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Epidermolysis Bullosa

Szanowni Padstwo

Oddajemy w Padistwa rece ,PRZEWODNIK DLA PACJENTOW I RODZICOW”. Jest to polskie dumaczenie
,EB-Handbuch” - opracowania przygotowanego przez specjalistow z EB Haus w Austrii, pod redakcja dr Anji Diem.

W wersji oryginalnej i w kilku innych wersjach jezykowych przewodnik ten jest dostgpny online w formie poje-
dynczych rozdziatéw. My jednak zdecydowalismy, ze polskie ttumaczenie zostanie uzupetnione i przygotowane jako
cato$ciowa broszura, co wydaje nam si¢ bardziej wartosciowe dla czytelnikéw.

,PRZEWODNIK DLA PACJENTOW I RODZICOW” jest skierowany do wszystkich 0séb bezposrednio do-
tknietych epidermolysis bullosa (EB), a takze do ich rodzin i tych, przed ktérymi staja wyzwania zwiazane z EB oraz
do 0s6b chcacych poglebic¢ swoja wiedzg z zakresu EB.

Celem przewodnika jest dostarczenie szeregu potrzebnych informacji umozliwiajacych lepsze zrozumienie EB i po-
znanie sposobéw radzenia sobie z réznymi wyzwaniami zwigzanymi z ta choroba. W zadnych okolicznosciach prze-
wodnik ten nie zastgpuje jednak fachowej pomocy medyczne;.

W niniejszym przewodniku poruszone zostaly tylko niektére kwestie. Z pewnoscia istnieja rowniez inne metody
radzenia sobie z réznymi problemami stosowane przez chorych i ich opiekunéw. Intencja autoréw jest zdobywanie
do$wiadczenia, poszerzanie wiedzy i aktualizowanie przewodnika w przysztosci.

Jako redaktorzy tlumaczenia polskiego réwniez zdajemy sobie sprawe ze zréznicowania sytuacji chorych,
w zaleznosci od kraju, w ktérym mieszkaja. Nasza intencja jest, aby polskie thumaczenie niniejszego przewodnika
byto dostosowane do realiéw polskich.

Stad tez zachgcamy Paristwa do zgtaszania wszelkich sugestii dotyczacych tego opracowania, co pozwoli nam stwo-
rzy¢ przewodnik mozliwie najbardziej przydatny dla polskich chorych, ich rodzin i opiekunéw. Uwagi prosimy
kierowa¢ na adres: terapia@ebpolska.pl

Z powazaniem

Dr Anja Diem (EB Haus)

Dr Katarzyna Wertheim-Tysarowska (Fundacja EB Polska)

Lek. med. Marcin Malka (Klinika Leczenia Ran PODOS)

Mgr Aleksandra Jakubiak (Mélnlycke Healthcare, partner publikacji)
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01 NAJWAZNIEJSZE KWESTIE

Opracowano na podstawie: EB Handbook, Dr Anja Diem

Jezeli czytasz nasz przewodnik, zakladamy, ze wszystkie inne choroby, ktére moga dawad objawy podobne do EB, zostaly wykluczone
przez lekarzy, ktérzy potwierdzili, ze podejrzewaja EB, czyli rzadka chorobeg, o ktdrej istnieniu prawdopodobnie nigdy nie slyszatas/-es.
Pragniemy poméc Ci lepiej zrozumied, co dzieje sie z Twoim dzieckiem i jak najlepiej o nie dbaé. Czym w rzeczywistosci jest EB i jakie
sa przyczyny tej choroby, mozesz przeczytaé w rozdziale ,,Ogélne informacje o EB”.

Kiedy noworodek przychodzi na $wiat i istnieje podejrzenie, ze moze
by¢ chory na EB, zwykle powoduje to szereg reakcji. W pierwszych
dniach zycia dziecka rodzice czgsto doswiadczajg wahan nastroju. Od
czasu otrzymania informacji, ze ,,co$ z ich dzieckiem jest nie tak”, do
momentu ostatecznej diagnozy rodzice przezywaja okresy niepewnosci
i strachu, ktére bardzo trudno jest im znies¢.

Potwierdzenie rozpoznania typu EB moze zajaé trochg czasu, a Ty
musisz normalnie zy¢. Ostatecznej diagnozy nie mozna wyda¢ wy-
tacznie na podstawie obserwacji stanu skéry dziecka (wiele pecherzy,
kilka pecherzy, duze rany, male rany), dlatego tez nie nalezy wyciaga¢
zadnych pochopnych wnioskéw. Niemowlgta z rozlegtymi ranami po-
wierzchniowymi po urodzeniu mogg by¢ chore na tagodniejsze formy
EB, a niektdre poczatkowo tagodne objawy ostatecznie zamieniajg si¢
w cigzszy typ choroby. Moze to zmyli¢ nawet opiekunéw majacych do-
$wiadczenie z EB. Czasami badania diagnostyczne odbywaja si¢ bardzo
szybko, a w niektérych przypadkach moga trwa¢ nawet kilka miesigcy
zanim zdiagnozowana zostanie konkretna posta¢ choroby. Na calym
$wiecie istnieje tylko kilka laboratoriéw, ktére moga przeprowadzaé
testy diagnostyczne, a znalezienie dokfadnej, podstawowej zmiany ge-
netycznej powodujacej chorobg jest niezwykle skomplikowane. Dlate-
go tez poczekaj na ostateczny wynik badan, nawet jedli jest to bardzo
trudne i stanowi wyzwanie dla Twojej cierpliwosci.

Niezaleznie od postaci EB sytuacja zawsze bedzie taka sama: jest
to Twoje dziecko, ktére potrzebuje Ciebie oraz troski i mitosci, ktérg
da¢ mozesz mu tylko Ty. Kazdy przypadek jest indywidualny i nike nie
motze przewidzied, jak zycie z EB bedzie wygladato w przypadku tej
nowo narodzonej, malej istotki. Odpowiedz pojawi si¢ wraz z uply-
wem czasu. Przede wszystkim musisz mie¢ $wiadomo$¢, ze na $wiat
przyszed! cztowiek, ktéry poza pielegnacja skdry i zaspokojeniem pod-
stawowych potrzeb (jedzenie, cieplo itp.), oczekuje od Ciebie zapew-
nienia mu poczucia bezpieczeristwa i okazywania milosci.

Podczas gdy lekarze s3 zajeci ustalaniem doktadnej diagnozy cho-
roby Twojego dziecka, Ty masz skoncentrowaé si¢ na powitaniu go
w swoim zyciu, mimo, ze podejrzenie choroby jest dla Ciebie nieocze-
kiwanym wyzwaniem. Mozesz i powinnas dotyka¢ dziecka, cho¢ jego
skéra jest bardzo wrazliwa. Twojego dotyku potrzebuje takze dziecko
znajdujace si¢ w inkubatorze.

Dziecko najlepiej jest dotykad nieostonigtymi rekami; nalezy uni-
ka¢ rekawiczek. Jesli nie jest to mozliwe z powodéw medycznych
(decyzje zawsze podejmuje lekarz!), mozesz stosowal rekawiczki
uzywane w szpitalu. Jesli musisz stosowaé rekawiczki, bezposrednio
po zalozeniu nalezy je posmarowa¢ kremem o wysokiej zawartosci
ttuszczu lub wazeling. Szczegélnie w pierwszych dniach zycia ské-
ra niektérych noworodkéw z EB jest tak delikatna, iz istnieje ry-
zyko, ze jej fragmenty beda przykleja¢ si¢ do rekawiczek. Po kilku
dniach dowiesz sig, czy tak jest w przypadku Twojego dziecka. Jed-
nak w wigkszo$ci przypadkéw zauwazysz, ze zachowujac odpowiedni
poziom ostroznosci, mozesz bez probleméw tuli¢ i dotykal je, nie
wyrzadzajac mu zadnej krzywdy. Jesli z powodu zaniechania $rod-
kéw ostroznosci pojawi sig kilka pecherzy, nie obwiniaj siebie za ich
powstanie. Sprobuj dowiedzied sig, jak do tego doszto i potraktuj to
jako lekcje. Nie daj si¢ zwariowad: pecherze powstaja bardzo czgsto
bez wyraznego powodu, gdyz s czgécig tej choroby. Nigdy nie da si¢
zapobiec rozwojowi wszystkich pecherzy. Z tego tez wzgledu szcze-
gblnie wrazliwe obszary nalezy chroni¢ za pomoca opatrunkéw. Kon-
take cielesny i przytulanie dziecka z EB s3 réwnie wazne jak w przy-
padku kazdego innego dziecka i o wiele wazniejsze niz zapobieganie
pojawieniu si¢ kilku pecherzy. Kilka pecherzy powstatych na skutek
przytulania przyniesie dziecku mniej szkéd niz niepokdj na skutek

unikania kontaktu cielesnego.

Powinniscie nauczyé si¢ jak najszybciej, jak samodzielnie dbaé

o0 swoje dziecko, ale takze zapewnié mu bezpieczeristwo i bliskos¢
[fizyczng, nie przysparzajgc mu cierpienia.

Jesli jest to mozliwe, skontaktujcie si¢ z do$wiadczonym terapeu-
t3 i opiekunem. W nawigzaniu kontaktu posredniczy czgsto szpital,
w ktérym dziecko si¢ urodzito. W przypadku pielegnacji pecherzy i ran
mamy do czynienia z pewnymi szczeglnymi kwestiami i potrzebami,
ktére nalezy wziaé pod uwage. Temat ten zostal oméwiony w osobnym
rozdziale ,,Leczenie ran/zmiana opatrunkéw”.



NARODZINY DZIECKA Z PODEJRZENIEM EB

Opracowano na podstawie: EB Handbook, Dr Anja Diem

Noworodek, ktéry przychodzi na §wiat z EB lub podejrzeniem
tej choroby, podobnie jak inne dzieci potrzebuje schronienia,
bezpieczefistwa, pokarmu, bliskosci i stymulujacego srodowi-
ska. Ze wzgledu na wrazliwo$é skéry dziecko wymaga réw-
niez profesjonalnej opieki medycznej i pielegniarskiej. Pierw-
sze dni z nowo narodzonym dzieckiem sa zawsze powiazane
z uczuciem ekscytacji, lecz charakteryzuja sie takie pewna
niepewnoscia, co w wiekszym stopniu dotyczy dzieci urodzo-
nych z chorobg taka jak EB. Celem niniejszej sekcji jest upo-
rzadkowanie mozliwych do$wiadczen wraz z przedstawieniem
wszystkich zwigzanych z nimi spraw tatwych i tych trudniej-
szych. Zyczymy, abyscie szybko przyzwyczaili si¢ do nowej
i niespodziewanej sytuacji. Przy odrobinie pomocy i wsparcia
kazdy z Was wkrétce bedzie méglt w odpowiedni sposéb zajaé
sie swoim dzieckiem.

Gdy po porodzie u dziecka zostang wykryte otwarte rany, pe-
cherze lub brakujace obszary skéry, nalezy natychmiast skonsul-
towaé si¢ z pediatrg w celu wykluczenia innych choréb (szcze-
golnie infekcji), charakteryzujacych si¢ tymi samymi objawami.
Nastepnie trzeba potwierdzi¢/wykluczyé pecherzowe oddzielanie
si¢ naskorka (epidermolysis bullosa — EB).

Aby postawi¢ diagnoze pecherzowego oddzielania sig¢ naskérka,
konieczne moga by¢ specjalne badania, najczgsciej DNA. Moze
tez zaistnie¢ potrzeba pobrania matej probki skdry, ktére zostanie
przeprowadzone w znieczuleniu miejscowym.

Przedstawimy ogélny zarys sposobu opieki nad dzieckiem z pg-
cherzowym oddzielaniem si¢ naskérka. Poczatkowo nie jest waz-
ne, jaki typ EB ma Twoje dziecko, poniewaz w najwcze$niejszym
okresie zycia opicka wyglada podobnie. Gdy tylko posta¢ EB
zostanie rozpoznana, opieka nad dzieckiem bedzie sukcesywnie
dostosowywana.

PRZYGOTOWANIA DO POWROTU DO DOMU

Powrét ze szpitala do domu mozna zacza¢ planowad, jezeli be-
dzie to uzasadnione z medycznego punktu widzenia i jezeli nabie-
rzesz pewnodci siebie w roli rodzica. Powinna$ przygotowad si¢ na
to w miar¢ mozliwodci, gdy jeszcze przebywasz w szpitalu. Poza
wszystkimi rzeczami, ktére juz prawdopodobnie przygotowatas
dla swojego dziecka, by¢ moze bedziesz musiata doda¢ jeszeze kil-
ka rzeczy. Z pewnoscig przydatna bedzie migkka podktadka do 16-
zeczka, poniewaz dzieci duzo $pia. Moze to by¢ np. dobrej jakosci
owcza skora, migkki kocyk lub ptaska poduszeczka. By¢ moze juz
w szpitalu odkrytas, na jakiego rodzaju podkiadce Twoje dziecko
czuje si¢ najlepiej. Nastepnie poszukaj podobnego rozwiazania,
kiedy bedziesz w domu.

By¢ moze jakie$ ubranka kupitas, pozyczytas lub otrzymatas
juz jako prezent. Teraz musisz je sprawdzi¢ i wybraé te, ktére sa
migkkie i nie majg zbyt grubych szwéw mogacych tworzy¢ jakie-
kolwiek punkty ucisku. Niektdre ubranka moga by¢ noszone na
lews strong, innych nalezy si¢ pozby¢.

Pielegnacja dziecka z EB, ktéremu nalezy zmieniaé opatrunki,
czgsto moze trwaé bardzo dlugo, dlatego opiekunowie (rodzice,
krewni, pielegniarka domowa) musza znalez¢é odpowiednie miej-
sce pracy. Zastanéw si¢, gdzie w domu najlepiej jest to robi¢ lub
w ktdrym miejscu mozna ustawi¢ nowa toaletke. Czesto jest to
przewijak. Musisz jednak sprawdzi¢, czy Ty lub inna osoba mo-

zecie tam stal przez dluiszy czas bez obciazania plecéw na sku-
tek niewlasciwego sposobu schylania si¢. Zwlaszcza na poczatku
prawdopodobnie bedziesz potrzebowaé pomocy przy zmianach
opatrunkéw, dlatego druga osoba powinna mie¢ réwniez miejsce
dla siebie.

Jak najszybciej znajdz pediatrg lub lekarza rodzinnego, ktéry
zechce towarzyszy¢ Tobie i Twojemu dziecku, do ktérego bedziesz
miala zaufanie i bedziesz mogta zwrécié si¢ z kazdym problemem.
Poniewaz EB to rzadka choroba, moze si¢ zdarzy¢, ze lekarz nie
ma lub ma niewielkie do$wiadczenia z dzie¢mi chorymi na te
przypadloéé. Ale to nie jest az tak wazne; liczy si¢ cheé bycia ra-
zem z Tobg w nowej sytuacji i stuzenia Ci pomoca w rozwiazy-
waniu kwestii niezwigzanych z EB. Osoba, ktéra wspoétpracuje
z do$wiadczonymi specjalistami ds. EB, znajdzie najlepsze dla
Twojego dziecka metody leczenia. Jest to podstawa skutecznej
opieki medycznej nad Twoim dzieckiem.

BOL

W przypadku EB mozesz napotkad szczegblnie powazny pro-
blem — problem bélu. Istnieje wiele przyczyn, ktére moga po-
wodowaé bél u chorych na EB. Szczegélnie zmiana opatrunkéw
moze powodowald silny bdl odczuwany przez dziecko. Z tego
powodu wazne jest opracowanie odpowiedniej procedury, ktéra
ulatwi zmian¢ materiatéw opatrunkowych. Zatem jak najszybciej
powinna$ uzyskaé¢ wsparcie od oséb, ktdre maja doswiadczenie
z EB!

Z naszych doswiadczed wynika, ze w pierwszej fazie zycia
dziecka bardzo trudno jest zorientowad sig, czy rzeczywiscie od-
czuwa ono bdl. Jest to zaréwno trudne dla personelu medyczne-
go, jak i dla rodzicéw. Dziecko chore na EB ptacze i/lub krzyczy,
robiac to z wielu réznych powodéw, podobnie jak niemowleta ze
zdrowg skéra. Ponadto zachowanie dziecka zalezne jest oczywiscie
od jego osobowosci. Niektére dzieci marudza gloéniej niz inne,
niektére s3 raczej ciche od urodzenia, jeszcze inne s3 niecierpli-
we i nerwowe, podczas gdy inne wydaja si¢ og6lnie zadowolone.
W tym przypadku szczegblnie wazna jest $cista obserwacja dziec-
ka i dobra komunikacja miedzy lekarzami a rodzina.

Wiele z tego, co interpretujemy jako bél, u dzieci chorych na
EB w rzeczywisto$ci ma rézne przyczyny. Bardzo szybko nauczysz
si¢ rozpoznawa¢, czy Twoje dziecko cierpi z powodu bélu, czy tez
jego krzyki s po prostu dziecigcym ptaczem bedacym manifesta-
cja glodu, mokrej pieluszki albo wyrazem pragnienia uwagi rodzi-
c6w. Jedli dziecko z EB jest Twoim pierwszym dzieckiem, moze to
potrwad nieco dtuzej niz w innych przypadkach, jednak nauczysz
si¢ tej umiejetnosci szybciej niz myglisz.

Jesli jednak okaze sig, ze dziecko cierpi z powodu bélu, ktdry
moze by¢ leczony tylko za pomoca lekarstw, musisz szybko dzia-
ta¢, podajac dziecku wystarczajaca ilo$¢ $rodkéw przeciwbélo-
wych. Istnieje kilka mozliwosci. Monitoring medyczny podczas
leczenia bélu jest niezbedny, tak samo jak niezb¢dna jest dobra
i otwarta komunikacja miedzy rodzicami a lekarzami.




SUGESTIE DOTYCZACE POSTEPOWANIA Z NIEMOWLETAMI O WRAZLIWEJ SKORZE

Istnieja mozliwe sposoby i zachowania, ktére pomagaja chronié

wrazliwa skére dziecka; oto kilka wskazéwek:

Niemowlat z EB nie wolno poczatkowo podnosié ,,pod ramio-
na’, poniewaz moze to powodowaé powstawanie duzych pecherzy
pod pachami. Jednak sa niemowl¢ta, w przypadku ktdrych jest to
mozliwe pomimo EB — w duzym stopniu zalezy to od podtypu cho-
roby. W poczatkowych fazach zycia dziecka zazwyczaj nie mozna
jednoznacznie stwierdzi¢, na jaka forme EB choruje dane dziecko,
ale w kazdym razie powinna$ zachowa¢ ostroznos¢. Wraz z uptywem
czasu nauczysz sig, co dziata na korzy$¢ Twojego dziecka, a co nie.

Przykladowo, dobrym rozwiqzaniem jest kladzenie dziecka na
migkkiej wyscidlce, takiej jak skdra owcza, gruby kocyk lub po-

duszka. W ten sposdb dziecko mozna podniesé wraz z podkladky,
co pozwoli unikngé dalszych urazdw.

Jesli cheesz podnies¢ dziecko bez wyscidtki, najpierw ostroznie
obré¢ je z pleckéw do pozycji bocznej, a nastepnie delikatnie umiesé
jedna reke pod posladkami, a druga pod glows lub karkiem, co po-
zwoli dziecku wolno si¢ odsuna¢, a Ty bedziesz mogta je unies¢.

Ostroznos¢ jest réwniez zalecana w przypadku smoczkéw, ktére
moga prowadzi¢ do powstania pgcherzy w obszarze warg i jamy
ustnej. Jednak pomimo EB niektére niemowleta nie maja z tym
wigkszych probleméw.

Jezeli chodzi o ubranka dla dziecka, musisz wzia¢ pod uwage
kilka rzeczy. Urazy skéry moga powodowaé miejsca, w ktérych na
ubraniach znajdujg si¢ guziki, zamki btyskawiczne lub szwy. W celu
ochrony skéry mozna rozwazy¢ zakladanie ubranek na lews strong,
aby szwy nie mialy z nig kontaktu. Wiecej wskazéwek przedstawio-
no w rozdziale ,Odziez”.

Whrew wszelkim obawom karmienie piersia dziecka z EB jest czg-
sto mozliwe — w kazdym razie nalezy podjaé taka prébe. Mleko to
najbardziej odpowiedni pokarm dla niemowlecia, a samo karmienie
piersig sprzyja budowaniu pozytywnej wigzi miedzy matka a dziec-
kiem. Karmienie piersia jest zatem wysoce pozadane u dzieci z EB.

Dotyczy to wszystkich form EB, poniewaz nawet w cigzkich formach
choroby, w kt6rych problemy dotycza tez blon $luzowych, karmie-
nie piersia jest najbardziej tagodnym sposobem podawania pokarmu.
Pomocny okazad si¢ moze do§wiadczony konsultant laktacyjny, ktéry
wykaze cierpliwo$¢, bedzie posiadaé wiedz¢ na temat EB i dobrze
pozna Twoje dziecko.

Natomiast jesli z jakiego$§ powodu karmienie piersia nie bedzie
mozliwe, nie nalezy ulega¢ stresowi: dobre jedzenie zapewnisz swo-
jemu dziecku, karmiac je preparatami dla niemowlat, a wi¢Z matka-
-dziecko zbudujesz w inny sposdb.




03 BADANIA GENETYCZNE

Opracowata dr Katarzyna Wertheim- Tysarowska

Dziedziczne pecherzowe oddzielanie si¢ naskdérka (EB) definiowane jest jako grupa genetycznie uwarunkowanych choréb charaktery-
zujaca sie tamliwos$cia skéry, tworzeniem si¢ pecherzy, nadzerek oraz ran w obrebie skéry i blon sluzowych w reakcji na drobne urazy
mechaniczne.

PAMIETAJ!

* Nie wszystkie choroby przebiegajace z powyzszymi objawami sa uwarunkowane genetycznie!

* Nie wszystkie uwarunkowane genetycznie choroby przebiegajace z wrazliwoscig i famliwoscia skdry sa zaliczane do EB. Wyrdznia si¢
calg grupe innych schorzen skéry powodujacych jej wrazliwo$é i tamliwos¢, ktére jednak aktualnie nie sg klasyfikowane jako EB. Naj-
czgéciej wystepujacym i do niedawna klasyfikowanym jako EB typu prostego jest zespét ztuszczania skéry koficzyn (APSS).

Jednakze w przypadku klinicznego podejrzenia EB niezbe¢dne jest wykonanie dalszych badan diagnostycznych tj. badari genetycznych
i/lub badari mikroskopowych.

Badania mikroskopowe, ktére wykonuje si¢ na wycinku skéry, umozliwiajg precyzyjne okreslenie lokalizacji pecherza na granicy skér-
no-naskérkowej i w konsekwencji potwierdzenie klinicznego rozpoznania EB, a takze ustalenie typu choroby.

Celem molekularnych badari genetycznych jest weryfikacja rozpoznania klinicznego i okreslenie typu patologii EB (identyfikacja mu-
tacji genowych odpowiedzialnych za patologi¢ EB). Badania prowadzone sa na DNA wyizolowanym najczesciej z leukocytéw krwi obwo-
dowej, ale Zrédlem DNA moze by¢ tez kazda inna tkanka organizmu.

EB JEST CHOROBA UWARUNKOWANA GENETYCZNIE

Chociaz budowa naskérka i granicy pomigdzy skéra a naskérkiem jest skomplikowana i wymaga wspéidzialania kilkuset bialek, to jak
dotad znanych jest jedynie kilkanascie biatek, kedrych uszkodzenie (wskutek mutacji w kodujacych je genach) powoduje rozwéj EB. Kazde

z tych biatek kodowane jest przez inny gen.

SPOSOB NAZWA GENU
DZIEDZICZENIA
AUTOSOMALNY DOMINUJACY KRT5, KRT14, PLEC, KLHL24
PROSTY (SIMPLEX)
AUTOSOMALNY RECESYWNY KRT5, KRT14, DST, EXPH5, PLEC, CD151

LAMAS, LAMB3, LAMC2, COL17A1,

tACZACY (JUNCTIONAL) AUTOSOMALNY RECESYWNY ITGAG, ITGB4, ITGA3
AUTOSOMALNY DOMINUJACY COL7A1
DYSTROFICZNY
AUTOSOMALNY RECESYWNY COL7A1
ZESPOL KINDLERA AUTOSOMALNY RECESYWNY FERMT1

Aby zidentyfikowaé mutacjg, niezbedne jest wykonanie u pacjenta badania genetycznego.

Poza WERYFIKACJA ROZPOZNANIA KLINICZNEGO, BADANIE GENETYCZNE UMOZLIWIA:

e OBJECIE PACJENTA I JEGO RODZINY PORADNICTWEM GENETYCZNYM, w tym: okre$lenie sposobu dziedziczenia

choroby, wyliczenie ryzyka powtdrzenia si¢ choroby w rodzinie oraz mozliwo$¢ ustalenia statusu nosicielstwa krewnych,
* DIAGNOSTYKE PRENATALNA/PREIMPLANTACY]JNA,
¢ Przewidywanie, w przypadku niektérych mutagji, przebiegu klinicznego choroby,

* Kwalifikacj¢ pacjentéw do programéw terapeutycznych i badan klinicznych.




JAK DZIEDZICZONE JEST EB

Wyréinia sie dwa sposoby dziedziczenia EB zalezne od ro-
dzaju mutacji i genu odpowiedzialnych za EB oraz od lokalizacji
w danym genie: autosomalny recesywny i autosomalny dominuja-
cy. Nalezy podkresli¢, ze do chwili obecnej wszystkie odmiany EB
dziedzicza si¢ w sposéb niezalezny od plci pacjenta (geny, ktérych
mutacje s3 odpowiedzialne za EB s3 zlokalizowane w genomie poza
chromosomami pici).

W dziedziczeniu autosomalnym recesywnym (AR) objawy cho-
roby pojawiajg si¢ tylko w przypadku wystapienia mutacji w obu
allelach (kopiach) tego samego genu. Charakter dziedziczenia jest
z reguly oburodzicielski to znaczy, ze jedna mutacja zostata przeka-
zana przez matke a druga od ojca. Oznacza to, ze osoba, ktéra ma
mutacj¢ w pojedynczym allelu genu (wspomniani rodzice, krewni)
jest bezobjawowym nosicielem EB. Stad tez osoby zdrowe nie maja
przewaznie $wiadomodci, ze sg nosicielami mutacji. W przypadku
nosicielstwa mutacji w tym samym genie przez oboje rodzicéw, ry-
zyko urodzenia dziecka chorego na EB wynosi dla kazdej ciazy 25%.

W dziedziczeniu autosomalnym dominujacym (AD) objawy kli-
niczne choroby wystepuja, gdy mutacja jest obecna w jednym alle-
lu genu, a ryzyko wystapienia choroby u potomstwa wynosi 50%
dla kazdej ciazy. W niektérych przypadkach mutacja tego typu
ma charakter de novo, co znaczy, ze nie zostata odziedziczona i po-
wstata u osoby chorej w sposéb spontaniczny. Oznacza to, ze mu-
tacje powstaly albo w czasie tworzenia si¢ komoérek rozrodezych
u jednego z rodzicéw, albo juz po zaptodnieniu na etapie zarodkowym.

Jednym z najprostszych sposobéw okreslania sposobu dziedzi-
czenia choroby w danej rodzinie jest tzw. analiza rodowodu, czy-
li ustalenie, czy choroba pojawita si¢ u dziecka po raz pierwszy
w danej rodzinie, czy jest przekazywana z pokolenia na pokolenie.

Nalezy jednak podkresli¢, ze kalkulacje takie bez badan gene-
tycznych moga by¢ obarczone bledem. Przyktadowo, w rodzinach
z typem dystroficznym EB dziedziczonym w sposéb dominujacy

znane s przypadki wystgpowania u pojedynczych oséb choroby
o cigzszym przebiegu. Moze by¢ to spowodowane faktem, iz u ta-
kiego pacjenta w jednym allelu genu COL7AI wystgpuje mutacja
powodujaca chorobg o dziedziczeniu autosomalnym dominujacym,
a w drugim allelu genu COL7A1 mutacja zwiazana przyczynowo
z dziedziczeniem recesywnym, odziedziczona od rodzica — bezob-
jawowego nosiciela.

W zwiqzku z powyzszym ryzyko genetyczne w danej rodzinie musi

byé zawsze okreslane indywidualnie na podstawie badati moleku-

larnych przez lekarza genetyka.

JAK WYKONUJE SIE MOLEKULARNE
BADANIE GENETYCZNE?

Zakres analizy u danego pacjenta powinien by¢ kazdorazowo
ustalony przez lekarza genetyka.

Aktualnie wdrozony schemat postgpowania zaktada analiz¢ opar-
ta na sekwencjonowaniu nastgpnej generacji z wykorzystaniem tzw.
panelu NGS (sekwencjonowanie wysokoprzepustowe) zawierajace-
go geny zwigzane przyczynowo z wystgpowaniem EB. Badanie to
umozliwia jednoczesng analiz¢ wielu genédw. W uzasadnionych kli-
nicznie przypadkach zlecane jest wykonanie analizy molekularnej
tylko w kierunku identyfikacji mutacji w jednym okreslonym genie
(sekwencjonowanie metoda Sangera).

Zakoriczeniem procedury diagnostycznej jest identyfikacja u pa-
¢jenta mutacji w jednym badZ w obu allelach genu (w zaleznosci
od typu dziedziczenia choroby) oraz ustalenie pochodzenia mutacji
poprzez wykonanie badania u obojga biologicznych rodzicéw.

U wigkszo$ci pacjentéw w Polsce zastosowanie powyzszej proce-
dury umozliwia ustalenie molekularnego podloza choroby.

Zdarza si¢ jednak, ze mutacje nie sa znajdowane lub udaje si¢ zidentyfikowa¢ jedynie jedna mutacj¢ w przypadku choroby o dziedziczeniu

autosomalnym recesywnym.

SYTUACJA TAKA MOZE WYNIKAC Z KILKU CZYNNIKOW, PRZEDE WSZYSTKIM Z WYSTEPOWANIA :

. Mutacji w regionie niekodujacym/regulatorowym z jednym z badanych genéw. Regiony te nie s3 uwzgledniane w rutynowej diagnostyce

z uwagi na fak, ze s3 jeszcze stabo poznane, a wystgpowanie w nich mutagji jest bardzo rzadkie.

. Mutacji o charakterze rozlegtych rearanzagji (tj. duplikacji/delecji) obejmujacych duze fragmenty genéw (wymaga zastosowania innych niz

rutynowe metody analizy).

. Mutacji w innych genach, powodujacych inng niz EB jednostke chorobows przebiegajaca z famliwoscia i wrazliwoscia skory.

. Mutacji w genach, ktére nie s3 jeszcze przyczynowo zwiazane z wystepowaniem EB (i ktdrych sekwengja nie jest uwzgledniona w panelu NGS).

Fakt, iz u danego pacjenta mutacja(e) nie zostata(y) znaleziona(e), nie wyklucza klinicznego rozpoznania EB. W takiej sytuacji celem dalszej

weryfikacji diagnozy nalezy rozwazy¢ wykonanie biopsji skdry i badaii mikroskopowych, a takze rozszerzonego zakresu wspomnianych badan

molekularnych tj. w zaleznosci od sytuacji klinicznej obejmujacych analize rozleglych rearanzacji metoda MLPA, sekwencjonowanie catoekso-
mowe (tzw. WES), analiz¢ RNA, badZ sekwencjonowanie catogenomowe.
Kontynuacja badad moze by¢ réwniez wskazana w sytuacji, gdy nawet w rutynowym postgpowaniu  diagnostycznym znaleziony zostanie

nowy wariant o nieustalonym znaczeniu klinicznym. Wéwczas zlecone mogg zosta¢ badania genetyczne nie tylko rodzicéw, ale i rodzeristwa czy

dalszych krewnych Pacjentéw.

Jak wspomniano powyzej badania genetyczne wykonuje si¢ nie tylko celem ustalenia rozpoznania choroby, ale takze po to, by sprawdzi¢, czy
osoba zdrowa (np. krewny albo partner) jest nosicielem mutacji, i na tej podstawie dokona¢ oceny ryzyka urodzenia dziecka chorego na EB.

Nalezy podkresli¢, ze EB jest chorobg rzadka, wigc w zdecydowanej wigkszosci badania te majg charakter uspokajajacy — umozliwiajg wyklu-

czenie nosicielstwa znacznego odsetka mutacji w badanym genie i w sposéb istotny zmniejszy¢ ryzyko posiadania chorego potomstwa dla danej

pary. Celem wykonania takich badan konieczna jest konsultacja z lekarzem genetykiem, ktéry zaplanuje schemat postgpowania diagnostycznego

oraz udzieli porady genetycznej.



