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Ozet

Epidermolisis Billosa, dermal mukosal bdller, fleksiyon kontraktirleri ve psédosindaktil
lerden olusan kalitsal bir bozukluktur. Fleksiyon kontraktlrleri ve psédosindakti cerrahi
mudahale ile giderilebilmekte ancak genellikle deri grefti gerektirmektedir. Hastaliklar
sebebiyle yetersiz yara iyilesmesi goriilen bu tir hastalardan greft alinmasi zorlu olmaktadir.
Deri grefti alinmasindan kaynakli olarak donér saha morbiditesinin dnlenmesi amaciyla bazi
alloplastik materyaller mevcuttur. Bu calismada, distrofik EB hastasinin deri defeklerinin
kapatilmasinda kullanilan, yeni bir materyal olan Suprathel'e odaklanmaktayiz.

Giris

Epidermolisis Biilloza (EB), mindr travma
sonucu olusan billerle karakterize edilen
bir grup kalitsal hastaliktir. Biillerin boyutu
degiskenlik gostermekle birlikte, kiitenoz
veya mukozal alanlarda olusabilmektedir.
Yara olusumlarinin  derinligi, bdllerin
olustugu katman ve hastaligin siddeti EB
tipine gore degisebilmektedir (1).

Her ne kadar, 23 farkh tip
belgelenmisse de, simpleks, junctional ve
distrofik olmak Uzere U¢ ana grup
bulunmaktadir (2). Bu siniflandirma
billerin klivaj dizlemine gore
yapilmaktadir (1). EB simpleks 5 ve 14.
keratinleri kodlayan genlerin
mutasyonundan kaynaklanmaktadir.
Junctional EB laminin veya tip 17 kolojenin
mutasyonu, distrofik EB ise tip 7 kolojeni
kodlayan genlerin mutasyonundan
kaynaklanmaktadir. Tanilama, hastanin
gecmisini O0grenerek ve fiziksel
muayene(4) ile baslar. Taze billerden
alinan biyopsinin elektron mikroskobunda
incelenmesi ve immiuinoflorasanh antijenik
haritalama da taniya yardimci
olmaktadir(1).

Resesif distrofik EB hastalarinda
tipik olarak genis skarlanma ve mutilasyon
goriulmektedir. Bu hastalarin tedavisinde
multi-disipliner takim programi
uygulanmalidir. Terapi, billerin 6nlenmesi;
protein, vitamin, mineral ve enerji
gereksinimlerinin degerlendirilmesi; kronik
yaralarin  tedavisi, skuamé6z  hiicre
karsinom gelisimini 6nlenmesini icerir (6).

EB'da el deformasyonlari kritik bir
problemdir. Epidermal soyulma,
psodosindakti, tirnak problemleri, intra-
falangiyel fleksiyon kontraktirleri ve
metakarpofalangiyel (MCP) eklemler, ilk
MCP ekleminde adiksiyon kontraktird,
tek parmakli eldiven benzeri deformasyon,
el kemiklerinde osteoporoz, 10 ve MCP
eklemlerinde  subluksasyon, Proksimal
interfangeal (PIP) eklemlerde ankiloz,
distal radyusta ve dirsekte kistik
deformasyonlar da gorilebilmektedir.
Kalitsal EB'de goérilen en Onemli
ekstrakiitanoz komplikasyon ise
psodosindaktil'dir.



Vaka Raporu

14 yasinda erkek, Distrofik EB hastasi, tim
parmaklarda  fleksiyon  kontraktirleri,
basparmakta adiiksiyon kontraktird,

- Distrofik EB buller ve koti iyilesen yaralarla
bas gésteren yikici bir deri hastaligidir.

- Bu hastalikta donér sahalar ciddi problem
olabilmektedir.

- Suprathel dondr sahalarda problemleri olan
hastalarda kullanilabilir

psodosindaktil, tek parmakli eldiven
benzeri deformasyon ve her iki elde de
gorilen bl bulgulariyla hastanemize kabul
edilmistir (Sekil 1). Hastanin, cerrahi
midahale icin hastaneye ilk yatisidir. Tek
parmakli eldiven benzeri deformasyon
ayni zamanda ayak parmaklarinda da
gorilmektedir.  Rehabilitasyon  {nitesi
tarafindan yapilan degerlendirmede post-
op egzersizler  yapilmasina karar
verilmistir.

