O nemoci

Nemoc motylich kfidel je velmi vzacné, vrozené a bohuzel nevylécCitelIné onemocnéni
pojivové tkané, jehoz pficinou je mutace genu, ktery se stara o stavbu klze.

Nemoc motylich kridel, neboli Epidermolysis bullosa congenita, je puchyfnaté kozni
onemocnéni postihujici v Ceské republice okolo 250 - 300 lidi. Jedna se tedy o velmi
vzacné, vrozené a bohuZel nevylécéitelné onemocnéni pojivové tkané, jehoz
pfi€inou je mutace genu, ktery se stara o stavbu kiize. Nemoc se projevuje velmi
tenkou kuzi, ktera ma Spatnou soudrznost.

Onemocnéni postihuje predevsim kazi, dale pak v nékterych pripadech sliznici
dutiny astni, traviciho, respira¢niho a urogenitalniho ustroji. Puchyife se mohou
vytvaret pfi jakémkoliv drobném tlaku &i tfeni. Pfijimani tuhé stravy muze zpUsobit
puchyfe i v Ustech a jicnu, coz pacientim s timto onemocnénim zplsobuje bolesti pfi
polykani. Velmi dulezita je vyvazena strava a dostateCny pfijem Zivin, mineralu a
vitaminu, ktery zajisti, aby byl proces hojeni co nejrychlejSi a imunitni systém co
nejsilngjsi.

Onemocnéni se vyskytuje v nékolika formach od velmi mirnych po smrtelné.
RozliSujeme Ctyfi zakladni formy: simplex, junkéni, distrofickoua velmi
vzacnysyndrom Kindlerové. Tyto formy se dale déli na vice nez tficet podtypu.

Simplex

Simplex forma nemoci je nejCastéjsi formou (47% nemocnych). Puchyfe se tvofi v
nejsvrchnégjsi vrstvé kuze predevsSim v mistech €astého kontaktu, jako jsou plosky
nohou a dlanég, ohyby kloubt, v mistech tfeni obleCeni apod. Nemocni trpi bolesti a
potizemi pfi polykani po poranéni jicnu, maji Spatnou kvalitu nehtt a vlasu, trpi vysSi
kazivosti zubu. Postizeno mize byt dechové a vylu€ovaci Ustroji.

Junkcéni

i pfi lehkych dotecich a poranénich. Tézce postizen byva jicen, nemocni Casto trpi
podvyzivou, ztratou chrupu a vlast. Umrti v kojeneckém véku neni nezvyklé.

Dystroficka

Dystroficka forma je druhou nej¢astéjSi formou (44% nemocnych). Puchyfe se
vytvareji nejhloubéji - az ve Skare, velmi Spatné se hoji a jsou nachylné k infekcim.
Nemocni mohou byt invalidni jiz v brzkém véku, ¢asto dochazi ke srustim prstua. U
této formy mnohem ¢&astéji vznika karcinom kize (70x vyS$si pravdépodobnost nez u
zdravého jedince). Bézna je ztrata vlasu, nehtd, oslabena imunita, podvyziva.

V pfipadé malé Rebeky bohuzel pfesna forma nemoci jesté nebyla urCena. Spravna
diagndéza je dulezita pro stanoveni vhodné lé¢by a prognoézy dalSiho vyvoje nemoci.
Rebeka a jeji rodina na vysledky testd zatim stale Ceka.



Osetrovani

Nemoc motylich kridel je bohuzel nevylécitelna, tudiz pécCe spocliva predevsim
v oSetfovani, mirnéni priznakii a v prevenci. OSetfovani puchyrkd musi byt
provedeno velmi opatrné a sterilné, aby se oteviené rany nestaly také otevienymi
dvefmi pro infekci. Velmi dulezité je proSkoleni rodiCu ve vhodné technice oSetfovani,
o pomduckach, prevenci a dalSich dulezitych oblastech. ProSkoleni probiha ve
specializovanych centrech. V Ceské republice je takovym centrem Klinické EB
Centrum FN Brno a DEBRA CR. Rodindm velmi pomaha spoluprace nejen s
psychologem a socialni pracovnici, ale i s ostatnimi rodinami s touto nemoci.

Zavérem je nutno dodat: Véfme v pokrok mediciny a v nalezeni vychodiska z
poeticky znici, le€ ve skuteCnosti velmi tryznivé nemoci motylich kfidel.


http://www.debra-cz.org/

