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Epidermolysis bullosa (EB)

Epidermolysis bullosa congenita, nemoc motylich kiidel, je zavazné, geneticky podmi-
néné a dosud nevylécitelné onemocnéni, které zplsobuje postizeni viech tkani vznikajicich
z ektodermu. Projevuje se zejména extrémni kiehkosti a citlivosti kiiZe a sliznic. EB patfi k mo-
nogenné dédi¢nym chorobam, zahrnuje skupinu geneticky a klinicky heterogennich one-
mocnéni, ktera jsou charakterizovana tvorbou puchyit a erozi kiize a sliznic, vcetné sliznic
vnitinich organd. U nékterych forem onemocnéni dochazi ke zménam pii tvorbé zubnich
tkani. V Ceské republice touto nemoci trpi okolo 250 az 300 lidi, v Evropé se pak jedna cca
030 000 nemocnych a ve svété zije priblizné 500 000 pacientt s EB.

Obdobné klinické projevy ma epidermolysis bullosa acquisita (EBA), ziskané autoimunit-
ni onemocnéni. Diagnostika je zalozena na imunofluorescen¢ni mikroskopii, kdy se na strané
epidermis podél bazalni membrany nachazeji linearniloziska IgG. Blizkost IgG ke kotvicim fib-
rildm vede k funkénimu poskozeni fibril a naslednému vzniku puchyit 1.

1 — Klasifikace

Rozlisuji se ¢tyfi zakladni formy - EB simplex (EBS), junk¢ni (JEB), dystroficka (DEB) forma
EB a vzacnd forma oznacovand jako syndrom Kindlerové. Celkova klasifikace zahrnuje kromé
4 zakladnich typd 7 hlavnich podtypd a 33 minoritnich podtypd. Klinicky se fenotyp proje-
vuje s velkou diverzitou, mdze jej ovlivnit vice nez tisic mutaci na tfinacti strukturéalnich ge-
nech. V Ceské republice je provadéna piesna diagnostika pouze v Klinickém EB Centru pfi
FN Brno, podileji se na ni dermatolog, histopatolog a molekularni a klinicky genetik. Urceni
presného typu onemocnéni je dllezité pro progndzu dalsiho vyvoje onemocnéni a stanove-
ni vhodné 1é¢by.

Nejcastéjsi formou s nejmirnéjsimi projevy je autozomalné dominantné dédi¢na EB sim-
vétsinou autozomalné recesivné dédi¢né formy EB junkéni a dystrofickd. U téchto onemocné-
ni vznikaji puchyfe v hlubsich vrstvach kidze a dochazi k jizveni. EB junkeni je zplsobena mu-
tacemi napt. v genu pro kolagen typu 17 (chromosom 10), genu pro alpha-3-laminin (chro-
mosom 18), beta-3-laminin (chromosom 1) ¢i v genu pro gamma-2-laminin (chromosom 1).
Dystroficka forma EB je vétsinou zpsobena mutacemi genu pro kolagen typu VIl 2.



Epidermolysis bullosa acquisita je velmi vzacné onemocnéni ziskané v pribéhu zivota.
Z dosud neznamého dlivodu se u takto postizeného jedince zacinaji vytvaret autoprotilatky
proti kolagenu typu VII 1.

2 — Obecné klinické projevy EB

Mechanickd kiehkost kize je pficinou tvorby puchyil na sliznicich a kdizi, dochazi k ni
i spontanné nebo minimalnim plsobenim tlaku. Podle typu onemocnéni se puchyre tvofi
v povrchovych nebo hlubsich vrstvach klze, byvaji vyplnény cirou bezbarvou tekutinou nebo
krvi. Strzeni puchyre vede k erozi dané oblasti, pfipadné k jizveni.

