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Epidermolizis büllozalý hastada mikrolaringeal 
cerrahinin anestezi yönetimi: olgu sunumu

Zehra Yangýn (*), Kerem Erkalp (*), Hamdi Delatioðlu (*), A.Emre Ýlhan (**), 
Numan Kökten (**)

Giriþ
Epidermolizis bülloza (EB), otozomal resesif geçiþli, ciltte ve mukozalarda

lokal ve jeneralize büller ve bunlarý izleyen skar geliþimi ile karakterize, 1/30000-
1/50000 sýklýkla görülen bir hastalýktýr (1). Hastalýðýn 20'den fazla alt tipi taným-
lanmasýna raðmen, basit, distrofik ve "junctional" EB olmak üzere üç ana kate-
goriye ayrýlýr (2). Hastalarýn cilt bütünlüðünün devamý ve korunmasý kadar, hava
yolu güvenliðinin saðlanmasý da, anestezistler için zorluk oluþturmaktadýr.
EB'nýn orofaringeal ve nadir görülen laringeal tutulumu, hava yolu giriþimlerini
zorlaþtýrarak, genel anestezi yönetimini tehlikeye sokar.

Bu yazýda, laringeal web nedeniyle opere edilen EB'lý bir hastanýn genel
anestezi yönetimi, literatür bilgileri eþliðinde sunulmuþtur.

Olgu Sunumu
EB tanýlý, 16 yaþýnda, 46 kg aðýrlýðýndaki kýz olguya ses kýsýklýðý nedeniyle

hastanemiz Kulak Burun Boðaz (KBB) Kliniði tarafýndan mikrolaringeal cerrahi
(MLC) planlandý. Olgunun daha önce geçirilmiþ ameliyat ve anestezi hikayesi
yoktu. Hastalýðýna yönelik ilaç kullanmýyordu. Ameliyat öncesi deðer-
lendirilmesinde, ekstremitelerinde yaygýn kabuklar, ayak týrnaklarýnda distrofik
deðiþiklikler vardý (Þekil 1). Yeni bül oluþumu yoktu. Aðýz mukozasýnda lezyon
yoktu. Olgu, Mallampati sýnýflamasýna göre (3), Mallampati I olarak deðer-
lendirildi. Operasyon öncesi rutin tetkikleri normaldi. Hastanýn indirekt

laringoskopisinde anterior
kommissürde, rima glottisin
1/3 ön kýsmýný kaplayan
yumuþak doku görülmesi
üzerine, MLC planlandý.

Premedikasyon yapýlma-
yan olgu, ameliyathaneye
alýndýðýnda, tüm ekibe küçük
travmalarýn bile hastada yeni
lezyonlara yol açabileceði ve
mümkün olduðunca dikkatli
davranýlmasý gerektiði anlatýl-
dý. Sað el iþaret parmaðýna
daha önce kullanýlmamýþ
kendinden yapýþkanlý puls-

oksimetre probu takýldý. Buradan nabýz sayýsý 86 vuru/dk, periferik oksijen
satürasyonu (Sp02) %99 olarak ölçüldü. Turnike uygulanmadan, antekübital
bölgedeki belirgin bir venden, 20G intravenöz kateter ile damar yolu açýldý.
Ýntravenöz kateter, allerjen olmayan flaster ile tespit edildi. Tansiyon manþonu

Saðlýk Bakanlýðý Vakýf Gureba Eðitim Hastanesi 
* I. Anesteziyoloji ve Reanimasyon Kliniði
**I. Kulak Burun ve Boðaz Hast. Kliniði
Bu çalýþma, 1-5 Aralýk 2004'de Antalya'da yapýlan Türk
Anesteziyoloji ve Reanimasyon Derneði XXXVIII. Ulusal
ve III. Uluslararasý Kongresi (TARK 2004)'nde poster
olarak sunulmuþtur
Ayrý basým isteði: Dr. Kerem Erkalp, Kartaltepe Mah.
Bilgehan Cad. No: 64/6, Bayrampaþa-34040, Ýstanbul
E-mail: keremerkalp@hotmail.com

Makalenin ilk geliþ tarihi: 07.01.2005
Kabul edilme tarihi: 10.02.2005

OLGU SUNUMUGülhane Týp Dergisi 2005; 47: 150-152
© Gülhane Askeri Týp Akademisi 2005

