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ABSTRAKT

HOROVA, Lucie, Osetiovatelskd péce u nemocnych s Epidermolysis bullosa. Vysoka
Skola zdravotnickd, o. p. s. Stupen kvalifikace: Bakalat (Bc.). Vedouci prace: MDDr.
Lucie Bednarova, Praha 2016. 63 s.

Bakalatska prace na téma ,, OSetiovatelska péce u nemocnych s Epidermolysis
bullosa* se zabyva riznymi formami nemoci, néaslednymi komplikacemi a také
zpusoby osetiovani. Je zde popsan priabéh choroby a také dostupna péce o nemocné.
Toto téma nebylo zvoleno nahodné. Vybér vychazel z osobni zkuSenosti a setkani s
osobou, ktera trpi touto chorobou. Toto seznameni bylo zajimavé a nutno podotknout,
ze zivot s timto onemocnénim a samotna oSetfovatelska péce je velice naro¢na nejen

pro samotného pacienta, ale i pro jeho rodinu a blizké okoli.

V teoretické ¢asti jsme se zaméfili na pfi¢iny, ptiznaky, dale pak na diagnostiku
a 1écbu. Na konci prace je zminéno o dobie fungujicim centru, které pomaha lidem s

timto postizenim.

V4

Prakticka cast byla zaméfena na vyhodnoceni sestavenych dotaznik.

Kli¢ova slova
Epidermolysis bullosa = nemoc motylich kiidel. Genetické onemocnéni. Kiehkost a

zranitelnost ktize. Puchyte.



ABSTRAKT

HOROVA, Lucie, Die Pflege bei den Patienten mit der Diagnose Epidermolysis
bullosa. Krankenpflegehochsschule. Grad der Qualifikation: Bachelor (Bc.). Supervisor:
MDDr. Lucie Bednaiova, Prag. 2016. 63 Seite.

Das Thema Arbeit heiBit ,, Die Pflege bei den Patienten mit der Diagnose
Epidermolysis bullosa*”. Wir wihlten eben dieses Thema, die Auswahl kommt bei
personlichen die Erfahrungen und die Begegnung mit Personen, welche an diese
Krankheit leidet. Es ist beachtenswert, wie der kranke Mensch optimistisch sein kann.
Im glauben, dass das Leben mit dieser Krankheit {iberhaupt nicht einfach ist. Es ist

wichtig, wie die Familie und die Umgebung den Kranken aufnehmen.

In theoretischen Teil konzentrieren wir uns auf den Aufbau der Haut, die
Ursachen und Symptome der Krankheit, die Diagnostik und die Therapie. Das Ende
des theoretischen Teiles gehort einem speziellen Zentrum, wo Kranken mit EB geheilt

werden.

In praktischen Teil werden Fragebogen verarbeitet. Wir wollten feststellen,
welche Kenntnisse die Krankenpfleger in dem Bereich haben soll, ob sie mit EB-

Kranken in Kontakt kommen und ob sie von einem spezialisierten Zentrum wissen.

Schlisselworter

Die Blasen. die genetische Erkrankung. die Verletzlichkeit. die Zerbrechlichkeit.
Epidermolysis bullosa.
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UVOD

Absolventska prace se zaméfuje na problematiku oSetfovatelstvi nemocnych
trpicich chorobou Epidermolysis bullosa. Dale pak pravé proto, Ze oSetiovatelska péce

ma zasadni vliv na kvalitu Zivota pacientt.

Teoreticka Cast prace je rozdélena na nékolik kapitol, které se postupné vénuji
historii, genetice, pfi¢inam a ptiznakiim onemocnéni Epidermolysis bullosa (dale jen
EB), vyzivou, zakladnimi informacemi ohledné EB-centra, jsou vlozeny také kratké

ptibéhy nemocnych.

V praktické ¢asti jsme se zaméfili na praci s dotazniky. Dotazniky vyplioval

personal z dermatologického, oftalmologického a stomatologického oddéleni.

Pro tvorbu teoretické ¢asti bakalarské prace byly stanoveny nasledujici cile:
Cil 1: Obecné seznameni s chorobou, jejimi pfiznaky a projevy.
Cil 2: Moznosti 1écby, osetfovatelské péce a materiali vhodnych k osetfovani ran.

Cil 3: Seznameni s konkrétnimi ptipady nemocnych.

Pro tvorbu praktické ¢asti bakalarské prace byly stanoveny nasledujici cile:
Cil 1: Je onemocnéni EB v povédomi pracovnikt ve zdravotnictvi bézné, nebo zda je to
pro né nezndma oblast.
Prizkumna otazka la: VEk, pohlavi a dosazené vzdélani dotazovanych.

Prizkumnad otdazka 1b: Oddéleni, kde dotazovani pracuji, odkud znaji toto onemocnéni.

Cil 2: Maji zdravotnicti pracovnici obecné znalosti o oSetfovani pii této chorobé.
Priuzkumna otazka 1a: Znalosti o zpiisobech oSetfovani.

Prizkumnad otdazka 1b: Povédomi o moznych komplikacich.
Vstupni literatura

Genetické poradenstvi u pacientt s EB (brozura)

Popis reSersni strategie
Z celkového poctu literatury (asi 83 tituld) bylo vybrano asi jen tietina z nich. Pak byly

¢lanky nalezeny z internetovych stranek a mnou nalezenych zdrojt.
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1 EPIDERMOLYSIS BULLOSA

1.1 EPIDERMOLYSIS BULLOSA CONGENITA (EBC)

Epidermolysis bullosa congenita je geneticky podminéné, tedy dédicné onemocnéni.
EB patii k tzv. monogenné¢ dédicnym chorobam. To znamena, Ze je zptisobena chybou
(mutaci) v jednom genu. Zalezi na tom, ve kterém genu vznikla zména a jaka tato

zména je. EB je tzv. heterogenni skupinou onemocnéni.

V soucasné dobé se rozliSuji 3 zdkladni formy EB a dale vice nez 30 podtypi
onemocnéni, které se jednak projevuji rizn€ zidvaznym prib&hem nemoci, ale také

riznym typem dédic¢nosti. Nikdy neptechézi jedna forma do druhé.

Geneticka informace zapsana do gent je ulozena v jadie kazdé nasi buiiky, v DNA.
Tato informace je zakladem pro stavbu bilkovin. NaSe kize je tvofena nékolika
bilkovinami. Zalezi na tom, kde je v genetické informaci zména (chyba), kterd zptsobi,
ze urcita bilkovina (tedy 1 urcité ¢ast kiize pacienta) je ,,Spatné* vytvorena.

Pacienti s EB maji velmi jemnou kuzi, na které se vytvaieji i pfi minimalnim
mechanickém ptlisobeni puchyie. Podobné projevy se mohou objevit 1 na sliznicich
nemocného. Podle typu a podtypu onemocnéni se puchyfe tvoii v povrchovych nebo

hlubsich vrstvach kaze.

Nemoc motylich kiidel se vyskytuje v nékolika formach, od velmi mirné po
smrtelnou. Vyskytuje se pfiblizn€ u 1 z 50 000 narozenych déti. Asi kazdy z nas si pod
motylimi kiidly ptedstavi krasu, lehkost, jemnost nebo né€znost. BohuZel tento nazev
predstavuje spiSe chovani, jakym se musime k nemocnym chovat. Toto onemocnéni

Casto predstavuje nekonecnou bolest a utrpeni ¢asto koncici smrti mladého jedince.

Oznaceni nemoc motylich kiidel plvodné vychazi z piedstavy krrehkosti a

zranitelnosti kiize nemocnych. Onemocnéni je nevylécitelné.

Rozlisujeme tii zdkladni formy:

» EB simplex
» EB junkéni
» EB dystroficka
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Nejmirnéjsi projevy pozorujeme vétSinou u formy ,,simplex “, kdy se puchyie tvoti

v

téchto forem vznikaji puchyte v hlubsich vrstvach kize, a proto dochazi k jizveni.

Pro zjisténi typu onemocnéni je tieba nejdiive odhalit, ktera bilkovina nema
spravnou funkci nebo uplné chybi. Vysetieni se provadi z Cerstvého puchyfe pomoci
modernich histologickych metod. Podle vysledku tohoto vySetieni se zahajuje vysetfeni
DNA.

Forma simplex (EBS)

U EB simplex se vétSinou setkavdme s dédicnosti autosomalné dominantni
(AD). Zde staci jedna zména na trovni DNA, kterd onemocnéni zptsobi, i kdyz druha
polovina genetického materialu je bezchybna. Kazdy, kdo nese chybu v genu, ma urcité
projevy nemoci. Nemoc se obvykle objevuje v kazdé generaci, kazdy nemocny jedinec
ma stejné¢ nemocného jednoho z rodici. Do prvni skupiny patii varianty, u kterych
extrakutanni postiZzeni neni Zadné nebo ne tak vyrazné. Puchyte se hoji bez jizveni. U
nejlehéich, lokalizovanych forem (EBS Weber-Cockayne) je typicky postiZzena jen kiize
dlani a plosek, néktefi pacienti ani nevyhledavaji 1ékafskou pomoc. U generalizované
formy EBS Kobner se puchyie tvoifi jiz po narozeni kdekoliv na téle, hlavné na
mechanicky zatiZenych mistech. Prognosa je také dobra, stav se s vékem zlepSuje. U
téchto dvou forem se nékdy objevuje zvysena tvorba puchyit v teplych mésicich, tzv.

summer blistering (BUCKOVA, H., BUCEK, I., 2000).

Mezi relativné Casté, generalizované formy patii EBS Dowling Meara. Rozsahlé

oy e

lokalni atrofie, typicka je dystrofie nehtii, palmoplantarni keratodermie. K mimokoznim

projeviim patii poskozeni sliznice ust a jicnu a zubni anomalie.

Jednou z mala simplex forem s AR dédi¢nosti je EBS s muskularni dystrofii. U
této vzacné, generalizované formy postihujici klizi i sliznice daleko vice nez jiné se

svalova dystrofie objevuje béhem skolniho véku.

Forma junkéni a dystroficka (JEB, DEB)

Epidermolysis bullosa junctionalis (atrophicans)
Mezi vzacnou skupinu junkénich forem EB patii jednak Herlitzv typ (letalis),
ktery ve vétSiné piipadl konci smrti jiz béhem kojeneckého veku.
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A n¢kolik relativné benignich forem s dobrou prognosou. Dédicnost je

autosomalng recesivni, klize se hoji bez jizveni, zlistavé avSak atroficka.

Pro EBS-Herlitz jsou typické generalizované vysevy puchyit hned od narozeni,
nejcastéji perioralng, na koncich prstii a v hyzd’ové oblasti, nadmérna tvorba granulacni
tkan¢ a masivni poskozeni sliznic. Poskozeni sliznic gastrointestinalniho traktu (GIT)
vede k neprospivani a spolecné se sepsi a obstrukci laryngu patii k nejcastéjSim
pri¢inam umrti v prvnim roce Zivota.

