
ÖZET 
Epidermolizis bülloza oldukça nadir görülen herediter mukokütenöz bir hastal›kt›r. Hastal›¤›n nedeni epidermal hücreleri bir

arada tutan hücreler aras› köprülerin olmay›fl›d›r. Bu durum ufak bir travmada epidermal hücrelerin birbirinden ayr›lmas› ve bül
oluflumu ile kendini gösterir. Hastalar meydana gelen deformiteler nedeniyle hayatlar› boyunca birçok kez operasyon geçirmek
zorunda kal›rlar. Anestezisi dikkat gerektiren ve özellikli olan bu hastalara yaklafl›m› bir olgu nedeniyle gözden geçirmek istedik. 
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SUMMARY
ANAESTHETIC  MANAGEMENT OF EPIDERMOLYSIS BULLOSA (CASE REPORT)

Epidermolysis bullosa herediteria dystrophica is a rare autosomal recessive disease which is characterized by extreme
bullae formation of skin and mucosa. The basic defect is thought to be loss of intercellular bridges which leads to separation of
epidermal cells even with minor trauma. Patients have to be operated for their deformities many times in their life spent. Here
we present the anesthetic management of a patient with epidermolysis bullosa which needs special attention. 
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G‹R‹fi   

Epidermolizis bülloza oldukça nadir görülen heredi-
ter mukokutenöz bir hastal›kt›r. Küçük travmalardan
sonra dahi abart›l› bül oluflumu hastal›¤›n en önemli ka-
rakteristi¤idir. Hastal›¤a, epidermis hücrelerini bir arada
tutan intersellüler köprülerin kayb›n›n sebep oldu¤u dü-
flünülmektedir(1). Epidermolizis büllozan›n skar geliflen
ve skars›z olan belli bafll› iki ayr› klinik tipi vard›r. Has-
talar›n büyük bir k›sm› hayatlar›n›n ilk iki y›l›nda kay-
bedilir. Yaflayan grup da skarlara ba¤l› geliflen kompli-
kasyonlar nedeni ile bir çok kez ameliyat olmak zorunda
kal›r. Bu hastalarda gerek anestezi giriflimleri ve gerekse
monitörizasyon ifllemleri s›ras›nda cilt ve mukoza bü-
tünlü¤ünün korunmas› oldukça zordur ve özel bir dikkat
gerektirir (2). 

Biz de bu olgu nedeniyle epidermolizis bülloza ile
birlikte olabilecek problemleri ve anestezik yaklafl›m›
gözden geçirmek istedik.

OLGU SUNUMU 

Distrofik epidermolizis bülloza tan›s› alm›fl, 10 ya-
fl›nda k›z hastan›n, plastik ve rekonstrüktif cerrahi tara-
f›ndan sol el parmaklar›nda sonradan geliflen yap›fl›kl›k-
lar ve kontraktür nedeni ile operasyonu planland›. Hasta
1 gün önce ziyaret edilip de¤erlendirilerek anestezisi
planland›. Yap›lan fizik muayenede hastan›n vücudunda
yayg›n eritemli  yer yer kurutlu hastay› ajite eden lez-

yonlar mevcuttu. Ajitasyona ra¤men hasta ile kooperas-
yonda bir s›k›nt› çekilmedi. Sol el 1., sa¤ el 1. ve 2. par-
maklar hariç di¤er parmaklar›n proksimal interfalengeal
eklemlerinde fleksiyon kontraktür deformitesi vard›
(Resim 1). Her iki ayak parmaklar› cilt ile tamamen
kaplanm›fl durumda olup elle hareketleri hissedilebili-
yordu (Resim 2). Yap›lan orofaringeal muayenede a¤›z
içinde herhangi bir lezyona rastlanmad› ancak üst da-
makta difller iki s›ra fleklinde idi (Resim 3). Hastan›n
a¤›z aç›kl›¤› yeterli, Mallampati 1 olarak de¤erlendirildi.
Boyun hareketlerinde herhangi bir s›n›rlama yoktu. La-
boratuvar testlerinde orta dereceli hipokrom mikrositer

