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Siddetli Epidermolizis Biillozali Olguda Acil Zor Havayolu

Yonetimi

Emergency Difficult Airway Management in a Patient with Severe Epidermolysis Bullosa

Ahmet Selim Ozkan, Giilay Erdogan Kayhan, Sedat Akbag, Osman Kagmaz, Mahmut Durmug
Inénii Universitesi Tip Fakiiltesi, Anesteziyoloji ve Reanimasyon Anabilim Dali, Malatya, Tiirkiye

Epidermolizis biilloza (EB), cilt ve mukozalarda minimal travma ile
gelisen vezikiilobiilléz lezyonlarla karakterize nadir bir hastaliktir.
EB’li olgularda viicudun geneline yayilabilen lezyonlar, kanama,
skar dokusu, kontraketiirler ve 6dem zor havayolu ve zor damar yolu
erisimine neden olabilir. Bu nedenle EB’li hastalarin anestezi yone-
timi deneyimli anestezistler icin bile 6nemli bir sorundur. Bu olgu
sunumunda, solunum yetmezligi nedeniyle genel anestezi altinda
acil trakeostomi planlanan siddetli EB tanili olgudaki zor havayolu
yonetimi sunulmustur.

Anahtar kelimeler: Epidermolizis biilloza, fiberoptik nazal en-
titbasyon, zor havayolu

Epidermolysis bullosa (EB) is a rare disease characterised by vesic-
ulobullous lesions with minimal trauma to the skin and mucous
membranes. Bleeding, scar tissue, contractures, oedema and le-
sions that can spread throughout the body can cause a difficult
airway and vascular access in patients with EB. Therefore, anaes-
thetic management in patients with EB is a major problem even
for experienced anaesthesiologists. Herein, we report a case of dif-
ficult airway management in a patient diagnosed with severe EB
who presented for emergency tracheostomy because of respiratory
failure under general anaesthesia.
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difficult airway
Giris

nadir bir hastalikur. EB, dogumdan veya yasamin ilk yilindan itibaren goriiliir ve insidanst 1/50000-1/500000

oranindadir (1). Patofizyolojisinden epitelyal veya subepitelyal doku kusuru sorumlu tutulmaktadir (2). Skar formas-
yonu ve doku kiigiilmesi oral, faringeal ve 8zefagial mukozada olusur ve gelisen kontraktiir nedeniyle kisitl agiz acikligs ile
boyun hareketlerine neden olur (1). Bu nedenle EB’li hastalarin anestezi ydnetimi deneyimli anestezistler i¢in bile 6nemli bir
sorundur. Yapilan literatiir taramasinda bu derecede agir bir olguda acil zor havayolu bildirimine rastlanmamistir. Bu olgu
sunumunda, solunum yetmezligi nedeniyle genel anestezi altinda acil trakeostomi planlanan siddetli EB tanili olgudaki zor
havayolu yénetimi sunulmugtur.

E pidermolizis biilloza (EB), cilt ve mukozalarda minimal travma ile gelisen vezikiilobiilloz lezyonlarla karakterize

