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Amag: Epidermolizis Billloza (EB), ciltte bulunan yapisal proteinlerdeki
mutasyonlarin neden oldudu kinlgan bir cilt ve biillerle karakterize bir
grup genetik hastaliktir. Gilt katmanlan arasindaki aynsma diizeyine baglh
olarak hastalik dort ana gruba ayrilir: EB simpleks, “junctional” EB, distt
rofik EB ve Kindler sendromu. Mortalite ve morbidite, hastalik tipine ve
siddetine gore degismektedir. Bu galisma, yenidogan déneminde tani alan
EB’li hastalarin klinik ozelliklerini ve prognozlarini aragtirmak amaciyla ya-
pilmistir.

Gereg ve Yontemler: Ocak 2013 — Ocak 2019 tarihleri arasinda, klinigi-
mizde izlenen ve EB tanisi alan 10 olgu retrospektif olarak degerlendirildi.
Hastalanin demografik 6zellikleri, tanilari ve (varsa) eslik eden anomalileri
kayit edildi.

Bulgular: Olgularin % 90’1 term, % 1'i preterm olup erkek/kadin orani 1
olarak saptandi. Hastalarin %70’i Klinik, %30’u ise histopatolojik olarak
EB tanisi aldi. Histopatolojik incelemeler sonucu EB tanisi alan 3 olgunun
2’inde EB simpleks, 1’inde distrofik EB saptanirken klinik olarak tani alan
7 hastanin 6'inda EB simpleks, 1’inde ise junctional EB diistiniildii. Olgu-
larin %100’tinde cilt tutulumu, %80’inde ise mukoza tutulumu saptandi.
Cilt lezyonlan en sik, el ve ayaklarda (%100), yiizde (%90), ve gévdede
(%60) goriilmekteydi. Olgulanmizin 3’iine (%30) ekstrakutandz organ tu-
tulumu eslik etmekteydi.

Sonug: EB, yiksek mortalite ve morbiditeye sahip multisistemik bir has-
taliktir. Junctional ya da distrofik EB’e sahip hastalarda ekstrakutantz
tutulum acisindan dikkatli olunmalidir. Hastaligin siddeti, yayilimi ve eks-

ABSTRACT

Aim: Epidermolysis bullosa (EB) is a group of inherited disorders charac-
terized by a fragile skin and bullous lesions caused by mutations in genes
encoding certain structural proteins of the basement membrane. The di-
sease is classified into four major categories according to the level of the
split within the dermoepidermal junction: simplex, junctional, dystrophic,
and Kindler syndrome. Morbidity and mortality rates vary depending on
the type and severity of the disease. The aim of this study was to assess
the clinical features and prognosis of the newborn infant with EB.

Material And Methods: Patients diagnosed with EB and followed-up
between January 2013 and January 2019 were retrospectively evalua-
ted. Demographic characteristics, diagnosis and concomitant anomalies
(if any) were retrieved from patient records.

Results: We identified 10 neonates (nine term and one preterm neonates,
five males and five females) treated during the study period. Seven of the
neonates received a clinical and three a histopathologic diagnosis. Six of
those with a clinical diagnosis and two of those with a histopathologic
diagnosis had EB simplex, one patient with a histopathologic diagnosis
had dystrophic EB and one with a clinical diagnosis junctional EB. All
patients had cutaneous manifestations and eight had additional mucosal
involvement. Skin lesions were observed particularly on the hands and
feet (10/10) but also on the face (9/10), and trunk (6/10). Three of the
cases had extracutaneous organ involvement.

Conclusion: EB is a multisystem disorder with high mortality and mor-
bidity. The prognosis is dependent on disease severity, type and the pre-
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trakutandz organ tutulumu prognozu belirlemektedir.
Anahtar Kelimeler: Kabarcik, yenidogan, bazal membran

