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Anestezija in epidermolysis bullosa

Anaesthesic management in patients with epidermolysis bullosa

Sergeja Kozar, Sabina Stivan

Izvleéek

Epidermolysis bullosa (EB) je redka dedna bo-
lezen, ki prizadene koZo in sluznice v obliki
mehurjev, ki so posledica neznatne poskodbe.
Poleg tvorbe brazgotin so posledice bolezni tudi
sistemske (anemija, pomanjkanje beljakovin, bo-
lezni srca, pojavi nekaterih oblik raka).

V prispevku predstavljamo primer 34-letne bol-
nice z distrofiéno obliko EB, ki je potrebovala
nujno kirursko oskrbo zaradi krvavitve v podro-
¢ju desnih dimelj.

Opisujemo postopke priprave bolnice na ope-
rativni poseg in posebnosti anestezije (nadzor
Zivljenjskih funkcij, zagotavljanje proste dihalne
poti, vodenje splo$ne anestezije) ter pristop k laj-
$anju bolecin po posegu.

Abstract

Epidermolysis bullosa (EB) is a rare genetic
disease, characterized by blistering of skin and
mucous membranes following minor trauma.
Scar formation as well as systemic consequences
(anemia, hypoproteinemia, cardiac disorders,
cancer) are the hallmarks of disease.

This case report describes a 34-year-old patient
with dystrophic form of EB, who required urgent
surgical intervention due to arterial bleeding in
the groin region.

A detailed description of preoperative assess-
ment, anaesthetic implications (monitoring, air-
way maintenance, general anaesthesia) as well as
postoperative analgesia are discussed bellow.

IzhodiSca

Bulozna epidermoliza (Epidermolysis
bullosa) je redka prirojena bolezen, za kate-
ro je znacilno pojavljanje mehurjev po povr-
$ini koze in sluznic, ki jih sprozi ze najmanj-
$a poskodba teh struktur.

Bolezenske spremembe so pogojene s
pomanjkanjem funkcionalnih beljakovin na
dermo-epidermalnem stiku koze in sluznic.
Poleg mehurjev, ki se pojavljajo pri bolnikih
v poteku bolezni, so pri vecini prisotne tudi
druge tezave, kot so anemija, zozitev pozi-
ralnika, kardiomiopatija in plo$catoceli¢ni
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rak; veliko bolnikov ima tudi ankiloglosijo
in mikrostomijo.

Anesteziololoske posebnosti pri teh vr-
stah bolezni so povezane s tezavami pri in-
tubaciji, s tezavnim name$c¢anjem bolnika in
monitoriranjem. Za zdaj bolezen zdravimo
le simptomatsko."?

Prikaz primera

34-letno bolnico so pripeljali v Urgentni
kirurski blok zaradi spontane krvavitve v
predelu dimelj na desni strani. Iz priloZene
dokumentacije je bilo razvidno, da se zdravi
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Slika 1: Kaniliranje leve
radialne arterije pri
bolnici z EB. Arterijski
kateter je pritrjen

s povoji. Vidne so
spremembe na prstih
leve roke v sklopu razvite
EB. Pulzni oksimeter, ki
je pritrjen na mezincu
leve roke, smo kasneje
prestavili na uSesno
mecico.
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zaradi bulozne epidermolize s pridruzeno
zozitvijo poziralnika. Pred desetimi meseci
je bila operirana zaradi plo$catoceli¢nega
raka v predelu desnega kolena spredaj, ka-
sneje pa so odstranili zasevke v dimeljskih
bezgavkah na desni strani. Ob sprejemu v
Urgentni kirurski blok je bila bolnica ori-
entirana, bleda, tlak je bil 94/56 mmHg, sr¢-
na akcija pa ritmic¢na s frekvenco 150/min.
Desno v podro¢ju dimelj sta bili vidni dve
razjedi brez znakov vnetja in brez aktivne
krvavitve. Sicer je bil status bolnice v mejah
normalnega. V izvidih, odvzetih ob spreje-
mu, so izstopale nizke vrednosti hemoglo-
bina (54 g/L), levkocitoza (40,6x10° /L) ter
koagulopatija (protrombinski ¢as 0,61; INR
1,36). Glede na trenutno odsotnost krvavitve
se za kirurski poseg niso odlo¢ili. Pri bolnici
so zdravili anemijo s transfuzijo koncentri-
ranih eritrocitov ter koagulopatijo z infuzi-

jo sveze zmrznjene plazme ter jo sprejeli na
Klini¢ni oddelek za plasti¢no, rekonstrukcij-
sko, estetsko kirurgijo in opekline.

