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Epidermolysis bullosa (EB) patfi do skupiny vzacnych geneticky podminénych onemocnéni. Vyznacuje se vznikem puchyii na kizi
dystrophica (RDEB), pfi niz u pacientt jiz v détstvi vznikaji na rukou i nohou pseudosyndaktylie a flek¢ni kontraktury, u adolescentt
a dospélych se objevuji v mistech dlouhodobé se nehojicich ran spinocelularni karcinomy. V ¢lanku je popsana Iécba EB pacientt plas-
tickym chirurgem zalozena na t¥icetiletych zkusenostech hlavni autorky ¢lanku.
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Epidermolysis bullosa (EB) is ranked among a group of rare heritable blistering disorders. EB is characterized by fragility of the skin and
blister formation, following minor trauma or traction on the skin. The generalised recessive dystrophic form of epidermolysis bullosa is
the most serious type. Interdigital pseudosyndactyly and hand contracture are common complications of pediatric patiens. Formation
of skin cancer - especially squamous cell carcinoma - is characteristic in adults with EB. The purpose of the article is to describe treatment

of EB patiens by plastic surgeon based on thirty years of head author’s experience.
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Epidermolysis bullosa (EB) je skupina vzac-
nych geneticky podminénych onemocnéni, kte-
rd se projevuji snizenou mechanickou odolnostf
kbze (1). U pacientl s EB vznikaji po minimalnim
tlaku nebo i samovolné puchyfe na kizi i na
sliznicich. Pri¢cinou onemocnéni jsou mutace
genl pro vazebné proteiny v oblasti epider-
mis nebo dermoepidermalni junkce (2-4). EB
jako prvni pojmenoval v roce 1886 Kobner (5),
avsak zadklady modernf klasifikace EB poloZil az
Pearson v Sedesatych letech dvacatého stoleti
(6-8). V soucasnosti je mezi laickou i odbornou
vefejnosti pouzivan Cesky termin ,nemoc mo-
tylich kridel”.

Klasifikace onemocnéni je neustale dopl-
novana a aktualizovéna zejména diky rozvoji
DNA analyzy (7, 9-11) a imunohistochemické
detekci komponent dermoepidermdlinfjunkce
(2). Poslednf aktualizace probéhla v roce 2014
a i pfes nove popsané subtypy (celkem jich
je jiz pfes 30) bylo zachovano zakladnf délenf
na 4 typy podle toho, v jaké uUrovni kiZze do-
chézi ke vzniku puchyfte (11). Prvnim typem je
epidermolysis bullosa simplex (EBS), u které
vznikaji puchyfe v oblasti epidermis. Druha
skupina je tvorena junkeni formou (JEB), kde
vznikaji puchyfe v dermoepidermalni junkci

v oblasti lamina lucida. Treti skupinou je dyst-
rofickd forma epidermolysis bullosa (DEB), kdy
patologické Stépeni nastava pod lamina densa.
Jako ¢tvrtd forma je popisovan Kindlerv syn-
drom, u ného? je postizeno vice vrstev klze
soucasné (12).

Pacienti s vaznymi projevy dystrofické formy
EB se zacali koncentrovat k systematické péci
o klzi zatdtkem sedmdesatych let dvacétého
stoletf, a to na Kliniku plastické chirurgie v Brné
za Uzké spoluprace s Détskym koznim oddéle-
nim Détské nemocnice v Brné, na kterém se od
roku 1973 vede evidence o tomto onemocneé-
ni. O3etfeni koZnich defektl u tézkych forem
EB s celotélovym projevem bylo vzdy velmi
problematické a pacienti podléhali fatalnim
komplikacim v raném véku. Péce byla nahodila
ajednalo se spise o sanovani chronicky zanice-
nych koznich defektd. Zac¢atkem osmdesétych
let se postupné rozvijel program chirurgického
oSetteni nejen koznich ran, ale i uvolhovéni prstl
rukou pfi akraIni dystrofické formé EB. Zalozeni
multioborového EB Centra ve Fakultni nemoc-
nici Brno (FN Brno) v roce 2001 vyustilo az do
soucasné komplexni péce o pacienta.
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EB Centrum FN Brno je jediné centrum vy-
soce specializované zdravotnf péce o pacienty
s EB z celé CR a ¢aste¢né ze Slovenska (statut
specializovaného centra udélen MZ CR v roce
2012 (13). Do EB Centra pfijizdéji na konzultaci
pacienti i z jinych statd, napfiklad z Ruska nebo
Ukrajiny. EB Centrum je také ¢lenem mezindrod-
niho tymu expertd na EB — EBClinet (14).

V Ceské republice trpi onemocnénim EB
250-300 osob (13). Plasticky chirurg je soucastf
multidisciplindrniho tymu odbornikd EB Centra
FN Brno, kde je péce poskytovana détem i do-
spelym pacientdm. Plasticky chirurg se vénuje
obéma skupindm a plInf roli jak preventivni, tak
lé¢ebnou. Chirurgickou Ié¢bu vyzaduji nejcastéji
pacienti s dystrofickou formou EB.

