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OzZET

Epidermolizis Biilloza (EB) deri ve mukozalarda frajilite
artisina  bagh olarak min6ér travmalar sonucu
tekrarlayicc mekanik bil olusumu ve erozyon ile
karakterize, nadir goriilen otozomal dominant veya
resesif gegisli bir hastaliktir. Bu calismada, sag kolunda
squamous  hicreli  karsinom  gelisen  distrofik
epidermolizis billoza hastamiz nedeniyle glincel
literatir  derlemesiyle  birlikte  dental tedavi
yaklagimlarini  sunmaktayiz. Bu calismayla EB
hastalarinda dis tedavisinin glglikleri ve 6zel teknikleri
anlatilarak, dis hekimleri ve uzmanlarin bu teknikleri
benimsemesi, glivenli ve etkili tedavi yontemleri ile
koruyucu-onleyici yaklagimlari uygulamasi
amaglanmistir.

Anahtar Kelimeler: Epidermolizis biilloza, dental
tedavi yaklasimi, squamous hiicreli karsinom

ABSTRACT

Epidermolysis bullosa (EB), refers to rare autosomal
dominant or recessive disorder, characterized by
fagility of the skin and mucous membranes, and
blister formation in response to minor friction or
trauma. The aim of this article is to describe dental
clinical treatments of dystrophic EB case with
squamous cell carcinoma his arm and his specific
clinical manifestations with current litterateur. This
article describes the phases and difficulties of dental
treatment and the measures that dentists and health
care providers should adopt in order to provide a safe
and effective dental treatment as well as earlier
prevention to these patients.

Key Words: Epidermolysis Bullosa,
Treatment Approach, Squamous Cell Carcinoma

Dental

GIRiS

Epidermolizis billoza (EB) nadir gorilen otozo-
mal dominant veya resesif gegigli bir hastaliktir . Deri
ve mukozalarda frajilite artisina bag I olarak minor
travmalar sonucu tekrarlayici mekanik bl olusumu ve
erozyon ile karakterize cok sayida bozuklugu icine alan
bir grup hastaliktir . Biil olusumu epidermis veya bazal
membranda (dermopidermal bileske) bulunan protein-
leri kodlayan genlerdeki mutasyonlar sonucu gelisir
Hastalarin blyiik bir cogunlugunda bulgular dogumda
veya dogumdan kisa bir slire sonra ortaya gikarken
hafif formlar gocukluk dénemine veya erken eriskin
déneme kadar bulgu vermeyebilir.!

1962'de Pearson elektron mikroskopik yontem -
lere dayanarak EB'yi Ug¢ buyuk fenotipik gruba ayir -
mistir. Bunlar sirasiyla EB simpleks (EBS), junctional
EB (JEB), distrofik EB (DEB)'dir. Daha sonra 2007'de

yeni siniflama yapilmis ve EB dort ana gruba ayrilarak
Kindler Sendromu da siniflamaya eklenmistir. Epider-
molizis billoza kalitsal gegisin sekline , bullerin ayrisma
seviyesine, lezyonlarin klinik ve morfolojik dzelliklerine,
hastaligin yaygin ya  da sinirli olusuna ve deri disi
komplikasyonlarin varligina gé re siniflandirilir. Olgula-
rin %92’si EBS, %5'i DEB, %1'i JEB ve %2’si siniflana-
mayan tip olarak bildiriimektedir. Junctional ve dist-
rofik tipler gibi siddetli EB formlarina belirgin morbiti
deye yol acan deri disi komplikasyonlar eglik edebilir.*®

* Istanbul Universitesi, Dis Hekimligi Fekiiltesi, Agiz Dis ve Cene Cerrahisi Anabilim Dali
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Tablo 1. Epidermolizis biilloza siniflamasi

Tablo 1. Epidermolizis biillozanin siniflamasi

Tip Biil lokalizasyonu | Mutasyon
EB simpleks intraepidermal | intraepidermal KRTS5,KRT14,
(Epidermolitik) Plectin,x6B4,