Sedmi dan hospitalizacije je bolnica ne-
nadoma zakrvavela iz rane v desnih dimljah.
Zacetna oskrba je obsegala pritisk na krva-
vece mesto ter infuzijo krvnih pripravkov.
Ker se krvavitev ni ustavila, so se odlo¢ili za
operativni poseg. Neposredno pred pose-
gom smo bolnici odvzeli kri za laboratorij-
ske izvide, ki smo jih prejeli med posegom:
glukoza 76 mmol/L, se¢nina 3,5 mmol/L,
kalij 3,81 mmol/L, natrij 134 mmol/L, klorid
102 mmol/L, kalcij 1,51 mmol/L, magnezij
0,51 mmol/L, kreatinin 28 pumol/L, proteini
39 g/L, albumini 15 g/L, CRP 137, levkociti
11,1x10°/L, eritrociti 2,45x10"%/L, hemoglobin
70 g/L, hematokrit 0,199, MCV 81,2 fl, MCH
28,7 pg, MCHC 341 g/L, RDW 16,8 %, trom-
bociti 185x10°/L, MPV 7.9 fl, PC 0,45, INR
1,67, PTC 51,5 s, fibrinogen 1,84 g/L, trombin-
ski ¢as 19,5 s, antitrombin III 0,41 in D- di-
mer 3737 pg/L.

Ob prihodu v prostore operacijske dvo-
rane smo bolnico previdno premestili na
operacijsko mizo. Iz anamnesti¢nih podat-
kov smo izvedeli, da je Ze prejela splosno
anestezijo, ki je potekala brez vecjih zapletov.
Okvirni pregled bolnice je vkljuceval pre-
gled dihalne poti in gibljivosti vratu (mikro-
stomija, odpiranje ust za 2 cm, ocena dihal-
ne poti Mallampati III; gibljivost v podrocju
vratne hrbtenice normalna) ter avskultacijo
plju¢ in srca (oboje brez posebnosti). Teza
bolnice je bila 45 kg, viSina 167 cm. Zaradi
pridruzenih bolezni in nujnosti posega smo
bolnico razporedili v status ASA IIIE (Ame-
rican Society of Anaesthesiologists).

Pri bolnici smo nastavili osnovno mo-
nitoriranje. Za opazovanje nasic¢enosti pe-
riferne krvi s kisikom smo uporabili pulzni
oksimeter, ki smo ga nastavili na u$esno me-
¢ico. Neinvazivno merjenje krvnega tlaka je
potekalo tako kot pri drugih bolnikih, pod
manseto pa smo ud oblozili s slojem vate.
Ker smo potrebovali EKG zapis, smo bolnici
pazljivo namestili elektrode. Pred posegom
je bil izmerjen krvni tlak 100/40 mmHg, fre-
kvenca srca 130/min in nasi¢enost periferne
krvi s kisikom 97 %.

Ker bolnica ni bila te§¢a, smo uvod v ane-
stezijo priceli z urgentno intubacijo. Obra-
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Slika 2: Vstavljanje
centralnega venskega
katetra v desno notranjo
jugularno veno.

zno masko smo dobro navlazili, prav tako
smo navlazili tudi zlico laringoskopa in tu-
bus. Uporabili smo tubus manjse velikosti,
kot bi ga sicer - namesto $tevilke 7,5 smo
uporabili $tevilko 7.

Bolnico smo preoksigenirali, prejela je
fentanil (0,1 mg) in propofol (70 mg), kot
misi¢ni relaksant pa smo uporabili leptosuk-
cin (80 mg). Z intubacijo nismo imeli tezav,
tubus smo pritrdili s povojem, pod katerega
smo podlozili zloZence.

Oci smo zag(¢itili s tankim slojem mazila.
Po intubaciji smo pri bolnici nastavili arte-
rijsko linijo; uporabili smo periferni intra-
venski kateter (BD Venflon™ G20) ter ga pri-
¢vrstili s povoji. Pod nadzorom ultrazvoka
smo vstavili centralni venski kateter v notra-
njo jugularno veno. Po vstavitvi katetra smo
le-tega prisili in zas¢itili z zlozenci.
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Vzdrzevali smo inhalacijsko anestezijo
s sevofluranom; dodatno je prejela rokuro-
nijev bromid (30 mg) ter fentanil (0,05 mg)
pred kirurskim rezom. Med posegom je pri-
$lo do ve¢ padcev arterijskega tlaka, ki smo
jih zdravili z dodajanjem tekocin, potreben
je bil tudi efedrin v skupnem odmerku 30
mg. Anemijo in koagulopatijo smo popravili
s transfuzijo koncentriranih eritrocitov in z
infuzijami sveze zmrznjene plazme. Zaradi
hude hipoalbuminemije je prejela odmerek
humanih albuminov. Med posegom je bol-
nica prejela cefazolin (1g) kot antibioti¢no
za§cito ter deksametazon (4 mg). Zaradi pa-
tologije prebavne cevi (zozitev poziralnika)
je prejela pantoprazol (40 mg).

