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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 vCetné naruseni jeho socialnich vztah(. Je
bézné, Zze o pacienty s EB pecuji zdravotnici, ktefi nejsou specializovani na tuto vzacnou poruchu. Zdravotnici edukuji rodice
0 bezpecnostnich a preventivnich krocich v péci o dité s EB, o tom, jak s ditétem zachdzet, jak rozeznat vlastnosti rany, jak
o rany pecovat, jak dité kojit, krmit atd. Prohloubeni znalosti vSech zdravotnickych pracovnikli o problematice EB véetné véku
v dobé klinické diagnoézy a zavaznych klinickych pfiznacich podpofi optimalizaci zdravotni péce a osetiovatelskych postupt
a prispéje ke zlepseni kvality zivota détskych pacient( 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.

Key words: epidermolysis bullosa, children, prognosis, complications, nursing care.

Prvni polovina tohoto pfispévku poskytla prehled klinického obrazu EP vcetné typli onemocnéni a souvisejicich symptomu a moznych
komplikaci. Déle byla rozebréna lécba, prevence a nejcastéjsi priznaky onemocnéni - pruritus, bolest, kozni eroze a rany a doporuceni
pro jejich mozné feseni s dirazem na praktické typy péce o tyto déti.

(Cit. zkr: Dermatol. praxi. 2023;17(1):8-12; https://doi.org/10.36290/der.2023.001)

Gastrointestinalni komplikace
Jicnové eroze a striktury jsou béznym
rysem DEB, zejména u recesivnich podtypd,
mohou se ale také vyskytovat i u typu KEB.
Postizeni sliznic dutiny Ustni a sten6zy nebo
dilatace jicnu zpUsobuji nociceptivni a neuro-
patickou bolest a vyznamné pfispivaji k ne-
prospivani a malnutrici ditéte (1, 2). Pacienti

s DEB postupuji diky ¢etnym relapstim jicno-
vych stenéz opakovanou invazivni dilataci
jicnu. Déti trpi ¢astou dysfagii a na zakladé
jizveni v okoli dolniho jicnového svérace
soucasné volnou regurgitaci kyselého zalu-
decniho obsahu do dolni ¢asti jicnu (1, 3, 4).
U junkéni EB dominuji projevy dystrofie, ne-
prospivani a enteropatie se ztratou proteind.

ZAacpa a celiakie jsou nejcastéji pozorovany
u pacientd starsich 10 let postizenych DEB.
Vyskyt celiakie je ale obecné vzéacny a sku-
te¢nd incidence tohoto onemocnéni dosud
neni zndma (1, 5). Chronicka zacpa je komp-
likace sekundarni k andInim Iézim souvise-
jicim s dietou s nizkym obsahem vlakniny,
snizenym pfijmem tekutin, protrahovanym
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Obr. 1. Dalsi ukdzky postiZeni kize a dalsich abnormalit u novorozenct: a) absence kize nad parieto-
tempordini oblasti pokoZky hlavy rozsitujici se do interorbitdlnich a stfednich oblasti obliceje; perinedini
oblast; horni a doini koncetiny vcetné stehen, nohou, chodidel, paZi, pfedlokti a rukou; bilaterdini zakalend
rohovka, ektropium levého dolniho vicka a dysplastické usi; b) pylorickd atrézie: studie horni ¢dsti gast-
rointestindlIniho traktu zndzorriujici obstrukci vyvodu Zaludku a sonografie bricha — Zaludek naplnény
vzduchem; ) ultrazvuk bricha prokazujici vicetrovriové obstrukce mocovych cest: t6zkd hydronefréza levé
ledviny (zcela vlevo); obstrukce levého ureteropelvického spojeni (uprostred); a maly a zhrouceny mocovy
meéchyr a vyrazné dilatovany levy ureter, coZ znamend obstrukci vezikoureterické junkce (zcela vpravo).