Dalsimi ptiznaky onemocnéni mohou byt skvrnitd pigmentace kdze, tvorba silné pig-
mentovych znamének, chybéni nehtd ¢i ztrata vlasd. Mimo kazi se u tézsich forem nemo-
ci projevuji defekty zejména v oblasti zaZivaciho traktu. Zuzeni jicnu zplsobuje obtize pfi
polykani. Jeho snadné poranéni a nasledné chronické krvaceni jsou pfi¢inou anémie, stej-
né jako neschopnost strev absorbovat Ziviny. Poskozeni o¢ni rohovky, puchyfe a jizvy na vi¢-
kach ¢i ucpani slzného kanalku predstavuji rovnéz ¢asté komplikace tézsich forem EB, stejné
jako ovlivnéni fonace zpUtsobené otoky mékkych tkani a jizvenim pravych i nepravych hlasiv-
kovych vazl. Postizen byva mocopohlavni systém, muskuloskeletalni systém, obvyklé jsou
deformity akralnich ¢asti téla, nejpatrnéjsi je pseudosyndactylie 2. Nejzavaznéjsi komplikace
u pacientd s nejtézsimi formami onemocnéni je spinocelularni kozni karcinom, ktery byva di-
agnostikovan i u mladych pacientt do dvaceti let 3.

Mnohé kombinace koznich a mimokoznich pfiznakl se vyskytuji u vétsiho poctu sub-
typu EB, ale zavaznost klinickych projeva je rozdilnd. Nékteré priznaky jsou pro urcité typy
onemocnéni charakteristické. Rozsahly periordlni vyskyt granula¢ni tkdné a mikrostomie jsou
typické u JEB a recesivni DEB 4.

2.1 — Projevy EB v ustech

Projevy EB v dutiné Ustni se lisi podle typu onemocnéni, zavaznéjsi formy se projevuji
vyraznym mnozstvim velkych puchyfd, které se hoji tuhou jizvou. Léze se mohou nachazet

kdekoli na slizni¢nim povrchu dutiny Ustni. Jizvy zapticinuji vznik mikrostomie, obliteraci ves-
tibula i ankyloglosii. Nejvice postizeni byvaji pacienti s recesivni DEB 5.




Postizeni tvrdych zubnich tkani a riziko vzniku zubniho kazu zavisi na formé onemoc-
néni. Vyznamnou roli hraje u recesivni formy DEB a JEB snizena kvalita skloviny. U vSech fo-
rem onemocnéni je schopnost a moznost ¢isténi zubl ovlivnéna alespori ¢astecné bolesti-
vosti mékkych tkani, nedostate¢nou manualni zru¢nosti zplisobenou pseudosyndactylii, sni-
zenou produkci slin, zhorSenou pohyblivosti jazyka a nutnosti specialni vyZivy ve formé slad-
kych nutridrinkd.

EB Simplex
U pacientd se simplex formou EB se mohou vyskytovat puchyre a viedy, které se vSak
rychle a bez jizveni hoji a pacienty nijak vyrazné neobtézuiji. Riziko vzniku zubniho kazu je

Obr. 1 — Divka (4 roky) s EB simplex

Projevy onemocnéni v dutiné Ustni nejsou na prvni pohled patrné. Dasné pacientky jsou
vsak vice prostupné pro patogeny, jevi znamky mirné gingivitis, na dolnim pravém prvnim
molaru je patrna kompomerni vypli. Projevy nemoci jsou znatelné na bradé, jevi se jako po-
drazdéni klze.

Obr. 2 — Muz (37 let) s EB simplex
Projevy v dutiné Ustni jsou minimalni, z hlediska o3etfeni dutiny Ustni mizeme postupo-
vat jako u bézného pacienta, dbdme pouze zvysené opatrnosti.




Junkéni EB

Viyskyt erozi a puchyit je u pacientt s JEB frekventovany — 88,8 % vysetienych pacient(
ma nebo mélo v dutiné Ustni puchyre, ale s jizvenim a vznikem granulacni tkané se zde setka-
vame vzacné 7. Naopak v oblasti okolo rtli a nosu se tvofi rozsahlé krvacivé 1éze, jez jsou po
Objevuji se ve véku kolem Sesti mésic(, v pribéhu dospivani ¢asto mizi, pribéh a lokalizace
|ézi jsou dulezitym urcujicim prvkem pro rozpoznani JEB.