Girig

Epidermolizis Bulloza (EB), mekanik travmalar sonrasi cilt ve mukozalarda bul
ve erozyon olusumu ve anormal yara iyilesmesi ile karakterize, kronik seyirli
bir grup heterojen genetik bozukluktur (1, 2). insidansi 1:25000 — 1:17000
arasinda degismektedir (2, 3). EB, dermis-epidermis birlesim yerinde ve
epidermis iginde bulunan, cesitli yapisal ve sinyal proteinleri kodlayan en
az 20 farkl gendeki mutasyondan kaynaklanmaktadir (2). Bu mutasyonlar,
epidermis-dermis bitinligini saglayan proteinlerin seviyesinde azalmaya,
cilt katmanlarinin birbirinden aynsgmasina ve sonugta biil gelisimine neden olur
(4). Etkilenen genlerin, cilt disinda diger epitelyal (gastrointestinal, solunum,
iirogenital sistem) ve/veya mezenkimal (iskelet kasl) dokularda da bulunmasi,
diger organ tutulumlarini ve komplikasyonlarini agiklar (5). Hastaligin baslica
klinik bulgusu, orta — asin seviyedeki epitel kirilganhgidir; bu durum, bil olua
sumuna ve erozyon, ilserasyon, kabuk ve (genellikle atrofik) skar gibi ikincil
lezyonlarin gelismesine neden olur (5). Her bir EB alt tipin, hem klinik hem de
molekiiler dzelliklerini dikkate alan yeni bir siniflandirma sistemine (“sogan
halkasi” yaklasimi) gore; simplex, junctional, distrofik ve Kindler sendromu
olmak iizere dort ana gruba ayrimigtir (6).

Giinimiizde EB’nin kesin tedavisi yoktur, tedavi yaklagimlan biiyik oranda
destekleyicidir. Tedavinin amaci, yara iyilesmesini hizlandirmak, komplikas-
yonlar dnlemektir (3).

Bu calismanin amaci, yenidogan déneminde tani alan EB’li hastalarin klinik
Gzelliklerini ve prognozlarini arastirmakiir.

Gereg ve Yontemler

izmir Dr. Behget Uz Gocuk Hastaliklan ve Cerrahisi Egitim ve Arastirma
Hastanesi Yenidogan Yogun Bakim Unitesi'nde Ocak 2013 — Ocak 2019 yillar
arasinda Epidermolizis Biilloza tanisi alan 10 olgu retrospektif olarak incelendi.
Hastalarin gebelik yasi, dogum sekli ve agirhigi, cinsiyeti, varsa anne - baba
arasinda akrabalik diizeyleri, lezyonlarnin dagiimi, eslik eden anomali varligi ve
patolojik tanilar kaydedildi. Eslik eden anomalilerin saptanmasinda, detayl bir
klinik ve gbz muayenesinin yani sira ekokardiyografi, batin ve transfontanel
ultrasonografi ile bazi olgularda direkt grafiden faydalanildi. Galisma igin,
hastanemiz ARGE’sinden onay alind..

istatistiksel analizler igin, SPSS 23.0 (SPSS Inc., Chicago, IL, USA) paket
programi, galisma verilerinin degerlendiriimesinde ise tamimlayici istatistiksel
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sence or absence of extracutaneous organ involvement. Patients with
junctional or dystrophic EB should be investigated for extracutaneous
involvement.

Keywords: Blister, newborn, basement membrane

yontemler (siklik, yiizde, ortanca, min — max degerler) kullanildi.

BULGULAR

EB tanisi alan 10 olgunun 5'i kiz, 5’i erkek, 1’i preterm 9'u term bebekti.
Ortanca bagvuru yasi 1 (min — maks: 1-51) giin, ortanca yati stiresi ise 57
(min-maks: 10-105) giin idi. Ortanca gebelik yasi 38,5 (min-maks: 34 - 41)
hafta, ortanca dogum agirhgi 3130 (min-maks: 1835 — 3830) gram idi. EB’li
olgularin Klinik 6zellikleri Tablo 1°de goriilmektedir.