UPROSZCZONY SCHEMAT POSTEPOWANIA W MOLEKULARNEJ DIAGNOSTYCE GENETYCZNEJ EB
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PORADA GENETYCZNA

OPIS SCHEMATU ZNAJDUJE SIE W TEKSCIE

Strzatki oznaczaj kolejne etapy postgpowania, ktére jednak moze zosta¢ zmodyfikowane. Zastosowane skréty: NGS — sekwencjonowanie nastepnej
generacji, MLPA — analiza rozleglych rearanzacji, WES — sekwencjonowanie catoeksomowe, WGS — sekwencjonowanie catogenomowe.

OPRACOWANO NA PODSTAWIE:

Clinical practice guidelines for laboratory diagnosis of epidermolysis bullosa. Has C, Liu L, Bolling MC, Charlesworth AV, El Hachem
M, Escdmez M], Fuentes I, Biichel S, Hiremagalore R, Pohla-Gubo G, van den Akker PC, Wertheim-Tysarowska K,
Zambruno G. Br ] Dermatol. 2020 Mar;182(3):574-592.

Consensus reclassification of inherited epidermolysis bullosa and other disorders with skin fragility. Has C, Bauer JW, Bodemer C,
Bolling MC, Bruckner-Tuderman L, Diem A, Fine JD, Heagerty A, Hovnanian A, Marinkovich MP, Martinez AE, McGrath JA, Moss
C, Murrell DF, Palisson F, Schwieger-Briel A, Sprecher E, Tamai K, Uitto J, Woodley DT, Zambruno G, Mellerio JE. Br ] Dermatol.

2020 Feb 4. doi: 10.1111/bjd.18921.




PRZYJECIE DO SZPITALA W TRYBIE NAGLYM

Opracowano na podstawie: EB Handbook, Dr Anja Diem

Jezeli chory z EB trafi do szpitala z powodu choroby lub naglego pogorszenia stanu zdrowia, a szpital nie dysponuje informacjami
o jego historii choroby, nalezy natychmiast poinformowa¢ personel medyczny o tym, ze pacjent choruje na EB. Personel szpitala po-
winien wiedzieé, ze w przypadku chorych na EB istnieje wicksze ryzyko uszkodzenia skéry. Przekazanie personelowi medycznemu
odpowiednich informacji w trakcie przyjecia pozwoli uniknaé pézniejszych urazéw.

W sytuacji zagrozenia Zycia nie ma czasu
na zastanawianie si¢, czy pacjentowi grozi
uszkodzenie skéry. W takim przypadku trze-
ba zaakceptowaé fake i mie¢ swiadomo$¢, ze
uszkodzenia skéry nie dato si¢ uniknaé.

Powazny problem czgsto pojawia sig,
gdy pacjenta trzeba podtaczy¢ do respirato-
ra. Intubacja (tj. umieszczenie plastikowej
rurki w tchawicy) pacjenta z cigzkq postacia

NAJWAZNIEJSZE INFORMACJE

EB moze prowadzi¢ do powaznych kom-
plikacji. Ich przyczyna jest wysokie ryzyko
uszkodzenia blony $luzowej oraz waskie
$wiatlo drég oddechowych w obregbie jamy
ustnej i tchawicy. Osoba odpowiedzialna
za wprowadzenie rurki (intubacyjnej) do
tchawicy musi zachowaé duza ostroznosc.
Konieczne jest uzycie jak najmniejszej rur-
ki intubacyjnej, wczesniej nasmarowanej

zelem, oraz laryngoskopu o jak najmniej-
szych wymiarach. (tj. specjalnego urzadze-
nia z lampka umozliwiajacego obejrzenie
gardla i zalozenie rurki intubacyjnej)

Nie kazda hospitalizacja jest zwigzana
z sytuacja zagrozenia zycia. W takich przy-
padkach wszystkie badania i zabiegi nalezy
przeprowadzaé, majac na uwadze podatnos¢
skéry pacjenta na uszkodzenia.

Rozpoznanie i zastosowane leczenie uzaleznione s3 od aktu-
alnej sytuacji.

Personel szpitala nalezy niezwlocznie poinformowacé o zagro-
zeniu dla skéry pacjenta.

Zabiegi ratujace zycie maja pierwszeristwo wobec ochrony skéry
narazonej na uszkodzenia.

Intubacja (tj. umieszczenie w tchawicy plastikowej rurki do
wspomagania oddychania) pacjentéw z ci¢zka postacia EB
moze stwarza¢ trudnosci. Nalezy uzy¢ jak najmniejszego la-
ryngoskopu i duzej ilosci zelu. Rurke intubacyjng nalezy przy-
mocowaé za pomocg ta$my do intubacji wykonanej z gazy opa-
trunkowej. W miar¢ mozliwosci nalezy unikaé samoprzylepnych
ta$m chirurgicznych.

Uwaga: Ukladajac poszkodowanego w odpowiedniej pozycji, na-
lezy unika¢ ruchéw powodujacych tarcie na powierzchni skéry!
Jest to réwnie wazne podczas uktadania pacjenta na stole do badan
RTG, TK lub na stole operacyjnym.

Nie nalezy korzystaé z plastréw samoprzylepnych ani innych
materialéw przylepnych (np. elektrod EKG)! Skéra chorego
czesto przykleja sie do plastréw i innych materiatéw przylepnych,
utrudniajac ich usuniecie. Do mocowania mozna uzy¢ materiatu,
ktéry przywiera do skéry, ale nie klei si¢ (np. Mepitac®, Mepilex®).
W sytuacjach naglych mozna odstapi¢ od tej zasady. Wazne, aby
usuwaé opatrunki samoprzylepne (np. plastry) w sposéb bardzo
ostrozny, przy uzyciu specjalnego srodka do usuwania opatrun-
kéw samoprzylepnych (np. Niltac®), lub pozostawi¢ je na miejscu

i skontaktowac si¢ ze specjalistg w zakresie leczenia EB.

To samo dotyczy kaniul dozylnych (tzw. wenflonéw), kt6rych
zatozenie moze by¢ konieczne do podania lekéw. Do ich mocowa-
nia mozna uzy¢ materiatu, ktéry przywiera do skdry, ale nie klei
si¢ (np. Mepitac®, Mepilex®). W przypadku koniecznosci usunie-
cia opatrunku przylepnego nalezy postgpowac jak wyzej.
Pobieranie krwi i wykonywanie zastrzykéw — w celu przygo-
towania skéry do zabiegu nalezy zdezynfekowaé miejsce iniekcji
sprayem do dezynfekgji lub preparatem naktadanym na skére
z zachowaniem odpowiedniej ostroznosci, unikajac tarcia i pocie-
rania skdry. Po wyjeciu igly nie nalezy stosowa¢ plastra samoprzy-
lepnego. Nalezy zatozy¢ lekko uciskajacy opatrunek mocujacy.
Mozna wykonywa¢ diagnostyczne badania USG, nalezy jednak
ograniczy¢ do minimum ewentualne tarcie glowicy USG o skére.
Podczas zaktadania pacjentowi opaski uciskowej lub mankietu
ci$nieniomierza nalezy uwaza¢, aby nie uszkodzi¢ skéry chorego.
Jezeli konieczny okaze si¢ zabieg chirurgiczny, pacjenta nalezy
umiesci¢ na stole operacyjnym z miekkim materacem i utozy¢
go w taki sposob, aby unikna¢ uciskéw na cialo. Rany poopera-
cyjne zazwyczaj goja si¢ prawidlowo. Szew nalezy umiesci¢ nieco
glebiej w tkance podskdrnej, poniewaz szwy zaktadane na po-
wierzchni skéry nie trzymaja si¢ dobrze.

Technika zaktadania opatrunku jest taka sama dla wszystkich ran,
niezaleznie od tego, czy sa to rany pooperacyjne, powypadkowe, czy
powstate w przebiegu EB.

TECHNIKA OPATRYWANIA RAN (OPATRUNEK POCZATKOWY | DALSZA PIELEGNACJA RAN OTWARTYCH)

1. Ostroznie (1) wyczys$¢ i przeplucz rang (np. zanieczyszczong rang powypadkows).

2. Opatrunek zaktadany bezposrednio na skére: nie uzywaj samoprzylepnych opatrunkéw z gazy (nasaczonych lub nienasaczonych wazelina).
Jezeli to mozliwe, uzyj migkkiego opatrunku piankowego odpowiedniego do skéry z EB, np. Mepilex®.

3. Wypetnienie: w miar¢ mozliwosci, bandaz elastyczny lub migkki kompres z widkniny, np. Peha Crepp.

4. Mocowanie: r¢kaw bawetniany np. Tubifast® lub delikatny bandaz np. Peha Crepp.

W przypadku standardowych ran u chorych ze ,,zwyczajng” postacia EB nalezy przestrzega powyzszych zasad!

Jezeli dane pacjenta sq znane, zalecamy niezwloczny kontakt z osrodkiem leczenia EB.




05 COVID-19, ZALECENIA DLA CHORYCH NA EB

Opracowano na podstawie: DEBRA International: COVID-19, ULOTKA INFORMACYJNA

Wybuch epidemii koronawirusa (COVID-19) wzbudzil wiele watpliwosci i pytan, zwlaszcza wéréd rodzin dzieci i 0séb dorostych,
ktére cierpia na schorzenia takie jak EB. Aby przygotowaé dla Paristwa niniejsza publikacje, siegneliémy do sprawdzonych zrédet i za-
siegneliSmy opinii specjalistéw z wielu krajéw w dziedzinie leczenia EB z zakresu dermatologii, choréb zakaznych i psychologii.

WPLYW NA PRZEBIEG EB
Jakie jest prawdopodobieristwo zarazenia si¢ wirusem i jak powazne moga by¢ dolegliwosci
w przypadku zachorowania?

Choruje¢ na EB. Czy w zwiazku z tym mam wigksze ryzyko zachorowania na COVID-192

Nie uwaza si¢, aby pacjenci z EB byli narazeni na wigksze ryzyko zachorowania niz reszta
populacji, a wigc nie ma koniecznosci stosowania dodatkowych $rodkéw ostroznosci. Niekto-
rzy pacjenci moga cierpie¢ na inne schorzenia zwigkszajace ryzyko. Jeszcze inni mogg mied
na r¢kach opatrunek uniemozliwiajacy im doktadne umycie rak. Wazne wiec, aby pacjent nie
dotykal twarzy, a jego opiekunowie i rodzina przestrzegali zasad higieny.

Czy w przypadku zachorowania na COVID-19 moje dolegliwosci beda bardziej nasilone?

Ryzyko wystapienia dolegliwosci u pacjentéw z miejscowym EB jest takie samo jak u oséb
zdrowych. W przypadku zarazenia u chorych, ktérzy cierpig na cigzsza postaé EB, ryzyko
wystapienia bardziej nasilonych dolegliwosci jest wysokie. Wynika to z faktu, ze takie osoby
majg rézne choroby wspélistniejace, np. anemie, niedozywienie, zakazenia ran przewleklych,
i borykaja si¢ z problemem utraty bariery ochronnej jaka jest skéra, co zaburza funkcjonowa-

PODZIEKOWANIA

Niniejszy rozdziat przygotowano na
podstawie ulotki informacyjnej Debra
International dotyczacej COVID-19, ktéra
powstata we wsp6tpracy z ekspertami:

Dr Anja Diem

Starszy lekarz w EB House Austria (Austria)
Maria Helena Sant Ana Mandelbaum
Pielegniarka dermatologiczna w Universi-

dade do Vale do Paratba (Brazylia)

Prof. Gunnar Naulaers
Kierownik zespotu ds. leczenia EB w Uni-
versity Hospitals Leuven (Belgia)

Caroline De Reu

Pielegniarka specjalizujaca si¢ w leczeniu

nie uktadu odpornosciowego.

Najskuteczniejszq obrong jest unikanie zakazenia wirusem.

Postepuj zgodnie z zasadami codziennej pielegnacji skéry dla chorych z EB

i zdrowo sie odzywiaj.

ZALECENIA

Jak zabezpieczy¢ sie przed zarazeniem, jak powinno wyglada¢ funkcjonowanie psychospo-
Yeczne chorego w czasie izolacji i co nalezy zrobié jezeli konieczna bedzie hospitalizacja?

Nalezy przestrzegaé zalecen wydawanych przez rzad i organy stuzby zdrowia w kraju
zamieszkania. Zalecenia moga zmienia¢ si¢ z dnia na dzien, dlatego warto stale je $ledzi¢,

aby by¢ na biezaco.

Pamigtaj! Najskuteczniejsza obrong jest unikanie zakazenia wirusem. Zakazenia unikniesz,
przestrzegajac zasad higieny i ograniczajac zbedny kontake fizyczny z innymi ludzmi.

ZASADY HIGIENY:

* Myj rece czesto i doktadnie wodg i mydtem (przez co najmniej
20 sekund) lub uzywaj srodka do dezynfekeji na bazie alkoholu.

¢ Jezeli nie mozesz umy¢ rak ze wzgledu na obecno$¢ ran lub opatrun-
kéw, unikaj dotykania twarzy.

¢ Jezeli nie mozesz umy¢ rak, w razie koniecznosci zmieniaj opatru-
nek zewnetrzny czgéciej niz zwykle. Mozesz réwniez zabezpieczy¢
go przylegajaca folig lub uzywaé gumowych rekawic.

* Opiekun chorego musi doktadnie umy¢ rece przed i po opatrze-
niu rany. Nalezy zachowac jak najwigkszy dystans, a jesli to moz-
liwe — zatozy¢ maseczkg.

e DPodczas kaszlu i kichania zakryj usta zgietym tokciem lub chu-
steczka. Chusteczkg wyrzué natychmiast po uzyciu, a nastgpnie
umyj rece.

OGRANICZ ZBEDNY KONTAKT FIZYCZNY:

e Zostati w domu — nie wychodz z domu, jezeli nie jest to konieczne.
Jezeli masz taka mozliwo$¢, pracuj w domu.

¢ Jezeli musisz wyj$¢ z domu, zachowaj odstep co najmniej 2 metry
od innych ludzi oraz unikaj dotykania powierzchni i przedmiotéw
w miejscach publicznych.

EB w University Hospitals Leuven (Belgia)

Sam Geuens

Psycholog w University Hospitals Leuven
(Belgia)

Dr Maria Joao Yubero Gongalves
Lekarz specjalista w zakresie dziecigcych
choréb zakaznych w DEBRA Chile
(@3]

Dr Fiona Browne

Dermatolog w Children’s Health Ireland
(CHI) w Crumlin (Irlandia)

Nora Garcia Garcia
Psycholog w DEBRA Spain (Hiszpania)

Inne zrédta: Swiatowa Organizacja
Zdrowia

Po powrocie do domu zdezynfekuj sprzet utatwiajacy poruszanie
si¢, z ktdrego korzystates, np. wézek inwalidzki, i pozostaw obuwie na
zewnatrz. W razie przypadkowego kontaktu z inng osobg (niezaleznie
od tego, czy wystepuja u niej objawy) zmien zewngtrzne opatrunki,
zdejmij i wypierz ubrania, ktére miafes na sobie, i umyj wszystkie
obszary ciala, kt6re byly narazone na kontakt.

Dezynfekuj szczegdlnie miejsce zmiany opatrunkéw, poza tym kuch-
ni¢, tazienke, wszystkie klamki. Mozna do tego celu uzywaé chuste-
czek nasaczonych substancja p/bakteryjna do odkazania powierzchni
np. Sani-Cloth (bez alkoholu). Unikaj spozywania potraw i napojow
przygotowanych poza mieszkaniem.

Unikaj spotkari z przyjaciétmi i krewnymi spoza kregu domownikéw.
Jezeli zaobserwujesz u siebie lub keéregokolwick z domownikéw ob-
jawy, poddaj si¢ izolacji. Jezeli chorujesz na EB i musisz poddac si¢
izolacji, w razie koniecznoéci moze towarzyszy¢ Ci jeden opickun.
Jezeli w Twoim kraju trwa sezon grypowy, zaszczep si¢ przeciwko
grypie (po konsultacji z lekarzem). Szczepionka nie zabezpieczy Cig
przed zachorowaniem na COVID-19, ale ograniczy ryzyko zakaze-

nia wirusem grypy.




Upewnij sig, e jestes przygotowany na ewentualng hospitalizacje. Jezeli bedziesz przestrzegad wezesniej wymienionych zasad,

prawdopodobieristwo hospitalizacji bedzie bardzo niskie. Niemniej jednak zawsze warto byé przygotowanym.

PRZYGOTOWANIA DO HOSPITALIZACJ!I:

e Upewnij si¢, ze posiadasz kart¢ z informacjami na temat EB
i danymi kontaktowymi zespotu/lekarza prowadzacego Twoje
leczenie EB.

e Upewnij si¢, ze posiadasz awaryjny zestaw produktéw do piele-
gnacji ran i innych przedmiotéw, ktérych mozesz potrzebowaé
podczas pobytu w szpitalu.

* Porozmawiaj ze swoimi opiekunami na temat drég kontaktu
w naglych wypadkach.

e W przypadku pytari skontaktuj si¢ z zespolem/lekarzem, kt6ry
prowadzi Twoje leczenie EB.

MINIMALIZACJA PSYCHOSPOLECZNYCH
SKUTKOW IZOLACJI U 0SOB DOROSLYCH:

¢ DPrzestrzegaj ustalonego porzadku dnia — wstawaj o stalej porze, pla-
nuj swoje zajgcia, spozywaj positki o statych godzinach, dbaj o higieng
osobista.

* Pogbdz sig ze swoimi uczuciami. To catkowicie naturalne, ze niepoko-
isz si¢ i martwisz w tych niepewnych czasach. Skupiaj si¢ na tym, nad
czym masz kontrole, a nie na rzeczach, na keére nie masz wplywu.

¢ Rozmawiaj o swoich uczuciach z osobami, ktdre darzysz zaufaniem.
Nawiaz kontake z przyjaciétmi lub rodzing przez telefon lub media
spolecznosciowe. Jezeli potrzebujesz pomocy, popros o nia. Jezeli nie
jeste$ w stanie poradzi¢ sobie z problemem sam, zglos si¢ do specjalisty.

INFORMACJE OGOLNE

Co to jest koronawirus?

Jest to wirus, ktéry moze wywotaé chorobe u zwierzat i ludzi. Ist-
nieje wiele koronawiruséw, ktére powoduja infekeje drég oddecho-
wych: od zwyklego przezigbienia, przez grype, po powazniejsze cho-
roby takie jak MERS (bliskowschodni zespét oddechowy) czy SARS
(cigzki ostry zespot oddechowy).

Co to jest COVID-19?

COVID-19 to nazwa choroby zakaznej wywolywanej przez od-
kryty niedawno koronawirus. Zaréwno nowy wirus jak i wywolywa-
na przez niego choroba staly si¢ znane po tym, gdy wirus zaczat roz-

przestrzenia¢ si¢ w chinskim miescie Wuhan w grudniu 2019 roku.

W jaki spos6b rozprzestrzenia sie COVID-19?

Wirusem wywotujacym COVID-19 mozna zarazi¢ si¢ podczas
kontaktu z osobg zakazona. Choroba szerzy si¢ droga kropelkowa,
a wicc za posrednictwem drobnych kropelek wydobywajacych sie
z nosa lub ust zarazonej osoby.

Zakazenie wirusem wywotujacym COVID-19 nastepuje, gdy kro-
pelki dliny lub wydzieliny osoby zakazonej rozpylone podczas kaszlu
lub oddychania dostana si¢ do drég oddechowych osoby zdrowe;.

Kropelki te osiadajg réwniez na przedmiotach i powierzchniach
znajdujacych si¢ w otoczeniu zarazonego. Osoba zdrowa moze zara-

Niniejszy rozdziat opisuje jedynie przykladowe postgpowanie, ktére nie wyznacza standardu opieki medycznej. Autorzy tekstu dotozyli

.

* Staraj si¢ zachowaé spokdj i skupia¢ si¢ na swoich normalnych co-
dziennych zajeciach. Oddaj si¢ zajeciom, ktdre pomagaja Ci radzi¢
sobie ze stresem — moze to by¢ humor, medytacja, sport, joga itp.

* Kaidego dnia jesteSmy bombardowani mndstwem informacji. Staraj
si¢ siega¢ do rzetelnych Zrédet informacji i robi¢ to raz dziennie. Nie
sprawdzaj wiadomosci co 5 minut!

MINIMALIZACJA PSYCHOSPO+ECZNYCH
SKUTKOW IZOLACJI U DZIECI:

* Dzieci natychmiast odczuwajg zmiany w swoim zyciu, dlatego nalezy
przestrzega¢ znanego im porzadku dnia.

* Rozmawiaj z dzie¢mi o tym, co si¢ dzieje. W Internecie mozna znalezé
wiele broszur i filmikéw na temat COVID-19 skierowanych do dzieci
w réznym wieku.

* Poméz dzieciom kontynuowa¢ normalne zajecia — pozwdl im bawi¢
si¢, jezeli to mozliwe, zabierz je na spacer, zadawaj im prace domowe
itp.

* Dowiedz sig, co niepokoi lub czego boi si¢ Twoje dziecko i dodaj mu
otuchy. Postaraj si¢ sam zachowa¢ spokéj. Twoje dziecko bedzie czer-
pa¢ otuchg z Twojego spokoju. Zapewnij je, ze razem przetrwacie t¢
sytuacje, a zapewnienie bezpieczeristwa nie nalezy do jego obowiaz-
kéw.

* Pomdz dzieciom utrzyma¢ kontake z rodzing i przyjaciétmi.

* Ogranicz dostgp dzieci do zalewajacych nas informacji. Aktualne in-
formacje mozesz przekazywaé dzieciom sam raz dziennie.

zi¢ si¢ wirusem, dotykajac tych przedmiotéw i powierzchni, a nastep-
nie swoich oczu, nosa lub ust.

Jakie sa objawy COVID-19?

e Goraczka

* Suchy kaszel

e Utrata wechu

* Zmeczenie

* Bél gardta

* Obolatos¢

* Katar

Nicktérzy chorzy nie maja goraczki lub maja dolegliwosci takie jak biegunka,
wymioty i bél brzucha. Objawy sg zazwyczaj tagodne i wystepuja stopnio-
wo. Niektdre osoby pomimo zakazenia nie odczuwaja zadnych dolegliwosci
i czuj si¢ dobrze. Wigkszo$¢ chorych (ok. 80%) zdrowieje i nie wymaga zad-
nego szczegblnego leczenia. U ok. 1 na 6 zakazonych wirusem wywotujacym
COVID-19 wystepuja powazne dolegliwosci i trudnosci z oddychaniem.
Osoby, u ktdrych wystepuja goraczka, kaszel i trudnosci z oddychaniem, po-
winny zasiegna¢ porady lekarskiej.

Jak leczy si¢ COVID-192
Nie istnieje zadne okreslone leczenie COVID-19. U chorych stosuje sie

leczenie objawowe, ktdére ma na celu ztagodzenie dolegliwosci.

h staraf, aby zag ¢, ie informacje w niej zawarte beda prawidlowe i aktualne. Autorzy rozdziatu i organizacja DEBRA International

nie ponosz3 iadnej odpowiedzialnosci za ewentualne niescistosci, informacje, ktore mogg wprowadza¢ w blad ani za skutecznos¢ zalecen, porad i sugestii zawartych w niniejszej ulotce, Treé¢ publikacji moe ulec zmianie bez obowiazku zawiadomienia o tym odbiorcy. Aktualizacja tresci

publikacji moe nastapié w przypadku pojawienia si¢ nowych informacji na temat pandemii COVID-19.



AKTUALNE ZALECENIA DLA CHORYCH NA EB:

¢ Nalezy scisle przestrzega¢ ogélnych zaleceri dotyczacych profilakeyki.

* Nie wolno przyjmowa¢ lekéw bez konsultacji z lekarzem — moze to by¢ bardzo niebezpieczne!

* Nie wolno odstawia¢ ani modyfikowa¢ stosowanego leczenia!

¢ Razem ze swoim lekarzem rozwaz mozliwos¢ skorzystania z telewizyt.

e W przypadku pacjentéw z EB chorujacych na powazne choroby wewngtrzne, konieczne jest dalsze wykonywanie badai kontrolnych
(krwi i moczu). O ile to mozliwe sprobuj wykonywac je za posrednictwem laboratoriéw w poblizu miejsca zamieszkania.
* Na ile to mozliwe postaraj si¢, by materialy opatrunkowe byly dostarczane Ci do domu.

ZRODLA | AKTUALNOSCI:

Journal of the American Academy of Dermatology:

1. Opracowane przez migdzynarodowy zesp6t ekspertéw pt. "Multidisciplinary care of epidermolysis bullosa during the COVID-19
pandemic — consensus: Recommendations by an international panel of experts” dost¢pne sa na stronie internetowej czasopisma

www.sciencedirect.com/journal/journal-of-the-american-academy-of-dermatolog

2. Opracowane przez DEBRA International oraz ERN-SKIN znajduja si¢ na stronie internetowej:
www.eb-clinet.org/resources/covid-19-information-for-the-eb-community/
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Opracowano na podstawie: EB Handbook, Dr Anja Diem
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Pecherze i rany sa nierozlaczna czesécia zycia ludzi chorych na EB. Konieczna jest wlasciwa i jak najlepsza opieka nad pecherzami

i ranami. O tym, jak to robi¢, decyduje kilka czynnikéw. -

Dwa najwazniejsze to:

* typEB

* wick pacjenta

Oprécez nich istniejg inne czynniki, takie jak:

* stan odzywienia

* stan ogdlny

¢ akeualny stan skdry

¢ dostgpnos¢ opatrunkéw

* mozliwo$¢ skorzystania z opieki domowej i srodowisko domowe
* potrzeba i intensywno$¢ leczenia zmieniajace si¢ z dnia na dzier

Wazne jest, aby wzigé te czynniki pod uwage, poniewaz pozwoli to dobrze zaplanowaé i przygotowaé leczenie ran. Istnieje wiele réznych

materialéw (opatrunkdw, masci, srodkdw pomocniczych), ktdre moggq byé wykorzystywane w codziennym zyciu, pracy i w okolicznosciach

towarzyskich.

INFORMACJE OGOLNE

Zanim zajmiemy si¢ technika opatrywania ran, chcieliby$my przyblizy¢ czynniki, ktére odgrywaja waina role w odpowiednim leczeniu rany.

RODZAJ EB

Rodzaj EB ma duze znaczenie podczas leczenia rany. Mozna sobie
wyobrazi¢, ze gdy pecherze i rany pojawiajg si¢ ,,tylko” na poszczegdl-
nych czedciach ciata, opatrunek mozna wykona¢ znacznie szybciej niz
wtedy, kiedy pojawiaja si¢ one na catym ciele i wigksza powierzchnia sko-
ry musi zosta¢ pokryta bandazem. Ogolne zasady leczenia ran sa bardzo
podobne dla wszystkich form EB, ale znacznie r6znig si¢ one pod wzgle-
dem zakresu i potrzebnego czasu. Pomimo réznic w podejsciu/metodzie,
istniej réwniez podobieristwa okreslone przez rodzaj EB.

WIEK

W przypadku noworodkéw i niemowlat wazne jest, aby rodzi-
ce 1 opiekunowie byli od poczatku dobrze poinstruowani i zapew-
nieni, ze zmiany opatrunku moga by¢ wykonane szybko i bez-
piecznie. Powinni dosta¢ wszystkie dostepne informacje. Istniejg
rézne rodzaje zmian opatrunkéw, ktére mozna wykonaé za pomo-
cg rozmaitych materialéw. Nie wszystkie s3 odpowiednie dla kaz-
dego dziecka, dlatego warto zasiggna¢ rady doswiadczonych oséb.
U niemowlat zmiany opatrunkéw w wybranych przypadkach beda ta-
twiejsze, jesli stare opatrunki zostana usunicte podczas kapieli. Jednak




zgodnie z aktualnymi zaleceniami powinni$my unikaé kapieli nowo-
rodkéw z EB do czasu zagojenia ran z okresu prenatalnego i ran okotopo-
rodowych.

W dalszej czgsci tekstu zostanie opisane jak zrobic to najwygodniej
i na co nalezy zwréci¢ uwagg. Podczas zmiany opatrunku powinny
by¢ dostepne dwie osoby — jedna prawidlowo trzyma dziecko, gdy
druga zaklada opatrunek. Kazdy, kto mial okazj¢ zmieni¢ pieluche
kopiacemu i poruszajacemu si¢ dziecku, bedzie wiedziat, jak trudno
zupelnie samemu umy¢ rang sterylnym gazikiem z solg fizjologicz-
na, a nastepnie zalozyé opatrunek we wilasciwym miejscu; nie za
ciasno i nie za luzno.

Oczywidcie na poczatku nie bedzie to fatwe, ale wigkszo$¢ ro-
dzicéw uczy si¢ tego duzo szybciej, niz mogliby si¢ spodziewac.
Pamigtaj, aby zapyta¢ o wszystko, czego chcesz si¢ dowiedzie¢. Jesli
czego$ nie rozumiesz lub masz jakiekolwiek watpliwosci, nie krepuj
si¢ zadad wigcej pytan.

NOWORODKI/DZIECI

W tym wieku opatrunki powinny zmienia¢ dwie osoby, ponie-
waz pozwala to jak najbardziej skréci¢ czas wykonania. Sposéb
zmiany opatrunku zalezy od okolicznoéci. W zaleznosci od tego,
jak duzo ran ma dziecko, czy kapiel sprawia mu przyjemno$¢, czy
moze jest dla niego niekomfortowa, musisz zdecydowa¢, ktéra
z metod bedzie najlepsza. Zmiana opatrunku moze zabra¢ duzo
czasu, dlatego podczas szybkiej i efektywnej pracy mozna wprowa-
dzi¢ co$, co odwrdci uwage dziecka. Pomocne moze okazaé sig stu-
chanie muzyki lub audiobookéw. Jednak jesli to mozliwe, nie uzy-
waj ,rozpraszaczy’ za kazdym razem, poniewaz dziecko w pewnym
momencie powinno aktywnie uczestniczyé w zmianie opatrunku.
Podczas catkowitego zaabsorbowania, np. gra komputerows, nie
bedzie w stanie aktywnie poméc. Wydtuza to potrzebny czas i osta-
tecznie oznacza, ze dziecko pozostaje bierne. Powinno jednak coraz
bardziej uczy¢ sig, ze ono réwniez jest odpowiedzialne za siebie,
swoje ciato i skére. Wazne jest, aby dziecko zaczynato rozumieé co
si¢ z nim dzieje, co najwazniejsze, dlaczego tak si¢ dzieje. Dziecko
powinno zaczaé pomagaé przy zmianie opatrunku tak szybko, jak
to mozliwe. Wtedy nie jest to juz co$, co si¢ mu ,przydarzyto”,
ale co$, na co ma przynajmniej niewielki wpltyw i w czym moze
aktywnie poméc. Okazuje si¢ to bardzo pomocne w pdzniejszym
radzeniu sobie z choroba.

Rzeczy, ktdre dzieci moglyby zrobi¢ same, to np. usunigcie
opatrunkéw, nakluwanie pecherzy (gdy pozwalaja na to zdolnosci
motoryczne dziecka), stosowanie kremu nawilzajacego, aplikacja/
zaktadanie opatrunkdw, itp. Nie ma jednak ustalonych sztywnych
zasad, poniewaz kazde dziecko z EB jest inne. Umiejetnosci i zdol-
nosci kazdego z nich trzeba ocenia¢ indywidualnie.

Podczas tak zwanego “kryzysu dwulatka’, ktdry przechodzq takze
dzieci z EB, zmiany opatrunkdéw mogq stanowié duze obcigze-
nie zardwno dla rodzicéw, jak i dla dzieci. W tym szczegdlnym

czasie pomocne moze okazal si¢ zaangazowanie do zmiany opa-
trunku innych, odpowiednio przeszkolonych o0séb. Czgsto ko-
nieczne staje si¢ pdjscie na kompromisy i zaakceptowanie faktu,
ze ‘perfekcyjna’ pielegnacja rany nie zawsze bedzie mozliwa.

NASTOLATKOWIE | DOROSLI

W przypadku nastolatkéw i dorostych cierpiacych na EB zakta-
damy, ze samodzielnie zajmujg si¢ oni pielegnacja swojej skéry, pe-

cherzy i ran. Przewaznie stato si¢ to juz codzienng rutyna i pacjent
nauczyl si¢ obchodzi¢ ze swoja skéra. W zaleznosci od nasilenia
EB stopient samodzielnosci pacjenta w pielegnacji skéry bedzie sie
réznié. Niektére czynnosci chorzy moga wykonaé sami, ale czasem
musza korzystad z czyjej$ pomocy.

W przypadku tagodniejszych postaci EB, np. EB simplex, lecze-
nie rany przez samego pacjenta moze okaza¢ si¢ wykonywane z na-
rastajaca niezaleznoscia. Przy innych odmianach pomoc nadal jest
potrzebna, na przyktad przy trudno dostgpnych ranach lub wtedy,
gdy do zmiany opatrunku potrzeba wigcej niz dwéch rak. W przy-
padku cigzkich typéw/odmian EB, gdzie trzeba leczy¢ duze obszary
rany lub gdy wyste¢puje problem ze zrgcznoscia, dana osoba zawsze
bedzie zalezna od innych podczas zmian opatrunkéw.

