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ÖZET 

 

Epidermolizis Bülloza (EB) deri ve mukozalarda frajilite 

artışına bağlı olarak minör travmalar sonucu 

tekrarlayıcı mekanik bül oluşumu ve erozyon ile 

karakterize, nadir görülen otozomal dominant veya 

resesif geçişli bir hastalıktır. Bu çalışmada, sağ kolunda 

squamous hücreli karsinom gelişen distrofik 

epidermolizis bülloza hastamız nedeniyle güncel 

literatür derlemesiyle birlikte dental tedavi 

yaklaşımlarını sunmaktayız. Bu çalışmayla EB 

hastalarında diş tedavisinin güçlükleri ve özel teknikleri 

anlatılarak, diş hekimleri ve uzmanların bu teknikleri 

benimsemesi, güvenli ve etkili tedavi yöntemleri ile 

koruyucu-önleyici yaklaşımları uygulaması 

amaçlanmıştır. 

Anahtar Kelimeler: Epidermolizis bülloza, dental 

tedavi yaklaşımı, squamous hücreli karsinom 

 

GİRİŞ 

 

Epidermolizis bülloza (EB) nadir görülen otozo- 

mal dominant veya resesif geçişli bir hastalıktır . Deri 

ve mukozalarda frajilite artışına bağ lı olarak minör 

travmalar sonucu tekrarlayıcı mekanik bül oluşumu ve 

erozyon ile karakterize çok sayıda bozukluğu içine alan 

bir grup hastalıktır . Bül oluşumu epidermis veya bazal 

membranda (dermopidermal bileşke ) bulunan protein- 

leri kodlayan genlerdeki mutasyonlar sonucu gelişir . 

Hastaların büyük bir çoğunluğunda bulgular doğumda 

veya doğumdan kısa bir süre sonra ortaya çıkarken , 

hafif formlar çocukluk dönemine veya erken erişkin 

döneme kadar bulgu vermeyebilir.1-3  

1962’de Pearson elektron mikroskopik yöntem - 

lere dayanarak EB’yı üç büyük fenotipik gruba ayır - 

mıştır. Bunlar sırasıyla EB simpleks (EBS), junctional 

EB (JEB), distrofik EB (DEB)’dır. Daha sonra 2007’de 
 

 
 
 

 

 

 

 

 
 
 
 

 

 
ABSTRACT 
 

Epidermolysis bullosa (EB), refers to rare autosomal 

dominant or recessive disorder, characterized by 

fagility of the skin and mucous membranes, and 

blister formation in response to minor friction or 

trauma. The aim of this article is to describe dental 

clinical treatments of dystrophic EB case with 

squamous cell carcinoma his arm and his specific 

clinical manifestations with current litterateur. This 

article describes the phases and difficulties of dental 

treatment and the measures that dentists and health 

care providers should adopt in order to provide a safe 

and effective dental treatment as well as earlier 

prevention to these patients. 

Key Words: Epidermolysis Bullosa, Dental 

Treatment Approach, Squamous Cell Carcinoma 

 

 

yeni sınıflama yapılmış ve EB dört ana gruba ayrılarak 

Kindler Sendromu da sınıflamaya eklenmiştir. Epider- 

molizis bülloza kalıtsal geçişin şekline , büllerin ayrışma 

seviyesine, lezyonların klinik ve morfolojik özelliklerine , 

hastalığın yaygın ya  da sınırlı oluşuna ve deri dışı 

komplikasyonların varlığına gö re sınıflandırılır. Olgula- 

rın %92’si EBS, %5’i DEB, %1’i JEB ve %2’si sınıflana- 

mayan tip olarak bildirilmektedir. Junctional ve dist- 

rofik tipler gibi şiddetli EB formlarına belirgin morbiti - 

deye yol açan deri dışı komplikasyonlar eşlik edebilir .4-6  
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Tablo 1. Epidermolizis bülloza sınıflaması (3) 

 

 

Epidermolizis Bülloza Çeşitleri 

1. Epidermolizis Bülloza Simpleks (EBS) 

Epidermolizis Bülloza Simpleks (EBS) en sık 

görülen tipi olup görülme sıklığı yaklaşık bir milyon 

canlı doğumda 6-30 olduğu tahmin edilmektedir . 