Plakofilin1,
dezmoplakin

“Junctional” EB Lamina lucidolitik | intra-Lamina lusida | Laminin332,
o684 integrin,
Tip17 kollajen

Distrofik EB Dermolitik Sub-amina densa Kollajen 7

Kindler sendromu | Miks Miks Kindlin

Epidermolizis Biilloza Cesitleri
1. Epidermolizis Biilloza Simpleks (EBS)
Epidermolizis Biilloza Simpleks  (EBS) en sik
gorilen tipi olup goriilme sikhgi yaklasik bir milyon
canli dogumda 6-30 oldugu tahmin edilmektedir
EBS'in bitiin formlari mekanik stirtlinme ve travma
sonucu billerin olusumu ile karakterizedir . Keratoder-
ma, tirnak ditrofisi, alopesi ve mukozal tutulum daha
nadirdir. Sadece nadir goriilen 3 alt-tip disinda hepsin-
de biill er epidermisin bazal tabakasinda olusur . Skar
olusumu, milia ve tirnak distrofisi JEB ve DEB'ye gore
daha azdir . Erozyonlar ve biller skar olmaksizin
hiperpigmentasyonla iyilesir. EB nevusu, EB'nin major
formlarinin hepsinde gorilir . Klinik ve dermoskopik
olarak melanomaya benzese de malign transformas-
yon olmadan spontan olarak geriledigi bildirilmektedir .
EBS'de hastalik aktivitesi genellikle dogumda veya
hemen sonra baslar ancak daha az siddetli olgularda
hastaligin ortaya gikisi ikinci v eya Uglincli dekatta ol -
maktadir. Yagsla birlikte hastalikta gerileme olabil -
mektedir. Sicakla ve terleme ile lezyonlarda artis
goriilebilir.5®
2. Junctional Epidermolizis Biilloza (JEB)
Dermo-epidermal bileskenin lamina lusidasinda
ayrisma ile karakterize otozomal resesif kalitilan meka-
nobilléz bozukluktur . Bu grup bozukluklar hayati
tehdit eden siddetli hastaliktan nispeten daha hafif
formlari igeren bir spektruma sahiptir . JEB tiplerinde
en karakteristik klinik bulgu dis minesi hipoplazisidir
Diglerin bazilarinda veya hepsinde ylizey de lokalize ya
da yaygin yiiksiik benzeri pitting vardir.®
3. Distrofik Epidermolizis Biilloza (DEB)
Dominant ve resesif olmak Uzere iki formu
mevcuttur. Dominant hastalikta bulgular resesif forma
gore daha hafiftir. Etkilenen bireyler genellikle saglikli,
normal yapidadir . Bl olusumu sinirhdir Elektron
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mikroskopik inceleme ; ayriimanin dermoepidermal
bileskenin dermal yliziinde , bazal laminada oldugunu
ve hem normal hemde biillii deride anchoring fibrillerin
olmadigini yada azaldigini gosterir . DEB’da genellikle
bil, erozyon, atrofik skar , milia olusumu , tirnak
distrofisi, tirnak yoklugu gibi bulgular gézlenir.’
4. Kindler Sendromu
EB’nin spesifik bir formudur . Travma ile olusan
biillerin yerinde gelisen progr esif atrofi ve poikilodermi
ile karakterizedir. Dogumda baglar. Deri bulgulari ara-
sinda travmatik akral bil olusumu , deri frajilitesi, el ve
ayak parmaklan arasinda perdelenme , daha sonraki
dénemlerde poikilodermik pigmentasyon ve hafif bir
glines maruziyeti sonrasinda bile gelisebilen fotosen -
sitivite mevcuttur. Patogenezinde altta yatan patoloji-
nin ekstraselller matriks proteinlerinden aktinle iligkili
oldugu disiiniilmektedir. 1%
Deri Disi Komplikasyonlar
Epidermolizis bullozanin birgok tipinde, morbidi-
teye ve baz olgularda dliime yol acan deri disi komp -
likasyonlari mevcuttur. Bunlar su sekilde siralanabilir:
e Malnutrisyon
e Anemi
e Enfeksiyon
o Bliyiime geriligi ve pubertede gecikme
o Osteopeni/Osteoporoz
e Oral mukoza komplikasyonlari (Tekrarlayan biiller
sonucu olusan skar nedeniyle mikrostomi, ankilog-
lossi, dilde atrofi, vestibiil sulkusda daralma, oral
kanserler gorilebilir.)
o Okuler komplikasyonlar
o Tirnak distrofisi
e GIS komplikasyonlar
e GUS komplikasyonlari
o Ust solunum yollari komplikasyonlari
o Muskuloskeletal komplikasyonlar
o Kardiyomiyopati
e Squamous hiicreli karsinom ve malign melanoma
gelisebilir. Ozellikle distrofik tip EB'de kronik
sikatris alanlarinda squamous hiicreli karsinom
gelisme riski yiiksektir.'213
Teshis
Isik mikroskopi, immunfloresan antijenik harita-
lama, transmisyon elektron mikroskopisi , mutasyon
analizi baglica tani yéntemleridir. %
Tedavi
Kesin bir tedavisi olmayip palyatif tedavi yon-
temleri uygulanir. Tedavide amag dncelikle yeni bl