Ob koncu operacijskega posega smo an-
tagonizirali u¢inke Ziv¢no-misi¢ne blokade
(prostigmin 2,5 mg ter atropin 1,0 mg), bol-
nico privedli do spontanega dihanja in jo ek-
stubirali. Pred ekstubiranjem smo ji pazljivo
aspirirali ustno votlino.

Za analgezijo po posegu smo pri bol-
nicu uporabili analgetsko mesanico (tra-
madol 200 mg in metamizol 2,5 g v 500 ml
fizioloske raztopine) v neprekinjeni infuziji
(40 ml/h). Neposredno po posegu je potre-
bovala resilni odmerek piritramida (1,5 mg).
Zaradi nizkih vrednosti magnezija smo le-
-tega dodali v obliki infuzije.

Kirurski del posega je vkljuceval $iv de-
sne zunanje medeni¢ne arterije, iz katere je
bolnica krvavela, in vstavitev grafta.

Dan po operativhem posegu bolnica ra-
zen dveh na novo nastalih mehurjev na me-
stu, kjer so bile pritrjene EKG elektrode, ni
imela nobenih zapletov, ki bi jih lahko po-
vezali s splosno anestezijo in njenim vode-
njem.

Razpravljanje

Epidermolysis bullosa je skupina dednih
dermatoloskih bolezni, ki jih oznacuje tvor-
ba mehurjev kot posledica minimalne po-
$kodbe koze in/ali sluznice.

Glede na mesto pojavljanja mehurjev hi-
stolosko lo¢imo tri podtipe bolezni: epider-
molysis bullosa simplex (EBS), junkcijska
oblika epidermolysis bullosa (JEB) in distro-
ficna oblika epidermolysis bullosa (DEB).!
Nekateri avtorji priStevajo k omenjeni deli-
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Slika 3: Pritrditev
centralnega venskega
katetra pri bolnici z EB.
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tvi $e Kindlerjev sindrom kot posebno obli-
ko bolezni — mesana oblika epidermolysis
bullosa.” Podrobnosti posameznih podtipov
in njihova dodatna razdelitev so prikazane
v Tabeli 1.

Pri bolnikih so veckrat potrebni opera-
tivni posegi, specifi¢ni zaradi njihove bo-
lezni, ki so prikazani v Tabeli 2. Vecina teh
posegov poteka v splodni ali podroc¢ni ane-
steziji ali z uporabo pomirjevala in analge-
tika , kar zahteva prisotnost anesteziologa in
anestezijske ekipe.

V primeru, ki ga predstavljava v tem
¢lanku, je imela bolnica distrofi¢cno obliko
EB.

Distrofi¢na oblika EB (DEB) je oblika bo-
lezni, ki najpogosteje zahteva kirursko oskr-
bo.* Znacilnost te oblike je, da se mehurji
celijo z atrofi¢nimi brazgotinami. Posledic-
no se razvijejo kontrakture. Brazgotinjenje
je redko pri enkratni poskodbi tkiva. Pravi-
loma se pojavi na mestih, ki so izpostavljena
veckratnim ponavljajo¢im se poskodbam
(hrbtisce rok, stopal, komolci in kolena). >*°
Brazgotine na kozi povzrocajo kontrakturo
sklepov, zlitje prstov (psevdosindaktilija),
zatrdelost interfalangealnih sklepov in re-
sorpcijo metatarzalnih in metakarpalnih
kosti. #° Mehurjem, ki se pojavijo pod nohti,
pogosto sledi odlusc¢enje nohtne plosce, dis-
trofija nohtov in njihova dokon¢na izguba.

Prizadetost ustne sluznice se pojavi pri
tretjini bolnikov z DEB.” Posledica je ome-
jeno odpiranje ust in fiksacija jezika. >*® Ker

tvorbo mehurjev spremlja bolecina, bolniki
tezko uzivajo in pozirajo hrano. Dodatno ta
obcutek poslabsajo mehurji in razjede v Zre-
lu. *® Pri bolnikih, prizadetih zaradi DEB, je
pogost karies (ponavljajoca se vnetja v ustni
votlini; slabsa ustna higiena zaradi bolecine
pri umivanju zob; vnos tekoce hrane, ki je
pogosto bogata s sladkorjem). >*°

Lahko sta zoZeni tudi obe nosnici, mo-
zna je fiksacija poklopca.’ ZoZenje je mozno
tudi v grlu.®

Mehurji se tvorijo tudi na ocesni vezni-
ci (locitev epitela roZenice od Bowmanove
kapsule). Posledica so razjede, ki vodijo v
brazgotinjenje veznice in roZenice in razvoja
simblefarona.