EBS’in bütün formları mekanik sürtünme ve travma 

sonucu büllerin oluşumu ile karakterizedir . Keratoder- 

ma, tırnak ditrofisi , alopesi ve mukozal tutulum daha 

nadirdir. Sadece nadir görülen 3 alt-tip dışında hepsin- 

de büll er epidermisin bazal tabakasında oluşur . Skar 

oluşumu, milia ve tırnak distrofisi JEB ve DEB’ye göre 

daha azdır . Erozyonlar ve büller skar olmaksızın 

hiperpigmentasyonla iyileşir . EB nevusu , EB’nın major 

formlarının hepsinde görülür . Klinik ve dermoskopik 

olarak melanomaya benzese de malign transformas- 

yon olmadan spontan olarak gerilediği bildirilmektedir . 

EBS’de hastalık aktivitesi genellikle doğumda veya 

hemen sonra başlar ancak daha az şiddetli olgularda 

hastalığın ortaya çıkışı ikinci v eya üçüncü dekatta ol - 

maktadır. Yaşla birlikte hastalıkta gerileme olabil - 

mektedir. Sıcakla ve terleme ile lezyonlarda artış 

görülebilir.6-8 

2. Junctional Epidermolizis Bülloza (JEB) 

Dermo-epidermal bileşkenin lamina lusidasında 

ayrışma ile karakterize otozomal resesif kalıtılan meka- 

nobüllöz bozukluktur . Bu grup bozukluklar hayatı 

tehdit eden şiddetli hastalıktan nispeten daha hafif 

formları içeren bir spektruma sahiptir . JEB tiplerinde 

en karakteristik klinik bulgu diş minesi hipoplazisidir . 

Dişlerin bazılarında veya hepsinde yüzey de lokalize ya 

da yaygın yüksük benzeri pitting vardır.5 

3. Distrofik Epidermolizis Bülloza (DEB) 

Dominant ve resesif olmak üzere iki formu 

mevcuttur. Dominant hastalıkta bulgular resesif forma 

göre daha hafiftir. Etkilenen bireyler genellikle sağlıklı , 

normal yapıdadır . Bül oluşumu sınırlıdır . Elektron 

mikroskopik inceleme ; ayrılmanın dermoepidermal 

bileşkenin dermal yüzünde , bazal laminada olduğunu 

ve hem normal hemde büllü deride anchoring fibrillerin 

olmadığını yada azaldığını gösterir . DEB’da genellikle 

bül, erozyon, atrofik skar , milia oluşumu , tırnak 

distrofisi, tırnak yokluğu gibi bulgular gözlenir.9  

4. Kindler Sendromu 

EB’nın spesifik bir formudur . Travma ile oluşan 

büllerin yerinde gelişen progr esif atrofi ve poikilodermi 

ile karakterizedir . Doğumda başlar . Deri bulguları ara- 

sında travmatik akral bül oluşumu , deri frajilitesi, el ve 

ayak parmakları arasında perdelenme , daha sonraki 

dönemlerde poikilodermik pigmentasyon ve hafif bir 

güneş maruziyeti sonrasında bile gelişebilen fotosen - 

sitivite mevcuttur. Patogenezinde altta yatan patoloji- 

nin ekstraselüler matriks proteinlerinden aktinle ilişkili 

olduğu düşünülmektedir.10,11  

Deri Dışı Komplikasyonlar 

Epidermolizis büllozanın birçok tipinde, morbidi- 

teye ve bazı olgularda ölüme yol açan deri dışı komp - 

likasyonları mevcuttur. Bunlar şu şekilde sıralanabilir:  

 Malnutrisyon 

 Anemi 

 Enfeksiyon 

 Büyüme geriliği ve pubertede gecikme 

 Osteopeni/Osteoporoz 

 Oral mukoza komplikasyonları (Tekrarlayan büller 

sonucu oluşan skar nedeniyle mikrostomi, ankilog- 

lossi, dilde atrofi, vestibül sulkusda daralma, oral 

kanserler görülebilir.) 

