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Úvod
Epidermolysis bullosa (EB) je skupina vzác-

ných geneticky podmíněných onemocnění, kte-

rá se projevují sníženou mechanickou odolností 

kůže (1). U pacientů s EB vznikají po minimálním 

tlaku nebo i samovolně puchýře na kůži i na 

sliznicích. Příčinou onemocnění jsou mutace 

genů pro vazebné proteiny v oblasti epider-

mis nebo dermoepidermální junkce (2–4). EB 

jako první pojmenoval v roce 1886 Köbner (5), 

avšak základy moderní klasifikace EB položil až 

Pearson v šedesátých letech dvacátého století 

(6–8). V současnosti je mezi laickou i odbornou 

veřejností používán český termín „nemoc mo-

týlích křídel“.

Klasifikace onemocnění je neustále dopl-

ňována a aktualizována zejména díky rozvoji 

DNA analýzy (7, 9–11) a imunohistochemické 

detekci komponent dermoepidermální junkce 

(2). Poslední aktualizace proběhla v roce 2014 

a  i přes nově popsané subtypy (celkem jich 

je již přes 30) bylo zachováno základní dělení 

na 4 typy podle toho, v jaké úrovni kůže do-

chází ke vzniku puchýře (11). Prvním typem je 

epidermolysis bullosa simplex (EBS), u které 

vznikají puchýře v oblasti epidermis. Druhá 

skupina je tvořena junkční formou (JEB), kde 

vznikají puchýře v dermoepidermální junkci 

v oblasti lamina lucida. Třetí skupinou je dyst-

rofická forma epidermolysis bullosa (DEB), kdy 

patologické štěpení nastává pod lamina densa. 

Jako čtvrtá forma je popisován Kindlerův syn-

drom, u něhož je postiženo více vrstev kůže 

současně (12).

Historie chirurgické péče
o EB pacienta

Pacienti s vážnými projevy dystrofické formy 

EB se začali koncentrovat k systematické péči 

o kůži začátkem sedmdesátých let dvacátého 

století, a to na Kliniku plastické chirurgie v Brně 

za úzké spolupráce s Dětským kožním odděle-

ním Dětské nemocnice v Brně, na kterém se od 

roku 1973 vede evidence o tomto onemocně-

ní. Ošetření kožních defektů u těžkých forem 

EB s celotělovým projevem bylo vždy velmi 

problematické a pacienti podléhali fatálním 

komplikacím v raném věku. Péče byla nahodilá 

a jednalo se spíše o sanování chronicky zaníce-

ných kožních defektů. Začátkem osmdesátých 

let se postupně rozvíjel program chirurgického 

ošetření nejen kožních ran, ale i uvolňování prstů 

rukou při akrální dystrofické formě EB. Založení 

multioborového EB Centra ve Fakultní nemoc-

nici Brno (FN Brno) v roce 2001 vyústilo až do 

současné komplexní péče o pacienta.

EB Centrum FN Brno je jediné centrum vy-

soce specializované zdravotní péče o pacienty 

s EB z celé ČR a částečně ze Slovenska (statut 

specializovaného centra udělen MZ ČR v roce 

2012 (13). Do EB Centra přijíždějí na konzultaci 

pacienti i z jiných států, například z Ruska nebo 

Ukrajiny. EB Centrum je také členem mezinárod-

ního týmu expertů na EB – EBClinet (14).

Současná chirurgická péče 
o pacienta s EB

V České republice trpí onemocněním EB 

250–300 osob (13). Plastický chirurg je součástí 

multidisciplinárního týmu odborníků EB Centra 

FN Brno, kde je péče poskytována dětem i do-

spělým pacientům. Plastický chirurg se věnuje 

oběma skupinám a plní roli jak preventivní, tak 

léčebnou. Chirurgickou léčbu vyžadují nejčastěji 

pacienti s dystrofickou formou EB.

Péče o dětského EB pacienta

Prevence v dětském věku

Většina pacientů přichází v současnosti do 

EB Centra již po narození. U pacientů s těžkou re-

cesivní dystrofickou formou dochází velmi záhy 

ke vzniku pseudosyndaktylií, kdy kožní defekty 

v oblasti meziprstí srůstají a spojují prsty. Dalším 
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problémem je tvorba vazivových kontrakcí bě-

hem hojení, kdy následné jizvy způsobují staho-

vání prstů do flekčního postavení do dlaně. Oba 

tyto jevy mohou během několika roků vyústit 

v plné zavinutí prstů do dlaně, vzniku tzv. zá-

motku, spojeného s plným omezením funkce 

ruky (15) (obrázek 1).

