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Oz.

Amag: Bu retrospektif calismanin amaci, hastanemizde ameliyat olan epidermoid biilloza hastalarinin
ameliyat endikasyonlarini, &zelliklerini ve anestezi yonetimini degerlendirmektir.

Materyal ve Metod: Bu ¢alismada bu hasta grubunun hastane bilgi sistemindeki kayitlari ve anestezi
kayitlar incelendi. Hastalarin demografik verileri, preoperatif dzellikleri, cerrahi endikasyonu, anestezi
teknidi, kan transfiizyonu ve komplikasyonlari kaydedildi.

Bulgular: Toplam 19 hasta calismaya dahil edildi. Hastalarin bir kismi birden fazla defa ameliyat
oldugundan 25 ameliyat verisi kullanildi. Hastalarin tamaminin kontraktiir agiimasi ve psddosindaktili
nedeniyle opere oldugu goérlldi. Hastalarin tamaminda genel anestezi uygulandi. Higbirinde
postoperatif yeni lezyon gozlenmedi.

Sonug: Kelebek hastaligi olarak da bilinen bu hasta grubunda peroperatif hasta yonetimine dikkat
edilmeli anestezinin her asamasinda olusabilecek komplikasyonlara karsi hazirlikli olunmalidir.
Epidermoid Blilloza hastalarinda mindr travmalarla bile hastalarin hayatini etkileyen lezyonlar
olusabilecegi hatirda tutulmali. Ve 6nceligimiz tibbin ilk kurali olan “6nce zarar verme” olmalidir.

Anahtar Kelimeler: Epidermolizis Biilloza, Genel anestezi, Perioperatif bakim, Zor havayolu

Abstract

Background: The aim of this retrospective study was to evaluate the indications, characteristics and
anesthesia management of epidermoid bullosa patients who underwent surgery in our hospital.
Materials and Methods: In this study, records of this patient group in the hospital information system
and anesthesia records were examined. Demographic data, preoperative characteristics, surgical
indication, anesthesia technique, blood transfusion and complications were recorded.

Results: A total of 19 patients were included in the study. Since some of the patients had multiple
operations, 25 surgical data were used. All patients were operated due to contracture release and
pseudo syndactyly. All patients underwent general anesthesia. No new postoperative lesions were
observed.

Conclusions: In this patient group, also known as butterfly disease, attention should be paid to the
management of the patient perioperatively and be prepared for the complications that may occur in
each stage of anesthesia. It should be kept in mind that even minor traumas in epidermoid bullosa
patients may cause lesions that affect patients' lives. And our priority should be the first rule of
medicine, “Primum Non Nocere”
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Girig

Epidermolizis Billoza (EB), nadir gorilen, herediter bir
hastaliktir. EB deri ve milkéz membranlarda ginlik mini-
mal surtinme, travmayla 6dem ve devaminda vezikiilo-
billéz lezyonlar olusumudur (1). Siklikla otozomal resesif
kalitim izlenen EB'nin insidansi 1/50000-1/500000 olarak
tanimlanmaktadir (2). Bu hastalar yagadiklari cilt problem-
leri nedeniyle yagsamlari boyunca pek ¢ok kere cerrahi ope-
rasyon gegirmek zorunda kalirlar. Bu operasyonlar; dzefa-
gus darligi nedeniyle 6zefagus balon dilatasyonu, kontrak-
tirler ve cilt lezyonlari nedeniyle ps6dosindaktili serbest-
lestirilmesi, cilt grefti ve dental girisimlerdir (3).

Epidermoid Bllloza hastalarinda zor havayolu olasiligl,
porfirya sikliginda artis, gelisme geriligi, dem ve anemi,
hipoalbuminemi gibi ek dzellikler nedeniyle anestezi yone-
timi 6zellik arzeder. Ozellikle bu hastalarda minér trav-
mayla bile gelisen cilt lezyonlari akilda tutulmali ve buna
gbre anestezi yonetiminin yaninda peroperatif bakim da
onceden planlanmalidir.

Bu retrospektif calismanin amaci EB hastalarinin ameliyat
stirecini gozden gegirmek, peroperatif anestezi yonetimi,
zor havayolu sikligi ve karsilagilan problemleri belirlemek-
tir. Bu 6zelikli hasta grubu icin ideal bir anestezi yonetim
stratejisini literatur esliginde sunmaktir.

