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EPIDERMOLIZIS BULLOSA, OZOFAGUS ATREZISI,
YARIK DAMAK VE DUDAK BiRLIKTELIiGi

EPIDERMOLYSIS BULLOSA ASSOCIATED WITH
ESOPHAGEAL ATRESIA AND CLEFT LIP AND PALATE

Zeliha AKIS, Atilla SENAYLI, Tugrul TIRYAKI

Ankara Cocuk Sagligi ve Hastaliklar1 Hematoloji Onkoloji Egitim ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Cerrahisi Klinigi,

OZET

Epidermolizis bullosa, 6zofagus atrezisi birlikteligi olduk¢a ender goriiliir. Literatiirde, epidermolizis bullosa,
0zofagus atrezisi ile beraber yarik damak ve dudak birlikteligi ise bildirilmemistir. Bu yazida, 6zofagus atrezisi
nedeniyle opere edilen ve beraberinde epidermolizis bullosa, yarik damak ve dudak bulunan olgumuz ve 6zofagus
atrezisi olan bir hastada beraberinde yarik damak ve dudak bulunmasinin tani koymada yarattig1 giigliik degerlen-
dirilmistir.
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ABSTRACT

GIRIS

Epidermolisis bullosa (EB) ve 6zofagus atrezisi birlik-
teligi nadir goriilen, iyi tanimlanmug bir antitedir (1). Ozo-
fagus atrezisi ve yarik damak-dudak anomalisinin birlikte
goriildiigii olgulara ise siklikla 6liimciil ek anomaliler eslik
etmektedir (2). Ozofagus atrezisi, yarik damak dudak ve
EB birlikteligi ise Ingilizce literatiirde bugiine kadar tanim-
lanmamustir. Bu yazida EB, 6zofagus atrezisi ve yarik da-
mak, dudak saptanarak opere edilen olgu tartigilmstir.

OLGU SUNUMU

Bes giinliik erkek bebek, EB ve yarik damak-dudak
6n tanisi ile hastanemizin yenidogan iinitesine basvurdu.
Oykiisiinden 36. gebelik haftasinda, normal vajinal yol ile
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Epidermolysis bullosa associated with esophageal atresia cases are rarely seen. However epidermolysis bullosa as-
sociated with esophageal atresia and cleft lip and palate had not been reported previously in the English-language
literature. In this paper the case, that was operated for esophageal atresia, who also has epidermolysis bullosa and
cleft lip and palate. Difficulties in diagnosis in case with esophageal atresia, cleft lip and palate were evaluated.
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2500g olarak dogdugu 6grenilen olgunun fizik muayene-
sinde yarik damak-dudak, viicudunda yaygin soyulma ve
biiller tespit edildi ve epidermolizis biilloza tanist konuldu.
Ayrica kardiak muayenede 1/6 sistolik iifiirlimii mevcuttu.
Yapilan Ekokardiyografik degerlendirmede PDA saptandi.
Emme refleksi iyi olan hastada, beslendiginde yutamama
ve kusmast oldugu belirlendi. Olgunun 6zofagus pasaji
kontrol edildiginde nazogastrik sondanin ilerlemedigi sap-
tand1 (Resim 1). Cekilen opakli grafide proksimal &zofa-
gus atrezisi ve distal 6zefagus fistiilii oldugu goriintiilendi.
Ameliyat 6ncesi bakimi ve hazirliklari tamamlanip operas-
yona alinan hastada distal 6zofageal fistiil agz1 bagland ve
ug¢ uca primer onarim yapildi. Ameliyat sonrasi solunum
giicliigii gelismesi nedeniyle ventilator ile izlendi (Resim
2). Hastaya rifampisin, mupirosin ve hamamelis virginia ile
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pansuman yapildi. Hasta postoperatif 4. giinde EB’ya bagh
sepsis nedeni ile kaybedildi.