Hastalanmizin %70’ klinik, %30’u da histopatolojik olarak EB tanisi aldi. EB’da
klinik patogonomik oldugu ve histopatolojik tani, tedavi seklini degistirmedigi
icin agrili ve iyilesme siireci de sorunlu olan biyopsiden kaginilmistir. Yalnizca
ekstrakutanoz tutulumu olan olgularda taniyi kesinlestirmek amaciyla biyopsi
yapiimistir. Histopatolojik incelemeler sonucu EB tanisi alan 3 olgunun 2'i EBS,
1'i DEB tanisi aldi. Klinik olarak tani alan 7 hastanin 6'inda EBS, 1’inde ise
JEB diisiinildii. Lezyonlanin dagiimi incelendiginde olgularin tamaminda cilt
tutulumu, %80’inde ise mukoza tutulumu saptand. Cilt lezyonlar en sik, el
ve ayaklarda (%100), yiizde (%90), ve gdvdede (%60) goriilmekteydi. Olgu-
lanmizin 3’inde (%30) ekstrakutandz organ tutulumu vardi. Olgularin birinde,
EBS’e pulmoner kapak tutulumu, sindaktili ve alt ekstremiteler arasinda ¢ap
ve boy farki eslik etmekteydi. ikincisinde, DEB’e aplazia kutis konjenita eslik
etmekte idi ve hastamiz Bart’'s sendromu tanisi aldi. Ugiincii hastamizda ise,
JEB’e mikrokori ve 6n segment disgenezisi gibi goz tutulumu ve nefrotik send-
rom eslik etmekte idi. Literatiirde oldukga nadir rastlanan bu durum, Pierson
sendromu olarak adlandinimaktadir.

Olgulanmizin %60’ inda anne baba arasinda farkli derecelerde akrabalik dykisi
ve ayrica %30’unda ise EB’li kardes dykusu vardi.

Tedavide hastalarin uygun protein ve kalori alimlar saglandi. Bu amagla
oncelikle oral yolla beslenmeleri, oral alamayacak hastalarda ise parenteral
beslenme tercih edildi. Orogastrik sonda gibi hem oral mukozaya hem de
mide mukozasina zarar verebilecek uygulamalardan mimkiin oldugunca kag!-
nildi. Mukozal tutulumlari olan hastalarin adjuvan tedavisine glutamin eklendi.
Hastalanin timine ampirik antibiyotik tedavisi, multivitamin preperatlan ve
analjezik tedavisi verildi. Yara bakimlari icin cilt antisepsisi saglayan kremler,
yara onarici kremler, antibakteriyel pomadlar ve 6zel yara ortileri kullanild.
Biri JEB, digeri ise Pierson sendromu olmak {izere iki olgumuz sirasiyla 10. ve
129. giinlerde enfeksiyon nedeni ile kaybedildi.



Tablo 1: Epidermolizis Biilloza’li olgularin Klinik 6zellikleri
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; Gebelik
No | Yas, Cinsiyet Rggu[n yasl Akrabalik Lezyonlar dagilimi Eslik eden anomali | Tani Prognoz
girhigr (g)
(hafta)
1 1 giin, kiz 3800 39 Yok Cilt: Eller ve ayaklarda biilloz Yok Klinik tani EBS 4 yasinda, izleme
lezyonlar, ylizde erozyon devam edilmekte
Mukoza: Oral mukozada erozyon
2 19 giin, erkek | 3550 4 . derece kuzen Cilt: Eller, ayaklar, yiiz ve govde de | Yok Klinik tani EBS 3 yasinda, izleme
biilléz lezyonlar devam edilmekte
Mukoza: Oral mukozada biilloz
lezyonlar
3 1 giin, kiz 3830 37 Yok Cilt: Eller, ayaklar ve yiizde erozyon | Yok Klinik tani EBS 5 yasinda, izleme
EB’li kardes Mukoza: Oral mukozada erozyon devam edilmekte
Oykisi
4 1 gin, erkek | 2800 38 Yok Cilt: Eller, ayaklar, yiiz ve govde de | Yok Klinik tani JEB 10 giinliik iken
billéz lezyonlar enfeksiyon nedeni
ile eksitus
5 1 giin, erkek | 2500 38 IIl. derece kuzen | Cilt: Eller, ayaklar, yiiz ve gdvde de | Valviiler pulmoner | Histopatolojik tani | 4 yasinda, izleme
EB’li kardes biilloz lezyonlar stenoz, ekstremite | DEB devam edilmekte
Oykusi Mukoza: Oral mukozada biilloz anomalisi,
lezyonlar sindaktili
6 1 gun, erkek | 2800 40 Yok Cilt: El ve ayaklarda biilloz lezyonlar | Aplazia kutis Histopatolojik tani | 6 aylik, izleme
Mukoza: Oral mukozada biilloz konjenita DEB devam edilmekte
lezyonlar (Bart’s sendromu)
7 1 glin, erkek | 3400 40 . derece kuzen Cilt: Yiiz, el ve ayaklarda biilléz Yok Klinik tani EBS 3,5 yasinda, izleme
lezyonlar devam edilmekte
Mukoza: Oral mukozada biilloz
lezyonlar
8 1 giin, kiz 3200 37 . derece kuzen Cilt: Eller, ayaklar, yiiz ve govde de | Yok Klinik tani EBS 4.5 yasinda, izleme
EB’li kardes biilloz lezyonlar devam edilmekte
Oykusi Mukoza: Oral mukozada biilldz
lezyonlar
9 17 giin, kiz 3060 39 . derece kuzen Cilt: Eller, ayaklar, yiiz ve govde de | Yok Klinik tani EBS 10 aylik, izleme
biilléz lezyonlar devam edilmekte
Mukoza: Oral mukozada biilldz
lezyonlar
10 |51 gin, kiz 1835 34 . derece kuzen Cilt: Eller, ayaklar yiiz ve gévde de | Mikrokori, Histopatolojik tani | 129 gunliik iken
biilléz lezyonlar 6n segment JEB enfeksiyon nedeni
disgenezisi, ile eksitus
Nefrotik sendrom
(Pierson
sendromu)