Dalsim typickym znakem této formy onemocnéni je hypoplazie skloviny. Vysetieni vice
jak stovky pacientl s EB 8, 9 ukazalo, ze vsichni jedinci s JEB vykazuji tento znak. Kauzativ-
ni geny pro vznik JEB jsou kritické pro normalni utvareni skloviny, jedna se na pfiklad o geny
pro lamininy. Pravé tyto geny produkuji proteiny, které se i¢astni buné¢né adheze a umoznu-
ji rGst ameloblastd, které secernuji extracelularni matrix, udrzuji kontakt a adhezi se soused-
nimi bunkami a urcuji tak mikroprostiedi, které je nezbytné pro normalni mineralizaci sklovi-
ny. Pri ztraté spojeni mezi ameloblasty vznikne defekt skloviny, nedokonald adheze amelob-
lastl mUze zpUsobit prosakovani sérovych tekutin do vyvijejici se skloviny, coz vede k posko-
zeni retence albuminu a zhor$eni mineralizace 10. Rozsah poskozeni skloviny se uvadi od jed-
notlivych hypomineralizovanych bodi k celkovému poskozeni, kdy vrstva skloviny na povr-
chu zubu je jen velmi tenkd a nekvalitni.

Obr. 3: Divka (8 let) s junkéni EB

Jedna z mala pacientti s touto formou v CR. Na do¢asnych molarech je patrné tplIné chy-
béni skloviny na okluznich plochach, pacientka ma vyraznou gingivitis, cheilitis a puchyre
na obliceji v rGznych stadiich hojeni. Stalé rezaky jsou zatim intaktni, ale sklovina je kvalita-
tivné velmi oslabena.

Dominantni DEB

U pacientli s autosomalné dominantni formou onemocnéni DEB se ¢asto vyskytuji sliz-
ni¢ni buly a puchyrky (podle vysledku studii je vyskyt mezi 71,1 % a 89,6 %). U nékolika paci-
entl byla zjisténa ankyloglosie a obliterace vestibula 2.



Obr. 4: Zena (45 let) s dominantni formou dystrofické EB
Dominantni forma dystrofické EB ma vyrazné mirnéjsi pribéh nez forma recesivni. Na ob-
razku je patrna fragilita kiize na bradé a rtu, projevy v dutiné Ustni se podobaji simplex formé.

Recesivni DEB, generalizovana forma

U recesivni formy DEB je sliznice dutiny ustni velice kiehka a jiz pfi drobném dotyku se
snadno slupuje. Puchyie se nachazeji kdekoli na sliznici dutiny ustni, zvlasté pak na hibetu ja-
zyka. Jizveni vede k obliteraci tvarového i retniho vestibula, ankyloglosie pravdépodobné na-
sleduje po ulceraci spodiny dutiny Ustni. Postupujici mikrostomie postihuje témér vsechny
pacienty s recesivni DEB formou.

Nejcastéjsi pricinou umrti pacientt s generalizovanou RDEB je spinocelularni karcinom.
Obvykla lokalizace je v oblasti jazyka, ale byly také zaznamendny nélezy na rtu a tvrdém patre.

Pacienti s recesivni generalizovanou DEB maji vyrazné vyssi riziko vzniku zubniho kazu,
nachazi se u nich vétsi depozita plaku. Byly u nich popsény okluzalni abnormality véetné ote-
vieného skusu, zdvaznych stésnéni ¢i zkiizeného skusu u molérd. Zmény ristu oblicejového
skeletu mlze ovlivnit silné jizveni vznikajici v oronasélni oblasti jiz od raného détstvi. Kefa-
lometricka studie provadéna na 42 pacientech prokazala vyrazné mensi celisti, coz nasledné
vedlo k dento-alveolarni disproporci a zubnimu stésnani 11.

Obr. 5: Chlapec (8 let) s recesivni formou dystrofické EB

U pacienta s recesivni formou dystrofické EB jsou na prvni pohled patrné mikrosto-
mie, stésnani zubl pro nedostatecny rist Celisti, cheilitis, v dutiné Ustni je vyrazna gingivitis,
puchyinaté léze na jazyku a sliznicich.



