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Epidermolizis biullozalh hastada mikrolaringeal
cerrahinin anestezi yonetimi: olgu sunumu
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Ozet

Epidermolizis biilloza (EB), mukozalarda ve ciltte
kendiliginden ya da travmatik olarak olusan, biil
ve krut benzeri lezyonlarla karakterize, genetik
gecisli bir hastaliktir. Bu hastalarin anestezi uygu-
lamalarinda, mukoza ve ciltteki her islem, yeni
lezyon olusumuna neden olabilecegi icin, mimkiin
olan en az travma ve monitorizasyon uygulan-
malidir. Bu yazida laringeal web'i olan 16 yasinda-
ki EB'li olgudaki basarili genel anestezi uygulamasi
ve bu hastalarla ilgilenen anestezi ve kulak burun
bogaz hastaliklar hekimleri icin hastaligin anahat-
lar sunulmustur.

Anahtar kelimeler: Epidermolizis biilloza, anes-
tezi, laringeal web, komplikasyon

Summary

Anesthetic management of microlaryngeal
surgery in a patient with epidermolysis bullosa:
a case report

Epidermolysis bullosa is a hereditary disease char-
acterized by bullae and crut-like lesions of the
skin and mucosa that arise spontaneously or fol-
lowing trauma. Because each manipulation on the
skin and mucosa in these patients may cause for-
mation of new lesions, anesthetic management of
patients with epidermolysis bullosa should be
directed towards as minimal monitoring and trau-
ma as possible. We report the succesful general
anesthesia performed in a 16-year-old patient
with epidermolysis bullosa with laryngeal web-
bing, and summary the main topics of the disease
for anesthesiologists and otolaryngologists who
care for these patients.
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Giris

Epidermolizis biilloza (EB), otozomal resesif ge¢isli, ciltte ve mukozalarda
lokal ve jeneralize biiller ve bunlari izleyen skar gelisimi ile karakterize, 1/30000-
1/50000 siklikla goriilen bir hastaliktir (1). Hastaligin 20'den fazla alt tipi tanim-
lanmasina ragmen, basit, distrofik ve "junctional" EB olmak tizere ii¢ ana kate-
goriye ayrilir (2). Hastalarin cilt biitiinliigiiniin devami ve korunmasi kadar, hava
yolu giivenliginin saglanmasit da, anestezistler i¢in zorluk olusturmaktadir.
EB'nin orofaringeal ve nadir gériilen laringeal tutulumu, hava yolu girigimlerini
zorlastirarak, genel anestezi yonetimini tehlikeye sokar.

Bu yazida, laringeal web nedeniyle opere edilen EB'Ii bir hastanin genel
anestezi yonetimi, literatiir bilgileri egliginde sunulmustur.

Olgu Sunumu

EB tanili, 16 yaginda, 46 kg agirhgindaki kiz olguya ses kisikligi nedeniyle
hastanemiz Kulak Burun Bogaz (KBB) Klinigi tarafindan mikrolaringeal cerrahi
(MLC) planlandi. Olgunun daha énce gegirilmis ameliyat ve anestezi hikayesi
yoktu. Hastaligina yonelik ilag kullanmiyordu. Ameliyat oncesi deger-
lendirilmesinde, ekstremitelerinde yaygin kabuklar, ayak tirnaklarinda distrofik
degisiklikler vard (Sekil 1). Yeni biil olusumu yoktu. Agiz mukozasinda lezyon
yoktu. Olgu, Mallampati smniflamasina gére (3), Mallampati I olarak deger-
lendirildi. Operasyon oncesi rutin tetkikleri normaldi. Hastanin indirekt
laringoskopisinde  anterior
kommissiirde, rima glottisin
1/3 6n kismini kaplayan
yumusak doku goriilmesi
tizerine, MLC planlandu.

