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Specifika péce o déti s epidermolysis bullosa
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Déti s epidermolysis bullosa (EB) tvofi vzacnou populaci s vysokou morbiditou a mortalitou. EB ma hluboky dopad na kaz-
dodenni Zivot pacienta a ¢lenl rodiny, na fyzické, psychické i dusevni zdravi ditéte véetné naruseni jeho socidlnich vztah(. Je
bézné, Ze o pacienty s EB pecuji zdravotnici, ktefi nejsou specializovani na tuto vzacnou poruchu. Zdravotnici edukuji rodic¢e
o bezpecnostnich a preventivnich krocich v péci o dité s EB, o tom, jak s ditétem zachazet, jak rozeznat vlastnosti rany, jak
o rany pecovat, jak dité kojit, krmit atd. Prohloubeni znalosti vSech zdravotnickych pracovnik(i o problematice EB véetné véku
v dobé klinické diagndzy a zavaznych klinickych pfiznacich podpofii optimalizaci zdravotni péce a osetfovatelskych postupt
a prispéje ke zlepseni kvality zivota détskych pacientl s EB.
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Care for children with epidermolysis bullosa

Children with epidermolysis bullosa (EB) are a rare population with high morbidity and mortality. EB has a profound impact
on the daily life of the patient and family members, on the child’s physical, psychological and mental health, including dis-
ruption of social relationships. It is common for EB patients to be cared for by health professionals who are not specialized in
this rare disorder. Health professionals educate parents about safety and preventive steps in caring for a child with EB, how
to treat the child, how to recognize the characteristics of a wound, how to care for wounds, how to breastfeed and feed the
child, etc. Increasing the knowledge of all healthcare professionals on EB issues, including age at clinical diagnosis and severe
clinical signs, will support the optimisation of healthcare and nursing practices and contribute to improving the quality of life
of paediatric patients with EB.
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Uvod

Epidermolysis bullosa je heterogenni sku-
pina vzacnych genetickych puchyfovitych
onemocnéni na kizi, zplsobenych mutacemi
ve strukturalnich proteinech kiize v disledku
Stépeni v bazalni vrstvé keratinocytt. Je cha-
rakterizovana mukokutanni kiehkosti s tvor-
bou puchyit na kizi i slizni¢nim epitelu i po
minimalnim traumatu. U generalizované tézké
formy jsou puchyfe pfitomny jiz pfi narozeni
nebo se projevi v novorozeneckém obdobi.
PIného rozsahu celé fady potencialné zavaz-
nych komplikaci déti ¢asto dosahuji béhem
Skolniho véku a adolescence (1, 2, 3).

Zvysené nachylna k tvorbé puchyil jsou
¢asti téla pfirozené vystavena i relativné ma-
Iému mechanickému namahani nebo tre-
ni, jako jsou kolena, lokty, chodidla a ruce.
Bolestivé puchyie se objevuji také na kazi
kolem Ustni a nosni dutiny, prstech na rukou
a nohou a na sliznicich hornich cest dycha-
cich. U nékterych typl se puchyie hoji bez
vyznamnych jizev (3-6). Klinické spektrum
EB saha od lokalizované az po rozlehlé koz-
ni i slizni¢ni léze s ¢astymi rozsdhlymi mul-
tisystémovymi extrakoznimi postizenimi,
vznik potencidlné zdvazné formy rakoviny

kGze - spinocelularnimu karcinomu, ktery

muze byt pro pacienty smrtelny jesté pred
dosazenim véku 30 let (2, 7). Onemocnéni
muze byt v kterémkoli ¢ase mezi détstvim
a dospélosti doprovdzeno nastupem prog-
resivni svalové dystrofie a kardiomyopatie
(7). Mezi dalsi rysy tohoto onemocnéni a jeho
forem patfi vrozend lokalizovana absence
klze (aplasia cutis congenita), milia, dystrofie
nehtd, zjizvend alopecie, hypotrichdza, pseu-
dosyndaktylie a svalové kontraktury (8, 9).
V dlsledku poskozeni orodentalni a gast-
rointestinalni sliznice se déti s EB vyznacuji
neprospivanim, anemii, opozdénym rlstem