Hastada ayni zamanda, demir
eksikligi, anemi ve protein eksikligi
bulunmaktaydi. Hastaya bu durumdan
otliri derhal demir, ¢inko, selenyum ve
kalsiyum destegine baslanmistir. intraoral
biller sebebiyle hasta kati gidalan
yiyemediginden, kalori ve protein
bakimindan zengin akiskan Urinlerle
beslenmesi saglanmistir.

Sekil 1 - Pre - op fotograf

Yara iyilesmesi ele alindiginda, iyilesme
prosesini etkileyen birkag  faktor
belirlenmistir. Birincil  olarak, cilt

yaralanmalarini onlemek amaciyla,
sirtinme  veya travma  olusumlari
onlenmistir. Ailesi bu durum hakkinda
bilgilendiriimis ve hastanin beslenme
durumu optimize edilmistir.

Sekil 2 - intra - op fotograf

Enfeksiyonun onlenmesi amaciyla,
mupirocin ortd kullaniimis ve yapismayan
ortilerle kapatilmistir. Biiller steril igne ile
patlatiimis ve cilt bakimi konusunda
dermatolojistler tarafindan
degerlendirmeler yapilmistir.

Hasta genel anestezi altinda
ameliyat edilmistir. Povidon-iyodin
kullanilarak anti-sepsis saglanmistir; 3/0
naylon looplar parmaklarin  terminal
segmentlerinden  gegirilerek  retraktor
olarak gobrev gormesi saglanmistir. Bu
uygulama cildin tedavisini zorlastirsa da
ellerde mikemmel pozisyon saglamigtir.
Eldeki epidermis tamamen soyulmustur.
Dermis ekspoze olduktan sonra PIP, DIP ve
MCP eklemlerine kapali kapstlotomi
uygulanmistir. Parmaklarin ekstansiyonu
Kirschner telleri kullanilarak saglanmistir
(Sekil 2). Aciga cikan dermis dokusunun
kapatilmasi i¢cin yeni bir Uriin olan
Suprathel kullaniimigtir. Allogreft dermise
herhangi bir sekilde (satar)
tutturulmamistir. Parmak aralarinda ve
tliim ylzeyde ikincil ortli olarak parafinli tal
kullanilmistir.  Tim  ylzeyler  salin



Sekil 3, (A) ve (B) Post - op 2. haftada ellerin fotografi

emdirilmis ortu ile kapatildiktan sonra el
icin  boksor eldiveni tipinde bandaj
yapilmistir. bilek dorsifleksiyonu, MCP ve
IP eklem ekstensiyonunu ve basparmak
abdiksiyonunu 6nlemek igin volar splint
kullanilmistir.

ilk 6rtii degisimi, ameliyattan 1 hafta sonra
anestezi altinda gerceklestirilmistir.
Parmak ve ellerde epitel adalar
gozlenmistir. Kalan Suprathel oldugu
sekilde birakilmistir. Her iki el de salin ile
yikanmistir. Elin tim ylzeyleri parafinli tal
ile kaplanmig, tllin UGzeri ise salin
emdirilmis gazh bez ile kapatilmistir.
Parmak aralar slak steril pamuk ile
ayrilmistir. Bundan sonra eller pamuk
bandaj ile sarillarak  volar  splint
uygulanmistir. Termoplastik atel'in
stirtinmesi az, hafif ve hafizali bir
malzeme oldugundan kolayca ayarlama
yapilabilmektedir. ikinci pansuman
degisimi ilkinden 1 hafta sonra ilk
pansumanda uygulanan esaslara gore
gercgeklestirilmistir. Kirschner telleri
gikartilmigtir. Elin st kisminda bulunan
kiiguk bir alan (1 x 2 cm) disinda tim elde
epitelizasyonun tamamlandigi gérilmistir
(Sekil 3A ve B). 2nci haftanin sonunda
terapist gozetiminde hareket
egzersizlerine baslanmistir.