3 — Klinicka doporuceni pri péci o pacienty
s epidermolysis bullosa

Onemocnéni epidermolysis bullosa (EB) je systémové onemocnéni, postihuje nejen kdzi
a sliznice pacienta, ale i vnitini orgény. Jedna se o vzacné onemocnéni, které ale velmi vy-
znamné ovliviuje kvalitu Zivota postizeného jedince i jeho okoli. Diky stale rozsahlejsi osvété
mezi lékaiskou i laickou vefejnosti se vyznamné zkvalitiuji moznosti pomoci témto pacien-
thm, at uz se jedna o terapii fyzickych projevii onemocnéni nebo poskytnuti psychologické
intervence pacientlm i pecujicim. Diky rostoucimu povédomi o piiznacich této vzacné cho-
roby byva také prijeti pacient okolim mnohem lepsi nez dfive.

Onemocnéni ovliviiuje chod celé rodiny pacienta. Aby bylo o nemocného ¢lena rodiny
co nejlépe postardno, je primarné potieba spravna diagnostika onemocnéni, jeho zdvaznos-
ti a typu. Pii analyze jsou brany na zietel klinické projevy a laboratorni vysledky. Mezi hlavni
laboratorni metody vedouci k odhaleni presné varianty onemocnéni patii mapovani pomo-
ci imunofluorescence (IFM), transmisni elektronové mikroskopie (TEM) a genetické moleku-
larni testovani.

Klinické projevy vedouci k pfesnéjsimu zkoumani v laboratofi jsou kiehkost kize, snad-
na tvorba puchyil ¢i odlupovani sliznic. Pri diferencidlni diagnostice je tfeba EB odlisit od in-
fekci, autoimunitnich onemocnéni s vysevem puchyfii a jinych genetickych onemocnéni vy-
znacujicich se fragilitou kdze.

Specializovana centra pro pacienty EB existuji v kazdém evropském staté, ale ne vzdy
jsou nemocni osetfovani lékafri, ktefi se na toto onemocnéni specializuji. Organizace slucuji-
ci pod sebe vzacna onemocnéni kiize (European Reference Network for Rare and Undiagno-
sed Skin Diseases) se snazi osvétou mezi laickou a zejména odbornou vefejnosti zlepsit kom-
fort pacientt s jednou z nejvice omezujicich chorob vibec, a to pomoci sepsanych postupl
pfi terapii zranéni klize, sliznic, osetfovani dutiny Ustni ¢i mirnéni bolesti.

4 — Specifika stomatologické péce u pacientu
s epidermolysis bullosa

Pacienti s onemocnénim epidermolysis bullosa vyzaduji z hlediska zubniho lékafstvi
zvlastni pristup. Vzhledem k nizké prevalenci neni védecka literatura, tykajici se stomatolo-
gické péce o tyto pacienty, pfilis rozséhla. Pro lékare tak vznika vyznamny problém pfi ziska-
vani informaci o bezpecném pristupu.

Moznosti terapie se neustale vyvijeji a zatimco v 70. letech 20. stoleti byla doporucova-
na extrakce jako metoda prvni volby u vétsiny zubnich potizi 12, zejména u pacient se za-



vaznymi formami (recesivni dystroficka forma a forma junkéni), ke konci 20. stoleti uz bylo vy-
uzivano anestezie a konzervacnich i protetickych technik 5.V soucasné dobé se zubni |ékaf-
stvi u pacientd s EB zaméfuje z velké ¢asti na prevenci vzniku problémd, a to kombinaci die-
tetickych doporuceni, zlepSenim zasad Ustni hygieny, zvysenim cetnosti profesionélniho ¢is-

kompozitni vyplné ¢i implantaty.

Vztah mezi mutaci gend, které zpUsobuji onemocnéni Epidermolysis bullosa a kvalitou
zubnich tkani a parodontu, dosud nebyl v literatufe dostate¢né popsan. Je zndmo, ze u junkc-
niho typu EB dochazi k hypoplasii skloviny, jez je ovlivnéna ¢etnymi mutacemi v genu pro la-
minin 5, 14.