131



Atatiirk Univ. Dis Hek. Fak. Derg.
J Dent Fac Atatiirk Uni
Supplement: 13, Yil: 2015,Sayfa : 130-137

olusumunu 6nlemek icin travmadan kaginmak , sekon-
der enfeksiyonlari 6nlemek , yara iyilestirmesini hizlan -
dirmak ve nutrisyonel destek saglamaktir . Bu nedenle
hasta ve hasta yakinlari travmadan kaginmak ve yara
bakimi konusunda egitilmelidir.>

Ulser ve erozyonlarin giinliikk bakimi yapilmali -
dir. Yeni gikan bullerin steril olarak patlatiimasi gerekir .
Ayrica yara iyilesmesini hizlandiran kapatici yara
oOrtileri kullaniimahdir. Enfeksiyon ve skar olusumu gibi
komplikasyonlarin 6nlenmesi ve tedavi edi Imesi gerek-
mektedir. Enfeksiyonun dnlenmesi igin antibiyotik
iceren krem veya pomadlar kullanilabilir . Tetrasiklinin
kollejenazi inhibe ederek biil olusumunu azalttigi bi-
linmektedir. Zaman zaman sistemik antibiyotik gerek-
sinimi olabilir. Ulser ve erozyonlarin bakimi sirasinda
agrinin kontrol edilmesi gerekir.%%”

Topikal ya da sistemik kortikosteroid kulani-
miyla kalici bir tedavi saglanamamistir. Sistemik A
vitamini  kullamimi bdlleri bir miktar azaltmaktadir
ancak bunun etki mekanizmasi bilinmemektedir. E
vitamini kulaniminin bazi hastalarda faydali oldugu
rapor edilmistir. Fenitoin tedavisi dermal fibroblastlarla
kollejenazin sentez ve salimmini  Onleyerek bil
olusumunu azalttigi bildirilmistir.®

Ellerdeki deformitelerin ve kontraktirlerin
duzeltilmesi igin cerrahi tedavi gerekli olabilir . Kronik
ivilesmeyen Ulserlere deri grefti uygulanabilir .}’ Ayrica
EB’li hastalarda deri disi komplikasyonlarin saptanmasi
ve tedavi edilmesi gerekir. %7

Oral Bulgular

Dil, bukkal mukoza, damak, agiz tabani ve
gingiva hastaliktan etkilenir.!® Oral bélgede en sik
gorilen bulgu biillerdir. Tekrarlayan biller skar
olusumuna neden olarak mikrostomi, ankiloglossi,
dilde atrofi ve oral vestibllin ortadan kalkmasina
neden olur. Damakta oral milia (Genellikle agiz taba-
ninda olan fibrin dolu kiiguik kistler) gordlir. Dislerde
defektli mine ve yaygin atipik gurikler gorilebilir.
Mikrostomi nedeniyle agiz agma kisithdir. Ciddi perio-
dontal hastalik ve oral kanserler gériilebilir.'

