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Bulozna epidermoliza (u daljnjem tekstu EB) naziv je skupine nasljednih
bolesti koZe koje obiljeZzava preosjetljivost koZe i stvaranje mjehura na
predjelima koZe izloZzenima trljanju. Postoji mnogo tipova EB-a, ali su
tri tipa osnovna: simplex (jednostavna), junkcijska (spojna) i distrofi¢na.
Svaki od tri navedena tipa medusobno se znatno razlikuju. Odredeni
tip EB-a ne moZe prije¢i u neki drugi tip. Vase dijete boluje od distro.
¢nog tipa EB-a. Distrofi¢ni EB moze se naslijediti na dva nacine:

1. Dominantni distrofi¢ni EB pojavljuje se ako jedan roditelj ima EB, te
mu je koZa preosjetljiva i na njoj lako nastaju mjehuri. U svakoj trudnoci
vjerojatnost da dijete takvog roditelja naslijedi EB iznosi 1:2

2. Recesivni distro.¢ni EB uvijek je Sok za roditelje s obzirom na to da
nijedan od njih ne boluje od te bolesti, ali su oba roditelja tzv. zdravi
nosioci gena za EB. Ako su oba roditelja nosioci gena za EB, vjerojat-
nost da ce dijete bolovati od te bolesti bit ¢e 1:4 za svaku trudnocu.

Ako je samo jedan roditelj nosilac gena za recesivni tip EB-a, nema
opasnosti da ¢e dijete imati EB. Opcenito, dominantni EB laksi je oblik
bolesti od recesivnog EB-a.



Razli¢ite su varijacije u tezini simptoma distrofi¢nog EB-a. Pojava bolesti
u novorodenceta ne znaci da ce dijete nuzno imati tezak oblik bolesti.

Mnoga djeca s EB-om radaju se s ‘oguljelim’ dijelovima koze, najc¢esce
u predjelu stopala i potkoljenica. Smatra se da je tome uzrok djetetovo
micanje nogama u maternici i trljanje jednog stopala o drugo. Porodaj
moZe biti uzrok daljnjih oStecenja koZe kao i postupanje s djetetom
nakon rodenja $to moZe uzrokovati pojavu mjehura.

Uz primjenu odgovarajucih zavoja stopala ce u slijedecih nekoliko tje-
dana obi¢no zacjeljeti. Postoji sklonost srastanju noznih prstiju, ¢ak i
kad su oni paZljivo razdvojeni zavojem. To nece utjecati na djetetov
hod. Stvore li se mjehuri ispod nokatnog leZiSta, nokti na nogama i
rukama mogu otpasti i pokatkad vise ne izrasti.

Brzo cete nauditi kako postupati sa bebom a da joj pritom ne ostetite
koZu, ali zapamtite: dijete ce uvijek imati nekoliko mjehura bez obzira
na sav vas oprez. Najbolji na¢i podizanja djeteta jest da ga otkotrljate
od sebe tako da mu jednu ruku stavite ispod glave, a drugu ispod
straznjice, a potom ga dokotrljate prema sebi, na svoje ruke, umjesto
da ga povalacite iz kreveti¢a. Ako vas posjete prijatelji ili rodaci, do-
bro je dijete staviti na tanki jastuk kako biste ga mogli podici zajedno
s jastukom. Uskoro cete postati pravi strucnjak i moci Cete se bauviti
djetetom bez razmisljanja o svakom koraku. Premda cete Zeljeti zastititi
dijete i nastojati biti jedina osoba koja se o njemu brine, ne zaboravite
poduciti rodake i bliske prijatelje kako da postupaju s vasim djetetom.
Vazno je da moZete ostaviti dijete nekome sigurni da mu se pruza do-
voljna briga kad ste vi sprijeceni zbog bolesti ili katkad pozelite navecer
izaci van.

Oblacenje

Isprva su mekane ‘benkice’ idealne. Kako dijete raste donje rublje mu
mozete oblaciti s krive strane kako bi se izbjegle ogrebotine od trljanja

Savova. Uvijek se sjetite ukloniti etikete s odjece koje mogu dodirivati
djetetovu koZu i uzrokovati nastanak mjehura.