Olgu Sunumu

Yirmi yaginda, 22 kg, erkek, 10 giin 6nce bulanti, kusma ve halsizlik nedeniyle hastanemize bagvuran olgunun, genel durum
bozuklugu nedeniyle eriskin yogun bakim {initesinde yatmakrta oldugu, anamnezinde dogustan EB tanisi kondugu ve araliklt
olarak hastanede yatugt 6grenildi. Soy gegmisinde ozellik saptanmad: ve daha énceden operasyon oykiisii yokeu. Yapilan
fizik muayenesinde genel durumu kétii, suuru kapali, viicudunun %40’inda acik yaralar ile soyulmalar ve solunum sikintist
oldugu goriildi. Havayolu degerlendirmesinde bir parmak genisliginde agiz agikligt ve 15”den az boyun hareketliligi tespit
edildi. Temporomandibular eklem hareketleri kisitlt idi. Bu nedenle Mallampati skoru degerlendirilemedi. Tiromental me-
safesi 5 cm, sternomental mesafesi 10 cm olarak 6l¢iildii. Olgunun gozleri agirt 6dem nedeniyle egzoftalmik gériintimli idi.
Alt gene ve boyun bolgesi elle kavramaya olanak vermeyecek sekilde 6demli ve gergindi (Resim 1 a, b). Agiz i¢i kanamali ve
frajil yapida idi. Laboratuvar tetkikleri aPTT: 85,8 sn, PTZ: %6, PTT: 123 sn, INR: 10,4, trombosit sayisi: 38.000/mm?,
Hb: 4,7 g dL*, HCT: %16,7 idi. Bir ay 6nce yapilan 6zefagografide C5 diizeyinde diizgiin kontiirlii segmental daralma tespit
edildigi 6grenildi. Solunum yetmezligi nedeniyle havayolu kontrolii amagli acil trakeostomi planlanan olgu yakinlarindan
bilgilendirilmis onamlari alindiktan sonra 3 {inite taze donmus plazma uygulanarak ameliyathaneye alindi. Olguya elektro-
kardiyogram (EKG), invaziv arter kan basinci (IAKB) ve periferik oksijen satiirasyonu (SpO,) monitdrizasyonu yapild. EKG
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Ozkan ve ark. Epidermolizis Biillozada Acil Zor Havayolu

I Resim 1. a, b. Kisa tiromental ve sternomental mesafe, bir parmak agiz agikligy, kisiclt boyun hareketleri

elektrotlar1 boyutlar: kiigiiltiilerek ve elektrotlarin iizerine ek
jel ilavesi ile yerlestirildi. KAH: 120 atim dk’, IAKB: 90/50
mmHg, SpO,: %80 (10 L dk" maske oksijen destegi altinda)
olarak ol¢iildii. Premedikasyon uygulanmadi. Daha 6nceden
sag juguler venden yerlestirilmis olan santral vendz kateter stvi
infiizyonu igin ve daha 6nceden sol radiyal artere yerlestirilen
kaniil invaziv kan basinci 8l¢iimii i¢in kullanildi. Olgunun zor
entiibasyon ve zor ventilasyon olabilecegi diisiiniilerek sedas-
yon altunda deneyimli bir anestezist tarafindan fleksibl fibe-
roptik bronkoskop esliginde nazal olarak entiibe edilmesine
karar verildi. Alternatif hava yolu araglari (videolaringoskop,
LMA, fastrach LMA, i-gel LMA) hazir bulunduruldu. Olgu-
ya %100 oksijenle 5 dk preoksijenizasyon uygulandi. Keta-
min 0,5 mg kg ve fentanil 0,5 pg kg™ ile sedasyon sagland..
Uzerine su bazli lidokain jel ile kayganlagtirilmis 5,5 numara
spiralli entiibasyon tiipii yerlestirilen fiberoptik bronkoskop
ile nazal pasajdan giris yapildi ve uygun sekilde ilerletildi. Bu
arada farenks dokusunun, vokal kordlarin 6demli oldugu gs-
riildii. Vokal kordlarin arasindan bronkoskopla gecildikten
sonra tiip bronkoskop iizerinden kaydirilarak olgu ilk dene-
mede entiibe edildi ve hemen arkasindan propofol 2 mg kg
iv olarak uygulandi. Bronkoskopla tiipiin ucunun karinanin
tizerinde oldugu dogrulandi. Islem sirasinda maske oksijenle
(5 L dk) destek saglandi ve SpO, degerleri %90’nin altina
inmedi. Anestezi idamesi %50 oksijen/%50 hava karigimi
icerisinde %1-2 sevofluran ile saglandi. Olguya noromusku-
ler bloker ajan uygulanmadi. Kirk bes dakika siiren operasyon
boyunca komplikasyon gériilmedi. Islem sirasinda ortalama
arter basincinin 50 mmHg degerine diismesi iizerine 10 p
kg dk! dozunda peroperatif dopamin infiizyonu uyguland.
SpO, degeri %80-90 arasinda seyretti. Postoperatif analjezi
amacli 20 mg tramadol iv. ve 1 gr parasetamol iv. uyguland..
Yaklasik 50 cc kanamast olan olgu operasyon bitiminde uza-
mis mekanik ventilasyon gereksinimi nedeniyle trakestomize
sekilde yogun bakim {tinitesine devredildi. Olgu, multiorgan
yetmezliginden 1 giin sonra kaybedildi.