Resim 1. Üst ekstremitelerdeki fleksiyon kontraktür deformiteleri.
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anemi mevcuttu. Protrombin zaman›(PT), aktive parsi-
yel tromboplastin zaman›(aPTT) de¤erleri, postero-ante-
rior akci¤er grafisi normal, tam idrar tetkikinde nadir lö-
kosit, epitel, hyalin ve granüler silindirlere rastland›.
Hasta 112.5 mg gün-1 oral demir preparat› ve 100 mg
gün-1 fenitoin  kullanmakta idi. Sabah ilk s›rada al›nmas›
planlanan hastaya premedikasyon verilmedi. Operasyon
odas›na gelen hastan›n masaya al›n›fl› s›ras›nda hastaya
dokunulmamas›na azami dikkat gösterildi, hasta kendisi
operasyon masas›na yard›ms›z geçti. Hastan›n damar
yolu girifliminin zor olaca¤› düflünülerek inhalasyon ile
indüksiyonu planlanm›fl ve hasta bilgilendirilmifltir.
Hasta maske ile % 50 azot protoksit/ % 50 O2 kar›fl›m›n-
da % 6 sevofluran kullan›larak indüksiyon sa¤land›.
Maskenin cilde direkt temas› jel kullan›larak engellen-
me¤e çal›fl›ld›. Temas  yüzeyinde travmaya neden olma-
mak için maske ile yüz aras›ndan gaz kaça¤›na müsaade
edildi. fiuur kayb›n› takiben elle turnike uygulanarak
24 G intraket ile pretibial bölgeden intravenöz kanülas-
yon yap›ld›. Tespit ifllemi hypofix ile yap›ld›. Kas gevfle-
mesi 10 mg atraküryum kullan›larak sa¤land›. Kas gev-

flemesini takiben 2 numara Macintosh e¤ri bleyd kullan›-
larak tek kullan›ml›k silikonlu, düflük bas›nç kafl› 5 nu-
mara Rusch tüp ile hasta bir seferde entübe edildi. Göz
korumas› antibiyotikli göz pomad› kullan›larak yap›ld›.

Anestezi idamesinde % 50 azot protoksit/ % 50 O2

kar›fl›m›nda % 3 sevofluran kullan›ld›. Tüp tespiti rulo
gaz ile yap›ld›. Bu esnada maskenin cilde temas etti¤i
noktalarda eritem meydana geldi¤i görüldü (Resim 4).
Eritem zaman içerisinde solarak geriledi ancak tamamen
kaybolmad›. Sadece EKG monitörize edildi. Operasyon
yaklafl›k 90 dk sürdü, gerek cerrahi, gerek anestezi yö-
nünden bir s›k›nt› yaflanmad›. Operasyon bitiminden 5
dk önce hasta solutuldu ve ekstübasyon sorunsuz ger-
çeklefltirildi. Hasta sedyeye iki kifli taraf›ndan alt›ndaki
örtü yard›m› ile dikkatlice al›nd›. EKG paletleri hasta
travmatize edilmemeye çal›fl›larak yavaflça ç›kar›ld›. Pa-
letlerin temas yerlerinde  k›sa bir süre sonra eritem olufl-
tu ve daha sonra yerini abart›l› büllöz lezyonlara b›rakt›.
Postoperatif a¤r› kontrolü oral parasetamol ile sa¤land›.
Hasta ay›lma odas›nda 1 saat kadar takip edildi. Herhan-
gi bir sorun olmad›¤› görülerek servise gönderildi. So-
runsuz geçen 5 günü takiben hasta taburcu edildi. 

TARTIfiMA

Distofik epidermolizis büllozan›n otozomal domi-
nant ve daha s›kl›kla resesif  olmak üzere iki genetik tipi
mevcuttur. Bizim hastam›z resesif tip distrofik epider-
molizis bülloza tan›s› alm›flt›. Hastal›¤›n bu tipinde tip
VII  kollajenin azl›¤›na ba¤l› fibroblast sentezinde azal-
ma mevcuttur. Bu hastal›kta ilaç tedavisinin yeri çok az-
d›r. Verilen medikal tedavi büllerin büyüklü¤ünü ve
yayg›nl›¤›n› s›n›rlamakta yetersiz kal›r. Bu nedenle has-
tan›n hareketini s›n›rlayan sekellerin tedavisinde cerrahi
giriflim kaç›n›lmazd›r (3).  