Automobilska sjedala

Dijete moZete voziti na obicnom automobilskom sjedalu, ali izbocine
na sjedalu treba omotati mekanom krpom ili muslinom kako se djete-
tovo lice ne bi trljalo o njih. Isto ucinite sa sobnim stolicama za bebe |
izboc¢inama na djecjim kolicima.

Hranjenje

Djeca s distrofi¢nim EB-om ¢esto imaju mjehure i ranice na sluznici usne
Supljine koje uzrokuju bolove u ustima. To obi¢no ne utjece bitno na
hranjenje bebe, ali u starije djece moze stvarati poteskoce. Ako dijete
hranite na bocicu, dobro je dudu namociti hladnom prokuhanom vo-
dom jer se suha duda moze zalijepiti na sluznicu i uzrokovati nastanak
mjehura. Vazno je da dijete dobiva dovoljno kalorija i drugih hranjivih
tvari jer e se dio tih sastojaka iskoristiti za cijeljenje rana, a ostatak je
nuzan za rast. Ako je potrebno, dijeteti¢ar moZe preporuciti dodatke za
obogacivanje prehrane. Pripazite na zatvor, koji je ¢esta pojava u obo-
lielih od EB-a. Na koZzi oko straznjice takoder se mogu pojaviti mjehuri,
te stoga dijete Cesto zadrzava stolicu. | u tom slucaju dijeteticar moze
dati savjet kako sprijeciti ili prekinuti zatvor.

Puzanje i hodanje

Djeca s distrofi¢nim EB-om najceSc¢e pocinju puzati i hodati kasnije
od druge djece. Razlog tome je djetetov oprez zbog straha od boli.
Medutim, kada prohodaju, djeca brzo stjecu sigurnost.

oziljci

U djece s distrofi¢nim EB-om tijekom cijeljenja mjehura obi¢no nastaju
oziljci. Fizioterapijom se moZe sprijeciti da oziljci uzrokuju smanjenu
pokretljivost zglobova. Pri tezim oblicima distroficnog EB-a u neke
djece dolazi do skvr¢avanja i srastanja prstiju Sake, te ¢e mozda biti
potrebna plasti¢na operacija.



Njega zubi

Zubi se uz distro.¢ni EB normalno razvijaju, ali se veca pozornost mora
pridati higijeni usne Supljine, u kojoj je zbog mjehura tesSko odrZavati
Cistocu zuba.

Dan po dan

Tijekom prvih nekoliko tjedana s vasom bebom pokusajte se usredotociti
samo na dan koji je pred vama i ne Zurite s razmisljanjem o godinama
koje slijede. U toj fazi bolesti nitko ne moze dugorocno predvidjeti
kakav ce biti razvoj bolesti vaseg djeteta. U vecine djece nece se razviti
sve komplikacije i mnoga ce djeca biti zahvacena samo blagim oblikom
te bolesti. Pomoc¢ ¢e vam pruziti vas obiteljski lije¢nik, patronazna sestra
i osoblje Debre. Na eventualna prava iz socijalne skrbi uputit ¢e vas vasa
socijalna radnica.

Prenatalne pretrage

Zelite li imati vide djece, u trudnodi je moguce napraviti pretragu koja
pokazuje boluje li dijete od distrofi¢cnog EB-a. Pretraga se provodi uzi-
manjem uzoraka korionskih resica nakon 10. tjedna ili djetetove koze
u 15. tjednu trudnoce. Potrebna je pretraga krvi obaju roditelja i sve
njihove djece kako bi se mogla odrediti eventualna pogodnost za raniji
test. Ima nade da ce u bliskoj buduc¢nosti pretragu u trudnodi modi
obaviti sve pogodene obitelji.

Molimo da se za najnovije spoznaje obratite uredu Debre u Zagrebu.
Kada se budete osjecali spremni da saznate vise o distroficnom EB-u,
molimo vas da traZite prosireno izdanje ove brosure. Medutim, ti-
jekom ¢itanja ne zaboravite da se sve komplikacije ne razvijaju u sve
djece, te da se sve poteskoce ne pojavljuju istodobno, ¢ak ni u teskim
slucajevima.

Ove kratke upute u vezi s EB-om osmisljene su kao osnovne informacije
za roditelje djece rodene s distroficnom buloznom epidermolizom.
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