OGOLNY STAN ZDROWIA

Sposéb leczenia ran zalezy réwniez od ogélnego stanu zdrowia
chorego. W przypadku jakiejkolwiek infekeji, np. grypy, leczenie ran
nalezy ograniczy¢ do niezbgdnego minimum. Na poziom odczuwa-
nego bdlu wplywaja takze stresujace sytuacje zwigzane z praca, szko-
ta, Zyciem rodzinnym. Tak wigc zaréwno dolegliwosci fizyczyne, jak
i psychiczne utrudniajg leczenie ran i wplywaja na proces ich go-
jenia.

OBECNY STAN SKORY

Sposéb pielegnacji pecherzy i ran zalezy od aktualnego sta-
nu skéry. Eatwiejsza i szybsza jest pielegnacja pojedynczych
ran niz zajmujacych duzy obszar skéry. Konieczna jest zaréw-
no codzienna pielggnacja $wiezych pecherzy i otwartych ran
jak i okolic rany. Swieze pecherze czesto pojawiaja si¢ obok sa-
czacych sig, zainfekowanych ran, strupéw i suchych obszaréw.
Upaly i w konsekwencji pocenie si¢ chorego przyczyniajg si¢
do wystepowania takich probleméw jak: infekcje, trudno go-
jace si¢ rany, kleiste opatrunki, $wiad, pgkanie skdry, bél, odér
i inne. Szczegélnej troski wymaga skéra z tendencjami do wysusza-
nia si¢. Na rynku dostgpnych jest wiele produktéw do pielegnacji
suchej skéry. Cze¢é¢ z nich moze by¢ stosowana przez pacjentéw z EB

(np. Epaderm?®).
STAN ZYWIENIOWY

Od dawna wiadomo, ze dieta odgrywa olbrzymia role w goje-
niu ran. Im wigcej sktadnikéw odzywczych dostarczanych jest do
organizmu, tym lepiej on pracuje, m.in. szybciej goi rany. Osobom
chorym na EB, u ktérych permanentnie dochodzi do tworzenia
si¢ nowych ran, potrzeba znacznie wigcej sktadnikéw odzywezych
niz osobom ze zdrowg skdra. Trzeba zwréci¢ szczegdlng uwage na
odzywianie. Tej tematyce poswigcony jest rozdziat o diecie oséb
z EB. W typach EB, ktére charakteryzuja si¢ duza iloécia pecherzy
i ran, trudne moze by¢ osiagnigcie odpowiedniego poziomu spozy-
cia sktadnikéw odzywczych, co niestety komplikuje proces gojenia.
Leczenie ran niedozywionych pacjentéw jest trudniejsze.

W odmianach choroby, w ktérych wystepuja stosunkowo nie-
wielkie rany, ktdre si¢ szybko goja, ogélne zasady zbilansowanej
i zdrowej diety s3 wystarczajace. Eliminacyjna i/lub niezdrowa dieta
moze powodowaé niedobér sktadnikéw odzywezych (np. cynku i ze-
laza), przez co prowadzi¢ do utrudnionego gojenia si¢ ran nawet w ta-
godniejszych odmianach EB.



SRODOWISKO DOMOWE

Przede wszystkim, powinno si¢ znalez¢ odpowiednie miejsce do zmienia-
nia opatrunkéw w domu. Oczywiscie zalezy ono od tego, w jakich warunkach
mieszka pacjent. Tylko niewielka liczba rodzin moze pozwoli¢ sobie na osobny
pokdj przeznaczony do zmiany opatrunkéw. Warto natomiast wygospodaro-
waé przynajmniej takie stanowisko.

Nie ma znaczenia, z jakim typem EB mamy do czynienia, chociaz po-
wierzchnia wymagana dla tagodniejszych odmian jest zazwyczaj mniejsza. To
wick pacjenta, jego waga i wzrost maja najwicksze znaczenie podczas usytu-
owania miejsca potrzebnego do zmian opatrunkéw. Dziecko ciagle rosnie, a co
za tym idzie powierzchnia bedzie musiata by¢ do niego dostosowywana kilka
razy na przestrzeni lat. Przygotowalismy kilka sugestii, pomystéw i informadj,
jak mozna to zrobié.

Jesli to motliwe, nie wybieraj 16zka pacjenta jako miejsca do zmian opa-
trunkdw. Szezegdlnie unikaj tego przy matych dzieciach. Eéiko powinno byé
bezpiecznym miejscem odpoczynku dla wszystkich ludzi, a w szczegdlnosci dla
dzieci z problemami. Niesympatyczne sytuacje, takie jak zmiana opatrunku,
nie powinny by¢ kojarzone z tym miejscem.

Dla wickszoéci dzieci przewijak petni réwniez funkgje stanowiska do zmia-
ny opatrunku. Najlepiej sprawdza si¢ wtedy, gdy znajduje si¢ on w fazience
(jako sktadany stolik wysuwany ze $ciany). Jesli w tazience nie ma na to wy-
starczajaco duzo miejsca, moze tez zosta¢ ustawiony w innym pokoju. Wazne
jest, aby przewijak:
¢ miat migkka wyscielang powierzchnie, na kt6rej mozna potozy¢ jedna lub

dwie migkkie, materiatowe pieluszki;

* miat zabezpieczenie przed upadkiem dziecka;

* stat w cieplym miejscu — przechtodzone rany bardziej bola;

* byl na tyle wysoki, aby opiekunowie nie byli narazeni na bél plecéw pod-
czas zmiany opatrunku;

¢ miat wokdt siebie wystarczajaco duzo miejsca, aby dwie osoby mogly zaj-
mowac sie dzieckiem;

* miat w poblizu miejsce na przygotowane materialy potrzebne do zmiany
opatrunku.

Poniewaz EB jest chorobg, ktéra trwa przez cale zycie, warto przynajmniej
czedciowo zaspokoi¢ whasne potrzeby, tworzac i odpowiednio dostosowujac
przestrzeni (dotyczy to zaréwno pacjentéw, jak i opickunéw).

Pamigtaj réwniez, ze musisz mie¢ wystarczajaca przestrzei do przechowy-
wania materialéw opatrunkowych. Wymagana przestrzen zalezy oczywiscie od
ilodci materiatéw, jakie zuzywasz. Nie zawsze jest mozliwe, aby takie miejsce
(zwykle szatka lub duza szuflada) byto dostgpne obok miejsca zmiany opatrun-
ku. W takim przypadku musisz znalez¢ inne i PRZED zmianami opatrunku
spakowac potrzebne materialy i przenies¢ je w koszu lub plastikowym pudetku
do miejsca, w ktérym dokonywane s zmiany opatrunku. Wielu pacjentéw
ma takie pudetko, kt6re zabiera na jednodniowe wycieczki lub wakadje.

Moze by¢ konieczne (szczegélnie w przypadku opatrunku apliko-
wanego bezposrednio na rany) przycigcie niektérych opatrunkéw, gdy
rany beda wymagaly okreslonego rozmiaru lub specjalnego ksztattu. Pa-
migtajmy jednak, ze kazde otwarcie opatrunku sprawia, ze przestaje on
by¢ w petni jalowy. Podobnie przycinanie opatrunku i pozostawianie go
do dalszego wykorzystania oznacza, ze ostatecznie aplikujemy opatrun-
ki, kt6re nie s3 juz jalowe. Wiagze si¢ to z wigkszym ryzykiem infekeji.
W przypadku przycinania opatrunkéw rekomendowane jest wykonanie
tego tuz przed ich natozeniem. Nie jest mozliwe, aby kazdorazowo uzy-
waé w tym celu jatowych nozyczek. Dlatego zalecamy stosowanie stan-
dardowych nozyczek medycznych przeznaczonych tylko do cigcia opa-
trunkéw i odkazanych kazdorazowo po uzyciu chusteczka do odkazania

powierzchni.
MATERIALY OPATRUNKOWE (OGOLNIE)

Na szczgdcie obecnie istnieje wiele produkeéw, ktére s3 odpowiednie
do leczenia ran EB. Przez ostatnie lata wiele wydarzylo si¢ w tej dzie-
dzinie, jednak wciaz nie jest fatwo znalezé ,ten wiasciwy” materiat dla
konkretnego pacjenta. To, co jest dobre dla jednej osoby, moze okazac si¢
nieodpowiednie dla nastgpnej. Oceny poszczegélnych produkeéw doro-
$li dokonuja sami, a u niemowlat i matych dzieci zawsze dokonuja tego
rodzice lub opiekunowie. W wyspecjalizowanych centrach dla EB zapro-
ponowano szereg sugestii. Te réznorakie produkty powiniene$ wyprébo-
wywa¢ do momentu, gdy juz znajdziesz taki, ktry wydaje si¢ odpowied-
ni dla Twoich potrzeb. Wtedy kontynuuj jego stosowanie. Nie ma sensu
wielokrotnie zmienia¢ rodzaj opatrunku, aby tylko wyprébowaé nowy.
Jesli jednak jestes niezadowolony lub zmienita si¢ integralnos¢ skéry,
tudziez pojawily si¢ inne potrzeby, nie wahaj si¢ szuka¢ nowych moz-
liwosci wraz z zespolem, ktdry si¢ Tobg opiekuje.

Doswiadczenie wskazuje, ktére materialy do leczenia ran nalezy
stosowaé. Czasami wybdr jest podyktowany okolicznosciami ze-
wnetrznymi. Nalezy réwniez wziaé pod uwage aspekty finansowe
oraz to, czy produkty sa dostgpne lokalnie.

W Polsce na aspekty finansowe w bardzo korzystny sposéb
wplywa zmiana systemowa, ktéra dnia 1. lipca 2019 r. weszla
w zycie na mocy zarzadzen Prezesa NFZ nr 102/2019/DSOZ oraz
103/2019/DSOZ.

Zarzadzenia wprowadzily zmiang polegajaca na dodaniu do kata-
logu produktéw NFZ nowego $wiadczenia w ramach leczenia peche-
rzowego oddzielania naskdrka, ktdre zapewnia nicodptatny dostep
do wymaganej ilosci opatrunkéw specjalistycznych oraz innych pro-

duktéw wykorzystywanych w opiece nad pacjentami.




Tubifast®

Druga skora w postaci @ Tubifast a

rozciagliwych w dwadch
kierunkach ochronnych
bandazy (stokinetek),
koszulek, rekawiczek,

skarpetek mocujacych }
opatrunki.

A

/

Materiat edukacyjno-promocyjny

eﬂ%

——

tatwe i komfortowe mocowanie opatrunkéow
Mozliwos¢ stosowania tzw. mokrych opatrunkéw
Ochrona i zabezpieczenie duzych powierzchni ciata
Ochrona skéry w miejscach ciezkich do zaopatrzenia

t). szyja, tokcie, kolana, pachwiny, gtowa

Petny zakres ruchéw dzieki technologii 2 - Way Stretch

Tubifast Vest
X Koszulki
Wiek | (pakowane po 6 szt.)

Tubifast Gloves Tubifast Socks
Rekawiczki skarpetki
(pakowane po 6 par) | (pakowane po 6 par)

Tubifast Legginsy
(pakowane po 6 szt.)

Szyja Nrref. | Dtugo$¢ | Nrref. | Rozmiar | Nrref. | Rozmiar | Nrref.
6-24 mies. 992007 992012 | XSChild | 5922
2-5lat |85-125 | 992008 | 85-12,5 | 992013 | SChild 5923
5-8lat | 85-125 | 992009 | 85-125 | 992014 | M/LChild | 5921 | onesize | 992017
8-11lat | 9-13cm | 992010 | 9-13cm | 992015 | S/MAdult | 5921
11-14lat | 9-13cm | 992011 | 9-13cm | 992016 | M/LAdult | 5920

Dziecko z EB permanentnie nosi bandaze i opatrunki, dlatego warto
wybrac¢ rozmiar lub dwa rozmiary wigksze
ubranka/stokinetki, zeby nie byto ucisku.

POMOC W OPIECE/OPIEKA DOMOWA

Momenty, w ktdérych nalezy zmienia¢ opatrunki, s uznawa-
ne przez wiele rodzin jako najtrudniejsze i najbardziej stresujace.
Im powazniej uszkodzona jest skéra, tym wigcej potrzeba czasu
na zmiang opatrunku. Aby czas ten byl jak najbardziej znosny dla
wszystkich zaangazowanych stron, potrzebna jest nie tylko dobra
technika zmiany opatrunkdw, wazng rol¢ odgrywaja réwniez inne
aspekty. Aby uptynnié proces, pozadane jest, aby co najmniej dwie
osoby byty zaangazowane w zmiang opatrunku zaréwno w przypad-
ku niemowlat, jak i matych dzieci. Tylko wkiadajac wiele wysitku,
mozna zrobi¢ to samemu. Jesli to mozliwe, rodziny powinny otrzy-
ma¢ wsparcie od pielggniarki srodowiskowe;j.

Od samego poczatku rodzice powinni zwracaé uwage na to, aby
co najmniej dwie osoby zajmowaly si¢ opatrunkami. Poniewaz jed-
no z rodzicéw musi wréci¢ do pracy, gtéwny cigzar opieki spoczywa
na rodzicu, ktéry zostaje w domu z dzieckiem; zazwyczaj na matce.
Niemniej jednak oboje rodzice, inni krewni lub przyjaciele takze
powinni nauczy¢ si¢ zmienia¢ opatrunek.

To wazne, aby dziecko akceptowato jako opiekuna nie tylko
matke. Nie zawsze jest to takie proste, ale warto sprobowaé. Kaz-
da matka potrzebuje wolnego czasu. Tym bardziej, jesli chce by¢
nieustannym wsparciem dla swojego dziecka, musi mieé¢ mozliwos¢
przynajmniej chwilowego odpoczynku. Dzigki temu podczas naglej
nieobecnosci matki (np. z powodu jej choroby) zawsze bedzie do-
stepny kto$, kto bedzie umiat zaopieckowad si¢ dzieckiem.

Kazda osoba cierpigca na EB i jej rodzina znajdzie sposdb szyb-
kiej i bezpiecznej zmiany opatrunku. Zach¢camy do weryfikowa-
nia naszych sugestii oraz do prébowania nowych sposobéw poste-
powania. Warto mie¢ odwage do popetniania btedéw i uczenia sig
na nich, bo tylko tak mozna znalez¢ whasciwa drogg. Nie wstydz
si¢ prosi¢ o rad¢ czy pomoc lekarzy, pielegniarek czy innych ro-
dzin dotknigtych t3 samg choroba. Wtedy w koricu wypracujesz
dobre rozwiazanie, ktére sprawi, ze leczenie rany bedzie przebie-
gato sprawnie, a Ty nadal bedziesz mial czas i energi¢ na wiele
innych dziedzin zycia.
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Opracowano na podstawie: EB Handbook, Dr Anja Diem

Nawet przy najlepszej opiece i najlagodniejszym sposobie obchodzenia si¢ z dzieckiem lub dorostym chorym na EB unikniecie peche-

rzy na wrazliwej skérze jest niemozliwe. Pecherze i nadzerki sa czescia zycia wszystkich oséb cierpiacych na EB, ale w bardzo réznym
stopniu i intensywnosci. Ze wzgledu na fake, iz bolesne otwarte rany ulatwiaja przenikanie bakterii do organizmu, a bakterie moga
powodowa¢ stany zapalne, dobra pielegnacja skdry jest jedna z najwazniejszych umiejetnosci, ktdra musisz posiasé w przypadku EB.
Leczenie i pielegnacja ran stanowi szczeg6lne wyzwanie dla chorych na EB, poniewaz w rzeczywistosci nie istnieje jedna wlasciwa
metoda pielegnacji. R6znorodno$¢ ran, ktére moga tworzy¢ si¢ w réznych formach EB, jest naprawde duza. Potrzeba i intensywnos¢
leczenia moga zmieniad si¢ z dnia na dzied. Dostepnych jest wiele réznych materialéw (opatrunki, masci, pomoce), ktére mozna
zastosowaé w celu dostosowania sposobu leczenia do zycia codziennego, pracy i warunkéw socjalnych. Niniejsza sekcja moze poméc

w znalezieniu rozsadnej, bezbolesnej i optacalnej metody pielegnacji ran w konkretnych sytuacjach.

Jest kilka rzeczy, o ktérych warto wiedzied; nalezy takze zwrécié uwage na koniecznosé pielegnadji ran bedacych skutkiem EB:

* Rany, kedre si¢ tworza, s raczej powierzchowne. Glebsze rany stanowia
powazniejszy problem i s3 powodem, aby udac¢ si¢ do lekarza.

* Szybko przyzwyczaisz sig do faktu, ze skéra moze by¢ pokryta ranami,
niezaleznie od tego, jak bardzo o nig dbasz. Niektore rany goja si¢ szybko
iz fatwoscia, inne utrzymuyja si¢ przez diuzszy czas. Niestety, w cigzszych
formach EB rany przewlekle sa postrzegane jako stan ciagly. Jesli proces
gojenia si¢ rany trwa znacznie diuzej (okoto 2-4 razy diuzej) niz zwykle,
oznacza to problem, ktéry powinien zostaé skonsultowany przez lekarza.

e W przypadku normalnych, nieskomplikowanych ran nalezy stosowaé
prosta pielegnacje polegajaca na delikatmym przetarciu sterylnym gazi-
kiem z solg fizjologiczna i aplikacji odpowiedniego opatrunku bez srebra
np. Mepilex®.

e W przypadku lekko wilgotnych ran zalecamy opatrunki o wickszej gru-
bosci pianki lub z dodatkowym superabsorbentem np. Mepilex® border.
W przypadku suchych ran i strupéw mozna uzywacé opatrunkéw nawil-
zajacych czy autolitycznie oczyszezajacych rang (GranuGel, Intrasite Gel)

* Nawet skdra bez ran wymaga szczeglnej troski; w tym przypadku moz-
na stosowa¢ pielegnacyjne kremy lub balsamy do ciata, np. Epaderm®.

e Z pomoc innych oséb, opiekunéw lub pracownika stuzby zdrowia
z pewnoscia znajdziesz odpowiednie preparaty pielegnacyjne.

* Miejsca, ktére trudno jest pokry¢ opatrunkiem, nalezy smarowaé deli-

Ogolnie rzecz biorac, czgsto$¢ zmiany wszystkich materiatéw opatrunko-
wych zalezy od wielu czynnikéw, jak: ilos¢ wysicku, cechy zakazenia, prefe-
rencje pacjenta, mozliwosci czasowe rodzicow/opiekunédw, itd. W przypad-
ku niemowlat i matych dzieci, jezeli zajdzie taka potrzeba, mozna stosowaé
opatrunki ochronnie réwniez w miejscach kontaktu skéry z pieluchami
(Aquacel Extra na brzeg pieluchy lub/i Mepilex® EM na skére). Wigkszos¢
stosowanych opatrunkéw wymaga dodatkowego mocowania z uzyciem
stokinetek (Tubifast®) lub/i bandazy adhezyjnych (Peha Haft, Mollelast
Haft). Kiedy pomimo to opatrunki poluzowuja si¢ lub zaczynaja si¢ od-
kleja¢, nalezy je zmieni¢. Stabo dopasowane opatrunki moga prowadzi¢
do tworzenia si¢ kolejnych pecherzy na skutek zagniecen i otar¢ skéry.

Do pielegnacji ran nalezy uzywaé wyltacznie materialéw nieprzylep-
nych. Opatrunki samoprzylepne moga powodowaé powazne uszkodzenia
skéry u oséb z EB, gdy tylko ktos sprébuje je usunaé. Nalezy zachowaé
ostrozno$é: wiele opatrunkéw, keére okreslane sg jako ,,nieprzylepne”, za-
chowuje si¢ inaczej na skérze os6b z EB. Tymczasem dostepnych jest wiele
odpowiednich materialéw i nalezy przetestowad réine ich rodzaje. Nie

wszystkie materialy s3 odpowiednie dla kazdego i nie wszystkie odpowied-

nie sa dostgpne w kazdym kraju.

katnym kremem do skéry z zawartoscia cynku, ktéry pomoze wysuszy¢
otwarte pecherze.

W przypadku ran, ktére z jakiego$ powodu charakteryzuje ,,inny wy-
glad”, nalezy poszukaé porady lekarskiej.

Rany z cechami infekcji jak zaczerwienienie, zwigkszone ucieplenie, bdl,
nalezy skonsultowa¢ z lekarzem prowadzacym leczenie ran. Zazwyczaj
przyczyna, tego typu powiklania jest zwickszona ilos¢ bakterii w tozysku
rany. Dostepne sa rézne rodzaje produktéw stuzace zmniejszeniu ilosci
baketerii w ranie. Poczawszy od plynéw o charakterze lawaseptykéw i an-
tyseptykéw (Granudacyn®, Octenilin, Prontosan), poprzez wound pady
stuzace do delikatnego oczyszczania ran z biofilmu (Debrisoft), na opa-
trunkach przeciwbakteryjnych koriczac (Mepilex® Ag, Mepilex® Border
Ag, Exufiber Ag).

Oczywiscie na poczatku bedziesz potrzebowa¢ wsparcia. Korzystaj wigc
z naszych wskazéwek szczegélnie na poczatku; w pdzniejszym czasie bar-
dzo szybko nauczysz sig, jakich materiatéw i srodkéw uzywaé do piele-
gnacji konkretnych rodzajéw ran.




NAJWAZNIEJSZE KWESTIE

* Dobre przygotowanie punktu opatrunkowego

i wyposazenie go we wszystkie niezbedne materialy skra-
caja rzeczywisty proces zmiany opatrunku. Dodatkowo na-
lezy zadba¢ o miejsce do pozbywania si¢ zuzytych opatrunkéw.

* Dezynfekcja rak: zawsze powinna by¢ przeprowadzana przez wszystkie
osoby biorace udziat w procesie zmiany opatrunku.

* Proces mozna uprosci¢ przez nawilzenie starych opatrunkéw solg fi-
zjologiczna lub odklejenie ich z uzyciem tzw. SMAR (silicon medical
adhesive remover), np. Niltac.

* Ocena ran i podejmowanie decyzji: przektuj wigksze pecherze, usuri
wysieki i oczy$¢ rany, nastepnie zajmij si¢ zainfekowanymi ranami.

* Naktadanie nowych opatrunkéw: (jezeli jest wymagany) najpierw opa-
trunek siatkowy, nast¢pnie wtérny; zwykle bedzie to opatrunek pianko-
wy z siliconowa warstwa kontaktowa np. Mepilex® EM lub Mepilex®,
na koniec — trwale mocowanie: stokinetki Tubifast® lub bandaze
Peha Crepp.

*  Wybdr i odkazenie powierzchni w punkcie przeznaczonym do zmiany
opatrunkéw.

* Pamigtaj, ze telefon komdrkowy, ktéry jest teraz nieodlacznym
towarzyszem kazdej czynnosci, jest bardzo brudny! Nigdy nie do-
tykaj go czystymi r¢kami podczas zmiany opatrunku! Jesli tak si¢
stanie, ponownie umyj rece!

PRZYGOTOWANIE (PUNKT OPATRUNKOWY, MATERIAtY OPATRUNKOWE, POJEMNIK NA ODPADY)

MIEJSCE ZMIANY OPATRUNKOW

W punkcie opatrunkowym powinna panowa¢ przyjemna, pokojowa
temperatura, a jeli bandaze s3 zdejmowane w wannie (o tym w dalszej
czgdci tego przewodnika) podczas kapieli - nalezy zachowaé odpowiednia
temperature takze w fazience.

Gdy temperatura w pomieszczeniu jest zbyt niska, otwarte rany moga
ulec zbyt szybkiemu schtodzeniu, co powoduje bél. Jesli jest to mozli-
we i pozadane, w przypadku wydhuzonego procesu zmiany opatrunkéw
mozna przygotowac $rodki odwracajace uwage.

PRZYGOTOWANIE MATERIALOW OPATRUNKOWYCH

W celu maksymalnego skrécenia czasu miedzy usunigciem starych,
a zalozeniem nowych opatrunkéw, zaleca si¢ uprzednie przygotowanie
wszystkich potrzebnych materiatéw. Nalezy otworzy¢ opakowanie z ma-
teriatami opatrunkowymi, przygotowaé pojemnik na odpady, nozyczki,
sterylng igle gotowa do uzycia itp. W zaleznosci od liczby ran, ktérymi
musisz si¢ zajaé, okredl, ile czasu potrzebujesz na zmiang materialéw opa-
trunkowych. Niektérym opatrunkom nalezy nada¢ odpowiedni ksztate
za pomoca nozyczek; w ostatecznosci mozna przygotowac je z wyprze-
dzeniem, pamigtajac o utracie sterylnosci wraz z otwarciem produktu.

Z czasem bedziesz w stanie oszacowaé potrzebne ilosci kazdego kremu,
masci, opatrunku itp.

UTYLIZACJA

Stare opatrunki nie powinny mie¢ zadnego kontaktu ze $wiezymi
materiatami opatrunkowymi. Przygotuj pojemnik, do ktérego mozna
natychmiast wyrzuci¢ usunigte opatrunki. Dobrym rozwigzaniem jest
otwarte wiadro ze specjalnym workiem na $mieci. Pojemnik musi by¢
na tyle duzy, aby mozna bylo w nim pomieéci¢ materiat pochodzacy ze
zmiany wszystkich opatrunkéw.

DEZYNFEKCJA RAK

Dezynfekeja rak musi by¢ przeprowadzana przed kazda zmiang opa-
trunku przez wszystkie osoby, ktore beda bra¢ udziat w tym procesie. Jest
to najwazniejszy Srodek zapobiegajacy przenoszeniu patogendw, a tym
samym pozwalajacy unikna¢ infekeji (zakazenia) otwartych obszaréw rany.

Dezynfekcja rak jest w zasadzie bardzo prosta, ale czgsto jest wykony-
wana nieprawidlowo, a to oznacza, ze bywa nieskuteczna. Popro$ dobrze

wyszkolony personel, aby pokazat Ci whasciwy sposéb dezynfekeji rak.

0TO KROTKI PRZEWODNIK DOTYCZACY W£ASCIWEJ DEZYNFEKCJI RAK:

Jesli na dloniach nosisz bizuteri¢ (pier-
$cionki, bransoletki, zegarek), koniecz-
nie jg zdejmij.

Sporg ilo$¢ srodka dezynfekujacego na-
16z na suche dfonie, nastgpnie rozpro-
wadz go po skérze migdzy palcami, na
palcach, kciukach i nadgarstkach.
Wetrzyj go w skére doni.

Doktadnie wymyj wierzchnig cze$¢ dfoni.
Rozchyl palce, nastgpnie naléz migdzy
nie preparat, najlepiej umieszczajac jedna
dton na drugiej.

Zewngtrzng cze$¢ palcdw pocieraj pal-
cami drugiej dloni.

Kciuki nalezy pociera¢ kolistymi rucha-
mi zamknietej dtoni drugiej reki.

Na koniec kolistymi ruchami pocieraj
ztaczone palce jednej reki druga reka.
Proces dezynfekgji rak koriczy si¢ dopie-
ro wtedy, gdy $rodek dezynfekujacy zo-
stanie catkowicie wchionigty przez ské-
re. Zwykle trwa to od okoto jednej do
dwdéch minut. Dopdki §rodek dezynfe-
kujacy nie zostanie wchionigty, nalezy
wykonywac¢ koliste ruchy diorfimi.



USUWANIE STARYCH OPATRUNKOW

Nastepny krok polega na obluzowaniu starych opatrunkéw w mozliwie jak najbardziej delikatny sposéb. Mozna to wykonywaé na rézne
sposoby w zaleznosci od stanu rany i rodzaju uzytego materiatu opatrunkowego. Niektére opatrunki tatwo jest zdjaé w delikatny sposéb,
podczas gdy inne sa przyklejone do podloza rany, np. z powodu zaschnigtej krwi lub wysigckéw z rany.

Jesli przez przypadek z jakiegokolwiek powodu na skdre natozono plaster samoprzylepny, mozna sprébowac go usunaé za pomocs specjalnego sprayu
np. Niltac®. Zastosowanie tego sprayu zgodnie z instrukcjami rozpusci klej opatrunku i pozwoli usunaé plaster. Przyklejonych opatrunkéw nie wolno
usuwac sitowo, gdyz sprawi to bardzo duzy bél chorej osobie. Ponadto moze to doprowadzi¢ do ponownego powstania rany lub zwigkszenia jej rozmiaru.

Przyklejone obszary opatrunku nalezy najpierw namoczy¢. Najprostszym sposobem jest kontakt z wodg (w kapieli, pod prysznicem, w taz-
ni parowej, za pomocg mokrych wacikéw/opatrunkdéw). Jezeli wystapia trudnosci w usunieciu opatrunku, nalezy pozostawi¢ go na swoim
miejscu, o ile nie ma podejrzenia zakazenia, i poczekaé kilka dni, az sam poluzuje si¢ na ranie. Przed kolejng zmiang opatrunku na opatrunek/
wacik nalezy natozy¢ duzg ilo$¢ masci i uniemozliwi¢ jego przywieranie do rany.

Cze$¢é 0s6b decyduije si¢ na zdejmowanie opatrunkéw podczas kapieli lub prysznica, poniewaz zmoczone opatrunki mozna z tatwoscia usunaé

ze skéry. Musimy jednak pamietaé, ze w ten sposéb moze dojs$¢ do kolonizadji ran szczepami obecnymi w wodzie wodociagowej. Zawsze nalezy
rozwazy¢ alternaywne sposoby zdejmowania opatrunkéw.

POSTEPOWANIE KROK PO KROKU:
Opracowano przez lek. med. Marcina Malke (Klinika Leczenia Ran PODOS), autor zdj¢é: Pawet Sypniewski
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9. APLIKACJA OPATRUNKU Z ADHEZYJNA WARSTWA KONTAKTOWA

10. PRZYGOTOWANIE SKORY | APLIKACJA OPATRUNKU OCHRONNEGO WOKOL. GASTROSTOMI|




11. WSPARCIE PROCESOW AUTOLIZY TKANEK NEKROTYCZNYCH

Z WYKORZYSTANIEM OPATRUNKOW W POSTACI ZELU

-

KILKA StOW 0 KAPIELACH | PRYSZNICACH

Osoby z EB oraz rodzice dzieci z EB czgsto pytaja, czy w przypadku
ich choroby lepsze s kapiele, czy tez prysznice. Zasadniczo mozliwe s
oba rozwigzania, a takze prysznic parowy jako sposéb na zwilzenie opa-
trunkéw. Przed podjeciem decyzji nalezy odpowiedzie¢ sobie na kilka
pytadi, np. czy w lazience znajduje si¢ wanna, czy delikatny natrysk na
skore sprawia przyjemnos¢ choremu, czy motzliwa jest instalacja prysznica
parowego. Musimy jednak wzig¢ pod uwagg, ze zgodnie z aktualnymi
zaleceniami powinniémy unika¢ kapieli noworodkéw z EB do czasu za-
gojenia ran z okresu prenatalnego i ran okofoporodowych. Temat kapieli
pozostatych pacjentéw z EB budzi wiele kontrowersji, dlatego musza by¢
wzigte pod uwage inne metody higieny. Kapiele moga by¢ trudne do za-
akceptowania dla 0s6b z wieloma rozleglymi ranami. Ryzyko kontamina-
qji ran, a w konsekwenciji ich zakazenia, cz¢sto obserwowane w przypad-
ku regularnych kapieli, powoduje konieczno$¢ szukania alternatywnego
postepowania. Ograniczenie ilosci kapieli i mycie skéry rekawicami lub
chusteczkami z dodatkiem surfakeantu i §rodka p/bakteryjnego wydaje si¢
rozsadna alternatywa. Same rany nalezy ptukac sterylnym lawaseptykiem
(np. sdl fizjologiczna, plyn Ringera, Octenilin, Prontosan), delikatnie

oczyszezaé (np. Debrisoft), uzywa¢ antysepetyku (Octenisept, Braunol,
Granudacyn®, Microdacyn). Niestety, nawet wéréd specjalistéw zdania
na temat kapieli sg wciaz podzielone.