Cerrahi giriflimlerin çeflitlili¤i hastal›¤›n cilt ve yu-

Resim 3. Üst damakta iki s›ra difl oluflumu.

Resim 2. Alt ekstremitelerdeki fleksiyon kontraktür deformiteleri

Resim 4. ‹ndüksiyon sonras› maske temas bölgesinde oluflan eritem.
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muflak dokuyu tutmas›ndan kaynaklan›r. Özofagusun
mukozal tutulumu beslenme güçlü¤üne ve regürjitas-
yonlara sebep olan darl›k ile sonuçlanabilir (4). Fasial
travma ve skarlar mikrostomiye, temporamandibuler ek-
lemde hareket k›s›tl›¤›na (5), burun deliklerinde darl›¤a
ve göz kapa¤›nda retraksiyonlara dolay›s› ile korneal
hasara neden olabilir. Difl deformiteleri de bu hastalarda
s›k›nt› yaratabilir. Kontraktür ve yap›fl›kl›klara ba¤l›
parmak deformitelerine de s›kl›kla rastlan›r. 

Hastal›¤a malnütrisyon ve anemi s›kl›kla efllik eder.
Gerek hastalar›n uzun süreli steroid kullan›m›na ve ge-
rekse sellüler/humoral immünite bozuklu¤una ba¤l› sta-
filokok ve beta hemolitik streptokok enfeksiyonlar›na
rastlanabilir (6). 

Anestezi plan› yap›l›rken hastalar›n tüm bu özellik-
leri göz önünde bulundurulmal›d›r. Hastam›z anemi ne-
deni ile tedavi almakta idi. Öyküsünde steroid kullan›m›
yoktu. Biz hastan›n yeterince uyan›k olup ameliyat ma-
sas›na kendisinin geçebilmesine müsaade etmek için
özellikle premedikasyon vermedik. Ancak daha küçük
çocuklarda ajitasyona ba¤l› travmalar› engellemek için
sedatif amaçl› premedikasyon kullan›labilece¤i gibi ref-
lu ve regürjitasyonu olan özofagus darl›¤›  vakalar›nda
antikolinerjikler ve antiasidler de premedikasyona ilave
edilebilir (7).

Bu hastalarda vital bulgular›n monitörizasyonu dahi
postoperatif ciddi komplikasyonlara neden olabilece¤i
için monitörizasyondan mümkün oldu¤unca kaç›n›l›r
(8). Pulse oksimetre uygulamas›na ba¤l› literatürde ba-
s›nc›n indükledi¤i bül oluflumu bildirilmemektedir (9).
Bu nedenle ayak parma¤› üzerine nemli gazl› bez konu-
larak üstüne puls probu yerlefltirilebilir. Paletlerin yap›fl-
kan k›sm› ç›kar›larak gazl› bezin a¤›rl›¤› ile cilt temas›
sa¤lanabilir. Biz hastam›zda parmak probunun uygula-
naca¤› yer olmad›¤› için pulse oximetre kullanamad›k
bu nedenle EKG monitörizasyonu yapmak zorunda kal-
d›k. EKG paletlerini yerlefltirmeden uygulama sahas›na
jel sürülmesi ile cilt travmas›n›n azaltabilece¤i bildiril-
mekle birlikte biz bu tip bir uygulama ile bül oluflumunu
engelleyemedik (10). Literatürde gerekli önlemler al›n-
d›¤›nda (cilt ile manflon aras›na pamuk bariyer konul-
mas›, ölçümlerin manuel yap›lmas›) noninvaziv arteriyel
bas›nç monitörizasyonu için tansiyon aleti kullan›m›na
ba¤l› yeni bül oluflumu bildirilmemifltir (11-12). Biz ol-
gumuzda kan bas›nc› ölçümünün spesifik endikasyonu
olmad›¤›n› düflünerek kullanmamay› tercih ettik.