Prevence v détském véku

Vétsina pacientl prichéazi v soucasnosti do
EB Centrajiz po narozeni. U pacientd s téZkou re-
cesivni dystrofickou formou dochézi velmi zahy
ke vzniku pseudosyndaktylif, kdy kozni defekty
v oblasti meziprsti srlstajf a spojujf prsty. Dalsim



problémem je tvorba vazivovych kontrakci bé-
hem hojenti, kdy nasledné jizvy zplsobujf staho-
vani prstl do flek¢niho postaveni do dlané. Oba
tyto jevy mohou béhem nékolika rokd vyustit
v pIné zavinuti prstd do dlané, vzniku tzv. z&-
motku, spojeného s plnym omezenim funkce
ruky (15) (obrazek 1).

Chirurgické uvolnhovan( pseudosyndaktylif
a kontraktur se dfive provadélo pomérné ¢asto
a ujednotlivych pacientl opakované.V posled-
nim desetileti s pfichodem modernich materiald
bylo mozné indikace k operacim zménit a ome-
zit tak jejich pocet. Jako Ucinna prevence a odda-
lenf vzniku pseudosyndaktylif se osvédcilo pra-
videlné vyvazovani meziprsti pomoci specialni
techniky (obrazek 2), kterou se nau¢i provadét
sami rodice a efektivné tak spolupracuji na lé¢bé
svého ditéte. Mechanickému poskozeni klize
zabranuji na miru $ité elastické navleky. Jako pre-
vence flekénich kontraktur se vyuziva dlahovéni.
Tato béZnd metoda nebyla dlouho u EB pacientt
vyuzitelnd vzhledem k velké vaze sadrové dlahy.
AZ s piichodem modernich lehkych dlahovacich
materidl bylo mozné vytvorit specidlni dlahy,
které nezplsobuji otlaky, nezatézuji ruce, ale
naopak pfi pravidelném nosenf plsobi jak pre-
ventivné, tak pfipadné v poopera¢nim obdobf
zabranuji ndvratu do plvodniho stavu (obr. 3).

Kdy zahajit prevenci?

Vyvazovani polopruznym obinadlem je
mozné jiz v kojeneckém véku po stanoveni
diagndzy a urceni subtypu onemocnén, kte-
ry soucasneé muze nastinit i prognézu vyvoje
onemocnéni. Noseni ochrannych rukavic je do-
poruceno od batoleciho véku, kdy dité zacne
byt vice aktivni. Dlahovani koncetin je vhodné
zahdjit az v predskolnim véku. Probiha vétsinou
v nocnich hodindch, nenfvsak détmi pfilis dobfe
snaseno a vyzaduje velkou spolupraci rodicd
s |ékafi a protetiky.

Pres vsechna uvedena preventivni opatienf
v$ak nadéle dochazi u déti a zejména u ado-
lescentl ke vzniku srlstl a kontraktur ve chvilj,
kdy jsou tato opatfeni vynechéna (u zodpo-
vednych rodi¢d se vétsinou jedna o vynechani
z dlvodu zhorseného zdravotniho stavu ditéte
¢i jinych akutnich obtiZi v rodiné). Presto se za
posledn{ desetileti diky prevenci sniZil pocet
chirurgickych separacf prstd na minimum.

Chirurgické ovlivnéni funkce ruky

Palec tvofi polovinu tchopu a prvni mezi-
prsti se zaroven u DEB pacientl nejhdre udrzuje
bez kontrakce. Pokud dité jiz jen obtiZzné udrzi
pfedméty bézné denni potfeby, je Iépe provést

chirurgické uvolnéni addukeéniho postaveni palce
a ostatnich prstl. Operace je mozna na obou
rukou soucasné. Provadi se v celkové anestezii,
kdy specializovany tym anesteziologl a dalsich
zdravotnikd je pfipraven minimalizovat nésled-
ky v dechovych cestach a na kzi obliceje. Po
rozruseni jizev se vétsinou do vzniklych defektd
vkladaji stfedné silné kozni $tépy odebrané z nej-
méné postizenych ¢asti stehen. Specidlnf mékky
kompresivni obvaz s dlahou se ponechava nékolik
dnl a prvni pfevaz se odehrdvé v kratkodobé
celkové anestezii. Dalsi prevazy jsou vétsinou bez
anestezie, pouze s analgetickou clonou. Nasledné
ptikldadani obvazl a dlah je individuéini dle typu
vady a prlbéhu hojeni. Podminkou udrZeni stavu
je trvald disledné rehabilitace. Pokud dojde k dalsi
recidivé, neni vhodné provadét operace castéji
nez jednou za 2 az 3 roky. Mdme zkusenost, ze
opakovanymi zakroky v kratkém casovém rozpéti
se jizven( spise urychluje.