Epidermolysis bullosa dystrophica

Dystrofické formy se d€li dle dédi¢nosti na dominantni typ DEB s mirnéj§im
priabéhem a na typ recesivni (RDEB), u které dochazi k tézké invalidité a celd tada
systémovych projeva vyrazné zkracuje délku zivota. Puchyie u dominantnich forem se
tvoii od kojeneckého véku hlavné na akrech a hoji se atrofickymi jizvami. Casta je

dystrofie nehtl. Z extrakutdnnich projevi se ziidka setkdvdme s postizenim sliznic

(Has. C. et al, 2004).

Rada pacientl je postizena jen velmi mirn€, jsou schopni vést normalni Zivot,

manualni prace jim nedéla problémy. Opaény piipad nastavd u RDEB. Nejzavaznéjsi

Je to prave ta varianta, jenz vyzaduje multidisCiplinarni péci a fyzioterapie ma zde
nejvetsi vyznam.
Recesivni DEB: manifestace na kizi
Kozni projevy u nejtézsi formy EB zahrnuji nésledujici znaky:
* vyskyt puchyit jiZ pfi narozeni, Casté infekce,

» generalizovana tvorba puchyit s predilekci na akrech a mechanicky zatizenych

oblastech,
* pti hojeni jsou béZné milia, jizveni, ulcerace,
» ztrata nehtt na rukou a na nohou,
* hojeni ran na rukou jizvenim s flekénimi kontrakturami

e pseudosyndaktylie, flekéni kontraktury prstd a addukéni kontraktury palce

kokony,
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e ztrata funkce ruky vyzaduje opakované operacni odseparovani prsti,

e vysoké riziko vzniku spinoceluldrniho karcinomu (SCC). Nejcasteji se objevuje
na distalnich koncetinach jako nésledek chronického jizveni. Karcinom muze
rapidné rychlé riist, ma tendenci k metastazovani lymfatickou cestou.

e Vokurkova (VOKURKOVA, J., Pfednaska na Il. oficialni konferenci DebRA,
Brno) prezentuje 40 - 50 % riziko pfemény chronické rany v nador, pacienty
doporucuje sledovat a pii prvnim podezieni provést histologické vySetteni.

Potvrdi-li se malignita, voli se chirurgické odstranéni.

Ve vétsing piipadu jsou tyto formy autosomalné recesivni (Ar). Pro vznik tohoto
onemocnéni je tieba dvou mutaci na irovni DNA. Jedna zména v genu nezptsobi zadné
projevy onemocnéni. Autosomalné recesivni dédi¢nou nemoc tedy zptsobuji 2 zmény
na Urovni DNA. Tato dédi¢nd onemocnéni se vétSinou vyskytnou v rodiné jako zcela
neCekand. V etiopatogenezi se uplatiuji vady ve strukturalnich proteinech DEJ,

o 24

poskozené proteiny a geny u nejcastéjSich forem jsou uvedeny v tab.1.:

Hlavni typy EB Hlavni podtypy Dédi¢nost Protein / gen
EBS Weber-Cockayne AD K5, K14
EBS Kobner AD K5, K14
EBS EBS Dowling-Meara AD K5, K14
EBS s muskularni dystrofii AR plektin
JEB Herlitz AR laminin-5
EB JEB non - Herlitz AR laminin-5, kolagen XVII
JEB s atrézii pyloru AR ?6B4-integrin
DEB acralis minimalis AD kolagen V1I
DER DEB Hallopeau Siemens AR kolagen VII
DEB non Hallopeau Siemens AR kolagen V11
Nejcastejsi formy EB
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1.2 EPIDERMOLYSIS BULLOSA HEREDITARIA

Patfi mezi vzacné vrozené choroby. Ma nékolik forem s riznymi typy dédicnosti.
Spole¢na jim je tvorba puchyiii s ¢irym nebo hemoragickym obsahem na klizi v mistech
vystavénych tlaku (ruce, nohy, klouby, usni boltce). MlzZe mit 1 intraordlni projevy.
Jedna se o choroby klinicky se manifestujici jiz v novorozeneckém a kojeneckém veku.
Onemocnéni neni spojeno s zadnou imunopatologii. Choroba méa nckolik klinickych

forem.

Epidermolysis bullosa hereditaria simplex je nejméné zavaznou formou choroby,
postihujici pfevazné jedince muzského pohlavi. Puchyie jsou lokalizovany
intraepitelidlné. Tvoii se obvykle b&hem nékolika hodin po pfedchozim mirném
traumatu (tlaku). Puchyfe na ustni sliznici se mohou tvofit jiz v détském véku (kojeni) i
V dospélosti (Castéji po stomatologickém oSetfeni). Vyskytuji se pfiblizné u '
postizenych jedinct. Pfi¢ina nesoudrznosti epitelii vicevrstevného dlazdicobunééného

epitelu kiize a sliznice dutiny Ustni pii epidermolysis bullosa hereditaria neni znama.

Epidermolysis bullosa hereditaria dystrophica je téZce probihajici chorobou
s tvorbou subepitelidlnich puchyili na mistech expondovanych tlaku, néslednym
vznikem rozsahlych erozi s jizvenim, keloidy, atrofiemi, hyperpigmentacemi a
depigmentacemi, sklerdaktylii, kontrakturami, ztrdtami nehtd. Ustni sliznice je
postiZena pfiblizn€ u vétSiny nemocnych. Puchyfe a eroze se tvoii zejména na sliznici
patra, jazyka a tvaii. Po jejich zhojeni se objevuji jizvy, atrofické zmény vcetné
glositidy 1 bélavé prominujici plochy. MiiZze se vyvinout lingua accreta a mikrostomie.
Hojeni slizni¢nich defektt probiha velice pomalu. Pfitomny byvaji také hypoplazie
skloviny profezanych zubi.

Epidermolysis bullosa hereditaria polydysplastica je nemoci témé& u vSech
postizenych jedincii neslucitelnou se zivotem. Rozsahlé kozni puchyie a erodované
plochy vedou k mutilacim a septickym staviim. Sliznice celého traviciho traktu véetné
dutiny ustni je rovnéZ vyrazn€ postiZzena, vysledkem jsou tézké poruchy vyzivy.

Terapie je prevazné symptomaticka. Dillezita je fadna Ustni hygiena a spravna péce o
chrup postiZzenych jedinct.

Epidermolysis bullosa acquisita je odliSnou, vzacnou chorobou dospélého véku

(SLEZAK, R. a DRIZHAL 1., 2004).
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1.3 PREVALENCE

Zaznamy o incidenci EBC v populaci se zna¢né 1i8i. K faktorim ovliviiujici
objektivitu narodnich registri patii jednak geografické zastoupeni, Siroké spektrum
klinickych obrazli, jez zUstadvaji nezafazeny mezi EBC, a piedev§im nepotvrzeni
diagnosy elektron-mikroskopickym vySetfenim. Buckova, Bucek a Vokurkova
(BUCKOVA, H., BUCEK, J., VOKURKOVA, J., Praha) pfinasi nejnov&jsi poznatky o
incidenci epidermolysis bullosa u nas: od roku 1971 diagnostikovali 87 pacientti, z toho
46 % DEB, 44 % SEB a 10 % JEB. Informace z dubna 2006 dle Hrudkové (osobni
sdelent, 5. 4. 2006) mluvi o 101 pacientech v péci brnénského EB Centra.

1.4 LEKARSKA GENETIKA

Lékarska genetika je preventivni interdisciplinarni obor nabizejici genetické
poradenstvi a geneticka vySetieni rodindm s vyskytem dédiénych onemocnéni. Klinicka
genetika se zabyva diagnostikou dédi¢nych onemocnéni a stard se o jejich medicinské,
socialni a psychologické aspekty. Stejn¢ jako ve vSech ostatnich oblastech mediciny i v
1ékatské genetice je zdsadni stanovit spravnou diagnézu a poskytnout vhodnou péci,
kterd by méla zahrnovat pomoc postizenému i ¢lentim jeho rodiny tak, aby porozuméli

povaze a disledkiim nemoci, vyrovnali se s nimi a dokazali s nemoci existovat.

Je-1i onemocnéni dédi¢né, piistupuje dalSi rozmér péce, a sice informovat dalsi
¢leny rodiny o jejich riziku a moZnostech, jak riziko modifikovat. Jako je specifickym
rysem genetické choroby jeji tendence vyskytovat se v rodiné opakované, je
specifickym rysem genetického poradenstvi nejen zamétovat se na ptivodniho pacienta,

ale také na €leny jeho rodiny, a to soucasné i budouci.

V soucasné dobé¢ je jiz vétSinou mozné vyuzit u pacientii s Epidermolysis bullosa
molekularné geneticka vySetteni — analyzu DNA. U pifibuznych pak lze na zakladé této
analyzy upfesnit riziko opakovani stejného onemocnéni, nabidnout preventivni
vySetieni u ostatnich ¢lenli rodiny, pfipadné poskytnout i prenatdlni vySetfeni. V
priabéhu téhotenstvi je mozné vySetfeni plodové vody nebo choriovych klkl. Tato

nemoc je zpusobend mutaci jedendcti genil a projevuje se zejména na kiizi.
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1.5 GENETICKE VYSETRENI PACIENTA

Protoze je EB dédi¢né onemocnéni, mél by mit kazdy nemocny (kazda rodina s EB)
vedle odbornikii zabyvajicich se 1é¢bou nemoci, také svého klinického genetika.
Genetické vySetfeni pacienti je obvykle slozeno z konzultace, klinického a
laboratorniho vysetfeni. V ptfipadé EB se konkrétn¢ jedna o molekuldrné genetické

vySetieni, analyzu DNA.

Vysetteni pacienta obvykle trva nékolik mésicti a jeho hodnota Casto piekroc¢i 100
tisic K&. VySetieni je plné€ hrazeno ze zdravotniho pojisténi. Jakmile zménu (zmény) u
pacienta zjistime, mizeme pak jiz pomérné rychle a levné nabidnout preventivni

vysetteni u dalsich piibuznych (GAILLYOVA, R., 2010).

Oddéleni lékarské genetiky FN Brno PDM

Oddé¢leni 1¢ékarské genetiky FN Brno PDM je jedinym odd€lenim Iékatské
genetiky v CR, které se zabyva analyzou DNA u pacientii s EB. Pro zajimavost, k

dispozici jsou zde odbornici kazdé dopoledne od pondéli do ctvrtka.

1.6 DIAGNOSTIKA

Nejpouzivanéjsi metodou pro diagnostiku EBV je stanoveni specifickych protilatek

(. protilatek, rozpoznavajicich virové proteiny) proti EBV v séru.

QOd tohoto vySetfeni ocekavame nékolik informaci:

1) zda se vysetfovany pacient s infekci jiz setkal, nebo zda je séronegativni, tzn.
vnimavy k primarni infekci,

2) v pripade, Ze se s infekci setkal, zda se v aktualni dobé jedna o latenci nebo
aktivni infekci,

3) pokud je prokazana aktivni infekce, pak je dilezité, zda se jedna o primarni

infekci, nebo reaktivaci viru.