a vétsina ma problémy se zavddénim tuhé
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stravy. Typicky je také téZky nedostatek vi-
taminu D, vedouci k osteopordéze. Celkové
opozdéni télesného vyvoje a ¢asto témér
Uplna absence pevné stravy vedou k malfor-
macim celisti (10). Onemocnéni patfi u déti
mezi nej¢astéjsi prekanceroézni léze sliznice
dutiny Ustni, znamé jako premaligni poruchy
srGznou frekvenci (11). Ve vyvoji plodu a dité-
te je definujici obecné dana doba 1000 dni.
Prakticky zac¢ind v dobé poceti a kon¢i po 2
letech Zivota. S vyjimkou mnozstvi vyvola-
vajicich faktora (strava, Iéky, prostiedi aj.),
je zvlastni pozornost vénovéna stresu matky
v pribéhu téhotenstvi a v predporodnim
obdobi. Jako tzv. dlilezity spoustéc buldznich
koZnich onemocnéni je v poslednich letech
stale castéji zdlraznovéana vyziva ditéte (12).

Déleni onemocnéni EB

Na zakladé urovné tkanové separace
v dermalni-epidermalni junkci je EB katego-
rizovana a projevuje se v riznych formach.
Existuji ¢tyfi hlavni typy a vice nez 30 podtypt

s rtiznou klinickou zavaznosti. Je dllezité zda-

raznit heterogenitu v projevech a prognéze
napfi¢ rdznymi subtypy EB. Zadkladnim me-
chanismem je defekt v uchyceni mezi nebo
uvniti epidermis a dermis klize. Puchyie
a eroze klze, doprovazené bolesti a/nebo
svédénim, jsou vsak spole¢nymi rysy témér
vsech subtypU EB (2, 3, 6).

Na zakladé urovné tvorby puchyfd jsou
diagnostikovany ¢tyfi hlavni typy EB (tab. 1).

Dalsi subklasifikace zohlednuji klinické
fenotypové rysy, jako je distribuce (lokalizo-
vana vs. generalizovand), relativni zavaznost
kozniho a extrakutanniho postiZeni, zplsob
pfenosu a zapojeny specificky gen (7, 13).
Zavaznost EB se mGze pohybovat od mirné
az po fatalni. Jednou ze zavaznych a nejcas-
téjsich extrakoznich komplikaci u pacientt
s EB je sepse (6, 7). U nékterych typl a pod-
typl EB mohou nastat zavazné komplikace
v oku, uchu, nose, hornich cestach dychacich,
gastrointestinalnim a urogenitalnim traktu,
ankyloglosie, onychodystrofie, syndaktylie
a alopecie (6). Prognéza mirnéjsich forem je
dobra (5, 10, 13, 16).
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Diagnostika

V soucasnosti Ize prvni podezieni na EB
vyslovit jiz pfi prenatalnim sonografickém
vysetfeni. Mezi charakteristické prenatdini
nalezy patii polyhydramnion s echogenni
plodovou vodou, zvétseny zaludek, defor-
mace usi, omezend pohyblivost koncetin,
ohnuté a zkracené koncetiny, dlouhé kosti
a hypotrofické svaly. Diagn6za muze byt
potvrzena prenatalné také genetickym tes-
tovanim nebo kozni biopsii plodu (3, 12, 15).
V¢asné stanoveni pfesné diagnézy po na-
rozeni je zédsadni krokem v ptistupu k ditéti
s podezienim na EB a poskytne neoceni-
telné prognostické informace. Na zakladé
klinickych ptiznak(l by mélo byt v rané fazi
provedeno imunofluorescen¢ni mapovani
a molekuldrné geneticka diagnostika, aby
se urcil pfesny podtyp nemoci a umoznilo se
genetické poradenstvi a nastaveni precizni
mediciny (7). Pokud je to mozné, laboratorni
diagnostika by méla byt provedena ve spe-
cializovaném centru pro EB. Pro genetické
vysetfeni je tfeba ziskat vzorek krve ditéte