Dalsi chirurgické zakroky

Z plastickochirurgickych vykond je déle
u déti provadéno prekryti chronickych granu-
la¢nich ploch tenkymi koZnimi $tépy, respektive
podpora hojeni chronické rany pfilozenim au-
tolognitkané, byt pouze odlouceného puchyre.
Jiné heterogenni nebo umélé materidly jsou
aplikovany velmi individuéiné.

Péce o dospélého EB pacienta

Prevence u dospélych pacientt

Jak je vyse uvedeno, v poslednim desetiletf
se diky prevenci zlepsila funkce rukou u déti.
Skokové zhorseni vsak pozorujeme u téchto déti
v obdobirané adolescence, kdy se pacienti na-
chdzeji v celkové sloZité socidlné-psychologické
situaci dané vékem i chorobou (1, 16). Soucasné
nastupuji zdravotni obtize vaznéjsiho charakteru:
poruchy zazivani, anemie, porucha dokoncent
rastu, kontraktury velkych kloub(, omezena hyb-
nost kvali vzniku kontraktur na dolnich konceti-
nach a mnoho dalsich doprovodnych obtiZi (17).

U takto téZce probihajicich onemocnéni je
proto dllezité klast dliraz na udrzeni chopové
funkce ruky zachovanim minimalné prvniho
meziprsti (obr. 4). Pokud je palec samostatné od-
délen od ostatnich, i srostlych prsU, je zajisténa
samostatnost pfi zakladnich lidskych ukonech.

Druhou, snad jesté vyznamnéjsi prevenci
u dospélych jedincl je pravidelné hodnoceni
chronickych nezhojenych ran, které jsou vyso-
kym potencidlem pro vznik nej¢astéjsi malignity
u DEB - carcinoma spinocellulare (spinaliom).
V soucasné dobé, pres veskeré zlepseni obvazova-
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Obrdzek 1. Deformita rukou — zédmotek

Obrdzek 2. \/yvazovani meziprsti na rukou

Obrdzek 3. Odlehcena dlaha

Obrdzek 4. Zachovani |. meziprsti u dospélého
pacienta s EB
i

nych materidld a pravidelné preventivni sledovani
pacient(, se spinaliom vyskytuje u EB pacient( jiz
od 20. roku véku a je hlavni pfi¢inou umrti (18).

Chirurgické zakroky pro malignitu
Preventivni sledovénf chronickych nezho-
jenych defektd je jednak klinické, jednak histo-
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Obrdzek 5. Spinaliom v oblasti hlezna
& K7 T

ni mékcéend protéza
— -

—

Obrdzek 6. Special

logické. Probatorni odbéry tkané z chronickych
defektl je mozné provadét jako ambulantnf
zakrok v lokaIni anestezii. V&tsina pacientd tuto
cestu preferuje pred sloZitosti celkové anestezie
spojené s pobytem v nemocnici. Je snaha ode-

brat v jedné dobé vice vzorkd tkané, ale i presto
nemusi byt maligni segment zachycen.

Pokud histologicky nalez neprokaZe malig-
nitu, jsou doporucené intervaly mezi jednotlivy-
mi odbéry v radech nékolika mésicl v pfipadé,
Ze nedojde ke spontdnnimu vyhojeni daného
defektu.

Pokud je spinocelularni karcinom prokazan,
je zvazovan dalsi postup konzilidrné s derma-

tologem, onkologem, anesteziologem a dalsi-
mi specialisty. Jednim ze stéZejnich kritérif pro
rozhodovani je biologicka aktivita spinaliomu.
Vzhledem k tomu, ze vétsina spinaliom( vznika
na chronickych randch hornich a dolnich konce-
tin (obrazek 5), je mnohdy zvazovéna amputace
koncetiny. Jedna se sice o spravny lécebny z&-
krok, vzhledem k jedinci je vsak velmi radikainf.
Primdrné kfehkd psychika pacientd vyzaduje
setrné vysvétleni vSech souvislosti a je nutné
pristupovat k pacientovi obezietné, piisné indivi-
dudlné a ponechat mu ¢as na rozhodnuti. Pokud
se k amputaci rozhodne, je mozné prodlouZit
Zivot o desitku rokl a v pfipadé amputace dolnf
koncetiny i pouzivat k chizi specidlni protézu
(obrézek 6).

Zaver

Péce o pacienta s epidermolysis bullosa vy-
zaduje multidisciplindmf pfistup. Ukolem plastic-
kého chirurga je zajisténi péce o hornf konceti-
ny —mda na starosti prevenci, popf. chirurgickou
|é¢bu pseudosyndaktylif a flekénich kontraktur
zejména u détskych EB pacientd. S rostoucim
veékem EB pacientl se zvysuje riziko vzniku spi-
noceluldrniho karcinomu v mistech dlouho-
dobé se nehojicich ran. Vzhledem k omezené
moznosti vyuziti chemoterapie a radioterapie
u EB pacientd je zakladem lécby spinaliomu lé¢-
ba chirurgicka. V pfipadé lokalizace tumoru na
koncetinach je u nékterych pacientll zvazovana
amputace koncetiny.
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