Proto je nutno v ramci sérologického vySetifeni provést soubor nékolika testd, v
nichZ se stanovuji rizné druhy protilatek proti nékolika virovym diagnosticky dalezitym

bilkovinam.
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Nekteré protilatky se tvofi pfi prvnim kontaktu s virem a nasledné pretrvavaji u
infikovaného jedince po cely zivot (tzv. anamnestické protilatky, IgG). Jiné protilatky

se tvori prechodné jako odezva na aktivni infekei (IgM nebo IgA).

Riznéd stadia EB-virové infekce maji tedy wurcCity charakteristicky vzorec
specifickych protilatek. Pii infekéni mononukleéze se Casto tvoii tzv. heterofilni
protilatky. Jedna se o nespecifické polyreaktivni protilatky, které se daji stanovit
jednoduchym testem aglutinace (shlukovani) zvifecich ¢ervenych krvinek (tzv. Paul-

Bunneltv-Ericksontv test).

Sérologické vySetteni EBV ma nejlepSi uplatnéni pii diagnostice infekéni

mononukledzy. Pfi diagnostice reaktivace EBV je jiz daleko méné spolehlivé.

Pii priméarni infekci (infekéni mononukledze) se zpravidla tvoii IgM a IgA
protilatky proti EBV ve vysoké hlading a ¢asto nasledné pretrvavaji jesté n¢kolik tydnt,
¢i mésicti po odeznéni onemocnéni. Pii reaktivaci infekce dosahuji tyto protilatky jen
nizkych hladin, nebo se viibec netvofi. Naopak, protoze reaktivace viru je nejéastéji
bezptiznakova, mizZzeme tyto protilatky (zejména IgG protilatky proti EA nebo IgA
protilatky proti VCA) ndhodné& zachytit i u zcela zdravych lidi.

Tyto nemoci vzdy souvisi s poruchou funkce imunitniho systému, tudiz i s poruchou
tvorby protilatek. Proto je nutno pro diagnostiku téchto chorob pouzit metodu ptimého
prikazu viru, napiiklad stanoveni hladiny virové DNA v periferni krvi pacienta, nebo
prikaz virové DNA v histologickych preparatech z postizenych uzlin. K tomu ucelu se

pouziva specialni test, tzv. polymerazova fetézova reakce (PCR).

Nyni jsou v diagnostice v histologickém vySetfeni nezastupitelné metody
imunohistochemické a poznatky molekulérni biologie. EB je projevem mutaci 13 gentl,
které zplisobi poruchu riiznych proteinovych soucésti dermoepidermalni junkce. Tyto
nové poznatky vedly k vyznamnému zpiesnéni diagnostiky EB s moznosti prenatalni
diagnostiky, genetického poradenstvi, eventuelné preimplantaéniho genetického
vySetieni. Moderni diagnostické metody ndm umoziuji stanovit typ EB jiz u
novorozence, kde se klinické projevy na kizi prekryvaji. Pé€e o novorozence s EB ve

specializovaném centru snizuje mortalitu téchto déti na infekce, sepsi.
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1.7 PRICINY ONEMOCNENI]

Nemoc motylich kiidel je pomérmné vzacné, dédiéné a nevylécitelné onemocnéni
pojivove tkané. V Evropé se odhaduje pocet nemocnych asi na 30 tisic, celosvétove pak
na 600 tisic. V Ceské republice je asi 120 - 200 osob trpicich timto onemocnénim (Srov.
SOLOMONOVA, A., HRUDIKOVA, M., [onling]).

Onemocnéni vzniké na zakladé mutace genti a projevuje se na kizi a sliznicich.

Dédi¢nost onemocnéni je nejcastéji autozomalné recesivni, coZ znamena, ze k
projevim onemocnéni jsou zapotiebi geny jak od matky, tak od otce. Méné Castou

dédi¢nosti je autozomalné dominantni forma, kdy sta¢i geny pouze jednoho z rodica.

Kazdy ¢lovek s timto onemocnénim by pak mél 50% riziko, Ze jeho vlastni déti také

onemocni. Nastésti autozomaln¢ recesivni dédi¢nost pievlada.
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1.8 PROJEVY A PRIZNAKY NEMOCI

1) Simplex forma nemoci

Je nejcastéj$i formou tohoto onemocnéni (47%). Puchyte se tvoii v nejsvrchnéjsi
vrstvé kize - v pokozce. Forma se projevuje tvorbou puchyit predevsim v mistech
¢astého kontaktu, jako jsou plosky nohou, dlang, ohyby kloubt, v mistech tfeni obleceni
bez jakéhokoliv podrazdéni apod. Forma muze probihat velmi mirné, kdy byva casto
diagnostikovand az v dospélosti nebo naopak velmi vazné s brzkym umrtim. Nemocni
trpi bolestmi a obtiZemi pfi polykani pro poranéni jicnu. Maji Spatnou kvalitu nehtd a
vlast, trpi vyssi kazivosti zubi, které jsou Casto nazloutlé. Postizeno mize byt dechové
ustroji. Dalsi problémy pak dotyénym c¢ini vyluCovani. Oblasti s puchyfi jsou velmi
nachylné ke vzniku infekce a neni neobvyklé, Ze nemocné déti umiraji uz v

novorozeneckém nebo kojeneckém véku.
2) Junkéni forma nemoci

Objevuje se asi jen v9 %. Puchyfe se tvoii mnohem Ccastéji nez u predeslé
formu onemocnéni s riiznou zavaznosti projevi. Riziko poranéni jicnu je velké a

nemocni ¢asto jen velmi téZce pifijimaji potravu Usty.

Jedinci jsou proto Casto podvyziveni. PostiZzeny jsou 1 hlasivky, nemocni mayji
zastfeny hlas a malé déti zni jako starci. Nemocni ztraci nehty a trpi vypadavanim vlasi,
stejné tak trpi vetsi kazivosti zubl. Komplikaci v pozdéjsich stadiich byvaji nadorové
zmény postizenych oblasti kiize. Umrti v novorozeneckém a kojeneckém véku je velmi

pravdépodobné.
3) Dystroficka forma nemoci

Vyskytuje se jen o néco mén¢ Casto nez simplex forma (44%). Puchyie se tvori
nejhloubéji, tzn. az ve Skafe. Puchyte se tvofi po celém téle, poranéné oblasti se velmi
Spatné hoji a hrozi vysoké riziko tvorby zhoubného spinoceluldrniho karcinomu kiize.
Riziko vzniku néadorG je az 70x vysS§i neZz uz zdravého cloveéka. Jicen je velmi
zranitelny, ¢asto je nutna kaSovitd dobfe stravitelnd strava, i tak vétSinou diiv ¢i pozdéji
nastane podvyziva a chudokrevnost. Jedinci jsou invalidni ve velmi brzkém veku,

zranéné prsty na rukou i nohou maji tendenci srustat.
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Ruce a nohy vypadaji jako pahyly, neni mozné vykonavat jakoukoliv manudlni
¢innost. Nemocny piichdzi o nehty a ztraci vlasy. Opét se objevuje vysoka kazivost
zubt a jejich vypadavani.

Ve velmi nizkém véku se objevuje osteopordza a hormonalni vyvoj je opozdén.
Vylucovani je pro nemocné taktéz velmi obtizné a bolestivé. Oteviené rany na kizi jsou
Casto infikované a v kombinaci s poruchami imunitniho systému se ¢asto objevuji
infekce. Nejde jen o potize fyzické. Nemocni Casto trpi depresemi a komplexy
ménécennosti, pripadaji si ohavni. Nemoc je velkym socidlnim problémem, najit
zaméstnani je obtizné, 1idé se jim vyhybaji a Spatné je pfijimaji do kolektivu, ackoliv

mohou byt nemocni Casto vysoce inteligentni jako jakykoliv jinak zdravy jedinec.

Obr. 1 Obr. 2 Obr. 3

1.9 LECBA ONEMOCNENI

Nemoc Epidermolysis bullosa je bohuzel nevylécitelné. V dnesni dobé je mozna jen
symptomatickd 1éCba, tzn. 1éba piiznakili, a prevence totalni invalidity. Pracuje se na
tzv. genové terapii, ale zatim se jednd pouze o experimentalni 1écbu bez vyznamnéjsich

uspécht a je to tedy spise hudba budoucnosti.

Symptomatickéd terapie spoCiva v co nejlepsi péCi o postizend mista na kizi i
sliznicich. Oteviené rany jsou snadnym cilem mikroorganismi a tim vzniku infekce.
Dulezité je opatrné kryt postizené 1éze. Kromé nezbytné prevence poranéni je dale
nutno myslet na spravnou vyzivu a prevenci osteoporozy, srustii a kontraktur, které by

branily v pohybu nemocného. Velice vhodna je rehabilitace.
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Boj s nemoci byva ¢asto velmi svizelny a bohuzel nékdy konci smrti nemocného jiz
v brzkém véku. Tato myslenka bohuzel ¢asto velmi inteligentnim nemocnym nepoméha
v pozitivhim mysSleni a ti Casto trpi psychickymi potizemi. Tém je nutné zabranit

psychoterapii.

Lécba EB je obecné velmi slozitd a obtizna. V dnesni dob¢ se prakticky omezuje na
podpiirnou a symptomatickou 1écbu (péce o kozni a slizni¢ni defekty, rehabilitace...) a

na preventivni opatfeni (prevence mechanického poskozeni klize pii bézném Zzivot¢).
1.10 OSETROVANI

Osetrovani ktize kdekoliv na téle miize zabrat i nékolik hodin denn¢. Starsi, zkuSeni
pacienti se s vyjimkou 1ézi na zadech oSetiuji ¢asto sami, zavazovani jim zabere daleko
méné Casu. Diky Spatné se hojicich puchyiim na chodidlech jsou casté problémy s
chuzi.

RDEB: mimokozZni projevy

Pres tak tézké postizeni kuize v Cele s chronickou bolesti, ztratou funkce ruky a
hrozicimi malignitami, recesivni dystrofickd forma EB znamend i mnoho systémovych
manifestaci. VétSinu z nich lze dle jejich charakteru akutné vyfeSit podanim lokalniho
anestetika, aplikaci kortikosteroidli, intravenosni suplementaci. Na takové piistupy je

radno myslet az v krajnich pfipadech, namisto jejich ¢astému vyuZzivani.

Témét vSechny manifestace, kozni 1 systémové, k RDEB bohuzel neodmyslitelné
patii a maji chronicky charakter; proto je pro pacienty daleko pfinosnéjs$i neuchylovat se
vzdy k vySe zminénym piistuplim.

Velky diraz by mél byt kladen na prevenci. Nekteré komplikace 1ze spravnym
rezimem zmirnit nebo dokonce se jim vyhnout zcela a to bez medikace s riziky z
dlouhodobé¢ho uzivéani. Stale vSak, ale plati, ze nejvétsi potize prameni z postizeni

sliznic, které bude mozno ovlivnit az genovou terapii.

Lécba Epidermolysis bullosa se zaméfuje predevSim na zmirn€ni bolesti
zpusobenych puchyfi a na prevenci jejich komplikaci.