Brazgotinjenje v podroé¢ju poziralnika
vodi v nastanek zozitve. Pogosto je zateka-
nje zelod¢ne vsebine v poziralnik, mozno je
vdihnjenje v dihala.*® Pogost zaplet DEB je
kroni¢no zaprtje, razdirjeno debelo crevo in
in analne fisure; zaradi prizadetosti ¢revesja
je zmanj$ana apsorpcija hranil (znizana ap-
sorpcija beljakovin, izguba krvi iz prebavne
cevi). ¥** Zaradi zmanj$anega vnosa hranil
in izgube krvi ter plazme preko razgaljenega
epitela koze in sluznic se pojavljajo pomanj-
kanje mikroelementov (zelezo, cink, selen)
ter hipovitaminoze (A, B6). Anemija pri
bolnikih z DEB nastopi zaradi pomanjkanja
zeleza in je kombinirana z anemijo pri kro-
ni¢nih boleznih.*

Ponavljajo¢im se okuzbam koze (najvec-
krat s streptokoki) lahko sledi postinfekcij-
ski glomerulonefritis. “°

Zaradi pomanjkanja selena in/ali karni-
tina lahko pri teh bolnikih najdemo dilata-
tivno kardiomiopatijo; opisani so primeri
prolapsa mitralne zaklopke.>*”

Pri bolnikih z DEB se kasneje v poteku
bolezni razvije plos¢atoceli¢ni rak (PCR) .
Predilekcijska mesta so kostne izbokline na
udih, kjer prihaja do ponavljajoc¢ih se po-
$kodb. Najvecja incidenca pojavljanja PCR
je med 30. in 4o0. letom in je glavni vzrok
smrti pri bolnikih, ki uspejo preziveti otro-
$tvo.

Zdravljenje bolezni je - kot pri ostalih
tipih EB - simptomatsko in vkljucuje nego
mehurjev, zdravljenje in preprecevanje za-
pletov bolezni (fizioterapija, kirurska korek-
cija malformacij, nadomescanje vitaminov
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in mineralov, ustrezna zobna higiena) ter
analgeti¢no zdravljenje. * Zdravljenje s feni-
toinom (inhibitor kolagenaze) je kratkotraj-
no uspe$no, medtem ko kortikosteroidi niso
ucinkoviti.”

Ob sprejemu smo bolnici pomagali pri
prestavljanju. Poskodba koze nastane pri

Tabela 1: Podtipi epidermolysis bullosa, nadaljnja razdelitev in klini¢na slika.">

Lokalizacija Pogostost Podtip Okvarjen
mehurjev protein

EB simplex

Junkcijska oblika
EB

Distrofi¢na oblika
EB

intraepidermalno

znotraj lamine

Lucide

pod lamino lucido

EBS Weber—
Cockayne

EBS Koebner

EBS Dowling

2.5/100 000 Meara

EBSs
pridruzeno
miSi¢no
distrofijo

EBJ Herlitz

0.06/100 000
EBJ non-Herlitz

EBJs
pridruzeno
atrezijo
pilorusa

EBD
Hallopeau-
Siemens

0.27/100 000

EBD non-
Hallopeau-
Siemens

dominantna
oblika EBD

keratin 5in 14

keratin 5 in 14

keratin 5in 14

plektin

laminin 5

abf4 integrin

kolagen VII,
a6B4 integrin,
laminin 5

kolagen VII

kolagen VII

kolagen VII
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uporabi striznih sil, zato strokovna litera-
tura svetuje, da se bolnik na operacijsko
mizo prestavi sam ter odsvetuje klasicno
prestavljanje bolnika.>* Operacijska miza
mora biti ustrezno oblozena, da preprecuje
nadaljnjo poskodbo koze.*'® Mesta, izposta-
vljena ve¢jemu pritisku, smo dodatno oblo-

- tvorba mehurjev na koZzi rok in nog

- generalizirana oblika

- zgodnji zacetek

- variabilen potek

- ob¢asno samo palmoplantarna
hiperhidroza in hiperkeratoza

- recesiven tip dedovanja

- generalizrana oblika

- miSi¢na distrofija se pojavi kasneje v
Zivljenju

- tvorba mehurjev ob rojstvu (koza,
sluznice)

- erozije, tvorba granulacij (konice
prstov, perioralno)

- izguba proteinov in teko¢in preko
poskodovane koze

- usodna v zgodnjem otroStvu

- lokalizirana (pozen zacetek bolezni,
mehurji predvsem na akrah,
distrofija nohtov, okvara sklenine)
in generalizirana oblika (prizadetost
sluznic in koze, atrofija koZe, distrofija
nohtov, okvara sklenine, alopecija)

- tvorba mehurjev na kozi in sluznicah
- pilorostenoza (kirurska korekcija)
- razli¢ne oblike (blage, hude)

- generalizirana oblika

- prizadete sluznice in koza

- brazgotinjenje koZe (kontrakture,
psevdosindaktilija, izguba nohtov)

- brazgotinjenje sluznic (disfagija,
stenoza poziralnika, obstipacija)

- multifaktorska anemija,
hipoproteinemija; posledi¢no motena
rast pri otrocih

- povi$ana incidenca spinocelularnega
karcinoma koZze

- generalizirana oblika
- izboljSanje s starostjo

- blaga oblika
- lokalizirane spremembe akralno,
izguba nohtov

OkrajSave: EB —epidermolysis bullosa, EBS—epidermolysis bullosa simplex, EBJ — junkcijska oblika epidermolysis bullosa, EBD —
distrofi¢na oblika epidermolysis bullosa
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zili. Ravno tako mora biti okolje ogreto; pri
bolnikih z EB je izguba toplote vecja kot pri
ostalih zaradi koznih sprememb in zaradi
znizane mi$i¢ne mase.” Pri bolnici smo upo-
rabili grelno blazino in ogrevali tekocine, ki
smo jih dajali med potekom operacije.

