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Epidermolizis biillozali hastada anestezi yonetimi

Epidermolysis bullosa and anesthetic management
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Ozet

Distrofik epidermolizis billoza tanili
temporomandibular eklem tutulumu olan ve her
iki elinde pseudosindaktili nedeniyle operasyon
planlanan hastaya, minimal monitorizasyon ile
propofol indiiksiyonu yapildi ve larengeal maske

uygulandi. Postoperatif donemde EKG
elektrodlarinin yapistigi bolgeler disinda yeni bl
olusumuna rastlanmadi.
Bu olguda; epidermolizis billozali hastalarin

anestezi yonetimini ve basit travmalar sonucu
olusabilecek  sorunlari gbzden  gecgirmeyi
amacladik.

Anahtar Kelimeler: Epidermolizis biilloza,
larengeal maske
Tiirkge Kisa Makale Basligi: epidermolizis biilloza

Abstract

This presentation includes anesthetic approach to
a patient with temporomandibular joint
involvement due to dystrophic epidermolysis
bullosa, who received larengeal mask with
Prophofol. Minimal postoperative ECG
monitoring, there were no new bullae formation
was observed except the electrods adhered
regions. In this case; we aimed to review the
anesthetic management of patients with
epidermolysis bullosa and issues that may occur
as a result of trauma.
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Giris

Epidermolizis biilloza (EB); 1:300 000 siklikta
gorilen, otozomal resesif gecisli, mukokutanoz
yapilarin kronik bir bozuklugudur. Bu hastalarin
karakteristik o©zellikleri arasinda, travmalardan
sonra abarti bll, kanama ve skar dokusu
olusumu yer alir. Hastaliga, artmis kollajenaz
aktivitesi sonucu epidermis hiicrelerini bir arada
tutan interselliler koprilerin  kaybinin  sebep
oldugu distnilmektedir. Hastalik basit, distrofik
ve junktional olmak lizere 3 ana kategoriye ayrilir.
Bu hastalarnin yaygin ozellikleri; agiz acikhigini
sinirlayan skarlar, Ozofageal daralma,
dehidratasyon, malntrisyon, anemi,
hipoalbliiminemi, elektrolit dengesizligi,
trombositoz, ve enfeksiyonlardir. Ayrica
temporomandibular eklem tutulumu
gorilebilmekte, farenks ve larenkste olusabilecek
biller  nedeniyle havayolunun  acgikhginin
surddrilmesinde gliclik yasanabilmektedir. Yine
bu hastalikla iliskili olarak amiloidoz, porfiriya,
multipl myelom, hiperkoagllopati ve mitral valv
prolapsusu goriilebilmektedir @ En yaygin cerrahi
uygulamalar ekstremitelerde rekonstriiksiyon,
dental onarimlar, psodosindaktili, 6zofageal
dilatasyon, gastrostomi ve kolon
interpozisyonudur. Epidermolizis billozal
hastada cilt ve mukozada her bir manipilasyon
yeni lezyon olusumuna neden olabileceginden
anestezi yonetimi minimal monitérizasyon ve en
az travma yaratacak sekilde olmalidir.

Olguda; epidermolizis billoza tanisi konulmus ve
psodosindaktili ameliyati planlanan bir hastada
anestezi yonetiminin tekrar gozden gecirilmesi
amaclanmistir.

Olgu sunumu

Oniki yasinda, 25 kg agirhginda kiz gocugu, her iki
el ve ayaklarinda vyapisiklik nedeniyle vyaz
yazmakta zorlanma sikayetiyle basvurdugu plastik
ve rekonstriktif cerrahi boliml tarafindan
psodosindaktili ameliyati planlanmis. Hasta 1
yasinda iken epidermolizis billoza tanisi almis, 2
yasinda iken ablasi da aynm hastaliktan
kaybedilmis. Hasta anestezi polikliniginde

