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ABSTRACT

Epidermolysis Bullosa is a group of inherited dermatological disorder with severe clinical symptoms. Children and
adolescents with epidermolysis bullosa have been reported to experience psychosocial problems in addition to the
symptoms associated with epidermolysis bullosa. Although children and adolescents with epidermolysis bullosa
commonly have psychiatric symptoms, limited research has been conducted on the psychiatric treatment options. In this
case report, psychiatric treatment and the safe and effective use of methylphenidate in the treatment of attention deficit
hyperactivity disorder in an adolescent with epidermolysis bullosa will be discussed.
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OZET

Epidermolizis Billosa siddetli klinik belirtilerle giden genetik kdkenli bir deri hastaligi grubudur. Epidermolizis billosa
tanih gocuk ve ergenlerin hastalik ile iligkili belirtilerin yani sira psikososyal sorunlar da yasadiklari bildirilmigtir.
Epidermolizis bullosa tanili cocuk ve ergenlerde psikiyatrik belirtilere sik olarak rastlanmasina karsin psikiyatrik tedavi
secenekleri Uzerine sinirli sayida arastirma yapilmistir. Bu olgu sunumunda epidermolizis bullosa tanili bir ergende
psikiyatrik tedavi ve dikkat eksikligi hiperaktivite bozuklugu tedavisinde metilfenidat'in glvenli ve etkin kullanimi
tartisilmistir.

Anahtar Kelimeler: Epidermolizis Biillosa, metilfenidat, ergen, dikkat eksikligi hiperaktivite bozuklugu

Girig

Epidermolizis Billosa (EB) blllerle karakterize
genetik kokenli bir deri hastallgldlrl. Hastaligin
kronik seyri ve farkli vicut sistemlerini etkileyen
komplikasyonlari psikososyal sorunlara neden
olmaktadir’. EB tanili gocuk ve ergenlerin tam
olarak duzelmeyen viicut yaralari, yorucu cilt
bakimlari ve sosyal hayatta hastalik nedeniyle
yasadiklari  etiketlenme  nedeniyle  saglikli
kontrollere gére daha distk hayat kalitesine sahip

oldugu gosterilmistir'?. Van Scheppingen ve ark.
EB’li cocuk ve ergenlerin hayatlarindaki temel
gundemleri yaral bir cilde sahip olmak, aci icinde
olmak, akranlara katiimda zorlanmak, diger
insanlar tarafindan vyeterince anlasilmamak ve
kendisini farkli hissetmek olarak tanlmlam|§t|r4.
Ergenlik fiziki gortinti ve akran begenisinin temel
gindemler arasinda oldugu bir gelisimsel dénem
olarak  gorilmektedir.  Kronik  olarak  cilt
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deformitesiyle yasamak zorunda olan EB tanili
ergenler icin bu slrecin saglikli akranlarina goére
daha zor gececegi dusuntilebilir*.

EB hastalarinda psikiyatrik belirtilere sik
olarak rastlandigi gésterilmistir™®. En sik bildirilen
belirtiler arasinda depresyon, uyum bozuklugu,
yaygin anksiyete bozukluklugu ve sosyal anksiyete
yer almaktadir™. EB'li olgularda
o0grenme problemleri, akademik sorunlar ve iligkili
olabilecek noéro-psikiyatrik tablolar ise yeterli
dizeyde arastinimamistir. Gunimizde EB’de
psikiyatrik belirtilere yaklasim izerine yeterli sayida
arastirma bulunmamaktadir’, Ozellikle psikiyatrik
ilag tedavileri ile ilgili ¢calismalarin eksikligi géze
carpmaktadir. Bu olgu sunumunda 14 yasinda EB
tanili bir ergende psikiyatrik belirtilerin tedavisi ve
dikkat eksikligi hiperaktivite bozuklugu (DEHB)
tedavisinde metilfenidat'in (MPH) glvenli ve etkin
kullanimi tartisiimaktadir.