Neposredno po prestavljanju bolnice
smo opravili kratek preanestezioloski pre-
gled bolnice s posebni poudarkom na oceni
dihalne poti. Pri bolnikih z DEB je zaradi
brazgotinjenja tako koze kot sluznic vecja
verjetnost tezke intubacije.* Pri omenjenem
primeru je $lo za manjsa usta (mikrostomi-
ja), vidno pa je bilo kariozno zobovje. Ob
odprtju ust je bilo vidno samo trdo nebo
in zgornji del uvule (Mallampati III). Ustna
sluznica je bila brez mehurjev in razjed. Gi-
bljivost vratne hrbtenice je bila normalna.
Kljub navedenim podatkom sva se pripra-
vili na tezko intubacijo v skladu s standar-
dnim protokolom in smernicami (vklju¢no
s fiberopti¢nim bronhoskopom). Literatura
poudarja pomembnost preanestezioloskega
pregleda pri teh bolnikih s posebnim pou-
darkom na oceni dihalne poti.*>'" Razen
tezav s podrocja same dihalne poti (odpira-
nje ust, mehurji v ustni votlini, ankiloglosi-
ja, zozitev glotisa kot posledica predhodnih
operativnih posegov) se lahko v sklopu EB
pojavi tudi prizadetost koze vratu s kontrak-
turami v tem predelu.>*®

Ker je bil poseg nujen, podrobnega ane-
stezioloskega pregleda nismo mogli izvesti.
Za elektivne posege literatura priporoca

pregled bolnika najmanj teden dni pred
operativnim posegom. Bolnik naj bi imel
opravljen ultrazvok srca zaradi izkljucitve
dilatativne kardiomiopatije najdlje leto dni
pred nacrtovanim posegom; v primeru pa-
toloskih ultrazvo¢nih izvidov pa neposre-
dno pred operacijo.?

Nadzor zivljenjskih funkcij pri bolnici je
vkljuceval opazovanje EKG zapisa, merjenje
krvnega tlaka ter merjenje nasic¢enosti pe-
riferne krvi s kisikom s pomocjo pulznega
oksimetra. Literatura pri teh bolnikih pri-
poroca nadzor zivljenjskih funkcij, ki naj bo
minimalen, vendar §e odgovarjajo¢ posegu
in lastnostim bolnika.>® Pulzni oksimeter
smo pritrdili na uSesno mecico zaradi defor-
macije prstov rok in nog. Druga mozna me-
sta za pritrditev pulznega oksimetra so nos
ali ustnice. Uporaba pulznih oksimetrov, ki
se nalepijo na kozo, je pri teh bolnikih kon-
trainidicirana.” ManSeto za neinvazivno
merjenje smo podlozili s tanko plastjo vate,
kar priporoca tudi literatura. »**° Ker smo
v nadaljnjem poteku anestezije uporabljali
invazivno merjenje krvnega tlaka, mansete
kasneje nismo vec napihovali. Zaradi nujnih
razmer smo morali uporabiti EKG zapis; od-
lo¢ili smo se za namestitev elektrod na kozo.
Elektrode smo nezno pritisnili neposredno
na kozo bolnice. Kljub temu smo po odstra-
nitvi le-teh opazili dva novo nastala mehurja
na mestu, kjer sta bili pritrjeni dve elektrodi.
Literatura priporoca zascito koze s parafin-
sko gazo ali s posebnimi pripravki (Mepilex)

Tabela 2: Pogosti operacijski posegi pri odraslih in otrocih z epidermolysis bullosa 4, 5.

Plasti¢na in rekonstruktivna kirurgija

Torakalna kirurgija

Somatologija in maksilofacialna kirurgija

Okulistika

Drugo

previjanje in menjava povojev
korekcija psevdosindaktilije
ekscizija ploS¢atoceli¢nega raka
reznji

ezofagoskopija

dilatacija poZiralnika

fundoplikacija (Nissen)
vstavljanje PEG

ekstrakcija zob in popravljanje zob s kariesom
posegi zaradi brazgotin na rozenici

vstavljanje portov
biopsija koze

Okrajsave EB — epidermolysis bullosa, PEG — perkutana gastrostoma
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pred lepljenjem elektrod, uporabo igelnih
elektrod, odstranitev lepljivega dela elek-
trode in pritrditev na prsni kos pod povoje,
zascito koze z defibrilatoskimi Zelatinastimi
podlogami in pritrditev elektrod na njih.>*°

V casu operativnega posega teh pripo-
mockov nisva imeli na voljo.

