SERPIDERMOLIZIS BULLOZA DISTROFIKA™ VE ANESNTEZI
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Mekanobiilldz  hastahklar  arasmda yer  alan

Epidermelizs Billoza dert ve
muembranlardy hilllde leryonlar il karakterli
herediter bir bozokluktur, 207ve vakin degisik
tp teeren hastalik grubunun en Gnembi formu
Ppidermolizis Billoza Distrofika’dir. 11k kez
Fox tarafindan 1879 yvilinda tarif edilen bu hasta
Ltz prevalamanm 1:30.000- 1:300.000 arasnda
dedigtici bildivilmekiedir (1) Az, farinks,
larinks ve dzofasusu igeren biilltz \iexyunlm Ve
skar elusumu dogumdan hemen sonra oriaya
cikabilir, Ozofazeal striktir dilatasyonu, dis
gekimi, dent lezvonlarmm eksizyonu, sindaktili

angrim g1 wirisimler nedenivle bu olgulara

mitkdz:

anestezi pvpulanmas) gerekebilie (1,254,
Bir olgumuz nedepivie. bu  patelojive Gzgi
uneste)

lezvontara bagh olarak

oy lamasi

sirasinda gelisebilecek  sorunlarn sunmak  we
dikkat edilmesi gereke

istedik.

noktalarr vurgulamak

OLGU
07.02.1990%da her ki el ve sol avakia billéz
lezyonlar ile dogan. 2 giin sonra yapilan der
Bivepsisi ile Epidermaolizis Bitlloza tamsr konan
MG ve dijital flzvon senpcunda ellerinin boks
eldiveni sekline dimiigmies: nedeniyle
26.04.1895 tarihinde rekonstritksivon plantand

{sekil 1.2.3).
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Sekil 3. Eprdermolizis Biilloza tamsialnns MG oin alt ekstremitelerindeki biflaz lezvaniar ve aeian damar yolu
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Preanestezik degerlendirmede: oral kavitede ve
orotarinskie bitllerin vy skarlarin varhgn, dilin
agtz tabamna. dudak i¢ vizlerinin dis etlerine

likse olmug konumlar dikkati gekti. Skarlara

bagh  mikrostomi  nedenivle  endotrakeal
mtithasyona  izin verecek  hir  afiz  acma

harcketmim  olanaksiz oldugu  belirlendi. 1M
veeveya 1V ketamin anestezisi panlandi. Minde
travma ile: biil tormasyonundan kagimmak igin
disk clekirot,

prekordival stetoskop

hallammundan kagmild,

IM olarak 7 mg/ky ketamin + 10 peikg atropin
uveulands. Dissosivatif anestezi olustuktan sonra
saf gyvak sieudan 246G braniil ile damar vl
agilde. 100 mg/kg/dk  ketamin  infizyonu ile
anestezinin idamesi saglandi, Yaklasik 10-15 cm

weakhiktan 3 Wdk Os maske ile inhale enirildi

1 ik siven operssvon sirasinda inflzyon
voluyla toplam 75 mg ketamin uvgulandi.

Postoperatil 30 dk’da hastamn bilinei tam olarak
agilip. kooperasyona girdi, Postoperatif 2, saate
kadar izlenen hastada herhangi bir komplikasyon
uelismedt.

Hastava 0205 1995 ve 16051995 tariblernde

A

yard pansuman amacivia 2 kezr daha 1M ve [V

Ketamin anestezis: uvguland. Bu uyeulamalar

swasinda ve  sonrasmda da herhangi  bir
komplikusyon izlenmeds.

TARTISMA
Lpidermolizis  Billoza, dert ve  mukoza
tezyonlar  ile karakterli  bir  grup  genetik

bozuklugu igerir (2.3,5). Hastalik, epidermis

igindeki  separasyonu, sivt akitmilasyvonunun

izlemesine  bagh  olarak  gelisen  bidl

formasyonuyla  karakterizedir (5% Temel
defektin hilereler arasindaki kiépriilerin kaviima
bagll oldugu; miner travmanin bile epidermal
hiicrclerin separasyonu ile sonuglandin kabul
edilmektedir (5). Hastahgm ciddivel derecesi
skar olusumuna gére desil. daha cok biillaz
lezyonlarm genisligi ve daha sonra ortava gikan
kamplikasyvonlara gére belirlenir (4). Epidermao-
lizis Billoza’nin gesitli formlar “skar olusturan”™
ve “skar olusturmayan” seklinde  kategorize
edilir. Skar olugturmayan grup, Epidermolizis
Biilloza Simplex, Epidermolizis Billoza Lethalis
ve Bart Sendromu’nu igerir, Skar elusturan grup
1s¢ dominant ve resesif formlan olan Distrofik