 Oküler komplikasyonlar 

 Tırnak distrofisi 

 GIS komplikasyonlar 

 GUS komplikasyonları 

 Üst solunum yolları komplikasyonları 

 Muskuloskeletal komplikasyonlar 

 Kardiyomiyopati 

 Squamous hücreli karsinom ve malign melanoma 

gelişebilir. Özellikle distrofik tip EB’de kronik 

sikatris alanlarında squamous hücreli karsinom 

gelişme riski yüksektir.12,13  

Teşhis 

Işık mikroskopi, immünfloresan antijenik harita- 

lama, transmisyon elektron mikroskopisi , mutasyon 

analizi başlıca tanı yöntemleridir.14,15  

Tedavi 

Kesin bir tedavisi olmayıp palyatif tedavi yön- 

temleri uygulanır. Tedavide amaç öncelikle yeni bül 
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oluşumunu önlemek için travmadan kaçınmak , sekon- 

der enfeksiyonları önlemek , yara iyileştirmesini hızlan - 

dırmak ve nutrisyonel destek sağlamaktır . Bu nedenle 

hasta ve hasta yakınları travmadan kaçınmak ve yara 

bakımı konusunda eğitilmelidir.3  

Ülser ve erozyonların günlük bakımı yapılmalı - 

dır. Yeni çıkan büllerin steril olarak patlatılması gerekir . 

Ayrıca yara iyileşmesini hızlandıran kapatıcı yara 

örtüleri kullanılmalıdır. Enfeksiyon ve skar oluşumu gibi 

komplikasyonların önlenmesi ve tedavi edi lmesi gerek- 

mektedir. Enfeksiyonun önlenmesi için antibiyotik 

içeren krem veya pomadlar kullanılabilir . Tetrasiklinin 

kollejenazı inhibe ederek bül oluşumunu azalttığı bi- 

linmektedir. Zaman zaman sistemik antibiyotik gerek- 

sinimi olabilir . Ülser ve erozyonların bakımı sırasında 

ağrının kontrol edilmesi gerekir.2,6,7  

Topikal ya da sistemik kortikosteroid kulanı- 

mıyla kalıcı bir tedavi sağlanamamıştır. Sistemik A 

vitamini kullanımı bülleri bir miktar azaltmaktadır 

ancak bunun etki mekanizması bilinmemektedir. E 

vitamini kulanımının bazı hastalarda faydalı olduğu 

rapor edilmiştir. Fenitoin tedavisi dermal fibroblastlarla 

kollejenazın sentez ve salınımını önleyerek bül 

oluşumunu azalttığı bildirilmiştir.16  

Ellerdeki deformitelerin ve kontraktürlerin 

düzeltilmesi için cerrahi tedavi gerekli olabilir . Kronik 

iyileşmeyen ülserlere deri grefti uygulanabilir .17 Ayrıca 

EB’lı hastalarda deri dışı komplikasyonların saptanması 

ve tedavi edilmesi gerekir. 2,6,7   

Oral Bulgular 

Dil, bukkal mukoza, damak, ağız tabanı ve 

gingiva hastalıktan etkilenir.18 Oral bölgede en sık 

görülen bulgu büllerdir. Tekrarlayan büller skar 

oluşumuna neden olarak mikrostomi, ankiloglossi, 

dilde atrofi ve oral vestibülün ortadan kalkmasına 

neden olur. Damakta oral milia (Genellikle ağız taba- 

nında olan fibrin dolu küçük kistler) görülür. Dişlerde 

defektli mine ve yaygın atipik çürükler görülebilir. 

Mikrostomi nedeniyle ağız açma kısıtlıdır. Ciddi perio- 

dontal hastalık ve oral kanserler görülebilir.19  

Epidermolizis Büllozada Dental Tedavi 

Stratejisi 

EB hastalarının dental tedavisinde özel protokol- 

ler uygulanmaktadır.  Öncelikle EB hastalarında 

koruyucu-önleyici yöntemler mutlaka uygulanmalıdır. 