V terapii onemocnéni EB congenita se ptiklanime k metod¢ vlhkého hojeni ran.
Suché hojeni ran je nevhodné, ponévadz nevytvaii tak ptiznivé podminky pro hojeni ran

jako je tomu u vlhké metody.
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Suché oSetfovani ran:

e Pouziti suchych kryti se dnes omezuje na oSetfovani ran v prvni pomoci (Srov.
KITTLEROVA, E., [online]).

e Dochéazi k traumatizaci rany a prisychani kryti ke spodiné rany.

e Pii pouziti suchého kryti chybi bariéra proti infekci.

e Suché kryti ma malou variabilitu a flexibilitu.

e Nezabrani maceraci klize.

e Nechrani kiehkou kizi pacienti s EB pfed vysousenim a traumaty.

e Suché kryti ran nepodporuje fyziologické Cisténi rany. Neumoziuje monitoring
rany.

e Neumoznuji rehydrataci rany.

V1hké oSetfovani ran:

e Je vhodné pro vsechny typy sekundarné se hojicich ran s potifebou tvorby
granulaéni tkdné€ k vyplnéni defektu.

e Netraumatizuje ranu béhem pievazu.

e Zajistuje vlhké prosttedi béhem procesu hojeni.

e Optimalizuje proces hojeni.

e VIlhkeé kryti poskytuje G€innou bariéru rany proti infekci.

e Variabilita umoziuje cilené pouziti dle fazového hojeni ran.

e Zabraiuje maceraci kiize v okoli rany.

e Ochraiiuje granulyjici rany ped mechanickym poskozenim

e Vlhka terapie snizuje frekvenci prevazi.

e Podpora prokrveni a reepitelizace (Srov. BUCKOVA, H., BUCEK, I., [online]).

Nadgji pro pacienty s EB by mohla byt genova terapie této choroby, ktera je stale

ve fazi vyzkumu a nema zatim vyuziti v §irsi klinické praxi.

Novy objev v této oblasti - konkrétné¢ v moznosti cilené terapie dystrofické formy
EB nyni publikoval tym védct z USA. Piestoze jde o vyrazny pokrok v genové terapii

EB i v metodice genové terapii obecné - bude zapotiebi jesté dalSich pokusi.
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Neustalé oSetfovani

Jde o zékladni tip veSkeré péce. Pii tézSich formach neni Clovek schopny oSetfit se
sam. VétSinou to tedy zajistuji rodice. Denné trva oSetfovani az tii hodiny. Zahrnuje
dezinfekéni koupele, ptikladani specialnich obvazovych materidli (téméf na celou

plochu téla), oSetfovani ktize specialnimi ptipravky, vyvazovani prsti, rehabilitovani.

Specidlné musi byt ptipravovano také jidlo, které je nutné kombinovat s mnozstvim

doplnki.

Zaklady oSetfovani

Kizi promazadvame a zvlacnujeme indiferentnimi, pfevazné neparfémovanymi
preparaty. Cerstvé puchyfe propichujeme sterilni jehlou, obsah vysu$ime sterilnim
gazovym cCtvercem a lozisko dezinfikujeme. Dle spodiny puchyie aplikujeme bud’
dezinfekéni prostfedky (Betadine v roztoku nebo v masti, Flamirins spray, Cyteal,

Dermochlorofyl), v pfipad€ potieby 1ékai indikuje lokani antibiotika.
Témér dohojené rany
Témét dohojend loziska je dobré vzdy dezinfikovat a poté promazavat

zvlaciujicimi krémy, aby kiiZze zlstala pruzna a vlacné a nedochazelo k jejimu dalSimu

poranéni.

Obecné je dobré promazavat cely povrch téla kazdy den, mozno i1 né€kolikrat.
Podpotime tim vla¢nost kiize a predejdeme vzniku novych defektd, ponévadz kiize se
stava pruzngjsi. Je vSak dilezité, abychom pouzivali piipravky pro citlivou pokozku,

pokud mozno bez parfemace (Zinkovy krém, pasta Polysan...).

Defekty na kizi osetfujeme modernimi, atraumatickymi obvazovymi materialy.
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Napft. Mepilex lite, absorpéni pénova poduska, absorbuje exsudat z rany, mize
zUstat na misté n¢kolik dnti dle stavu rany, udrzuje vlhké prostredi v rané pro optimalni
hojeni a umoziuje vyménu kryti bez bolesti a traumatizace rany. Mepitel —
transparentni, porézni kontaktni kryti na rany, miize ziistat na misté nckolik dna,

porézni struktura umoziuje prichod exsudatu do vnéjsiho absorpéniho kryti.

K modernim fixaénim obvazovym materialim patii Peha crepp — jemné pruzné
obinadlo, Coverflex — hadicovy elasticky obvaz, ktery se vyrabi v riznych Sitkach a da

se pouzit na kteroukoliv Cast téla.
Koupele

Koupele volime casto dezinfekéni nebo zvlaciujici s neparfémovanymi
pfisadami. Koupele se u pacientli s EB provadéji jednou az dvakrat do tydne a to vzdy
pred prevazem. Cast&j§i koupani se nedoporucuje, aby nedochazelo k vysuSovani a
zvySovani kiehkosti kiize. Rovnéz je dobré jednotlivé druhy koupeli stiidat a pobyt ve

vodé¢ by nemél byt delsi nez 20 minut.

V' Dezinfekcni koupele — koupele postizenych mist v teplé vodé (cca 40° C) v
hypermanganu (KMnQO4)

v’ Zvldchujici koupele — ve zvlachujicich olejovych pfipravcich (Balneum Hermal,
Linola-Fett-6lbad oil...)

v’ Zklidnujici koupele — v dubové kufe. Zatavuje krvaceni, zklidiiuje perianalni

oblast pii bolestivych ragadach a zmiriiuje svédéni.
Drobné eroze

Drobnéjsi eroze se béhem 3 — 4 dnl dobfe hoji. Po provedeni dezinfekéni
koupele nebo lokdlni dezinfekci na eroze naneseme dezinfek¢ni pfipravek Novikov
nebo Methylenovou modi a vypudrujeme indiferentnim zasypem. Muzeme ponechat
volné, nebo prilozit sterilni gazovy Etverec a obvazat hydrofilnim obinadlem (Srov.

BUCKOVA, H., BUCEK, J., s. 32).
Velké eroze

Na velké eroze se priklada tyl s bilou vazelinou, ktery je cenové dostupny, nebo
noveé vyvinuté neadherentni transparentni silikonové kryti Mepitel, které podporuje
granulaci kozni tkan¢. Skladéa se z elastické transparentni polyamidové sité, ktera je

ohebna a poddajna.
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Na elastickou sit’ je vazan silikon, ktery obklopuje kazdé jednotlivé vldkno
polyamidové sité. Silikon je neabsorpcni a inertni, nelepi se k vlhké rané€, pouze pfilne

ke zdravé kiizi tak, ze ani citlivou kizi pacientit s EB neposkodi.

Je neabsorp¢ni ale umozinuje odchod exsudatu z rany do sterilniho kryti. Mepitel
muze byt ponechan v ran€ 5-7 dntli, vyméiuje se pouze sterilni kryti, na které mizeme

aplikovat antibiotickou mast (Srov. BUCKOVA, H., BUCEK, I., s. 33).
Rana se sekundarni bakterialni infekeci

Sekundarni infekci v rané potlacujeme kombinaci dezinfekéni koupele (nebo
lokalni dezinfekci loziska) a wuzitim lokalnich antiseptickych a antimikrobidlnich
pripravki. Ty aplikujeme do postizenych mist 5-7 dn@ (Bactroban, Framykoin,
Belogent...). Lokalni antibiotika se nana$i v 3 mm vrstvé StétiCkou na ranu a
ptekryjeme neadhezivnim silikonovym krytim (Mepilex, PolyMem...). ZavaZzeme a
ponechame 48 hodin. Poté lozisko odkryjeme, vydezinfikujeme a rozhodujeme se o

dal$im postupu.

Bud’ opét naneseme antimikrobialni prostfedek a ranu zavazeme, nebo (pokud

infekce ustoupila) volné na povrch aplikujeme antibakterialni mast 3x denné 3-5 dnd.

Chirurgie

Opakované puchyte a jizveni mohou zptsobit deformity, slu¢ovani prsti rukou a
nohou nebo abnormalni ohyby v kloubech (kontraktury). Zejména pokud maji vliv na
normalni pohyb, lékatf mize indikovat operaci k napravé téchto deformit. U dystrofické
formy srlstaji nemocnym prsty rukou i nohou. Tomu se d4 v urc¢ité mife predchéazet
rehabilitaci nebo zvlastnimi technikami vyvazovani prsti. V pfipad¢ sristu existuji
operace, které provadi plasti¢ti chirurgové. Né&kdy jiz ani operace deformovanych

oblasti neni mozna, pak je nutné pfistoupit k amputaci riznych ¢asti téla.

Puchyte se tvofi i v dychacim a celém zazivacim ustroji. Bolestivost puchyiil
zpusobuje, Ze nemocny nékdy nemuZe polknout ani své vlastni sliny, natoZ sousto jidla.
PostiZeni jicnu mtiZze vést k jeho zuzeni. Operace k rozsifeni (dilataci) jicnu se provadi
pomoci lehké sedace, poté chirurg umisti do jicnu ,balonek* a nafoukne jej, tim se
dilatuje zGZena oblast. Pro zlepSeni vyZivy a pomoc pii ubytku té€lesné hmotnosti je
nekdy tieba zavést gastrostomii. Pomoci t€¢ se pak daji potraviny dodavat piimo do

zaludku. Ptes noc lze ziviny doddvat pomoci ¢erpadla.
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Péce o plet’

Puchyie mohou byt malé i velké, tak ¢i tak jsou nachylné k infekci a zpiisobuji
velké ztraty tekutin. Lékar vétSinou indikuje pouziti antibiotické masti, vazeliny nebo
jiné hydratacni latky, jindy je tfeba namoceni rany do dezinfekcnich roztokti. Réany,
které se nehoji, jsou terénem vhodnym pro infekce bakteriemi, jako je napt.

Pseudomonas aeruginosa.

Fyzikalni terapie

Prace s fyzioterapeutem zmirfiuje omezeni v pohybu, ke kterému dochdzi v
disledku jizveni a kontraktur. Plavani je uzitecné a pfijemné pro mnoho postizenych.
Intenzivni studie stale dal vynalézaji lepsi zptsoby, jak zachézet s nemocnymi a jak
zmirnit pfiznaky choroby. Studie se vénuji genové vymeéné, transplantaci kostni diené 1

terapii rekombinantnich proteind.

Lécebna neboli zdravotni TV znamena fizenou pohybovou aktivitu ur¢enou
jedincim tzv. III. zdravotni skupiny. Jednd se o zdravotné oslabené s trvalymi nebo

docasnymi odchylkami t&lesného vyvoje (HOSKOVA, 2005).

U pacientd s EB tvofi LTV hlavni pilit fyzioterapie. Jejimi 3 zakladnimi

vyrovnavacimi prostfedky jsou cviceni:
* pro spravné drzZenti téla,
* dechova,
* relaxacni.

Klasicka cvicebni jednotka LTV se ma skladat ze 4 ¢asti (Gvodni zahfivaci,
vyrovnavaci, kondi¢ni a zaverena relaxacni). Pro pacienty s EB je vSak vhodnéjsi
vybirat si ur€it¢ prvky v dobu, kdy jsou jich schopny a nenutit je ke striktnimu
dodrzovani téchto ¢asti.

