) PREHLEDOVE CLANKY
SPECIFIKA PECE 0 DETI S EPIDERMOLYSIS BULLOSA

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
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