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Epidermolysis bullosa (EB) neboli tzv. nemoc motylich kfidel je
oznadeni heterogenni skupiny vzdcnych onemocnéni, které zpUso-
buji zvy$enou fragilitu kdZe a sliznic a které se projevuji tvorbou
puchy¥l po sebemendim tlaku, tfeni nebo i spontdnné./ Rozliduji
se vrozené (dédi¢né) formy oznaované jako EB congenita, které
vznikaji na podkladé genetickych mutaci kdédujicich proteiny
dermoepidermdlni junkce. Dal$im typem je vzdcnd ziskand forma
nazyvand EB acquisita, kterd se vyviji béhem Zivota a je zplsobena
tvorbou autoprotildtek proti kolagenu VI1.2/ EB congenita (EB) md
rizné klinické projevy, je charakteristickd extrémni kfehkosti kiize
a sliznic, kterd vede k tvorbé& rozsdhlych puchy¥d a ran. Vzhledem
k tomu, Ze postiZené oblasti téla jsou ¢asto vystaveny tlaku nebo
tfeni, jsou tyto stavy také oznacovdny jako mechanobuldzni poru-
chy. Klinickd sloZitost tohoto dosud nevylécitelného onemocnéni
je ddle zhorSena extrakutdnnimi projevy, které zahrnuji pruritus
a postizenikoZnich adnex, zub(, myokardu a urogenitdlniho dstroji.
Také dochdzi k tuhnuti kloub(, sristdim prstl a pfirGstdni jazyka
ke spodiné dutiny Ustnit/

EPIDEMIOLOGIE A DIAGNOSTIKA

Incidence EB se uvddi priblizné 1 ze 17 000 Zivé narozenych déti,
s odhadovanym poétem 500 00O pFipadl po celém svét&.3/ Bylo
identifikovdno vice neZ 10 gend zapojenych do etiologie EB a po-
psdno pres 1000 mutaci, které mohou vzniknout de novo nebo byt
dédény autosomdln& dominantnim nebo recesivnim zplsobem.*/
Podezfeni na EB vznikd pFi vyskytu puchy¥fd po minimdlnim trau-
matu nebo pfi specifickych koZnich projevech jiZz u novorozencd,
po vylouceni ostatnich puchyfnatych onemocnéni. Ke stanoveni
diagndzy a presnému uréeni typu EB je nutnd diagnostika pomoci
molekuldrn&-genetického vySetfeni krve pacienta a jeho rodi¢d
a vzorek klZe vy$etfeny imunofluorescenéni metodou a elektro-
novou mikroskopii.*4/

PATOFYZIOLOGIE A KLASIFIKACE ONEMOCNENI
Genové mutace vedou k tvorb& dysfunk&nich proteint v oblasti
dermoepidermdlni junkce a stratum basale epidermis. Dochdzi
k selhdni adheznich mechanism{ mezi dermis a epidermis, k na-
rueni strukturdlni integrity k@Ze a tvorb& puchy¥d &i rozsdhlych
puchyfnatych ploch (obr.1).5/ Na zékladé drovné, ve které dochd-
zi k oddéleni tkdni pfi vzniku puchyfQ, byly definovdny &tyfi hlavni
typy EB: simplexn{ (SEB), junkéni EB (JEB), dystrofickd EB (DEB)
a vzdcny syndrom Kindlerové (KS).%/ VSechny hlavni typy mo-
hou mit lokalizovanou nebo generalizovanou formu. Pomoci mo-
lekuldrni diagnostiky lze ddle rozliSit vice neZ 30 podtypl EB.”/
P¥ehled zdkladnich podtyp( pFindsi tabulka 1.

KLINICKE PROJEVY

Klinické projevy a zdvaznost jednotlivych forem EB jsou zna¢né
rozmanité a lisi se podle konkrétnich genetickych mutaci a podle
dominantni &i recesivni dédi¢nosti. V obecné roviné plati, Ze &im
jsou mutované proteiny bliZze bazdlni membrdné, tim horsi jsou
klinické projevy onemocnéni. Také lze konstatovat, Ze recesivni EB
md zdvaznéjsi klinicky prdbéh neZ dominantni EB. Nékteré podty-
py EB, jako jsou lokalizované formy SEB, JEB a DEB, se vyznacuji
lehkymi klinickymi pfiznaky bez alterace celkového stavu. Tvorba

puchyfd u téchto forem byvd méné rozsdhld a rdny se hojibez jizev.
Nemocni jsou schopni pfi adekvdtni péci vést plnohodnotny Zivot.