Specialni péce

Pacienti potiebuji specialisty spousta oborti. Anesteziolog ordinuje Iéky k
tlumeni bolesti pfi pfevazech. Hematolog teSi hlavné problém anémie, ktera je
disledkem malnutrice, malabsorpce a krevni ztraty z chronickych ran. Gastroenterolog
spole¢né s nutrini specialistkou zajist'uje spravnou skladbu jidelnicku a potravinovych

dopliki. Nékdy napt. indikuje dilataci jicnu pii polykacich a zaZivacich problémech.
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Plasticky chirurg fesi moznost operativnich zakrokl, napft. separaci srostlych prsti na
ruce. Rehabilitaéni 1¢kai se zaméfuje na prevenci kontraktur, sristu prsti ¢i svalové
hypotrofie. O¢ni 1ékat 1é¢i vznikajici bolestivé eroze na o¢ni rohovce nebo zmény na
spojivkach, které maji sklon hojit se jizvenim. Stomatolog uci spravné hygien¢ dutiny
ustni a teSi problém vysSsi kazivosti zubl, vadny chrup pak fesi napi. mustky ci

implantaty. Nezastupitelna je rovnéz role psychologa.

K eliminaci tlaku na pokozku napomaha antidekubitni podlozka (Dekuba nebo z
vplétaného ovcéiho rouna), na kterou pacienta pokladame. ObleCeni musi byt z

pfirodnich materialti, s minimem $vi, knoflikl a patentek.
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1.11 KOMPLIKACE

U déti s onemocnénim EB congenita je tfeba vénovat velkou pozornost prevenci.
Kazda komplikace znamena velkou bolest, velké omezeni v bézném zivoté, piipadné
hospitalizace a jesté Castéjsi navstévy lékare. U tézSich forem mtze EB zplsobit vazné

nasledky a mize byt fatalni.
Mezi mozné komplikace patii:
1) Sekundarni kozni infekce

Puchyte zanechdvaji pokozku nachylnégjsi k bakteridlni infekci, nejcastéji jde o

stafylokokové infekce, coz zvysuje riziko sepse.
2) Sepse

K sepsi dochazi, pokud bakterie z masivni infekce vnikne do krevniho fecisté a
roz§iti se po celém téle. Sepse je rychle se rozvijejici, Zivot ohroZujici stav, ktery mize

zpusobit selhani organt.
3) Deformity

Jde o srlsty prstl rukou nebo nohou a kontraktury prstli, kolenou a loktt.
Specialni bandaZe vloZené mezi prsty se Casto pouzivaji k prevenci této komplikace.
Velkou pozornost je nutno vénovat puchyitim a erozim na prstech rukou. Prsty musi byt
vzdy odseparovany, abychom preventivné zabranili sristim. Na noc pouzivame
hadicové obvazy rizného pruméru podle velikosti prstii. Vzhledem k velikosti prstick
na nohou sriustim do 3 let téZko zabranime (MUDr, GAILLYOVA, R. PhD., 2010

(brozura)).
4) Podvyziva a dysfagie

PodvyZiva negativné ovliviiuje normalni rist a vyvoj. Dysfagie je béZnou
komplikaci u EBD a EBJ formy, ale neni omezena pouze na tyto formy (Srov.
HALBRSTATOVA, M., s. 15). VSem détem s tézkou EBD a EBJ je rozumné trvale
podéavat kaSovitou stravu, kterda snizuje pravdépodobnost poranéni sliznice jicnu a
zabranuje polykacim potizim. Rozmélnéné jidlo vSak obvykle zahrnuje zvySeni objemu
potraviny. Pfi pouZziti $tavy nebo vody za ucelem zvySeni objemu je vSak hodnota

pokrmu sniZena.
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Proto radgji pouzivame mléko nebo polévky (Srov. HALBRSTATOVA, M., s.
12). Cilem je pacientim s EB dodavat vyvazenou stravu s vys$i davkou bilkovin,

vitaminu a mineralnich latek nez je bézné pro danou vékovou kategorii.

U tézkych forem EBD, zvlasté¢ po poziti tuzsi stravy se muize stat, ze pacient
stravu odmitd, nemutze polknout ani sliny. Pak je vhodna na piechodnou dobu

parenteralni vyZziva.
5) Anémie

Pribézna ztrata krve z oteviené rany i neschopnost pfijmout potiebné latky ve

stravé prispiva k chudokrevnosti.
6) O¢ni poruchy

Zanéty spojivek i velice nepfijemné eroze rohovky jsou castymi problémy,

nekdy se objevuje u nemocnych i slepota.
7) Rakovina kiize

Postihuje jak dospélé, tak mladistvé. Osoby s EB maji vétsi riziko vzniku

spinocelularni karcinomu.
8) Chrapot

Puchyfe a jizveni v hrtanu mtize zptsobit chraptivy hlas.
9) Zacpa

Zacpa (obstipace) je zpomaleny priichod potravy travicim ustrojim, dehydratace
stolice a obtizné vylucovani stolice. Zacpa je Castd u tézkych forem EB vychazejicich z
neadekvatniho ptfisunu vlakniny a tekutin, prodlouzené nehybnosti, snizeného fyzického
pohybu, nevhodnych vyzivovych zvyklosti a stresu (Srov. HALBRSTATOVA, M., s.
12). Abychom ji ptedchazeli, snazime se détem dodavat potraviny s nadmérnym
mnozstvim vladkniny. Doporucuje se pit velké mnozstvi tekutin (alespont 2,5 1 denng),
vhodné je pouzivat brusinkovy a Svestkovy dzus, ktery zmékcuje konzistenci stolice,
ptipadné podavani laktulozy (Srov. HALBRSTATOVA, M., s. 22). Preventivné
pecujeme o periandlni krajinu. Abychom ptedchdzeli vzniku bolestivych ragad
(trhlinek). Stfidame sedaci koupele z odvaru z dubové kury, ktera stahuje cévy a
zastavuje krvaceni, s koupelemi v hypermanganu, ktery ma dezinfekéni Gcinky (Srov.

BUCKOVA, H., BUCEK, I., s. 37).
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10) Zuby

Kazivost chrupu je zptisobena n¢kolika faktory. Je vyraznd u tézsich forem EB,
tedy u dystrofickych a junkénich (Srov. BUCKOVA, H., BUCEK, J., s. 37). Problémy s
dasnémi a zuby je tézké se vyhnout, protoze sliznice v dutiné Ustni je kiehka a dobra
ustni hygiena je Spatné proveditelnd. Na vysoké kazivosti chrupu se podili chronicka
infekce v dutiné ustni, Casté postizeni déasni, hypoplazie skloviny, pomalé jedeni,
zvysena frekvence podavani stravy (vice nez 5x denn¢), redukované ¢isténi zubt po
jidle kvuli puchyfim v dutiné ustni a neschopnost efektivniho Cisténi zubli zubnim
kartatkem (Srov. HALBRSTATOVA, M., s. 15).
11) Smrt

Kojenci a déti trpici smrtici formou junkéni EB maji vysoké riziko umrti, at’ jiz v
dasledku infekci, ztraty télesnych tekutin, naruSené schopnosti ziskévat dostatek vyzivy

ey e

Shrnutim Ize fici nékolik malo vét. Jedinou moznosti prevence je genetické
vySetfeni partnerti planujicich rodinu a tim zji$téni procentualniho odhadu vyskytu
onemocnéni u jejich potomki. Jelikoz, ale existuje velké mnoZstvi podtypti, neni toto
vySetieni jednoduché a rozhodné€ neni stoprocentné spolehlivé. Pokud uz se onemocnéni

objevi, je nutné co nejdiive predchdzet komplikacim vedoucim k invalidit€¢ nemocného.

Né&kdy neni vylou€ena ani moznost zaloZit si vlastni rodinu.
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1.12 PSYCHIKA CLOVEKA S TELESNYM POSTIZENIM

Krom smifeni se s doposud nevylécitelnou nemoci se déti musi napt. smifit s tim, Ze
si nebudou moci hrat tak, jak si hraji ostatni. Velky psychicky (ale i fyzicky) tlak spada
i na celou rodinu. Mimo viditelné a klinické projevy totiz trpi pacienti také po psychické
strdnce — osamoceni, nepochopeni a ¢asta bezradnost zpiisobuji socialni vylouceni.
Maji-li pacienti dobrou komplexni odbornou péci a dodrzuji doporuceni lékaii, mohou
se dozit vyssiho veku pfti lepsi kvalité zivota.

Ve zvladani slozitych otdzek vzdy zélezi na jedinci, jeho roding€, spolecnosti, kde
Zije, a v neposledni fadé na komunikaci. Pro komunikaci s ditétem s EB (nebo s jinou
nevyléCitelnou nemoci) plati téchto pét predpokladi (RAMBAEK, N., BENAN, N.,
2005):

* déti vzdy odrazi postoj svych rodicl. Jak situaci zvladaji rodice, je naprosto klicové.
* déti chtéji vzdy spolupracovat.

* déti chtéji byt zodpoveédné.

* déti poznaji lez.

* déti maji velmi dobrou intuici.

Pro rodice je dulezité rozeznat to, s ¢im musi Zit, a co lze zménit. Tato strategie se

pfenese na dité, pro které bude potom jednodussi svou nemoc piijmout.
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1.13 VYZIVA

Pro¢ dbat na vvzivu u pacienti s EB?

Vyziva pacienti je duleZitou soucasti komplexni 1é¢by. Zvlast u détskych a
tézkych junkcnich a dystrofickych forem u pacienti jsou komplikace spojené s
podvyZzivou nejzavaznéjsi a je proto nutné tyto pacienty pravidelné sledovat. Tvorba
bolestivych puchyii neni jen problémem kuze, ale také sliznic dutiny ustni, jicnu a
dalSich organii. Dusledkem pak muze byt dlouhodobé nizsi piijem a vstfebani zivin.
Malnutrice jeste vice pfispiva k horSimu hojeni klize.

Vhodné tuprava stravy je nejucinnéjsi prevenci vzniku puchyid na sliznicich
zazivaciho traktu. Konzistencné tvrdd, vyrazné kotfenénd ¢i prili§ tepld strava muze
zpusobovat podrazdéni jicnu a vznik bolestivych puchyii, které pacientim znemoziuji
mnohdy polknout vlastni slinu a pfijimat tak stravu v adekvatnim mnoZstvi. Stravu

upravuje do formy mixované, pasirované ¢i tekuté.

Pacienti s EB potiebuji kvalitni, energeticky a nutriéné bohatou vvzivu pro:

e doplnéni zivin, které se ztraci otevienymi ranami
e dodani Zivin potiebnych k optimalnimu hojeni defektd
e boj s infekcemi a pro efektivni imunitni systém

e podporu normalni funkei stiev k ptedchazeni zacpy.

KdyZz béznéd strava nestaci pokryt ndroky pacienta, je nutné uZivat sipping ¢i

modularni dietetika.