Jedli decydujesz si¢ na kapiel, zalecamy ja co drugi dzied podczas
zmiany opatrunkéw. Codzienne kapiele s3 réwniez motzliwe, jedli jest to
komfortowe dla osoby zainteresowanej. Zmiany opatrunkéw powinny
by¢ wykonywane w zaleznosci od rodzaju ran i etapu ich gojenia. W przy-
padku maltych ran i mozliwosci stosowania opatrunkéw okluzyjnych
mozliwe jest korzystanie z prysznica, pod warunkiem zachowania ich
szezelnodei. Przy bardziej rozleglych ranach i braku mozliwosci stosowa-
nia opatrunkéw okluzyjnych pozostaje nam albo unikanie ich zamocze-
nia podczas brania prysznica, albo zmiana opatrunkéw kazdorazowo po
kapieli. Korzystaj z letniej wody, poniewaz zbyt ciepta moze spowodowaé
poparzenia miejsc pokrytych ranami. Zimna woda jest réwniez nieodpo-
wiednia, gdyz prowadzi do schtodzenia ran, a w konsekwendji do ostrego
bolu. Temperatura kapieli powinna by¢ postrzegana przez osobe chora
jako przyjemna. W przypadku licznych i/lub zainfekowanych ran zaleca-
ne sg kapiele w plynie o dziataniu antybakteryjnym. Zmniejszenie liczby




bakterii ma pozytywny wplyw na proces gojenia si¢ ran. Uzyteczne moga

okaza¢ si¢ inne dodatki (np. $rodki nawilzajace). Najlepszym rozwiaza-

niem jest zasiegniecie rady od os6b posiadajacych odpowiednia wiedze.
Jesli wolisz prysznic lub nie masz wanny, mozesz rozwazy¢ zmigkeze-

OCENA RAN | DECYZJE DOTYCZACE LECZENIA

nie opatrunku pod prysznicem. Biorac prysznic, upewnij si¢, ze natrysk
jest tagodny dla skéry. Mozemy sobie wyobrazi¢, ze ostry strumieli wody
skierowany na wrazliwa i uszkodzona skérg osoby z EB moze mied bardzo

bolesne skutki.

Kiedy opatrunki zostana usuniete, musisz przyjrzeé si¢ skérze, aby zadecydowad, czym sie zajaé. Wszystkie pecherze nalezy przektud za po-
moca sterylnej igly uzywanej tylko jednorazowo lub odpowiednich nozyczek, poniewaz dalsze narastajace ci$nienie plynu powoduje odwar-

stwianie si¢ naskérka.

Wszystkie wicksze pecherze nalezy przebi¢ ,grubg” sterylng igla (o roz-
miarze 18, rézowego koloru), skalpelem lub odpowiednimi nozyczkami.
Pozwala to oprézni¢ ich zawarto$¢. Zawartos¢ pecherza powinienes deli-
katnie wycisna¢, tak aby nacisk wywierany na chore miejsce byt mozliwie
jak najmniejszy. Ponadto zapobiega to wzrostowi pecherza. Pecherze nie
s3 samoograniczajace i moga si¢ powickszaé, jezeli nie zostang przebite.
Podstawa pecherza pelni role naturalnej ochrony przed zarazkami, dla-
tego uwazaj, aby jej nie uszkodzi¢. Nalezy zostawic ja na ranie. Jedli nie
jest to mozliwe, mozna jg tez delikatnie usunaé. Im mniejsze pecherze s
przekluwane, tym mniejsza bedzie rana. Jezeli otwdr w podstawie peche-
rza nie bedzie wystarczajaco duzy (gdyz zostat wykonany np. za pomoca
zbyt cienkiej igly), pecherz moze ponownie szybko napetni¢ si¢ ptynem.
W przypadku malego dziecka lub niemowlecia mozna doprowadzi¢ do

Doswiadczenie rodzicow starszych dzieci mowi: ostroznie, ale nalesy

przebijaé pecherze znajdujqce sig w jamie ustnej.

Jezeli pomimo zastrzezei zdecydujesz si¢ na korzystanie z kapie-
li i zmiang opatrunkéw bezposrednio po niej, pamigtaj o przemy-
waniu ran solg fizjologiczng lub lawaseptykiem z dodatkiem $rod-
ka p/bakeeryjnego przed aplikacja opatrunkéw. Mozna zastosowaé
niewielka ilo§¢ $rodka dezynfekujacego, ktérym nalezy spryska¢ rang,
delikatnie przetrze¢ j gazikiem nietkanym. Dla celéw opatrzenia rany
nalezy uzywa¢ opatrunkéw specjalistycznych. Strupy, kedre nie ulegly cat-
kowitemu rozpuszczeniu na skutek namaczania, mozna ostroznie usuna¢
na tym etapie. Nastepnie nalezy zdecydowad, ktory rodzaj opatrunku za-

stosowad.

uszkodzen skéry otaczajacej pecherz.
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Dziatanie bdjcze wobec drobnoustrojow

Granudacyn® to otrzymywany droga elektrolizy stabilny i bezpieczny roztwér kwasu
podchlorawego (50 ppm) i podchlorynu sodu (50 ppm) stosowany do ptukania,
dekontaminacji i pielegnacji ran ostrych i przewlektych, powierzchniowych i gtebokich

z cechami infekcji lub bez. Stosowany jest rowniez do ptukania i irygacji tkanek miejsca
operowanego. Wykazuje dziatanie bdjcze wobec bakterii Gram+ i Gram-, w tym MRSA,
ORSA, VRSA, VRE, wirusow, grzybow i przetrwalnikow. Dziata na drobnoustroje poprzez
penetracje sciany i btony komaérkowej i poprzez osmolize.

Materiat edukacyjno-promocyjny J

SUGEROWANA 3-STOPNIOWA TECHNIKA ZMIANY OPATRUNKOW

1. Jedli potrzebny jest zel do nawodnienia
suchego strupa, mozna go natozyé bezpo-
$rednio na rang lub najpierw na opatrunek,
ktéry bedzie naktadany na rane.

2. Bezpo$rednio na ran¢ nakladamy opa-
trunek siatkowy lub opatrunek z migk-
kiej pianki. Nalezy przykry¢ opatrunkiem
caly powierzchni¢ rany i fragment skéry
wokét rany. Opatrunki, ktére okazaly sig
uzyteczne dla oséb z EB: opatrunki siat-
kowe, np. Mepitel® oraz Mepitel® One
(Mélnycke), Adaptic®  (Systagenix), Ur-
gotul® /Urgo® soft (z oferty Urgo). Ponad-
to mozna stosowaé opatrunki piankowe.
W5réd pacjentéw z EB opatrunkami najbar-
dziej znanymi sa prawdopodobnie Mepilex®
(Mepilex®, Mepilex® EM, Mepilex® Transfer,
Mepilex® Ag, etc) (Mdlnycke) — migkkie, si-

likonowe opatrunki piankowe. Dostgpnych
jest wiele innych produktéw, ktére moga by¢
réwniez uzywane przez pacjentéw z EB np.
Tubifast®, Epaderm®, Granudacyn®. Posta-
raj si¢ uzyska¢ poradg od os6b posiadajacych
wiedz¢ w tym zakresie. Jesli to motliwe,
znajdz grupe wsparcia w Twoim kraju, ktdra
pomoze Ci wybra¢ odpowiednie materialy
opatrunkowe.

3. Jednak jezeli z jakiegokolwiek powodu nie
jeste$ w stanie zdoby¢ tych materiatéw dla
siebie lub swojej rodziny, musisz po prostu
improwizowad. Znamy rodziny, ktére uzy-
waja recznikéw bawelnianych jako opatrun-
kéw. Do tego celu nadajg si¢ przescieradta lub
posciel, kedre moga zostaé pocigte na paski
lub kwadraty. Kawatki tych tkanin mozna

stosowa¢ do opatrywania ran w polaczeniu

z odpowiednimi kremami i masciami. Jezeli
bedziesz uzywad wystarczajacych ilosci masci,
zapobiegajac przyleganiu materiatu do skéry,
opatrunki tego typu beda z tatwoscia ulega-
ly poluzowaniu. Oczywidcie reczniki musza
by¢ bardzo czyste. Jednak nigdy nie bedq tak
sterylne jak nowoczesne, indywidualnie pako-
wane opatrunki. Jednakze podczas prania ich
w pralce w temperaturze 95°C i/lub podczas
prasowania goracym zelazkiem mozna usuna¢
cze$¢ bakterii. Jak wspomniano wezesniej, do-
tyczy to rodzin, kedre nie maja dostgpu do in-
nych materialéw opatrunkowych. Z naszego
punktu widzenia, jezeli rany maja pozostaé
nieopatrzone, tego typu rozwijzania sa wa-
runkowo akceptowalne.



OPATRUNKI MIEKKIE Z WYSCIOLKA

Migkkie opatrunki nakladane sg bezposrednio na rane. Pelnia one rolg zaréwno srodka ochronnego, jak i srodka absorbujacego wysigki z ran. Wscidtka jest
konieczna, szczegdlnie gdy stosujemy opatrunek siatkowy; w przypadku opatrunkéw piankowych nie jest potrzebna.

MOCOWANIE

Aby zapobiec zelizgiwaniu si¢ opatrunkéw i siatek kontaktowych, nalezy je odpowiednio zabezpieczy¢. W tym celu przydatme beda bandaze, ktdre mozna znalezt
w ofercie wielu producentéw. Odpowiednie beda bandaze (nie moga by¢ zbyt ciasne) lub elastyczne opaski hemostatyczne np. Cover Flex® lub Tubifast”.

/

Tubifast®

Druga skéra w postaci
rozciagliwych w dwadch a
kierunkach ochronnych \
bandazy (stokinetek), »

@Tubifast W

koszulek, rekawiczek,
skarpetek mocujacych
opatrunki. . =

\Materiﬂf edukacyjno-promocyjny

tatwe i komfortowe mocowanie opatrunkow
Mozliwos¢ stosowania tzw. mokrych opatrunkéw
Ochrona i zabezpieczenie duzych powierzchni ciata
Ochrona skory w miejscach cigzkich do zaopatrzenia

t]. szyja, tokcie, kolana, pachwiny, gtowa

Petny zakres ruchéw dzieki technologii 2 - Way Stretch

[
e |, Mommua | TubmstLegginey | TR | Moon
pakowane po 6 szt.) (pakowane po 6 par) | (pakowane po 6 par)
| Szyja Nrref. | Dtugo$¢ | Nrref. | Rozmiar | Nrref. | Rozmiar | Nrref.
6-24 mies. 992007 992012 | XS Child 5922
2-5lat | 85-125 | 992008 | 85-12,5 | 992013 | SChild 5923
5-8lat | 85-125 | 992009 | 85-12,5 | 992014 | M/LChild | 5921 | onesize | 992017
8-11lat | 9-13cm | 992010 | 9-13cm | 992015 | S/MAdult | 5921
1-14lat | 9-13cm | 992011 | 9-13cm | 992016 | M/LAdult | 5920

Dziecko z EB permanentnie nosi bandaze i opatrunki, dlatego warto
wybrac¢ rozmiar lub dwa rozmiary wieksze
ubranka/stokinetki, zeby nie byto ucisku.

USUWANIE ZUZYTYCH OPATRUNKOW

Aby unikna¢ rozprzestrzeniania si¢ zarazkéw znajdujacych sie na opatrunkach, nalezy niezwlocznie pozby¢ si¢ opakowan i zuzytych materiatéw opatrunkowych.
W ten sposob mozna réwniez uniknaé nieprzyjemnych zapachéw. Usuri pozostaly materiat i uprzatnij punkt opatrunkowy. Po zakoriczeniu procedury zmiany
opatrunku punke opatrunkowy nalezy przemy¢ za pomoc $rodka dezynfekujacego lub przetrze¢ chusteczka do odkazania powierzchni np. SaniCloth. Pokdj
zostaw w idealnym stanie, aby méc wréci¢ do niego w dowolnym momencie i przygotowad si¢ do nastgpnej zmiany opatrunkéw.

08 OCZY (EBS, RDEB, JEB, DDEB)

Opracowano na podstawie: EB Handbook, Dr Anja Diem

Problemy z oczami moga wystgpowal z rézna czestotliwoscia
w wickszosci postaci EB. Moze to mie¢ wplyw na powieki, spojow-
ke i rogéwke. Problemy dotyczace oka i jego okolic sg szczegélnie
nieprzyjemne i cz¢sto dos$¢ bolesne. Ten rozdzial pokazuje sposoby
zmniejszenia czgsto$ci wystgpowania probleméw z oczami oraz po-
stgpowania w przypadku ich wystapienia. Poruszona jest réwniez
kwestia przygotowywania do zakupu okularéw.

Pecherze i rany moga pojawi¢ si¢ wokdt oczu na powiekach,
spojéwce 1 rogéwce. Wystepujg czgsto w RDEB, bardzo czgsto
w DDEB, regularnie z JEB, a czasem nawet z EBS. Objawami
moga by¢ ,czerwone oczy”, zwickszona wrazliwo$¢ na $wiatlo,
zmniejszona ostro$¢ widzenia, tzawienie, a zwlaszcza bdl. Pecherze
moga by¢ spowodowane pocieraniem lub drapaniem oka, podraz-
nieniami takimi jak ciepto, wiatr lub kurz, lub suchoscig oka. Cze-
sto wystgpuja réwniez bez znanej przyczyny. Moze to mie¢ wplyw
na powieki, spojéwke i rogéwke. Pecherze w tych obszarach moga
nastgpnie prowadzi¢ do nadzerek (powierzchownych obrazed),
blizn i zrostéw, a takze do zapalenia spojéwek, zapalenia powiek,
odwinigcia dolnej powieki (np. przez pociaganie blizn w tym ob-
szarze) i zapalenia rogéwki. Bywa, ze zdolno$¢ widzenia zostanie
chwilowo ograniczona.

Szczegdlnie nieprzyjemne sq urazy oka i sklejanie sig powieki ze spojéwka,

ktdre moze wystqpié podczas snu. Po otwarciu oczu istnieje ryzyko roze-

rwania zrostu, co prowadszi do dalszych obraze.

Najwazniejszymi poczatkowymi dziataniami w przypadku wysta-
pienia pecherzy sa unieruchomienie gatek ocznych i u§mierzenie bélu.
Nalezy poda¢ najlepszy doustny srodek przeciwbélowy, ktéry mozna po-
tkna¢ (w postaci tabletek, soku lub kropli). Jesli to mozliwe, nie nalezy
stosowaé przeciwbdlowych kropli do oczu, poniewaz moga one opdzni¢
proces gojenia. Aby zmniejszy¢ ryzyko infekcji, nalezy réwniez rozwa-
zy¢ stosowanie antybiotykowych kropli do oczu i masci przez kilka dni,
gdy wystepuja pecherze i nadzerki. W wigkszosci przypadkéw konieczny
jest odpoczynek dla oczu. Dla wigkszosci oséb dotknietych chorobg wy-
starczy, ze majg zamknicte oczy, a powieki dziataja wtedy jak opatrunek
i prowadza do naturalnego gojenia si¢ pecherzy i owrzodzer. Niektdrzy
uwazajg za przyjemne umieszczenie chlodnego, wilgotnego materiatu,
pieluszki na zamknietych oczach. Jedli opatrunek zostanie uznany za ko-
nieczny, obowiazuja te same zasady, co w przypadku innych opatrunkéw
EB. Bandazowanie oka moze by¢ trudne. Najlepiej éwiczy¢ je wtedy, gdy
nie ma probleméw z oczami, bo w ,,naglym wypadku” bedziesz dobrze

przygotowany.




Wiekszo$¢ pecherzy tego typu goi si¢ stosunkowo szybko. Pecherze na
rogéwee, ktdre sa najbardziej bolesne, zwykle goja si¢ w ciagu jednego do
trzech dni. Okres leczenia na poczatku wydaje si¢ krdki, ale jesli musisz
spedzi¢ go z zamknietymi oczami, czas ten zdecydowanie si¢ wydtuza.
Odwrécenie uwagi poprzez audiobooki lub stuchanie muzyki umili ten
czas. Podczas ogladania telewizji ruch gatki ocznej jest bardzo ograniczo-
ny, dlatego wspomaga unieruchomienie oka. Gry na komputerze, a takze
czytanie powoduja, ze gatka oczna jest ciagle w ruchu, a to Zle wplywa na
gojenie si¢ pecherzy i urazéw w okolicach oka. Jesli gojenie si¢ opdznia,
nalezy skonsultowac si¢ z lekarzem, ktéry nastgpnie sprawdzi, czy wyste-
puje stan zapalny lub inny problem.

Niektre urazy, blizny i zrosty spowodowane pecherzami nie sg tatwe
do wyleczenia. Jedli ruch gatek ocznych lub zdolnos¢ widzenia s znacznie
ograniczone, nalezy rozwazy¢ operacje.

Jest takze kilka zasad, ktdrych nalesy przestrzegal, aby zapobiec tym
problemom. Waznym aspektem jest zabezpieczenie oka przed wyschnig-
ciem poprzez ciqgle zwilzanie rogdwki kroplami do oczu. Stosowanie
sztucznych lez i masci zazwyczaj nie stanowi problemu, ale czasa-
mi moze powodowad nadwrazliwosé. Masci do oczu nalesy stosowaé
w nocy, poniewaz powodujq one lekkie zamglenie obrazu. Regularne
stosowanie kropli i masci moze zmniejszyé czegstosé pojawiania si¢ pro-
blemdw. Poniewaz dostgpnych jest wiele réznych produktow, przed wy-

borem i stosowaniem jednego z nich nalesy skonsultowad si¢ z okulistq.

Nawet niepetne zamkniecie powieki moze powodowad, ze czgé¢ gatki
ocznej nie bedzie regularnie nawilzana. W przypadku nieprawidiowego
zamkniecia powieki zalecana jest chirurgiczna korekcja powieki, ale nalezy
oméwié to z okulista.

W celu ochrony oczu przed wptywami zewnetrznymi, takimi jak wiatr
i zwigkszone promieniowanie sfoneczne, pomocne moze by¢ réwniez no-
szenie pary okularéw przeciwstonecznych (okularéw ochronnych). Na-
wilzacz powietrza moze by¢ przydatny w sezonie zimowym, gdy ogrzewa-
nie jest wlaczone, a powietrze w pomieszczeniu jest suche.

Niestety, Srodki zapobiegawcze sa ograniczone. Czasami przyczyny
rozwoju ran s3 trudne do zrozumienia i unikniecia. Mozemy uchronic si¢
przed wiatrem, zimnem i przecieraniem oczu, gdy jeste$my zmeczeni lub
senni. Stosowanie okularéw ochronnych nie zawsze jest wystarczajace lub
praktyczne. Jesli to mozliwe, nalezy unika¢ dymu, obszaréw o nadmier-
nym zanieczyszczeniu powietrza oraz wszelkiego rodzaju sprayéw, ponie-
waz moga one réwniez przyczynia¢ si¢ do zwickszonej wrazliwosci oczu.

Wazne jest, aby by¢ przygotowanym na problemy, keére moga wysta-
pi¢ pomimo wszelkich $rodkéw zapobiegajacych pecherzom i/lub ura-
zom. Dlatego zalecamy wizyte u okulisty w Twojej okolicy, nawet jedli nie
wystapily jeszcze problemy z oczami. Popro$ o pakiet pierwszej pomocy
dla oczu. Powinien on obejmowa¢ wspomniane juz krople do oczu, od-
zyweze masci do oczu, a czasami antybiotykowe krople do oczu lub masci.
Nalezy unika¢ kropli do oczu zawierajacych sterydy. Preparaty steroidowe
do oczu nalezy stosowaé tylko w wyjatkowych przypadkach i pod scistym
nadzorem lekarza.

Oczywiscie moga réwniez wystapi¢ problemy z oczami, ktdre nie sg
bezposrednio zwigzane z EB, np. zez, krétkowzrocznos¢, nadwzroczno$é, zaéma i jaskra. Bardzo wazne jest, aby poinformowa¢ okuliste o EB, gdy
konieczne s okulary lub operacja oka. Jedli pacjent nosi okulary, mogg pojawi¢ si¢ pecherze i rany na nosie i za uszami, czyli w punkrach ucisku. Aby
tego unikna¢, okulary powinny by¢ wykonane z bardzo lekkiego materiatu. Preferowane sg plastikowe, poniewaz waza znacznie mniej. Ponadto po-
mocne moze by¢ wybranie modelu z silikonowymi nano$nikami, dzigki czemu nacisk na nasadg nosa rozktada si¢ lepiej. Zauszniki okularéw musza
by¢ dobrze dopasowane. U dzieci powinny by¢ wielokrotnie korygowane, poniewaz ksztatt ich glowy zmienia si¢ wraz ze wzrostem/wiekiem. Zwykle
znalezienie odpowiednich okularéw nie jest trudne. Waski pasek opatrunku z pianki samoprzylepnej czgsto zapewnia dobra ochrone, kiedy za uchem
pojawiajg si¢ pecherze i rany. Korzystanie z soczewek kontaktowych jest mozliwe, gdy nie ma tendencji do tworzenia si¢ pecherzy w okolicach rogéwki.
W pewnych okolicznosciach przypadki powaznego uszkodzenia wzroku mozna leczy¢ chirurgicznie. W kazdym przypadku okulista musi zdecydowad,
ktdre rozwiazanie jest mozliwe i odpowiednie dla danej osoby.
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INFORMACJE OGOLNE

W przypadku réznych typéw EB pro-
blemy stomatologiczne moga wystgpowaé
z réing czestotliwodcia i w réznych stop-
niach nasilenia. Niektére formy EB nie po-
zwalajg unikna¢ uszkodzen zgbéw ze wzgle-
du na genetyczne defekty szkliwa. Jednak
nawet w przypadku pozostatych typéw EB
higiena jamy ustnej moze by¢ utrudniona
na skutek tworzenia si¢ pecherzy lub proble-
méw z otwarciem ust, co czgsto prowadzi do
préchnicy zgbdw. Jesli rodzice i dzieci sg do-
brze poinformowani i od poczatku istnieje
dobra wspétpraca migdzy rodzing, stomato-
logiem i specjalistami ds. EB, istnieje mozli-
wo$¢ zadbania o odpowiedni stan uzebienia.

W przypadku EB dbanie o zgby moze by¢
utrudnione z powodu pecherzy tworzacych
si¢ wewnatrz ust. Higiena jamy ustnej jest
konieczna pomimo ryzyka wystapienia pe-
cherzy, gdyz pomaga zapobiec préchnicy.
Zdrowe z¢by odgrywaja bardzo wazng role
podczas spozywania pokarméw i sprzyjajg
utrzymaniu w zdrowiu calego organizmu.

Osoby chore na RDEB zazwyczaj cierpia
z powodu probleméw ze szkliwem, préchni-
cy i/lub z powodu probleméw z btong luzo-
w3. Nadmierna préchnica zgbéw potaczona
z ryzykiem ich przedwczesnej utraty ma ne-
gatywny wplyw na wszystkie cigzkie postaci
EB. Pecherze i nadzerki na wargach, jezyku

i blonie $luzowej ust komplikuja regularng
higien¢ jamy ustnej i spozycie pokarmoéw.
Czgsto mamy do czynienia ze zmianami
i uszkodzeniami dzigsel spowodowanymi
przewleklym stanem zapalnym i uszkodze-
niami mechanicznymi na skutek koniecznej
higieny jamy ustnej. Podobnie jest u oséb
chorych na zespét Kindlera oraz DDEB.

Réwniez u 0séb z RDEB préchnica, na-
wet przy normalnym stanie z¢béw, moze
rozwing¢ si¢ na skutek utrudnionej higieny
jamy ustnej z powodu pecherzy lub ograni-
czonej zdolnosci do otwierania ust. Mlodsi
pacjenci czgsto cierpiag z powodu szybkiego
niszczenia sie zebéw. W rezultacie stwarza
to dodatkowe problemy przy spozyciu po-
karméw. Jednakze przebieg choroby zalezny
jest w duzej mierze od odpowiedniej diety,
a wiec takze od stanu zebdéw.

Na blonie $§luzowej wewnatrz ust bardzo
czgsto tworzg si¢ pecherze. Chroniczne two-
rzenie si¢ pecherzy i nadzerek moze prowa-
dzi¢ do bliznowacenia btony sluzowej. Po-
woduje to zrosty na podstawie jezyka, kedre
utrudniajg poruszanie nim, maja negatywny
wplyw na jako$¢ mowy oraz kubki smako-
we umieszczone na brodawkach jezyka. Na
podniebieniu twardym powstaja z kolei
prosaki. Powiktania te mogg prowadzi¢ do
probleméw z polykaniem i jedzeniem, jak

SPOSOBY ZAPOBIEGANIA PROCHNICY ZEBOW

réwniez gryzieniem i zuciem pokarmdw.
Przyjmowanie pokarméw samo w sobie jest
duzym problemem; czgsto pacjent nie moze
zué i/lub potyka¢, dlatego spozywa zywnosé
o wysokiej wartosci kalorycznej z duzg ilo-
$cig cukru, aby dostarczy¢ sobie potrzebnych
kalorii. Jest to zrozumiale, ale niestety, nie
rozwiazuje problemdw zwiazanych z z¢gbami,
a nawet je poteguje.

W przypadku JEB na blonie $luzowe;j
jamy ustnej bardzo czgsto tworza si¢ peche-
rze. Co wigcej, osoby chore na podtyp po-
$redni uogdlniony JEB skarza si¢ na niska
jako$¢ szkliwa, ktora jest skutkiem anoma-
lii rozwojowych zwiazanych z podstawowa
choroba. Dolegliwo$¢ t¢ o réznym stopniu
intensywnos$ci zauwazono u wielu pacjen-
téw cierpiacych na JEB typu uogélnionego
posredniego. Konsekwencja sg zazwyczaj
powazne defekty uzgbienia. Uogdlniona
posrednia postaé JEB jest czgsto utozsamia-
na ze zwigkszonym ryzykiem wystapienia
prochnicy, keéra pojawia si¢ na skutek upo-
$ledzenia rozwojowego szkliwa, probleméw
z higieng jamy ustnej bedacych konsekwen-
¢ja uszkodzen blony $luzowej oraz koniecz-
noscia  spozywania  wysokokalorycznych
pokarméw w formie pélptynnej, opartych
gléwnie na weglowodanach.

Przy odpowiedniej pielegnacji zebéw w domu, zdrowej diecie, regularnych kontrolach dentystycznych i profesjonalnej opiece stomatologicz-
nej, préchnica zgbéw mlecznych oraz zgbéw statych w wielu przypadkach jest mozliwa do uniknigcia.

e Odpowiednia higiena jamy ustnej ,od
pierwszego zgba” pozwoli unikna¢ wielu pro-
bleméw.

Klasyczne filary zapobiegania préchnicy
obejmuja diete, higieng jamy ustnej, prepa-
raty z fluorem oraz wypetnianie ubytkéw.

* Higiena polega na regularnym czyszczeniu
z¢béw, najlepiej dwa razy dziennie, za pomo-
ca szczoteczki do zebéw o migkkim whosiu,
malej gléwee i przy uzyciu pasty z zawarto-
$cig fluoru odpowiednia do wieku.

PROFILAKTYKA PROCHNICY ZA POMOCA FLUORU

Tabletki z fluorem odgrywaja drugorzedna role. Wazniejsze jest
leczenie miejscowe za pomocg fluorku. Obejmuje ono fluoryzowane
pasty do z¢béw i fluoryzacje za pomoca lakieréw lub zeléw stosowa-
nych przez dentystéw. Srodki do ptukania jamy ustnej sa uzyteczne
tylko wtedy, gdy dzieci nauczyly si¢ skutecznie je wypluwaé. Cha-
rakeer i czgstotliwo$¢ leczenia za pomoca odpowiedniej formy fluor-
ku nalezy oméwié ze swoim stomatologiem. Profesjonalna higiena

* Jak najwczesniej nalezy znalez¢ dobrego den-
tystg, poniewaz profesjonalne czyszczenie
i szybka interwencja s3 niezbedne w razie
pojawienia si¢ problemdw.

jamy ustnej w gabinecie stomatologicznym w potaczeniu z badaniem
wszystkich z¢béw powinna mie¢ miejsce co najmniej 4 razy w roku,
aw przypadku cigzkich form EB czgsciej.

Kiedy sytuacja wymaga zastosowania specjalnych $rodkéw, higie-
n¢ jamy ustnej mozna uzupelni¢ o specjalne ptyny do ptukania (np.
z chlorheksydyna) i zele, a sposéb podawania nalezy zawsze oméwié
z dentysta. Leczenie trwa zazwyczaj od jednego do dwéch tygodni




i moze by¢ powtarzane w miar¢ potrzeb. Diugotrwale stosowanie
tych preparatéw prowadzi do przebarwieni zgbéw i drazniacego po-
smaku w jamie ustnej. Regularne stosowanie chlorheksydyny co 2-3
miesiace przez okres 1 tygodnia okazato si¢ skuteczne u dzieci cho-
rych na EB. Najnowsza metoda leczenia polega na uzyciu past na
bazie wapniowej i fosforanowej. Pasty te musza by¢ stosowane jako
uzupetnienie past z fluorkiem. Sg one akceptowane przez wigkszo$é
dzieci, poniewaz majg przyjemny smak i nie draznia blony $luzowe;.
Dostepne sg wylacznie u dentystéw lub przez Internet (np. mus do
zebéw GC).

Szczegdinie niebezpieczne jest czgste spozywanie przekgsek.

Nawet pozornie zdrowe produkty, np. banany, moga powodowaé
préchnice z racji lepkiej konsystencji. Jezeli zmniejszenie ilosci spozy-
wanych przekasek z uwagi na ogélne wzgledy medyczne jest trudne,
a czyszczenie zgbdw po kazdym positku awykonalne, w ramach kom-
promisu wskazane jest plukanie jamy ustnej woda lub stosowanie
dentystycznej gumy do zucia, ktdra pobudza przeptyw sliny i sprzy-
ja samooczyszczaniu. Natomiast usuwanie osadu nazgbnego nie
jest mozliwe do okoto 10. roku zycia. Do tego czasu rodzice musza
sprawdzad, czy podczas szczotkowania dziecko nie pomingto jakiego$
miejsca. Dobre techniki szczotkowania zgbéw i pomoc rodzicédw sg
o wiele wazniejsze niz sam dobdr produkeu.

Oprécz wspomnianych wyzej zasad zapobiegania préchnicy (dieta,
higiena jamy ustnej i fluoryzacja), bardzo wazne jest réwniez uzupel-
nianie ubytkéw, co lezy w zakresie obowiazkéw dentysty. Natomiast
w ramach zabiegu fluoryzacji na powierzchni¢ z¢béw trzonowych (tyl-
nych z¢béw stuzacych do zucia) nakladana jest powloka z tworzywa
sztucznego, ktdra ma zapobiega¢ rozwojowi préchnicy. Zeby musza
pozostaé catkowicie suche przez krétki czas, co moze by¢ trudne, gdy
u pacjentéw wystepuja problemy z otwieraniem jamy ustnej.

INFORMACJE STOMATOLOGICZNE ZWIAZANE Z WIEKIEM

NIEMOWLETA

Podstawowa profilaktyka tzw. préchnicy wieku wezesnodziecigee-
go (préchnicy zgbéw mlecznych) polega na zapobieganiu préchnicy
i jej rozprzestrzeniania si¢. Prochnica zwykle zaczyna si¢ od szybkiego
i stopniowego niszczenia gérnych siekaczy. W przesztosci uwazano, ze
powodowaly ja herbatki dla dzieci podawane w butelkach, a dzi§, ze
jej przyczyna s3 rzekomo zdrowsze soki owocowe. Czysty sok owoco-
wy zawiera réwniez fruktoze, ktdra odpowiada 10% roztworu cukru.
W polaczeniu z bardzo niska wartoscig pH sokéw czeste ich picie pro-
wadzi do wczesnego niszczenia zgbéw mlecznych. Badania wykazaly, ze
dzieci z préchnicg zebéw mlecznych, ktére zostaly poddane leczeniu,
sa narazone na zwickszone ryzyko rozwoju préchnicy w pézniejszym
okresie zycia.

Niemowleta czgéciej akeeptujg szczoteczke do zgbéw podczas tak
zwanej ,fazy oralnej”, poniewaz usta stanowia element kontaktowy
ze §wiatem zewngetrznym. Nastepnie pojawia si¢ w rozwoju faza cal-
kowitego odrzucenia szczoteczki do zgbéw. Jednak nawet w obliczu
tego buntu bardzo wazna jest konsekwencja, gdyz pomaga wyksztal-
ci¢ nawyk szczotkowania. Celem w tej grupie wickowej jest przede
wszystkim zapobieganie przenoszeniu si¢ zarazkéw i sprawienie, aby
higiena jamy ustnej przeksztalcita si¢ w codzienng rutyne.

Butelke nalezy odstawié jak najwczesniej, zazwyczaj koto pierw-
szych urodzin, a dziecko przyzwyczai¢ do picia wody z filizanki/
kubka. W tak zwanym ,,oknie infekcyjnosci” (oknie infekeji) wyste-
pujacym miedzy 6. a 30. miesigcem Zycia nastgpuje faza, w ktorej
z¢by mleczne przebijajg si¢ przez dzigsta. W tym czasie dziecko moze
zosta¢ zarazone bakteriami wywotujacymi préchnicg na skutek kon-
takcu ze $ling opickundéw. Priorytetem na tym etapie rozwoju jest
utrzymanie z¢béw mlecznych w zdrowiu. Z tego tez wzgledu wazne
sa wezesne badania u dentysty. Kiedy z¢by sa zdrowe, wizyta przebie-
ga w milej atmosferze, dziecko nie kojarzy tych spotkan negatywnie,
co jest wazne na przyszto$¢, a lekarz moze wykorzystaé czas na edu-
kacj¢ rodzicéw.