Uinverznich forem JEB a DEB byvd kozni postiZeni pfedevsim v tfis-
lech a axildch. V klinickém obraze ale dominuji gastrointestindlni
potize v€etné striktur jicnu vyZadujicich opakované baldnkové
dilatace &izavedeniperkutdnni endoskopické gastrostomie (PEG).
Vyskytnout se mohou rovnéz potize s vyprazdriovdnim a andlni fisury.

U t&Zkych generalizovanych podtypd JEB a DEB s autosomdlné
recesivni dédi¢nosti (JEB AR a DEB AR) se objevuje rozsdhld tvorba

Pfehled zdkladnich podtypti epidermolysis bullosa (EB)

Typ EB

Mutace genti

Dédi¢nost

Poéet podtypt

PFevzato a upraveno podle?t/

Simplexni EB (SEB)

KRT5 a KRT14, PLEC,
KLHL24, DST, EXPHS5,
CD151

autosomdlné dominantnf{
i recesivni

zhruba 15 klinickych
podtypl

Junkéni EB (JEB)

LAMA3, LAMB3 a LAMC2,
COL17A1, ITGA6, ITGB4
alTGA3

autosomdlné recesivni

zhruba 9 klinickych
podtypl

Dystrofickd EB (DEB)

COL7A1

autosomdlné dominantni
i recesivni

zhruba 11 klinickych
podtypd

Syndrom Kindlerové (KS)

FERMT1

autosomdlné recesivn{
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reakce na minimdlni traumata, nebo vznikajii spontdnné. Postupné
mohou vznikat rozsdhlé defekty na k(Zi trupu a kon&etin, které jsou
osidleny patogeny, dochdzi ke zvySeni zdné&tlivych marker( v krvi
a pacient trpi chudokrevnosti a celkovym oslabenim. P¥i hojeni
vznikaji atrofické jizvy, které mohou pfechdzet do chronickych ran.
U pacientl s JEB AR a DEB AR hrozi v chronicky otevifenych randch
vznik spinoceluldrniho karcinomu (SCC). Pokud nenfv¢as diagnos-
tikovdn a radikdlné odstranén, vede ke smrti pacienta.

U v8ech 3 hlavnich typl EB s generalizovanou formou mohou paci-
enti trpét pruritem, ktery mdze byt obzvld3té intenzivni a mize
vyrazné omezovat pacienty v kazdodennim Zivoté.t/

KAZDODENNI PECE

Zdkladem pé&e uvsech typl EB je sprdvné a Setrné oSetfovdniran.
Zevni terapie zahrnuje vycisténi rdny a prikldddni antiseptickych
obkladl (pouZivdny jsou napt. Octenisept, Octenilin, Granudacyn,
Prontosan, ActiMaris); rédna se poté prekryje atraumatickym krytim
(napf. Mepilex XT, Mepilex Lite, Mepilex Transfer, Urgotul), které
musi byt ponechdno na réné 3-4 dny do dalSiho prevazu.

Odbornd péce zkusenym persondlem pomdhd predchdzet kompli-
kacim onemocnéni. Rdny se snadno infikuji bakteriemi, zejména
u téZkych generalizovanych forem EB, coz md vdzné ndsledky.
Preventivni opatieni zahrnuji pfisné dodrzovdni hygienickych postu-
p a stfiddni dezinfek&nich roztokd a geld na rdny v pravidelnych
intervalech. P¥i klinickych zndmkdch infekce v rdné je nezbytny
stér z rdny na bakteriologickou kultivaci. Pfi vysokych zdnétlivych
parametrech je nutné preléceniinfekce antibiotiky v perordlninebo
nitrozilni formé. Naopak lokdlni antibiotika se pouZivaji vyjimeéné
pro vznik rezistentnich bakteridlnich koZnich kmend.l/

PF¥i zvldddni léCby bolesti se doporucuje multimoddlni pFistup,
ktery kombinuje farmakologické a nefarmakologické strategie.
K udlevé od bolesti se béZné pouzivaji neopioidni analgetika, jako
je paracetamol nebo ibuprofen, zatimco topickd lokdlni anestetika
mohou byt aplikovdna na bolestivé oblasti pfed vymé&nou obvazd.
Tlumeni siln&jsi bolesti postupuje podle analgetického Zebfic¢ku
WHO a zahrnuje kombinaci opioidu a neopioidniho analgetika.
Kromé& L€kl mohou byt uZite&né i integrativni terapie, jako jsou
techniky rozptyleni, relaxaéni cvi€¢eni a psychologickd podpora.
U détfi se silnou bolesti je vhodné vySetreni algeziologem, ktery

m Lokalizace puchyft v dermoepidermdlni junkci
u jednotlivych typt EB.