Tab. 1. Typy EB

Typ onemocnéni

Misto roviny $tépeni v kiizi | Typicky obraz

Existuje siroké spektrum klinické zavaznosti od drobnych puchyil na chodidlech az po podtypy
s extrakutannim postizenim a letalnfim vysledkem. Puchyre a bolest jsou casto omezeny predevsim
na akréInf oblasti — u lokalizovaného podtypu. Réany nejsou chronické, jsou povrchni, erozivni a fragilni,
hojeni je vétSinou bez jizev, s pigmentovymi zménami. V kojeneckém véku byva postizeni kiize
rozsahlé a zasahuje i Ustni dutinu. Krehkost kiize ma tendenci se ¢asem zlep3ovat, zatimco opakujici
se palmoplantarni puchyre vedou k bolestivé fokalni nebo difuzni keratodermii. Pacienti maji normalni
délku Zivota, ale jejich kvalita Zivota a kazdodenni aktivity mohou byt vyrazné naruseny (2, 3, 13).

Epidermolysis
bullosa simplex (EBS)

Intraepidermalni —
v pokoZce epidermis

Sub-lamina densa —
mezi epidermis
a dermis klize

Dystroficka
epidermolysis bullosa (DEB)

Jak u dominantni DEB (DDEB), tak recesivni DEB (RDEB), se novorozenci ¢asto rodi s puchyfi nebo
s oblastmi vrozené absence kdze. Dystroficka, recesivni EB je charakterizovana tvorbou rozsahlych
hemoragickych puchyfl na kizi, hlavné na mistech vystavenych traumatu, jako jsou ruce, nohy, lokty
a kolena, a na sliznicich tésné pod lamina densa v nejpovrchnéjsi ¢asti dermis. Puchyre se snadno
oteviou a odhalf krvacejici eroze, které se hoji patologickym atrofickym jizvenim. Pravé patologické
jizveni odlisuje dystrofickou EB od ostatnich typl EB. U DEB jsou v oblastech zhojenych puchyil
specifickym nalezem milia (3, 6, 7, 14). Rdny se mohou opakovat na stejnych mistech vystavenych
opakovanému traumatu a v pribéhu onemocnéni se mohou stat chronickymi. Dystrofické EB,
dominantni i recesivni, mize byt spojena s extrakutdnnimi projevy vcetné muskuloskeletdlnich
deformit. Vétsina téchto muskuloskeletalnich komplikaci je ziskana. Formy RDEB jsou obvykle
vice generalizované a charakteristické jizvenf ran vede k progresivni fzi prstd na rukou a nohou
(pseudosyndaktylie), coz méa za nésledek deformity tzv. ,rukavic” a kloubni kontraktury, stejné
jako rozséhlé postizeni sliznic dutiny Ustni, jicnu aj. V literatufe jsou také popisovany neobvyklé
abnormality, jako vrozend brachydaktylie oboustrannych velkych prstl. Tézké recesivni DEB (RDEB)

snizeni délky Zivota a ¢asné smrti. Ackoli je recesivni DEB (RDEB) povazovana za kozni onemocnéni,
nejnovéjsi Uidaje podporuji zakladni systémové imunologické defekty (3, 6, 14, 15).

Intra-lamina lucida -
mezi epitelem

a podkladovou
pojivovou tkani

Junkéni
epidermolysis bullosa (JEB)

Tento typ autozomalné recesivniho onemocnénije charakterizovany koznimi puchyfi s rovinou stépent
pres lamina lucida zény kozni bazélni membrany. Je méné Casty nez simplexni nebo dystrofické typy
EB. Rozsahlé variabilni chronické kozni a slizni¢ni rdny s bujnou granulacni tkani ¢asto postihujici
oblicej, okcipitalni oblast, oblast plen a koncetiny se hoji s pigmentovymi zménami a s jizvami.
U intermedidrnich a lokalizovanych subtypU se objevuje dystrofie sliznic, ztrata nehtd a ztrata vlas.
Tézké podtypy JEB, zplsobuji vyznamné neprospivani a sepse, které mohou byt v kojeneckém véku
pro dité letalni (2, 3).