Epidermolizis Biillozada Dental
Stratejisi

EB hastalarinin dental tedavisinde &zel protokol-

ler uygulanmaktadir. Oncelikle EB hastalarinda
koruyucu-onleyici yontemler mutlaka uygulanmalidir.
Hastalarin ilk dis hekimine yonlendirilmesi dogumdan
sonra 3-6 aylikken olmalidir. Hastanin ailesi agiz
bakimi konusunda editilmeli, dis fircalama aligkanhdi

Tedavi
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mutlaka edindiriimelidir. Bu hastalarda mikrostomi
oldugu icin kiiglik bash, yumusak ve kisa killi dis
fircalan tercih edilmelidir. Dis hekimleri tarafindan
profesyonel hijyen uygulamalari yapilirken yumusak ve
dikkatli teknikler kullanlmahdir. Yiksek ¢liriik riski
grubundaki hastalara topikal florid uygulanmalidir.
Mikrostomia olan hastalarda giinliik agiz agma-kapama
egzersizleri verilmelidir. EB hastalarina ilag regete
edilirken 6zefagal darlik olabilecedi icin ilaglarin likit
formlan tercih edilmeli ve ilaglar sekersiz olmalidir. Bu
hastalar ¢lriik acgisindan risk grubunda olduklari icin
her 3-6 ayda bir dis hekimi kontrolii gereklidir. EB
hastalarinda oral squamous hicreli karsinom gelisme
riski yasla birlikte artmaktadir. Ozellikle 2. dekattan
sonra bu hastalar dikkatle takip edilmelidir.?

EB hastalarindan réntgen almak gerektiginde
periapikal réntgen yerine panoromik rontgen tercih
edilmelidir. Periapikal rotgeni ozellikle mikrostomisi
olan hastalarda posterior bdlgeden almak gok zordur.
Ayrica periapikal réntgen agiz iginde lingual bélgede
basing olusturabilecedi icin tercih edilmemelidir. 2°

EB hastalarinda dental tedaviler bazi dnlemler
alinarak yapilabilir. Tedaviye baslamadan 6nce hasta-
nin dudaklarina vazelin gibi bir lubrikant surilmelidir.
Boylece lezyon olusma riski en aza indirilir. TUkurik
emici tipine ve kullanim sekline dikkat edilmelidir. Oral
mukozada kolayca bl olusabildidinden tiikiiriik emici
en disik seviyede kullaniimali ve yumusak dokuya
mimkin oldugunca temas etmeyerek dis ylizeylerinde
tutulmalidir. Tedavi sirasinda kolayca bul olusabilir. Bu
buller steril bir sekilde patlatiimalidir. Dokular gok frajil
oldugu icin en ufak bir baski yapmaktan kaginilimalidir.
El aletleriyle miimkiin oldugunca baski yapmadan, ¢ok
nazik galigiimalidir. 2°

Bu prensiplere dikkat ederek EB hastalarinda
her tlrli restoratif ve endodontik tedavi yapilabilir.
Aneztezi ylzeyel dedil derin dokuya yapilmali ve
anestezik madde yavas verilmelidir. Protez yapmak
gerektiginde sabit protezler tercih edilmelidir. Mine
hipoplazisi gériilen hastalar kuronla restore edilebilir.
Cerrahi gekimler minimum travmayla yapiimaldir ve
hemostaz saglarken fazla basing uygulanmamalidir.
Seri gekimler gerekliyse hastanin doktoru ile konsiilte
edilmelidir, ¢linkii hastalar anemik oldugu icin komp-
likasyon geligebilir. Gerekli ise sutur atilabilir ancak
sutur atarken dokular frajil oldujundan gok nazik
olunmal ve travma olusturmamasi igin suturun yerle-
simine dikkat edilmelidir. Protez yapilirken kisa ark