Typ EB Mutovany protein

[[OI o I o I b I o I o ] transglutamindza 5
o]efe]e]e]e]
SEBb GLni [OIOIOIOIOIO}plukoglobin
suprabazain { (@) I O 0|0 I (@) M plakophilin 1

I desmoplakin
0/0(0[0]0|0

keratin 5/14, plektin,
SEB bazdlni 0 0 0 0 0 0 0

BP230, exophilin 5,

kindlin-1
JEB lamina lucida integrin a6B4, integrin a3
KS kolagen XVII, laminin 332
DEB

lamina densa kolagen VII

EB — epidermolysis bullosa; DEB — dystrofickd EB; JEB — junkéni EB;
SEB simplexni EB; KS — syndrom Kindlerové

PFfevzato a upraveno podle®/

mdZe zvdzit pokrodilé moZnosti, v€etné& nervovych blokdd nebo
jinych intervenci.8/

Nutri¢nipodpora je dileZitd pro zvySenou kalorickou potfebu kvali
energetickému vydeji spojenému s hojenim ran. Doporucuje se
strava bohatd na bilkoviny, vitaminy a minerdly k podpore soudrz-
nosti klZe a hojeni. V pfipadech, kdy je pFijem potravy omezen
kvlli stendzdm jicnu, mdZe byt zvéZeno enterdlni poddvdni stravy
prostfednictvim PEG.°/ Pravidelné sledovdni zahrnuje i vySetfenf
krve klinickym hematologem, ktery zejména u generalizovanych
recesivnich forem DEB a JEB m{Ze indikovat poddni krevni trans-
fuze. Poddvdni kortikoidd je indikovdno gastroenterologem pfi
polykacich obtiZich pacienta nebo po baldnkové dilataci jicnu.

Dal3im zdsadnim projevem zhor3ujicim kvalitu Zivota pacientd
s DEB AR jsou deformity rukou. Jizveni vzniklé po hojeni puchyfd
mdZe vést k flek&nim kontrakturdm a srlstim meziprsti, oznao-
vanym jako pseudosyndaktylie. P¥i pokro¢ilém ndlezu v disled-
ku rozsdhlého jizveni jsou prsty v maximdlni flexi pevné pfirostlé
do dlané a srostlé mezi sebou. Palec byvd posledni prst, ktery je
schopny kli€¢ového Uchopu proti bo&ni strané ukazovdcku. Tento
stav se oznaduje jako “mitten hand deformity”, tedy obraz rukavi-
ce — palédku. Prevence flekénich kontraktur a pseudosyndaktylif
zahrnuje vyvazovdnijednotlivych prstl obvazy, elasticko-kompre-
sivni ndvleky ¢i no¢ni dlahovdni pomoci individudlné zhotovenych
dlah. Prevence je &asto omezena intoleranci rliznych typl mate-
riéld, Spatnou spolupraci pacienta predevsim v d&tském véku &i
puberté nebo prekotnym jizvenim. P¥i rozvinutych kontrakturdch
a dobré compliance pacienta je €asto nutny plasticko-chirurgicky
zdkrok s ndslednou intenzivni rehabilitaci.to/

U pacientd s EB se vyuZivd jak lokdlni, tak celkovd terapie, kterd
zahrnuje podpdrnou i kauzdlni lé€bu. Zatimco podplrnd lé€ba md
slibné klinické Gcinky, kauzdlni lé¢ba je zatim ve stddiu vyvoje
a do klinické praxe se v soucasné dobé dostdvd prvni pripravek.
Specifickou sou&dsti lé€by pacientl s EB, zvldsté s DEB AR, jsou
plasticko-chirurgické vykony a rekonstrukéni operace.