Zdroj obrdzku: Pongmee et al. 2022. Dostupné z: doi:10.3389/fgene.2022.847150

vyprazdriovanim a peroralnim dopliiovanim

zeleza zdlGvodu anémie. U nékterych pacien-
tl je popisovan naopak prijem v disledku
fragility sliznice, spojeny s makroskopickou
a/nebo mikroskopickou kolitidou (1, 4).

Doporuceni

B P¥i klinickém podezieni na stendzu jicnu
je prvofadé v¢asné rentgenové vysetieni
jicnu s kontrastni latkou pro lokalizaci
stenézy ¢i stendz;

B ukojenclia malych déti je vhodné vyloucit
liakie nebo alergie na bilkoviny kravského
mléka;

B také léky proti bolesti véetné opiatd a ko-
deinu snizuji strevni peristaltiku;

B perordlni pfipravky zeleza k 1é¢bé anémie
mohou zpUsobit zacpu;

B pediatr pravidelné hodnoti nutri¢ni stav
déti i rstovou kfivku a konzultuje s di-
etologem. Zasadni je monitoring hladiny
hemoglobinu a albuminu;

B dulezita je v¢asna konzultace s gastroen-
terologem, detekce a lécba zacpy tak, aby
se predeslo analnim fisuram a nasledné
bolesti pfi defekaci;

B pro prevenci zacpy zahrnout do denniho
jidelnicku adekvatni mnozstvi sacharidd,
zejména sacharidd komplexnich. Pokud
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je to mozné, adekvétné suplementovat
vysoky obsah vlakniny do stravy;
vlaknina miZze byt pfitomna v rozpustné
a nerozpustné formé;

pfijem vlakniny Ize také zvysit pouzitim
¢istého zdroje rozpustné vidkniny, jako je
Optifibre® (Nestlé), coz je zdsadni faktor
pro pfipravu potravin a napojQ;

pokud je nutnd enterdlni vyziva, je velmi
vhodné od 6-8 mésicd uzivat enterdini
pfipravky s vlakninou odpovidajici véku
a od 9-12 mésicl;

doporucuje se preventivné pridavat
vlakninu u viech déti od 12 mésicy;
doplnkova ¢istd vldknina by méla byt za-
vadéna postupné podle pokynt vyrobce;
soucasné zvysit peroralni pfijmem te-
kutin;

pokud je nasazena medikace, u které je
zécpa zndmym nezadoucim ucinkem, Ize
zvazit preventivni opatreni — laxantiva na
bazi polyetylenglykolu dle véku ditéte az
2x denné, kontrola pravidelného navyku;
k 1é¢bé zacpy u kojencl a mladsich déti
Ize pouzit zmékcovadla stolice, jako je
laktuléza;

pii dysfagii pfizplsobit typ a formu stra-
vy stavu ditéte. Pfedejit zhorseni stavu
a preferovat na prechodnou dobu tekutou
nebo polotekutou vyzivu, nejlépe studenou;
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B kontrolovat zubni kaz, kvalitu chrupu
a dutiny Ustni — mohou znamenat snizeny
pfijem potravin, které se obtizné kouSou
a zvykaji (napf. syrové ovoce a zelenina
(1-4, 6).

Ruce, nohy, pseudosyndaktylie

Devadesat procent pacientli s EB ma je-
den nebo vice podiatrickych projevi, véetné
puchyid, hyperkeratozy, plochych nohou, dy-
strofie nehtd nebo strukturdlnich abnormalit
ovliviiujicich polohu nohou (7). V dlsledku
chronicky se opakujicich traumatd a souvi-
sejicich zanétlivych a fibrotickych remodelac-
nich procest se u vétsich déti objevuiji fleke-
ni kontraktury prstd, addukeni kontraktury
palcli a pseudosyndaktylie rukou a nohou
(3, 8,9). Tyto komplikace se tykaji pfedevsim
typu recesivni dystrofické epidermolysis
bullosa. V zavérecné fazi se viechny prsty na
rukou a nohou obali kdzi tzv. ,rukavickova
deformita” neboli syndrom ,rukavice”, kte-
ry ohrozuje funkéni vyvoj ruky i nohy ditéte.
Pseudosyndaktylie u pacientl s timto one-
mocnénim se vyznacuji vysokou mirou re-
cidivy. Chirurgicky zakrok je i pres sva rizika
pro napravu zavaznych deformit ruky a nohy
a zlepseni kvality Zivota pacienta nicméné
zasadni (3, 8, 9).