Materyal ve Metod

Dicle Universitesi Tip Fakiiltesi Uygulama ve Arastirma
Hastanesinde Ocak 2012-Nisan 2018 tarihleri arasinda
psodosindaktili ve kontraktir tedavisi nedeniyle ameliyat
olan EB hastalarinin dosyalari ve hastane bilgisayar siste-
mindeki kayitlari Dicle Universitesi Tip Fakiiltesi Girigimsel
Olmayan Klinik Arastirmalar Etik Kurulunun onayi alindik-
tan sonra (n0:157 — Tarih: 18.05.2018 ) retrospektif olarak
incelendi.

Hastalarin preoperatif degerlendirmelerinde laboratuar de-
Gerleri, hava yolu degerlendirilmesi ayrintili incelenerek ka-
yit edildi. Ozellikle monitérizasyon sirasinda dikkat edil-
mesi konusunda anestezi degerlendirme formuna not di-
stldu. Bu hastalarin ameliyatlari planlanirken cerrahi ekip
ile gorugtlerek operasyon giini ameliyat listesinde ilk
hasta olmalarina dikkat edildi.

Hastalara mimkn olabildigince standart anestezi monité-
rizasyonu (EKG, noninvaziv arter basinci, oksijen satiras-
yonu, vuctit sicakligi) uygulandi. Kullanilacak maske ve
bleydler su bazli jel ile kayganlastiriidi. Hastanin altindaki
ortlinlin diz ve yumusak olmasina 6zen gésterildi. Hasta-
larin gdzleri korneal abrazyondan koruma amagli pomad
ile kapatildi.

Opere olan hastalarin tamamina genel anestezi uyguland.
Anestezi indlksiyonunda midazolam 2 mg/kg , propofol 2
mg/kg , fentanil 2 pg/ kg , rokuronyum 0,6 mg/kg ve ida-
mede sevofluran % 2-3 , oksijen-hava (%50-50) kullanildi.
Postoperatif analjezi amaciyla multimodal agr yaklagimi
tercih edildi. Parasetamol 10 mg/kg ve tramadol 2 mg/kg
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uygulandi. Hastalarin tamaminda sugammadeks 4 mg/kg
uygulanarak ekstiibasyon saglandi.

Peroperatif siiregte hastalarda yeni bl olusumuna rastlan-
madi. Mortal seyreden vaka olmadi. Hastalar postoperatif
derlenme (nitesinden klinige transfer edildi.

Hastalarin bilgileri taranirken anestezi suresi, cerrahi s-
resi, yatis stiresi, ameliyat 6ncesi laboratuar tetkikleri, yas-
kilo-cinsiyet gibi demografik verileri, zor entibasyon sikligi
ve anestezi yonetiminde kullanilan ilag ve malzemeler kay-
dedildi.

Toplanan veriler tanimlayici ve kategorilere ayiran grafik-
lerle gdsterildi. Ortalama degerler ve bazi verilerin sikligi
caligildr.

Bulgular

Pstdosindaktili ve kontraktiir agiimasi amaciyla opere olan
toplam 19 EB hastasi ¢alismaya dahil edildi. Bu hastalar-
dan 6 tanesi ayni endikasyonlarla ikinci defa opere edildi.
Hastalarin 9 tanesi erkek, 10 tanesi kadin cinsiyetteydi.
Kontraktir ve psddosindaktili hastalarinin eklem fonksi-
yonlarini kaybetmeden erken safhada opere olmasi gerek-
tiginden yas ortalamasinin 11,88 oldugu géruld (Grafik 1).
Hastalarin Mallampati skoru agiz agikliklar kisitli oldugu
icin degerlendirilemedi. Bunun yerine zor havayolu olasili-
gini degerlendirmek amaciyla Tiromental mesafe dl¢imda,
Ust dudak isirma testi ve agiz agikligi dlgiimii yapildi. Cogu
hastada agiz acikliginin 3 santimetreden daha az oldugu
gorildl. Hastalar geneli ASA degeri Il olarak saptandi
Anestezi polikliniginde tam kan sayimi ve biyokimya pare-
metreleri calisildi. Ameliyat dncesi ortalama albimin de-
geri: 3.04 g/dI, ortalama hematokrit diizeyi: 34.34 % olarak
saptandi (Grafik 2).
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Grafik 1. Hastalarin yas dagilimi

Preoperatif degerlendirmede hastalarin hepsinde gelisme
geriligi ve yasa gore vicut agirliklarinin diguk oldugu go-
rildd. Hastalarin viicut agirhgr ortalamasinin 28,3 kg ol-
dugu ve kiloya g6re persantil degerlerinin diistk oldugu go-
rild.