bozuklugu

OLGU

14 yasinda distrofik tip EB tanili kiz A hasta
klinigimize mutsuzluk, okula gitmek istememe,
sinirlilik ve dikkat eksikligi sikayetleri ile bagvurdu.
Hastanin erken bebeklikte EB tanisi aldigi ve o
dénemden beri dizenli olarak tibbi tedavi aldigi
ogrenildi. Annenin verdigi ifade A’nin son 2-3 aydir
Oncesine gore daha durgun ve sinirli oldugu
yonundeydi. Annesi A’nin ilkokul yillarinda genel

olarak okula istekli qittigini ancak evde ders
calismaktan kisa sirede sikildigini, okulda arag
gereclerini  kaybettigini ve ddevlerini  siklikla

unuttugunu ifade etti. Ayrica hastanin anaokulu
doéneminde de etkinliklerde ve oyunlarda cabuk
sikildigi ve sabirsizlik yasadigi &égrenildi. A’nin
ortaokul déneminden beri yineleyici olarak okula
gitmek istemedigini bildirdigi ifade edildi. Ayrica
A’nin son 3 yildir énceki yillara gére daha belirgin
olarak ders calismaktan sikildigi,  gunlik
sorumluluklarinda dalginlik ve unutkanlk yasadigi
ve sinavlarda dikkatsizce hatalar yaptigi 6grenildi.
A’nin ruhsal durum muayenesinde depresif duygu
durumu oldugu ve annesini kaybetmek, hastaligin
kotu gidisati ve okul basarisizhigi ile ilgili kaygilari
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oldugu belirlendi. Hastanin aile dykustnde
dodumundan &nce ailenin bir cocuklarini EB
nedeniyle kaybettigi 6grenildi. Anneden alinan
bilgilere gére, anne ve babanin herhangi bir
psikiyatrik bozukluk Oykusu olmadigi belirlendi.
A’ya ebeveyenlerinin doldurdugu 4-18 Yas Cocuk
ve Gengler igin Davranis Degerlendirme Olgegi
(CGDO) ve DEHB DSM-IV belirti dlgegi ile sinif
dgretmeninin  doldurdugu  Conners-Ogretmen
Olgegdi ve DEHB DSM-IV 6lgegi uygulandi. Yapilan
psikiyatrik goérisme ve degerlendirmeler
sonucunda hastaya depresif ve anksiyete belirtileri
ile giden uyum bozuklugu ve DEHB-dikkat
eksikliginin 6nde geldigi tip tanilari konuldu.
A'ya depresif ve anksiyete belirtileri ile giden uyum
bozuklugu tedavisi igin psikososyal yaklagimlari ve
psikotrop ilag tedavisini iceren bir tedavi planlandi.
Psikososyal yaklasimlar haftalik destek
psikoterapisini ve sosyal beceri gelistirme
yobntemlerini iceriyordu. Hastaya, dncesinde ildeki
Universite  hastanesi dermatoloji bdéliminden
konsultasyon ve onay alinarak, 12,5 mg/giin
sertralin baslandi. Sertralin tedavi dozu 30 giin
icinde kademeli olarak 50 mg/giin’e c¢ikildi. Bu
tedavi dozunda hastanin depresif ve anksiyete
sikayetlerinde buyuk oranda dlzelme oldugu
belirlendi ve tedaviye bu sekilde devam edildi.
Tedavinin 3. ayinda A’nin depresif ve
anksiyete belirtilerindeki duzelmenin stabil olarak
surdigindn goérilmesi Gzerine, DEHB belirtileri igin
ilag tedavisi giindeme alindi. ilag tedavisi igin
segenekler acgisindan yine ildeki Universite
hastanesi dermatoloji bélimunden konsultasyon
alindi. Yapilan degerlendirme sonucunda kisa etkili
MPH tedavisinin baglanmasina karar verildi. MPH
tedavisi 6ncesi olgu kardiyolojik olarak incelendi ve
herhangi bir kardiyak patoloji saptanmadi. MPH
oncelikle 2,5 mg/glinde tek doz olarak baslandi. 10
gln sonra hasta dermatolojik olarak degerlendirildi
ve EB belirtileri agisindan herhangi bir problem
olmadigi belirlendi. Gunlik MPH dozu 1 ay iginde
kademeli olarak 10 mg + 5 mg, toplam 15 mg/giin
olacak sekilde artinldi. Doz artiglari sirasinda
olgunun ailesi ile dermatolojik belirtiler agisindan
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haftalik telefon gérismeleri yapildi ve olagandisi
bir belirti gézlenmedigi 6drenildi. Yapilan psikiyatrik
degerlendirmelerde A’nin derse olan dikkatinin
hem okul hem de ev ortaminda belirgin olarak
dizeldigi kaydedildi. Anneden ve 6gretmeninden
alinan bilgiler A’'nin dnceye goére okulda ve evde
ders calisma sirasinda dikkat suresinin arttigi ve
okul notlarinda belirgin bir
yonindeydi. 1 ay sonra yapilan dermatolojik
degerlendirmede olguda EB belirtileri agisindan bir
bozulma olmadigi belirlendi. Ayrica yapilan genel
sistemik ve kardiyolojik degerlendirmelerde olguda
herhangi bir bozulma olmadigi belirlendi.