Doporuceni pro praxi

B JedUrazné doporucovano nabizet podiat-
rické vzdélavaci programy k prevenci vzni-
ku puchyfd a ran vsem rodicdim a détem;

B puchyfe vyskytujici se na rukou a/nohou
vyzaduji specialni prevazy, aby se zabrani-
lo ¢asnému slouceni, srastu prstd;

B separace jednotlivych prsti by méla byt
provedena pomoci snadno modelovatel-
nych obvazd, jako jsou mékké pénové
kryti napf. Mepilex nebo Mepilex Lite,
které se nafezou na prouzky a vkladaji
mezi prsty. K tomuto Ucelu Ize pouzit také
napiiklad gazy impregnované parafinem,
které se opét nastfihaji na tenké prouzky
avlozi (9, 10);

B odstranéni pfipadnych pfilnavych obvazu
vzdy idealné silikonovym sprejem;

B v rdmci preventivnich opatfeni pseudo-
syndaktylie je vhodné pouziti ergote-
rapeutickych opatieni, protizadnétlivych
a antifibrotickych 1ékg;
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v zdvaznych pfipadech je nutné pfistoupit
k chirurgické intervenci — uvolnéni kon-
traktur prstd, a to jak na noze, tak na ruce,
a adheziolyze. | kdyz je tato intervence
spojena s vysokym rizikem recidivy, je
vétsinou lécenych pacientd a jejich rodin
hodnocena pozitivné;

pro prevenci puchyfd na nohou je zasadni
pouzivani vlozek tlumicich narazy, orto-
pedickych vloZzek a obuvi na miru, ktera
by méla mit bezesvou vnitini podsivku
a zaoblenou $picku. Bavinéné ponozky se
sttibrnym vldknem a stfibrnym vinylovym
potahem (naptiklad CoolSorb) Ize pouzit
s jednoduchymi vlozkami. Ponozky posky-
tuji ventilaci, odvadéji vihkost a snizuji tfreni;
u batolat, kterd zacinaji chodit, preferu-
jeme pro domaci chiizi chodit naboso
nebo jen v ponozkach, coz vede k normal-
nimu rdstu a rozviji svalovou silu kloub.
Dité bude také tézit z proprioceptivni
zpétné vazby pfi chlizi naboso. Tyto pfino-
sy musi byt vyvazeny rizikem poskozeni
nechranéné kize;

venku by mély byt détské nohy chranény
v lehké pruzné obuvi vyrobené z pfirod-
nich materiald;

déti s EB mohou mit jednu nohu mensi
nez druhou kvli prenatalni ztraté klize
a podkozni tkané: to Ize zvladnout spravné
padnouci obuvi rliznych velikosti na miru
détské noze;

déti s tézkymi typy EB, které potfebuiji
objemné obvazy na chodidla, mohou
mit potize s hledanim vhodné obuvi. Lze
vyuzit lehké plastové boty typu Crocs;
zmény neht( (dystrofické nehty) na rukou
i nohou se vyskytuji u viech podtypl EB
jiz v détském véku;

nehty by mély byt zachovany kde je to
mozné, protoze chrani Spicky prstl pred
trenim a tlakem;

nehty se udrzuji zastfizené rovné, denné
az tydné, v zavislosti na véku a tloustce
nehtu, je vhodné aplikovat krém na bazi
mocoviny, ke snizeni tloustky keratinové
vrstvy a hydrataci nehtu;

postizené déti jsou vdzné ohrozené ve
svém motorickém a psychosocidlnim vyvo-
ji, proto by mezioborova péce méla byt
zahdjena jiz v rané fazi. Multidisciplinarni