Ker bolnica ni bila tesca, sva se odloc¢ili
za nujno intubacijo. Bolnico smo preoksi-
genirali tako, da se med uporabo obrazne
maske le-ta ni dotikala njenega obraza. Ob
indukciji smo uporabili fentanil, propofol
in leptosukcin. Ob intubaciji smo uporabili
Sellickov manever, vendar je bil le-ta sesta-
vljen samo iz pritiska navzdol.

Pritisk na krikoidni hrustanec upora-
bimo kot pomo¢ pri laringoskopiji ali kot
preprecevanje zatekanja Zelod¢ne vsebine;
pogoj je minimalna uporaba sile brez do-
datnega premikanja levo in desno.® Zlico
laringoskopa in tubus smo dobro navlazili.
Ob laringoskopiji ni bilo vidnih nikakr$nih
mehurjev ali razjed vzdolz dihalne poti. Bol-
nico smo intubirali v prvem poskusu s tubu-
som §tevilka 7 z mes$ickom, ki smo ga pocasi
napihnili.

Kot anestetik za indukcijo sva izbra-
li propofol. Literatura opisuje ve¢ nacinov
indukcije anestezije pri bolnikih z EB. Ko
anestetik lahko uporabimo tiopental, ke-
tamin (posebej v primerih, ko je zazeleno
spontano dihanje).* Predhodna porodila so
odsvetovala indukcijo s tiopentalom zaradi
mozne povezave porfirije z EB, vendar so to
danes ovrgli in je ta u¢inkovina anestetik iz-
bire pri uvodu v anestezijo.° V splo$nem se
je potrebno izogniti snovem, ki povzrocajo
agitacijo, premikanje bolnika in tvorbo no-
vih mehurjev.> V najinem primeru je bila
edina moznost intravenska indukcija. V pri-
merih elektivnih posegov je mozna indukci-
ja z inhalacijskim anestetikom (sevofluran),
posebej pri bolnikih s tezkim intravenskim
pristopom ali pri otrocih. Ce je potrebno
predihavanje bolnika in/ali inhalacijska in-
dukcija, priporocajo prekritje roba obrazne
maske s parafinsko gazo, ravno tako je po-
trebno s parafinsko gazo prekriti dele koze,
kjer se roke anesteziologa dotikajo bolnika
(angulus mandibule).* Nekateri avtorji pri-
porocajo dobro lubrikacijo maske in roka-
vic anesteziologa in alternativno vec¢ plasti
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vazelinske gaze med masko in med kozo
oziroma med rokavicami anesteziologa in
kozo bolnika. »>®'" Opisan je tudi primer
uporabe posebnih oblog z mehkimi siliko-
ni, ki se drugace uporabljajo v negi ran in
jih je mozno prilepiti na obrazno masko."
Manipulacije za vzdrzevanje odprte dihalne
poti naj bodo nezne, dvig brade minimalen.
Vzdrzevanje odprte dihalne poti je navadno
enostavno, ker je jezik pogosto majhen in fi-
ksiran in ne zapade na zadnjo steno Zrela.®
Predihavanje z obrazno masko pri nasi bol-
nici ni bilo potrebno.

Pri izbiri misi¢nega relaksanta sva se od-
lo¢ili za leptosukcin, ker je bila pri bolnici
indicirana urgentna intubacija. Mnenja o
tem so deljena, predvsem pri bolnikih z dru-
gimi oblikami EB, ki jih spremlja mii¢na di-
strofija, ter pri bolnikih, pri katerih Ze obsta-
ja patologija sr¢ne misice in bi lahko zaradi
potencialne hiperkaliemije prislo do aritmij.
Vseeno so opisani primeri, da je leptosuk-
cin varen misi¢ni relaksant izbire.* V nasem
primeru nismo belezili zapletov, povezanih
z uporabo tega zdravila. Uporaba nedepola-
rizirajo¢ih relaksantov pri bolnikih z EB je
nepredvidljiva. Podaljsano delovanje rela-
ksantov tega tipa avtorji pripisujejo zmanj-
$ani misi¢ni masi bolnikov in spremembam
v porazdelitvenem volumnu (hipoalbumi-
nemija).* Bolnico smo zaradi posega doda-
tno relaksirali z rokuronijem, ob koncu pa
smo ucinke misi¢ne blokade izni¢ili. Ob tem
posebnosti nismo opazali.