Operasyonlarda ortalama cerrahi sre: 148.8 dk, ortalama
anestezi slresi:167,1 dk oldugu goruldu.
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Hastalarin ortalama hastanede toplam yatis siresinin 12
guin oldugu gérulda.

Hastalarda bildirilmis en sik komplikasyonlar zor havayolu,
operasyon sonrasi gelisen yeni cilt lezyonlari ve biillerdir.
Fakat bizim takip ettigimiz hastalarda peropretif dénemde
tim ameliyathane ekibi hasta hakkinda bilgilendirildigi ve
videolaringoskop ile entubasyon yapildigindan bu kompli-
kasyonlar yasanmadi.
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Grafik 2. Hastalarin kan Albumin degeri g/d|

Tartisma

Epidermoid Biilloza hastalarinin anestezisi planlanirken
oncelikle “primum non nocere” yani; 6nce zarar verme
s0zU hatirda tutulmahdir. Bu hastalar kirilgan yapilari ve
komorbiditeleri nedeniyle multidisipliner bir yaklagimla yo-
netilmelidir.

Epidermoid Biilloza hastalari yagamlari boyunca tani veya
tedavi islemleri gibi pek ¢ok sebepten dolayi genel anestezi
ihtiyaci duymaktadirlar.

Epidermolizis billoza hastalarinin preoperatif degerlendi-
rilmesi &zelliklidir. Bu hastalarin preoperatif dénemde de-
gerlendirilmesinde beslenme bozukluguna bagli hipoprote-
inemi, gelisme geriligi nedeniyle laboratuar degerlendir-
mesi gereklidir.

Calismamizda hastalardan preoperatif degerlendirmede
onerilen tam kan sayimi, tam idrar tetkiki, elektrolitler ve
kan Ure azotu ¢aligildi.

r ¥

$ek.il 1. CIip-oh saturasyon probu. o
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Ayrica temporomandibular eklemde hareket kisitlii§ina
bagl agiz a¢ikiginin az olmasi ve buna bagh Mallampati
skorunun degerlendirilememesi nedeniyle bu hastalarin
timi zor entiibasyon/havayolu olarak kabul edilmelidir(4).
Hastalara Onerilen standart anestezi monitorizasyonu uy-
gulanmali ve invaziv girisimler sirasinda olusabilecek me-
kanik travma en aza indirilmelidir. Biz de bu hastalarda
EKG monitorizasyonu yaparken elektrot kullanmamaya,
kullanilan durumlarda elektrotlarin altina ekstra jel ekle-
meye veya boyutunu kigultiimeye 6zen gdsterdik(5).
Anestezi ekibi olarak nitril eldiven kullandik ve bu eldiven-
lere hassasiyet gozlenmedi. Noninvaziv tansiyon aletinin
mangsonun altini pamuk ile sardik. Saturasyon probu olarak
clip-on prob tercih ettik(6)(Sekil 1). Ve kalp atim hizi moni-
térizasyonu igin de saturasyon probu kullanildi.
Hastalarin damar yolunun sabitlenmesi amaciyla da yapis-
kan bantlarin neden oldugu cilt ayrismasindan korunmak
icin sargi bezi kullanildi(Sekil 2). Bilindigi gibi genel anes-
tezi esnasinda gdzlerin agik kalmasi korneal abrazyon ge-
lisimine neden olmaktadir. Bunu engellemek amaciyla an-
tibiyotikli g6z pomadlari kullanildi.