dizelme oldugu

TARTISMA

Gegmis dbénemde vyapilmis sinirli sayida
calisma EB tanili gcocuk ve ergenlerde psikososyal
sorunlarin ve psikiyatrik belirtilerin sik olarak
gorildigiing bildirmistir™. Margari ve ark.®> 25 EB
tanili olgudan olugan 6rnekleminde, EB’nin %82
oraninda hayat kalitesine olumsuz etki yaptigini ve
yine hastalarin  %82'inde psikiyatrik belirtiler
oldugunu gdéstermistir. Ayni arastirmada EB tanili
14 cocuk ve ergenin 2'sinde Cocuk Davranis
Kontrol Listesi (DKL) ve Okul Cagdi Cocuklari igin
Duygulanim Bozukluklari ve Sizofreni Goérusme
Cizelgesi (CDSG-SY) degerlendirmesine gore
DEHB belirtileri oldugu beIirIenmistir3. Ancak bu
arastirmada  olgularla psikiyatrik ~ gorisme
yapilmamigtir. EB tanili ¢ocuk ve ergenlerde,
hastaligin siddetli ve kotiilesen seyri ve uyum
sorunlarinin  klinisyenlerin olgulardaki 6drenme
sorunlarini yeterli diizeyde fark edememesinde rol
oynadigi dusundlebilir. Bildigimiz kadariyla, EB
tanili bir cocuk ya da ergende DEHB tanisi ve
tedavisi Uzerine herhangi bir olgu sunumu ya da
arastirma yayinlanmamistir.

EB tanih ¢ocuk ve ergenlerin hastaligin
olumsuz daha yodun yasadigi
disunulebilir. Fine ve ark. EB tanili gocuklarin
bliydk boliminin gunlik yasam etkinlikleri
acisindan en azindan kismi olarak bagimli
oldugunu ortaya koymusturs. EB tanili ¢ocuk ve
ergenlerde diizelmeyen yaralar, aci veren yara

etkilerini
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temizlikleri ve fiziksel goruntid bozukluklarinin
sosyal hayata uyumu olumsuz olarak etkiledigi
bildirilmistir®®. Williams ve ark. 10 ve 14 yas arasi
EB tani olgularda vyaptiklari arastirmada
akranlarindan izole olmanin ve toplumun EB
hakkindaki yetersiz bilgilerinin bozulmus
psikososyal islevsellikle iligkili oldugunu ortaya
koymustur'®.