Izbrani tubus je bil pol stevilke manjsi,
kot bi ga izbrali navadno, kar priporoca tudi
literatura. Smisel predihavanja bolnikov z
EB z $tevilko manjsim tubusom je zmanjsa-
nje tveganja za nastanek novih mehurjev v
podrocju dihalne poti. Mesicek moramo ob
tem napihniti pocasi.>* Pri tezki intubaciji
lahko pri bolniku pazljivo vstavimo larin-
gealno masko (ob tem uporabimo manjso
velikost le-te in jo dobro lubriciramo; ma-
sko odstanimo v globoki anesteziji; poleg
pomoci pri tezki intubaciji je metoda pri-
merna predvsem pri kratkotrajnih elektiv-
nih posegih);>*!' mozna sta tudi nazalna in
fiberopti¢na intubacija, ki naj bi bila manj
travmaticna kot uporaba klasi¢ne laringo-
skopije. %!

571



KLINICNI PRIMER/CASE REPORT

572

Odsvetuje se uporaba nosno-zrelnih tu-
busov.»'! Pri vseh teh postopkih je posebe;j
pomembno, da je stik s sluznico in z instru-
menti, ki jih uporablja anesteziolog, ¢im
manjsi. >*°

Po koncani indukciji smo tubus pritrdili
s povojem, pod katerega smo polozili zlo-
zence, da bi s tem preprecili trenje in doda-
tno poskodbo koze. Ustnice smo namazali
z vitaminskim mazilom. O¢i smo zascitili z
vitaminskim mazilom in jih prekrili z zlo-
zenci, ki jih nismo prilepili. Nekateri avtorji
uporabo mazila za zascito oci odsvetujejo,
da si bolniki ne bi meli o¢i po posegu, pred-
vsem otroci, medtem ko drugi svetujejo ka-
pljice in/ali za$¢itna mazila.>*°

Zaradi vrste posega in opazovanja krvne-
ga tlaka ter jemanja vzorcev krvi med ope-
racijo in po njej, sva se pri bolnici odlo¢ili
za vstavitev arterijske linije v levo radialno
arterijo. Namesto klasi¢ne arterijske kanile
sva zaradi anatomije Zilja bolnici pod ste-
rilnimi pogoji vstavili periferni intravenski
kateter (BD Venflon™ G20). KoZo smo po-
lili z razkuzilom in odistili brez drgnjenja.
Kateter smo pritrdili s povoji, pod katerega
smo polozili zlozence in ga posebej oznacili
(Slika 1). Brazgotine, ki se pojavijo v podro-
¢ju poteka arterij, lahko povzrocijo tezave
pri vstavljanju katetra.’® Zaradi slabega in-
travenskega pristopa in potrebe po dova-
janju tekocin sva se pri bolnici odlo¢ili za
vstavitev centralnega venskega katetra. Pod
nadzorom ultrazvoka smo pod asepti¢nimi
pogoji vstavili trisvetlinski kateter v desno
notranjo jugularno veno. Ravno tako smo v
tem primeru kozo polili z razkuzilom in jo
odistili brez drgnjenja. Kateter smo prisili in
ga pokrili z zloZenci (Slika 2 in 3). Vstavljanje
intravenske poti pri bolnikih z EB je otezeno
zaradi kontraktur v sklepih, deformacij rok,
vnetja in mehurjev po kozi. Sodobna pripo-
rocila svetujejo uporabo ultrazvoka tudi pri
perifernem zilnem pristopu (omejeno $tevi-
lo poskusov, krajsi ¢as do intravenskega pri-
stopa, manj zapletov). Priporocljivo je upo-
rabiti zunanjo jugularno veno kot periferni
intravenski pristop.>>'* Pri bolniku z EB je
potrebno vse intravaskularne katetre prisiti,
ne pa jih lepiti.>’

Med celotnim potekom operacije sva
vzdrzevali inhalacijsko anestezijo. Novejsa

literatura za vzdrzevanje splosne anestezije
pri EB svetuje inhalacijsko ali popolno in-
travensko anestezijo. Splo$na anestezija je
pri bolnikih z EB povezana z nizko inidenco
zapletov.°

Pred operativnim posegom smo po-
skrbeli za ustrezno empiri¢no antibioti¢no
profilakso (cefazolin). Bolnici smo dali de-
ksametazon, ki je odigral v tem primeru dve
vlogi — kot antiemetik in kot preprecevalec
pointubacijskega edema ter pojava mehur-
jev, ki se lahko pojavijo po manipulaciji
dihalnih poti pri bolnikih z EB.>* Nekateri
avtorji priporocajo tudi dajanje kortikoste-
roidov po posegu, predvsem pri bolnikih,
pri katerih je bila narejena razsiritev pozi-
ralnika zaradi zoZitve.” Dodali smo panto-
prazol zaradi vecje incidence gastroezofa-
gealnega refluksa pri teh bolnikih. Uporaba
teh uc¢inkovin je na mestu pri bolnikih z EB,
ki imajo v anamnesti¢nih podatkih gastroe-
zofagealni refluks, regurgitacijo ali potrjeno
zozitev poziralnika. Pri bolnikih, ki imajo
zozitev poziralnika, se izlocki nabirajo pred
zozitvijo; s tem je moznost vdihanja zelod¢-
ne vsebine pri njih ve¢ja. Uporabimo lahko
tudi antacidno zdravljenje.>® Antisialagogov
(glikopirolata in/ali atropina) zaradi hemo-
dinamskih posebnosti bolnice (tahikardija
pred posegom) nismo dali. Nekateri avtorji
priporocajo rutinsko uporabo teh u¢inkovin
pred posegom zaradi povecanega slinjenja.’®
Ravno tako se zaradi koagulopatije pri bol-
nici nismo odlo¢ili za dajanje heparina, ki je
na mestu pri posegih na zilju.