terapie by méla zahrnovat podiatra, ergo-

Obr. 2. KoZni postiZzeni a dalsi abnormality novorozencd: a) vyraznd absence kiZe a erytematdzni
atrofické skvrny na obliceji, krku, horni hrudni sténé a na hornich a dolnich koncetindch; rentgen uka-
zuje Zaludek s objemnou vzduchovou bublinou svédcici o pylorické atrézii; b) erytematdzni atrofické
skvrny a absence kiiZze na dolnich koncetindch, zasahujici az k chodidldm, a napjaté velké buly v zadni
cdstilevého usniho boltce, sakrdlni oblasti a hyzdé; c) erytematdzni atrofické skvrny a absence kiize na
brisni sténé, predlokti a dolnich koncetindch. d) Lokalizovand absence kiiZze na hibetu pravé nohy az ke

kotniku. Zdroj obrdzku: Pongmee et al. 2022. Dostupné z: doi:10.3389/fgene.2022.847150
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terapeuta a fyzioterapeuta, aby se sni-

Zila bolest pti chlzi a podpofila mobilita
(3,7,9-11).

Orodentdlni projevy
Orodentélnizmény se v zavislosti na pod-
typu EB velmi lisi. Pokud jde o mirné subtypy
EB mohou Ustni mékké tkané pacienttd vy-
kazovat pouze prilezitostné vezikulobulézni
léze s rychlym hojenim a bez jizev. V tézsich
pfipadech RDEB muze byt postiZzena cela Ustni
sliznice rozsahlymi puchyfi s jizvenim a né-
slednou mikrostomii, ankyloglosii, obliteraci
vestibula, denudaci jazyka a ankyloglossii.
Chrup v dUsledku pfitomnosti zubnich ano-
malii, jako je hypoplazie skloviny, mlze byt
mnohocetné postizen kazem. Kariézni chrup
doprovazi bolest a omezeny pfijmem potravy
s naslednym hubnutim ditéte se vsemi jeho
dopady. Soucasna vyrazné zvysena vulnera-
bilita sliznice dutiny Ustni zapfi¢ifiuje mnohdy
nedostate¢nou ustni hygienu ditéte, se kte-
rou souvisi fada dalSich zubnich komplikaci

(1-3,12,13).

Doporuceni

B Kazdé dité, i bez aktualnich zasadnich
potizi v Ustni dutiné, musi byt pro vyz-
namnou predispozici k [ézim Ustni tkané

peclivé sledovdno a osetfovano jesté
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dfive, nez se objevi problémy s dutinou
ustni;

navstévy zubare se doporucuji ¢asné,
idedlné od prvnich mésict zivota v ptipa-
dech, kdy byla stanovena v¢asna diagné-
za, a edukace rodict by méla byt poskyt-
nuta jesté pred profezanim zubd;

duraz je kladen na pravidelné zubni
prohlidky v intervalu 3 az 6 mésicQ;
denni ¢isténi zubl by mélo zacit ihned,
jakmile se zub proreze;

pro dGslednou hygienu jsou voleny vhod-
né zubni kartacky — mald hlava kartacku,
meékké Stétiny, které Ize pred pouzitim
jesté zmék¢it teplou vodou;

v pripadé potieby existuji rukojeti
kartacku prizplsobené funkci ruky pro
pacienty s pseudosyndaktylii, ktefi maji
problémy s manualni zru¢nosti;
manualni zubni kartacek je vhodnéjsi nez
elektricky kartacek;

v obdobi vyraznych orélnich slizni¢nich
erozi a |ézi motivovat dité k ¢isténi zub
mékkymi tampony a vodou;

je treba se vyhnout drazdivé zubni pasté;
détem s EB jsou predepisovany ustni
vody a ustni gely zamérené na lé¢bu mu-
kozitidy, ustnich lézi a candidi. Zejména
po jidle je vhodné vyplachovéni Ust-
ni dutiny vodou nebo dvakrat denné

www.dermatologiepropraxi.cz



antiseptickou Ustni vodou (napf. chlor-
hexidin 0,12%; polyhexanid 0,12%, bez
alkoholu);