EB: Epidermolizis Biilloza

EBS: Epidermolizis Biilloza Simpleks
JEB: ‘Junctional” Epidermolizis Biilloza
DEB: Distrofik Epidermolizis Biilloza

TARTISMA

Epidermolizis Biilloza, kiiglk travmalar sonrasi tlser ve biillerin olustugu, asin
frajil cilt ve mukdz membranlarla karakterize farkl yapida bir grup herediter
hastaliktir (7). Doku aynsma diizeyine bagl olarak EB; simpleks, junctional,
distrofik ve Kindler sendromu olmak {izere dért gruba ayrilir (6). En sik goriilen
formu EBS (% 75-85)" dir (8). EBS ¢ogunlukla otozomal dominant kalitim
paterni gOsterirken, JEB'nin tim formlarn ile Kindler sendromu otozomal re-
sesif kalitim paterni gostermekte, DEB ise otozomal resesif ya da otozomal
dominant kalitim paterni gstermektedir (9). Galismamizda, hastalanmizin %
60'inda EBS, % 20’inde JEB ve % 20’inde ise DEB saptandi. Bu durum, yiiksek
akraba evliligi oranlarina sahip tilkemizde, JEB ve DEB gibi resesif EB tiplerinin
daha sik gérilmesinden kaynaklanabilir.

Hastalik insidansi, cografi bolgeler arasinda farkllik gostermekte, ancak irksal
ve etnik farkliliklardan etkilenmemektedir (7). EB ile ilgili, Glkemize ait yeterli
epidemiyolojik veri bulunmamaktadir. Ancak otozomal resesif kalitilan JEB,

Kindler sendromu ve DEB’in bazi formlari, iilkemizde akraba evliligi sikiginin
yiiksek olmasi nedeni ile diger ilkelere nazaran daha sik goriilebilir.

Galismamizda olgulanmizin % 60’inda anne baba arasinda akrabalik, %
30’'unda ise EB’ll kardes Oykiisii vardi. EB cinsiyet farki gozetmeksizin her
iki cinsi de esit siklikta etkilemektedir (7). Literatirle uyumlu olarak bizim
calismamizda da, cinsiyet farki saptanmadi.