KEB je vzacny typ EB. V raném véku se objevuje fragilita akralni kGize a eroze s krustami. Vzhledem
k tomu, ze se kiehkost kize s vékem snizuje a sklon k tvorbé puchyid s vékem také klesa, jsou
chronické rany u tohoto typu EB vzacné. Postupem casu se objevuje fotosenzitivita, poikiloderma
(hypopigmentace, hyperpigmentace, teleangiektézie) a atrofické jizvy (2, 3,6, 7, 15).

Kindler EB (KEB, dfive
Kindlertiv syndrom)

Variabilnf - epidermis,
lamina lucida,
lamina densa
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nebo alternativné sliny ¢i bukélni stér od dité-
te a ptipadnéiod obou rodi¢h. Nutna je kozni
biopsie z ¢erstvé (méné nez 12 hodin) nebo
indukované puchyrovité kiize. VSechny biop-
sie musi byt odebrany z okraje nové vyvola-
nych puchyitd v dfive nepostizené kizi (17).
LokalIni anestetické krémy mohou vyvolat
umélé rozstépeni epidermis a je tfeba se jim
pfed biopsii vyhnout (3, 7, 18). Pfesnd gene-
tickd diagnostika pomaha pfi poradenstvi ro-
diné ohledné progndzy u postizeného ditéte
a pfi ur¢eni mozné miry rizika postizenych
déti v budoucich téhotenstvich (19). Rozlideni
hlavnich typ( EB v novorozeneckém obdobi
na zékladé klinickych pfiznakd je extrémné
nespolehlivé. Zejména u novorozencl vsak
ani na zakladé genetického vysetieni, které
potvrdi diagnézu, nelze vzdy urcit presnou
progndézu onemocnéni (3). Viechny déti s EB
maji vétsi ¢i mensi stupen kiehkosti kiize
a sliznic. Proto je nutné, aby vsichni, ktefi
pecuji o tyto déti, byli v€as upozornéni na
riziko poskozeni, puchytd a ran vzniklych
i pfi Setrném zachdazeni. Kazdy pacient nebo
rodi¢e déti s EB by po stanoveni diagnézy
méli byt vybaveni pohotovostni kartou spe-
cifickou pro onemocnéni, kterd obsahuje
zékladni informace o nemoci a o lékaiské
a oSetiovatelské péci specifické pro danou
formu EB (18, 20).

Lécba

V soucasné dobé neexistuje efektivni lék
na EB ani zddna komplexni terapie, kterd by
zcela kontrolovala souvisejici pfiznaky. Lé¢ba
je pouze podplirng, symptomatologicka. Pro
zlepseni kvality a délky zivota pacientd je
zasadni predchazet koznim infekcim, opti-
malizovat a stimulovat l1é¢bu chronickych
zanétl ran a podporovat jejich fyziologické
hojeni (2, 5, 21, 22). Zaklad komplexni péce
vyzaduje integraci multidisciplinarni [écby
zahrnujici péci o rany, kozni defekty, prevenci
a ochranu erodované kiize pred traumatem,
kontrolu bolesti a pruritu, prevenci infek-
ci a malignit zejména dlazdico-bunécného
karcinomu, nutri¢ni podporu a vcéasné roz-
poznani a 1é¢bu komplikaci a sekunddrnich
infekci (2, 7, 23, 24). Ve vzacnych pfipadech
je nezbytna chirurgicka 1é¢ba, jako je de-
bridement, transplantace klize nebo jiné
chirurgické zdkroky (25). Kone¢nym cilem

je potenciondlni genova terapie, ktera vsak
zatim neni pIné k dispozici (12). Zcela zdsadni
pro prevenci bolesti, chronickych ran, infekci
a jizveni je vcasny zachyt novych puchyid,
které musi byt co nejdfive vysuseny, aby se
omezilo jejich Siteni (2, 26). V praxi se vysky-
tuji ptipady, které se v mnohém neshoduji
s popisem v literatufe, proto je nutné lécbu
pfizplsobit a individualizovat podle specifik
kazdého ditéte. Jedna se o obecny dlouhodo-
by proces optimalizace péce o konkrétniho
pacienta, na zakladé predvidatelného pri-
bé&hu nemoci, ktery mimo jiné souvisi také
s rdstem a vyvojem ditéte.