Po konc¢anem posegu smo pri bolnici iz-
ni¢ili u¢inke misi¢nih relaksantov z njihovi-
mi antagonisti. Pri bolnici smo nezno poa-
spirirali samo ustno votlino in ji odstranili
tubus. Kot svetuje literatura, nismo uporabili
aspiratorja s trdno (Yankauer) cevko, izo-
gnili smo se neposrednemu dotikanju ustne
sluznice.>*

Analgezija pri bolnikih z EB zahteva
multimodalni pristop.> Dobra analgezija je
nujna predvsem pri otrocih, ker so lahko pri
prebujanju nemirni, odstranjujejo povoje in
prispevajo k nastanku novih mehurjev. ** Ze
med posegom smo bolnici nastavili analge-
ticno mesanico, sestavljeno iz tramadola in
metamizola. Neposredno po posegu, ko je
bolnica Ze spontano dihala in komunicirala
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z okolico, smo ji dali $e piritramid v bolu-
snem odmerku. Enako analgezijo sva pred-
videli tudi na oddelku.

Pri bolnikih z EB naletimo na ve¢ tezav
pri urejanju analgezije po operaciji. Nepo-
sredno po posegu lahko dajemo zdravila
proti bole¢inam intravensko, kasneje je pre-
hod na peroralno uzivanje zdravil otezen
(disfagija) ali pri otrocih uporaba sveck (pe-
rianalna poskodba, pojav mehurjev).* Ce je
bolnik Ze prej prejemal opiate, je potrebno
odmerke le-teh titrirati.> Intramuskularno
dajanje analgetikov je pri EB strogo prepo-
vedano.® Priporocljive so podro¢ne metode
analgezije, predvsem pri odraslih bolnikih,
ki sodelujejo (aksilarni blok, subarahnoi-
dna/epiduralna anestezija in/ali analgezija,
penilni blok). >**° Opisani so primeri upo-
rabe enojnega odmerka ali dajanja aneste-
tikov/analgetikov, po katetrih in lokalne
infiltracije v rano. > Ob tem se je potrebno
izogniti lokalni infiltraciji koze zaradi mo-
znega nastanka novih mehurjev. Zaradi ko-
agulopatije in nujnosti posega se pri bolnici
nismo odlo¢ili za podro¢ne metode aneste-
zije/analgezije.

Neposredno po ekstubaciji smo bolni-
ci dodajali kisik preko maske, vendar se s
pripomocki nismo dotikali njenega obraza.
Uporaba kisika v pooperativnem obdobju
je mozna, vendar se priporoca vdihavanje
kisika iz atmosfere, bogate s kisikom, ne pa
preko mask in/ali nosnih katetrov.'*

Dan po posegu je bila bolnica popolno-
ma brez tezav in brez bolecin. Pregled ustne
votline ni pokazal na novo nastalih mehur-
jev ali razjed, ravno tako jih nismo opazili
na podro¢ju obraza in o¢i. Na mestu, kjer sta
bili pritrjeni dve elektrodi za EKG zapis, sta
se pojavila dva manjsa mehurja. Zapleti, po-
vezani z anestezijo, so pri tej skupini bolni-
kov redki. Navadno se poleg drugih pozna-
nih zapletov splosne in podrocne anestezije
pojavijo novi mehurji na obrazu (uporaba
maske, uporaba lepilnih trakov za pritrditev
tubusa, lepljenje o¢i), oceh (nezaséitene oci),
v ustni votlini (uporaba laringealne maske),
pri premikanju otroka in zapleti, povezani s
tezko intubacijo (poskodba zob, veckratni
poskusi intubacije).>**?
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Zakljucek

Bolniki z EB predstavljajo izziv za ane-
steziologa, predvsem v nujnih primerih. Bi-
stveno pri oskrbi taksnega bolnika je prepre-
cevanje zapletov, ki se pojavijo zaradi tvorbe
mehurjev (koza, sluznice in oci). Pri elek-
tivnih posegih svetujeva multidisciplinarni
pristop (anesteziolog, kirurg, dermatolog,
pediater).
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