Özet
Epidermolizis bülloza (EB), mukozalarda ve ciltte
kendiliðinden ya da travmatik olarak oluþan, bül
ve krut benzeri lezyonlarla karakterize, genetik
geçiþli bir hastalýktýr. Bu hastalarýn anestezi uygu-
lamalarýnda,  mukoza  ve  ciltteki  her  iþlem,  yeni
lezyon oluþumuna neden olabileceði için, mümkün
olan en az travma ve monitorizasyon uygulan-
malýdýr. Bu yazýda laringeal web'i olan 16 yaþýnda-
ki EB'lý olgudaki baþarýlý genel anestezi uygulamasý
ve bu hastalarla ilgilenen anestezi ve kulak burun
boðaz hastalýklarý hekimleri için hastalýðýn anahat-
larý sunulmuþtur.
Anahtar kelimeler: Epidermolizis bülloza, 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.
Key words: Epidermolysis bullosa, anesthesia,
laryngeal webbing, complication

Þekil 1. Olgunun cilt lezyonlarýnýn görüntüsü
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ile kol cildi arasýna ýslak pamuk sarýldýktan
sonra, olgunun tansiyonu, non-invaziv
olarak ölçüldü. Monitörün tansiyon
ölçüm ayarý, otomatik konumdan manüel
konuma getirildi. EKG monitorizasyonu
yapýlmadý. Ýndüksiyona baþlamadan önce,
trakeotomi gerekebileceði için, KBB ekibi
hazýrlandý. Beþ dakikalýk preoksijenizas-
yonu takiben, anestezi indüksiyonu, 50 µg
fentanil, 100 mg propofol, 80 mg
süksinilkolin ile yapýldý. Maske ventilas-
yonu uygulanmadan, lidokainli pomadla
yaðlanmýþ eðri Macintosh tipi laringoskop
ve 5.5 numara spiralli endotrakeal tüp
(ETT) ile çok dikkatli bir þekilde
entübasyon yapýldý. Tüpün kafý, hava
kaçaðý olmayacak þekilde þiþirildi. ETT,
allerjen olmayan flaster ile tespit edildi.
Flasterin üzerine bol miktarda lidokainli
pomad sürüldü. Anestezi idamesi %50-50
02-N20 ve desfluran (%4) ile saðlandý.
Tüp tespiti sonrasýnda, tansiyon tekrar
ölçüldü. MLC iþleminde rutin olarak kul-
lanýlan göðüs süspansiyonu kullanýlmadý,
laringoskop bir yardýmcý vasýtasýyla asýldý.
Direkt laringoskopide laringeal web
görüldü, cerrahi müdahaleye gerek
görülmeden iþlem sonlandýrýldý (Þekil 2).

Ýntravenöz 80 mg metilprednizolon
uygulanarak, hasta sorunsuz olarak
ekstübe edildi. Yaklaþýk 15 dk süren iþlem
boyunca, sadece puls-oksimetre ile moni-
torizasyon uygulandý. Olgu, ekstübasyon
sonrasýnda bir saat derlenme odasýnda
izlendi. ETT tespitinin yapýldýðý bölgede,
hafif hiperemi geliþtiði görüldü. Bunun
üzerine, damar yolu tespitinde kullanýlan
flaster çýkarýldý ve kateter sütürle tespit
edildi. Operasyon sonrasý birinci günde,
dudak kenarýndaki hiperemi geriledi, yeni
lezyon oluþmadý ve damar yolu çýkarýldý.
Hasta, operasyon sonrasý ikinci günde
taburcu edildi.
Tartýþma

EB'lý hastalar hayatlarý boyunca birçok

kez cerrahi müdahale geçirebilirler.
Anestezistler, EB'lý hastalar ile, genellikle
ekstremiteleri ilgilendiren rekonstrüktif
operasyonlar, dental giriþimler, doðum ve
özefajiyal dilatasyon iþlemleri sýrasýnda
karþýlaþýrlar (4). Anestezist, bu tip hasta-
larýn operasyon öncesi deðerlendir-
mesinde, mevcut metabolik sorunlarý
çözümlemeli, sürtünmeye baðlý oluþa-
bilecek travmanýn azaltýlmasý için gerekli
önlemleri almalý, muhtemel zor hava yo-
luna karþý ayrýntýlý muayene ve hazýrlýk
yapmalý, özefajiyal strüktürlere baðlý
geliþebilecek aspirasyonlarý dikkate alma-
lýdýr. Bu hastalýkla birlikte sýk görülen
malnütrisyon, anemi, sývý ve elektrolit
dengesizliði, amiloidozis, hiperkoagülo-
pati, porfirya ve nöromüsküler hastalýk-
larýn varlýðýný araþtýrmalýdýr (5). Olgu-
muz, daha önce herhangi bir nedenle
operasyon geçirmemiþti. Mevcut hastalýðý
göz önüne alýnarak, operasyon öncesi
ayrýntýlý bir deðerlendirme yapýlýp, eþlik
eden patolojiler ve olasý sorunlar hakkýn-
da bilgi edinildi.