Tartisma

El deformasyonu olan EB hastalari sosyal,
fizyomotor, sosyal izolasyon ve dislik
yasam kalitesi bakimindan ciddi bir
darbeyle karsi karsiya kalmaktadirlar. Bu
sebeple, bu sikintilarin  giderilmesi
amaciyla el cerrahisi yapilmalidir. Cerrahi
midahale yaklasimi hastanin ellerindeki
durumun ciddiyetine gore
degisebilmektedir. Literatlirde el
deformasyonlarinin tedavisi U¢ asamall
yaklasimla gerceklestirilmektedir:
epidermisin soyulmasi, kapali kapsilotomi,
ve vyaranin otologbz veya sentetik
materyallerle kaplanmasi.

Distrofik EB'de el
deformasyonlarinin  allojenik  Grlnlerle
tedavisi daha 6nce Jinnah et al. tarafindan
rapor edilmistir. Calismalarinda doku
muahendisligi  ile  gelistirilmis  Urlnler
kullanmislardir (9). Bu tedavi, diabet veya
vendz yetmezlik  sebebiyle  olusan
Ulserlerin tedavisinde oldugu gibi canl, cift
katmanli deri kullanmistir (3). Ancak yara
iyilesmesi, ¢ok uzun bir zamanda, 6-18
haftada gerceklesmistir (10). Dermagraft,
insana ait dermal fibroblastlarindan elde
edilen bir Grin olup, resesif distrofik EB
hastalarina uygulanmis ve 8 hafta sonra
tam kapama saglamistir (11). Kompozit
kiltlr derisi (CCS) donor sahalarda ve tek



parmakli eldiven tipinde deformasyonlarin
tedavisinde kullaniimaktadir ancak
bununla ilgili klinik galismalar halen devam
etmektedir (12). Bunun yani sira,
amniyotik membran greftleri, epidermal
keratinosit greftleri ve farkl tipte splintler
de EB el deformasyonlari tedavisinde
kullanilmistir (9,13-17).

Suprathel, DL-laktit (>70%) ve e-
kaprolakton esasli sentetik bir
kopolimerdir. Non-toksik, maserasyonu
Oonlemek amaciyla su buhari gegirgen,
yapigsmayan ve biyo-uyumlu bir
membrandir.  Epidermal nekroliz, SJ
sendromu ve vyanik vakalarinda deriyi
kaplamak igin kullaniimaktadir. Her
calisma grubunda diger materyallere gore
daha kolay uygulanmis ve aciyr azalttig
gorulmdistir. Bunun disinda, yaraya hizla
yapisarak yarayl enfeksiyonlardan
korumaktadir (18,19).

Bildigimiz kadariyla bu calisma
Suprathel'in EB'de kullanildiginda daha
hizli  iyilesme sagladigini  gosteren ilk
rapordur. Bu terapinin avantajlari, kolay ve
hizli uygulama, dondr saha morbiditesinin
onlenmesi, satlrsiiz adaptasyon, 1nci
haftada baslayip 2nci haftada sonuclanan
hizli epitelizasyon (bu sayede daha kisa
zamanda rehabilitasyon slrecine
gecilebilir), diger sentetik materyallere
gore disik maliyet, kolay ulasilabilirlik ve
vicudun her yerinde kullanilabiliyor
olmasidir. Bunun disinda, elastikiyeti
sayesinde parmaklar gibi zor bolgelerde de
kolayca uygulanabilmektedir.

EB tedavisinde el terapisi ve post-
op splint uygulamasi c¢ok Onemlidir.
Hastamizda, parmak aralarini korumak
suretiyle agresif el splinti uygulanmis ve

ayni zamanda ayni terapistlerin
yonlendirmeleriyle ugrasl terapisi
uygulanmistir.  Bilinmelidir ki, ayni

deformasyonun tekrarlanmasinin
onlenebilmesi icin  parmak aralarini
koruyucu eldivenlerin hayat boyu siirekli

kullanilmasi  ve  egzersizlerin  sirekli
yapilmasi gerekmektedir (20).

Bu calismada distrofik EB
hastasinin daha 6nce tedavi edilmemis tek
parmakli  eldiven tipi ciddi el
deformasyonlarini tedavi ettik.
Epitelizasyon baslayana kadar elleri
Suprathel ile kapladik. Donér saha
problemleri goriilen hastalarda hizh
epitelizasyon saglanmak isteniyor ise bu
urdn ¢ok faydali olabilmektedir.
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