Premedikasyon yapilma-
yan olgu, ameliyathaneye
alindiginda, tim ckibe kiigiik
travmalarin bile hastada yeni
lezyonlara yol agabilecegi ve
miimkiin oldugunca dikkatli
davranilmasi gerektigi anlatil-
di. Sag el isaret parmagma
daha kullanilmamisg
kendinden yapigkanli puls-
oksimetre probu takildi. Buradan nabiz sayisi 86 vuru/dk, periferik oksijen
satiirasyonu (Sp0,) %99 olarak 6l¢iildii. Turnike uygulanmadan, antekiibital
bolgedeki belirgin bir venden, 20G intravendz kateter ile damar yolu agild
Intravenoz kateter, allerjen olmayan flaster ile tespit edildi. Tansiyon mangonu

once

Sekil 1. Olgunun cilt lezyonlarinin goriintiisii



ile kol cildi arasina 1slak pamuk sarildiktan
sonra, olgunun tansiyonu, non-invaziv
olarak olciildii. Monitoriin  tansiyon
ol¢iim ayari, otomatik konumdan maniiel
konuma getirildi. EKG monitorizasyonu
yapilmadu. Indiiksiyona baglamadan 6nce,
trakeotomi gerekebilecegi i¢in, KBB ekibi
hazirland1. Beg dakikalik preoksijenizas-
yonu takiben, anestezi inditksiyonu, 50 ug
fentanil, 100 mg propofol, 80 mg
stiksinilkolin ile yapildi. Maske ventilas-
yonu uygulanmadan, lidokainli pomadla
yaglanmig egri Macintosh tipi laringoskop
ve 5.5 numara spiralli endotrakeal tiip
(ETT) ile c¢ok dikkatli bir sekilde
entiibasyon yapildi. Tipiin kafi, hava
kagag olmayacak sekilde sisirildi. ETT,
allerjen olmayan flaster ile tespit edildi.
Flasterin tizerine bol miktarda lidokainli
pomad stirtildii. Anestezi idamesi %50-50
0,-N,0 ve desfluran (%4) ile saglandi.
Tiip tespiti sonrasinda, tansiyon tekrar
olgtildii. MLC igleminde rutin olarak kul-
lanilan gogiis siispansiyonu kullanilmad,
laringoskop bir yardimei vasitastyla asildi.
Direkt laringoskopide laringeal web
gortildli, cerrahi miidahaleye gerek

goriilmeden islem sonlandirild: (Sekil 2).

Sekil 2. Olgunun direkt laringoskopik goriintiisii (laringeal

web).

Intravenéz 80 mg metilprednizolon
uygulanarak, hasta sorunsuz olarak
ekstiibe edildi. Yaklagik 15 dk siiren iglem
boyunca, sadece puls-oksimetre ile moni-
torizasyon uygulandi. Olgu, ckstiibasyon
sonrasinda bir saat derlenme odasinda
izlendi. ETT tespitinin yapildig1 bolgede,
hafif hiperemi gelistigi goriildii. Bunun
tizerine, damar yolu tespitinde kullanilan
flaster cikarildr ve kateter stitiirle tespit
edildi. Operasyon sonrast birinci giinde,
dudak kenarmndaki hiperemi geriledi, yeni
lezyon olugmadi ve damar yolu ¢ikarildi.
Hasta, operasyon sonrast ikinci giinde
taburcu edildi.

Tartigma
EB'li hastalar hayatlar1 boyunca birgok
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kez cerrahi miidahale gegirebilirler.
Anestezistler, EB'l hastalar ile, genellikle
ckstremiteleri ilgilendiren rekonstriiktif’
operasyonlar, dental girisimler, dogum ve
Ozefajiyal dilatasyon iglemleri sirasinda
kargilagirlar (4). Anestezist, bu tip hasta-
larin  operasyon oncesi  degerlendir-
mesinde, mevcut metabolik sorunlari
¢oztimlemeli, strtinmeye bagl olusa-
bilecek travmanin azaltilmasi igin gerekli
Snlemleri almali, muhtemel zor hava yo-
luna kargt ayrintili muayene ve hazirlik
yapmali, Ozefajiyal striiktiirlere bagh
gelisebilecek aspirasyonlar1 dikkate alma-
Iidir. Bu hastalikla birlikte sik goriilen
malniitrisyon, anemi, swvi1 ve elektrolit
dengesizligi, amiloidozis, hiperkoagiilo-
pati, porfirya ve néromiiskiiler hastalik-
larin varh@gint aragtirmahidir (5). Olgu-
muz, daha o6nce herhangi bir nedenle
operasyon gegirmemisti. Mevcut hastalig
gdz Oniine almarak, operasyon oncesi
ayrintili bir degerlendirme yapilip, eslik
eden patolojiler ve olast sorunlar hakkin-
da bilgi edinildi.