Epidermolizis Billloza'yt kapsar (2.4.5),

Mhstrofik Epidermolizis Biillowa nin otozomal
dominant formu. erken gocukluk  vaglarinda
¢ogunlukla eller. avaklar ve sakral bolzeyi
kipsayan subepidermal biillerle baslayip: hizl
tyitesen, verinde yumusak, yiizeyvel skar dokusu
birakan bir formdur, Distrofik  Epidermolizis
Biilloza nm otezomal resesif formu 10 300.000
gibi gok disiik insidansta goriilitvor olmasma
kargin, hastaligin kapasiteyi en fazla etkileven
formudur (4). Degumda veva erken bebeklik
biil

tormasyonu: bu billerin yerlerinde mirofik skar

diineminde ciddi, eroziv  subepidermal

.

dokusu birakacak sekilde vavas ivilesmesi ile

karakterlidir (4,5).

Epidermolizis Biilloza'h olgularda cok dikkali
bir preancstezik evaltasyon vapilmahdir, Aktif
hastalidim igerdidi lezyonlar, duyarl cilt alanlan
dikkatli  bir
degerlendiriimelidir (2.4,6). Cogunlukla debil ve

ve  kontraktiirler sekilde

kiitii niitrisyonel Kogullarn siz konusu oldugu
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b gocuklarda: kronik  anemt malnuirsyven,

respreatuvar enfeksivonlar, su-clekirohit denges:

Bovenhluklarr <87 kaousu olabilie (2455
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Porficiva. komenital pilor airerist, amilodozrs.
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Epidermolizis  Billosm D hasilanly anesiess

uvaulamasinda hastabdm tedavisinde kallamlan
ilagtar dikkate  abinmahdir Omegin kronik
alarak kKortizan kuallanan hastabanda penoperanit

dinemde iave korttzon  wveutamase endib

atabiliv (4

Cocuklardaki girisimlerin goy senel anesies)
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waranug ves nnmebil hale gelmag olabilie (4.5
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aarak deterlendiren James s Wark (3) 13 Jmys-
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cdilmell ve eksterul Mksasvon aparatliiromin il
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Ekstibasyon siasmda orolarmecal aspirasyonun

biil olusumuna neden olabilecegl de umuuima-

mily,  hu hastalarda deolageal  striktiiriin
asparasyon skt arthedeiy ady Sniinde
bulundurulmalidee 6y, Oksitrme  seklindek

eaksivonu Gnlemek dgin hasta biv konendi-
kasvon s konusu olmibikea,  derin aneswen
planlarmda veva 1-1.5 meks™ [V lidokain
enjeksivord soncasimda ckstibe cdifmelidir (4
Ekstibasyon sonrasinda bl veva hemorajive
bagh  salunumy velu  serunlan il adiskili
tebhighere cok nadir rastlamyer olmasina karso.
bu e obstriksivenlar  gok ewddi komplhi-
kasvonlardie ve hastalar postanesiesik derlenme
dinemmde solunum yolu problemlber ile il

ek dikkatle wzlenmelidie (4.

Som vallurda Epidermelies Billoza™h hastalanin
cerrali ginsimlerinde rejyonal blok tekniklerimin
kullatime Tle deidi tebliglere  rastinnmakiaadn
(26880 Spinal, epidural. Kiudal ve brakivie
plolhsus s fekmkler ammdanmstr

v ol

furstabiardy repeonmd ek e anlvmde mre meanliy

adliamlir 14y,
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vakinmas: vasadif: scklinde anamner veren
Lpidermolizis Biilloza™h bir olguda sezaryen
operasyonu igin spinal anestesi  segencing
vedlediklenini bildirmislerdir, Buna karsin spinal
anestezi ile dogabilecek enfeksivon, kontraktir
v kimyasal pavma da g Gninde bulundu-
rulmalidie (7.8, Bir diger calismada isc, Kelly
ve arkadastarn  (6)

psidosindaktili - onarmi

nedenivle brakival pleksus Anesteris
uyguiadiklar 8 hastada perniferik sinir blok-
larmn glivenilic oldugunu belirerek. sekonder
bul olugumu ile karakierli fiziksel ve kimyasal

travima gisdemediklering vurgulamisliardir,
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