MALE DZIECI

W wieku 2-3 lat wigkszo$¢ dzieci pragnie samodzielnie szczotko-
waé z¢by. Jest to wazne, gdyz w ten sposdb moga nauczy¢ si¢ po-
prawnej techniki i nie straci¢ checi do samodzielnego mycia zgbéw.
Dzieci w wieku przedszkolnym sg szczeg6lnie podatne na pochwaty
i nagrody. Budowanie dobrej postawy dziecka mozna takze wspiera¢
za pomocy historii lub piosenek na temat higieny jamy ustnej. Niech
szczotkowanie zebéw bedzie zabawa.



Najlepszym sposobem jest czyszczenie zgbéw zawsze ta samg tech-
nika. Zalecamy system CEI, czyli mycie powierzchni zujacej zgbdw,
nastgpnie czyszczenie powierzchni zewngtrznych, a na koniec po-
wierzchni wewnetrznych. Stosowanie szczoteczki do zgbéw nalezy
rozpoczaé, gdy tylko pierwszy zab przebije si¢ przez dziasta. Nie p6z-
niej niz w dniu 1. urodzin nalezy zaczaé stosowanie niewielkie ilosci
fluoryzowanej pasty do zgbdw, co najmniej 1 raz dziennie, najlepiej
wieczorem. U dzieci z EB pasta z mentolem moze powodowaé dys-
komfort. W tym przypadku dobrym rozwiazaniem bedzie pasta bez
mentolu, ale zawierajaca fluor. Kiedy przez dziasta zaczynajq przebija¢
si¢ zgby stale, nalezy zmieni¢ pastg na pasteg dla junioréw. Szczegélnie
wazne jest, aby rodzice pomagali w szczotkowaniu i sprawdzaniu, czy
zostaly umyte wszystkie zabki.

DZIECI

Dopiero w wieku okoto 10 lat umiejetnosci motoryczne sg wy-
starczajaco zaawansowane, aby dziecko moglo skutecznie szczot-
kowa¢ zgby. W przypadku dzieci chorych na EB wybér odpowied-
niej szczoteczki do z¢bdéw nalezy oméwi¢ wspdlnie z dzieckiem.
Zaréwno elektryczne, jak i manualne, s3 odpowiednie. Jednak
wiele dzieci uwaza elektryczne szczoteczki za ekscytujace i dlatego
bardziej motywujace do szczotkowania. Elektryczne szczoteczki
do z¢béw sa szczegdlnie pomocne przy ograniczeniach moto-
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rycznych zwigzanych z RDEB. Dla rodzicéw réwniez tatwiejsze
jest uzywanie elektrycznej, szczegélnie w przypadku czyszcze-
nia miejsc przeoczonych przez dzieci. W zaleznosci od nasilenia
choroby, konieczne moze by¢ stosowanie szczoteczki o migkkim
wlosiu lub matej gtéwce. Uzyteczne sa szczoteczki ultradzwie-
kowe z bardzo matymi gléwkami. Mozna réwniez korzystaé ze
szczoteczek miedzyzebowych, kofcéwek typu Q lub kompreséw
gazowych. Dentysta z pewno$cig zasugeruje akcesoria najbardziej
odpowiednie dla danego dziecka.

MLODZIEZ

Im starsze dziecko, tym rodzice maja mniejszy wplyw na wybér
diety oraz higieng jamy ustnej swojej pociechy. Majac do dyspozycji
kieszonkowe, nastolatki mogg kupi¢ cukierki. Negatywna motywacja
zwykle nie przynosi dobrych efektéw, dlatego lepiej jest uzywaé po-
zytywnej, np. ,pickne z¢by sg bardzo atrakcyjne”, ,zdrowe zgby nie
wymagaja zabiegéw stomatologicznych”.

Dla miodego cztowieka problemem moze by¢ koniecznos¢ sto-
sowania aparatu ortodontycznego. W tym wypadku poméc moga
dobre relacje z prowadzacym lekarzem ortodonta.

DOROSLI

W wieku dorostym rutyna powinna by¢ codzienna higiena jamy ust-
nej, profesjonalna profilaktyka oraz opieka stomatologiczna. Czasami
konieczne jest naprawienie uszkodzonych zgbéw poprzez usuniecie
zepsutej tkanki z¢ba oraz odbudowanie jego struktury i funkcji za po-
moca wypelnieri i koron. Aby zapobiec infekcjom bakteryjnym i rop-
niom, konieczna jest ekstrakcja uszkodzonych z¢béw w celu wyelimi-
nowania stanéw zapalnych. W przypadku RDEB mozliwe jest leczenie
kanatowe, jednak zastosowanie implantéw moze by¢ trudne, dlatego
tez jest rzadko rozwazane. Problemy, ktére moga wystapi¢ w przypad-
ku RDEB, nalezy kazdorazowo omawia¢ z dentysta.

W tym miejscu chcieliby$émy wspomnie¢ o kilku produktach, ktére okazaly sie skuteczne w przypadku EB. Pragniemy jednak zazna-
czy’, ze dostgpnych jest wiele podobnych produktéw, ktére majq takie same lub podobne dziatanie. Stosowanie konkretnych prepa-

ratéw nalezy omdwic ze swoim dentysta.

W przypadku leczenia lub ptukania
otwartych ran znajdujacych si¢ na we-
wnetrznej czgéci policzka zalecamy napar
z szatwii lub rumianku. Do pltukania jamy
ustnej polecamy takze ptyn, np. firmy Be-
panthen. Innym rozwiazaniem jest magé
doustna (np. zel Kamistad A dostgpny
w Niemczech), ktéra oprécz ekstrakeu z ru-
mianku zawiera réwniez substancj¢ o dzia-
taniu miejscowo znieczulajacym. Innymi
miejscowymi  $§rodkami
stosowanymi takze w punktach nacisku

znieczulajacymi

sztucznych z¢béw sa na przyktad masé Sol-
coseryl lub zel Dynexan. Otwarte obszary
w jamie ustnej nie goja si¢ zbyt szybko, dla-
tego tez preparaty te moga zmniejszy¢ bél,
np. przed jedzeniem.

Bezalkoholowe ptyny do ptukania jamy
ustnej czgsto zawierajg chlorheksydyne
(CHX wykazujaca dziatanie antybakeeryj-
ne) i fluorek (ochrona przed préchnica).
Do codziennej pielegnacji jamy ustnej stu-
23 plyny dostgpne na rynku. Sa to m.in.:

ZNIECZULENIE MIEJSCOWE | OGOLNE

Gum Paro ex 0,06% CHX + 950 ppm
fluorku sodu; roztwér do ptukania jamy
ustnej

Curasept 0,05% CHX + 0,05% fluorku,
butelka 200 ml; ptyn

Mirafluor CHX 0,06% CHX + 250
ppm aminofluorku

Elmex 0,025% fluorek sodu, ptyn chro-
niacy przed préchnica, butelka 400 ml
Meridol med 0,2% CHX

To, czy leczenie stomatologiczne moze odbywad si¢ w znieczuleniu miejscowym, czy nie, zalezy m.in. od wspdlpracy pacjenta, mozliwosci

otwarcia ust i stopnia tworzenia si¢ pecherzy i koniecznosci leczenia. W niektdrych przypadkach przeprowadzenie zabiegu stomatologicznego

wymaga znieczulenia ogélnego. Wskazaniami do tego sa np. zbyt maly stopiel otwarcia jamy ustnej, silny bol, pecherze lub potrzeba inten-

sywnego leczenia.
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Okoto 350 lat temu niemiecki lekarz Samuel Hafenreffer zaproponowat definicj¢ $wiadu. Brzmi ona: ,,Swiad jest to nieprzyjemne
uczucie prowadzace do drapania”. Do tej pory nie stworzono lepszego okreslenia. W medycynie stosowany jest termin ,,pruritus”,
co w lacinie oznacza ,,palenie/pieczenie”. Reakcja na $wiad jest zazwyczaj drapanie lub pocieranie. Prowadzi to do reakgji zapalnych
skéry, powodujac wydzielanie neuroprzekaznikéw, co dodatkowo wzmacnia potrzebe drapania si¢. Doswiadczyl tego kazdy z nas,
najczeéciej w wyniku irytujacego ukaszenia owada; najpierw odczuwamy bodziec, wigc drapiemy sie i drapiemy, co na krétko przynosi

ulge, a kiedy przerwiemy, swedzenie staje sie gorsze niz wczesniej. Potem zaczynamy drapaé si¢ ponownie.

EB | SWIAD

Swiad jest, niestety, bardzo powszechnym problemem u 0s6b z EB.
Jego czgstotliwos¢ i nasilenie réznia si¢ znacznie w poszczegélnych po-
staciach EB; na szczgécie bardzo rzadko dotyka osoby z EBS i zespotem
Kindlera. Bywa tez, ze nawet osoby cierpiace na t¢ samg forme¢ EB
w rézny sposdb opisuja swoje symptomy. W przypadku niektérych
os6b $wiad jest krétkotrwatym problemem, inni z kolei cierpig z po-
wodu stale utrzymujacego si¢ uczucia swedzenia, keére jest intensywne
i meczace. Poniewaz $wiad zwykle prowadzi do drapania, a w przypad-
ku o0séb chorych na EB drapanie wspomaga powstawanie pecherzy,
szczegblnie wazne jest, aby przerwaé biedne koto.

Gléwnymi przyczynami $wigdu w przypadku EB sg prawdopodob-
nie sucha skdra, leczenie zaskorupiatych ran, przegrzanie, zapalenie
i trwate uszkodzenia skéry. Nieke6rzy pacjenci méwia, ze swedzenie
wystepuje gléwnie w momencie, w ktérym rozpoczyna si¢ proces
gojenia pecherzy. Mozliwe, ze $wiad u pacjentéw EB wywolujg dwa
czynniki: zapalenie na skutek kontaktu ze $wiattem (niespowodowane
przez bakterie), ktdre towarzyszy procesowi gojenia, oraz sucho$¢ wo-
kot rany, kiedy to brzegi rany zaczynaja si¢ ciagnad.

Kiedy u 0s6b z EB uczucie $wiadu trwa bardzo dtugo, nalezy rozwazy¢, czy przyczyna nie lezy gdzie indziej. Swiad moga powodowac nie tylko
proces tworzenia si¢ blizn i gojenia ran, ale takze np. niedokrwisto$¢ bedaca skutkiem niedoboru zelaza i/lub niedozywienia u 0séb z niedo-
waga (bardzo czgsta w przypadku cigzkich form EB). Do innych przyczyn mozna zaliczy¢:

Wszystkie rodzaje stanéw zapalnych skéry
Leki i zywno$¢

Alergeny (np. pytki kwiatéw i traw)
Substancje immunogenne lub alergizujace
(przeciwciata, limfocyty)

Substancje, ktére s3 uwalniane lub wpro-
wadzane przez owady i pasozyty
Materialy kontaktowe (alergeny takie jak
barwniki, perfumy, zapachy)

oparzenia stoneczne)

Metabolity zwigzane z chorobami
Stres psychiczny (jako czynnik
wzmacniajacy)

Trwate uszkodzenie skéry (odwodnienie,

Epaderm®

Materiat edukacyjno-promocyjny

Epaderm

QREAR

PRIET) il ST TR

Epaderm’ ™ ..

Lo e g pielegnacji suchej skory, jak Epaderm®, wyka-
Fom zuja wieksza skutecznosc¢ w jej pielegnacji niz
Epaderm Ve inne produkty.
o |
':: i {5
= * Epaderm® to idealne rozwigzanie stosowane za-

Opracowany przez dermatologow preparat o po-
trojnym dziataniu do pielegnacji skéry suche;.
Wykazuje witasciwosci zmiekczajace, myjace,
moze byc¢ stosowany jako dodatek do kapieli.
Preparat Epaderm® nie zawiera substancji zapa-
chowych, barwnikéw ani konserwantéw. Prepa-
rat przeznaczony jest do pielegnacji skory u 0sob
ze schorzeniami objawiajacymi sie nadmiernym
wysuszeniem skory. Dedykowany wszystkim
grupom wiekowym, w tym niemowletom.

Wytyczne NICET wskazuja, iz emolienty do

réwno w mokrych jak i suchych oktadach z zasto-
sowaniem odziezy Tubifast®.




Oprécz eliminowania zidentyfikowanych przyczyn, istnieja sposoby na zlagodzenie objawéw swedzenia, nawet bez znajomosci ich
etiologii. W ponizszej sekcji podamy kilka wskazéwek. Nalezy je przetestowad, aby przekonad sie, ktére z nich przynosza dobry skutek
w indywidualnych przypadkach.

OGOLNE SRODKI ZAPOBIEGAJACE SWIADOWI

Spozywanie odpowiedniej ilosci plynéw
(aby zapobiec odwodnieniu).
Ograniczenie przegrzewania pomieszczer'l,
instalacja klimatyzacji (w mieszkaniu,
w samochodzie).

Unikanie $rodkéw osuszajacych, takich
jak zele, roztwory alkoholowe do wcie-
rania, proszki.

Ograniczenie uzycia mydta.

Kapiele i prysznice w letniej wodzie; nie
moga trwad zbyt dtugo, a woda nie moze
by¢ zbyt goraca. Jezeli to mozliwe, kapiel

zakoricz chtodnym prysznicem; zimna
woda zamknie pory skéry i nie pozwoli
na odparowanie zbyt duzej ilosci wilgoci.
Wilgotne, chtodne kompresy, np. z czar-
nej herbaty. Czarng herbatg nalezy parzy¢
przez 15 minut, a nastgpnie schlodzi¢
i dopiero wtedy zastosowad w kompresach.
Herbata zawiera taniny, ktére dajg efeke
chtodzenia.

Lekka odziez wykonana z hipoalergicznych
materialéw; bawelna i jedwab (na przyktad

Tubifast®, Dermasilk®).

Posciel wykonana z materiatéw chiodza-
cych (np. Microair®).

Zawsze krotko obcigte paznokcie, aby
zmniejszy¢ ryzyko urazéw powodowanych
drapaniem.

Na noc mozna zaktada¢ r¢kawiczki wy-
konane z bawelny, aby ograniczy¢ ryzyko
podrapania sig.

Bardzo pomocne moga réwniez by¢ tech-
niki relaksacyjne (trening autogeniczny,
stopniowe rozluznianie mig$ni metoda
Jacobsona, joga).

Swiad nasila si¢ szczegblnie wieczorem. Wprowadzenie statego rytuatu zwiazanego z ktadzeniem si¢ do t6ika moze okazaé si¢ przydatne za-
réwno dla dzieci, jak i doroslych, gdyz ma dziatanie uspokajajace i nie powoduje dodatkowych emodji. Przyktadem zwyczaju, ktéry dodatkowo
wycisza, moze by¢ codzienna filizanka herbaty lub kakao, cicha muzyka lub dobra ksiazka przed péjsciem spaé. Nalezy unika¢ ogladania telewizji,
gier komputerowych i... klétni przez co najmniej 2 godziny przed snem.

TERAPIA MIEJSCOWA | PIELEGNACJA SKORY

Bardzo wazna jest regularna pielegnacja skéry, takze tej, na ktdrej nie
tworzg, si¢ pecherze, gdyz zapobiega jej przesuszeniu. Dostepne sa pro-
dukty do kapieli, plyny, kremy i masci, szczegélnie skuteczne w przy-
padku $wigdu. Wiele z nich zawiera cynk lub mocznik i nadaje si¢ do
pielegnagji skéry oséb z EB. W znalezieniu odpowiednich produktéw
z pewnoscig pomoze Ci Twéj lekarz lub pielegniarka. Zawsze pytaj, czy
zalecany produkt moze by¢ stosowany w poblizu ran lub na otwartych
ranach.

Niektdre produkty (np. zawierajqce substancje czynng o nazwie kap-
saicyna) nie nadajq si¢ do leczenia otwartych ran. Jesli potrzebujesz

pomocy w znalezieniu wiasciwego produktu lub cheesz wiedzied,
czy dany produkt moze byé dla Ciebie odpowiedni, skontaktuj sig
ze specjalistq.

SRODKI FARMAKOLOGICZNE

Jezeli zadne dostgpne $rodki i produkty nie przyniosty ulgi, ko-
nieczne moze by¢ zastosowanie lekéw zmniejszajacych swiad. W ta-
kim przypadku lekarz moze przepisa¢ leki przeciwhistaminowe, kt6re
dostepne sa w formie tabletek, syropéw, kropli, masci lub zastrzykéw.
Niekedre z nich powoduja uczucie zmeczenia, dlatego nalezy przyj-
mowad je wieczorem. Aby uzyska¢ informacje, ktdry z tych lekéw
jest najlepszy dla Ciebie, porozmawiaj ze swoim lekarzem lub innym
pracownikiem stuzby zdrowia.

Czasami konieczne okaza¢ si¢ moze krétkie leczenie za pomo-
cg glikokortykosteroidu dostgpnego w postaci kreméw lub tabletek.
Zalecana jest terapia krétkotrwata, trwajaca okoto 2 tygodni, a leczenie
musi by¢ prowadzone pod nadzorem lekarza. Ponadto w przypadku EB istniejg inne leki stosowane w cigzkich §wigdach, ktére daja dos¢ dobre
rezultaty. O tym, czy mogg one by¢ przydatne w Twojej sytuacji, nalezy porozmawia¢ z doswiadczonym specjalistg ds. EB.

Podsumowujac, musimy otwarcie powiedzieé, ze nie ma zadnej prostej i ,,magicznej formuly” stuzacej leczeniu $§wiadu zwiazanego

z EB. Ale jest kilka rzeczy, ktére mozna zrobi¢, aby zatagodzié $wiad, przynajmniej do tolerowanego poziomu.
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Opracowano na podstawie: EB Handbook, Dr Anja Diem

B4l jest, niestety, czestym objawem EB. Istnieje wiele réznych przyczyn wystepowania ostrego i/lub chronicznego bélu. Przed doko-
naniem oceny nalezy si¢ dowiedzied, z jaka postacia EB mamy do czynienia. Pomoze to zidentyfikowaé przyczyny, ktére réznia sie
w zaleznosci od typu EB. Wtedy mozna znalez¢é sposéb na zminimalizowanie lub wyeliminowanie bélu.

TERAPIA

Najpierw nalezy wyeliminowaé podstawowg przyczyng bélu. Wszystkie zmiany opatrunkéw powinny by¢ przeprowadzane w mozliwie jak
najmniej bolesny sposéb. Kiedy to zmiana opatrunkéw powoduje bél, nalezy rozwazy¢ potrzebg stosowania lekéw lub terapii alternatywnych,
w tym §rodkdéw psychologicznych. Pamietaj, ze najskuteczniejsze jest polaczenie réznych terapii.

INFORMACJE OGOLNE

Bl petni wazng funkcje ostrzegawcza. Kiedy odczuwamy bél, mézg kaze nam skoncentrowad si¢ na tym, co go powoduje, aby odnalezé
jego przyczyng i ja wyeliminowa¢. Natomiast gdy wystepuje czgsto, jest silny lub utrzymuje si¢ przez dtuzszy czas, nastgpuje powolna utrata
funkcji ostrzegawczych i ochronnych. Bél stanie si¢ chroniczny, bedac meczacym towarzyszem zycia. Nieustanne cierpienie w istotny spos6b
obniza jakos§¢ zycia. Dlatego zaréwno w przypadku ostrego, jak i przewleklego bélu, nalezy uwaznie mu si¢ przyjrzel, aby zrozumied jego
przyczyny i znalezé sposéb na jego ograniczenie lub wyeliminowanie.

MOZLIWE PRZYCZYNY BOLU U 0SOB CHORYCH NA EB - W SKROCIE

Objawy samej choroby (pecherze, rany, ¢ Gdy opatrunki przylegaja do ran lub gdy Zabiegi medyczne (pobieranie krwi,

trudno$ci w potykaniu, punkty nacisku
wskutek duzych pecherzy wypetnio-
nych plynem).

Zabiegi (przektuwanie pecherzy, zmiany
opatrunkéw).

rany ulegaja zainfekowaniu i istnieje ko-
nieczno$¢ zastosowania masci dezynfeku-
jacej, dodatkowo pojawiaja si¢ czynniki

'wywo{uja‘ce bél; i to regularnie, kilka razy

w tygodniu, przez cale zycie.

zastrzyki, zabiegi chirurgiczne).
Inne przyczyny (bol glowy, bol zotadka,
migreny, béle plecéw, bl zebéw).

PECHERZE

Szczegélnie nieprzyjemne moga by¢ duze, nieotwarte pecherze
znajdujace si¢ na podeszwach stop. Bl zwykle wynika z nacisku wy-
wieranego na otaczajace struktury ciala, takie jak tkanka faczna,
miegsnie czy kosci. Powoduje dyskomfort bez wzgledu na lokaliza-
cje, a najczesciej pojawia si¢ w miejscach uciskanych przez odziez

(np. pasek, pieluszki).
RANY

Bardzo bolesne sg réwniez otwarte rany, np. jesli po nacigciu duzego
pecherza usunigto takze jego czg$¢ ochronna, otwarta rana moze okaza¢
si¢ do$¢ bolesna. Takie rany nalezy szybko zabezpieczy¢ za pomocg odpo-
wiedniego opatrunku, co pomoze ztagodzi¢ bél. Niektére osoby méwia
takze o lekkim bélu, towarzyszacym procesowi gojenia si¢ rany. Bl ten
moze pojawi¢ si¢ w polaczeniu ze $wigdem.

ZAKAZENIE

Rana moze czasem ulec zakazeniu lub zapaleniu. Zakazenia powo-
dowane s3 przez namnazanie si¢ zarazkéw (bakterii, grzybéw, wiruséw
i pierwotniakéw) w tkance. Znakiem ostrzegawczym zapalenia sg zazwy-
czaj bol, uczucie goraca/rozpalenia (w miejscu wystgpowania rany lub
ogblne w postaci goraczki), zaczerwienienie (wokdt pecherza/rany lub
czerwone linie), strupki w kolorze zétto-miodowym oraz obecno$é ropy.
Oczyszczenia rany z zalegajacej na niej ropy, tresci ropno-surowiczej,
czy biofilmu moze by¢ fatwiejsze do akeeptacji w przypadku znieczule-

nia powierzchni rany zelem z Lignocaing (w Polsce produkt sterylny -
Lignocaina U), a nastepnie delikatnego przecierania powierzchni rany
wound padem Debrisoft nawilzonym lawaseptykiem.

BOL ZOLADKA | JELIT

Czestg przyczyna bolu sa réwniez problemy z przewodem pokarmo-
wym, np. silne wzdecia (np. jako efekt uboczny przyjmowania lekéw lub
suplementéw diety), zapalenia, zaparcia lub bardzo twarde stolce. Oka-
zjonalnie pojawiajg si¢ réwniez szczeliny odbytu (nienaturalne pekniecia
w okolicach odbytu), ktdre sg przyczyna wielkiego dyskomfortu i bélu.

BOL PODCZAS JEDZENIA

Pecherze i otwarte wrzody pojawiaja si¢ takze w jamie ustnej, wtedy
gryzienie, zucie i polykanie nieodzownie wiaze si¢ z bélem. Inne dole-
gliwosci ze strony jamy ustnej to préchnica oraz bardzo nieprzyjemne
i bolesne afty (mate wrzody w jamie ustnej), na keére cierpi wiele os6b.

PODSUMOWANIE

Kiedy znaleziona zostanie przyczyna bélu, nalezy rozwazy¢ do-
stepne opcje leczenia. Na poczatku zawsze eliminujemy przyczyny
podstawowe. Oznacza to np. unikanie ucisku wywieranego przez
ubrania lub regularne przeprowadzanie profesjonalnego czyszcze-
nia stomatologicznego. Wazne sa takze ¢wiczenia fizyczne, ktdre juz
od wczesnych etapéw zmniejszaja bél, jak réwniez chronia kosci
i zwickszaja stopieri mobilnosci.
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Opracowano na podstawie: EB Handbook, Dr Anja Diem

Zasadniczo terapia bélu w przypadku EB opiera si¢ na tym samym schemacie, ktdry stosuje si¢ do wszystkich innych przypadkéw
majacych na celu leczenie bélu. Jest to tzw. drabina analgetyczna zalecana przez Swiatowa Organizacje Zdrowia (WHO), ktéra jest
dobrze znana kazdemu lekarzowi. Zgodnie ze schematem zaczynamy od stabszych lekéw, ktére umozliwiaja skuteczna redukcje bélu,
a dopiero w przypadku braku pozadanego efektu podajemy silniejsze leki i zwiekszamy ich dawke az do osiagniecia odpowiednie-
go rezultatu analgetycznego. Ten sam schemat mozna zastosowa¢ réwniez w przypadku EB. Istnieje jednak ograniczenie zwiazane
z forma przepisanych lekéw, gdyz niektére osoby z EB nie sa w stanie polykaé zadnych tabletek. W takich przypadkach zaleca si¢
przepisywanie lekéw przeciwbélowych w postaci plynnej, np. w formie syropéw lub kropli. Od czasu do czasu mozna stosowad srodki
przeciwbdélowe w formie zelu, ktdre dzialaja miejscowo.

ISTNIEJA TRZY INNE OGRANICZENIA ZWIAZANE Z LEKAMI, KTORE NALEZY ROZWAZYC W PRZYPADKU EB:

1. Kwas acetylosalicylowy - nie jest odpowiednia substancja do leczenia bélu u chorych na EB. Ten lek nie powinien by¢ nigdy przepisywa-
ny przed rozpoczeciem okresu dojrzewania ze wzgledu na ryzyko wystapienia choroby Reya, a dodatkowo zwigksza on ryzyko wystapienia
krwawienia, co moze prowadzi¢ do znacznej utraty krwi z rany. Oczywiscie istnieja wyjatkowe przypadki, ale generalnie nie zalecamy tego
preparatu.

2. Leki, ktdre zawieraja acetaminofen, nie majg dzialania przeciwzapalnego. Poniewaz rany bedace objawem EB czgsto powstaja na skutek zapa-
len, zwykle maja niewielki wplyw na ten rodzaj bélu. Jednak w przypadku innych przyczyn, leki te moga by¢ stosowane z dobrym skutkiem.

3. W przypadku pacjentéw z EB nie wolno stosowaé zadnych plastréw przeciwbdlowych.
SRODKI NIEFARMAKOLOGICZNE

Stosowanie lekéw nie zawsze jest konieczne. Istnieja réwniez inne $rodki, ktére moga poméc w zmniejszeniu bélu. Dostgpnych jest wiele
skutecznych metod psychologicznych i fizjoterapeutycznych. Réwniez metody z dziedziny medycyny komplementarnej bywaja pomocne.
Wazne jest, aby zasiegnaé porady specjalistéw, ktdrzy znaja najlepsze mozliwosci leczenia i wskaza, gdzie mozna nauczy¢ si¢ réznych metod
i sposobow ich laczenia. Warto poszukad takze poradni leczenia bélu znajdujacej si¢ w okolicy.
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Przy niektérych postaciach EB istnieje ryzyko rozwiniecia si¢ raka skéry jako powaznej komplikacji. Powody wystepowania nie

sa jeszcze do korica poznane, ale skutki choroby sa czesto dramatyczne. Nadal niewiele wiadomo o precyzyjnych mechanizmach

zachodzacych na poziomie komérkowym i molekularnym, ktére ostatecznie prowadza do powstania guza. W przypadku EB mecha-

nizmy naprawcze komérek skéry sa wyjatkowo nadwyrezone, dlatego moze to sprzyjaé rozwojowi komérek nowotworowych skéry.

Im wcze$niej objawy raka zostana zidentyfikowane, tym wieksza szansa na jego wyleczenie. Celem niniejszego rozdzialu jest zapozna-

nie Cie ze znakami ostrzegawczymi, na ktdre trzeba zwracad szczegélng uwage.

RYZYKO WYSTAPIENIA RAKA SKORY

¢ bardzo wysokie w przypadku postaci dystroficznej EB, .

* wysokie w przypadku postaci faczacej EB,

* nieco podwyzszone w przypadku EBS typu uogélnionego ostrego,
* uinnych 0s6b poréwnywalne z populacja ze zdrowa skora. .

ZNAKI OSTRZEGAWCZE

* rana jest szczegélnie bolesna,
* proces gojenia trwa zbyt dtugo,
* rana ma,inny’ wyglad.

Rozrézniamy kilka typéw raka skéry w za-
leznosci od postaci EB. W przypadku dystro-
ficznej formy EB istnieje najwicksze ryzyko
wystapienia raka skéry typowego dla EB, czyli
raka kolczystokomdrkowego. Jest to nowotwdr
zlodliwy, kedry moze rozwijad si¢ przez kil-
ka miesi¢cy, niszczac i/lub infekujac glebokie
struktury tkanki podczas dlugiego przebiegu
choroby, aby po pewnym czasie da¢ przerzuty
- nowotwory wtdrne. Ta posta¢ raka najczedciej
wystepuje u osob dotknigtych dystroficzng
postacia EB typu uogélnionego ostrego, ale
guzy moga wystapic¢ takze w przypadku fagod-
nigjszych form postaci dystroficznej EB. Moze
tez wystgpowaé w przypadku innych dystro-
ficznych form EB, a czasami w przypadku po-
staci taczacej EB. Wraz z wickiem wzrasta tez
ryzyko wystapienia raka skory, wiec wazne sa
badania kontrolne, w tym kontrola stanu ca-
tej powierzchni skéry raz na sze§¢ miesigey. Po
wykryciu raka skéry badania muszg by¢ prze-
prowadzane czgsciej; co dwa lub trzy miesiace.

W rzadkich przypadkach mamy do czynie-
nia z innymi typami raka skory, np. podstaw-
nokomoérkowym, zwanym ,bialym rakiem
skéry”, lub czerniakiem, zwanym ,czarnym
rakiem skéry”. W tej chwili nie istnieje za-

OPCJE LECZENIA

niezwykle istotna jest kwestia wezesnego wykrywanial,

* zapobieganie: regularne badania calej powierzchni skéry

co 6 miesigcy,

den znany, bezpo$redni zwiazek tych typéw
z chorobg EB. Nie ma réwniez danych wska-
zujacych na zwigkszone ryzyko wystgpowania
tych nowotworéw u 0séb z EB w poréwnaniu
z osobami zdrowymi. Jedynym wyjatkiem jest
EBS w postaci uogélnionej ostrej, gdzie ryzyko
wystapienia bialego raka skéry (raka podstaw-
nokomoérkowego) wydaje si¢ nieco wyzsze. Jed-
nak czestotliwo$¢ wystepowania raka wzrasta
na calym $wiecie i kazdy z nas powinien by¢
zaznajomiony z wczesnymi objawami ,czarne-
go raka skéry” (czerniaka) i ,,biatego raka skéry”
(raka podstawnokomoérkowego).

Rak podstawnokomérkowy pojawia si¢
gléwnie u o0séb w $rednim i starszym wieku
w miejscach narazonych na zwigkszony kontakt
ze storicem, tj. na glowie i twarzy. Jedli zauwa-
zysz powierzchowne i widoczne zmiany skdrne,
ktére nie pasuja do normalnych objawéw EB,
pokaz je swojemu dermatologowi. Analiza jest
zwykle wykonywana za pomocg specjalnej lam-
py powickszajacej; czasami potrzebne jest po-
branie prébki skéry. Powiniene$ wiedzie¢, ze
rak podstawnokomérkowy wezesnie wykryty
ma szanse na catkowite wyleczenie.

W tym miejscu nalezy takze wspomnieé
o tzw. znamionach EB. S3 to typowe zmiany

wszystkie zmiany powinny by¢ chirurgicznie usunigte.

pigmentowe, ktdrych wyglad mozna przyréw-
na¢ do pieprzykéw. Czesto wystepuja w okolicy
pecherzy; przybieraja rézne ksztatty i rozmiary.
Czasem znamiona te ulegaja catkowitemu roz-

puszczeniu i znikaja. Nie opisano jeszcze przy-
padkéw, w kedrych znami¢ EB rozwinglo si¢
w nowotwdr, ale poniewaz zmiany pigmento-
we i wezesne stadia czerniaka s3 podobne, nale-
zy je réwniez badad.

PODSUMOWANIE

Gdy np. pieprzyk zmienia swoj wyglad,
jego kolor staje si¢ bardziej intensywny, pojawia
si¢ asymetria, wiecej niz jeden odcien brazu lub
gdy znamie zaczyna krwawid, zaleca si¢ wzmo-
zong czujno$¢. To samo odnosi si¢ do czerwo-
nych, chropowatych obszaréw skéry na glowie
i okolicy twarzy lub stabo gojacych si¢ miejsc,
gdzie czesto tworzg si¢ strupy. Czasami poja-
wiajg si¢ tez wolno rozrastajace si¢ zgrubienia.
Jesli zauwazysz jakikolwiek z tych objawdw, po-
winiene$ podda¢ si¢ badaniu lekarskiemu.