Zajimavé je, ze pii popisu vzniku kazu byva u formy simplex vyssi ¢etnost jeho vyskytu
davana do souvislosti zejména se $patnym cisténim, které ovliviiuje citlivost mékkych tkani
parodontu. Kvalita tvrdych zubnich tkani byva oznac¢ovana jako béznd, existuje pouze malé
mnozstvi studii zabyvajici se problematikou struktury skloviny.

Pacienti s touto formou onemocnéni vykazuji mutace v genech pro keratin, konkrétné
Krt5 a Krt14 14. Proteiny, které jsou kédovany timto genem, ovliviuji tvorbu cytoskeletu bu-
nék vznikajicich z ektodermu. U kiize zpUsobuji mutace oslabeni spojeni epidermis a dermis
s nasledkem tvorby puchyil v této oblasti 15. Podobné ucinky ma tato mutace i na sliznici
dutiny Ustni, kterou tvofi nékolik vrstev. Epitelova vrstva se skldda zejména z keratinocytd, je-
jichz cytoskelet je u SEB ovlivnén, a to nejvice u keratinocytli v bazalni vrstvé epitelu 16,17.
Bunky nejspodnéjsi vrstvy stratum basale nasedaji na bazalni membranu oddélujici epitelo-
vou vrstvu od lamina propria mucosae. Toto spojeni podobné jako u kiize byva u pacientt se
SEB oslabeno.

Geny jsou exprimovany ale také v zubni plakodé 18, ze které v dalsi fazi vznika dental-
ni lamina, zaklad pro sklovinu zubu. To vede k domnénce, zZe sklovina zubu muze byt timto
oslabena, tudiz i ke vzniku kazu muize vést mensi mnozstvi povlaku nez u zdravych jedincd.

Dystrofickou formu epidermolysis bullosa zptsobuje mutace v genu pro kolagen VII. Pro-
tein kdédovany timto genem tvoii kotvicifibrily, které zpevnuji spojeni dermis a epidermis. Vliv
na kvalitu sliznic v dutiné Ustni je klinicky velmi znatelné manifestovany a stejné jako na kizi
se i v Ustech pacientl objevuji hojné defekty.

Analyza skloviny takto postizenych pacientu elektronovym mikroskopem ukazala abnor-
mality v jeji struktuie ve formé nepravidelnych prizmat vedouci k defektim skloviny.

U junk¢niformy EB byly popsény defekty ve skloviné u vSech pacientu s timto typem one-
mocnéni zplsobené $patnou adhezi ameloblastli a poruchou secernovani sklovinné matrix
pii amelogenezi 19, 20. Jeji mineralizace viak probiha podobné jako u zdravé skloviny, avsak
samotné defekty vedou k trvalému poskozeni celého zubu 10.



Mutace v genu pro laminin vede k poskozeni buné¢né adheze i na Urovni gingivy.

Gingivalni keratinocyty produkuji extraceluldrné fetézce lamininu 5 21, porucha genu
vede k vétsi propustnosti gingivy pro patogeny dutiny Ustni. Laminin 5 je secernovan také
fibroblasty periodontalnich vldken, ma vliv na chemotaxi epitelovych bunék, poruchy této
drahy mohou ovliviiovat patogenezi a progresi onemocnéni parodontu, jako je periodontitis
a parodontitis, a jejich horsi hojeni s nutnosti naro¢né;si terapie 22,23.

4.1 — Preventivni stomatologicka péce

U pacientU s EB je prioritni pfredchazet problémim a lécit bolest a infekci. Funkéni den-
tice napomaha spravné fonaci a zarucuje kvalitni zvykani, ¢imz snizuje riziko poskozeni jicnu
a mékkych tkani gastrointestinalniho traktu. Pfi bolesti v dutiné Ustni se také snizuje nutric-
ni pfijem, coz pii ¢asté malnutrici problém jesté prohlubuje. Pro udrzeni dobrého stavu chru-
pu je zapotiebi vyuzit u pacientl s EB jiz od détstvi viech dosazitelnych forem prevence, klast
dlraz na domaci i profesiondlni ¢isténi chrupu, pravidelné kontroly u zubniho Iékare, na di-
leZitost spravné diety, vyuzit lokélni aplikaci fluoridovych preparatt ¢i peceténi fisur a jamek
molar. Velice dulezita je spoluprace s praktickym lékafem, ktery doporuci navstévu zubniho
|ékare jiz pred profezanim prvnich zubt kvili véasné edukaci rodicli ohledné domaci péce.
Déle je nutné vcas diagnostikovat abnormality skloviny, které se vyskytuji u JEB, a neprodle-
né rozpoznat vznikajici kazivé léze 6.