EB, epidermis, bazal membran ve dermiste bulunan proteinleri kodlayan gen-
lerdeki mutasyonlardan kaynaklanan, nadir gorilen bir genetik hastalik gru-
budur (10). Ginimize kadar 20 farkli gende farkll mutasyonlar saptanmigtir
(2). En sik kargilasilan mutasyonlar EBS’te KRT 5 ve KRT 14; JEB'da
COL17A1 ve laminin 332; DEB’da COL7A1 ve Kindler sendromunda FERMT,
geninde bulunmaktadir (5). Mutasyonel analiz, nihai EB tanisini dogrulamak
icin Onerilmektedir (11). Mutasyon analizinin duyarliigi, kullanilan tetkike
bagl olarak % 60 — 95 arasinda degismektedir (11). Kindler sendromundan
stiphelenilen hastalarda tanyr kesinlestirmek icin; ailede ilk kez EB saptandi-
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ginda alt tipin ve kalitim seklinin belirlenmesi, prognozun degerlendirilmesi ve
genetik danigmanlik verilmesi icin; DEB’in hafif formlarinda lokalize, resesif
DEB’i de novo dominant formlardan ayirt etmek icin; ciddi derecede etkilenen
cocudu olan ailelerde prenatal ve preimlantasyonel tani igin mutasyonel analiz
istenebilir (11). Riskli gebeliklerde, gebeligin 10-12. haftasinda koryon villus
orneklerinden ya da gebeligin 12-15. haftasinda amniyotik sivi 6rneklerinden
elde edilen DNAlar kullanilarak EB’nin prenatal tanisi miimkiindur (4). Prenatal
tanida maternal dolagimdaki fetal DNAmin kullanilmasi, gincel bir arastirma
konusudur. Fetal hiicreler, gebeligin 4. haftasinda anne kaninda saptanabilir,
ancak bu dénemde sayilarinin az olmasi nedeni ile izolasyonlan giictiir (4).
Bu yiizden, basaril bir prenatal tani icin maternal kan 6rnegi 6 — 7. gebelik
haftasindan dnce alinmamalidir (4). Maddi ve teknik imkansizliklar nedeni ile
yalnizca iki olgumuza mutasyonel analiz yaptirabildik. Bu olgulardan birincisi,
DEB’e aplazia kutis konjenitanin eslik ettigi ve Barts sendromu tanisi alan
olgu, ikincisi ise JEB, g6z ve bdbrek tutulumu ile Pierson sendromu tanisi
alan olguydu. DEB’li olgumuzun molekiler genetik ¢alismalari halen devam
ederken Pierson sendromlu hastamizin LAMB2 geni 14. ekzonda ¢.1890G>
C (p.Q630H) homozigot mutasyon saptandi. EB’li olgularin aileleri, prenatal
tani ve preimplantasyon genetik tani imkanlan konusunda bilgilendirildi ve
hepsine genetik damigmanlik hizmeti verildi.

EB’li hastalarin tanisinda ilk degerlendirme icin, kutandz ve ekstrakutantz
Klinik bulgular, 6z gegmis ve soy gecmis dikkatlice incelenmelidir (6). ik
degerlendirme sonrasi, doku ayrisma diizeyini saptamak ve hastaligi siniflan-
dirmak icin cilt biyopsisi yapiimaldir (12). immiinfloresan mikroskopi (IFM),
cogu durumda tani icin yeterlidir (11). Eger IFM ile tani konulamazsa, tanida
transmisyon elektron mikroskobu veya mutasyon analizinden faydalanilabilir
(11). Hastalanimizin % 30’una biyopsi yapild ve teknik imkansizliklar nedeni
ile biyopsi Grnekleri yalnizca 1sik mikroskobisi ile incelenebildi. Klinik ve his-
topatolojik incelemeler sonucu biyopsi yapilan 3 olgudan 2’i DEB, 1'i ise JEB
tanisi aldi. Klinik olarak tani konulan 7 olgudan 6’1 EBS, 1'i ise JEB tanisi ald!.

EB’nin en hafif ve en sik gortilen formu lokalize EBS iken, en siddetli formu ise
siddetli yaygin EBS'dir (8). Lokalize EBS’de genellikle travma sonrasi olusan
biiller avug ici ve ayak tabanina lokalize iken siddetli yaygin EBS’de herpetiform
dagihima sahip biiller govde, st ekstremite ve boyunda kendiliginden olusabilir
(8). Biller cildin dis tabakasinda, epidermiste olusur ve iz birakmadan iyilesir
(12). Klinik olarak EBS disiinilen olgulann neredeyse tamaminda ya akraba
evliligi ykiist ya da ayni hastaliga sahip kardeg dykisi mevcut olup hastalik
yayilim ve siddeti de EBS ile uyumlu idi. Yaralanin iz birakmadan iyilegmesi ve
iyi seyirli olmasi da EBS tanmisini dogrulamaktadir.