Bu hastalarda venöz giriflim s›kl›kla zor oldu¤u için
maske ile indüksiyon tercih edilir (13). Biz de olgumuz-
da sevofluran ile indüksiyon gerçeklefltirdik. ‹ntravenöz
yolla indüksiyonda propofol s›kl›kla kullan›lan bir ajan-
d›r. Tiyopental epidermolizis bülloza ile birlikte porfiria

olas›l›¤›na karfl›n  rölatif kontraendike kabul edilir bu-
nunla birlikte literatürde tiyopentalin sorunsuz kullan›la-
bildi¤ine dair yay›nlara da rastlanmaktad›r (14,15). Ke-
tamin uyanma s›ras›nda eksitasyonlara neden olabilece-
¤i için tercih edilmemelidir (12).

Fasikülasyonlara ba¤l› travma meydana getirmesi ve
distrofik kas›n hiperkalemik cevab› nedeni ile kas gev-
fletici olarak süksinilkolin tercih edilmez. Atraküryum
ve veküronyum gibi orta etki süreli kas gevfleticiler dü-
flük dozda kullan›labilirler (6,7). Bu hastalarda s›kl›kla
görülen malnütrisyona ba¤l› hipoalbüminemi di¤er bir
çok farmakolojik ajan›n oldu¤u gibi kas gevfleticilerinin
de etki süresini uzatabilir. 

Maske ile indüksiyon s›ras›nda bol vazelin sürülmüfl
gazlar kat kat uygulanarak bas›nç azalt›labilir (4). Çene
kald›r›l›rken de anestezistin parmaklar›n›n alt›na ayn›
flekilde gaz uygulamas› önerilmektedir. Biz sadece mas-
kenin temas yüzeyine jel sürmeyi tercih ettik. Bu uygu-
lamadan dolay› herhangi bir s›k›nt› yaflamad›k. Gerek
yüz maskesinin oluflturabilece¤i yeni lezyonlar gerekse
bu esnada airway kullan›m›n›n gerekebilirli¤i ve gerek-
se LMA’n›n a¤›z içi temas yüzeyinin fazlal›¤›na ba¤l›
bül oluflumu olas›l›¤› nedeni ile hava yolu aç›kl›¤› s›k-
l›kla endotrakeal entübasyon ile sa¤lan›r (13). Trakean›n
silindirik epitelle döfleli olmas› nedeni  ile bu bölgede
bül oluflumu beklenmez (10). Biz de endotrakeal entü-
basyona ba¤l› erken dönemde herhangi bir komplikas-
yon ile karfl›laflmad›k. 

Postoperatif analjezide oral yol ile parasetamol kul-
lan›m›n› tercih ettik. Hastalar›n ço¤unun yutma proble-
mi olmas› nedeni ile effervesan ya da süspansiyon ilaç
formlar› tercih edilir (13). Hastam›z›n herhangi bir yut-
ma s›k›nt›s› mevcut de¤ildi.  Bu hastalarda morfin kulla-
n›m› histamin sal›verilme nedeni ile kontrendikedir (7).
Rektal yol ile analjezik kullan›m› ise tart›flmal›d›r (12).  

Biz bu olgu dolay›s›yla ile epidermolizis büllosa da
anestezi yaklafl›m›n›, muhtemel oluflabilecek komplikas-
yonlar› k›saca gözden geçirip paylaflmak istedik. Anes-
tezik yaklafl›mda en çok dikkat edilecek nokta cilt ve
müköz membranlar›n mekanik hasar›ndan mümkün ol-
du¤u kadar kaç›nmak olmal›d›r. Olgular›n klini¤i bilin-
dikten sonra çok dikkatli ve atravmatik yaklafl›mlar ile
anestezi uygulamas›n›n minimal bül oluflumuyla atlat›-
labilece¤i  kanaatindeyiz.  
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