U pacientt s EB a jejich rodicu ¢i osetfovatelll vznikaji obavy z pouzivani zubnich kar-
tackd a mozného poskozeni sliznice dutiny Ustni. Vybér zubniho kartacku se musi individu-
alizovat, nicméné cisténi zubll je mozné u vsech forem EB. Pacienti by méli pouzivat mékké
kartacky s malou pracovni ¢asti a rovné stfizenymi stétinami. Rotacni elektrické kartacky se
nedoporucuji, sonické, pokud splnuji pozadavky na mékké stétiny a moznost upravit intenzi-
tu vibraci, mdzeme u pacient doporucit. Osvédcuji se zejména pfi pseudosyndactyliich spo-
jenych se snizenou manudlni zru¢nosti pacienta.

Pfi profesionalni zubni hygiené u pacientt s RDEB muZzeme jemné a opatrné odstranovat
zubni kdmen pomoci ultrazvuku a lesticich technik. Vlivem vibraci zptisobenych ultrazvukem
mohou na sliznici nékdy vznikat krvavé puchyrky. Pokud se to stane, je tfeba puchyriek jem-
né vysusit. U ostatnich pacientl se doporucuje pracovat s opatrnosti, riziko poskozeni tkani
ale neni tak vysoké.

Cetnost kontrol u zubniho lékafe by méla byt individualni a méla by se odvijet od mnoz-
stvi zubniho plaku a rizika vzniku zubniho kazu. Dostate¢na se zdaji byt sezeni jednou za 3 az
6 mésicd. V CR se obvykle kombinuji prohlidky u zubniho lékafe s navitévami ostatnich spe-
cialistd, nebot pacienti velmi ¢asto dojizdéji z vétsi vzdalenosti.



4.2 — Stomatologické osetreni

Pfi osetfovani pacientl s EB je bran na zietel stupen jejich postizeni. U leh¢ich forem je
doporucovan klasicky pfistup pouze s vétsi opatrnosti. Hlavnimi faktory, které by mél Iékar
zohlednit, jsou mikrostomie u recesivni junk¢ni EB a déle kiehkost sliznic a tvorba puchyfd
v urcitém stupni u vsech forem onemocnéni.

Hlavni pficinou iatrogenniho poskozeni je neopatrnd manipulace s nastroji, jejich tlak
na mékké tkané a treni po povrchu a adhese izola¢nich materiald na sliznici. Rty pacienta by
mély byt vzdy potfené vazelinou, aby se predeslo vzniku odérek a ragdd. Vatové tampodny je
doporucovano pred umisténim do Ust jako relativni izolaci pfed vihkem potfit lubrika¢nim
pfipravkem. Pfed vyjmutim z Ust vzdy tampodny zvih¢ime vodou 24. Uziti kofferdamu pro za-
jisténi absolutniho sucha je mozné, momenty, pii kterych je potreba dbat zvysené opatrnos-
ti, jsou umistovani spony v oblasti dasné a zavadéni blany do mezizubnich prostor 13.Vyhod-
néjsi pro pouziti u pacientl s EB se jevi plastové spony a rdmecek. Dal$i moznosti je tplna eli-
minace spon a pfichyceni blany do mezizubnich prostor pomoci klinkd. Pouziti kofferdamu
eliminuje riziko poskozeni mékkych tkani savkou. Pokud je nutné jeji pouziti, méla by se opi-
rat o tvrdé tkdné nebo navlhceny tampdn. Vysoce vykonna savka neni doporucovana. Povrch
zubu Ize susit vzduchovou pistoli, avsak vzdy jemné, aby nedoslo ke vzniku puchyil na slizni-
ci vlivem prudkého proudu vzduchu.