JEB, cilt ve mukozadaki biillerin skarla iyilestigi bir grup otozomal resesif
hastaligi icerir (8). Birgok vaka, laminin-332 genindeki otozomal resesif
mutasyonlardan kaynaklanir (12). Bu mutasyonlar, bazal membran lamina
lucida ve superior lamina densa tabakasinda bulunan sabit filamentlerde
yapisal bozukluga neden olmaktadir (8). Genotip ve fenotip olarak farkli gesit-
leri bulunmaktadir. Siddetli yaygin JEB, siklikla dogumda jeneralize ve yogun
mukokutandz biillerle ortaya gikar ve agresif tedaviye ragmen erken dénemde
mortalite ile iligkilidir (8). Atrofik skar, web (el veya ayak parmaklan arasinda
skar olusumuy), kontraktiirler (siklikla aksiller cukurda) ve milia, tekrarlayan
doku travmalarini takiben gelisen sekonder lezyonlar arasinda sayilabilir (8).
Biillerin ilk glinden itibaren hizla yayilarak tim viicudu kaplamasi, kanamal bir
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hal almasi, hizli ve etkin tedaviye ragmen hastanin 10 giin icinde kaybedilmesi
nedeniyle bir olgumuzda Klinik olarak JEB dustintild.

Epidermolizis Biilloza, multisistemik bir hastaliktir (13). Alt tipe bagh olarak

ekstrakutantz tutulum ve prognoz degismektedir (8). Yilksek mortalite ve
enfeksiyon oranlarina sahip olan EB, ayni zamanda biyime yetersizligi, anemi,
(Gzofagus ve dretral darliklar, amiloidoz ve kanser gibi bir dizi lokal ve sistemik
komplikasyonla da iligkilidir (9). EB’li hastalarda kronik inflamasyon, kutanoz
ve mukozal lezyonlardan olan kan kayiplan ve gastrointestinal sistemden
demir ve diger mikronutrientlerin malabsorbsiyonu sonucunda anemi gelisir
(14). Azalan hareketlilik, yetersiz beslenme durumu ve diisiik 25-[OH] vitamin
D diizeyleri, resesif DEB ve JEB'li birgok hastada kemik mineral dansitesinin
azalmasina neden olur (14). El deformasyonlar, DEB’li hastalarinin cogunda
gOrdlir ve birinci parmak arali§i addiiksiyon kontraktiri, psddosindaktili ve
interfalangeal, metakarpofalangeal ve el bilegi fleksiyon kontraktrlerini igerir
(15). Ug hastamizda ekstrakutandz tutulum mevcuttu. Bunlardan birincisi,
valvuler pulmoner stenoz ve sindaktiliye; ikincisi aplazya kutis konjenitaya
sahipti. DEB’li hastalarda, daha ¢ok mikronutrient eksikligine ikincil dilate
kardiyomiyopati bildirilirken, literatiirden farkli olarak bizim olgumuzda
valviiler pulmoner stenoz mevcuttu. Aplazya kutis konjenita ve EB birlikteligi,
Bart’s sendromu olarak tanimlanmaktadir (16). Pierson sendromu, konjenital
nefrotik sendrom ve cesitli okiiler anomaliler ile karakterize otozomal resesif
gecisli bir hastaliktir (17). Nadiren de olsa, tigiincii hastamizda oldugu gibi
JEB, Pierson sendromlu sadece birkag vakada tamimlanmigtir (18).

Epidermolizis Biilloza hastalarinin kapsamli bakimi, cerrahi midahalelerin yani
sira fizik tedavi, yara iyilesmesi, agri, kasinti, beslenme gibi multidisipliner
bilesenlerle biitiinctil yaklagim gerektirir (19). Nazogastrik tiipler, yiizde hasara
ve 6zofagus mukozasinda soyulma ve biil gelisimine neden olabileceginden
mimkiin oldugunca kullaniimamaldir (20). Uzun siireli nazogastrik beslen-
menin gerekli oldugu durumlarda ise, bu duruma uygun beslenme sondalari
secilmeli ve silikon bazl sabitleyiciler kullaniimalidir (20). EB’li hastalarimizin
beslenmesinde miimkiin oldugunca oral beslenme tercih edildi.

