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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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