$Sekil 2. Damaryolu tespiti

Bu hasta grubunda kronik enfeksiyon, anemi, el ve ayak-
larda travmaya en sik maruz kalan bdlgeler olmasi nede-
niyle yapisiklik ve kontraktirlere bagli parmak deformitele-
rine sik rastlanir. Ayrica yeni cilt lezyonlari kolayca gelise-
bilecegi igin ve kontraktirleri nedeniyle pozisyon verirken
6Ozel ilgi ve dikkat gerektigi unutulmamalidir. Hastalarimiza
pozisyon verirken 06zellikle eklem bolgelerine 6zel silikon
yastiklar kullandik.

Anestezi hazirligi yapilirken zor havayolu olasiliginin yuk-
sek olmasi ve en korkulan komplikasyon olmasi nedeniyle
degisik boylarda bleydler, videolaringoskop, degisik ebat-
larda supraglottik havayolu aletleri hazir bulunduruldu. Kli-
nigimizde fiberoptik entlibasyon cihazi bulunmadigindan
trakeotomi agisindan Kulak Burun Bogaz ekibi ile irtibata
gegildi. Hastalarin ikisinde I-gell, kalan on yedi hastada en-
dotrakeal entlibasyon ile havayolu saglandi. Entibasyon
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asamasinda ¢ogu hastada Cormack-Lehane skoru 3 ola-
rak degerlendirildi. Hastalarimizda gelisme geriligi oldu-
gundan kafli ve normale gére bir numara daha kiiguk tipler
tercih edildi.

Anestezikler kanda 6zellikle albumine, alfa-1 glikoproteine
ve hemoglobine bagdlanirlar. Epidermoid Blllosa hastala-
rinda mevcut olan hipoproteinemi nedeniyle ila¢ dozlari
gozden gegciriimelidir. Beslenmeye bagli protein eksikli-
ginde proteinlere badlanma kapasitesi azalabilir. Bu du-
rumlarda serbest ilag miktari artacagindan, yan etkileri or-
taya ¢ikabilir ve ilaglarin etkileri siddetlenebilir. Bu nedenle
ila¢ dozlar azaltiimalidir. Biz de galismamizda indUksiyon
icin kullandigimiz intravendz ajanlarin dozunu azaltarak ve
titre ederek uyguladik. Genel anestezinin idamesinde lite-
ratirde onerildigi gibi tim hastalarda inhalasyon anestezigi
olarak Sevoflurani tercih ettik (7).

Epidermolizis biillosa hastalarinin dental cerrahi gibi ope-
rasyonlarinda ketamin ile sedasyon ve kontraktlr operas-
yonlarinda periferik sinir bloklari tercih edilen diger anes-
tezi teknikleridir(8). Ekstlibasyon agamasinda adiz igindeki
sekresyonlar aspire edilirken dikkatli davranilarak agiz ii
mukozay! travmatize etmemeye 6zen gosterildi.
Postoperatif analjezi amaciyla multimodal agri yaklagimina
uygun sekilde, postoperatif siirecte kasinti hissinden de
kaginmak igin opioid dozlari azaltilarak nonsteroidal agri
kesiciler ve parasetamol tedaviye eklendi (9,10). inatci ka-
sintisi olan hastalarda gabapentin ,ondansetron gibi farkli
ilag gruplarinin kullanimi da akilda bulundurulmalidir (1).
Sonug olarak Kelebek hastaligi olarak da bilinen ve ayni
kelebekler gibi kirilgan olan bu hasta grubunda peroperatif
hasta yonetimine dikkat edilmeli anestezinin her asama-
sinda olusabilecek komplikasyonlara karsi hazirlikl olun-
malidir. Epidermoid Billoza hastalarinda minér travmalarla
bile hastalarin hayatini etkileyen lezyonlar olusabilecegi
hatirda tutularak onceligimiz tibbin ilk kurali olan “Gnce za-
rar verme” olmalidir.

Etik Onam: Hasta ve hastanin birinci derece akrabalarin-
dan s6zlii ve yazili onam alinmigtir.

Etik Kurul Onayu: Dicle Universitesi Tip Fakiiltesi Girigim-
sel Olmayan Klinik Aragtirmalar Etik Kurulu (no:157 - Ta-
rih: 18.05.2018)

Cikar Catismasi: Yazarlar ¢ikar catismasi bildirmemigler-
dir.

Finansal Agiklama: Yazarlar bu ¢alismanin maddi destek
almadigini beyan etmislerdir.
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