Adr, EB’nin temel 6zelligidir ve 6nemli bir tedavi konusudur (14). Dogustan
olabilecegi (0rn; ciltteki biller ve yaralardan, oral veya korneal erozyonlardan,
dental sorunlar, vb) gibi banyo veya pansuman sirasinda da ortaya cikabilir
(14). Kiigiik yaralar veya hafif agrilarda nonopioid analjezikler (6rn; asetamiy
nofen, ibuprofen) tek basina veya birlikte kullanilabilir (13). Orta ve siddetli
agrilarda, kasinti ve kabizligi kotilestirebilmesine ragmen bir opioid analjezik
(6rn; morfin) kullanilabilir (13). Hastalanmizin izlemi sirasinda, agr diizeyleri
5. vital bulgu olarak diizenli olarak kayit edildi ve hafif agrilarda asetaminofen
(parasetamol), orta veya siddetli agnlarda ise sentetik bir opioid olan fentanil
uygulandr.

Yara bakiminda standart yara bakim protokolii uygulandi (Tablo 2) ve ailelere
yara bakim protokoli dgretildi. Hastaligin birey ve aile tizerindeki hem maddi
(fiziksel ve ekonomik) hem de manevi (duygusal) yikuni azaltmak igin sosyal
hizmet uzmani ve gelisimsel pediatri uzmanindan yardim istenmelidir. Aile,
tedavi siirecine kademeli olarak dahil edilmeli ve her basamakta desteklen-
melidir. Taburculuk 6ncesi, yara bakimi ve gerektiginde nerede ve ne zaman
yardim isteyecekleri konusunda aile egitimi tamamlanmig, sosyal giivenlik
kurumu tarafindan geri 6deme kapsaminda olan yara bakim driinleri icin
raporlar gikariimig ve evde bakim hizmetleri ile iletisim saglanmig olmalidir.



Tablo 2: Epidermolizis Biilloza’l hastalar igin yara bakim protokolii

Epidermis Bulloza’l Hastalar igin Yara Bakim Protokolii

1. islem 6ncesi servis protokoliine uygun analjezik ilaglar uygulanmali,
12-24 saat araliklarla tekrar edilmelidir.

2. i§lem sirecince vilcut sicakhgr yakindan izienmeli, hastayi hipotermiden
korumak igin iglemler 1sitic altinda uygulanmalidir.

3. El hijyeni saglanmali, maske, bone, steril dnliik ve eldiven kullanilarak
tiim siirecte asepsi kurallarina dikkat edilmelidir.

4, Tim viicut her giin diizenli olarak steril distile su ya da serum fizyolojik
ile yikanir.

5. Aktif olan baller inslin ignesi ile cilde paralel olacak sekilde patlatilir ve
temizlenir.

6. N6tr pH’a sahip hipokloroz asit (Crystalin™) tiim viicuda sikilip 2 dakika
kurumasi beklenilir.

7. Pantenol ve % 0.04 klorheksidin diglukonat iceren (Coresatin™)
antiseptik kremler, tiim viicuda uygulanir 5-10 dakika emilmesi
beklenilir.

8. Yara kapatici ve onarici bakim kremi (Avene cicalfate krem™) ince
tabaka halinde siriilip 5-10 dakika beklenir.

9. Triticum vulgare sulu ekstresi (Fito krem™), Hamamelis virginiana
distilati (Hametan™) ve mupirosin (Bactroban™) kangimi ince tabaka
seklinde surilir.

10. | Lipido-kolloid yara bakim ortiisii (UrgoTul™) tiim lezyonlar ortecek
sekilde sarilir ve pansuman bitirilir.

11. | Enfekte goruniimlu lezyonlara giimus igerikli lipido-kolloid yara bakim
ortiisii (UrgoTul Ag/Silver™) uygulanabilir.

12. | Bu yara bakim protokolii 24-48 saat araliklarla tekrarlanmalidir.

SONUG

EB, yiksek mortalite ve morbiditeye sahip multisistemik bir hastaliktir. JEB

ya da DEB’e sahip hastalarda ekstrakutandz tutulum agisindan dikkatli olun-
malidir. Standart yara bakim protokollerinin bulunmasi, hasta bakim kalitesini
iyilestirmekte, morbiditeleri (enfeksiyon ve skar gelisimi gibi) azaltmaktadir.
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