PODPURNA LECBA

ANTIPRURIGINOZNI LECBA

Pruritus, refrakterni k b&Znym antihistaminikim, znaéné zhor3uje
kvalitu Zivota pacientl s EB. Chronicky zdnét, typicky pro DEB,
mdZe pFispivat ke sv&d&ni zvySenou produkci zdnétlivych cytokind
a aktivaci signalizace JAK/STAT. Jako off-label lé¢bu lze zminit
monoklondlni protildtku dupilumab, kterd se vdze na receptor
interleukinu (IL) 4 a sniZuje aktivitu cytokind IL-4 a IL-13.22/ Dals{
moznost zmirnénizdnétu predstavuje monoklondlni anti-IgE proti-
ldtka omalizumab, ktery sniZuje celkovou hladinu IgE*3/ V [é¢bé
pruritu byly také popsdny inhibitory Janus kindz, jako je baricitinib
nebo upadacitinib, které maji u pacientd pozitivni vliv na sniZe-
ni sv&déni, tlumeni bolesti a vyskyt novych puchyi@.*/ V pFipadé
pouZiti omalizumabui inhibitord Janus kindz jde o off-label lé&bu.

ANTIFIBRINOZNi LECBA

Nadmérné jizveni (fibrotizace) a flekéni kontraktury jsou vazny-
mi komplikacemi pfedevdim u pacientd s DEB AR a zna&né snizuji
kvalitu Zivota nemocnych. Opakované poskozovdni tkdné a ndsled-
né jizveni je z velké &dsti zprostfedkovdno TGF-3, a proto léky,
které negativné reguluji signdlni drdhy transformujiciho ristového
faktoru beta (TGF-B), maji potencidl zpomalit progresi onemoc-
néni azmirnit nékteré z pfiznakd. V této souvislosti md v klinickych
studiich dobré vysledky antihypertenzivum losartan, ktery pasobi
jako inhibitor TGF-B.25/

INTRAVENOZNi A LOKALNi APLIKACE GENTAMICINU
Dysfunkéni proteiny dermoepidermdlni junkce u nékterych forem
JEB a DEB jsou zpUsobeny tzv. nesmyslnymi genetickymi mutacemi
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(nonsense mutation). V klinickych studiich bylo prokdzdno, Ze nitro-
zilné podany gentamicin posouvd ¢tecirdmec a je schopny obnovit
defektni protein a zlepsit hojeni ran. Nové syntetizované proteiny
byly schopny u pacienta pretrvat az nékolik mé&sicl. Nebyly zjisté-
ny Zddné neZddouci U¢inky ani pfitomnost protildtek proti protei-
niim.’*/ Obdobny efekt byl zaznamendn po lokdlni aplikaci 0,1%
gentamicinu v masti. Aplikace je limitovdna na 6 tydnd. LéEbu je
mozné opakovat 3x béhem jednoho roku.

TOPICKA LECBA MODULUJICi ZANET

V rdmci topické lé&by u pacient’ s DEB a JEB se celosvétové pouzi-
vd topicky Lé&ivy pripravek, ktery obsahuje 10% extrakt triterpend
z bfezové kiry. Urychluje hojeni ran modulaci zénétu, stimulaci
migrace keratinocytl a antimikrobidlnim G¢inkem. D¥ive byl pouZi-
vdn pfi popdlenindch a u ran po koZnich Stépech. Tento pripravek
mél dobré vysledky i ve dvojité zaslepenych, placebem kontrolo-
vanych klinickych studiich.*®/ P¥ipravek je jiz centralizované regis-
trovdn pod ndzvem Filsuvez.

KAUZALNI LECBA

PROTEINOVA LECBA

Vzhledem k nedostatku kolagenu VIl u pacientl s DEB se vyzkum
zaméfil na vyvoj rekombinantniho kolagenu VI, ktery byl apliko-
vdn nitroZilné. Studie na mysich neprokdzala alergickou reakci ani
protildtky proti kolagenu VII, coZ vedlo k zahdjeni klinické studie
v roce 2019. Pribé&Zné vysledky v8ak nesplnily oekdvdni, a i pFes
skutecnost, Ze studie jeSté nebyla dokonéena a na findlni vysledky
se jeSté Cekd, nejsou vtomto sméru pldnovdny dalsi studie. Jednd
se tedy spiSe o podplrnou lé¢bu.

MEZENCHYMALN{ KMENOVE BUNKY

Mezenchymdlni kmenové buriky (MSCs) jsou charakterizovdny
schopnosti samoobnovy a vicet&elovosti. Pro lé&bu pacientd
srecesivni DEB jsou vyuZivdny MSCs od alogennich ddrcd v&tinou
ziskanych z tukové tkdné. MSCs maiji nizkou imunogenitu a jejich
bezpelnost byla potvrzena v nékolika klinickych studiich. MSCs
zlep$uji hojeniran prostfednictvim trofickych efektd, imunomodu-
lace a podporou neovaskularizace. MSCs lze aplikovat intrader-
mdlné nebo poddvat intravendzné. Intradermdlni poddni umoZniu-
je vySsi koncentraci bunék v misté defektu, zatimco intravendzni
poddnimd potencidl pro systémovy Ucinek, ale osud bunék v téle je
nejisty. V klinickych studiich bylo prokdzdno, Ze intravenézni MSCs
zlepS8uji hojeni ran, sniZuji bolest a svédéni, zlepsuji kvalitu Zivota,
ale bez tvorby nového kolagenu VII. NejlepSich vysledkd se dosa-
huje u déti a pacientd s mirnymi formami DEB.*8/