degerlendirildiginde  kasektik gorGnimli  idi.
Ozellikle ekstremitelerinde yaygin olmak (izere
yeni olusmus ve iyilesmekte olan biilleri ile eklem
yerlerinde hareket kisitliligi mevcuttu. El ve ayak
parmaklar birlesmis, tirnaklar aplazikti. Hastanin
yuziinde ventilesyonu engelleyecek skar dokusu
yoktu ancak, temporomandibular eklem
hareketleri kisitl, agizacikligi Icmidi. Agiz agikhgi
yeterli olmadigindan Mallampati
degerlendirilemedi. Laboratuar incelemesinde;
kan biyokimyasi, PT, PTT, INR, alblmin ve protein
degerleri normal, hemograminda; hipokrom
mikrositer anemisi mevcuttu. Hasta oral demir
preparati, epitelizan ve skatrizan deri pomadlan
kullanmaktaydi.

Hasta operasyon odasina alindiginda, temasi
azaltmak ve koopere olabilmek amaci ile
premedikasyon ve sedasyon uygulanmadi. Ancak
konusarak anksiyetesi ve korkulan giderildi.
Turnike takilmaksizin damar trasesine elle basing
yapilarak 24G intraket takildi. Kesilerek kigdltilen
ve yapiskan kisimlarindan ayrilan 3 EKG elektrodu
ile  monitorizasyon vyapildi. Yapiskanlh oksijen
satilirasyon probu nazik¢e opere edilmeyecek olan
eline yerlestirildi. Ventilasyon sorunu olmayacagi
ancak entlibasyonun 1 cm agiz acikligi nedeniyle
imkansiz olacagl ongorildigiinden larengeal
maske uygulanmasi planlandi ve indiksiyona
baslamadan o6nce zor entiibasyon olasiligina
karsilik, acil trakeostomi hazirligi da yapildi ve. 5
dakikalik preoksijenizasyonu takiben
indiiksiyonda 2 mg kg™

propofol ve 2u kg™ fentanil i.v.,uygulanarak, %2
sevofluran, %50 N,O ve %50 O, maske ile nazikce
anestezi idamesine devam edildi.. Anestezi
derinligi saglandiktan sonra lidokain strdlmis 2
numara larengeal maske nazikce orofarenkse
yerlestirildi. Laringeal maskenin kafina, hava
kacagina neden olmayacak kadar minimum
miktarda hava verildi. Larengeal maske boyun
bagl ile cilde temas etmeyecek kadar gevsek,
ancak givenli olacak kadar da siki bir sekilde
tespit edildi. Operasyonun sirdigi 30 dakika
stiresince hastanin solunumu spontan solumasina
da izin verilerek desteklendi. Operasyonun bitisini
takiben Gglncli dakikada larengeal maske
¢ikanldi. Travmaya neden olmamak amaciyla
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aspirasyon yapilmadi. Hasta operasyon odasinda
respiratuar agidan stabil olana kadar gozlendi ve
derlenme odasinda 10 dakika takip edildikten
sonra, hemodinamik stabilitesinin ve
solunumunun  normal oldugu gorildiglinde
(Aldrete Skoru 12 oldugunda; kan basinci 105/60
mmHg, oda havasi SpO, 98 ) yatagina gonderildi.
Hastanin postoperatif ikinci glin yataginda yapilan
muayenesinde sadece EKG elektrotlarinin
yapistigl bolgede billerinin olustugu goraldi. Agiz
icinde ve ylizde herhangi bir yeni lezyona
rastlanmadi.

Tartisma:

Epidermolizis billozali hastalarnn glivenligi icin
gerekli  kosullarin  saglandigi  bir anestezi
yonteminin en etkili ve ideal yontem oldugu
distinilmektedir 23) " Meveut bir damar yolu yok
ise inhalasyon ajanlari ile indiiksiyon tercih edilir.