W JAKI SPOSOB PROWADZONE JEST
POBIERANIE PROBEK

Wystarczajace jest znieczulenie miejscowe. Przy pomocy bardzo
malej i cienkiej igly $rodek znieczulajacy wstrzykiwany jest w jeden
lub wigcej punktéw pod skdra. Moze to by¢ powodem lekkiego
szczypania, ktdre trwa zazwyczaj krétko, poniewaz znieczulenie dzia-
ta bardzo szybko. Po kilku minutach mate fragmenty o rozmiarach
4-6 mm mogg by¢ wyciete z podejrzanego fragmentu skéry. Z ob-
szernych ran czesto trzeba pobieraé kilka prébek, poniewaz tylko nie-
wielka czg$¢ tego obszaru moze wykazywad ztosliwe zmiany i dlatego
nalezy mie¢ pewno$¢, ze zidentyfikowano potencjalne zagrozenie. Po
pobraniu prébki moze wystapi¢ niewielkie krwawienie; czasami ko-
nieczne jest zalozenie szwéw. Jednak zazwyczaj do opatrzenia rany
wystarcza zwykly bandaz.

Czasami pobranie prébki wymaga znieczulenia ogélnego, np. je-
§li podejrzane miejsce jest zbyt duze lub znajduje si¢ w szczegdlnie
wrazliwej czgdci ciata. Jezeli jednak jest to mozliwe, staramy si¢ uni-
ka¢ takiego rozwiazania, gdyz stanowi ono dodatkowe obcigzenie
dla organizmu.

Po pobraniu prébka jest natychmiast wysytana do laboratorium,
w ktérym mozna przeprowadzi¢ badanie histopatologiczne. Wazne
jest, aby osoba w laboratorium miata do§wiadczenie w diagnozowa-
niu raka skéry u oséb chorych na EB. Analiza trwa 2-3 tygodnie,
a gdy wynik jest dostgpny, mozna planowa¢ dalsze kroki. Jesli nie
zdiagnozowano raka skéry, rana powinna by¢ leczona z uwzglednie-
niem konieczno$ci zmian stosowanej terapii. Jesli komérki nowo-
tworowe zostang jednak znalezione, kolejne kroki nalezy podja¢ dos¢

szybko.
LECZENIE

Mozliwe jest chirurgiczne usuniecie zmian, ale czasem wystar-
czajace sa prostsze zabiegi. Obecnie, w przypadku pacjentéw z EB,
stosowane s takze naswietlania, leczenie farmakologiczne raka (che-
mioterapia) lub leczenie pooperacyjne za pomoca specjalnych ma-
$ci. Metody te wykazaly niski stopiert powodzenia w wyleczeniu, ale
w leczeniu paliatywnym i/lub w terapii bélu petnia catkiem dobra
funkcje.

W przypadku diagnozy raka u pacjentéw EB konieczna jest $ci-
sta wspétpraca pomiedzy dermatologami, chirurgami, onkologami

STANDARDOWE SRODKI OSTROZNOSCI

i specjalistami ds. leczenia bélu. Pomocne i zalecane jest zaangazo-
wanie dos§wiadczonego psychologa w planowana terapie. Aby lepiej
stawi¢ czola wyzwaniom zwiazanym z leczeniem raka, pacjenci i ich
krewni potrzebujg profesjonalnego wsparcia.

Pomimo podjecia dziatard, regularnych badar przesiewowych
i wszystkich zabiegéw chirurgicznych, moze nadejs¢ dzien, gdy stanie
si¢ jasne, ze nie ma mozliwosci przeprowadzenia kolejnych operaciji,
a wszystkie inne opcje leczenia zostaly wyczerpane. Jesli postgpow
raka nie mozna zatrzyma¢, ale mozna je spowolnié, oznacza to, ze
nadszedt czas na dziatania paliatywne. Celem leczenia nie bedzie cal-
kowite wyleczenie pacjenta, lecz leczenie towarzyszace mu do korica
zycia. Mamy tu na mydli terapi¢ przeciwbdlows i leczenie objawéw
(np. skutkéw ubocznych stosowania lekéw, nieprzyjemnych zapa-
chéw itp.), a takze wsparcie psychologiczne i duszpasterskie. Jesli
znajdziesz si¢ w takiej sytuacji, nie prébuj w jakikolwiek sposdb ra-
dzi¢ sobie sam, lecz poszukaj pomocy w swojej okolicy, np. wparcia
zespotu opieki paliatywnej lub zespotu z hospicjum. Bardzo czgsto
opieke w tym okresie przejmuja lekarze rodzinni i pielegniarki do-
mowe.

PIERWSZE | NAJWAZNIEJSZE OSTRZEZENIE

Jesli jakas rana wyglagda inaczej od pozostatych albo wigze sig z nig
niezwykle intensywny bdl, z caly pewnoscig nalezy zwrdcié na nig
baczng uwage. Moze to oznaczal, ze proces gojenia w tym miej-

scu jest znacznie opdzniony. Kolejnym znakiem ostrzegawczym jest
réwniez pojawienie sig trwalego strupa, ktdry trudno usunqgé zwy-
klymi metodami. Nalezy réwniez obserwowad zmiany w obszarze
nasady rany oraz narosty tkanek.

Oczywiscie nie znaczy to, ze pojawienie si¢ takiej zmiany (znaku
ostrzegawczego) od razu musi by¢ rakiem skory. Na szczgécie w wigk-
szoéci przypadkéw do powstawania takich zmian prowadza niegroz-
ne czynniki. Trudno oceni¢ gotym okiem, czy dana zmiana ma cha-
rakeer tagodny, czy tez ztosliwy. Z tego powodu nalezy jak najszybciej
skonsultowac¢ si¢ z lekarzem. Nastepnie lekarz zdecyduje, czy mozna
poczekad i tylko obserwowad to miejsce, czy juz nalezy pobraé préb-
ke do badania histologicznego. W razie watpliwosci lepiej jest pobra¢
prdbke, niz potem niepotrzebnie cierpied.

* unika¢ nadmiernej ekspozycji na storice, zwlaszcza oparzen stonecznych

¢ stosowac dobrej jakosci preparaty chroniace przed promieniami UV

* przeprowadza¢ regularne kontrole znamion i pieprzykdéw

W ostatnim czasie wzrosta liczba badan nad przyczynami i mozliwosciami leczenia raka skéry w przypadku EB. Jezeli pewnego dnia
bedziesz musial zmierzy¢ si¢ z tym problemem, prawdopodobnie dostepna bedzie nowa porcja wiedzy, na ktérej zostanie oparte lecze-
nie. Jednak nadal najwazniejsza kwestia pozostaje wczesne wykrywanie komérek rakowych. Dlatego tez przeprowadzanie regularnych
badan skéry, a w razie watpliwosci biopsji, powinno by¢ naczelng zasada.
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Niniejsza sekcja zawiera porady dotyczace sytuacji, gdy osoba dotkni¢ta EB potrzebuje znieczulenia.

* Znieczulenie polega na uzyciu adekwatnego leku w celu sttumie- przekazane wszystkim zaangazowanym osobom (lekarzom, perso-
nia bélu podczas badan, leczenia i operacji. nelowi pielegniarskiemu).

e Zastosowanie znieczulenia jest mozliwe u 0s6b dotknietych EB. ¢ Jezeli w sytuacji kryzysowej uwzglednienie srodkéw ostroznosci wy-
Niemniej jednak z niektérych powodéw nalezy podjaé $rodki ostroz- maga zbyt wiele czasu, pierwszeristwo majg $rodki ratujace zycie.
nosci (np. z powodu zwickszonej wrazliwosci skéry i czgsto bfon §lu- ¢ Pomimo wszystkich zastosowanych $rodkéw ostroznosci i do-
zowych, ograniczonej mozliwosci otwarcia jamy ustnej itd.). $wiadczenia, nie mozna catkowicie uniknaé tworzenia si¢ peche-

* Niezbedne jest dobre planowanie zaczynajace si¢ na dtugo przed rzy i wrzoddw, szczegdlnie w cigzkich formach EB.
zaplanowanym zabiegiem. * Ze wzgledu na chorobe wiele standardowych zabiegéw musi by¢

* Informacje o konkretnych potrzebach i praktykach stosowanych nieco inaczej wykonywanych u oséb dotknigtych EB.
w przypadku pacjentéw cierpiacych z powodu EB musza zostaé

Istnieje kilka rodzajow znieczulenia:

* ogoblne: inaczej narkoza; wywotuje stan glebokiego snu dzigki zastosowaniu $rodkéw systemowych,
* miejscowe: zostaje znieczulony tylko badany lub operowany obszar poprzez preparaty dziatajace miejscowo.

Anestezjolog zadecyduje, jaki rodzaj znieczulenia jest najbardziej odpowiedni dla Ciebie lub Twojego dziecka pod katem planowanego za-

biegu. Aby rozmowa z anestezjologiem byla konstruktywna i celowa nalezy wziaé ze sobg pelng aktualng dokumentacje lekarska oraz listg
stosowanych lekéw i materiatéw opatrunkowych.

ISTNIEJE KILKA PRZYCZYN, KTORE SPRAWIAJA, ZE ZNIECZULENIE PACJENTOW DOTKNIETYCH EB
JEST SPORYM WYZWANIEM

* Bardzo duza wrazliwos¢ skéry i/lub blon §luzowych w zaleznosci  © Zastosowanie kocdw grzewczych oraz wezesniej ogrzana sala za-

od typu EB. biegowa zapobiegajg utracie ciepta.
* Zwigkszona utrata ciepta i plynéw poprzez rany. * Kaniuli zylnej, rury oddechowej i innych rur, elektrod EKG itd.
* Pagjenci mogg cierpied na ograniczong mozliwo$¢ otwarcia jamy nie nalezy mocowa¢ za pomocy tasmy klejacej. Zamiast tego
ustnej i/lub przykurcz stawdw. mozna mocowaé je za pomocy materialéw przylegajacych, ban-
e DPodczas operagji pacjenci musza leze¢ na migkkich podktadkach. dazem z gazy lub z Tubifast®.

Kazdorazowo nalezy zapewni¢ bezpieczng zmiang pozycji, unika- ¢ Konieczne moze by¢ zastosowanie cieriszej niz standardowa rur-
jac tarcia. Dobrze stworzy¢ mozliwo$é samodzielnego przejscia pa- ki dotchawicznej.
cjenta do stolu operacyjnego lub zmiany polozenia pacjenta wraz

z podktadka, na kedrej lezy, tak aby pacjent nie byl nawet dotykany.

Nalezy réwniez dobrze zaplanowa¢ dziatania zwiazane z leczeniem bélu po zabiegu. Jest to tak samo wazne, jak leczenie bélu przed i pod-
czas zabiegu. Jesli w trakcie zabiegu uzyto materialéw przylepnych, mozna je ostroznie zdjaé za pomoca specjalnego sprayu, ktéry rozpuszcza
kleje (np. Niltac®, Sensi Care® itp.). Jesli to nie zadziala, najlepiej nie probowa¢ dalej i nie usuwaé wigkszosci tych materiatéw. W koricu odejda
same w kapieli lub wraz z uptywem czasu.

Jezeli mozliwo$¢ otworzenia jamy ustnej ogranicza zastosowanie odpowiedniej techniki, podanie znieczulenia mozna utatwi¢ za pomocs
szeregu pomocnych ¢éwiczeri zastosowanych uprzednio. Kazdy milimetr szerszego otwarcia jamy ustnej przynosi korzys¢. Metoda, ktdra przy-
nosi wymierne efekty, polega na uzyciu tzw. zyroskopu ustnego. Zostata opracowana przez dr Susanne Kramer, stomatolog z Chile. Zyroskop
umieszczany jest pomiedzy gérnymi i dolnymi sickaczami. Jama ustna ulega rozciaganiu na skutek obracania zyroskopem. Cwiczenia z zyro-
skopem najlepiej jest wykonywaé przed wizyta u dentysty lub przed zabiegiem ze znieczuleniem ogélnym.
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Zywno$¢ i napoje sa istotne w zyciu wszystkich ludzi. Jedzenie jest nie tylko Zrédlem waznych skladnikéw odiywczych, ale takze
zrédlem przyjemnosci, a positki odgrywaja wazna role w codziennym zyciu rodzinnym i spolecznym. Dla wielu rodzin wspdlne spo-
zywanie positkéw jest waznym momentem, w ktérym wszyscy czlonkowie rodziny spotykaja sie razem. Ucztowanie to takze gléwny

spos6b celebrowania $wiat.

Opicka nad noworodkiem, szczegdlnie
chorym na EB, jest bardzo meczaca, dlatego
matka powinna troszczy¢ si¢ réwniez o siebie
i 0 swoje zdrowie, dobrze si¢ odzywiaé, po-
zwala¢ sobie na relaks i odpoczynek. Dopie-
ro wtedy bedzie miata odpowiedni poziom
energii, aby dba¢ o swoje dziecko!

Wszystkim niemowletom i dzieciom po-
trzebna jest zdrowa dieta. Stanowi ona fun-
dament wzrostu i dobrej jakosci zycia. Wy-

leczenie EB za pomocy specjalnej diety (np.
poprzez unikanie niektérych pokarméw lub
podawanie duzych ilosci sktadnikéw odzyw-
czych) nie jest mozliwe, ale terapi¢ mozna
wspomdc przez dostarczenie optymalnej
ilodci sktadnikéw odzywczych koniecznych
dla wzrostu, odpowiedniego funkcjonowa-
nia uktadu odpornoéciowego i gojenia ran.
Zréwnowazona dieta dostarcza nastgpujace

sktadniki odzywcze w odpowiednich pro-

porcjach: biatko, tluszcze, weglowodany,
blonnik, witaminy, sktadniki mineralne
i wodg. Jesli chcesz znalez¢ najlepsza diete
dla swojego dziecka, porozmawiaj z diete-
tykiem. Specjalista pomoze Ci opracowaé
zindywidualizowany plan zywienia w celu
zaspokojenia zmieniajacych si¢ potrzeb Two-
jego dziecka. Nalezy pamietad, ze plan taki
musi by¢ czesto weryfikowany.

+ BIALKO odgrywa szczegdlng role w budowaniu silnej, zdrowej tkan-
ki. Dlatego w przypadku oséb dotknigtych EB konieczne jest spo-
zywanie duzej iloéci biatka w ciagu calego zycia w celu wspomagania
procesu gojenia ran. Gléwnymi zrédtami biatka zwierzgcego s3 migso,
ryby, jaja, mleko i produkty mleczne, takie jak ser i jogurt. Biatko rodlin-
ne znajduje si¢ w rodlinach straczkowych (groch, fasola i soczewica) oraz
orzechach i ziarnach zbéz. Generalnie nie zaleca si¢ diety wegetarianiskiej
dzieciom w wieku szkoly podstawowej. Zwlaszcza w przypadku EB ist-
nieje szczegdlnie wysokie zapotrzebowanie na rézne sktadniki odzyweze,
ktdrego dieta wegetariariska moze nie zaspokajaé w wystarczajacym stop-
niu. Cale orzechy (zwlaszcza orzeszki ziemne) nie powinny by¢ podawane
dzieciom ponizej 5. roku zycia, poniewaz mogg prowadzi¢ do zadlawien.

+ TLUSZCZE s3 najbardziej skoncentrowanym Zrédlem energii. Niekes-
re niemowleta cierpiace na EB moga nie by¢ bardzo akeywne fizycznie,
ale potrzebuja duzej ilodci kalorii w celu skutecznego wykorzystania bia-
tek. Jedli nie otrzymaja wystarczajacej ilosci energii w postaci tuszczéw
i/lub weglowodandw;, cenne biatko zostanie wykorzystane do relatywnie
nieefektywnego procesu produkeji energii. Dlatego osoby chore na EB

wykazujace niewielki apetyt lub dzieci majace trudnosci z karmieniem po-
winny spozywac regularne positki o duzej zawartosci tuszczéw. Oczywi-
stymi Zrédtami duszezu sq masto, margaryna, bita $mietana, oleje, smalec
i sosy migsne. Thuszez znajduje sig tez w petnym mleku, jogurtach, w $mie-
tanie kreméwee, wielu serach (w tym $mietanowych), w lodach, w miesie
(zwlaszcza migsie z widocznym duszczem), w jajach, w tustych rybach
(np. tososiu, sardynkach), w awokado i masle migdatowym.

+ WEGLOWODANY znajduja si¢ w duzej grupie produkeéw, z ktdrych nie-
ktdre (zboza, maka, makaron, chleb, ziemniaki, owoce, rodliny straczkowe)
zawieraja tez blonnik, witaminy i skfadniki mineralne. Inne produkty z tej
grupy, np. ciasteczka, cukier, cukierki, miéd i dzemy sa bogatym Zrédlem
energii. Ciasta i inne desery sa cenne ze wzgledu na warto$¢ energetyczna,
lecz jedli zawieraja jaja i produkty mleczne, stanowia réwniez zrodo biatka.
W przypadku oséb z EB, w diecie wazne sa wszystkie rodzaje weglowoda-
néw. Proste weglowodany powinny by¢ spozywane tak samo czgsto, jak
weglowodany zlozone o mniejszej zawartosci cukru (np. ptatki zbo-

zowe, ziemniaki).




+ BLONNIK to sktadnik pokarmowy, ktéry przechodzi przez uklad
trawienny, nie ulegajac trawieniu. Nie posiada prawie zadnej war-
toéci odzywezej, lecz jest bardzo wazny dla prawidtowego trawienia,
gdyz zapobiega zaparciom. Blonnik znajduje si¢ w zbozach, petno-
ziarnistym pieczywie, mace i makaronach, brazowym ryzu, soczewi-
cy, suszonych owocach oraz w §wiezych owocach i warzywach. Jesli
w jamie ustnej i przelyku znajdujg si¢ pecherze, zucie i polykanie
produktéw bogatych w btonnik moze by¢ trudne. Blong $luzows
jamy ustnej moga réwniez drazni¢ owoce cytrusowe (pomararicze,
mandarynki itp.) oraz pomidory. Dieta bogata w btonnik jest bardzo
sycaca, lecz charakteryzuje si¢ niskim poziomem kalorycznosci.

Witaminy sa niezbedne dla wzrostu i zdrowia. W przypadku
wiekszosci ludzi dzienne zapotrzebowanie na nie zaspokaja do-
brze zbilansowana, zréinicowana dieta. Istnieje wiele réznych
witamin, ktére spelniaja rézne funkcje:

+ WITAMINA A: Znajduje si¢ w watrébce, marchwi, mleku, marga-
rynie i thustych rybach (np. makrelach). Ciemnozielone, czerwone
i 26tte warzywa zawieraja retinol, ktdry w organizmie przeksztal-
cany jest w witaming A. Witamina A pomaga utrzyma¢ wlasciwa
kondycje skéry, bton $luzowych i oczu, wspomaga réwniez uktad
odpornosciowy.

+ WITAMINY Z GRUPY B: Znajduja si¢ w produktach mlecznych, mie-
sie, jajach, pieczywie, platkach zbozowych i ziemniakach. Poszczegél-
ne witaminy z grupy B pomagaja m.in. w optymalny sposéb korzy-
sta¢ z energii pozyskiwanej z weglowodanéw, biorac udzial w procesie
tworzenia krwi i regeneracji skory oraz wspierajac metabolizm biatek.

+ WITAMINA C: Znajduje si¢ w owocach, zwlaszcza w cytrusowych,
w warzywach (np. zielonej papryce i ziemniakach). Wspomaga pro-
ces gojenia ran oraz absorpdji zelaza.

+ WITAMINA D: Znajduje si¢ w masle, margarynie, ttustych rybach,
jajach i watrébce. Najbogatszym jej Zrédlem jest olej z watroby
dorsza. Wraz z wapniem przyczynia si¢ do budowy i utrzymania
mocnych kosci i zgbéw. Wymaga regularnego kontaktu skdry z pro-
mieniami stonecznymi, aby dziatala efektywnie. Wszystkim niemow-
letom karmionym piersia witaming D nalezy podawaé w postaci
kropli. Jest to szczegdlnie wazne dla dzieci chorych na EB, ktére ze
wzgledu na bandaze i odziez z dtugimi rgkawami s rzadko wysta-
wiane na kontakt z promieniami stonecznymi. Z tego tez wzgledu
podawanie kropli ma duze znaczenie po ukonczeniu przez dziecko
1. roku zycia.

Sktadniki mineralne sa niezbedne dla wzrostu i zdrowia. W przypadku
EB szczegélnie wazne sa zelazo, cynk, selen i waph. W odpowiednio
zbilansowanej diecie zazwyczaj znajduja si¢ whasciwe ich ilosci.

« ZELAZO: Gléwnymi zrédlami zelaza sa: migso (zwhaszcza watréb-
ka, nerki i czerwone migso), chleb i ptatki zbozowe (gléwnie z pro-
sa i otrebéw) oraz rosliny straczkowe. Zelazo znajdziemy w wielu
produktach dla niemowlat, takich jak np. owsianka, soki owocowe,
zywno$¢ wzbogacana zelazem dostgpna w stoiczkach. Odzwierzecy
pokarm (np. migso) jest znacznie bogatszym Zrédtem zelaza niz pro-
dukty rodlinne. Jednak organizm wchiania jedynie niewielka czgs¢
zelaza pozyskiwanego z pokarmu; reszta pozostaje niewykorzystana
i jest wydalana wraz z katem. Wchtanianie zelaza mozna podwoic,
spozywajac podczas tego samego positku produkty bogate w witami-
ne C (np. sok pomaraficzowy, zielong papryke). Zelazo jest niezbed-

ne w procesie produkeji komdrek krwi i zapobiega niedokrwistosci.
Utrata zelaza moze by¢ znaczaca, gdy skora jest delikatna i pokryta
duza iloscia ran.

+ CYNK: Znajduje si¢ w rybach, owocach morza, migsie (zwlaszcza
watrdbce, nerkach, sercu), a takze w roslinach straczkowych, soi,
grzybach, daktylach, produktach mlecznych i pieczywie. Jest nie-
zbednym sktadnikiem wspomagajacym proces szybkiego gojenia
ran. Wspiera prawidlowe funkcjonowanie uktadu odpornosciowego.
Bierze réwniez udzial w kilku zlozonych procesach metabolicznych.
Poniewaz przebieg EB zwiazany jest z cigglym procesem gojenia ran,
zapotrzebowanie na cynk jest wysokie, dlatego tez powinien on by¢
regularnie dostarczany do organizmu. Niedobér cynku prowadzi do
zaburzeri wzrostu, zaburzed funkcjonowania ukladu immunologicz-
nego, a takze do ostabienia apetytu.

+ SELEN: Znajduje si¢ w produktach mlecznych, orzechach, produk-
tach zbozowych i rodlinach straczkowych. Oprécz witaminy E jest
niezbednym sktadnikiem chronigcym komérki i wspomagajacym
uktad odpornosciowy w procesie produkeji przeciwciat.

- WAPN: Mozna go znalez¢ w mleku i produktach mlecznych. Prepa-
raty dla niemowlat zawieraja duze iloéci wapnia, dzigki czemu wigk-
sz0$¢ dzieci z EB posiada odpowiedni poziom tego skladnika, gdyz
spozywa mleko i jego przetwory. Wraz z witaming D wapn odpowia-
da za budowanie i utrzymanie zdrowych kosci i zgbéw. Wspomaga
réwniez proces normalnego funkcjonowania ukladu mig$niowego
i nerwowego oraz proces krzepnigcia krwi.



ODZYWIANIE DZIECI - KARMIENIE PIERSIA

Mileko kobiece doskonale wspiera proces wzrostu i rozwoju dziecka. Zawiera cenne biatka (immunoglobuliny), ktére chronia dziecko
przed infekcjami, jak réwniez prebiotyki (ktdre sprzyjaja rozwojowi odpowiednich kolonii bakterii w jelitach). Karmienie piersia
moze zmniejszy¢ ryzyko wystapienia alergii u dziecka. Z tego tez wzgledu karmienie piersia dziecka z EB przynosi wiele korzysci,
nawet jesli ma miejsce tylko przez krétki okres. Oto kilka wskazéwek, ktére okazaly si¢ przydatne w przypadku matek niemowlat
dotknietych EB:

Nawet jesli dziecko ma pecherze w ustach, nie trzeba rezygnowac
z préb karmienia piersia.

Aby zmniejszy¢ stopieri tarcia w trakcie poszukiwania brodawki
i ssania, mozesz uzy¢ lanoliny (oleju z welny) do natarcia policz-
kéw, warg i podniebienia dziecka.

Ostrozne dotykanie dolnej wargi dziecka palcem lub sutkiem za-
checa dziecko do szerokiego rozwarcia jamy ustnej. Kiedy dziecko
otworzy usta, przyciagnij je do piersi. Zawsze musisz mie¢ pew-
no$¢, ze dziecko jest dobrze przyssane. Dziecko powinno mieé
w ustach pelng piers, a nie tylko brodawkg.

Czgsto zmieniaj pozycje dziecka i pozwdl mu ssaé piers tak dtugo,
jak tego chce.

Na karmienie poswie¢ odpowiednig ilo§¢ czasu, abyscie oboje
z dzieckiem czuli si¢ komfortowo, bez presji czasu.

Jesli Twoja piers§ jest petna pokarmu, najpierw upusé jego nie-
wielka ilo$¢, aby dziecko mogto lepiej chwyci¢ piers i nie ulec
zadlawieniu pod wptywem duzej ilosci mleka uwolnionej w spo-
s6b nagly.

Jesli dziecko w jamie ustnej ma bolesne wrzody mogace ne-
gatywnie wplywad na proces karmienia piersia, przed przysta-
pieniem do karmienia mozna zastosowaé preparat znieczula-
jacy, naktadajac go patyczkiem kosmetycznym bezposrednio
na bolace miejsca. Uwaga: Po rozprowadzeniu preparatu po
jamie ustnej i gardle dziecku bedzie trudniej przyssad si¢ do
piersi.

Jesli usta Twojego dziecka sa zbyt obolate, aby ssa¢, lub szybko
ulegaja zmeczeniu, mozesz odciagnaé mleko lub skorzysta¢ z lak-
tatora, a nastgpnie karmié¢ dziecko za pomoca tyzeczki lub specjal-

nej butelki. Specjalne butelki o nazwie Haberman® produkowane
przez firme¢ Medela i dostgpne w aptekach, wyposazone s3 w smo-
czek zaprojektowany tak, aby nie bylo koniecznosci tworzenia
prézni ulatwiajacej picie, co chroni podniebienie dziecka. Butel-
ki posiadaja zawdr i dtugg szyjke utatwiajaca kontrole przeptywu
mleka, wigc nawet niemowleta ze stabym odruchem ssania otrzy-
muja wystarczajaco duzo mleka. Wazne jest, aby nie naciska¢ zbyt
mocno butelki, a strumienia mleka nie wyciska¢ do tylnej czgéci
gardta, gdyz moze to skutkowaé zadlawieniem si¢ i dostaniem sig
mleka do ptuc dziecka.

Inne rozwigzanie polega na powigkszeniu otworu smoczka za
pomocy sterylnej igly lub zrobieniu matej szczeliny w ksztalcie
krzyza za pomocy ostrych nozyczek. Przed uzyciem smoczek na-
lezy wysterylizowad. Zawsze musisz mie¢ pewnos¢, ze dziecko nie
kaszle ani nie dtawi si¢ z powodu szybkiego przeptywu mleka.
Czasami moze by¢ konieczne zwigkszenie zawartosci odzywczej
mleka. Istnieje kilka dostgpnych opcji. Dobry dietetyk doradzi

najlepsze rozwiazanie dla Twojego dziecka.

* W celu dokonania oceny prawidtowego rozwoju dziecka, na-

lezy regularnie ocenia¢ przyrost wagi i dlugosci ciata dziecka
oraz mierzy¢ $rednice gtéwki. Jesli to mozliwe, zawsze nalezy
uzywaé tej samej wagi i wazy¢ dziecko bez ubranka, banda-
zy lub ubrane w podobna odziez. W przypadku powolnego
przybierania na wadze nasi dietetycy zalecaja wprowadzenie
dodatkowych sktadnikéw odzywczych do odciagnigtego mleka
kobiecego lub podawanie dziecku preparatéw o wigkszym ste-
zeniu sktadnikéw odzywczych niz konwencjonalne preparaty
dla niemowlat (np. Infantrini®).

W CELU UZYSKANIA ODPOWIEDZI NA PYTANIA BADZ WATPLIWOSCI, ZACHECAMY DO KONSULTACJI Z DORADCA LAKTACYJNYM.




ODSTAWIENIE OD PIERSI - PRZEJSCIE NA POKARM STALY

Odstawianie od piersi jest jednym z proceséw, w ktorych niemowleta uczg sig rozrézniaé ssanie od gryzienia, aby stopniowo zaczaé spo-
zywaé pokarm staly. Kazde dziecko jest inne i uczy si¢ nowych umieje¢tnosci we wlasnym tempie. Jesli nic nie stoi na przeszkodzie, dzieci
w wieku 5 miesigcy sa zazwyczaj gotowe do spozywania pokarméw dla niemowlat. U niemowlat chorych na EB moze to trwaé znacznie
dtuzej, gdyz ze wzgledu na bél blony luzowej jamy ustnej lub jezyka musza one przyzwyczaic si¢ do innego smaku i zwartej konsystencji.

PODCZAS ODSTAWIANIA DZIECKA 0D PIERSI DAJ DZIECKU ODPOWIEDNIA ILOSC CZASU!

Staly pokarm mozna wprowadza¢ do diety dzieci chorych na EB podobnie jak w przypadku innych dzieci. Pokarm ten musi najpierw sta-
nowi¢ uzupetnienie positkéw mlecznych, a nie je zastgpowad. Jesli dziecko karmisz specjalnymi preparatami dla niemowlat dostarczajacymi
duzo energii, dziecko moze mie¢ maly apetyt na pokarm staly, lecz dopdki podajesz dziecku odpowiedni preparat, nie musisz martwi¢ si¢

o zaspokojenie jego potrzeb zywieniowych.

~

J

ZAPARCIA | REFLUKS

Zaparcia u niemowlat i matych dzieci czgsto sg wynikiem niskiego
poziomu spozycia plynéw, zmniejszenia apetytu i/lub zwigkszonego
zapotrzebowania na plyny (np. przy wysokich temperaturach powie-
trza). Dzieci cierpiace na EB, u ktérych wystgpuje intensywny proces
tworzenia pecherzy, moga mie¢ dodatkowo zwigkszone zapotrzebo-
wanie na plyny. Zaparcia moze nasilaé suplementacja zelazem.

Jesli opréznienie jelit wymaga od dziecka z EB dodatkowego wy-
sitku, moze to powodowad béle i pecherze w delikatnym obszarze
odbytu, nawet przy dos¢ luznym stolcu. Lek przed bélem w trakcie
wyprdzniania moze prowadzi¢ do tlumienia tej potrzeby i powstania
blednego kota: przechowywany stolec staje si¢ bardziej suchy i twardy,
powodujac coraz wigksze béle podczas wyprdzniania. Ponadto zmniej-
szenie apetytu wplywa na pogorszenie og6lnego samopoczucia.

Aby unikna¢ zapar¢, nalezy mie¢ pewno$¢, ze dziecko spozywa
wystarczajacy ilo$¢ ptynéw. Jesli dziecko nie chcee pi¢ wody (nalezy ja
gotowad, a nastepnie schtadzad), podawaj mu dobrze rozcieficzony
sok owocowy lub sok z butelki dla dzieci rozciediczony w proporcji co
najmniej 1:1. Kiedy juz zaczniesz karmi¢ dziecko produktami staty-
mi, codziennie serwuj mu warzywa i owsianki z owocami. Pamietaj,
ze banany, jagody i ryz mogg czasami powodowaé zaparcia. Dziata-
nie zmiekezajace stolec majg pokarmy dla dzieci z jabtkiem lub grusz-
ka. Dzieciom nie nalezy podawa¢ produktéw petnoziarnistych. Od
dsmego miesigca zycia do diety mozna stopniowo dodawaé preparat
Opti Fibre®. Preparat ten zawiera rozpuszczalny blonnik pozbawiony
smaku. Jesli pomimo zastosowania powyzszych rozwiazari zaparcia
beda si¢ utrzymywaé, nalezy poda¢ fagodny srodek przeczyszczajacy.
W przypadku, gdy sytuacja si¢ powtarza, mozna podawaé go jako
$rodek zapobiegawczy, a nie tylko wtedy, gdy uporczywe zaparcia juz
daly o sobie zna¢. Innym bardzo skutecznym lekiem wspomagajacym
wyprdznianie u 0séb z EB jest lek zawierajacy sktadnik aktywny: ma-
krogol. Lek moze zostaé przepisany przez lekarza.