Hastaların ilk diş hekimine yönlendirilmesi doğumdan 

sonra 3-6 aylıkken olmalıdır. Hastanın ailesi ağız 

bakımı konusunda eğitilmeli, diş fırçalama alışkanlığı 

mutlaka edindirilmelidir. Bu hastalarda mikrostomi 

olduğu için küçük başlı, yumuşak ve kısa kıllı diş 

fırçaları tercih edilmelidir. Diş hekimleri tarafından 

profesyonel hijyen uygulamaları yapılırken yumuşak ve 

dikkatli teknikler kullanılmalıdır. Yüksek çürük riski 

grubundaki hastalara topikal florid uygulanmalıdır. 

Mikrostomia olan hastalarda günlük ağız açma-kapama 

egzersizleri verilmelidir. EB hastalarına ilaç reçete 

edilirken özefagal darlık olabileceği için ilaçların likit 

formları tercih edilmeli ve ilaçlar şekersiz olmalıdır. Bu 

hastalar çürük açısından risk grubunda oldukları için 

her 3-6 ayda bir diş hekimi kontrolü gereklidir. EB 

hastalarında oral squamous hücreli karsinom gelişme 

riski yaşla birlikte artmaktadır. Özellikle 2. dekattan 

sonra bu hastalar dikkatle takip edilmelidir.20  

EB hastalarından röntgen almak gerektiğinde 

periapikal röntgen yerine panoromik röntgen tercih 

edilmelidir. Periapikal rötgeni özellikle mikrostomisi 

olan hastalarda posterior bölgeden almak çok zordur. 

Ayrıca periapikal röntgen ağız içinde lingual bölgede  

basınç oluşturabileceği için tercih edilmemelidir. 20 

EB hastalarında dental tedaviler bazı önlemler 

alınarak yapılabilir. Tedaviye başlamadan önce hasta- 

nın dudaklarına vazelin gibi bir lubrikant sürülmelidir. 

Böylece lezyon oluşma riski en aza indirilir. Tükürük 

emici tipine ve kullanım şekline dikkat edilmelidir. Oral 

mukozada kolayca bül oluşabildiğinden tükürük emici 

en düşük seviyede kullanılmalı ve yumuşak dokuya 

mümkün olduğunca temas etmeyerek diş yüzeylerinde 

tutulmalıdır. Tedavi sırasında kolayca bül oluşabilir. Bu 

büller steril bir şekilde patlatılmalıdır. Dokular çok frajil 

olduğu için en ufak bir baskı yapmaktan kaçınılmalıdır. 

El aletleriyle mümkün olduğunca baskı yapmadan, çok 

nazik çalışılmalıdır. 20 

Bu prensiplere dikkat ederek EB hastalarında 

her türlü restoratif ve endodontik tedavi yapılabilir. 

Aneztezi yüzeyel değil derin dokuya yapılmalı ve 

anestezik madde yavaş verilmelidir. Protez yapmak 

gerektiğinde sabit protezler tercih edilmelidir. Mine 

hipoplazisi görülen hastalar kuronla restore edilebilir. 

Cerrahi çekimler minimum travmayla yapılmalıdır ve 

hemostaz sağlarken fazla basınç uygulanmamalıdır. 

Seri çekimler gerekliyse hastanın doktoru ile konsülte 

edilmelidir, çünkü hastalar anemik olduğu için komp- 

likasyon gelişebilir. Gerekli ise sutur atılabilir ancak 

sutur atarken dokular frajil olduğundan çok nazik 

olunmalı ve travma oluşturmaması için suturun yerle- 

şimine dikkat edilmelidir. Protez yapılırken kısa ark 
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tercih edilmek koşuluyla dental implantlar EB hasta- 

larına uygulanabilir. 20 

 

SQUAMOUS HÜCRELİ KARSİNOM 

GELİŞEN EPİDERMOLİZİS BÜLLOZA OLGUSU 

 