GENOVA TERAPIE

Ve spoluprdci se Stanfordskou univerzitou byla vyvinuta topickd
genovd terapie pomoci neintegraéniho, replikace neschopného
viru herpes simplex-1 (HSV-1), ktery nese dvé kopie genu COL7A1,
nazvand beremagen gerperpavec (B-VEC).V roce 2022 byla zvetej-
néna randomizovand, placebem kontrolovand klinickd studie fdze
I/11, kterd splnila primdrni a sekunddrni cile tykajici se exprese
kolagenu VI, vytvorenikotvicich fibril,zmen3eniplochy rdny azmen-
Seni Casu potfebného k uzavfeni rdny po lé¢bé B-VEC. Vysledky
studie fdze lll s 31 pacienty s diagnézou DEB AR ukazuji, Ze doslo po
6 mésicich k iplnému zhojeniu 67 % ran oSetfenych B-VEC ve srov-
ndni's 22 % ran s placebem. Po 3 mésicich doslo k Uplnému hojeni
u 71 % ran oSetfenych B-VEC ve srovndni's 20 % u placeba. Doslo
i ke zmenseni bolesti pfi pfevazu, to vSe s minimdlnimi nezddoucimi
ucinky. Vzhledem k neintegraéni povaze HSV se tento typ genové
terapie nepovazuje za trvalé feSeni, ale spiSe za lé¢bu, kterd bude
vyzadovat opakovdni. Dne 19. 5. 2023 byl B-VEC schvdlen Food
and Drug Administration (FDA) ke klinickému pouZiti u pacientl
s DEB ve Spojenych stdtech a na jafe 2025 se predpoklddd schvd-
leni European Medicines Agency (EMA) pro evropsky trh. B-VEC
se tak stal prvni genovou terapii dostupnou pro pacienty s DEB.X8/

CHIRURGICKA LECBA

PROBATORNI EXCIZE

U pacientd s DEB AR a JEB AR je velmi vysoké riziko vzniku SCC
v chronické, nehojicise rdné, atojiz ve druhé dekddé Zivota. U vétsi-
ny téchto pacientl (zhruba 87 % do 45 let) dojde i pFes Uplné
chirurgické odstranéni primdrniho nddoru do péti let k dmrti na
metastaticky karcinom.”/Je proto nutnd pravidelnd dispenzari-
zace ve specializovaném EB centru. V pfipadé suspekce na SCC
(miskovitd ulcerace, navalité okraje, hypertroficky rlst, perleto-
vy lesk, povlak, krvdceni, bolestivost apod.) indikuje dermatolog
v koordinacis plastickym chirurgem probatorni excizi. Odebranych
vzorkl by mélo byt nékolik, aby se vyloudil fale$né negativnindlez.
Histopatologicky odedet vzorku mlZe byt ztiZzeny pfitomnosti
chronického zdnétu a jizveni, proto by mél byt vzorek odebrdn
v plné tloudtce kiZe a zhodnocen histopatologem se znalosti
specifik onemocnéni.

CHIRURGICKA LEEBA SCC

Pozitivni probatorni excize je indikaci k chirurgickému odstrané-
ni celého loZiska s dostate¢nym ochrannym lemem. Operace se
vzhledem k rozsahu excize vétSinou provddi v celkové anestezii i
analgosedaci. Vznikly defekt je ponechdn k sekunddrnimu hojent,
v pfipad& rozsdhlych defektd je moZné pouZit tenké autologni koZni
Stépy k podpore hojeni. Mistni laloky se k zakryti defektu vzhle-
dem k fragilité tkdni nepouZivaji a pfi odbéru dermoepidermdlniho
koZniho $t&pu mdlZe vzniknout chronicky defekt v odb&rové plose.
Pooperaéni péle za pouZiti vihkého hojeni a pravidelnych prevaz{
je klicovd, protozZe pacienti s EB maji zvySené riziko komplikaci,
jako je infekce a protrahované hojeni. Chemoterapie ani radiote-
rapie nejsou u tohoto typu nddoru indikovdny jako primdrni lé¢ba
a mohou byt vyuZity paliativné.*®/