Zaréwno w przypadku dzieci, jak i oséb dorostych, pomocna
moze by¢ maéé przeciwbdlowa (np. zawierajaca lidokaing), ktéra
nalezy stosowaé przed wyprdznieniem. Jest to szczegdlnie pomocne,
gdy wystepuja male, krwawiace obrzeki blony $luzowej odbytu. Jesli
zaparcia nadal utrzymuja sig, a leki przeczyszczajace nie sa skutecz-
ne, w celu oprdznienia odbytnicy i przyniesienia ulgi lekarz moze
zastosowaé lewatywe. Ostrzezenie: lewatyw nie nalezy stosowaé zbyt
czgsto, poniewaz mogg poglebi¢ problem. W przypadku oséb do-
tknigtych RDEB w postaci cigzkiej uogélnionej, lewatywy nalezy
przeprowadzaé z najwigksza ostroznoscia, aby nie doprowadzi¢ do
uszkodzen §luzéwki. Aby zapobiec obtarciom w okolicy odbytnicy,

nalezy zastosowaé krem, a wkiadke lewatywy pokry¢ wazeling lub
inna ttustag mascia.

Bolesne zwezenia w okolicy odbytu bardzo rzadko prowadza do
zaparé. Jedli podejrzewasz, ze Ty lub Twoje dziecko cierpicie z po-
wodu zwezenia odbytu, skontaktuj si¢ z o$rodkiem medycznym lub
lekarzem, ktéry specjalizuje si¢ w tej dziedzinie.

REFLUKS

Osoby dotkniete EB czgsto cierpig na refluks, tj. cofanie si¢ tresci
zotadkowych do przelyku. Jest on zwyczajnym zjawiskiem u niemow-
lat, poniewaz migénie na koricu przetyku nie s3 jeszcze wystarczajaco
rozwiniete, czyli zoladek nie jest prawidlowo ,,zamkniety”.

Rozpoznanie choroby refluksowej nastepuje, gdy dziecko zaczyna
odczuwad jej konsekwencje: placzliwo$é, kaszel podczas positku (jesli
mleko dostanie si¢ do tchawicy), trudnosci w karmieniu, odmowa
jedzenia i inne.

Jezeli z powodu tej przypadtosci cierpi starsze dziecko lub osoba
dorosta, wtedy do czynienia mamy z chorobg refluksowa przetyku
(refluksem zoladkowo-przelykowym). W tym przypadku wyciek
kwasnej tresci zoladkowej do przetyku prowadzi do jego podraznie-
nia i bélu. Dobrze znanym wtérnym objawem tej sytuacji jest zgaga.

Wazne jest wezesne rozpoczgcie procesu leczenia refluksu nie
tylko dlatego, ze choroba moze negatywnie wplywaé na spozycie
pokarmu, ale przede wszystkim dlatego, ze kwas zoladkowy moze
prowadzi¢ do uszkodzeri nablonka przetyku, co w konsekwencji
moze skutkowaé zwezeniem samego przetyku. W przypadku nie-
mowlat ,uszczelnienie” miedzy przelykiem a zotadkiem nie jest
jeszcze w pelni rozwinigte. Po podaniu pokarmu nalezy upewni¢
si¢, ze pokarm odbit si¢. W tym celu trzeba trzyma¢ dziecko w pio-
nowej pozycji (na ramieniu lub w podniesionym do géry krzesetku
do karmienia). Innym sposobem przeciwdziatania refluksowi jest
podawanie dziecku wigkszej liczby positkéw o mniejszej objgto-
$ci. Niekeore dzieci pija bardzo szybko, a brak szczelnosci zastawki
sprawia, ze spozyte plyny ulewaja sie.

Jesli dziecko pije z butelki, mozna podaé¢ mu specjalne mleko
o dziataniu antyrefluksowym, czyli tzw. mleko AR. Mleko AR po-
siada konsystencj¢ bardziej gesta od standardowych preparatéw
i zapobiega cofaniu si¢ pokarmu z zotadka do przetyku i jamy ust-
nej. Dostgpne jest w ofercie réznych producentéw (Hipp, Beba,
Aptamil, itd.).

U starszych dzieci i 0s6b dorostych refluks moze objawiaé si¢



w postaci wymiotdw, czestej potrzeby oczyszczania gardla, kaszlu,
chrypki i zgagi (np. po skonsumowaniu positku lub przebywaniu
w pozydji lezacej).

Trudnosci w przelykaniu powstajg na skutek zwezenia przetyku.
Proces gojenia si¢ pecherzy w przetyku moze prowadzi¢ do powsta-
wania blizn, ke6re kurcza sig, co powoduje zwezenie przetyku. Obja-
wia si¢ to trudnosciami w przedostawaniu si¢ pokarmu do zofadka.
W takiej sytuacji chory moze spozywad wylacznie pozywienie migk-
kie lub plynne. Jezeli zwezenie jest wyrazne, cz¢sto pojawiajg sig pro-
blemy z potykaniem §liny, ktdra osoby chore musza wypluwacé.

Najbardziej powszechng metoda jest udroznienie zwezenia, tzw.
dylatacja balonowa. Metoda ta polega na przesuwaniu pustego balo-
nu wzdtuz przetyku za pomoca przewodu prowadzacego. Nastepnie
balon jest bardzo ostroznie wypelniany powietrzem, aby wywrze¢
okreslony nacisk na zwezenie i tym samym je udrozni¢. Fluoroskopia
gwarantuje wlasciwe umiejscowienie balonu. Ze wzgledu na fake, ze

zwezenie nie moze by¢ rozciagniete do pozadanej szerokosci podczas
jednej sesji, konieczna jest wigksza liczba sesji udrozniajacych prze-
prowadzonych w ciagu kilku tygodni. Pomimo skutecznosci zabiegu,
czgsto wystepujg nawroty zwezed. Wiecej szczegdtowych informacji
udzieli Ci Twéj lekarz.

Ze wzgledu na komplikacje dotyczace bton §luzowych, u niektd-
rych o0sdb cierpiacych na zesp6t Kindlera dochodzi do stanéw za-
palnych jelita grubego. Stany zapalne przejawiaja si¢ w formie bélu
brzucha i biegunki w postaci od fagodnej do ostrej. W powaznych
przypadkach pojawia si¢ krew w stolcu. Zapalenie jelit powoduja-
ce czesto lekkie krwawienie prowadzi do utraty zelaza przez krew,
a w konsekwencji do niedokrwistosci. Czgsto §wiadczy o niej obec-
no$¢ w kale krwi utajonej. Jesli podejrzewasz stan zapalny jelita
grubego, skontaktuj si¢ ze swoim lekarzem lub szpitalem.

PODSUMOWANIE NAJWAZNIEJSZYCH KWESTII

Na blonie §luzowej jamy ustnej i gardta pacjentéw z EB moga znajdowac si¢ pecherze i nadzerki, ktére utrudniaja spozywanie pokarméw.

Nawet jesli dziecko ma pecherze w ustach, niekoniecznie musi to przemawia¢ przeciwko karmieniu piersia.

W przypadku JEB typowym objawem s3 uszkodzenia szkliwa zgbdw, co skutkuje zwigkszong podatnoscia zgbéw na préchnice.

Préchnicy mozna zapobiegaé, stosujac zréwnowazong diete i korzystajac z indywidualnego doradzewa w zakresie zywienia.

Zesp6t Kindlera moze powodowad zwezenia przetyku, co czasami sprawia, ze karmienie dziecka przez usta jest bardzo trudne.

Zaleca si¢ indywidualne doradztwo w zakresie zywienia. Zwlaszcza w przypadku konkretnych probleméw nalezy skontaktowaé sig

z dietetykiem lub lekarzem.

PROBLEMY | SPOSOBY LECZENIA
W PRZYPADKU EBS/JEB
ZE ZROSNIETYM ODZWIERNIKIEM

Te rzadkie postaci EB  obejmuja
zwigkszong wrazliwo$¢ skdry oraz atrezje,
tj. wrodzong okluzj¢ przewodu zotadkowo-
jelitowego. Zazwyczaj ma to forme atrezji

blokady

(pierscienia taczacego zotadek z jelitami), co

odzwiernika, tj. odzwiernika
moze mie¢ niekorzystny wplyw réwniez na
dwunastnice.

W ten sposéb ptyn owodniowy (w okre-
sie embrionalnym) lub mleko z zotadka nie
mogg przedostad si¢ do jelita, jelito pozostaje
puste, co powoduje wymioty. Podejrzenie, ze
u dziecka juz rozwingla sig atrezja, ujawnia si¢
zwykle podczas badari ultrasonograficznych
w trakcie cigzy. Atrezj¢ nalezy skorygowad
operacyjnie w pierwszych dniach zycia dziec-
ka. Po operacji dalszy przebieg leczenia zalezy
od stopnia nasilenia wrazliwosci skéry oraz
tego, czy zaatakowane zostaly inne organy
i uklady, np. uklad moczowo-plciowy czy
tez ptuca.

W przeciwieristwie do atrezji odzwierni-
ka przerost odzwiernika jest choroba, ktéra
zwykle wystepuje dopiero kilka tygodni po
urodzeniu i nie zagraza bezposrednio zyciu.
Najczgsciej nie ma zwiagzku z EB. Operacja

jest jedna z opcji leczenia. Poniewaz sytuacja
kazdego dziecka jest inna, popro$ specjali-
ste¢ ds. EB o wyjasnienie potrzeb Twojego
dziecka.

ANEMIA

Drzieci z EB moga cierpie¢ na anemi¢
z dwoch powodéw: utraty krwi przez rany
i/lub niemoznosci spozywania migsa. Utra-
ta krwi moze zachodzi¢ wewngtrznie (jama
ustna, przelyk, jelita i odbyt) lub przez ze-
wnetrzne rany znajdujace si¢ na skdrze. Inng
przyczyng w przypadku niektdrych dzieci
jest trudno$¢ lub niemozno$¢ zucia i prze-
tkniecia migsa. Niedokrwisto$¢ przewlekta
prowadzi do zmeczenia i bezsennogci. Weze-
snym objawem tej choroby jest brak koncen-
tracji u dzieci przebywajacych w szkole lub
brak energii po potudniu. Niedokrwistos¢
wywiera niekorzystny wplyw na proces go-
jenia ran i ma takze inne skutki dla zdrowia.

Niestety, suplementy z zelazem czgsto
prowadza do zapar¢ (rzadziej do biegunki),
zwhaszcza gdy sa stosowane na czczo. Zelazo
mozna podawa¢ w formie kapsutek lub ply-
néw. Wehianianie tego mineratu w organi-
zmie ulega znacznej poprawie w przypadku
jednoczesnego przyjmowania witaminy C
(w postaci proszku lub w postaci owocéw
i warzyw). Nalezy jednak unika¢ jednocze-

snego stosowania cynku, gdyz moze to pro-
wadzi¢ do zmniejszenia absorpcji obu pier-
wiastkéw $ladowych. Najlepiej przyjmowac
je oddzielnie z zachowaniem co najmniej
2-godzinnego odstgpu. W rzadkich przypad-
kach zelazo jest réwniez podawane w postaci
infuzji dozylnych.

ODZYWANIE DOZOtADKOWE
JENTERALNE

Bolaca biona $luzowa jamy ustnej i bo-
lesne przetykanie maja bardzo negatywny
wplyw na odzywianie i znacznie zmniejszaja
ilo$¢ spozywanych pokarméw. Podanie cze-
$ci niezbednej zywnosci bezposrednio do
zotadka (z pomini¢ciem jamy ustnej, gardta
i przetyku) sprawi, ze dziecko bedzie mo-
glo nadal spozywa¢ tylko tolerowane przez
siebie pokarmy przy jednoczesnym zapew-
nieniu niezbednej ilos¢ kalorii, sktadnikéw
odzywczych. Brakujace skladniki odzywcze
podawane sa przez sondg. Sondy nosowe
(migkkie, cienkie elastyczne sondy wykona-
ne z poliuretanu lub silikonu wkiadane sg
przez nos, przechodzg przez przelyk i trafiaja
do zoladka) zalecane s relatywnie rzadko,
jesli to konieczne, stosowane sa wyltacznie
przez krotki czas. Zrozumiale jest, ze dzieci
tego nie lubia, poniewaz sondy sa widoczne




i trudno jest je przymocowaé do wrazliwej
skéry. Tak zwana sonda PEG (przezskérna
endoskopowa gastrostomia) umieszczana
jest bezposrednio w zotadku podczas prostej
operacji przez $ciang brzucha. Jedng z zalet
jest fakt ukrycia pod ubraniem zewngtrznej
czg$ci urzadzenia przypominajacej przycisk.
Przycisk petni funkcje¢ ztaczki umieszczonej
na zewngetrznej $cianie brzucha, do ktérej

podlaczana jest sonda. Sond¢ PEG mozna
usuna¢ w dowolnym momencie. Uzywa
si¢ jej w zaleznosci od potrzeb, tj. dziecko
je i pije tyle, ile tylko chce, a resztg sklad-
nikéw mozna podawaé za pomoca sondy.
Sonda moze by¢ réwniez stosowana do po-
dawania lekéw o nieprzyjemnym smaku.

OTO TRZY NAJBARDZIEJ POWSZECHNE ROZWIAZANIA

Nie zaleca si¢ podejmowania préb po-
dawania przecieréw za pomocy sondy no-
sowej lub sondy PEG, poniewaz moze to
prowadzi¢ do jej zablokowania lub rozwoju
szkodliwych bakterii. Zamiast tego nalezy
uzy¢ specjalnych sond do zywienia dojeli-
towego. Najbardziej odpowiedni produkt
dostosowany do wieku i specjalnych potrzeb

dziecka zaleci dietetyk.

e DPodawaj niewielka ilo$¢ mieszanki po kazdym positku, np. 50 ml, gdy dziecko nie zjadlo wystarczajacej ilosci pokarmu lub nie zjadlo nic.

* Wigksza ilo§¢ pokarmu powinna zosta¢ dostarczona w nocy. Wada jest brak glodu rano i zaktécony sen na skutek potrzeb fizjologicznych

wymuszonych przez positek.

* W nocy, np. pomiedzy godzing 20 a 23, gdy dziecko $pi, podaj 300 ml pokarmu przez sonde.

Chociaz zwykle nie jemy w nocy, duza grupa dzieci chorych na EB preferuje podawanie pokarmu przez sond¢ PEG noca, gdyz w ciagu dnia
majg czas, aby jes¢ i pi¢ w normalny sposéb oraz aby zajaé si¢ innymi czynno$ciami. Niestety, nocna dieta skutkuje potrzeba oddawania mo-
czu i wyprdznield w nocy, co czgsto prowadzi do zaburzeri snu dziecka i jego rodzicéw. Jezeli przez sond¢ podano ponad 500 ml pokarmu,
prawdopodobienistwo pojawienia si¢ potrzeby wypréznienia zwigkszy sie.

Odzywianie za posrednictwem sondy PEG mozna dostosowaé do zwyczajéw kazdej rodziny, indywidualnych nawykéw i warunkdéw,

jak i dobrze zintegrowad je z codzienng rutyng.
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Opracowano na podstawie: EB Handbook, Dr Anja Diem

Ze wzgledu na wrazliwo$¢ skéry naturalng rzecza bedzie zachowanie wigkszej ostroznosci, zwlaszcza podczas aktywnosci fi-

zycznej. Osoby dotkniete EB czesto wyrazaja duza niepewnosé co do wyboru odpowiednich dyscyplin sportu i rodzaju éwiczen

fizycznych. Jednak rezygnacja z aktywnosci fizycznej nie jest dobrym pomystem. Nasze doswiadczenie pokazuje, ze czesto moz-

liwa jest znacznie wieksza aktywnos¢ — wigksza niz poczatkowo sadza rodzice, opiekunowie, lekarze i sami pacjenci, chociaz nie

wszystkie dyscypliny sa wskazane. Sport i ¢wiczenia sa bardzo zdrowe, a ich celem jest zapobieganie wtérnym chorobom przy

obecnym stanie zdrowia.

Na pewno warto podja¢ wysitek, poniewaz mozna poprawi¢ stan
fizyczny i psychiczny zaréwno z subiektywnego, jak i obiektywnego
punktu widzenia. Niestety, nie mozemy przedstawi¢ zadnych kon-
kretnych wytycznych, poniewaz dzieci i dorodli zyjacy z EB rdznig si¢
miedzy sobg w zbyt wielu aspektach. Wiele korzysci przynosi powolne
testowanie wlasnych mozliwosci. Przy tworzeniu programu éwiczeld
przydatne beda wskazéwki i wsparcie innych oséb.

W wigkszosci przypadkédw wihasciwymi dyscyplinami sportu sa:
gimnastyka, jazda na rowerze (takze na rowerkach stacjonarnych),
lekki trening, terapeutyczna jazda konna i woltyz, taniec, ptywanie

PODSUMOWANIE NAJWAZNIEJSZYCH KWESTII

Cwiczenia fizyczne i sport sa mozliwe w przypadku oséb cho-
rych na EB.

Cwiczenia i sport odgrywaja waing role w kazdym wicku; najle-
piej zaczaé jak najwczesniej.

Aktywnos¢ fizyczna jest niezbednym warunkiem rozwoju moto-
ryki ciata i wspomaga wiele innych proceséw zachodzacych w or-
ganizmie. Przyktadem moze by¢ proces wzrostu kosci, kt6ry w du-
zym stopniu zalezny jest od zdolnosci ruchowych.

Cwiczenia maja réwniez wplyw na kondycje psychiczna.

Nie wszystkie dyscypliny sportu s3 odpowiednie dla oséb z EB,
jednak przy odrobinie cierpliwo$ci mozna znalezé sposdb, aby
bra¢ aktywny udziat w treningach sportowych.

Jazda konna, jazda na rowerze, taniec, tenis stolowy i plywanie
stanowig dobre przyktady realnych mozliwosci.

oraz tenis stofowy. Oczywi$cie mozna uprawiaé inne sporty. Wéréd
naszych pacjentéw mamy nawet, cho¢ sporadycznie, snowboardzi-
stéw i amatoréw wspinaczki. Kazda osoba powinna mieé mozli-
wo$¢ wyprébowania na sobie tego, co jest dla niej mozliwe i jakie
s3 jej ograniczenia. W zaleznosci od nasilenia zaburzen konieczne
sa indywidualne konsultacje. Obiektywna i subiektywna poprawa
stanu fizycznego i psychicznego, wigksza pewnos¢ siebie i ogélna
poprawa jakosci zycia s3 najlepsza nagroda za odwagg i za pokona-
nie wlasnych ograniczen!

-

Przebieg proceséw rozwojowych danej osoby zalezy od ,ram gene-
tycznych”. A te ramy zawierajg réwniez okreslony harmonogram
informujacy, w jakim czasie i tempie ma miejsce dojrzewanie kosci
i migéni, rozwéj uktadu nerwowego, ukladu sercowo-naczyniowe-
go, metabolizmu, ukladu odpornosciowego i innych narzadéw.
Poza planem genetycznym procesy te uzaleznione sa réwniez od
stylu zycia i wsparcia innych oséb. Bodzce sensoryczne: wzroko-
we, stuchowe lub dotykowe, wplywaja pozytywnie na wykorzysta-
nie mozliwosci zaprogramowanych przez geny. Brak adekwatnych
bodzcéw, np. z powodu braku programéw ¢wiczerh w kluczowych
latach, moze prowadzi¢ u nastolatkéw z EB do opéznied w rozwo-
ju, ktore trudno bedzie zrekompensowad. Jedli problemy te potacza
si¢ z problemami zywieniowymi, rozwdj moze w rzeczywistosci zo-
sta¢ zahamowany.

-
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Opracowano na podstawie: EB Handbook, Dr Anja Diem

Odziez odgrywa waina rol¢ w zyciu oséb dotknietych EB. To,
czy jest wygodna i dostosowana do indywidualnych upodobas,
ma duzy wplyw na samopoczucie. Z drugiej strony sa specjalne
wymagania dotyczace materialéw, z ktérych powinny by¢ zro-
bione ubrania dla 0séb chorych na EB, poniewaz szorstkie szwy
i laczniki moga powodowa¢ otarcia.

Dla niemowlat odpowiednie s3 zaréwno pieluchy jednorazowe,
jak i materiatlowe. Niektérzy rodzice uwazaja, ze materiatowe pie-
luszki powoduja mniej pecherzy. Inni dobrze oceniajg jednorazowe
pieluszki, ktdre sg bardzo chlonne. Jesli mankiety jednorazowych
pieluszek powoduja zwigkszenie si¢ iloéci powstajacych pecherzy na
udzie, mozna usuna¢ mankiety za pomocg nozyczek lub zabezpie-
czy¢ dotkniety obszar bandazami.

PODSUMOWANIE NAJWAZNIEJSZYCH KWESTII

Najbardziej odpowiednie sa migkkie i oddychajace materialy, ponie-

waz pocenie si¢ moze sprzyja¢ tworzeniu si¢ pecherzy. Szczegdlnie

odpowiednie s3: bawelna, jedwab, wiskoza i wtékno bambusowe.

Zbyt duza ilo$¢ elastanu moze doprowadzi¢ do przyklejania sig

odziezy do skéry.

Upewnij si¢, czy ubrania mozna fatwo zatozy¢/zdjaé,

np. czy majg szerokie dekolty.

Wybieraj pajacyki i kombinezony bez ciasnych paskéw.

Usunt wszystkie metki i unikaj szorstkich szwéw, ciasnych no-

gawek i paskéw. Czasami odwracanie odziezy na lewa strong

zmniejsza tarcie szwow.

Guziki, zamki, klamry moga spowodowac¢ otarcie rany. Bandaze pro-

filaktyczne mogg chroni¢ przed tym efektem.

Preferowane sg skarpety wykonane z migkkiego, elastycznego ma- Tag” B
teriatu, bez elastycznych mankietéw. ' o sttt
Przy sktonnosci do pocenia si¢ stop zwrdé szczegdlng uwage na A ;

procentows zawarto$¢ bawelny lub innych naturalnych widkien

w skarpetkach.

Dobrze sprawdza si¢ uzywanie poscieli ze specjalnych materiatéw

przyjaznych skérze (np. Dermasilk®).

Nie ubieraj si¢ zbyt cieplo, poniewaz pocenie si¢ wspomaga two-

rzenie si¢ odciskéw i pecherzy.

UtATWIENIE UBIERANIA SIE | ROZBIERANIA

Mozliwos$¢ samodzielnego ubierania sig i rozbierania jest waznym krokiem w rozwoju niezaleznosci kazdego dziecka. Poniewaz osoby z DEB
czgsto maja trudnosci z chwytaniem i trzymaniem, istnieje ryzyko, ze ich ubieranie si¢ bedzie trwato dtuzej niz u zdrowych dzieci. Dzigki kilku
sztuczkom zakladanie i zdejmowanie bedzie sprawniejsze.

e Zamocuj rzepy zamiast zamkdéw blyskawicznych lub guzikéw.

* Mozesz przyszy¢ petelke po bokach bielizny i spodni, aby fatwiej byto je podciagnad.

e Zamiast guzikéw uzywaj odziezy z elastycznymi paskami i mankietami.

* Zamki moga by¢ wyposazone w kétka lub petelki z tkaniny.

* W celu samodzielnego ubierania si¢ i rozbierania nalezy pozostawi¢ zamek blyskawiczny czgs$ciowo rozpiety.
o Uzywaj duzych guzikéw, jedli juz sa konieczne.



Tubifast’

Druga skora w postaci rozciagliwych w dwach
kierunkach ochronnych bandazy (stokinetek),
koszulek, rekawiczek, legginsow mocujacych

opatrunki

o tatwe i komfortowe mocowanie opatrunkow

o Mozliwos¢ stosowania tzw. mokrych opatrunkéw

o Ochrona i zabezpieczenie duzych powierzchni ciata
o Ochrona skory w miejscach ciezkich do zaopatrzenia

tj. szyja, tokcie, kolana, pachwiny, gtowa

o Petny zakres ruchdw, dzieki technologii 2 - Way Stretch

\ Materiat edukacyjno-promocyjny

L
i

Dostepne rozmiary

stokinetek/opasek mocujacych
o dtugosci 10 m

® Czerwony | 35cm | 2434
® Zielony 5cm 2436
® Niebieski 75cm 2438

Zotty 1075cm | 2440
® Fioletowy | 20cm | 2444

OBUWIE

Stosujac t¢ samg zasade, co w przypadku odziezy, nalezy uzywaé butéw wykonanych z mi¢kkiego, oddychajacego materiatu. Podeszwa

buta powinna by¢ miekka i antyposlizgowa.

Kupujac buty dla dzieci, nalezy pamigtaé,
ze dzieci nie s3 w stanie okresli¢, czy buty sg
w dobrym rozmiarze. U dzieci uktad nerwo-
WY nie jest jeszcze wystarczajaco rozwiniety,
aby doktadnie dostrzec punkty nacisku. Dla-
tego dzieci czgsto nosza buty w niewlasciwy
sposob, co weale im nie przeszkadza. Zasad-
niczo buty powinny by¢ o 12 mm dhuzsze
od stopy (lub od zabandazowanej stopy), aby
pozostawi¢ wystarczajaco duzo miejsca na
ruch podczas chodzenia. Majac na uwadze,
ze stopy dziecka szybko rosna, nowe buty
moga by¢ o 17 mm dhuzsze od stopy (lub od
zabandazowanej stopy).

Szeroko$¢ stopy kazdego dziecka jest
inna, dlatego przy zakupie nalezy wziaé
pod uwagg nie tylko dtugos¢, ale i szeroko$¢
buta. Szczegdlnie nalezy zwréci¢ na to uwa-
ge, gdy na stopach noszone sa opatrunki.
Niektdrzy producenci obuwia dziecigcego
wyszczeg6lniajg szeroko$¢ butéw (szerokie,
$rednie, waskie).

Wktadki zelowe i z owczej skéry poma-
gaja unikna¢ punktdw ucisku na podeszwie
stép. Stopy mozna réwniez zabezpieczyé

bandazami profilaktycznymi i opatrunkami
piankowymi, ale wtedy trzeba pamietad, aby
buty byly szersze.
Dla niektdrych idealne sg mickkie buty
z podeszwa z owczej skdry. Inni uwazaja, ze je-
§li na stopy nalozone sa opatrunki, to bardzo
wygodne sg Crocsy (oryginalne lub repliki).
Niektdre rodziny twierdza, ze buty noszo-
ne wezesniej przez starsze rodzeristwo dobrze
pasuja. Nie ma nic zfego w uzywaniu starych
butéw rodzeristwa, ale nalezy pamigtad, ze roz-
miar i szeroko$¢ musza by¢ odpowiednie oraz
ze podeszwa musi by¢ réwnomiernie zuzyta.
Jesli masz problemy ze znalezieniem od-
powiedniego obuwia, powiniene$ rozwazy¢
uzycie butéw ortopedycznych. Moga by¢
np. z podszyta migkka owcza skdra i zapie-
ciami na rzepy. Takie buty ortopedyczne
moze nie s3 modne, ale za to sg wygodne.
Stopy dzieci powinny by¢ kontrolowane
w regularnych odstgpach czasu, aby spraw-
dzi¢, czy aktualnie noszone buty nadal pasu-
ja: dla dziecka od 1 do 3 lat - co 2 miesiace,
dla dziecka od 3 do 4 lat - co 4 miesiace, dla
dziecka od 4 do 6 lat - co 6 miesiecy. Kiedy

podczas przymierzania butéw opiekunowie
chea sprawdzi¢ palce u stép i wyczué, gdzie
w bucie znajduje si¢ duzy palec, dzieci czgsto
odsuwajg palce do tyhu.

Alternatywa jest umieszczenie —stopy
dziecka na kawaltku sztywnego kartonu
(ze zwyklymi bandazami) i odrysowanie jej.
Do najdluzszego palca nalezy dodaé jeszcze
12 mm (17 mm dla nowego buta). Mozna
tez wycia¢ powstaly szablon i umiesci¢ go
w bucie, aby sprawdzi¢, czy bedzie pasowat.
Z wielu butéw tatwo wyjaé wkiadke; dziecko
moze na niej stanaé i sprawdzié, czy but ma
odpowiedni rozmiar i szeroko$¢.

Istnieja takze sklepy, kt6re oferujg ustugi
pomiaru stép. Mozna tez kupi¢ urzadzenia
pomiarowe do domu. Nalezy pamigtaé, ze
okreslony przez producenta rozmiar buta
czgsto nie pokrywa si¢ z jego rzeczywistym
rozmiarem - bardzo czgsto jest mniejszy
niz podano. Dlatego zawsze przed zakupem
trzeba obuwie przymierzyé. Wigcej informa-
¢ji na temat stép i obuwia dla dzieci mozna
znalez¢ np. na stronie www.kinderfuesse.com.