Ketaminin  eksitasyona yol acmasl  ve
sekresyonlari arttirmasi travma riski
doguracagindan pek tercih edilmez. Ancak bu
konuda tartismalar devam etmektedir @,

Epidermolizis blllozali hastalarda artmis porfiria
olasigi tiyopental kullanildiginda daha da artabilir,
hastalik bazen myastenia gravis ve miskiler
distrofi ile birlikte olabilmektedir ®). Bu ylzden
depolarizan kas gevsetici kullanirken dikkatli
olunmalidir. Nondepolarizan kas gevseticiler
glvenle kullanilabilir ©) Trakeanin silindirik epitel
ile dosenmis olmasi nedeniyle endotrakeal
entibasyon sanildigi gibi bil olusumuna vyol
acmayabilir (7.8)  Biz de olgumuzda; operasyon
stresinin de kisa olmasi nedeniyle larengeal
maske kullanmayi tercih ettik. indiksiyon igin
propofol, analjezi amach fentanil kullandik.
Anestezi idamesini sevofluran ile yaptik. Kas
gevsetici kullanmadik.

EB olgularinda perioperatif donemde deri ve
mukozalarda yaralanma meydana gelebilir. Griffin
ve ark.®) yaptigl retrospektif arastirmada 44 EB’li
olguya 10 yil icerisinde 390’1t genel anestezi
altinda toplam 469 cerrahi prosedir
uygulandigini, 4 olguda bas ile boyunda bdl, 2
olguda oral veya faringeal bil, 3 olguda
konjunktival abrasyon gelistigini; laringeal bl ve

intramuskuler enjeksiyona baglh bl gelismedigini
bildirmislerdir. Ayni arastirmada 10 hastada
entibasyon glclUgi gelistigini, bu hastalarda kor

nazal ve fiber-optik entibasyon gibi cesitli
metodlar kullanildigini, 31 olguda 0zofagial
striktlir, 6 olguda perioperatif regirjitasyon

saptandigini, 6zofagial dilatasyonu olan 1 olguda
ozofagial rUptir sonucu intraoperatif Olim
gorildigini  bildirmislerdir.  Biz de  zor
entibasyon ihtimaline karsi gerekli 6nlemlerimizi
aldik.

Baska bir calismada
postoperatif donemde laringeal skar rapor
edilmis, trakeada olusmus bir skar rapor
edilmemistir. Bu durum Ust ve alt hava yolunun
mukozasi arasindaki histolojik ~ farklilikla
aglklanmaktadlr(lo). Laringeal bil olmamasina
ragmen orofaringeal bdl, laringomalazi ve vokal
kordlarda kalinlasma nedeniyle ekstiibasyon
glclikleri ortaya cikabilir ve erken postoperatif

entllbasyon sonrasi

ekstlibasyonu olanaksiz  hale getirebilir(”).
Bununla birlikte James ve ark"? orotrakeal
entlbasyon uyguladiklar 131 olgudan sadece 6
olguda dilde bul gelistigini, hic bir olguda
ekstlibasyon zorlugu yasanmadigini
bildirmislerdir. Bizim olgumuzda da larengeal
maske  cikanldiktan  sonra  herhangi  bir

komplikasyon gozlenmedi.
Ayrica bu hastalarin agiz cevresindeki bdllerin

olusturdugu yapisikliklara bagl olarak
temporomandibular eklemlerdeki hareket
kisithhgr nedeniyle zor entiibe olabilecegi
unutulmamalidir. YUz maskesinin, endotrakeal

tlpiln, larengeal maskenin mukozaya temas eden
kisimlarina jel sirilerek ve normalden daha kiiglik

boyda olanlan tercih edilerek bil olusumu
azaltilabilir ). Bu  hastalarda 0zofagus
yapisikliklart  nedeniyle regirjitasyona  bagl

aspirasyon daha sik gorulir.

Sonug olarak; Epidermolizis billozali hastalarda
olasi travmalara karsi daha dikkatli olunmali,
optimal monitorizasyon, minimal girisim
uygulanmali, anestezik ajan se¢iminde olasi
sistemik hastaliklar da g6zoniine alinmalidir.
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