B pro déti a rodice je indikovéano poraden-
stvi s nutri¢nim specialistou za Ucelem sta-
noveni dietniho preventivniho programu
k prevenci zubniho kazu;

B pro prevenci zubniho kazu je zésadni stra-
va s omezenim cukrovinek;

B ve stravé jsou upfednostiiovany mékké
potraviny, minimalizuji se potraviny ¢i te-
kutiny kyselé (napf. ovocné stavy);

B u bolestivych viedl mGze pomoci pouziti
lokalnich anestetik (napf. roztok lidokain
hydrochloridu 1% s dexpanthenolem ne-
bo xylokain 2% gel);

B dle stavu chrupu je vhodnd mési¢ni aplik-
ace fluoridového laku osetfujicim zubnim
Iékafem (1, 2, 12, 13).

Malnutrice, porucha ristu
a anémie

U pacientl s epidermolysis bullosa jsou
v dUsledku chronického zanétu, nadmér-
né ztraty bilkovin puchyfi, recidivujicim
sekundarnim infekcim a systémového po-
stizeni nutri¢ni potfeby vyznamné zvysené.
Z4avaznost rizika malnutrice u déti s epider-
molysis bullosa vyznamné koreluje se zavaz-
nosti onemocnéni a je nezavislym predikto-
rem stiedné tézké az tézké malnutrice (6, 14).
Puchyfe vjicnu a jiné gastrointestinalni kom-
plikace mohou komplikovat pfijem potravy
a potize pfi krmeni zejména novorozencl
a kojencd. Mnohdy snizeny pfijem potravy
azvysené nutri¢ni potfeby vedou k podvyzi-
vé déti a nasledné retardaci rlistu, opozdéni
vyvoje a chronickym, nehojicim se ranam.
U déti s minimalnimi puchyfi a bez postizeni
gastrointestinalniho systému, jsou nutri¢-
ni potieby srovnatelné s potfebami zdra-
vych déti stejného véku a pohlavi (6, 10, 14).
Podvyziva je castéjsi u pacientli ve véku
1-10 let a souvisi také s deficitem celkového
proteinu a sérového albuminu (1). Anémie
odrazejici chronicky zanét typicky pro paci-
enty s EB predstavuje jednu z nejdulezitéj-
Sich komplikaci pfedevsim u pacientd s DEB.
Nejvice postizeni anémii jsou Casto pacienti
ve véku do 1 roku. Nedostatek vitaminu D
byl vétsinou pozorovan u pacientu starsich
10 let postizenych DEB. Nékteré studie po-
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pisuji roli nedostatku vitaminu D vzhledem
k anémii (1, 2, 11).

Doporuceni

BV pristupech pediatrické a nutri¢ni péce
dominuje specificka dieta s vyvazenim
vsech makrozivin, dietni doporuceni pro
pestrou a vyvazenou vyzivu a celkové
zlepSeni kalorického pfijmu s omezenim
cukru;

B pacienti vyzaduji vyssi mnozstvi bilko-
vin ve stravé z dlivodu vésich ztrat pros-
tfednictvim koznich lézi a zanétlivych
procesu;

B vyziva by méla byt optimalizovéana tak,
aby podporovala hojeni ran: je tfeba
vypocitat kaloricky pfijem a doporucit
dietu s dostate¢nym mnozstvim bilko-
vin a mikrozivin (vitaminy, zinek, Zzelezo
atd). Pro saturaci zvysené potreba kalorif
a doplnéni chutnosti pokrmu lze pridat
adekvatni mnozstvi tukl v podobé masla;

B vhodnd je suplementace specifickych vita-
minovych doplrikd, napfiklad formou kaz-
dodenni konzumace bézného komeréné
dostupného multivitaminového sirupu
dle chuti ditéte a stavu sliznic dutiny Ustni;