VétSina z nas ma obcas dny, kdy trpi nechutenstvim a pfijem stravy je tim padem
sniZzen na minimum. Nicméné, u nemocnych s EB je tento snizeny pfijem stravy velmi
Casty a je dan riznou kombinaci faktorti. Jedna se bud’ o vnitini pfiCiny (puchyie v
duting ustni, hrdle a jicnu, zacpa, bolestivé vyprazdnovani stolice) nebo zevni (drazdiva

strava), vétSinou jde ale o kombinaci obojiho.
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1.14 PROBLEMY SPOJENE S VYZIVOU

Pacienti se zdvaznou formou EB jsou Casto neschopni snist normalni porci jidla,

aby se nasytili a podpofili tak rist a hojeni ran, coz omezuje kvalitu jejich zivota.

Puchyie v dutiné ustni a jicnu

Snizena pohyblivost jazvka

Zubni kaz o ex o Yo [Zacpa
womkazr b NEPRIMERENY ¢ pa
Kiehke dasne PRIJEM STRAV oy 1norexie
Zizeni jicnu no etedpos
BOLEST

Nedotateena imunita
vedostateény mist

Spatné hojeni ran

Osteoporoza STRADANI

Obr. 5

Chuds str . Nedostatelna viziva
uda strava na ZIVINY g, .
g A nemie

Spatné se hojici rany

Dutina tstni

Ustni sliznice je u pacientll velmi kiehka po cely zivot. Pacientovi nepodavdme

stravu horkou nebo naopak velmi studenou, pfilis§ kyselou, slanou nebo kotenénou.
Zuby

Problémim s dasnémi a zuby je té¢zké se vyhnout, protoZe sliznice v dutin€ Ustni je
kfehka a dobra ustni hygiena je obtiZzn€ proveditelnd. Kazivost chrupu je vyrazna u
téz8ich forem EB, je zplsobena n¢kolika faktory. Podili se na ni chronicka infekce v
duting Ustni, Casté postizeni dasni, pomalé stravovani, zvysena frekvence piijmu stravy
(vice nez 5x/den), redukované ¢isténi zubu po jidle kvuli puchyiim v ustech a

neschopnost efektivniho ¢isténi zubli zubnim kartackem.

KdyZ béZné strava nestadi

V ptipad¢, Ze bézna strava je nedostacujici, je nutné uzivat stravu ve forme sippingu

nebo modularnich dietetik.

1) Sipping

Sipping je klinickd vyziva urcend k popijeni. Jde o kompletni, vyvaZzenou tekutou
stravu uzptisobenou k okamzitému pouziti jako ndpoj. Napoj obsahuje vyvazeny pomeér

jednotlivych zivin, vysoké mnoZstvi energie v malém objemu.
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Kromé slozeni je pfi vybéru ptipravka pro sipping dualezita i chut. Velmi vhodné

jsou piipravky s vétsim mnozstvim vlakniny.

2) Modularni dietetika

Slouzi k obohaceni kuchyiiské stravy o konkrétni ziviny, nejcastéji bilkoviny nebo
sacharidy, dle potfeb pacienta. Modularni dietetika jsou specifickou skupinou enteralni
klinické vyzivy. Oznacuji se tak piipravky, které obsahuji pouze jednu zakladni zivinu.
Dietetika jsou obvykle indikovdna u pacientii s organovymi dysfunkcemi rtizné¢ho
puvodu, dale u pacientl s velmi vysokou energetickou potiebou, ale zaroven nutnosti
redukce pfijmu tekutin nebo u pacientti s kombinaci akutné¢ vzniklého onemocnéni a
jiné choroby. V praxi se pouZzivaji modularni dietetika sacharidova, proteinova nebo
lipidova. Jednotlivé typy modularnich dietetik umoznuji u pacienta modifikovat piijem
proteinti, tukli a sacharidd, a =zajistuji tak vysokou flexibilitu zakladniho typu

enteralniho piipravku. Tento typ pifipravki slouzi pouze jako dopln€k k doplnéni stravy.

1.15 JAKEHO VEKU SE LIDE S EB DOZIiVAJI

wvewr

ptipadech vyznamné zkracuje délku zivota. K EB se pfidruzuje celd fada komplikaci,
které¢ mohou byt pfi¢inou umrti, jako je napft. spinocelularni karcinom ¢i celkova sepse,
vycerpani organismu. AvSak soucasna lékaiska péce ve specializovanych EB Centrech
pomaha pacientim Zivot nejen vyrazné prodlouZzit ale i1 zkvalitnit! I pacienti s

dystrofickou formou vychovavaji vlastni zdravé déti a neékteti se uz i t&€si na vnoucata.
1.16 POSTIHUJE EB INTELEKT

Onemocnéni EB nema zadny vliv na intelekt ¢lovéka! Pacienti s EB se mohou
vzdélavat v béznych Skolach (v soucasnosti vétSinou s vyuzitim individudlniho
vzdélavaciho planu ¢i asistenta pedagoga). Jsou bystii, vzdélani a mnohdy velmi

talentovani.
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1.17 JAKA OMEZENI EB PRINASI

Vsechna omezeni, kterd provazi EB snad ani nejde vyjmenovat. Kiehka kize a
sliznice a vSechny vyplyvajici nasledky omezuji ¢loveéka na kazdém kroku, pfi vSech
¢innostech. Veskeré bézné Cinnosti a manipulace s pfedmeéty jsou velmi obtizné, nékdy
az nemozné. Lidé s EB pocituji bolest pii oblékani, noSeni obleCeni, pfi jidle i
vyprazdnovani, sezeni i chizi, pfi praci i pii hie.

Osetfovani ktize zabere az 3 hodiny denné — obvykle 1 hodinu rano a 2 hodiny vecer.
Provadi se i preventivni vyvazovani prstil, ochrana kolenou a lokti a ovazuje se celé
telo. Nejen kviili osetfovani, ale i pro zvladnuti béznych ¢innosti potfebuje nemocny mit
svého oSetfovatele ¢i peCovatele, coz omezuje jeho samostatnost a odpoutani se od
rodict. Specialni oSetfovaci materidly a léCiva jsou velmi ndkladnd. Zdravotni

pojistovny vSak nehradi v§echen potfebny obvazovy material.

Z toho vyplyva ekonomicka zatéz rodiny, kde zije nemocny s EB. Pacienti s EB
jsou pro oslabenou imunitu a pro Cetné oteviené rany na kizi velmi nachylni k
infekcim, denné musi pfijimat fadu 1€kt a dopliikl stravy. Nezbytné jsou Casté navstévy

u lékaiti na specializovanych oddélenich a hospitalizace.

Rodiny, kde zije nemocny s EB, se setkavaji s Castym nepochopenim ze strany
vefejnosti a dostavaji se do socidlni izolace. Vefejnost se obava, Ze se od nemocného
nakazi, coZ samoziejm¢ vzhledem ke genetické podminénosti onemocnéni neni mozné.
Rodige také byvaji naf¢eni z tyrani a zanedbavani svého ditéte. Skoly se Gasto obavaji
piijmout dit¢ s EB, pfestoze pii vhodném piistupu neni problém, aby se déti vzdélavaly

v bézném vzdélavacim programu. Neni se ¢emu divit, Ze postizeni trpi Casto depresemi.
1.18 EB CENTRUM A POMOC PACIENTUM

Na svété Zije asi pul milionu lidi s EB, v Evropé je to 30 000 a v CR asi 200
pacientli. Aby se predchazelo komplikacim tohoto onemocnéni, koncem 20. stoleti v
pokrokovych statech vznikla EB Centra, kterd soustiedi tym specialisti rtznych
odbornosti, ktefi o pacienty pecuji. Koncentrace pacientli se vzacnym onemocnénim je

efektivngjsi, jako po strance odborné, tak i ekonomické.

EB Centrum CR je specializované pracoviit, které vzniklo v roce 2001 pii Détském

koznim oddéleni Pediatrické kliniky FN Brno, v Détské nemocnici v Cernych Polich.
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Jeho zakladatelkou je prim. MUDr. Hana Buc¢kova PhD., ktera se jiz vice nez 20
let zabyva problematikou Epidermolysis bullosa congenita. V roce 2012 Ministerstvo
zdravotnictvi CR udélilo EB Centru CR status vysoce specializované zdravotni péce o
pacienty s EB. EB Centrum poskytuje péci i u cizinci. EB Centrum pecuje o détské

pacienty od novorozeneckého véku i o dospélé.

Jako jediné pracovistd v CR ma EB Centrum dostupnou moderni diagnostiku, ktera
spo¢iva v soucasné¢ modernich histologickych metodach a v moznostech detekovat
zménu genetického vysetteni.

Tym specialistil zajiStuje pacientim komplexni péci, ktera spoc¢iva v 1é¢eni piiznak
1 v prevenci. Zalezi na kazdé roding, jak sluzby EB Centra vyuziva. U pacienti s EB,
kteti respektuji doporuceni lékaiti, naucili se techniku moderniho oSetfovani ran, a kteti
pravidelné cvici, byl zaznamenéan vyrazny pokles bakteridlni infekce na kizi, zbavili se

zapachu z ran, oddaluje se srist prstll, udrzuje se pohyblivost kloubtl.

1.19 DALSI SPECIALIZOVANA CENTRA

DebRA International

V roce 1978 vznikla ve Velké Britanii neziskova organizace DebRA (Dystrophic
Epidermolysis Bullosa Research Association). Toto plivodné malé sdruzeni rodict takto
postizenych déti mélo predevS§im za cil shromaZd’ovat znalosti o EB ku prospéchu
postizenych a financovat lékafské vyzkumy. Béhem let se tato organizace rozrostla do

vice nez 30 svétovych zemi.
DebRA pomahala a pomaha ¢isté diky dobrovolnym dotacim:

V' zajisténim urditych vyzkumnych projekti vedoucich k uspésné 1é¢bé EB,

v' zakladanim specializovanych center,

<\

poskytovanim oSetfovatell, dietnich sester a socidlnich pracovnik ve snaze
piedejit slabosti, neprospivani a malnutrici,

umoznénim prenatalni diagnostiky co nejdiive to je mozné,

odbornym poradenstvim tykajici se soucasné legislativy a sluzeb,

dostupnych rodindm s EB,

AR NERNEEN

zvySovanim verejného povédomi o EB.
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DebRA International vznikla v roce 1995 jako zastteSujici pro vSechny organizace.
Koordinuje spolupraci odbornikii a mapuje celosvétové déni v oblasti EB. Sidli v

Londyné.