Chirurgické uvolňování pseudosyndaktylií 

a kontraktur se dříve provádělo poměrně často 

a u jednotlivých pacientů opakovaně. V posled-

ním desetiletí s příchodem moderních materiálů 

bylo možné indikace k operacím změnit a ome-

zit tak jejich počet. Jako účinná prevence a oddá-

lení vzniku pseudosyndaktylií se osvědčilo pra-

videlné vyvazování meziprstí pomocí speciální 

techniky (obrázek 2), kterou se naučí provádět 

sami rodiče a efektivně tak spolupracují na léčbě 

svého dítěte. Mechanickému poškození kůže 

zabraňují na míru šité elastické návleky. Jako pre-

vence flekčních kontraktur se využívá dlahování. 

Tato běžná metoda nebyla dlouho u EB pacientů 

využitelná vzhledem k velké váze sádrové dlahy. 

Až s příchodem moderních lehkých dlahovacích 

materiálů bylo možné vytvořit speciální dlahy, 

které nezpůsobují otlaky, nezatěžují ruce, ale 

naopak při pravidelném nošení působí jak pre-

ventivně, tak případně v pooperačním období 

zabraňují návratu do původního stavu (obr. 3).

Kdy zahájit prevenci?

Vyvazování polopružným obinadlem je 

možné již v kojeneckém věku po stanovení 

diagnózy a určení subtypu onemocnění, kte-

rý současně může nastínit i prognózu vývoje 

onemocnění. Nošení ochranných rukavic je do-

poručeno od batolecího věku, kdy dítě začne 

být více aktivní. Dlahování končetin je vhodné 

zahájit až v předškolním věku. Probíhá většinou 

v nočních hodinách, není však dětmi příliš dobře 

snášeno a vyžaduje velkou spolupráci rodičů 

s lékaři a protetiky.

Přes všechna uvedená preventivní opatření 

však nadále dochází u dětí a zejména u ado-

lescentů ke vzniku srůstů a kontraktur ve chvíli, 

kdy jsou tato opatření vynechána (u zodpo-

vědných rodičů se většinou jedná o vynechání 

z důvodu zhoršeného zdravotního stavu dítěte 

či jiných akutních obtíží v rodině). Přesto se za 

poslední desetiletí díky prevenci snížil počet 

chirurgických separací prstů na minimum.

Chirurgické ovlivnění funkce ruky

Palec tvoří polovinu úchopu a první mezi-

prstí se zároveň u DEB pacientů nejhůře udržuje 

bez kontrakce. Pokud dítě již jen obtížně udrží 

předměty běžné denní potřeby, je lépe provést 

chirurgické uvolnění addukčního postavení palce 

a ostatních prstů. Operace je možná na obou 

rukou současně. Provádí se v celkové anestezii, 

kdy specializovaný tým anesteziologů a dalších 

zdravotníků je připraven minimalizovat násled-

ky v dechových cestách a na kůži obličeje. Po 

rozrušení jizev se většinou do vzniklých defektů 

vkládají středně silné kožní štěpy odebrané z nej-

méně postižených částí stehen. Speciální měkký 

kompresivní obvaz s dlahou se ponechává několik 

dnů a první převaz se odehrává v krátkodobé 

celkové anestezii. Další převazy jsou většinou bez 

anestezie, pouze s analgetickou clonou. Následné 

přikládání obvazů a dlah je individuální dle typu 

vady a průběhu hojení. Podmínkou udržení stavu 

je trvalá důsledná rehabilitace. Pokud dojde k další 

recidivě, není vhodné provádět operace častěji 

než jednou za 2 až 3 roky. Máme zkušenost, že 

opakovanými zákroky v krátkém časovém rozpětí 

se jizvení spíše urychluje.

Další chirurgické zákroky

Z  plastickochirurgických výkonů je dále 

u dětí prováděno překrytí chronických granu-

lačních ploch tenkými kožními štěpy, respektive 

podpora hojení chronické rány přiložením au-

tologní tkáně, byť pouze odloučeného puchýře. 

Jiné heterogenní nebo umělé materiály jsou 

aplikovány velmi individuálně.