EB'li bir hastanin operasyona hazir-
liginda, dermatolog, cerrah ve anestezist
mutlaka igbirligi icinde olmalidir (6).
Operasyon 6ncesi dénemde,
multidisipliner bir yaklagim
altinda, hastanemizin ilgili
klinikleri ile yakin iligki
saglanarak goriigleri alindi.

Onceleri, EB'h hasta-
larin  anestezilerinde rej-
yonel anestezi yontemleri
daha giivenli bulunurdu.
Giintimiizde ise hastanin
giivenligi i¢in, gerekli kosul-
larin saglandigr bir anestezi
yontemi, en etkili ve ideal
yontemdir (7). EB'l olgular-
da; erigkinlerde spinal ve
epidural anestezi, cocuklarda kaudal
anestezi ve ayrica periferik blok uygula-
malar1 bildirilmigtir (8,9). Yine de rej-
yonel bir teknik, hava yolu maniptilas-
yonu ile iligkili ciddi komplikasyonlardan
kaginilmasini saglar (2).

EB'li hastalarin genel anestezi uygula-
malarinda, inhalasyon indiiksiyonu stk
kullanilir. Daha yumusak bir indiiksiyon
istendiginde ve damar yolu buluna-
bildiginde, intravenéz (IV) indiiksiyon
tercih edilebilir. Ketaminin eksitasyona
yol agmasi, travma riskini dogurdugun-
dan, tiyopentalin de olast bir porfirya var-
higinda tehlike olugturmasi, propofolii
cazip kilmistir. EB'li hastalarda hem
depolarizan, hem de nondepolarizan kas

gevseticiler, giivenle kullanilabilir; ancak
otozomal resesif tipte EB, myastenia
gravis ve miiskiiler distrofi ile birlikte ola-
bilmektedir. Kas hastaligi bulgulari ve aile
Sykiisii olan hastalarda, stiksinilkolin
dikkatli kullanilmalidir (2). Olgumuzda
damar yolu temininde giiclitk ¢ekme-
digimiz igin, IV indiiksiyon planladik.
Analjezik olarak fentanil, hipnotik olarak
da propofolii tercih ettik. Zor hava yolu
riskine karsi, kisa etki stiresinden yarar-
lanmak igin, kas gevsetici olarak stiksi-
nilkolin kullandik. Erken derlenme avan-
tajindan yararlanmak igin de, desfluran
idamesini yegledik.

Flasterler, tansiyon mangonu, 1s1
probu, lokal anestezik infiltrasyonu,
mesane kateteri, turnike ve elektrotlarin
olusturacag travmalara bagli yeni biiller
geligebilecegi  i¢in, EB'l1  hastalarin
anestezi yonetiminde, cilde ve miikoz
membranlara en ufak travmadan dahi
kaginilmalidir (10). Yiiz maskesi, larin-
goskop ve entiibasyon tiipii iyice yaglan-
mal;, mimkiin oldugunca atravmatik
davranilmalidir. Normalden daha kiigik,
yaglanmug bir entiibasyon tiiptinii disler-
den birine tespit etmek, ¢dziim olabilir
(11). Cogu hastada entiibasyon sorunsuz-
ca yapilabilirken, orofaringeal ve laringeal
biil ve kanama olugmasina bagl entiibas-
yon ve ckstiibasyon giicliikleriyle kargila-
silabilir. Ames ve ark. "laryngeal mask air-
way" kullandiklar1 57 hastalik serilerinin
sadece birinde, dilde yeni biil olustugunu
bildirmiglerdir (2). Kan basinci dlgiimii
icin intraarteriyel monitorizasyon oner-
ilse de, mangon ile cilt arast yeterince
pedle doldurulursa, noninvaziv kan ba-
sinct Slgiimii de yapilabilir. Intraarteriyel
ve intravendz kateterler cilde dikilerek
tespit edilebilir. Ozksse ve ark., kolon
interpozisyonu yaptiklart EB hastalarina,
toplam 10 saat 30 dakika anestezi ver-
miglerdir (12). Bu siire icinde, yeni biil
olusumunu énlemek i¢in, ameliyat masa-
sin1 pamuk rulolar ile kaplamiglar, puls-
oksimetre probunu hastanin  kulak
memesine yerlestirmigler, EKG monitor-
izasyonu ig¢in 1slak dolgulu elektrodlar
kullanmuglar, endotrakeal tiipii cerrahi
yesillere tespit etmiglerdir. Hastanin goz-
lerini pomadladiktan sonra 1slak yagli gaz
ile ortmiigler ve her saat bagi, hastanin
pozisyonunu ve pulsoksimetre probu-
nun yerini degistirmiglerdir (12). Olgu-
muza genel anestezi uygulamasinda
gerceklestirilecek cerrahi girigimin ve
genel durumunun uygunlugundan dola-
y1, en az monitorizasyonu yaparak, siir-
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tiinme travmast olugsmasini 6nledik. Bu
yiizden sadece indiiksiyon 6ncesi ve son-
rast manson ile kan basinci monitorizas-
yonu ve puls-oksimetre ile nabiz ve Sp0,
takibi yaptik. Preoksijenizasyon siiremizi
uzun tutarak (beg dk), siiksinilkolinin kisa
stirede entiibasyon yapabilme kolayhigin-
dan vyararlanarak, maske ventilasyonu
yapmadik. Boylece, olguyu, maskenin de
yaratabilecegi travmadan koruduk.