B nabizet ditéti potraviny bohaté na vita-
minyjakoA,C,D, B, B

a mineraly jako zinek, vapnik a zelezo;

» thiamin, riboflavin

B doporuceno je podavat ¢asto a malé porce
jidla pfizpisobend chutim ditéte;

B pfipodavani stravy je nutné brat v ivahu
chuté a preference ditéte, Spatny chrup,
averzi k jidlu a psychické stavy - apatie,
deprese;

Bk 1écbé anémie je tfeba u pacientl s EB
nejprve resit vyzivu;

B na zakladé laboratornich a klinickych
monitorovani je dale na misté pravidelna
substituce Zeleza. Navic snizena gastro-
intestindlni absorpce, chronické ztraty,
nutri¢ni deficity a chronicky zanétlivy stav
mohou u pacientll s EB vést k nutnosti
pravidelnych transfuzi (1, 6, 12).

Dalsi komplikace

Sepse je jednou z nejcastéjsich ex-
trakutannich komplikaci u pacient( s EB.
morbidity a mortality u mladsich pacientd,
spinoceluldrni karcinom byl v souladu s li-
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terdrnimi nalezy vétsinou pozorovan u star-
Sich pacientd, z nichz vétsina byla postizena
DEB (1). Puchyfe, které se mohou vyskytovat
i v dychacich cestach, nebo zhor3ujici se
zjizveni granula¢ni tkdné, mize mit za nasle-
dek potencialné zivot ohrozujici obstrukci
dychacich cest ditéte. U specifickych forem
JEB nebo u EBS déti se svalovou dystrofii
se v dUsledku lézi tracheolaryngealnich
struktur vyskytuje dusnost s rizikem uplné
obstrukce dychacich cest, slaby nebo chra-
plavy pla¢, dysfonie, inspiracni stridor, edém
mékkych tkéani, vezikulace nebo puchyfe
a ulcerace, ztlusténi a zjizveni pravych a ne-
pravych hlasivek (1, 2, 13). Nefro-urologické
komplikace, puchyfe nebo striktury moco-
vého Ustroji mohou zpUsobit akutni retenci
moce, akutni i chronické ledvinné selhani,
exstrofie moc¢ového méchyre a fimozy (1).
Genitourinarni eroze vedouci k jizveni jsou
Casté u typU JEB, DEB i KEB. O¢ni nélezy
zahrnuji puchyfe a eroze rohovky, zjizveni
rohovky, puchyfe na spojivce, spojivkové
eroze, symblefaron - srist vicek s o¢nim bul-
bem, puchyfe a jizvy na o¢nich vickach, ek-
tropium a obstrukci slznych cest. Disledkem
opakovaného poranénirohovky hojiciho se
jizvou mize dojit k vyraznému poskozeni
zraku (13). Eroze rohovky se projevuji akut-
nim ndstupem vyrazné bolesti oci a vyza-
duji okamzitou lé¢bu, eliminaci komplikaci
a poskozeni rohovky. U nékterych pacientl
s EBS byl zjistén také strabismus a o¢nim
synechie (1, 2). Mezi endokrinologické kom-
plikace EB patfi osteopordza, hypotyreo-
za, Hashimotova tyreoiditida a diabetes 1.
typu. Kardiologickymi komplikacemi jsou
napfiiklad intraventrikuldrni defekt, zmény
rytmu aj. Navic byl popsan i pfipad akutniho
infarktu myokardu u pacienta s JEB (1, 2, 12).