132



Atatiirk Univ. Dis Hek. Fak. Derg.
J Dent Fac Atatiirk Uni
Supplement: 13, Yil: 2015,Sayfa : 130-137

tercih edilmek kosuluyla dental implantlar EB hasta-
larina uygulanabilir. %°

SQUAMOUS HUCRELI KARSINOM
GELiSEN EPIDERMOLiZziS BULLOZA OLGUSU

25 yasinda erkek hasta alt gene sol kanin disi
hizasinda ekstraoral abse sikayetiyle 1.0. Agiz, Dis ve
Cene Cerrahisi Anabilim Dali'na basvurdu. Hastadan
alinan anamnezde Distrofik tip Epidermolizis Biilloza
tanisiyla 1.U. Tip Fakiltesi Dermatoloji Anabilim
Dal’'nda takibinin devam ettigi Ogrenildi. Hastanin
dogumundan sonra dudak cevresinde soyulma
seklinde ilk belirtiler gorulmis. Daha sonra ayak
tabanlan, kollar ve ellerde travma yerlerinde biiller
olusmus. 8-9 vyasina geldiginde ellerde sikatrisler
olusmus, tekrarlayan biller ve sikatrisler sonucunda
sol elinin parmaklari tamamen birlesmis olup sag el ise
kismen kullanilabilir durumdaydi. Tirnaklarda distrofi
vardi (Resim 1). Hastada gelisim geriligi gozlenmis
olup kisa boy ve ekstremitelere sahipti. Hastanin agiz
disi muayenesinde sol kanin disi hizasinda ekstraoral
abse goOzlenmistir (Resim 2). Hastanin adiz igi
muayenesinde adiz hijyeninin ¢ok kot oldugu ve
hastada mikrostomi mevcut oldugu icin adiz acmada
kisithhk gdzlenmistir (Resim 3). Hastadan alinan
panaromik rontgende sol alt g¢enedeki kaninden
kaynaklanan abse, alt ve uUst gene arka bdlgelerde
kokler tespit edilmistir (Resim 4). Oncelikle hastaya
adiz  hijyenin  6nemi anlatilarak adiz  hijyeni
uygulamalar 6gretilmistir. Kiiglik bagh, yumusak dig
firgasi ve adiz gargarasi onerilmistir. Mevcut hijyen
iyilegtiriimeye galisiimistir. Hastaya ve ailesine
yapilacak tedavi anlatilarak Bilgilendiriimis Onam For-
mu imzalatilimistir. Hastaya penisilin grubu bir antibi-
yotik recete edilmis, 1 hafta sonra ekstraoral abseye
neden olan disten baslanarak, dis ¢ekimleri yapiimaya
baglanmigtir. Sol alt ¢enedeki kanin disin ¢ekimi
yapildiktan 1 hafta sonra ekstraoral absenin iyilestigi
gorilmistir (Resim 5). Hastanin agzinda enfeksiyona
neden olabilecek tim dislerin gekimi planlarak bir
giinde 2 dis ¢ekimini gegmeyecek sekilde, haftada bir
randevulara ¢agirlmistir. Epidermolozis biilloza hasta-
larinda uygulanan dis tedavi protokollerine uyulmus,
tedavi Oncesinde dudaklar vazelinlenmistir. Cekim
oncesi infiltratif lokal anestezi uygulanmigtir. Minimum
travmayla, az basing uygulanarak, atravmatik sekilde
dis cekimleri gerceklestirilmistir. Islem sirasinda agiz
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icinde olusan biiller steril bir sekilde patlatiimistir.
Diger dislerin tedavileri 1.0. Dis Hastaliklari ve Tedavisi
Anabilim Dal'nda 2 seansta minimum travmayla
yapilmistir. Agiz hijyeni sorunsuz bir sekilde saglanmis,
hasta diizenli olarak 6 ayda bir kontrole ¢cagriimistir. 1
yil sonraki kontroliinde sag kolunda sikatris bolgesinde
squamous hiicreli karsinom gelistigi 6grenilmistir

(Resim 6). Estetik ve Plastik Cerrahi kliniginde sol
kolun rezeksiyonuna karar verilimesine ragmen hasta
ameliyati kabul etmemektedir.