Nejcastéjsi symptomy
onemocnéni

Pruritus

Pietrvévajici svédéni/péleni je vniméno
jako jeden z prominentnich pfiznakl me-
zi morbiditami napfi¢ vSemi subtypy EB,
casto refrakternich na lokdlni medikace.
Mechanismus, ktery je pfi¢inou svédéni,
neni dostatecné objasnén. Svédéni a pale-
ni je zpGsobeno samotnym onemocnénim
a také faktory, jako je zanét, teplo, velmi vy-
sokd nebo nizkd vlihkost prostiedi, poceni,
stres a soucasné uzivani opioidl (1, 27-29).
Chronicky pruritus a s nim spojené ¢asto
nepotlacitelné skrdbani soucasné prispiva
k dal$im poranénim klze a tvorbé novych
puchyil. Pacienti s EB uvadéji vyssi intenzitu
svédéni vecer a v noci, coz je ¢asto spojeno
s potizemi s usinanim a neklidnym spankem.
Vitamin D, hraje dGlezitou roli pfi hojeni ran
tim, Ze moduluje rGizné bunécné procesy,
které ovlivnuji epidermalni homeostazu
a imunitni reakce. Topicka aplikace lokalni
masti s nizkymi davkami kalcipotriolu maze
urychlit uzavirani rdny a vyznamné redukovat
svédéni (28).

Mozné postupy prispivajici ke snizeni

pruritu:

B pro eliminaci pruritu plati nutnost pravi-
delné zakladni zevni terapie. K tomuto
Ucelu je vhodné pouziti hydrofilnich nebo
lipofilnich krému s ureou v doporucenych
koncentracich dle véku a stavu pokozky;

B obdobné, jako pfilécbé svédéni u tézkého
atopického ekzému, Ize predevsim na
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koncetiny, ale i v oblasti trupu pfikladat
mastné — vlhké obvazy;

B |okalni antipruritika ¢i lokalni glukokor-
tikoidy by mély byt vzhledem k jejich atro-
fogennimu potencialu pouzivéany pouze
kratkodobé;

m farmakologické intervence bézné
vyuzivané pfi [é¢bé pruritu zahrnuji napf.
sedativni a nesedativni antihistaminika
a centralné plsobici latky;

B obecné je doporucovano vyhybani se
drazdivym latkam a cisténi pleti mirnymi
syndety — mydly bez obsahu mydla a al-
kalickych slozek s pH 5,5;

B vyhybanise prostfedis pfilis vysokou ne-
bo pfilis nizkou vihkosti a teplotou;

B vyhybani se nadmérnému poceni -
dilezité jsou vlastnosti odévnich i obva-
zovych materiall (savy materidl, pruzny,
velikost obleceni, tvar, tvrdost atd.);

B na svédivé rany pouzivat obvazy z bio-
syntetické celuldzy a hydrogelové félie,
nasledované pénami a upravenymi ab-
sorpcnimi polstaiky;

B pouzivat techniky a obvazovy materidl
nepfilis tésnici koncetiny a trup;

B edukovat rodi¢e ohledné technik elimi-
nace $krabani se u déti;

B nutné je v¢asné doporuceni psycholog-
ické podpory, napf. pro uceni relaxacnich
technik nebo pro kognitivné behavioralni
terapii (1-3, 6, 12, 27, 29-31).