4.2.1 — Lokalni anestezie

LokalIni anestezie byva nedilnou soucasti vétsiny osetfeni, anestetikum je nezbytné apli-
kovat co nejhloubéji do mékkych tkéni a zarover velmi pomalu, aby tlak tekutiny neposkodil
mékké tkané a aby nedoslo ke tvorbé puchyili 25.

4.2.2 — Konzervacni osetreni

Pri tvorbé vyplni je dllezity dokonaly okrajovy uzavér a vylesténi, aby nedochéazelo
k traumatizaci gingivy nebo jazyka ostrymi okraji a hrubym povrchem. Osetieni kofenového
systému zubd je nejvice limitovano schopnosti pacientl oteviit dostatecné Usta, v nékterych
pfipadech je mozné zvolit vestibuldrni pfistup do diefiové dutiny 24. Stejné jako pfi silnymi
dezinfek¢nimi roztoky a zamezit jejich kontaktu s mékkymi tkanémi.
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4.2.3 — Rentgenové snimky

Pri rentgenovém snimkovani byva nejvétsi prekazkou mikrostomie a ankyloglosie, tech-
nikou prvni volby je OPG, u bite-wingovych snimku Ize vyuzit extraoralni pristup, pfi intra-
orélnich snimcich periapikélni oblasti jsou doporucovany malé félie potiené lubrikanciem.

4.2.4 — Chirurgie

Pokud jsou nutné extrakce zubd, postup by mél byt vzdy co nejsetrnéjsi, je dalezité vyva-
rovat se pouziti vykonné chirurgické savky. Pfi planovani chirurgické extrakce je vhodné kon-
zultovat pacientliv stav s jeho internim Iékafem. Pfi mnohocetnych extrakcich se z diivodu
lepsiho pristupu doporucuje extrahovat nejdrive zuby ve frontalnim Useku a nasledné extra-
hovat molary. Krvaceni by mélo byt jemné stavéno mirné navlhc¢enymi smotky gazy. Pfi nut-
nosti celkové anestezie je dobré stomatologické vykony kombinovat s jinymi planovanymi
operacemi, kazda celkova anestezie zplsobuje potize nasledkem zavadéni endotrachedlni
trubice ¢i laryngedlni masky 26.

4.2.5 — Protetické osetreni

Néhrady zubd a jejich ¢asti se déli na snimatelné a fixni. U pacientt s EB jsou Iépe snase-
ny fixni nadhrady, ale je mozné zhotovit i snimatelné, zejména u pacientd s leh¢i formou one-
mocnéni. Vzdy je potteba, aby nahrada v Ustech netlacila a nezplisobovala poranéni ostrymi
¢i hrubymi ¢astmi, retencni prvky by mély byt voleny tak, aby nedrazdily.

Otisky na nahrady mohou byt problematické, zejména u pacientd s mikrostomii, otisko-
vaci Izicka mlze byt proto zvolena z flexibilniho materialu, Ize pouzit sekéni 1zicky, pfi vyraz-
ném omezeni také pouze silikonovy tmel pfitlaceny na zub. Z predbézného otisku laborant
vyrobi individualni IZicku. Pfed kazdym otiskovanim je vhodné namazat mékké tkané vazeli-
nou, aby nedoslo k jejich poskozeni pfi vyjimani otisku z Ust 27.

Velice slibné se jevi pouziti enosealnich implantatd, fixni protetika kotvena pomoci im-
plantatld umoznuje kvalitni rozmélnéni sousta a eliminuje poskozeni mékkych tkani zpdso-
bené vyndavanim snimatelné protézy z Ust a jejim pohybem. Dfive byly velké obavy z nepfi-
jmuti implantétu kosti pacienta, vyzkumy vsak prokazuji velkou ispésnost této metody 28.