Resim 2. Sol alt kaninde kaynaklanan ekstraoral abse

Resim 3. Mikrostomi ve abse nedeniyle agiz agmada kisitlilik
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Resim 5. Sol alt kanin gekimi yapildiktan ve abse iyilegtikten
sonraki hali

Resim 6. Hastanin sad kolunda gelisen squamous hticreli
karsinom (1 yil sonra)

TARTISMA

EB; deri ve epitelyal yiizeyleri etkileyen, minor
travma sonrasinda intraepidermal billerin olusumuyla
karakterize, bazi genlerde ortaya ¢ikan mutasyonlar
sebebiyle goriilen herediter bir hastaliktir.”* Deri ve
miikbz membranlarda billerle birlikte erezyon ve
kronik Ulserlerle seyreder. EB olgulari iginde %/5’lik
bolimu olusturan distrofik tip epidermolizis biillozada
biiller dermisin {stiinde, lamina densanin altinda yer
alir. Bizim olgumuz da distrofik tip epidermolizis
biilllozadir. Bu tipin goériilmesinde, kollajen tip VII'nin
kodlanmasindan sorumlu olan COL7Al geninin
3p21.31 kromozomunda gériilen mutasyonlar etkili-
dir.?! Otozomal dominant ve resesif gegisli her iki tipin-
de de, aynima subepidermaldir. Anormal kollajenaz
sentezinin sonucu olarak, bazal membrani dermise
tespit eden baglantilar yetersizdir. 2
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Hastaligin siddetini, kollajen tip VII'de var olan
mutasyonun tipi ve lokalizasyonu belirler. Kollajen tip
VII, epidermis ve dermisteki bazal membran ve ekstra-
selliler matriks yapimi ile ilgili bircok protein ile
iliskilidir.>* Bu sebeple hastalik ayni mutasyona sahip
olan monozigot ikizlerde bile, dermal fibroblastlari
farkll proteinlerin etkilemis olmasi sebebiyle klinikte
farki sekil ve siddetlerde seyredebilmektedir.?®
Kollajen tip VII kaybi, dermal bdlgede vaskiler
endotelyal faktor ve trombospondin miktarini ve
dolayisiyla anjiyogenezi arttinr. Bu mekanizmanin
aktive olmasiyla skuamoz hicreli karsinomun geligimi
ve dlimler tetiklenmis olur.'? Bizim hastamizda da sag
kolunda skuamoz hiicreli karsinom gelismistir.

EB tanisi klinik olarak ve cilt biyopsi materya-
linin 151k mikroskopik, immuinohistokimyasal ve elekt-
ron mikroskopik degerlendirilmesiyle yapilir.?® Deri
lezyonlari igin ayirici tanida konjenital ihtiyoziform
eritrodermi, aplazia kutis konjenita, konjenital herpes
simpleks virlis enfeksiyonu ve stafilokoksik soyulmus
deri sendromu akla gelmelidir.® Oral bdlge lezyonlarin-
da kesin tanisi konulmamis hastalarda ise ayirici tanida
pemfigus, sikatrisyel ve bill6z pemfigoid, lineer IgA
hastaligi disiindlmelidir. Bunlarin ayirici tanisi igin
klinik degerlendirme, histopatolojik, isik, elektron ve
immiinfloresan inceleme ve kiltiir yontemleri kulla-
nilmaktadir.?®

Biiller genellikle travmaya maruz kalan bolge-
lerde goriliir. Eller, ayaklar, dizler, dirsekler, kollar,
sacl deri bolgeleri ve sakrum siklikla billerin goraldi-
§u bolgelerdir.?” Tirnaklarda distrofi sikiikla gdzlenir ve
dogumda da goriilebilir. Lezyonlar sikatrisyel degisik-
likler birakarak iyilesir.?® Klinigimize basvuran hastada
ise dojumdan sonra ilk dudak cevresinde soyulma
seklinde belirtiler gorilmis, takibinde ayak tabanlar,
kollar ve ellerde travmaya maruz kalan yerlerde biiller
olusmustur. Ilerleyen dénemlerde hastanin ellerindeki
tekrarlayan biiller ve sikatrisler sonucunda sol elinin
parmaklari tamamen birlesmis, sag el ise kismen kulla-
nilabilir durumda kalmstir.