Bolest

Obzvlasté stresujici a vycerpavajici pro
détiijejich rodice je bolest, ktera muze vazné
ovlivnit kvalitu Zivota a komplikovat kazdo-
denni aktivity déti. Periinven¢ni akutni bolest
koreluje se zakroky, prevazy a manipulaci ne-
bo vznikd v dlsledku tvorby a expanze bul
a drazdéni erozi na kazi i sliznicich. Zdroje
chronické bolesti jsou dlouhodobé zanicené
rany, kloubni kontraktury, bolesti kosti (2, 27).
Kromé vleklé bolesti jsou chronické rany
¢asto kolonizovany patogenni mikroflérou,
coz vede k bakteridlnim infekcim a celkovy
zanét ovliviuje zpétné progresi hojeni ran.
Soucasné také opakované, byt nepatrné me-
chanické namahani pred dokoncenim procesu
hojeni ran vyznamné snizuje potencial kozni
regenerace (32, 33). Casté bolestivé podnéty
jsou vyznamné stresujici se sttednédobymi az
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dlouhodobymi dasledky predevsim pro ko-
jence, pro jejich emocni a behavioralni vyvoj.
Lécba bolesti u déti s EB je vysoce komplexni
avyzaduje jak medikamentdzni, individuélné
koordinované postupy, tak nemedikamentéz-
ni |éCebné strategie. Dosavadni standardni
lécebné postupy k prevenci bolesti pfi preva-
zech spocivaji v nastaveni spravné premedi-
kace pfed vykonem a v aplikaci dostupnych
opioidnich i neopioidnich analgetik (neste-
padné paracetamol). Viskézni lidokainovy gel
2% vede k rychlé analgezii, ale mize zpocatku
bolest zhorsit (34, 35). Morfin neposkytuje
adekvatni analgezii pro akutni proceduralni
bolest u pred¢asné narozenych novorozencd.
Topicky ropivakain 0,2 % se zda byt zajimavym
koznim analgetikem s dobrou klinickou tole-
ranci a rychlou analgezii pfi vykonu pfevazu
u détskych pacientl i u novorozenct (35, 36).

Dalsi postupy pfispivajici

ke snizeni bolesti:

B pro hodnoceni bolesti u malého ditéte
pred a po vyméné obvazl je doporuceno
pouziti vékové adekvatnich skal bolesti
(napf. obli¢ejova Skala, vizudlni analogova
skéla, numerickd hodnotici skala);

B zasadni roli hraje prevence, v¢asna de-
tekce, efektivni péce o rany na kuzi,
sliznicich, dutiny Ustni a 1é¢ba infekci;

B na rany pouzivat vhodnou techniku
prevazl a neadhezivni obvazy;

B pro minimalizaci bolesti, Uzkosti a nasled-
né fobie déti z pfevazu se tyto odstranuji
vyhradné ve vihkém prostiedi;

B odstranovani obvazd béhem koupele
muze ditéti zpFijemnit proces prevazu
ran, voda m{ize pomoci rozpustit pfilnavé
krusty. Neexistuje zadny zavedeny stan-
dard péce tykajici se frekvence koupani.
Béhem hospitalizace je doporuceno
koupani kazdy den nebo kazdy druhy den
pfi vyméné obvazy;

B sopatrnosti odstrafovat ulpivajici naplasti
napf. také ve vodni lazni nebo za pomoci
prostfedkd na bazi 100 % silikon (sprej,
napustény polstarek aj.);

B pied zahajenim koupeli nebo prevazl
je nutné vyckat Gcinku analgetik, kterd
byla pouzita také s ohledem na cestu
aplikace;

www.dermatologiepropraxi.cz
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Obr. 1. Klinické ptiznaky EB. a) Eroze na levé tvdri a uchu u novorozence postizeného junctional epider-
molysis bullosa (JEB). b) Léze na hyZdich a genitdini oblasti u stejného pacienta. c) Eroze na zddech ditéte
(8let) s recesivni dystrofickou epidermolysis bullosa. d) Deformace palcdkd v disledku dplného syndaktylie
achronické eroze s cetnymi krustami na ruce a predlokti 17letého chlapce s recesivni dystrofickou bulézou
epidermolysis. €) Spinoceluldrni karcinom na levém koleni (stejny pacient)

Zdroj obrdzku: Retrosi et al. 2022. Dostupné z: doi:10.1186/513052-022-01252-3

B pro eliminaci anxiolyzy pfed prevazem
je vhodné sedovat dité benzodiazepiny.
Midazolam je lék s rychlym nastupem
uc¢inku a malym poctem nezadoucich
ucink(, ktery lze pouzit peroralné, intra-
vendzné nebo intranazalné dle indikace
Iékare (2, 3,5, 18, 27).