4.2.6 — Ortodoncie

Pokud pacient potfebuje ortodontickou terapii, u vétsiny forem vyzaduje postup osetiu-
jiciho lékare jen minimalni Upravy zahrnujici zejména Setrny a opatrny pfistup a kontrolu, aby
dratky a zdmecky nezranovaly. Ortodonticka lé¢ba u pacientl s RDEB je obtiznéjsi kvuli opa-
kovanému vzniku puchyfil a ulceraci sliznice, objevuje se zdvazné jizveni mékkych tkani, na-
slednd mikrostomie a ankyloglossie a zhorseny pfijem potravy, ¢asto vznika extrémni stésna-
ni zubniho oblouku. Provedeni preventivnich extrakci umozni jeho Upravu, zlepsi hygienické
podminky a snizi vyskyt parodontalnich onemocnéni 29. Pro prevenci traumatizace mékkych
tkani je nutné na kovové casti ortodontického aparatu nanést ortodonticky vosk a rty a sliz-
nice promazavat vazelinou. Lé¢ba foliovymi rovnatky se jevi z hlediska poskozovani mékkych
tkani nejvyhodnéjsi variantou s prihlédnutim k nékterym terapeutickych limitG a finan¢ni na-
ro¢nosti [é¢by.

4.2.7 — Zaveér navstévy

Na konci kazdé navstévy u zubniho Iékare je nutné zkontrolovat pfitomnost puchyfi,
ty je nutné sterilné vypustit a vysusit. Zbytky materidlt zpod jazyka a z vestibula je potieba ci-
lené hledat a odstranit, pfi pouZiti anestezie je vhodné pacientdim pfipomenout, ze do jejiho
odeznéni by neméli kousat ani si tfit rty a tvare, aby nedoslo k jejich poranéni 13.
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Specifika stomatologické péce
u pacientu s epidermolysis bullosa

VYKON

Vysetieni

Tlak a klouzavé pohyby na sliznici
Anestezie

Odsavani umisténi

Odsavani intenzita

Chirurgicka savka

Vzduchova pistole
Kofferdam

Bunicina, vatové valecky

Ultrazvuk
Air flow cisténi
Preparace
Ruéni néstroje

Vyplné

Extrakce

Protetické prace

Zubni pasta
Ustni vody
Cetnost navitév

Doméci dentalni hygiena

POSTUP U PACIENTASEB

Volit mensi vysetfovaci néstroje

Snazime se jim vyvarovat

Deponovat pomalu, do hlubsich vrstev

Na okluzni plochu nebo podlozit bunicinou
Snizend intenzita

Pouzit se snizenym vykonem

Vyvarovat se kontaktu s mékkymi tkdnémi
Vyvarovat se prudkému ofouknuti mékkych tkani
Preferovat plastové spony

Pred vlozenim do Ust potiit vazelinou nebo zvlh¢it
Pred vyjmutim vzdy zvlh¢it

Mozné pouzit, opatrné u dasni

Pouze nejjemnéjsi prasek, hrozi naruseni sliznic
Pozor na tlak pfi fixaci ruky s vrtackou

Opérné body volime na zubech pacienta

Vzdy vylestit, nenechavat ostré okraje a hrubé plochy
Snazit se odstranit veskeré zbytky z dutiny Gstni
Setrna, egalizovat kostni IGiZko, rany se hife hoji
Preferovat fixni feSeni

U leh¢ich forem mozna snimatelna ndhrada
Vyhodnéjsi jsou mirné pruzné materily (napft. Deflex)
Viyvarovat se drazdivym slozkdam — SLS, mentol
Vlyvarovat se drazdivym vodam s alkoholem
Kazdé tfi mésice

Kartacek s malou hlavickou a mékkymi Stétinami
Sélo kartacek

Mezizubni kartacky




5 — Zaver

Cilem této publikace je priblizit Uskali a odlisnosti pfi osetfovani pacientl s epidermoly-
sis bullosa se zamérenim na to, jak zména genetiky u téchto lidi konkrétné ovliviiuje kvalitu
zubnich tkani, parodontu a sliznic v dutiné Ustni. Domaci i profesionalni péce o dutinu Ustni
je naro¢na, vzhledem k nizké incidenci onemocnéni se vétsina zubafd a dentalnich hygienis-
tek s touto chorobou nesetkava, tudiz nema presné informace, jak spravné o pacienty peco-
vat, a maji obavy, aby jim neublizili. Nejdlezitéjsim aspektem spravného osetfovani by méla
byt empatie, opatrnost a komunikace s pacientem a jeho rodinou.
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