 25 yaşında erkek hasta alt çene sol kanin dişi 

hizasında ekstraoral abse şikayetiyle İ.Ü. Ağız, Diş ve 

Çene Cerrahisi Anabilim Dalı’na başvurdu. Hastadan 

alınan anamnezde Distrofik tip Epidermolizis Bülloza 

tanısıyla İ.Ü. Tıp Fakültesi Dermatoloji Anabilim 

Dalı’nda takibinin devam ettiği öğrenildi. Hastanın 

doğumundan sonra dudak çevresinde soyulma 

şeklinde ilk belirtiler görülmüş. Daha sonra ayak 

tabanları, kollar ve ellerde travma yerlerinde büller 

oluşmuş. 8-9 yaşına geldiğinde ellerde sikatrisler 

oluşmuş, tekrarlayan büller ve sikatrisler sonucunda 

sol elinin parmakları tamamen birleşmiş olup sağ el ise 

kısmen kullanılabilir durumdaydı. Tırnaklarda distrofi 

vardı (Resim 1). Hastada gelişim geriliği gözlenmiş 

olup kısa boy ve ekstremitelere sahipti. Hastanın ağız 

dışı muayenesinde sol kanin dişi hizasında ekstraoral 

abse gözlenmiştir (Resim 2). Hastanın ağız içi 

muayenesinde ağız hijyeninin çok kötü olduğu ve 

hastada mikrostomi mevcut olduğu için ağız açmada 

kısıtlılık gözlenmiştir (Resim 3). Hastadan alınan 

panaromik röntgende sol alt çenedeki kaninden 

kaynaklanan abse, alt ve üst çene arka bölgelerde 

kökler tespit edilmiştir (Resim 4). Öncelikle hastaya 

ağız hijyenin önemi anlatılarak ağız hijyeni 

uygulamaları öğretilmiştir. Küçük başlı, yumuşak diş 

fırçası ve ağız gargarası önerilmiştir. Mevcut hijyen 

iyileştirilmeye çalışılmıştır. Hastaya ve ailesine 

yapılacak tedavi anlatılarak Bilgilendirilmiş Onam For- 

mu imzalatılmıştır. Hastaya penisilin grubu bir antibi- 

yotik reçete edilmiş, 1 hafta sonra ekstraoral abseye 

neden olan dişten başlanarak, diş çekimleri yapılmaya 

başlanmıştır. Sol alt çenedeki kanin dişin çekimi 

yapıldıktan 1 hafta sonra ekstraoral absenin iyileştiği 

görülmüştür (Resim 5). Hastanın ağzında enfeksiyona 

neden olabilecek tüm dişlerin çekimi planlarak bir 

günde 2 diş çekimini geçmeyecek şekilde, haftada bir 

randevulara çağırılmıştır. Epidermolozis bülloza hasta- 

larında uygulanan diş tedavi protokollerine uyulmuş, 

tedavi öncesinde dudaklar vazelinlenmiştir. Çekim 

öncesi infiltratif lokal anestezi uygulanmıştır. Minimum 

travmayla, az basınç uygulanarak, atravmatik şekilde 

diş çekimleri gerçekleştirilmiştir. İşlem sırasında ağız 

içinde oluşan büller steril bir şekilde patlatılmıştır. 

Diğer dişlerin tedavileri İ.Ü. Diş Hastalıkları ve Tedavisi 

Anabilim Dalı’nda 2 seansta minimum travmayla 

yapılmıştır. Ağız hijyeni sorunsuz bir şekilde sağlanmış, 

hasta düzenli olarak 6 ayda bir kontrole çağrılmıştır. 1 

yıl sonraki kontrolünde sağ kolunda sikatris bölgesinde 

squamous hücreli karsinom geliştiği öğrenilmiştir 

(Resim 6). Estetik ve Plastik Cerrahi kliniğinde sol 

kolun rezeksiyonuna karar verilmesine rağmen hasta 

ameliyatı kabul etmemektedir. 