Rany

Adekvatni posouzenirany a jeji morfologie
(neporusené puchyfe versus eroze; chronicka
versus akutni; exsudativni versus neexsudativ-
ni) je zasadni determinant pro nastaveni kom-
plexniho planu péce. Obvazy chrani kiizi jako
fyzickd bariéra, snizuji riziko infekce rany a zajis-
tuji prostredi pfiznivé pro hojeni ran. Specifické
aspekty rezimu odetfovani rany, jako je etnost
vymén obvazll a typy pouzivanych pomucek
se u jednotlivych osob lisi v souvislosti s rozsa-
hem postizeni, charakteristiky rany, preferenci
pacienta a pfitomnosti ¢i nepfitomnosti infek-
ce. Pro minimalizaci antimikrobidlni rezistence
jsou preferen¢né aplikovana lokalni antiseptika
nebo lokalni antibiotika. V pfipadé neefektivni
lokalInilé¢by jsou pacienti s EB Ié¢eni systémo-
vymi antibiotiky na zakladé verifikace vysledk
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bakterialni kultivace. Nejc¢astéjsim plvodcem
zanétu je zlaty stafylokok, Streptococcus species
aPseudomonas aeruginosa. Systémové infekce
jsou méné Casté, nejcastéji vznikaji na zakladé
kozni infekce. Z dlivodu chronické podvyzi-
vy a oslabeni imunitniho systému organismu
mohou imunosuprimované dité ohrozit na
zivoté (5, 27). Bakterialni rezistence v{ci anti-
biotiklim stale nardstd, coz obecné vyvolava
vazné obavy (5, 21). Pro hojeni ran ma zasadni
vyznam udrzovani adekvatni vyzivy ditéte.
Management fizeni vyzivy u déti s EB je velmi
komplikovany, predevsim kvuli vysokym ka-
lorickym naroklim sekundérné zpdsobenym
zrychlenym hojenim ran, opakovanymi ztra-
tami krve a bilkovin pres rany a nizkym pfijem
Casto zpUsobenym prolongovanou dysfagii
azacpou. Také deplece zeleza, zinku, selenu, fo-
latu a vitamin( A, D a B, se vyznamnou mérou
podileji na zhorseném hojeniran, osteoporéze
a poruchach metabolismu (1, 3, 6, 12, 27).

Dalsi doporuceni pro prevenci vzniku

ran a jejich hojeni:

B jetfeba vcas zajistit spravnou pécioranu
a techniku prevazuy;
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B u vétdiny pfipadud je vhodna lokalni péce
o rany pomoci vazelinové gazy nebo
podobnych obvaz, které jsou dostacujici
k ochrané kiize pfed traumatem a k udrzeni
vlhkého prostiedi pro hojeni ran;

Bk prevazdm otevienych neexsudativnich
ran uzivat neadhezivni primarni obvaz,
neadherentni pény, modifikované ab-
sorpcni polstarky, lipidokoloidni obvazy.
Napf. Duoderm Extra thin se doporucuji
pro minimalné exsudativni rany, které
mohou pomoci pfi symptomatické ulevé;

B pro osetfeni puchyiid je doporucovano
pomoci sterilni jehly velkého prlsvitu
puchyf propichnout skrz rovnobézné
s kGzi. Punkci puchyfe Ize provést na vice
mistech a nasledné jemnym tlakem za
pomoci sterilni gazy puchyf drenazovat.
Vrchol puchyfe ponechdme na misté,
pro minimalizaci infekce a pfirozeny kryt
(2,12,18, 20, 26, 37).

Bk urychleni kozné-epidermalniho hojeni
je vhodné vyuziti biomaterial(i na bazi ko-
lagenu. Zkraceni doby hojeni pomoci ko-
lagenovych membran snizi riziko dalsich
septickych komplikaci, dehydratace a hy-
droelektrolytické nerovnovahy;

B sekundarni obvazy mohou byt prilozeny
pfes primarni obvazy tak, aby se zajistilo
dalsi odpruzeni. Je vhodné piikladat ob-
vazy i k prekryti kostnich vybézka;

B u starsich déti se doporucuje pouzivat
specidlni obuv a ochranu v oblasti kolen,
aby se zabranilo vzniku puchyi(;