Velice prospésné je diskusni forum, které DebRA International ziidila na svych
internetovych strankach. Je urceny pro odborniky z celého svéta, ktefi pecuji o pacienty

s EB. Jednoduchou formou si tak mohou vyméinovat cenné zkusenosti.
DebRA v CR

Do velké rodiny DebRA International patii od roku 2004 i DebRA CR. Sidlo
ma, stejn¢ jako EB Centrum, v brnénské détské nemocnici. Cile organizace se nelisi od
téch svétovych. Hlavni ziistava usnadnit zivot pacientim s EB a jejich rodinam. DebRA
CR potada ve spolupraci s EB Centrem odborné konference, setkavani rodi¢a a také

kulturni akce a tabory pro déti s EB.
Nékteré z aktivit DebRA CR:

v' sdruzuji nemocné s Epidermolysis bullosa a rodiny, kde Zije takto nemocny ¢len

v’ potadaji kazdoroéni konferenci DebRA CR a ozdravné pobyty pro pacienty
s EB, spolu s klinickym EB Centrem organizuji tzv. ,,Klinicky den*

v poskytuji odborné socialni a vyzivové poradenstvi prostiednictvim vefejné
sbirky nabizi pfimou finanéni podporu a pomoc nemocnym s Epidermolysis
bullosa

v realizuji rizné benefi¢ni a fundaisingové akce v prubéhu roku

<

vydavaji informacni letaky a brozury o problematice EB
v’ prostiednictvim osvétové kampané ,,12plus12“ se snazi o osvétu onemocnéni

EB

1.20 EPIDERMOLYSIS BULLOSA A VLIV POJISTOVEN

Pojistovny snad usnadni podminky pro pacienty s nemoci motylich kiidel. B¢hem
roku 2013 zacaly pojistovny proplacet velkoformatové néplasti, které lidem pomahaji
chrénit extrémné citlivou pokozku. Za naplasti museli lidé doposud zaplatit 1 n¢kolik
tisic korun meési¢n€. Material zacal béhem prvnich mésici roku 2013 predepisovat

specializované brnénské centrum pro osoby s touto chorobou.

Kromé opatrnosti pfi kazdém oblékani si pacienti musi nékolikrat za den mazat ktizi

specidlnimi mastmi a ptelepovat naplasti.
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Pojistovny ptitom dosud hradily pouze ty malé. Od roku 2013 zacalo brnénské
centrum pacientim bezuplatné predepisovat i naplasti s vetSi velikosti, které jsou
nejpouzivanéjsi. "Toto pracovisté ziskalo statut centra specializované péce a tzv. kéd od

Vseobecné zdravotni pojistovny," dodala zastupkyné centra Magda Hrudkova.

Napf. pro déti s touto chorobou muze byt riskantni i obyCejnd manipulace s

hrackami. Témé&f nemyslitelna je jizda na klouzacce nebo na kole.

Za osetiovaci materidl musel do ted” kazdy z nich zaplatit mési¢né 10 - 15 tisic K¢.
Protoze nemocnych je malo, maji Casto problém ziskat od zdravotnich pojistoven

prispévky a vyhody.
1.21 EDUKACE PACIENTU S EB

Charakteristika edukace

»Pojem edukace Ize definovat jako proces soustavného ovliviiovani chovani jedince
s cilem navodit pozitivni zmény v jeho védomostech, postojich navycich a
dovednostech. Edukace znamena vychovu a vzdélavani jedince” (Cit. JURENIKOVA,
P., s. 9). Vramci edukaéniho procesu dochazi k uceni, a to bud’ zdmérnému, nebo

nezamérnému.
D¢je se tak za pomoci Ctyf aktiv.

Jsou to edukanti a jejich charakteristika: tedy osoby, které jsou edukovany.

Edukator: tedy osoba, ktera edukaci provadi.

Edukaéni konstrukty: jsou plany, zakony, ptedpisy, edukacni standardy,
edukacni materialy, které ovliviiuji kvalitu eduka¢niho procesu, edukacni prostiedi:

misto, ve kterém edukace probiha (Cit. JURENIKOVA, P., s. 10).

Pti edukaci rodici novorozencu trpicich EB nesmime zapominat na jejich
psychickou podporu a motivaci. Snazime se o to, aby maminka mohla co nejdiive byt
pfijata ke svému ditéti do nemocnice. V ramci jejiho pobytu na jednotce intenzivni
péce pro novorozence (nebo i otce, ¢i jiného dospelého ¢lena rodiny) se matka zacvici
v oSetfovaci technice, seznami se s metodou 1écby — vlhkého oSetfovani ran, oSetfeni
ktize, prevenci tvorby puchyikl. TaktéZz se nauci hlavni zasady péce o novorozence, je
podporovana k pfirozené vyzivé ditéte. Na pomoc détem s epidermolysis a jejich

rodi¢tm vzniklo ob&anské sdruzeni DebRA CR.

42



2. EPIDERMOLYSIS BULLOSA A
ZDRAVOTNICI

2.1CILE PRACE A OCEKAVANE VYSLEDKY

1. Zda je toto onemocnéni v povédomi pracovnikil ve zdravotnictvi bézné nebo zda
je to pro né neznama oblast.
e (Ocekavam, ze alesponn 50% ztc¢astnénych zna toto onemocnéni.
2. Maji zdravotnicti pracovnici obecné znalosti o oSetfovani pii této chorobé.

e Predpokladam, ze zdravotnici by uméli toto onemocnéni osetfit.
2.2SLEDOVANY SOUBOR

Vybér a popis souboru

Pro sledovany soubor své bakalaiské prace jsem si zvolila zdravotnicky personal

na tfech oddéleni a to stomatologické, dermatologické a oftalmologické (o¢ni).
2.3METODIKA VYZKUMU

V bakalafské praci jsem pro vyhodnoceni praktické casti pouzila vyzkumnou
metodu — dotaznik. Dotaznik se skladal z uzavienych otazek. Obsahoval 15 otazek a
tdzanym osobam byl pfedan osobné. Z padesati rozdanych dotaznikd se jich vrétilo
vSech padesat, navratnost dotaznikii tedy byla 100%. Dotaznikové Setfeni probehlo v

terminu fijen - prosinec v roce 2014.
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2.4 VYHODNOCENI DOTAZNIKU

Vék dotazovanych:
a) 15— 25 let
b) 26 — 35 let
c) 36 — 45 let
d) 46 — 55 let
e) 56 a vice let
Tab. 2 — Vék dotazovanych
Graf 1 - Vék dotazovanych
Vék dotazovanych | Pocet:
15— 25 let 0
26 — 35 let 20
36 — 45 let 15
46 — 55 let 10
56 a vice )
a) 15-25let b) 26-35let c)36-45let d)46-55let €)56 a vice
Zdroj: Lucie Horova, 2014
. Pohlavi:
a) zena
b) muz
Graf 2 - Pohlavi
Tab. 3 - Pohlavi
: Pohlavi Pocet:
. Zena 43
| muz 7

a) Zena b) muz

Zdroj: Lucie Horova, 2014
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3. Nejvyssi dosaZené vzdélani:
a) zakladni §kola (ZS)
b) stfedni zdravotnicka $kola (SZS)
¢) stfedni zdravotnicka §kola + postgradudlni studium (SZS+PS)
d) vyssi odborna §kola (VOS)
e) vysoka skola (Bc., Mgr.)

f) vysoka skola (MUDr.)

Graf 3 - Stupeni vzdélani dotazovanych
30

25

20

15

10

5 .
0 T T T T T

a) Z8 b)SZS  ¢)SZS+PS  d)VOS e)Bc, Mgr.  f) MUDr.
Zdroj: Lucie Horova, 2014

Tab. 4 — Stupeti vzdélani dotazovanych

Stupen vzdélani Pocet:
Zakladni skola 0
Stiedni zdravotnicka skola 25
Stfedni zdravotnicka $kola + Postgradualni studium 8
Vys§i odborna $kola 3
Vysoka skola (Bc., Mgr.) 4
Vysoka skola (MUDr.) 10
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4. Pracovisté, na kterém dotazovani pracuji:

a) stomatologické
b) oc¢ni

c) dermatologické

Graf 4 - Pracovisté, na kterém pracujete Tab. 5 - Pracovisté
30
Pracovisteé: Pocet:
25 - s
stomatologické 25
20 1 ocni 10
15 dermatologické 15
10 -
5 -
0 — T 1
a) stomatologické b) o¢ni ¢) dermatologické

Zdroj: Lucie Horova, 2014
5. Délka pracovni praxe:
a) 0 -5 let
b) 6 — 10 let
c) 11— 15 let
d) 16 — 21 let
e) 22 avice let

Graf 5 - Délka praxe
Tab. 6 — Délka pracovni praxe

Délka pracovni praxe: | Pocet:
0-5Ilet 5
6 — 10 let 10
1115 let 10
16 — 21 let 5
I 22 avice let 20

a)0-5let b)6-101let c)11-15letd) 16 - 21 let e) 22 a vice
let

Zdroj: Lucie Horova, 2014
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6. Setkal/a jste se nékdy s terminem ,,Epidermolysis bullosa*?
a) ano

b) ne

Graf 6 - Setkani s terminem "EB" Tab. 7 — Setkani s terminem EB

50
45

Setkani s terminem EB: | Pocet:

ano 45

40

35
30

ne 5

25
20
15
10

a) ano b) ne

7. Mate jiZ néjakou zkuSenost s oSetFovanim pacienta s nemoci ,,motylich kridel“?

a) ano
b) ne
Graf 7 - ZkuSenost s osetfovanim Tab. 8 — Zkusenost s oSetfovanim nemocnych
nemocnych
35 Zkusenost s oSetifovanim nem.: | Pocet:
30
ano 30
25
ne 20
20
15
10
5
0 .

a) ano b) ne

Zdroj: Lucie Horova, 2014
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8. Odkud znate termin Epidermolysis bullosa?

a) ze Skoly

b) ze zaméstnani

C) zmedii
Graf 8 - Znalost terminu EB Tab. 9 — Znalost terminu EB
3 Odkud znate termin EB: Pocet:
30 Ze skoly 5
25 IR
Ze zaméstnani 15
20 ;
Z medii 30
15
10
T N
0 T .

a) ze Skoly  b) ze zaméstnani  ¢) z medii

Zdroj: Lucie Horova, 2014

9. Znate projevy Epidermolysis bullosa?

35
30
25
20
15
10

a) ano
b) ne

Graf 9 - Znalost projevil EB

a) ano

Tab. 10 — Znalost projevi

Znalost projevii EB

Pocet:

ano

30

ne

20

b) ne
Zdroj: Lucie Horova, 2014
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10. Znate oSetiovatelskou péci u EB?

a) ano
b) b)ne
Graf 10 - Znalost osetfovatelské péce Tab. 11 - Znalost oSetfovatelské péce
40
i Znalost
35 Pocet:
30 - oSetrovatelské péce
25 -
ano 35
20 -
15 -+ ne 15
10 -
5 -
0 .
a) ano b) ne
11. V ¢em oSetirovatelska péce spociva?
a) symptomaticka 1é€ba nemoci a prevence invalidity
b) genova terapie
c¢) vhodna péce o kizi
d) zabranéni vzniku infekce do ran
Graf 11 - V ¢em spociva osetfovatelska péce
35
30
25
20
15
10
5 . B
O T T T 1
a) symptomaticka 1é¢ba  b) genova terapie ¢) péce o postizena d) zabranéni vzniku

mista infekce
Zdroj: Lucie Horova, 2014
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Tab. 12 — V ¢em oSetiovatelska péce spocéiva