TARTISMA

Epidermolisis bullosa ile pilor atrezisi birlikteligi iyi ta-
nimlanmis bir antitedir. Epidermolisis bullosa’li olgularda
pilor atrezisi disinda gastrointestinal sistem ek anomalileri
oldukea nadir bildirilmistir (3,4). Epidermolisis bullosa ve
Ozofagus atrezisi birlikteligi ise ender de olsa literatiirde ta-
mmlanmus olgular mevcuttur (1). Ozofagus atrezisi ile yarik
damak-dudak birlikteligi ise genellikle yiiksek mortaliteye
neden olan bir iiglincli anomali ile birlikte saptanmustir (2).
Yaptigimiz literatlir incelemesinde epidermolisis bullosa,
Ozofagus atrezisi ve yartk damak-dudak anomalilerinin bir-
likte gortildiigti olguyla karsilagiimamustir.

Epidermolisis bullosa tanisi klinik ve histopatolojik in-
celeme ile konulabilmektedir. Ancak alt tiplerini ayirt etmek
icin elektron mikroskopisi ve immiin floresan teknigi kul-
lanmak gerekir (3,5,6). Epidermolizis biillozanin efektif
tedavisi olmamakla birlikte steroid ve fenitoin kullanimu ile
iyl sonuglar alan ¢alismalar vardir (5,7).Bizim olgumuzun
tanusi klinik olarak konulmustur.

Epidermolisis bullosa’ l1 olgularda intrauterin donemde
mekanik ve kimyasal irritasyon yapip gastrointestinal sis-
Resim 1: Nazogastrik sonda ile pasaj kontrolii tem mukozasinda olusan mukoza ayrilmasina sebep oldugu
ve sonucta adhezyon ve skatrizasyona neden olarak atrezi
gelistirdigi diistiniilmektedir (3,8). Ayrica bu olgularda sik-
likla laringeal ve 6zofagial stenozun gelismesi bu hipotezi
destekler niteliktedir. Bu nedenle 6zofagus, gastrik, pilor,
intestinal, kolonik mukozanm benzer sekilde etkilendigi
sOylenebilir (3,4).

Epidermolisis bullosa’li hastalarda sepsis riski nedeniy-
le mortalite oldukca yiiksektir. Bu yiizden hastaya EB’ya
yonelik steroid ve giinliik yara bakim yapildi. Ozofagus
atrezisi igin cerrahi onarim basarili bir sekilde yapilmasma
ragmen postnatal 14. giinde EB’ya sekonder sepsis nede-
niyle hasta kaybedildi.

Ozofagus atrezisi, postnatal asir1 salya akan ve tiikii-
riglinii yutamayan bebeklerde dncelikle diistiniiliir. Ancak
yarik damak ve dudagi olan bebeklerde de ayni sikayetleri
gordiigiimiiz i¢in teshiste gecikme olabilir. Olgumuzda yu-

Resim 2: Post-operatif 3.giin
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tamama ve beslenememe bulgularmin yartk damak-dudak
anomalisine bagli oldugu diisiinildigii igin 6zofagus atrezi-
si ay1rict tanisi i¢in klinigimize danisilmasi ancak hayatinimn
7. giintinde miimkiin olabilmistir.

Yarik damak ve dudak sik goriilen konjenital malfor-
masyonlardir. Etyolojisi kompleks olmakla birlikte gevresel
ve genetik faktorler rol oynar (9). Ozofagus atrezili olgu-
larin yaklasik %3’linde yarik damak ve dudak birlikteligi
bildirilmektedir (2).

Sonug olarak, yarik dudak ve yarik damagi olan hasta-
larda kusma ve yutma gii¢liigii oldugunda, sorunun sade-
ce yarik damak dudaga bagli olmayabilecegi beraberinde
Ozofagus atrezisini de akilda tutulmasi gerektigi bu olgu
nedeniyle vurgulanmak istenmistir. Ayrica, literatiirde ilk
defa tanimlanan bu olguda oldugu gibi EB, yarik damak ve
dudak anomalileri birlikteliginde 6zefagus atrezisi olabile-
cegini unutmamak gerekir.
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