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OzeT

Epidermolizis Biilloza Distrofika (EBD) genetik gegisli,
derinin frajilitesinde artis sonucu ortaya gikan tekrarlayici
billerin olusumu ile karakterize bir hastaliktir. Bu olgulara,
anestezi gerektiren durumlarda, mukoza ve ciltteki her islem
yeni lezyon olusumuna neden olabilir. Travmaya minimal
mudahale ve miimkiinse noninvaziv monitérizasyon tercih
edilmelidir. Bu olgumuzda epidermolizis biillosa distrofika
tanisi  konulmus bir hastaya anestezi ydnetimimiz
sunulmustur.

Anahtar kelimeler: Epidermolizis billoza distrofika, genel
anestezi.

ABSTRACT

Dystrophic Epidermolysis Bullosa (DEB) is an inherited
disease characterized by recurrent blister formation with the
increase in the fragility of the skin. These cases in situations
that require anesthesia, every process in the mucosa and
skin may cause new lesion. Minimal intervention to trauma
and if possible, noninvasive monitoring should be preffered.
In our case report, anesthesia management to a patient
diagnosed with epidermolysis bullosa distrofica was
presented.
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GIRiS
Epidermolizis Biilloza Distrofika (EBD) otozomal
resesif gecisli genellikle cocuklarda gorilen bir

hastaliktir  (1). Anormal tip VIl
olusumuna bagli deri frajilitesinde artis sonucu

kollajen

ortaya c¢ikan tekrarlayici mekanik bil olusumu
ile karakterize ¢ok sayida bozuklugu icine alan
bir grup hastaliktir (2). EBD da karakteristik
bulgu minimal dizeyde bir travma ile cilt ve
mukozanin alttaki dokudan masif sekilde
Ozellikle
dizeyde travmalar dahi, agrili ve iyilesmeyen

ayrilmasidir. ¢ocuklarda  minor
yaralara sekonder enfeksiyonlara yol acabilir
(3). Bu vyaralarin iyilesmesi bazen skarlara,
tehdit eden
komplikasyonlara neden olabilir (4). EBD

deformitelere  ve  hayati

olgularinda anestezi agisindan major riskler cilt

ve mikoz membran butinlGginin
saglanamamasi, havayolu kontroll, 1si ve sivi
kaybinin 6nlenmesi ve vyeterli postoperatif

analjezinin saglanamamasidir.

Bu olguda, EBD hastasinda frontal bdlgede
displastik neviis eksizyonu planlanan hastaya
anestezi yaklasimimiz sunulmustur.

OLGU SUNUMU

15 yasinda, 40 kg kiz hastaya frontal bdlgede
displastik nevis eksizyonu igin plastik ve
rekonstriktif cerrahisi tarafindan operasyon
planlandi. Hastanin daha o6nce gecirilmis
ameliyat ve anestezi Oyklsl yoktu. Fizik
muayenede her iki elin parmaklarinda skar
gelisimine bagli fleksiyon kontraktir
deformiteleri ile birlikte iki bacakta da yer yer
hemorajik kurutlarin bulundugu yaklasik 2-3 cm
caplarinda zemini eritemli erode lezyonlar

mevcuttu. Yeni bil olusumu yoktu.
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Ameliyathanede hastanin el dorsaline 22 gauch
branil ile damar yolu dikkatli bir sekilde
yerlestirildi. Girisim yerinin etrafindaki ciltte
aktif lezyonlar oldugu icin en az temasla
girisimler  yapilmaya  c¢alisildi. Hastanin
anamnezinde flasterlerin hasta cildinde c¢ok
billere  sebep  oldugu

ogrenildiginden; yeni lezyonlar olusmamasi igin,

¢abuk  olusan

damar yolu tespiti flaster yerine ince gazl bez
(Resim 1).
Elektrokardiyografik monitorizasyon igin ise

kullanilarak  gergeklestirildi
elektrotlarin uygulanacagl yere paletler ince
gazli bez lzerinden deriye tutturuldu (Resim 2)
ve elektrokardiogram takibi DIl derivasyonunda
yapildi. Tansiyon mansonunun altina cilt ile
temasi engelleyecek sekilde pamuk yerlestirildi
ve belli araliklarla (indiiksiyon  ©ncesi,
indlksiyon sonrasi, anestezinin devaminda 10
dakikada bir ve operasyon bitiminden sonra)
non-invaziv arteriyel kan basinci Olglimleri
yapildi. Puls oksimetre &l¢iimu, basparmag) iki
tarafh tutan probla yapildi (Resim 3), yapiskanli
Hastada

idamesini

prob tercih edilmedi. anestezi

indiiksiyonu ve saglamak icin
sedasyon 100 mg propofol, 2 mg dormicum, 20
Hastanin

mcg remifentanil ile saglandi.