B jetfeba zvazit umisténilézia potfebu ochra-
ny dalSich predilekénich mist puchyfd;

B kazda nehojici se rana trvajici déle nez
6 mésict by méla byt posouzena z hle-
diska rizika vzniku dlazdicobuné¢ného
karcinomu;

B korekce anemie a vysoce kaloricka strava
vytvafi podporu rychlého hojeni ran;

B pfi manipulaci s ditétem je nutna elim-
inace mechanického tfreni a namahani
pokozky stfizni silou — nesetrné posou-
vani, smykani nemocného po podlozce.
Pokud je to mozné, zdravotnicky personal
by se mél vyhnout také pouzivani pevnych
skluzavek k bo¢nimu presunu pacientt
i zvedani pacienta z lGzka, sedacky aj;

B novorozence a kojence je nejbezpecnéji
zvedat na polstafi nebo podloZce, aby
nedoslo k poskozeni ¢i erozi kiize tlakem;

B je-lito mozné, je tfeba se vyhnout ¢i elim-
inovat pouziti lepeni napt. kanyl, nazogas-
trickych sond, EKG svodU apod;

B pii monitorovani krevniho tlaku Ize pro
podlozeni manzety pouzit mékkych bavl-
néné tkaniny;

B monitorovani saturace krve kyslikem by mé-
lo byt provadéno pomoci jemné svorky. Je-li
tomozné, je vhodné se vyhnout kontinual-
nimu méreni a ménit mista pfilozeni svorky;

®m  priaplikaci kysliku musi byt kiize pacienta
chranéna obvazy, aby nedoslo k poskozeni
obli¢ejovymi maskami;

B uditéte v bezvédomi by o¢nivicka neméla
byt zalepena péskou, do spojivkového

vaku je nutno aplikovat dostatecné
mnozstvi ocni masti a oi promazat;

H (¢isté explorativniinvazivni vysetfeni (napf.
katetrizace mo¢i, cystoskopie, laryngo-
bronchoskopie) bez terapeutického
ucinku, je tieba peclivé zvazit a pokud
je to mozné, pozadat o radu referencni
centrum pro EB;

B je tfeba se vyhnout pouziti sbérnych
(adhezivnich) sa¢kl na moc¢ u déti. Od-
bér provadime pokud mozno cistym
zéchytem vzorku tak, aby nedoslo k pos-
kozeni kaze;

B pfi venepunkci Ize jako alternativu turni-
ketu pouzit jemné ru¢ni uchopeni kolem
paze s vylouc¢enim stfihového namahani
pokozky (1, 3, 12, 18, 27, 31).

Zavér prvni casti

Epidermolysis bullosa je porucha vyzna-
Cujici se tvorbou puchyili na kdzi a sliznicich
po minimalnim traumatu. Dokonce i ty nejru-
tinnéjsi postupy pfi péci o dité, pokud nejsou
provadény spravné, mohou zpusobit rozsah-
lou ztratu kozniho krytu, tvorbu bul, bolest,
infekci a zjizveni.

Prvni polovina tohoto prispévku poskyt-
la prehled klinického obrazu EP vcetné typu
onemocnéni a souvisejicich symptomu a moz-
nych komplikaci. Dale byla rozebrana |é¢ba,
prevence a nej¢astéjsi pfiznaky onemocné-
ni — pruritus, bolest, kozni eroze a rany a do-
poruceni pro jejich mozné feseni s dirazem

na praktické typy péce o tyto déti.

Ve druhém dilu ptispévku bude podan prehled komplikaci tykajicich se jednotlivych télesnych systému, které onemocnéni
primarné ¢i sekunddarné postihuje - gastrointestinalni komplikace, postizeni rukou, nohou, pseudosyndaktylie, orodentalni
projevy onemocnéni a komplikace, malnutrice, poruchy rustu, anémie a dalsi, s doporucenim praktickych reseni. Protoze
je Epidermolysis bullosa heterogenni skupinou vrozenych puchyfovitych onemocnéni, ktera se obvykle projevuje v novo-
rozeneckém obdobi, bude se prehled tykat také rozsifenych specifik péce o novorozence a kojence.
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