Péče o dospělého EB pacienta

Prevence u dospělých pacientů

Jak je výše uvedeno, v posledním desetiletí 

se díky prevenci zlepšila funkce rukou u dětí. 

Skokové zhoršení však pozorujeme u těchto dětí 

v období rané adolescence, kdy se pacienti na-

cházejí v celkově složité sociálně-psychologické 

situaci dané věkem i chorobou (1, 16). Současně 

nastupují zdravotní obtíže vážnějšího charakteru: 

poruchy zažívání, anemie, porucha dokončení 

růstu, kontraktury velkých kloubů, omezená hyb-

nost kvůli vzniku kontraktur na dolních končeti-

nách a mnoho dalších doprovodných obtíží (17).

U takto těžce probíhajících onemocnění je 

proto důležité klást důraz na udržení úchopové 

funkce ruky zachováním minimálně prvního 

meziprstí (obr. 4). Pokud je palec samostatně od-

dělen od ostatních, i srostlých prsů, je zajištěna 

samostatnost při základních lidských úkonech.

Druhou, snad ještě významnější prevencí 

u dospělých jedinců je pravidelné hodnocení 

chronických nezhojených ran, které jsou vyso-

kým potenciálem pro vznik nejčastější malignity 

u DEB – carcinoma spinocellulare (spinaliom). 

V současné době, přes veškeré zlepšení obvazova-

ných materiálů a pravidelné preventivní sledování 

pacientů, se spinaliom vyskytuje u EB pacientů již 

od 20. roku věku a je hlavní příčinou úmrtí (18).

Chirurgické zákroky pro malignitu

Preventivní sledování chronických nezho-

jených defektů je jednak klinické, jednak histo-

Obrázek 1. Deformita rukou – zámotek

Obrázek 2. Vyvazování meziprstí na rukou

Obrázek 3. Odlehčená dlaha

Obrázek 4. Zachování  I. meziprstí u  dospělého 

pacienta s EB
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logické. Probatorní odběry tkáně z chronických 

defektů je možné provádět jako ambulantní 

zákrok v lokální anestezii. Většina pacientů tuto 

cestu preferuje před složitostí celkové anestezie 

spojené s pobytem v nemocnici. Je snaha ode-

brat v jedné době více vzorků tkáně, ale i přesto 

nemusí být maligní segment zachycen.

Pokud histologický nález neprokáže malig-

nitu, jsou doporučené intervaly mezi jednotlivý-

mi odběry v řádech několika měsíců v případě, 

že nedojde ke spontánnímu vyhojení daného 

defektu.

Pokud je spinocelulární karcinom prokázán, 

je zvažován další postup konziliárně s derma-

tologem, onkologem, anesteziologem a další-

mi specialisty. Jedním ze stěžejních kritérií pro 

rozhodování je biologická aktivita spinaliomu. 

Vzhledem k tomu, že většina spinaliomů vzniká 

na chronických ranách horních a dolních konče-

tin (obrázek 5), je mnohdy zvažována amputace 

končetiny. Jedná se sice o správný léčebný zá-

krok, vzhledem k jedinci je však velmi radikální. 

Primárně křehká psychika pacientů vyžaduje 

šetrné vysvětlení všech souvislostí a je nutné 

přistupovat k pacientovi obezřetně, přísně indivi-

duálně a ponechat mu čas na rozhodnutí. Pokud 

se k amputaci rozhodne, je možné prodloužit 

život o desítku roků a v případě amputace dolní 

končetiny i používat k chůzi speciální protézu 

(obrázek 6).

Závěr
Péče o pacienta s epidermolysis bullosa vy-

žaduje multidisciplinární přístup. Úkolem plastic-

kého chirurga je zajištění péče o horní končeti-

ny – má na starosti prevenci, popř. chirurgickou 

léčbu pseudosyndaktylií a flekčních kontraktur 

zejména u dětských EB pacientů. S rostoucím 

věkem EB pacientů se zvyšuje riziko vzniku spi-

nocelulárního karcinomu v místech dlouho-

době se nehojících ran. Vzhledem k omezené 

možnosti využití chemoterapie a radioterapie 

u EB pacientů je základem léčby spinaliomu léč-

ba chirurgická. V případě lokalizace tumoru na 

končetinách je u některých pacientů zvažována 

amputace končetiny.
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