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).