Tartisma

Epidermolizis biilloza, deride ve miik6z memebranlarda biil
ve erezyonlara neden olan bir hastalik grubudur (3). EB’nin

doku bozuklugunun diizeyine gore; basit, junctional ve dist-
rofik olmak {izere 3 tipi vardir. Otozomal dominant olanlar
bening seyrederken, kétii seyirli otozomal resesif olanlar ise
minor travma ile yaygin tilserlere ve vezikiilobiillz lezyonlara
neden olurlar. EB’li olgulara eglik edebilen medikal problem-
lerin beraberinde, anestezi uygulamalarinda ozellik tagtyan
fakeorler; orofaringeal mukoza ve cilt tutulumuna bagli ha-
vayolu ydnetimi ile cilt biitiinliigiiniin korunmasindaki zor-
luklari, minimal travmanin yeni biillerin olusmasina neden
olmasindan dolay: havayolu ve monitérizasyon zorluklaridir.

Epidermolizis biillozali olgularda, viicudun geneline yayilabi-
len lezyonlar, kanama, skar dokusu, kontraktiitler ve 6dem zor
havayolu ve zor damar yolu erisimine neden olabilir. Temporo-
mandibular eklem tutulumuna bagli veya yandas sorunlara ek
olarak havayolu zorlugu goriilebilir. Dogumundan 1 yil sonra
EB tanisi konan 12 yaginda bir olguda ventilasyonu engelleye-
cek kadar skar dokusu olmasa da agiz agikligi 1 cm olmasi ve
temporomandibular eklem hareketlerinin kisitli olmasi nede-
niyle zor entiibasyon olabilecegi diisiiniilerek laringeal maske
havayolu (LMA) uygulanmis ve havayolu giivenligi basarili bir
sekilde saglandig bildirilmistir (4). LMA uygulamalari sira-
sinda olugan minimal travmalar bile biil olusumuna katki sag-
layabilir, bu nedenle kullanimlart taraugmalidir. Agiz agiklig
kisitlt olmasi nedeniyle zor havayolu beklenen EB’li olgularda
travmaya bagli biil olusumunu en aza indirmek amaciyla na-
zotrakeal entiibasyon da uygulanmaktadir (5). Griffin ve ark.
(6) yaptiklari retrospektif calismada 44 EB’li olguya 10 yil ice-
risinde 390’1 genel anestezi altinda toplam 469 cerrahi islem
uygulandigini, 10 olguda entiibasyon zorlugu goriildiigiind,
bu olgularda kér nazal ve fiberoptik entiibasyon gibi cesitli
yontemler uygulandigini bildirmiglerdir. Yapilan bagka bir ¢a-
lismada EB’li 131 hastanin 113’iine oral ve 18’ine de nazal
entiibasyon uygulandig: bildirilmigtir (7).