operasyon siliresince  spontan  solunumu
mevcuttu ve 4 L/dk strekli serbest akis oksijeni
uygulandi. Oksijen verilmeden 6nce olgunun
ylzinin maske ve anestezistin eli ile temas
edebilecegi kisimlar hafifce islatiimis ince gazli
bez ile ortildi. 4 nolu maske kullanilirken,
mimkin oldugunca yiz cildi ile az temas
saglanmasina dikkat edildi. Toplam 29 dakikalik
operasyon sliresinde cerrahi olarak hastanin
frontal bodlgesindeki displastik neviis eksize
sirasinda

edildi. Operasyon herhangi  bir

komplikasyon gelismedi. Hasta derlenme

odasina alindi ve vyaklasik bir saat derlenme



odasinda takip edildikten sonra, sorunsuz bir
sekilde klinige gonderildi.

Resim 1. intravenoz kaniilasyon

Resim 3. Parmak ucu satiirasyon
monitorizasyonu

TARTISMA

EBD hastalarinin anestezisi dikkatli bir sekilde,
multidisipliner  yaklagimla planlanmalidir.
Hastalar; cilt biopsisi, dental girisimler, oftalmik
cerrahi, psodosindaktili tamiri, kontraktir
cerrahisi, skuamoz hiicreli karsinoma eksizyonu,
cilt  greftleme, Ozefagoskopi,  6zofagus
dilatasyonu, gastrostomi ve fundoplikasyon gibi

cok sayida cerrahi midahale gecirmek zorunda
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kalabilirler ~ (5).
perioperatif

Preoperatif degerlendirme,

planin  temelini  olusturur.
Preoperatif degerlendirmede hastanin daha
onceden hi¢ operasyon gegirmemis olmasi, bazi
riskler icermekteydi (Entlibasyon glicligi ve ilag
reaksiyonlari, allerji gibi). Hastaya sedasyon
planlanmasina ragmen entlbasyon ihtimaline
karsi, yapilan fizik muayenesinde; agiz acgiklig
ve boyun hareketlerinde herhangi bir kisithlik
glcluga
degerlendirmesinde ise Mallampati siniflamasi

yoktu ve entlbasyon acgisindan
Grade Il ile uyumluydu. Operasyon oncesi

yapilan laboratuvar degerleri normal
sinirlardaydi. Hastaya sedasyon planlandi.

Hastalarda reflli, reglrjitasyon veya ozefagial
striktir hikayesi varliginda, premedikasyonda
Sitrat  gibi

Onerilirken; diger durumlarda premedikasyon

profilaksi amaciyla Na ilaglar
genellikle 6nerilmez. Lokal anestezik kremler
ornegin EMLA (lidokain-prilokain) veya Ametop
(ametokain) intravendz damar yolu
girisimlerinde gocuklarda tercih edilebilir. Eger
intraoperatif veya postoperatif sirecte opioid
kullanilacaksa, antiemetik veya antipuritikler
premedikasyonda ozellikle ¢ocuk hastalarda
tercih edilebilir.

Bu hastalarda monitorizasyon sireci uzun ve
sikintihdir. Problar veya elektrodlar cilt ile
temas ettiginde veya ayrildiginda ciddi sekilde
yaralanmalara ve oOlgim bozukluklarina yol
acabilir. Yapiskan 0zelligi olan bu problar
muhakkak araya 6zel maddeler uygulanarak
konulmali, tercihen sikistiran (klipsli) problar
tercih edilmelidir. Monitorizasyonunda hassas
davranildi ve cilt ile prob aralarina direkt
yapismayi
Saturasyon probu olarak yapiskan olmayan,

engelleyici maddeler uygulandi.
parmag tutan klips model tercih edildi. Ayni
kurallar intarven6z damar yolunun sabitlenmesi

gerektiginde de gecerliydi. Operasyon boyunca
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damar yolunun ¢ikabilme ihtimalini arttirsa da

sabitlemek amaciyla  yapigkan  materyal
kullanilmadi. Mepiform bu tir durumlarda
yapismadan sabitlemeyi saglayan ideal madde
olarak dnerilmektedir (6).