MPH 6 yas ve Uzeri ¢ocuklarda DEHB’nin
tedavisinde genel olarak ylksek bir guvenilirlik ve
tolerabilite ile kullaniimaktadir®. Kronik hastaligi
olan c¢ocuklarda MPH kullanimi ile ilgili yeterli
sayida arastirma bulunmamaktadir'®. Bildigimiz
kadariyla EB tanili olgularda MPH kullanimina
iligkin literaturde herhangi bir bildiri
bulunmamaktadir. Normal c¢ocuk ve ergenlerde
MPH kullaniminda nadir olarak mindér ve geri
donidsumli dermatolojik yan etkiler gérilebilecegi
bildirilmistir>**. Literatiirde MPH kullanimina bagl
bildirilen dermatolojik yan etkilerin gogunlugunu
dokiinti ve benzeri lezyonlar olusturmaktadir**™’.
EB tanili olgularin psikiyatrik tedavilerinde ilag
kullanimi ile ilgili yalnizca sinirli sayida olgu
sunumu mevcuttur®. EB tanili cocuk ve ergenlerin
psikiyatrik tedavisinde ila¢g kullanimi igin
bildigimiz kadariyla, herhangi bir arastirma ya da
olgu bildirisi bulunmamaktadir. Margari ve ark.?
olgularin gogunlugunun 18 yas altinda oldugu 25
orneklemli arastirmalarinda psikotrop ilag ya da
psikoterapi alma oranini %12 olarak bildirmiglerdir.
Ancak bu arastirmada kullanilan psikotrop ilaglarla
ilgili bilgi verilmemistir®. Sunulan olguda sertralin
depresyon ve anksiyete belirtilerinin tedavisinde
etkin olarak kullaniimistir. EB’de sertralin’in
kullanimina iliskin  herhangi  bir arastirma
bulunmamasina ragmen, kronik tibbi hastaligi olan
olgularda daha ©o6nce yapilmis c¢alismalarda
sertralin’in guvenilirlik ve etkinligini
gosterilmistir'®*®.  Ulkemizden hbildirilen bir olgu
serisinde DEHB tedavisinde kullanimi olan diger
bir ajan olan klonidin'in EB tanili bir gocukta
anestezi  Oncesi  pre-medikasyon
kullanimi  6zetlenmistir. 4 yasindaki bu olguda

ise,

amaciyla
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klonidin’in  glvenilirlik ve etkinlikle kullanildigi
bildirilmistir?°.

Bu olgu sunumda EB tanili bir ergenin
psikiyatrik tedavi planinda DEHB tedavisi icin kisa
etkii  MPHIn givenli ve etkin  kullanimi
Ozetlenmigtir. EB’'de MPH'in kullanimina iligkin bir
literatir bulunmadigi icin olguda kisa etkili MPH
kullaniimigtir. Bu olgu sunumu kullanim kolayhigi ve
etkinlik agisindan DEHB tedavisinde &ncelikle
tercih edilen uzun etkili MPH preparatlarinin EB

tanill gcocuk ve ergenlerde DEHB tedavisinde
denenmesi  agisindan bir  ipucu  olarak
degerlendirilebilir. Ancak, EB tanih g¢ocuk ve

ergenler yeterli arastirma bilgisi bulunmadigi icin
psikotrop ilaclarin kullanimi agisindan ézel bir grup
olarak  degerlendiriimelidir.  Sunulan  olguda
uygulandigi gibi, gereken olgularda psikotrop ilac
tedavisine kiguk baslangi¢ dozlariyla baglanmasi
ve tedavi siresince olgunun yakin olarak
dermatolojik ve genel tibbi izleme alinmasi buyuk
onem tasimaktadir. EB tanih c¢ocuklarda dilate
kardiyomiyopati’'nin nadir olmayan bir
komplikasyon oldugu bildirilmistir®**%, Bilindigi gibi
kardiyak bozuklugu ya da yiksek kardiyak riski
olan c¢ocuklarda MPH kullanimi
tedavi Oncesinde ve siiresince yakin kardiyolojik
izlem 6nerilmektedir®*?°. Bu sebeple, MPH tedavisi
planlanan EB olgularinin kardiyolojik olarak da &én
degerlendirme ve izleme alinmasi distnilimelidir.

planlaniyorsa

SONUC

Yapilan sinirli sayida arastirma géze alindiginda,
EB tanili gocuk ve ergenlerde psikotrop ilag
kullanimina iliskin yeni arastirmalara ihtiyac
duyuldugu goérinmektedir. MPH’In EB tanili gocuk
ve ergenlerde DEHB tedavisinde kullaniminin
guvenilirligi  ve etkinligi gelecekte yapilacak
kontrolll arastirmalarla aydinlanacaktir.
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