Ozellikle distrofik tip EB hastalarinda dis ¢liriigu
prevalansi artmistir. Vakalarda minede hipoplazi de
siklikla bildirilmistir. Clrtk riskinde artisin sebebi, has-
talarin beslenme seklinin oral bolgelerdeki travmalar
azaltmak amaciyla yumusak ve karbonhidrattan zengin
olmasiyla iliskili oldugu diigiiniilmektedir. Ayrica yumu-
sak doku biitiinltiguniin bozulmasi, dis-dis eti uyumla-
rinin kaybolmasi, dil ve yanak hareketlerinin sikatrisler
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sebebiyle azalmasi ve adiz hijyeninin saglanmasindaki
gicliikler de ciiriik riskinin artmasinda etkilidir.? Bizim
olgumuzda da yaygin cirikler ve yetersiz agiz hijyeni
gbzlenmistir.

EB'de sik goriilen komplikasyonlar; ikincil yara
enfeksiyonlari, sepsis, pigmenter degisiklikler, el ve
ayak parmaklarinda yapisikliklar, milia olusumu, gelis-
me geriligi, anemi, kaseksi, dolagim yetersizligi, eklem-
lerde fleksiyon kontraktiirleri, tirnak yitimleri, mukozal
erozyonlar ve buna bagl gastrointestinal motilite ve
absorbsiyon bozukluklari, hastaligin zemininde gelise-
bilen deri kanserleridir.* Tirnak tutulumu distrofik tipe
Ozgudir ve klinigimize bagvuran hastada belirgin bir
sekilde bulunmaktadir. EB hastalarinda TME'nin etki-
lendidi ve ekstra artikiiler ankilozun goriildiigi Rowe
ve ark. tarafindan bildirilmistir.>° Bizim hastamizda agiz
agmadaki kisithhdin sebebinin oral bdlgedeki sikatrisler
nedeniyle olusan mikrostomia oldugu disiinilmekte-
dir. ilerlemis vakalarda skarlar mikroglossi ve ankilog-
lossiye sebep olabilmektedir.3! Dildeki papillarin kay-
boldugu da rapor edilmistir.?® Squamous hiicreli kar-
sinom hastalarda bildirilen en ciddi komplikasyondur.
Hastalarin ¢ogunda erken yasta en az bir bolgede
squamous htcreli karsinom gelismektedir ve agresif
cerrahi eksizyon ile tedavi edildiginde bile %80
hastada metastaz sebebiyle &limler gériilmektedir.3
Takip ettigimiz hastada 1 yil sonra sag kolunda sikatris
boélgesinde squamous hiicreli karsinom gelismistir.

EB tam olarak tedavisi olmayan, sadece palyatif
yaklagimlar uygulanabilen, multidisipliner kontrollerle
semptomlari azaltilabilen bir hastaliktir.3® Hastalara
proteinden zengin, demir ve ginko igerikli diyet dneril-
mektedir. Gelisen sekonder enfeksiyonlarda topikal
veya sistemik antibiyotikler regete edilmektedir.>*

EB tedavisinde bazi molekiiler terapi metodlari
deneysel olarak uygulanmaktadir. Gen terapisi calis-
malarinda, retroviral bir vektér kullanilarak otolog
keratinositler icine LAMB3 transgeni yerlestirilmigtir. 6
yillik kontrollerde dermal-epidermal bileskede laminin-
332 salinimi izlenmis ve deride mekanik travmalara
karsi etkili bulunmustur.®® Hiicre bazli calismalarda ise
gen terapisine gbre daha fazla ilerleme kaydedil-
migtir. Intradermal olarak allojenik fibroblastlarin en-
jeksiyonu 9-12 aylik siireclerde basarili bulunmustur.3
Intradermal olarak mezenkimal stromal hicrelerden
elde edilen allojenik kemik iligi enjeksiyonunun 4 aylk
siirecte basarili oldugu rapor edilmistir.®® Sistemik
hiicre terapisinde ise kemik iligi transplantasyonu
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uygulanan hastalar bulunmaktadir. Bu galismalar klinik
arastirma olarak rapor edilmeye devam etmektedir.’’
Eksik olan proteinlerin yerine konulmasi da tedavi sekli
olarak distinilmis ve farelerde yapilan deneylerde
Kollajen tip VII enjeksiyonu ile dermal-epidermal
adezyon saglanarak fibrin formasyonu gériilmustiir.3®
EB tedavisinde molekiler terapi ydntemleri umut
vadedici olsa da bu konuda daha ¢ok arastirmaya
ihtiyac vardir.