Bu  hastalarin  anestezi  riski  normal
popullasyondan yuksektir. Havayolu yonetimi
bu hasta grubunda karsilasilabilecek en biyutk
problemlerden biridir. Ventilasyon icin gereken
islemler esnasinda cilt, dudaklar, dil ve mikoz
membranlar zarar gorebilir. En énemlisi de gli¢
entibasyon ihtimalidir (7). Bu hastalarda sinirh
agiz acikhgr ve cene hareketi, kontraktirlere
bagli laringoskopide pozisyon gugligu yapabilir.
Koopere olabilen vyetiskinlerde mimkiinse,
uyanik veya minimal sedasyon teknikleri tercih
edilmelidir. 390 olgudan olusan bir ¢alismada, 7
hastada vyeni bl olusumu bildirilmistir ve
bunlarin yarisi zor entlibasyona baghdir. Bir
hastada da uyanik fiberoptik entiibasyon
sonrasl trakeostomi gerekmistir. 121 vakalik
diger bir galismada sinirli agiz agikhgl ve boyun
kontraktirlerine bagh 3 vakada fiberoptik
trakeal entlibasyon gerekmistir (8). Kér nazal
entlibasyon ise tartismalidir. (Hastamizda
preoperatif degerlendirmede herhangi bir
zorlukla kargilasma ihtimali 6ngdérmememize
ragmen/ ya da olasi zor entiibasyona karsi),
laringeal mask (LMA), video laringoskop ve
fiberoptik
bulunduruldu. Ayrica cilt ile slirtinmeyi en aza

entlibasyon setleri hazirda
indirmek amaciyla, laringoskobun bleydine
lubrikan madde uygulandi. Diger bir tartisma
konusu bizim hastamiz gibi kisa siireli vakalarda
LMA tercih edilebilecegidir. EBD hastalarinda
tavsiye genelde bir numara kicik LMA
kullanilmasi ve kaf etrafinin vazelin gaz ile
kapatilmasi yonindedir. Buna ragmen hava

kacagli mimkindir. Bu vakada kusma olmasi
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durumunda risk olusturabilecegi icin LMA
uygulanmadi.

EBD hastalarinda indiksiyon intravendz veya
inhalasyon ajanlari tercih edilmelidir.
Hastamizda maskenin cilt ile temas ettigi
bolgelerde travmalara yol agmamak igin
intraven6z indlksiyon yontemi tercih edildi.
Entlibasyona bagh komplikasyon durumunda
steroid vyapili kas gevseticilere etki eden
sugammadeks hazirda bulundurularak kas
kullanildi.

Suksinilkolin en hizli entlibasyon sansi taniyan,

gevsemesi icin rokuronyum
depolarizan noromiskiler blokdér olmasina

ragmen, enjeksiyonu sonrasil olusan
fasiktlasyonlarin cilt hasari ile iliskisi olmasi ve
hiperkalemiye vyol acgabilmesi nedeniyle bu
vakada tercih etmedik.

Rejyonel anestezi, genel anestezi ile birlikte
veya tek basina tercih edilebilir. 13 yasinda
splenektomi ve kolesistektomi operasyonu
yapilan bir hastaya genel anestezi ve sirekli
epidural blok uygulamasi yapilmis ve epidural
kateter cilt altina yerlestirilmistir. Kateter giris
yeri ve etrafinda herhangi bir biil, cilt lezyonu
Enfekte

olmayan bl varligl, rejyonel anestezi igin

ve enfeksiyon gorilmemistir (9).

kontrendikasyon olusturmaz. Rejyonel anestezi
uygulanacak hastalarda o6nemli olan, cildin
antiseptik ile dokilerek veya puskirtilerek
temas etmesi, kesinlikle bastirilarak
silinmemesidir. Cilt alti uygulanacak lokal
anestezik miktari mimkin oldugunca az
olmahdir. Epidural kateterin sabitlenmesinde
ise mepitak veya mepiform tercih edilmelidir
(2).

Anestezi esnasinda gozlere yapiskan bantlar
kontrendikedir, fakat

engellemek

kullanmak korneal

abrazyonlari amaciyla gozler

kapatiimalidir. Nazogastrik tlip gerektiren



durumlarda, uzun Omdirli olanlar tercih
edilmeli ve mepiform ile kaplanmalidir.
Hastalar derlenme odasinda da dikkatli

monitorize edilmeli ve cilt ayrilmalarina yol
acabilecek keskin kenarli veya yapiskan plastik
Ates
Olgimi, timpanik membrandan yapilmalidir.

oksijen  maskeleri  kullanilmamalidir.
Ozellikle cocuk hastalarda postoperatif analjezi
¢ok iyi uygulanmahdir. Aksi takdirde agri ve

ajitasyona bagli cilt yaralanmalari gorilebilir

(4). Nonsteroidal antienflamatuar ajanlar,
parasetamol ve  opioidlerin  intravenoz
yontemle birlikte  kullanildigi  multimodal

analjezi uygulamasi en iyi yontemdir (10).

EBD hastalarinin anestezi yonetimi ciddi ekip
calismasi ve 06zen gerektiren bir durumdur.
Hastalara, bul ve vyaralar gibi cilde yonelik
olusabilecek her tirli zarari/hasari 6nlemek
adina ciddi preoperatif planlama ve perioperatif
bakim gerekmektedir. Anestezi tercihi kar-zarar
kuralina gore dizenlenmelidir.
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