OPERACE DEFORMIT RUKY

Operace deformit ruky zahrnuje predevsim uvolnéni kontrahujicich
vazivovych pruhd najednotlivé prsty arozru$eni pseudosyndaktylif.
Vzniklé defekty jsou oSetfovdny pomocivlhkého kryti a ponechdny
k sekunddrnimu hojeni. Cilem téchto zdkrokd je obnovit pohybli-
vost prstl a tchopovou funkci ruky. Na chirurgicky zdkrok navazu-
je rehabilitace, fyzioterapie a ergoterapie, aby se maximalizovala
extenze prstl a aby se pfededlo recidivdm kontraktur. DdleZitou
soucldsti pooperacni péce je také tlumeni bolesti a lokdlni péce
o rdny v€etné prevence infekce.

MULTIDISCIPLINARNIi SPOLUPRACE

V Ceské republice Zije s EB vice ne? 300 lidi. Pé&e o pacienty s EB,
a to zejména s generalizovanymi formami, vyZaduje vzhledem ke
sloZité a mnohostranné povaze tohoto onemocnéni multidisci-
plindrni p¥istup s komplexnf klinickou pé&i. V Ceské republice je
péce o EB pacienty koncentrovdna do ndrodniho EB centra (www.
ebcentrum.cz), které je situovdno v Détské nemocnici pfi Fakultn{
nemocnici Brno.Jednd se o specializované pracovisté, které vznik-
lo vroce 2001 a které je od roku 2017 ¢lenem Mezindrodni refe-
renéni sité pro vzdcnd koZzni onemocnéni (European Reference
Network-Skin). EB centrum Uzce spolupracuje s pacientskou orga-
nizaci DEBRA CR, kterd poskytuje odborné poradenstvi, osvétu,
finan&ni a materidlovou podporu pacientdm s EB a zapojuje se do
vyzkumu lécby EB.

Odborny tym EB centra zahrnuje vice neZ 24 odbornik( pro détské
a dospélé pacienty s EB: koordindtorem péce je dermatolog, tym
tvofi dermatologické sestry, fyzioterapeut, nutriéni specialis-
ta, rehabilitaéni Llékat, plasticky chirurg, hematolog, psycholog,
molekuldrni a klinicky genetik, gastroenterolog, klinicky onko-
log, vSeobecny chirurg, anesteziolog a algeziolog, gynekolog,
histopatolog, zubni a o&ni lékaF a tym socidlnich pracovnikd.
Pacienti s EB vyzaduji koordinovanou multidisciplindrni péci,
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protoZe vy3Setieni jednotlivych specialistd jsou vzdjemné provd-
zand. P¥ikladem spoluprdce jednotlivych odbornikd je kazdoro&ni
EB klinicky den v Détské nemocnici a vyro¢ni konference ve spolu-
prdcis DEBRA CR20/

KDY LZE EB CENTRUM KONTAKTOVAT?

EB Centrum lze kontaktovat v pfipadé podezfeni na Epidermolysis
bullosa congenita. Mimo pldnované kontroly se pacienti obrace-
ji na specialisty p¥i zhor$eni ¢&i zmé&né& projevl onemocnéni nebo
konzultuji napfiklad vybér Skoly &i vhodného povoldni. Odbornici
z EB tymu rovnéz vitaji spoluprdci s lékafi z pacientova bydlisté.

ZAVER

Péce o pacienty s EB vyZaduje komplexni a multidisciplindrni
pristup, v€etné pravidelnych ndvstév ve specializovaném centru.
Soustfedéni pacientl do center se zkuSenostmi s komplexni pé&i
o pacienty se vzdcnym onemocnénim je velmi pfinosné. Pfedchdzi
se zdvaznym komplikacim a predCasné invalidité, zlepSuje se kvalita
Zivota pacientl a zdrover je pé&e ekonomicky vyhodné&jsi pro pldt-
ce zdravotni pé&e. DlleZité je propojeni center vrdmci mezindrodni
sité odbornikd, jako jsou napf. ERN-Skin a EB Clinet. Vyznamnym
meznikem v terapii je prvni ispésnd kauzdlni lé¢ba pomocipriprav-
ku B-VEC, ktery predstavuje velkou nadéji zejména pro déti jiz od

Kontaktni tdaje najdete na www.ebcentrum.cz kojeneckého véku s klinicky zdvaznou formou DEB AR.
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