Heuvel ve ark. (8) genel anestezi uygulanan 79 EB’li hastanin
25’inde zor entiibasyon goriildiigiinii, 2 olguda beklenmedik
zor entiibasyonla karsilagildigint bildirilmiglerdir. Agiz acikli-
g1 1,5 cm olan ve mandibulektomi planlanan bir EB’l: olgu-
da, sedasyon altinda trakeotomi agilmast sonrast entiibasyon
tiipii yerlegtirilerek havayolunun saglandig: gosterilmistir (9).
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Agiz agikligt 2,5 cm olan ve zor havayolu beklenen bagka bir
olguda fiberoptik nazal entiibasyonun basarili olarak uygu-
landig1 ve komplikasyon gelismedigi bildirilmigtir (9). Ol-
gumuzda, agiz agikliginin kisith olmasi, agiz mukozasinin
kanli ve hassas olmast nedeniyle fiberoptik nazal entiibasyon
planlandi ve basarili sekilde uygulandi. Havayolu kontroliinii
daha da zorlastirabilecegi diisiiniilerek suurunun da kapali ol-
mast nedeniyle derin sedasyondan kaginildr.

Entiibasyon tiipiiniin gectigi bolgelerdeki travmasini en aza
indirmek ve gecisini kolaylagtirmak i¢in su bazli lidokain jel
(Cathejell, Taymed, Istanbul, Tiirkiye) tiipiin {zerine siiriil-
melidir. Tiip tespiti sirasindaki travmayi en aza indirmek icin
tiipiin cilde sabitlenmemesi, anestezi devresi ile beraber ame-
liyat masast siperine veya anestezi cihazi tizerindeki aparatlara
sabitlenmesi gerekir. Genel anestezi indiiksiyonu gerektigi
durumlarda zor maske ventilasyonu olabilecegi unutulmama-
l1, acil trakeostomi hazirhgt yapilmals, néromuskuler bloker
ajan olarak rokuronyum kullanilmali ve antagonist olarak
sugamadeks hazir bulundurulmalidir. Agir EB’li olgularda
entiibasyon zorluguna ek olarak ventilasyon zorlugu da ge-
lisebilecegi unutulmamalidir. Entiibasyon uygulanmayacak
olgularda spontan solunumu korunacak sekilde sedasyon uy-
gulanabilir.

Entiibasyon sorunsuz uygulanabilirken; orofaringeal biil, la-
ringomalazi ve vokal kordlarda kalinlagmaya bagli ekstiibas-
yon zorlugu olusabilir ve bu erken postoperatif ekstiibasyonu
olanaksiz olmasina neden olabilir (10). Solunumu baskila-
yabilecek analjeziklerin postoperatif analjezi amacli kullanil-
mast da ekstiibasyonu zorlagtirabilir, bu nedenle parasetamol
IV uygulamast iyi bir tercih olabilir. Olgumuzda postopera-
tif ventilator destegi gerektiginden tramadol analjezi amagl
giivenle kullanild: ve olgu ekstiibe edilmeden yogun bakima

devredildi.

Bu olgularin damar yolunun saglanmasinda invaziv girigimler
hem dokuyu travmatize ederek biil olusumuna yol agabilece-
ginden hem de enfeksiyona yol agabileceginden dolayi riskli-
dir. Bu olgularda siklikla inhalasyon anestezikleri ile anestezi
indiiksiyonu tercih edilmekte, minimal girisimler ile kontro-
liin saglanmasi onerilmektedir. Olgumuzda ek invaziv giri-
sime gerek kalmadi. Entiibasyonun minimal travma ile sag-
lanmasi amaciyla da fiberoptik nazal entiibasyon uyguland:.

Sonug

Epidermolizis biillozali olgularda ayrintli ve dikkatli preope-
ratif degerlendirme yapilmali, havayolu zorlugu olabilecegi
distiniilen olgularda uygun hazirliklar yapilmalidir. Acil ha-
vayolu saglanmasi gereken olgularda deneyimli bir anestezis-
tin uygulayacagi nazal fiberoptik entiibasyon iyi bir alternatif
yontem olarak uygulanabilir.

Hasta Onamu: Yazili hasta onami bu olguya kaulan hasta yakinla-
rindan alinmustir.
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