Dental tedavilerde ise koruyucu-6nleyici yén-
temlerin uygulanmasi énemli ve gereklidir. Dis hekim-
leri tarafindan uygulanacak tedavilerde biil olusmasina
neden olmamak igin atravmatik sekilde calisiimalidir.
Sonrasinda da bu hastalar ¢lrik agisindan risk gru-
bunda olduklari icin her 3-6 ayda bir dis hekimi kont-
rolii gereklidir. Genel anestezi bazi arastirmacilara gore
intlibasyon bélgelerinde faringeal ve trakeal bélgelerde
biil olusumu sebebiyle dnerilmezken, bazi arastirma-
clar bu bdlgelerdeki bll olusumunun olduk¢a nadir
gériilen bir komplikasyon oldugu gériisiindedir.>® Bizim
hastamizin dis tedavileri de lokal anestezi altinda
minimum travma ile yapilmistir.

EB hastalarinda hareketli protezler mukozal
bolgelerde sebep oldugu minér travmalar sebebiyle
tercih edilmemeli, sabit protezler ya da implant
destekli sabit protezler tercih edilmelidir. EB hastala-
rinda implant yapilan ve basarl bulunan arastirmalar
literatlirde mevcuttur. EB hastalarinda yapilan implant
uygulamalarinda %97.7'ye varan oranlarda bagsarilar
rapor edilmigtir.*® Penarrocha ve ark.nin alismasinda
implant uygulmasi sirasinda 6zel yontemler uygulan-
mistir. Once mutlaka dudak ve perioral bélgede vazelin
gibi bir lubrikant maddeler kullanilmigtir. Operasyon
sirasinda insizyon ve flep asamalari dahil olmak (izere
sik sik serum fizyolojik ile irrigasyon uygulanmis ve
olusacak biillerin cevre dokularin infektif etkisinden
uzaklastinimasi  saglanmistir.  irrigasyon sirasinda
uygulanan aspirasyonda yumusak doku temasindan
kaginilmistir. 1, 3, 6 ve 12 aylik kontrollerde implant
gevresinde bil olusumu, erozyon ve llserasyonlar
gorilmemistir.  Radyografik  kontrollerde  implant
cevresi kemik kaybi gériilmemistir. Implant ve Ustiine
uygulanan sabit protezler diizenli olarak kontrol
edilmis, adiz ici yumusak dokulara gelen minér
travmalarin  uzaklagtinimasi  saglanmistir.  Ayrica
kazandirilan ¢igneme fonksiyonu sayesinde farinks ve
larinks bolgelerindeki bil olusumu riskleri azaltiimis ve
hastalar icin en &nemli problemlerden biri olan
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beslenme fonksiyonu yerine getirilmistir.* Candel-
Marti ve ark.’nin galismasinda ise toplam 16 hastada
uygulanan 92 implant %75-100 oranlarinda basaril
olarak bildirilmistir.*! Ancak epidermolizis biillozanin
yara iyilesmesini etkiledigi bilinmelidir.*?

SONUC

Sonug olarak EB, ciddi morbidite ve mortalite

oranlarina sahip olan, hastalarin yasam kalitesinin gok
buylk olclide azaldigi, kronik seyirli ve tam olarak
tedavisi olmayan bir hastaliktir. Hastalar tedavi ve
geligebilecek komplikasyonlar agisindan multidisipliner
bir sekilde dizenli olarak takip edilmelidir.
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