 

 

 
Resim 1. Hastanın ellerinin görüntüsü 
 
 

 
Resim 2. Sol alt kaninde kaynaklanan ekstraoral abse 
 
 

 
Resim 3. Mikrostomi ve abse nedeniyle ağız açmada kısıtlılık 
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Resim 4. Hastanın panaromik röntgeni 

 
Resim 5. Sol alt kanin çekimi yapıldıktan ve abse iyileştikten 
sonraki hali 
 
 

 
Resim 6. Hastanın sağ kolunda gelişen squamous hücreli 
karsinom (1 yıl sonra) 

 

TARTIŞMA 

 

EB; deri ve epitelyal yüzeyleri etkileyen, minör 

travma sonrasında intraepidermal büllerin oluşumuyla 

karakterize, bazı genlerde ortaya çıkan mutasyonlar 

sebebiyle görülen herediter bir hastalıktır.21 Deri ve 

müköz membranlarda büllerle birlikte erezyon ve 

kronik ülserlerle seyreder. EB olguları içinde %5’lik 

bölümü oluşturan distrofik tip epidermolizis büllozada 

büller dermisin üstünde, lamina densanın altında yer 

alır. Bizim olgumuz da distrofik tip epidermolizis 

bülllozadır. Bu tipin görülmesinde, kollajen tip VII’nin 

kodlanmasından sorumlu olan COL7A1 geninin 

3p21.31 kromozomunda görülen mutasyonlar etkili- 

dir.21 Otozomal dominant ve resesif geçişli her iki tipin- 

de de, ayrılma subepidermaldir. Anormal kollajenaz 

sentezinin sonucu olarak, bazal membranı dermise 

tespit eden bağlantılar yetersizdir. 23  

 

Hastalığın şiddetini, kollajen tip VII’de var olan 

mutasyonun tipi ve lokalizasyonu belirler. Kollajen tip 

VII, epidermis ve dermisteki bazal membran ve ekstra- 

sellüler matriks yapımı ile ilgili birçok protein ile 

ilişkilidir.24 Bu sebeple hastalık aynı mutasyona sahip 

olan monozigot ikizlerde bile, dermal fibroblastları 

farklı proteinlerin etkilemiş olması sebebiyle klinikte 

farklı şekil ve şiddetlerde seyredebilmektedir.25 

Kollajen tip VII kaybı, dermal bölgede vasküler 

endotelyal faktör ve trombospondin miktarını ve 

dolayısıyla anjiyogenezi arttırır. Bu mekanizmanın 

aktive olmasıyla skuamoz hücreli karsinomun gelişimi 

ve ölümler tetiklenmiş olur.12 Bizim hastamızda da sağ 

kolunda skuamoz hücreli karsinom gelişmiştir. 

EB tanısı klinik olarak ve cilt biyopsi materya- 

linin ışık mikroskopik, immünohistokimyasal ve elekt- 

ron mikroskopik değerlendirilmesiyle yapılır.26 Deri 

lezyonları için ayırıcı tanıda konjenital ihtiyoziform 

eritrodermi, aplazia kutis konjenita, konjenital herpes 

simpleks virüs enfeksiyonu ve stafilokoksik soyulmuş 

deri sendromu akla gelmelidir.6 Oral bölge lezyonların- 

da kesin tanısı konulmamış hastalarda ise ayırıcı tanıda 

pemfigus, sikatrisyel ve büllöz pemfigoid, lineer IgA 

hastalığı düşünülmelidir. Bunların ayırıcı tanısı için 

klinik değerlendirme, histopatolojik, ışık, elektron ve 

immünfloresan inceleme ve kültür yöntemleri kulla- 

nılmaktadır.26 

Büller genellikle travmaya maruz kalan bölge- 

lerde görülür. Eller, ayaklar, dizler, dirsekler, kollar, 

saçlı deri bölgeleri ve sakrum sıklıkla büllerin görüldü- 

ğü bölgelerdir.27 Tırnaklarda distrofi sıklıkla gözlenir ve 

doğumda da görülebilir. Lezyonlar sikatrisyel değişik- 

likler bırakarak iyileşir.28 Kliniğimize başvuran hastada 

ise doğumdan sonra ilk dudak çevresinde soyulma 

şeklinde belirtiler görülmüş, takibinde ayak tabanları, 

kollar ve ellerde travmaya maruz kalan yerlerde büller 

oluşmuştur. İlerleyen dönemlerde hastanın ellerindeki  

tekrarlayan büller ve sikatrisler sonucunda sol elinin 

parmakları tamamen birleşmiş, sağ el ise kısmen kulla- 

nılabilir durumda kalmıştır. 