Déti s onemocnénim EB trpi casté&ji ob-
strukénim syndromem spankové apnoe, epi-
lepsii, a depresi. Zazivaji vyrazny stres nejen
ze stalé bolesti, ale také z pociti odlisnosti
od své skupiny vrstevnikd. Psychologické in-
tervence hraji vyznamnou roli v péci o dité
i jeho rodinu. V psychologickém pfistupu lze
vyuzit napfiklad sekundérni obvazovy ma-
teridl, ktery, protoze je ¢asto na téle ditéte
témér viudypfitomny, mize byt zbarveny tak,
aby co nejvérnéji kopirovaly kizi nebo odév
ditéte (15).
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Novorozenec a kojenec —
rozsifena specifika péce

Rozsah a zavaznost postizeni kize a sliz-
nic novorozencd a kojenct je extrémné vari-
abilni. Fragilni kGize téchto déti vyzaduje pfi
osetiovani specificka opatfeni a predevsim
k@ize nezralého novorozence s EB, u kterého
probiha funkcni adaptace na mimodéloz-
ni prostiedi, vyzaduje pfi péci a manipula-
ci zvlastni opatrnost. Kozni a slizni¢ni léze
predisponuji k opakujicim se a potencidl-
né Zivot ohrozujicim infekcim a zpUsobuji
ztratu tekutin a elektrolytd, coz mize vést
k rychlé dehydrataci ditéte a zdvazné dysba-
lanci elektrolytl (10, 16). Zasady pro lé¢bu
puchyil a osetfeni ran jsou podobné jako
u vétsich déti a dospélych. Veskera péce
probiha s ohledem na specificky podtyp EB
a vék pacienta, stav vyzivy, chronickou ané-
mii a hypoalbuminémii, charakteristiky rany
véetné infekce a zdnétu, souvisejici pfiznaky,
konkrétné bolest a svédéni (12). Navic v pfi-
padé vyskytu puchyil na Ustni sliznici mGze
mit novorozenec potize s krmenim a podpo-
ra specializovaného osetfovatelského perso-
nalu za uc¢elem podpory kojeni hraje klicovou
roli jiz od prvnich dn( Zivota (16).

Dalsi doporuceni

® Identifika¢ni jmenovku novorozence je
nutné pfipevnit misto na zapésti na odév
ditéte;

B pupecnik by mél byt zajistén ligaturou.
Plastové svorky odiraji kiizi a nejsou vhodné;

B u novorozencl je tieba se vyhnout
krevnim testim z paty, protoze pfi
uchopeni paty je kiize naméhana stfihem
muze dojit ke kozni erozi a puchyfi;

B teplo a vlihkost snizuji prah odolnosti kiize
a prispivaji ke vzniku puchyfa. Proto jsou
nutnd nastavit vSeobecna opatreni ke
snizeni pisobeni obou téchto faktor(. Toto
se tyka také péce o novorozence v inkubéto-
ru. Po stabilizaci organizmu, a pokud to stav
ditéte umoznuje je dité casné premistovano
zinkubatoru do postylky;

B pokud je to mozné, mél by byt podpo-
rovan Casty kontakt skin to skin s rodici;

B pro eliminaci vzniku puchyfd v dychacich
cestach je vhodné se vyhnout naso a oro-

faryngealnimu odsavani. V ptipadé nut-
nosti se voli mékky katétr s minimalnim
sacim tlakem;

pro méreni saturace krve kyslikem (pulzni
oxymetrie) je vhodné pouzit klipové sen-
zory namisto lepicich;

aby se omezilo odirani pokozky od ela-
stickych okrajl jednorazové pleny, mély
by byt okraje nejprve podlozeny mékkym
materialem (napf. mékka silikonova kon-
taktni vrstva nebo péna jako Mepitac®,
Méolnlycke). Bezpecnéjsi jsou pleny se
suchym zipem, protoze je méné prav-
dépodobné, ze se zajistovaci lepici pasky
prichyti ke klzi. Zevni genitél a hyzdé je
vhodné distit tekutym, mékkym parafi-
nem nebo disticim prostfedkem na bazi
zmékc¢ovadla/oleje;

je vhodné vybirat obleceni lehké, hladké
s vlastnostmi hedvabi s ochrannou ak-
tivitou antimikrobidlniho cinidla, nejlépe
bezesvé s prednim zapinanim ¢i vazanim.
Obleceni by mélo byt oblékdno na ruby,
svy zpUsobuji tieni klize ditéte;