EB'lý bir hastanýn operasyona hazýr-
lýðýnda, dermatolog, cerrah ve anestezist
mutlaka iþbirliði içinde olmalýdýr (6).

Operasyon öncesi dönemde,
multidisipliner bir yaklaþým
altýnda, hastanemizin ilgili
klinikleri ile yakýn iliþki
saðlanarak görüþleri alýndý.

Önceleri, EB'lý hasta-
larýn anestezilerinde rej-
yonel anestezi yöntemleri
daha güvenli bulunurdu.
Günümüzde ise hastanýn
güvenliði için, gerekli koþul-
larýn saðlandýðý bir anestezi
yöntemi, en etkili ve ideal
yöntemdir (7). EB'lý olgular-
da; eriþkinlerde spinal ve

epidural anestezi, çocuklarda kaudal
anestezi ve ayrýca periferik blok uygula-
malarý bildirilmiþtir (8,9). Yine de rej-
yonel bir teknik, hava yolu manipülas-
yonu ile iliþkili ciddi komplikasyonlardan
kaçýnýlmasýný saðlar (2).

EB'lý hastalarýn genel anestezi uygula-
malarýnda, inhalasyon indüksiyonu sýk
kullanýlýr. Daha yumuþak bir indüksiyon
istendiðinde ve damar yolu buluna-
bildiðinde, intravenöz (IV) indüksiyon
tercih edilebilir. Ketaminin eksitasyona
yol açmasý, travma riskini doðurduðun-
dan, tiyopentalin de olasý bir porfirya var-
lýðýnda tehlike oluþturmasý, propofolü
cazip kýlmýþtýr. EB'lý hastalarda hem
depolarizan, hem de nondepolarizan kas

gevþeticiler, güvenle kullanýlabilir; ancak
otozomal resesif tipte EB, myastenia
gravis ve müsküler distrofi ile birlikte ola-
bilmektedir. Kas hastalýðý bulgularý ve aile
öyküsü olan hastalarda, süksinilkolin
dikkatli kullanýlmalýdýr (2). Olgumuzda
damar yolu temininde güçlük çekme-
diðimiz için, IV indüksiyon planladýk.
Analjezik olarak fentanil, hipnotik olarak
da propofolü tercih ettik. Zor hava yolu
riskine karþý, kýsa etki süresinden yarar-
lanmak için, kas gevþetici olarak süksi-
nilkolin kullandýk. Erken derlenme avan-
tajýndan yararlanmak için de, desfluran
idamesini yeðledik.

Flasterler, tansiyon manþonu, ýsý
probu, lokal anestezik infiltrasyonu,
mesane kateteri, turnike ve elektrotlarýn
oluþturacaðý travmalara baðlý yeni büller
geliþebileceði için, EB'lý hastalarýn
anestezi yönetiminde, cilde ve müköz
membranlara en ufak travmadan dahi
kaçýnýlmalýdýr (10). Yüz maskesi, larin-
goskop ve entübasyon tüpü iyice yaðlan-
malý, mümkün olduðunca atravmatik
davranýlmalýdýr. Normalden daha küçük,
yaðlanmýþ bir entübasyon tüpünü diþler-
den birine tespit etmek, çözüm olabilir
(11). Çoðu hastada entübasyon sorunsuz-
ca yapýlabilirken, orofaringeal ve laringeal
bül ve kanama oluþmasýna baðlý entübas-
yon ve ekstübasyon güçlükleriyle karþýla-
þýlabilir. Ames ve ark. "laryngeal mask air-
way"  kullandýklarý  57  hastalýk serilerinin
sadece birinde, dilde yeni bül oluþtuðunu
bildirmiþlerdir (2). Kan basýncý ölçümü
için intraarteriyel monitorizasyon öner-
ilse de, manþon ile cilt arasý yeterince
pedle doldurulursa, noninvaziv kan ba-
sýncý ölçümü de yapýlabilir. Ýntraarteriyel
ve intravenöz kateterler cilde dikilerek
tespit edilebilir. Özköse ve ark., kolon
interpozisyonu yaptýklarý EB hastalarýna,
toplam 10 saat 30 dakika anestezi ver-
miþlerdir (12). Bu süre içinde, yeni bül
oluþumunu önlemek için, ameliyat masa-
sýný pamuk rulolar ile kaplamýþlar, puls-
oksimetre probunu hastanýn kulak
memesine yerleþtirmiþler, EKG monitor-
izasyonu için ýslak dolgulu elektrodlar
kullanmýþlar, endotrakeal tüpü cerrahi
yeþillere tespit etmiþlerdir. Hastanýn göz-
lerini pomadladýktan sonra ýslak yaðlý gaz
ile örtmüþler ve her saat baþý,  hastanýn
pozisyonunu   ve   pulsoksimetre probu-
nun yerini deðiþtirmiþlerdir (12). Olgu-
muza genel anestezi uygulamasýnda
gerçekleþtirilecek cerrahi giriþimin ve
genel durumunun uygunluðundan dola-
yý, en az monitorizasyonu yaparak, sür-