EB, otolaringolojide siklikla bas ve
boyun tutulumu ile kargimiza ¢ikar. Hava
yolundaki lezyonlar, kabarcik seklindedir.
Genellikle yumugak damakta geligmele-
rine ragmen, dudakta, agiz mukozasinda,
dilde, sert damakta, dis etinde ve nadir
olarak da, larinks ve trakeada bulunabilir.
Iki-ti¢ cm boyuna ulasabilir. Spontan
olarak patlayabilir ya da travmayla kanaya-
bilir (13). Larinks epiteli, siirtiinmeye
bagli kabarcik olusumuna, orofarinks ve
ozefagus epitelinden ¢ok daha dayanikh
oldugundan, larinks tutulumlu vakalar
nadirdir. Larinks tutulumunun entiibas-
yon ile iligkili oldugu bildirilmemistir
(14). Hem lezyonlarin kendisi, hem de
iyilesmesi sonucu olusan skar dokusu,
havayolu obstriiksiyonuna yol agabilir
(15). Larinks ve trakeal tutulum gdsteren
EB vakalarinin bityiik ¢ogunlugu, "junc-
tional" tip EB'dir (16). Bu hastalarda
havayolunu saglamada, acil krikotirotomi
veya trakeotomi gerekebilir. Ancak, trake-
otomi uygulanan olgularda bile, mortalite
yitksektir. Uzun ya da kisa dénemde
dekaniilasyon zorlugu yagsandigindan, bu
olgulara trakeotomi agilmasi sirasinda,
dokulara kargt miimkiin oldugunca nazik
ve dikkatli davranilmasi 6nerilmistir (13).
Pahl ve ark., kanamali bir biiliin neden
oldugu havayolu tikanikliginda, cerrahla
yakin iletisim halinde, sevofluran ile
inhalasyon indiiksiyonu sonrasinda,
Macintosh "blade" ile dikkatli ve bir ke-
reye mahsus direkt laringoskopi dene-

152 - Haziran 2005 - Giilhane TD

migler, basarisiz olduklarinda ise hizla
trakeotomiye ge¢ip hava yolunun
devamini saglamuglardir (17). Olgumuzda
indirekt laringoskopi ile hava yolundaki
lezyonu saptadiktan sonra, olasi zor hava
yolu igin trakeotomi sartlarimizi hazirlat-
tik. Normalden kiiciik bir ETT segildi.
ETT ve laringoskop, lidokainli pomad ile
yaglanarak, entiibasyon, deneyimli bir
anestezist tarafindan dikkatlice yapildi.
Hava yoluna yapilan miidahale sonunda,
ckstiibasyon da aym titizlikle yapildi ve
hastanin derlenme siiresi uzun tutularak,
komplikasyonlar gozlendi.

Sonug olarak, EB'li hastalarin anestezi
ve cerrahi uygulamalarinda cildi ve
mukdz membranlar travmatize etmeye-
cek sekilde dikkatli ve nazik davranilmal,
yeni lezyon olusumunu 6nlemek igin,
miimkiin olan minimal monitdrizasyon
yontemleri kullanilmalidir. Ozellikle de
havayolunu ilgilendiren girisimlerde,
havayolunu saglamada giigliikle kargila-
silabilecegi ve operasyon sonrasi solunum
sikintisi geligebilecegi unutulmamalidir.
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