Özellikle distrofik tip EB hastalarında diş çürüğü 

prevalansı artmıştır. Vakalarda minede hipoplazi de 

sıklıkla bildirilmiştir. Çürük riskinde artışın sebebi, has- 

taların beslenme şeklinin oral bölgelerdeki travmaları 

azaltmak amacıyla yumuşak ve karbonhidrattan zengin 

olmasıyla ilişkili olduğu düşünülmektedir. Ayrıca yumu- 

şak doku bütünlüğünün bozulması, diş-diş eti uyumla- 

rının kaybolması, dil ve yanak hareketlerinin sikatrisler 
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sebebiyle azalması ve ağız hijyeninin sağlanmasındaki 

güçlükler de çürük riskinin artmasında etkilidir.29 Bizim 

olgumuzda da yaygın çürükler ve yetersiz ağız hijyeni 

gözlenmiştir. 

EB’de sık görülen komplikasyonlar; ikincil yara 

enfeksiyonları, sepsis, pigmenter değişiklikler, el ve 

ayak parmaklarında yapışıklıklar, milia oluşumu, geliş- 

me geriliği, anemi, kaşeksi, dolaşım yetersizliği, eklem- 

lerde fleksiyon kontraktürleri, tırnak yitimleri, mukozal 

erozyonlar ve buna bağlı gastrointestinal motilite ve 

absorbsiyon bozuklukları, hastalığın zemininde gelişe- 

bilen deri kanserleridir.4 Tırnak tutulumu distrofik tipe 

özgüdür ve kliniğimize başvuran hastada belirgin bir 

şekilde bulunmaktadır. EB hastalarında TME’nin etki- 

lendiği ve ekstra artiküler ankilozun görüldüğü Rowe 

ve ark. tarafından bildirilmiştir.30 Bizim hastamızda ağız 

açmadaki kısıtlılığın sebebinin oral bölgedeki sikatrisler 

nedeniyle oluşan mikrostomia olduğu düşünülmekte- 

dir. İlerlemiş vakalarda skarlar mikroglossi ve ankilog- 

lossiye sebep olabilmektedir.31 Dildeki papilların kay- 

bolduğu da rapor edilmiştir.29 Squamous hücreli kar- 

sinom hastalarda bildirilen en ciddi komplikasyondur. 

Hastaların çoğunda erken yaşta en az bir bölgede 

squamous hücreli karsinom gelişmektedir ve agresif 

cerrahi eksizyon ile tedavi edildiğinde bile %80 

hastada metastaz sebebiyle ölümler görülmektedir.32 

Takip ettiğimiz hastada 1 yıl sonra sağ kolunda sikatris 

bölgesinde squamous hücreli karsinom gelişmiştir. 

EB tam olarak tedavisi olmayan, sadece palyatif 

yaklaşımlar uygulanabilen, multidisipliner kontrollerle 

semptomları azaltılabilen bir hastalıktır.33 Hastalara 

proteinden zengin, demir ve çinko içerikli diyet öneril- 

mektedir. Gelişen sekonder enfeksiyonlarda topikal 

veya sistemik antibiyotikler reçete edilmektedir.34  

EB tedavisinde bazı moleküler terapi metodları 

deneysel olarak uygulanmaktadır. Gen terapisi çalış- 

malarında, retroviral bir vektör kullanılarak otolog 

keratinositler içine LAMB3 transgeni yerleştirilmiştir. 6 

yıllık kontrollerde dermal-epidermal bileşkede laminin-

332 salınımı izlenmiş ve deride mekanik travmalara 

karşı etkili bulunmuştur.33 Hücre bazlı çalışmalarda ise 

gen terapisine göre daha fazla ilerleme kaydedil- 

miştir. Intradermal olarak allojenik fibroblastların en- 

jeksiyonu 9-12 aylık süreçlerde başarılı bulunmuştur.35 

Intradermal olarak mezenkimal stromal hücrelerden 

elde edilen allojenik kemik iliği enjeksiyonunun 4 aylık 

süreçte başarılı olduğu rapor edilmiştir.36 Sistemik 

hücre terapisinde ise kemik iliği transplantasyonu 

uygulanan hastalar bulunmaktadır. Bu çalışmalar klinik 

araştırma olarak rapor edilmeye devam etmektedir.37 

Eksik olan proteinlerin yerine konulması da tedavi şekli 

olarak düşünülmüş ve farelerde yapılan deneylerde 

Kollajen tip VII enjeksiyonu ile dermal-epidermal 

adezyon sağlanarak fibrin formasyonu görülmüştür.38 

EB tedavisinde moleküler terapi yöntemleri umut 

vadedici olsa da bu konuda daha çok araştırmaya 

ihtiyaç vardır. 