V ¢em oSetrovatelska péce spociva Pocet:
Symptomaticka 1é¢ba nemoci a prevence invalidity 7
Genova terapie 30
Vhodna péce o kizi 8
Zabranéni vzniku infekce do ran 6
12. Vite, zda je v Ceské republice EB centrum?
a) ano
b) ne
Graf 12 - Je EB centrum v CR? Tab. 13— EB centrum v CR
40 <
- Vite, zda je EB centrum v CR? Pocet:
30 - ano 35
25 - ne 15
20 -
15 -
10 -
5 -
0 .
a) ano b) ne
Zdroj: Lucie Horova, 2014
13. Vite, co znamena termin ,,GEN“?
a) soubor vsech alel organismus
b) jednotka zodpovédna za dédicnost
C) je znak podminény genotypem
40 Graf 13 - Termin "GEN" Tab. 14 — Znalost terminu ,,GEN*
35 Co znameni ,,GEN“ Podet:
30
o5 Soubor vsech alel 7
20 Zakladni jednotka dédi¢nosti 35
15
10 Znak podminény genotypem 8
1 =
0 - T .

a) soubor vSech b) dédi¢nost C) genotip
alel Zdroj: Lucie Horova, 2014
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14. Znate nékoho ve svém okoli s chorobou EB?

a) ano
b) ne

Graf 14 Znate nékoho ve vasem okoli s EB

Tab. 15 — Nemocny ve vasem okoli s EB

50
40
30
20
10

a) ano b) ne
Zdroj: Lucie Horova, 2014

15. Znate moZné komplikace nemoci EB?

a) ano
b) ne

Graf 15 - Znalost komplikaci u EB

40
35 -
30 -
25 A
20 -
15 -
10

a) ano b) ne
Zdroj: Lucie Horova, 2014

Znate nékoho ve svém okoli

Pocet:
s EB?
ano 5
ne 45

Tab. 16 — Znalost komplikaci u EB

Znalost komplikaci u EB | Pocet:
ano 35
ne 15
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DISKUSE

Po vybéru dotazniki a jejich zpracovéani jsem dospéla k vyhodnoceni. Mého

dotazniku se zucastnilo 50 zdravotniku ze tfech oddéleni.

Dotazovanych bylo v kategorii 26 — 35 let 20 osob, 36 — 45 let 15 osob a 46 —
55let 10 osob. VétSina dotazovanych byly zeny se vzd€lanim stiedni zdravotnické
Skoly. Ve zdravotnické praxi je z po¢tu dotazanych 20 osob z praxi 22 let a vice,
s terminem Epidermolysis bullosa se jiz setkala skoro polovina dotazanych. Termin EB
znaji dotazani spiSe z medii, v zaméstnani se Sonemocnénim setkala jen tietina
Z dotazovanych. Dotazovani taky byly schopni odpovédét, co znamend pojem gen. A vi,

ze existuje specializované EB centrum v Brné.

Cilem prace bylo zjistit, zda toto onemocnéni je V povédomi pracovniki ve

zdravotnictvi béZné nebo zda je to pro n¢ neznama oblast.
Dotazovani maji v povédomi toto onemocnéni, znaji zékladni informace.

Déale za cil jsem si kladla otdzku, zda zdravotni¢ti pracovnici maji obecné

znalosti o oSetfovani pii této chorobé.
Zdravotnicti pracovnici by zvladli oSetfit v zékladech takto nemocného jedince.

Vsechny cile prace byly splnény.
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ZAVER

Prace byla rozdélena na ¢ast teoretickou a empirickou. Epidermolysis bullosa =
nemoc motylich kiidel je genetické systémové onemocnéni postihujici celosvétoveé 600
tis. nemocnych. Zaméfila jsem se, jak na diagnostiku, etiologii, symptomatologii i 1écbu

nemaci.

Shrnutim vSech poznatkl by se dal vyvodit stru¢ny zavér. Vzhledem k tomu, ze
je EB genetické onemocnéni, da se jiz zjistit pfipadné riziko vyskytu onemocnéni u
plodu pfi genetickych testech rodi¢t. U kazdého nemocného se toto onemocnéni
projevuje s riiznou zavaznosti, u n€koho jde o projevy povrchové kozni s pomalou
progresi, a u jinych znamend zkraceni délky zivota jiz v mladém veku.

Pfes rozséhlé vyzkumy nebyla G¢inna terapie doposud vynalezena, zasadni je

prave co nejlepsi oSetiovatelska péce. Proto jsem se vénovala tomuto tématu.

V praktické ¢asti jsou vypracovany vysledky dotaznikli. Dotaznik se skladal z 15
otazek, ze kterych jde poznat, jaké maji zdravotnici informace ohledné této nemoci.
Zdravotnici, ktefi se zi€astnili mého Setieni, znaji ve valné vétSin€ toto onemocnéni, ale

skutecné se s nimi setkala jen jedna tfetina dotazovanych.

I kdyz je oSetfovatelska péce o tyto nemocné na vysoké urovni, doufejme, ze se

v dohledné dob€ dockame i1 novych pokrokl v kauzalni 1é¢be.
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Ptiloha A — Dotaznik pro zdravotniky

DOTAZNIK PRO ZDRAVOTNIKY

VézZend pani, vaZzeny pane,

jmenuji se Lucie Horova a jsem studentka Vysoké
Skoly zdravotnické 0.p.s. v Praze, obor VSeobecna

sestra.

Réda bych Vas pozadala o vyplnéni tohoto dotazniku, ktery je soucasti mé bakalarské

prace na téma: ,, OSetrovatelskd péce u nemocnych s Epidermolysis bullosa “.

Dotaznik je zcela anonymni a jeho vyplnéni je dobrovolné. Veskera ziskana data

poslouzi pouze ke zpracovani této bakalarské prace.
Za ochotu a Vas cenny cas predem velice de¢kuji.

Lucie Horova

1. Vas vék:
a. 15—-25 et
b. 26 —35 let
c. 36—45Ilet
d. 46 —55let

e. 56 let a vice

2. VasSe pohlavi:
a. zena
b. muz
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3. Vase nejvyssi dosazené vzdélani:

a. zékladni 8kola (ZS)
b. stiedni zdravotnicka skola (SZS)

C. stfedni zdravotnicka $kola + postgradualni studium (SZS+PS)
d. vyssi odborna skola (VOS)
e. vysoka skola (Bc., Mgr.)

f. vysoka skola (MUDr.)
4. Oddéleni, na kterém pracujete:

a. stomatologické odd¢€leni
b. o¢ni oddéleni

Cc. kozni oddé€leni

5. Délka vasi praxe:

a. 0—51let

b. 6—10 let
c. 11-15Ilet
d. 1620 let

e. 21 avicelet
6. Uz jste nékdy oSetiroval/a pacienta s nemoci ,,motylich kiidel*?

a. ano

b. ne
7. Setkal/a jste se nékdy s terminem Epidermolysis bullosa?

a. ano
b. ne

c. slySel/a jsem o tom, ale nevim, o jaké onemocnéni jde
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8. Odkud tento termin znate?

a. ze Skoly
b. ze zaméstnani
c. z medii (televize, radio, internet)

d. neznam
9. Znate projevy Epidermolysis bullosa?

a. ano

b. ne
10. Znate oSetrovatelskou péci u této nemoci?

da. ano

b. ne
11. V ¢em oSetirovatelska péce spociva?

a. symptomaticka lécba ptiznakli onemocnéni a prevence invalidity
b. genova terapie
c. vhodna péce o postizena mista na kuzi

d. zabranéni vzniku infekce do ran
12. Vite, zda je v Ceské republice EB centrum?

a. ano

b. ne
13. Vite, co znamena termin ,,GEN“?

a. soubor vsech alel organismus
b. je zakladni jednotka zodpovédna za dédi¢né vlastnosti

C. je znak podminény genotypem
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14. Znate nékoho ve svém okoli s touto chorobou EB?

d. ano

b. ne

15. Znate mozné komplikace nemoci EB?

d. ano

b. ne
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Ptiloha B — Vysledek testu nezavislosti — test Chi kvadrat

Pocet skupin (v€k dotazovanych): 5

Pocet skupin (znalosti terminu EB): 3

Skute¢né Cetnosti

A B C D E celkem
a 3 10 15 2 20 50
b 9 8 10 10 12 49
c 0 20 10 10 10 50
celkem 12 38 35 22 42 149

Vysvétlivky: A=15-25let; B =26 — 35; C =36 — 45; D =46 — 55, E = 55 a vice;

a = ze Skoly, b = ze zaméstnani, ¢ = z medii

Ocekavané Cetnosti

A B C D E celkem
a 4.03 12.75 11.74 7.38 14.09 50
b 3.95 12,5 1151 7.23 13.81 49
c 4.03 12.75 11.74 7.38 14.09 50
celkem 12 38 35 22 42 149

Testové kritérium:

p)

G- 'Z Z (”g —fn,.j)‘

i=1 j=1 ”U.

V jednotlivych bunkéch tabulky je zaznamenano, jak odpovidali dotazovani z
dané skupiny. Ze skupiny dotazovanych 15 — 25 let odpovédéli 3, Ze znaji termin EB ze
Skoly. Napft. 20 dotazovanych ve véku 26 — 35 let odpovédelo, ze termin EB zna
z medii. A skupiny ze stejnym poctem odpovéedi ve véku 36 — 45 let, 46 —55 leta 55 a
vice zna termin EB z medii.
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Piiloha C — Cestné prohlageni studenta k ziskani podkladi

CESTNE PROHLASENI

Prohlasuji, Ze jsem zpracovala udaje / podklady pro praktickou ¢ast bakalarské
prace s nazvem ,,OSetrovatelskad péce u nemocnych s Epidermolysis bullosa“ v ramci

studia realizované na Vysoké skole zdravotnické, o. p. s., Duskova 7, Praha 5.

V Praze dne

Jméno a pfijmeni studenta
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Piiloha D — ResSerse

OSETROVATELSKA PECE UNEMOCNYCH S EPIDERMOLYSIS

Jazykové vymezeni:

Klicova slova:

Casové vymezeni:

Druhy dokumentii:

Pocet zaznamu:

Pouzity citacni styl:

Zdroje:

BULLOSA

Lucie Horova

Cestina

kiize - nemoci bulozni - epidermolysis bullosa - epidermolysis
bullosa junkéni - epidermolysis bullosa dystrophica -
epidermolysis bullosa simplex - oSetfovatelstvi — oSetfovatelska
péfe — kvalita zivota - cCinnosti denniho zivota — vafeni —

jidelnicek — bezlepkova dieta

v ¢eskych zdrojich: 2005 — soucasnost

Knihy, kapitoly z knih, ¢lanky, ¢lanky ve sbornicich, abstrakta,

Casopisy, kvalifikacni prace

58 (knihy: 8; kapitoly z knih: 1; ¢lanky, ¢lanky ve sbornicich a
abstrakta: 44; Casopisy: 1; kvalifika¢ni prace: 4) / pIné texty: 25

Harvardsky, CSN ISO 690,
bibliograficky zdznam v portalu MEDVIK

katalog Narodni lékafské knihovny (www.medvik.cz)
databaze BMC

databaze vysokoskolskych praci (www.theses.cz)

repozitar zavérecnych praci UK (https://is.cuni.cz/webapps/zzp)
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