zvlastni pozornost by méla byt vénovéana
manipulaci s ditétem a omezeni tfeni. Pfi
zvedani nahého kojence by méla pecu-
jici osoba dité zlehka otocit na stranu,
teprve poté polozit ditéti jednu ruku za
krk a hlavicku a druhou ruku polozit na
hyzdé ditéte stocit jej zpét na zada do
svych dlani a teprve poté dité zvednout;
je tfeba se vyhnout lepicim paskam. K za-
jisténi elektrod, katétrd(, sond atd. se do-
porucuji mékkeé silikonové fixacni pasky
umoznujici atraumatické odstranéni napf.
opét Mepitac. Odlepujeme svinutim pasky
ne klasickym odlepenim lepici pasky;

k odstranéni elektrod nebo ndhodné ap-
likovanych pasek nebo obvaz{, ale také
odévl prilepenych na rany, je vhodné
pouzit napfiklad Niltac sprey;
pravidelna koupel ditéte ve vlazné az
mirné teplé vodé s pouzitim zmékcu-
jicich, olejovych ptipravkl, by méla byt
frekvencné prizpUsobena kazdému ditéti
individualné;

infikované rany by mély byt vcas osetieny
antiseptikem (napf. obsahujicim 0,1%
chlorhexidinu). Po koupeli netfeme
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kzi ru¢nikem, pouze osusime jemnym
piikladanim hebké tkaniny na kazi;

B pred kojenim ditéte, je vhodné aplikovat
na bradavku matky, rty a tvare ditéte, mék-
ky parafin ¢i lehkou vazelinu, aby se snizilo
tfeni zplsobené sanim ditéte z prsu;

B v pfipadé krmeni ditéte z lahve je vhod-
né savicku zmékcit prevarenu teplou
vodou a podle sani ditéte pripadné
upravit otvory v savi¢ce tak, aby i slabé
sani umoznilo uspokojivy pratok. Delsi
savicky, nebo specidlni Habermannovy
savicky, pouzivané pro rozstépy rtu/patra,
zabranuji traumatizaci okraje dasnia nosu
z objimky lahve;

B pro ochranu kize kojencd a batolat
je vhodné tzv. polstrovani kosténych
vybézkd, jako jsou kycle, lokty a kolena
atozejména, kdyz déti zacinaji lézt a cho-
dit. Lze pouzit obvazovy material a gazu;

B ackoli pfi vétsi aktivité mlze dojit
k vétsimu poranéni, podpora motorického
vyvoje, zkoumani a samostatnostije i pro
tyto déti fyziologicka a musi byt plynule
podporovana;

B pfi zavadéni pfikrmU je vhodné pouzi-
vat 1zicky s mékkymi, hladkymi okraji.
Pfikrmy obsahujici vétsi kousky jsou pro
dité obtiznéji zpracovatelné a maji po-
tencial zvysit negativni zkusenosti ditéte
s krmenim. Nucené krmeni je pro dalsi
vyZzivu ditéte kontraproduktivni;

B pfi vybéru potravin pro dité je vhodné
vybirat vysoce energetické potraviny pfip-
ravované v ditétem preferované konzis-
tenci (hustd, tekutd, polotuhd, kase) a dale
postupné upravovat;

B ockovani proti infekénim onemocnénim
neni kontraindikovéno (1, 4, 10, 13, 17, 18).

Zavér

EB je vzacné onemocnéni se systémovym
postizenim, které vyzaduje komplexnia mul-
tidisciplinarni pfistup. Optimalizace zdravotni
péce o pacienty EB vyzaduje realizaci celé rady
opatreni, které by mély tento proces usnadnit,
a celkové prispét ke zlepseni péce o pacienty
Tento piehled se zabyval sou¢asnymi postupy
v oSetfovatelské péci o déti s epidermolysis
bullosa.

www.dermatologiepropraxi.cz
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