Dental tedavilerde ise koruyucu-önleyici yön- 

temlerin uygulanması önemli ve gereklidir. Diş hekim- 

leri tarafından uygulanacak tedavilerde bül oluşmasına 

neden olmamak için atravmatik şekilde çalışılmalıdır. 

Sonrasında da bu hastalar çürük açısından risk gru- 

bunda oldukları için her 3-6 ayda bir diş hekimi kont- 

rolü gereklidir. Genel anestezi bazı araştırmacılara göre 

intübasyon bölgelerinde faringeal ve trakeal bölgelerde 

bül oluşumu sebebiyle önerilmezken, bazı araştırma- 

cılar bu bölgelerdeki bül oluşumunun oldukça nadir 

görülen bir komplikasyon olduğu görüşündedir.39 Bizim 

hastamızın diş tedavileri de lokal anestezi altında 

minimum travma ile yapılmıştır. 

EB hastalarında hareketli protezler mukozal 

bölgelerde sebep olduğu minör travmalar sebebiyle 

tercih edilmemeli, sabit protezler ya da implant 

destekli sabit protezler tercih edilmelidir. EB hastala- 

rında implant yapılan ve başarılı bulunan araştırmalar 

literatürde mevcuttur. EB hastalarında yapılan implant 

uygulamalarında %97.7’ye varan oranlarda başarılar 

rapor edilmiştir.40 Penarrocha ve ark.’nın çalışmasında 

implant uygulması sırasında özel yöntemler uygulan- 

mıştır. Önce mutlaka dudak ve perioral bölgede vazelin 

gibi bir lubrikant maddeler kullanılmıştır. Operasyon 

sırasında insizyon ve flep aşamaları dahil olmak üzere 

sık sık serum fizyolojik ile irrigasyon uygulanmış ve 

oluşacak büllerin çevre dokuların infektif etkisinden 

uzaklaştırılması sağlanmıştır. İrrigasyon sırasında 

uygulanan aspirasyonda yumuşak doku temasından 

kaçınılmıştır. 1, 3, 6 ve 12 aylık kontrollerde implant 

çevresinde bül oluşumu, erozyon ve ülserasyonlar 

görülmemiştir. Radyografik kontrollerde implant 

çevresi kemik kaybı görülmemiştir. İmplant ve üstüne 

uygulanan sabit protezler düzenli olarak kontrol 

edilmiş, ağız içi yumuşak dokulara gelen minör 

travmaların uzaklaştırılması sağlanmıştır. Ayrıca 

kazandırılan çiğneme fonksiyonu sayesinde farinks ve 

larinks bölgelerindeki bül oluşumu riskleri azaltılmış ve 

hastalar için en önemli problemlerden biri olan 
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beslenme fonksiyonu yerine getirilmiştir.40 Candel-

Marti ve ark.’nın çalışmasında ise toplam 16 hastada 

uygulanan 92 implant %75-100 oranlarında başarılı 

olarak bildirilmiştir.41 Ancak epidermolizis büllozanın 

yara iyileşmesini etkilediği bilinmelidir.42 

 

SONUÇ  

 

Sonuç olarak EB, ciddi morbidite ve mortalite 

oranlarına sahip olan, hastaların yaşam kalitesinin çok 

büyük ölçüde azaldığı, kronik seyirli ve tam olarak 

tedavisi olmayan bir hastalıktır. Hastalar tedavi ve 

gelişebilecek komplikasyonlar açısından multidisipliner 

bir şekilde düzenli olarak takip edilmelidir. 
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