Þekil 2. Olgunun direkt laringoskopik görüntüsü (laringeal
web).
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tünme travmasý oluþmasýný önledik. Bu
yüzden sadece indüksiyon öncesi ve son-
rasý manþon ile kan basýncý monitorizas-
yonu ve puls-oksimetre ile nabýz ve Sp02
takibi yaptýk. Preoksijenizasyon süremizi
uzun tutarak (beþ dk), süksinilkolinin kýsa
sürede entübasyon yapabilme kolaylýðýn-
dan yararlanarak, maske ventilasyonu
yapmadýk. Böylece, olguyu, maskenin de
yaratabileceði travmadan koruduk.

EB, otolaringolojide sýklýkla baþ ve
boyun tutulumu ile karþýmýza çýkar. Hava
yolundaki lezyonlar, kabarcýk þeklindedir.
Genellikle yumuþak damakta geliþmele-
rine raðmen, dudakta, aðýz mukozasýnda,
dilde, sert damakta, diþ etinde ve nadir
olarak da, larinks ve trakeada bulunabilir.
Ýki-üç cm boyuna ulaþabilir. Spontan
olarak patlayabilir ya da travmayla kanaya-
bilir (13). Larinks epiteli, sürtünmeye
baðlý kabarcýk oluþumuna, orofarinks ve
özefagus epitelinden çok daha dayanýklý
olduðundan, larinks tutulumlu vakalar
nadirdir. Larinks tutulumunun entübas-
yon ile iliþkili olduðu bildirilmemiþtir
(14). Hem lezyonlarýn kendisi, hem de
iyileþmesi sonucu oluþan skar dokusu,
havayolu obstrüksiyonuna yol açabilir
(15). Larinks ve trakeal tutulum gösteren
EB vakalarýnýn büyük çoðunluðu, "junc-
tional" tip EB'dýr (16). Bu hastalarda
havayolunu saðlamada, acil krikotirotomi
veya trakeotomi gerekebilir. Ancak, trake-
otomi uygulanan olgularda bile, mortalite
yüksektir. Uzun ya da kýsa dönemde
dekanülasyon zorluðu yaþandýðýndan, bu
olgulara trakeotomi açýlmasý sýrasýnda,
dokulara karþý mümkün olduðunca nazik
ve dikkatli davranýlmasý önerilmiþtir (13).
Pahl ve ark., kanamalý bir bülün neden
olduðu havayolu týkanýklýðýnda, cerrahla
yakýn iletiþim halinde, sevofluran ile
inhalasyon indüksiyonu sonrasýnda,
Macintosh "blade" ile dikkatli ve bir ke-
reye mahsus direkt laringoskopi dene-

miþler, baþarýsýz olduklarýnda ise hýzla
trakeotomiye geçip hava yolunun
devamýný saðlamýþlardýr (17). Olgumuzda
indirekt laringoskopi ile hava yolundaki
lezyonu saptadýktan sonra, olasý zor hava
yolu için trakeotomi þartlarýmýzý hazýrlat-
týk. Normalden küçük bir ETT seçildi.
ETT ve laringoskop, lidokainli pomad ile
yaðlanarak, entübasyon, deneyimli bir
anestezist tarafýndan dikkatlice yapýldý.
Hava yoluna yapýlan müdahale sonunda,
ekstübasyon da ayný titizlikle yapýldý ve
hastanýn derlenme süresi uzun tutularak,
komplikasyonlar gözlendi.

Sonuç olarak, EB'lý hastalarýn anestezi
ve cerrahi uygulamalarýnda cildi ve
muköz membranlarý travmatize etmeye-
cek þekilde dikkatli ve nazik davranýlmalý,
yeni lezyon oluþumunu önlemek için,
mümkün olan minimal monitörizasyon
yöntemleri kullanýlmalýdýr. Özellikle de
havayolunu ilgilendiren giriþimlerde,
havayolunu saðlamada güçlükle karþýla-
þýlabileceði ve operasyon sonrasý solunum
sýkýntýsý geliþebileceði unutulmamalýdýr.
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