Kazdy przypadek nalezy rozpatrywaé indywidualnie, poniewaz rany na stopach mogq byé bardzo réznie rozmieszczone.
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KSIAZKI

e EPIDERMOLYSIS BULLOSA - PECHERZOWE ODDZIELANIE SIE NASKORKA
Etiopatogeneza, dziedziczenie, diagnostyka, leczenie

Autorzy: Katarzyna Wertheim-Tysarowska, Cezary Kowalewski, Katarzyna Wozniak, Jerzy Bal
Wydawnictwo Continuo, 2014

e SItAW EB - HISTORIA CZtOWIEKA ZE SZKtA
Autorzy: Przemystaw Sobieszczuk w rozmowie z Agnieszka Majnusz

STRONY INTERNETOWE:

e Klinika Leczenia Ran PODOS
www.podos.pl

e FUNDACJA EB POLSKA
www.ebpolska.pl

o Stowarzyszenie Debra Polska Kruchy Dotyk
www.debra-kd.pl

o FUNDACJA STELLA im. Agaty Ortowskiej
www.fundacja.stella.com.pl

STRONY ANGLOJEZYCZNE:
e www.eb-haus.org

e www.debra-international.org
o www.eb-clinet.org
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Diagnozowanie, leczenie EB i opieka nad chorymi na Epidermolysis Bullosa - Pecherzowe oddzielanie si¢ naskdrka oraz inne choroby rzadkie

- lista placowek medycznych:

KLINIKA LECZENIA RAN PODOS

lek. med. Marcin Malka

ul. Ludwika Narbutta 46/48, 02-541 Warszawa
tel.: 22 462 34 96, 730 004 648
www.podos.pl, e-mail: przychodnia@podos.pl

KLINIKA DERMATOLOGII, WARSZAWSKI
UNIWERSYTET MEDYCZNY

prof. dr hab. n. med. Cezary Kowalewski

i prof. dr hab. n. med. Katarzyna Wozniak

ul. Koszykowa 82a, 02-008 Warszawa
tel.: 22 502 13 00

ZAKLAD GENETYKI MEDYCZNEJ,
INSTYTUT MATKI | DZIECKA
PRACOWNIA BADAN CHOROB DZIEDZICZNYCH

dr n. med. Katarzyna Wertheim-Tysarowska
ul. Kasprzaka 17a, 01-211 Warszawa
tel.: 223277 177

e-mail: katarzyna.wertheim@imid.med.pl

PORADNIA GENETYCZNA

dr n. med. Anna Kutkowska-Kazmierczak
ul. Kasprzaka 17a, 01-211 Warszawa

tel.: 22 3277 138

e-mail: anna.kutkowska@imid.med.pl

WOJEWODZTWO DOLNOSLASKIE

SZPITAL DZIECIECY IM. PROF. J. BOGDANOWICZA,
SAMODZIELNY PUBLICZNY ZAKtAD

OPIEKI ZDROWOTNEJ

ODDZIAt CHIRURGII DZIECIECEJ

dr n. med. Joanna Jutkiewicz-Sypniewska
ul. Niektaniska 4/24, 03-924 Warszawa, tel: 22 509 82 35

OT.CO CLINIC OSIPOWICZ & TURKOWSKI
- KLINIKA MEDYCYNY ESTETYCZNEJ

dr n.med. Katarzyna Osipowicz

ul. Bartycka 24B/U1, 00-716 Warszawa

tel.: 22 690 03 33, 535 386 208,
www.klinikaotco.pl, e-mail: kontakt@klinikaotco.pl

MALOPOLSKIE CENTRUM
OPARZENIOWO-PLASTYCZNE, REIMPLANTACJI
KONCZYN Z OSRODKIEM TERAPII
HIPERBARYCZNEJ

ODDZIAL CHIRURGII PLASTYCZNEJ | REKONSTRUKCYJNEJ

Ordynator Oddziatu: dr n. med. Anna Chrapusta
tel.: 12 64 68 291, e-mail : achrapusta@rydygierkrakow.pl

Sekretariat Oddziatu: tel. 12 64 68 291
e-mail: olo-sekretariat@rydygierkrakow.pl

WSCHODNIE CENTRUM LECZENIA OPARZEN
| CHIRURGII REKONSTRUKCYJNEJ
SPZ0Z LECZNA, ODDZIAL OPARZEN

dr n. med. Ryszard Madry, specjalista chirurgii ogélnej, rezydent
chirurgii plastyczne;j.
Rejestracja telefoniczna od godz. 9:00, tel. 81 752 62 00

MIASTO

Wojewddzki Szpital Specjalistyczny we Wroctawiu Wroctaw-Psie Pole | Henryka Michata Kamienskiego 73a
Miedziowe Centrum Zdrowia S.A. w Lubinie Lubin Marii Sktodowskiej-Curie 66

Szpital ,,Zespot Opieki Zdrowotnej” w Ktodzku Ktodzko Szpitalna 1a

Uniwersytecki Szpital Kliniczny Wroctaw Borowska 213

im. Jana Mikulicza-Radeckiego we Wroctawiu

Milickie Centrum Medyczne Sp. z o.0. Milicz Grzybowa 1

WOJEWODZTWO KUJAWSKO-POMORSKIE MIASTO

Szpital Uniwersytecki Nr 1 Bydgoszcz Marii Sktodowskiej-Curie 9
im. Dr. Antoniego Jurasza w Bydgoszczy

Szpital Wielospecjalistyczny Inowroctaw Poznanska 97

im. Dr. Ludwika Btazka w Inowroctawiu




WOJEWODZTWO LUBELSKIE

MIASTO

Samodzielny Publiczny Zaktad Opieki Zdrowotnej teczna Krasnystawska 52
w tecznej
WOJEWODZTWO LUBUSKIE MIASTO ADRES

Szpital Uniwersytecki im. Karola Marcinkowskiego
w Zielonej Gorze

Zielona Gora

Zyty 26

Kresowy Szpital Wojskowy z Przychodnig
SPZ0Z w Zarach

Zary

Domanskiego 2

WOJEWODZTWO tODZKIE

MIASTO

ADRES

Onkologii i Traumatologii im. M. Kopernika w todzi

Szpital Wojewodzki im. Jana Pawta Il w Betchatowie Betchatow Czapliniecka 123

Szpital Powiatowy w Brzezinach Brzeziny Marii Sktodowskiej-Curie 6
Szpital Gtowno Grupa Zdrowie Sp. z o.0. Gtowno Wojska Polskiego 32/34
Niepubliczny Zaktad Opieki Zdrowotnej Kutno Kosciuszki 52
LKutnowski Szpital Samorzadowy”

Szpital task task Warszawska 62a

Zespot Opieki Zdrowotnej w teczycy teczyca Zachodnia 6

Zespot Opieki Zdrowotnej w towiczu towicz Utanska 28

Wojewddzki Specjalistyczny Szpital to6dz Wolczanska 191/195

im. M. Pirogowa w todzi

Wojewddzki Specjalistyczny Szpital t6dz Kniaziewicza 1/5

im. Dr. Wt. Bieganskiego

Miejskie Centrum Medyczne todz Milionowa 14

im. Dr. Karola Jonschera w todzi

Samodzielny Publiczny Zaktad Opieki Zdrowotnej t6dz Pomorska 251

Centralny Szpital Kliniczny

Uniwersytetu Medycznego w todzi

Szpital Zakonu Bonifratréow w todzi t6dz Kosynierow Gdynskich 61
SP Z0Z Uniwersytecki Szpital Kliniczny to6dz Stefana Zeromskiego 113
im. Wojskowej Akademii Medycznej UM

w todzi - Centralny Szpital Weteranéw

Wojewddzki Zespdt Zaktaddw Opieki Zdrowotne;j t6dz Okélna 181

Centrum Leczenia Choroéb Ptuc i Rehabilitacji w todzi

Samodzielny Publiczny Zaktad Opieki Zdrowotnej todz Dr. Stefana Kopcinskiego 22
Uniwersytecki Szpital Kliniczny Nr 1 im. Norberta

Barlickiego w todzi

Wojewddzkie Wielospecjalistyczne Centrum to6dz Pabianicka 62




Samodzielny Publiczny Zaktad Opieki Zdrowotnej
Ministerstwa Spraw Wewnetrznych
i Administracji w todzi

t6dz-Batuty

Potnocna 42

Samodzielny Publiczny Zaktad Opieki Zdrowotnej Opoczno Partyzantéw 30
Szpital Powiatowy im. Edmunda Biernackiego

w Opocznie

Pabianickie Centrum Medyczne Pabianice Jana Pawta li 68
Samodzielny Publiczny Zesp6t Opieki Zdrowotnej Pajeczno 1 Maja 13/15

w Pajecznie

Samodzielny Szpital Wojewddzki Piotrkéw Trybunalski | Rakowska 15
im. Mikotaja Kopernika w Piotrkowie Trybunalskim

Powiatowe Centrum Matki i Dziecka w Piotrkowie Piotrkéw Trybunalski | Franklina Roosevelta 3
Trybunalskim

Poddebickie Centrum Zdrowia Poddebice Mickiewicza 16
Szpital Powiatowy w Radomsku Radomsko Jagiellonska 36

Samodzielny Publiczny Zaktad Opieki Zdrowotnej
w Rawie Mazowieckiej

Rawa Mazowiecka

Niepodlegtosci 8

Szpital Wojewodzki im. Prymasa Kardynata Stefana Sieradz Armii Krajowej 7

Wyszyniskiego w Sieradzu

Wojewddzki Szpital Zespolony Skierniewice Dr. Stanistawa Rybickiego 1

im. Stanistawa Rybickiego w Skierniewicach

Tomaszowskie Centrum Zdrowia Tomaszdéw Jana Pawta li 35
Mazowiecki

Samodzielny Publiczny Zaktad Opieki Zdrowotnej Wielun Szpitalna 16

PCN NZOZ Szpital Powiatowy w Wieruszewie Wieruszow Warszawska 104

Zdunskowolski Szpital Powiatowy Zdunska Wola Krélewska 29

Wojewddzki Szpital Specjalistyczny Zgierz Parzeczewska 35

im. Marii Sktodowskiej-Curie w Zgierzu

WOJEWODZTWO MAtOPOLSKIE MIASTO ADRES

Szpital Powiatowy w Limanowej Limanowa Jozefa Pitsudskiego 61

im. Mitosierdzia Bozego

Uniwersytecki Szpital Dziecigcy w Krakowie Krakéw Wielicka 265

Szpital Wojewodzki im. Sw. tukasza SPZ0Z Tarnéw Lwowska 178a

w Tarnowie

Podhalanski Szpital Specjalistyczny Nowy Targ Szpitalna 14

im. Jana Pawta Il w Nowym Targu




WOJEWODZTWO MAZOWIECKIE MIASTO ADRES
Uniwersyteckie Centrum Kliniczne Warszawskiego Warszawa Banacha 1a
Uniwersytetu Medycznego

Instytut Matki i Dziecka Warszawa Kasprzaka 17 A
Samodzielny Publiczny Zaktad Opieki Zdrowotnej tosice Stoneczna 1

Samodzielny Publiczny Zespdt Zaktadéw Opieki
Zdrowotnej w Ostrowii Mazowieckiej

Ostrow Mazowiecka

Duboisa 68

Mazowiecki Szpital Specjalistyczny

Radom

Juliana Aleksandrowicza 5

PODOS Klinika Leczenia Ran

Warszawa

Ludwika Narbutta 46/48

WOJEWODZTWO OPOLSKIE

MIASTO

Uniwersytecki Szpital Kliniczny w Opolu Opole Aleja Wincentego Witosa 26
WOJEWODZTWO PODKARPACKIE MIASTO ADRES
Wojewodzki Szpital im. Sw. Ojca Pio w Przemyslu Przemysl Monte Cassino 18

Kliniczny Szpital Wojewddzki Nr 1 Rzeszow Fryderyka Szopena 2

im. Fryderyka Chopina w Rzeszowie

WOJEWODZTWO PODLASKIE MIASTO ADRES

Szpital Wojewodzki tomza Al. Marsz. Jozefa Pitsudskiego 11
im. Kardynata Stefana Wyszynskiego

Uniwersytecki Szpital Kliniczny w Biatymstoku Biatystok Marii Sktodowskiej-Curie 24 A
Uniwersytecki Dzieciecy Szpital Kliniczny Biatystok Waszyngtona 17

im. L. Zamenhofa w Biatymstoku

WOJEWODZTWO POMORSKIE

| Uniwersyteckie Centrum Kliniczne

MIASTO
Gdansk

| Debinki 7

WOJEWODZTWO SWIETOKRZYSKIE

MIASTO

ADRES

w Sandomierzu

Zespot Opieki Zdrowotnej Ostrowiec K. Szymanowskiego 11
w Ostrowcu Swietokrzyskim Swietokrzyski

Zespot Opieki Zdrowotnej w Konskich Konskie Gimnazjalna 41b
Wojewodzki Szpital Zespolony w Kielcach Kielce Grunwaldzka 45
Zespot Opieki Zdrowotnej w Skarzysku Kamiennej Skarzysko-Kamienna | Szpitalna 1

Szpital Powiatowy im. Marii Sktodowskiej-Curie

Szpital Specjalistyczny Ducha Swietego Sandomierz Schinzla 13

Powiatowy Zaktad Opieki Zdrowotnej

Starachowice

Radomska 70

Samodzielny Publiczny Zesp6t Zaktadow
Opieki Zdrowotnej w Staszowie

Staszow

11-Go Listopada 78

Zespot Opieki Zdrowotnej w Busku-Zdroju

Busko-Zdrgj

Bohateréw Warszawy 67




WOJEWODZTWO WARMINSKO-MAZURSKIE

MIASTO

Szpital Miejski w Moragu

Morag UL. Dabrowskiego 16

WOJEWODZTWO WIELKOPOLSKIE
Szpital Pomnik Chrztu Polski

MIASTO ADRES

Gniezno Sw. Jana 9

Samodzielny Publiczny Zesp6t Opieki Zdrowotnej
w Gostyniu

Gostyn PL. K. Marcinkowskiego 8/9

Szpital Kliniczny im. Heliodora Swiecickiego
Uniwersytetu Medycznego
im. Karola Marcinkowskiego w Poznaniu

Poznan-Grunwald

Przybyszewskiego 49

Specjalistyczny Zespdt Opieki Zdrowotnej
Nad Matkg i Dzieckiem w Poznaniu

Poznan-Stare Miasto

Krysiewicza 7/8

Imienia Doktora Kazimierza Hotogi

Szpital Powiatowy im. Tadeusza Malinskiego Srem Chetmonskiego 1
w Sremie

Samodzielny Publiczny Zaktad Opieki Zdrowotnej Wolsztyn Wschowska 3

w Wolsztynie

Samodzielny Publiczny Zaktad Opieki Zdrowotnej Nowy Tomysl Poznanska 30

WOJEWODZTWO ZACHODNIOPOMORSKIE

MIASTO ADRES

Samodzielny Publiczny Szpital Kliniczny Nr 2 PUM Szczecin Powstancéw Wielkopolskich 72
w Szczecinie

Szpital Wojewodzki Koszalin Chatubinskiego 7

im. Mikotaja Kopernika w Koszalinie

EB HAUS AUSTRIA

EB Haus Austria to specjalistyczny osrodek leczenia EB otwarty
w 2005 roku na terenie Kliniki Uniwersyteckiej w Salzburgu (Sal-
zburger Universititsklinikum). EB Haus jest typowym o$rodkiem
dermatologicznym  dziatajacym przy Klinice Dermatologiczne;.
W osrodku zatrudnionych jest kilku lekarzy dermatologéw zajmu-
jacych si¢ na co dzien Epidermolysis Bullosa, pielggniarki oraz grupa
specjalistow z zakresu medycyny laboratoryjnej scisle wspStpracujaca
z lekarzami (wykonywane s3 migdzy innymi badania genetyczne).
W EB Haus przeprowadzane sa zabiegi chirurgicznego rozdzielania

zro$nigtych palcédw u rak.

Opréez konsultacji dermatologicznej w miare potrzeb pacjenta jest
mozliwo$¢ przeprowadzenia w Klinice konsultacji: okulistyczne;j, la-
ryngologicznej, dietetycznej (w EB Haus), stomatologicznej (w osrod-
ku znajdujacym si¢ poza terenem Kliniki na zlecenie EB Haus)

Przed wymienionymi konsultacjami jest zbierany pelen wywiad
lekarski i pielegniarski.

Dane Adresowe EB Haus:
Miillner Hauptstrasse 48
A-5020 Salzburg

Tel.: +43(662)4482-3110
Fax: +42(662)4482-3125
E-Mail: info(at)eb-haus.at
www.eb-haus.org




Materiat edukacyjno-promocyjny

20 ROZWIAZANIA FIRMY MOLNLYCKE.
OPATRUNKI REFUNDOWANE

Saorerac

TECHNOLOGY

Leczenie ran oznacza obecnie zdecydowanie wiecej niz tylko zatozenie opatrunku!
Gtéwnym aspektem w profesjonalnym zaopatrzeniu kazdej rany jest ograniczenie jej
urazow i dyskomfortu odczuwanego podczas zmiany opatrunku oraz wspomaganie

procesow naprawczych do catkowitego wygojenia rany.

Bol zwiazany z procesem gojenia i zmiana opa-
trunkow wywotuje duzy dyskomfort u pacjenta
I pogarsza jego stan psychofizyczny. Udowodnio-
no w wielu obserwacjach klinicznych, ze nasila-
jacy sie dtugotrwaty stres i dyskomfort op6Zniaja
lub uniemozliwiaja prawidtowy przebieg gojenia.
Opatrunki z technologia Safetac® ograniczaja ura-
Zy W ranie, zapobiegaja uszkodzeniom i macera-
cji skory otaczajacej oraz zmniejszaja bél i stres

zwiazany z leczeniem ran.

Technologia Safetac®

e przylegaja wytacznie do suchej powierzchni
skory otaczajacej brzegi rany, nie przywieraja

do wilgotnego tozyska rany

e zapobiegaja uszkodzeniu komorek naskérka

i pozostawiaja skore nieuszkodzona

e zapewniaja wilgotne Srodowisko optymalne

do gojenia rany

e dopasowuja sie do najmniejszych struktur skory,
dzieki czemu sita adhezji rozktada sie na wieksza

powierzchnie

e uszczelniaja brzegi rany, dzieki czemu wysiek
z rany nie wydostaje sie na zewnatrz i ogranicza ry-

zyko podraznien i maceracji skory



Materiat edukacyjno-promocyjny

TRADYCYJNY KLEJ = OPATRUNKIW TECHNOLOGII SAFETAC®

ZADOWOLENIE
PACJENTOW

SKUTECZNIEJSZE
ZAOPATRZENIE RANY

Uszkodzenie skory wywotuje bol Ochrona przed uszkodzeniem i bélem

MNIEJ URAZOW

MNIEJSZY BOL

Silne, punktowe przyklejanie Delikatna adhezja catej powierzchni

TRADYCYINY g < PRAWIDLOWY

KLEJ
— PROCES GOJENIA

0SZCZEDNOSC
CZASU | KOSZTOW

Niezabezpieczone krawedzie rany Uszczelnione brzegi rany
Wysokie ryzyko podraznienia i maceracji




Materiat edukacyjno-promocyjny

Mepitel

Transparentny pierwotny opatrunek kontaktowy z siatki poliamidowe| obustronnie

pokryty warstwa miekkiego silikonu Safetac®, przeznaczony do zaopatrywania
ostrych | przewlektych ran o wysieku stabym do bardzo duzego.

Warstwa Safetac®

Siatka poliamidowa

Warstwa Safetac®

Siatkowa struktura opatrunku zapewnia przeka-
zanie wysieku do odpowiednio dobranego opa-
trunku wtérnego oraz umozliwia leczenie miej-
scowe przy uzyciu lekow, masci, zeli i kremow.
Transparentno$¢ opatrunku umozliwia monito-
rowanie postepow gojenia rany bez koniecznosci
zdejmowania opatrunku. Warstwa Safetac® za-
bezpiecza rane przed wysychaniem, pozwala na

utrzymanie wilgotnego $rodowiska niezbednego

w procesie gojenia, zabezpiecza skore otaczajaca oraz
brzegi rany przed maceracja. Umozliwia pewne
umocowanie opatrunku wtérnego. Opatrunek pier-
wotny Mepitel® w zaleznosci od stanu rany moze po-
zostawac¢ w ranie do 14 dni. Zmiana dotyczy jedynie
opatrunku wtérnego. Opatrunek dzieki warstwie kon-
taktowe| Safetac® zabezpiecza tozysko rany przed
urazami zwiazanymi ze zmiang opatrunku. Zmiana

opatrunku jest catkowicie bezbolesna dla pacjenta.

Mepitel®, opatrunek sterylny pakowany pojedynczo

Nr katalogowy Wielkos$¢ opatrunku w cm [los¢ sztuk w opakowaniu
290510 5x7,5 10
290710 *7,5x10 10
291010 10x18 10
292005 20x30 5

*Opatrunek refundowany




/astosowanie:

Opatrunek pierwotny przeznaczony

do zaopatrywania ran powierzchownych,
ostrych i przewlektych z wysiekiem matym
do bardzo duzego, o roznej etiologii,

wymagajacy opatrunku wtérnego.

e rany w przebiegu Epidermolysis bullosa

e silnie saczace owrzodzenia goleni

e guzy nowotworowe z duzym wysiekiem

® miejsca pobrania przeszczepow skornych
® miejsca po przeszczepie skory

e ochrona delikatnej, wrazliwej tkanki

e ochrona ran w fazie naskérkowania

e oparzenia do ll-go stopnia

e podraznienia skory po radioterapii

e mozliwe stosowanie leczenia miejscowego

w postaci masci, kremoéw i zeli

Mepitel®:

e technologia Safetac®
e idealny do odkrytych struktur
tj. kosci, miesnie, Sciegna
e wszechstronne zastosowanie nawet
w bardzo skomplikowanych ranach
e Sredni czas miedzy zmianami
opatrunku 5-7 dni
® nie zsuwa sie z rany - utrzymuje stabilne
potozenie do kolejnej zmiany opatrunku
e moze byc stosowany w potaczeniu z miejscowa

terapia w postaci masci, zelu, lekow, antyseptykéw

Materiat edukacyjno-promocyjny

Zabezpieczenie miejsca pobrania skoéry

Mepitel® w potaczeniu z opatrunkiem wtoérnym Mextra®

/miana opatrunku:

Opatrunek nalezy zmienia¢ w zaleznosci od
stanu rany oraz rodzaju chtonnego opatrunku
wtérnego srednio co 5-7 dni. O zmianie
opatrunku decyduje personel medyczny.
Opatrunek moze pozostawac na ranie max.
do 14 dni w koncowej fazie gojenia.




Materiat edukacyjno-promocyjny

Mepitel One

Transparentny opatrunek kontaktowy z siatki poliuretanowe| pokryty z jednej strony

warstwa Safetac® przeznaczony do zaopatrywania powierzchownych ostrych
| przewlektych ran o wysieku stabym do bardzo duzego.

Warstwa kontaktowa
Safetac®

Mepitel® One jest transparentnym opatrunkiem
w formie siatki, spetniajacym funkcje opatrun-
ku pierwotnego, jak rowniez ostatecznej, kom-
pletnej terapii. Siatkowa struktura opatrunku
zapewnia odptyw wysieku do odpowiednio dobra-
nego opatrunku wtérnego oraz leczenie miejsco-
we przy uzyciu kreméw, masci, zeli i antysep-
tykow.  Transparentnos¢ opatrunku  umozliwia
monitorowanie postepdw gojenia rany bez koniecz-
nosci zdejmowania opatrunku. Warstwa Safetac®

zabezpiecza rane przed wysychaniem, utrzymuje

Siatka z poliuretanu

wilgotne  $rodowisko niezbedne w  procesie
gojenia, zabezpiecza skore otaczajaca brzegi rany
przed maceracja. Opatrunek moze pozostawac
w ranie do 14 dni. Zmiana dotyczy jedynie opatrun-
ku wtérnego. Stosowany samodzielnie wykorzysty-
wany jest w terapii oparzen | stopnia, jak réwniez
zgodnie z ogtoszonymi na EWMA 2018 zaleceniami
prewencji i leczenia skin tears (rozdar¢ cienkiej per-
gaminowej skory). Silikonowa warstwa kontaktowa
Safetac® zabezpiecza skére i tozysko rany przed

urazami zwiazanymi ze zmiang opatrunku.

Mepitel® One, opatrunek sterylny pakowany pojedynczo

Nr katalogowy

Wielkos¢ opatrunku w cm

[los¢ sztuk w opakowaniu

289300 7,5x10 10
289500 10x18 10
289700 17x25 5




/astosowanie:

Mepitel® One stanowi doskonata alternatywe
dla opatrunkow z gazy oraz opatrunkow

o strukturze siatkowej impregnowanych mascia
obojetna. Przeznaczony do stosowania

w ranach ostrych i przewlektych, suchych

i z wysiekiem matym do bardzo duzego tj.

owrzodzenia podudzi

oparzenia stoneczne

oparzenia llI-go stopnia

rany pooperacyjne

ochrona wrazliwej skory

ochrona ziarniny i ran w fazie epitelizacji
prewencja i leczenie skin tears, czyli rozerwania

i zdarcia naskorka u 0s6b z pergaminowa skora

Mepitel® One

technologia Safetac®

sredni czas miedzy zmianami opatrunku 5-7 dni
umozliwia ocene stanu rany bez koniecznosci
zdejmowania opatrunku

tatwy w aplikacji takze w przypadku ran
pokrytych marwica rozptywna

nie zsuwa sie z rany — utrzymuje stabline
potozenie do kolejnej zmiany opatrunku

moze by¢ stosowany w potaczeniu z miejscowa

aplikacja masci, zelu, lekdw, antyseptykow

Materiat edukacyjno-promocyjny

Rozdarcie skoéry (skin tears)

Oparzenie stopy z widocznymi pecherzami

Mepitel® One w potaczeniu
z wtérnym opatrunkiem chtonnym

/miana opatrunku:

Opatrunek nalezy zmienia¢ w zaleznosci
od stanu rany oraz rodzaju chtonnego
opatrunku wtérnego $rednio co 5-7 dni.
O zmianie opatrunku decyduje personel
medyczny. Opatrunek moze pozostawaé na

ranie max. do 14 dni w koncowej fazie gojenia.




Materiat edukacyjno-promocyjny

Mepilex‘Transter

Cienki, miekki opatrunek z pianki poliuretanowej z warstwa kontaktowa Safetac®,
przenoszacy wysiek do opatrunku wtérnego, przeznaczony do ran
0 roznym stopniu wysieku.

Warstwa Safetac® Pianka poliuretanowa

Mepilex® Transfer absorbuje wysiek z rany i werty- stwie silikonowe| Safetac® nie przykleja sie do rany
kalnie transportuje go do odpowiednio dobranego I nie uszkadza jej tozyska. Uszczelnia brzegi rany
chtonnego opatrunku wtérnego. Reguluje poziom I ogranicza ryzyko maceracji. Zmiana opatrunku jest
wilgotnosci w ranie i utrzymuje optymalnie wilgotne bezbolesna i atraumatyczna.

srodowisko wspierajace procesy gojenia. Dzieki war-

Mepilex® Transfer, opatrunek sterylny, pakowany pojedynczo

Nr katalogowy Wielkos$¢ opatrunku w cm [los¢ sztuk w opakowaniu
294800 *15x20 5
294502 20x50 2

*Opatrunek refundowany



/astosowanie:

Opatrunek przeznaczony jest do ran ostrych
i przewlektych o zréznicowanym stopniu wysieku:
maty, Sredni, duzy, bez cech infekcji, we wszystkich

fazach gojenia t].

e owrzodzenia goleni o roznej etiologii

e owrzodzenia okrezne goleni

e blizny po wygojonych owrzodzeniach
goleni, szczegolnie zylnych

e rozlegte oparzenia

® saczace guzy nowotworowe

e zmiany skérne w przebiegu radioterapii

e ochrona delikatnej, wrazliwej skory,
zwtaszcza w przebiegu Epidermolysis
Bullosa

® miejsca pobrania przeszczepow skornych

e moze by¢ stosowany z kompresjoterapia

Mepilex® Tranfser

e technologia Safetac®
e bezbolesna i atraumatyczna zmiana opatrunku
e transportuje nadmiar wysieku
i ogranicza ryzyko maceracji
e komfort noszenia dzieki cienkiej
i elastycznej strukturze
e miekki i elastyczny, idealny dla trudnych
do zaopatrzenia okolic

e gazo i paroprzepuszczalny

Dzieki warstwie silikonowej Safetac® nie przykleja
sie do rany i nie powoduje urazéw ziarniny

i naskorka w ostatniej fazie gojenia.

Materiat edukacyjno-promocyjny

Rozlegte oparzenie lll-go stopnia

/miana opatrunku:

Opatrunek nalezy zmienia¢ w zaleznosci
od stanu rany, skory otaczajacej, ilosci wy-
sieku w ranie oraz rodzaju chtonnego opa-
trunku  wtérnego. Opatrunek moze po-
zostawacé na ranie bez cech infekcji max.
do 7 dni. O zmianie opatrunku decyduje per-

sonel medyczny.
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Mepilex

Miekki opatrunek z pianki poliuretanowej z warstwa kontaktowa Safetac®, przeznaczony
do zaopatrywania powierzchownych ran z wysiekiem matym do sredniego.

Warstwa kontaktowa Safetac® Mepilex® Talon

Folia poliuretanowa Pianka poliuretanowa Folia poliuretanowa

Miekki opatrunek z pianki poliuretanowej z warstwa nie dopasowuje sie do skory otaczajacej, uszczelnia
kontaktowa Safetac®, przeznaczony do zaopatry- brzegi rany, zabezpiecza przed wyciekaniem wysie-
wania powierzchownych ran z wysiekiem matym ku i ogranicza ryzyko maceracji skory. Opatrunek
do $redniego. Mepilex® pochtania nadmiar wysie- Mepilex® moze by¢ stosowany z kompresjoterapia.
ku, wspomaga proces fizjologicznego oczyszczania Zmiana opatrunku dzieki kontaktowej warstwie si-
rany i utrzymuje wilgotne srodowisko w dnie rany. likonowe] Safetac® odbywa sie bezbole$nie i bez
Dzieki silikonowe] warstwie kontaktowe] Safetac® uszkodzenia tozyska rany i skéry otaczajace;.

opatrunek nie przywiera do rany, natomiast ideal-

Mepilex®, opatrunek sterylny pakowany pojedynczo

Nr katalogowy Wielkos¢ opatrunku w cm [los¢ sztuk w opakowaniu
294000 *12,5x12,5 5
294201 *10x21 5
294310 *17,5x17,5 5
294410 21x22 5
294500 *20x50 2

Mepilex® Talon, opatrunek sterylny, pakowany pojedynczo

Nr katalogowy Wielkos¢ opatrunku w cm [los¢ sztuk w opakowaniu

288200 13x21 5

*Opatrunek refundowany



/astosowanie:

Przeznaczony do ran powierzchownych ostrych
i przewlektych z matym i $rednim wysiekiem, bez
cech infekcji, we wszystkich fazach gojenia, o réznej

etiologii tj.

e owrzodzenia goleni o roznej etiologii
(zylne, tetnicze)

e owrzodzenia w zespole stopy cukrzycowej

e oparzenia ll-go stopnia

e odlezyny

e prewencja i leczenie odlezyn na piecie
- Mepilex® Talon

® rany pourazowe

e rany powstate w wyniku radioterapii

Materiat edukacyjno-promocyjny

Owrzodzenie goleni

Oparzenie ll-go stopnia

Mepilex® Talon - opatrunek na piete

/miana opatrunku:

Opatrunek nalezy zmienia¢ w zaleznosci
od stanu rany, skéry otaczajacej, ilosci
pochtonietego  wysieku. Opatrunek moze
pozostawa¢ na ranie max. do 7 dni.
O zmianie opatrunku decyduje personel

medyczny.
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Mepilex’'EM

Cienki opatrunek z pianki poliuretanowej z warstwa kontaktowa Safetac®,
przeznaczony do ran suchych i z matym wysiekiem.

Warstwa kontaktowa Safetac®

Folia poliuretanowa

Mepilex® EM zapewnia optymalnie wilgotne $ro-
dowisko rany w przypadku ran bez lub z niewielka
iloscia wysieku. Reguluje poziom wilgotnosci i za-
pewnia optymalne $rodowisko w ranie. Dzieki sili-
konowe| warstwie kontaktowe] Safetac® opatrunek

nie przywiera do rany, natomiast idealnie dopa-

Pianka poliuretanowa

sowuje sie do skory otaczajacej, uszczelnia brze-
gi rany, zabezpiecza przed wyciekaniem wysieku
i zapobiega maceracji skory. Szczegolnie zaleca-
ny w koncowej fazie gojenia jako ochrona ziarniny
i naskorka. Opatrunek Mepilex® EM moze by¢ sto-

sowany z kompresjoterapia.

Mepilex® EM opatrunek sterylny, pakowany pojedynczo

Nr katalogowy Wielkos$¢ opatrunku w cm [los¢ sztuk w opakowaniu
284022 *7,5x8,5 5
284122 *12,5x12,5 5
284322 *17,5x17,5 5

*Opatrunek refundowany



Materiat edukacyjno-promocyjny

/astosowanie:

Opatrunek jest przeznaczony do ran powierzchownych,
' B o Stopa cukrzycowa
bez cech infekcji, suchych lub z matym wysiekiem

we wszystkich fazach gojenia, tj.

e owrzodzenia goleni o réznej etiologii
szczegoblnie w koncowej fazie gojenia

e owrzodzenia w zespole stopy cukrzycowej

e odlezyny w fazie ziarninowania
i naskorkowania

e prewencja odczynow popromiennych

e podraznienia skory po radioterapii

e ochrona wrazliwej skory, takze

u pacjentéw z Epidermolysis bullosa

Mepilex® EM

e Technologia Safetac®

e Komfort noszenia dzieki bardzo miekkiej
strukturze i idealnemu dopasowaniu sie do rany
e Pewnos¢ aplikacji — nie zsuwa sie z rany
e Mozliwos¢ stosowania podczas radioterapii
- poprawa komfortu zycia, skuteczna

ochrona skoéry

e Potwierdzona badaniami klinicznymii Zabezpieczenie palcow

prewencja odczyndéw popromiennych
/miana opatrunku:

Opatrunek nalezy zmienia¢ w zaleznosci
od stanu rany, skory otaczajacej, ilosci
pochtonietego  wysieku. Opatrunek moze
pozostawa¢ na ranie max. do 7 dni.
O zmianie opatrunku decyduje personel

medyczny.
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Mepilex°Ag

Przeciwbakteryjny opatrunek z pianki poliuretanowej zawierajacy siarczan srebra
I wegiel aktywowany, z warstwa kontaktowa Safetac®, przeznaczony do zaopatrywania
powierzchownych ran ostrych i przewlektych, z oznakami infekcji lub zagrozonych

infekcja, z niewielkim i srednim wysiekiem.

Warstwa kontaktowa Safetac®

Pianka poliuretanowa

Film poliuretanowy

Roéwnomiernie roztozony w strukturze pianki siar-
czan srebra wykazuje szerokie spektrum dziatania

przeciwbakteryjnego, wtym MRSA. Inaktywacja bak-
terii rozpoczyna sie juz po 30 minutach od aplikaciji,
bez koniecznosci wczesniejsze] aktywacji jondw

srebra. Aktywnos¢ przeciwbakteryjna utrzymuje sie

Szybkie i dtugotrwate
uwalnianie jondéw srebra

do 7 dni dzieki uwalnianym pod wptywem wysieku
jonom srebra. Mepilex® Ag pochtania nadmiar wy-
sieku, wspomaga fizjologiczne oczyszczanie rany,
utrzymuje wilgotne srodowisko w dnie rany. Row-
nomiernie roztozony w strukturze pianki wegiel ak-

tywowany niweluje nieprzyjemny zapach.

Mepilex® Ag, opatrunek sterylny, pakowany pojedynczo

Nr katalogowy Wielkos$¢ opatrunku w cm [los¢ sztuk w opakowaniu
287021 *6x8,5 5
287121 *12,5x12,5 5
287221 *10x21 5
287321 *17,5x17,5 5

*Opatrunek refundowany




/astosowanie:

Rany ostre i przewlekte, powierzchowne,
z cechami infekcji lub zagrozone infekcja

0 roznej etiologii, {j.

e owrzodzenia goleni

e owrzodzenia w zespole stopy cukrzycowej
e odlezyny

e oparzenia ll-go stopnia

® rany pooperacyjne

* rany nowotworowe

e Epidermolysis bullosa

Mepilex® Ag

e rownomiernie roztozone w strukturze pianki
czasteczki siarczanu srebra uwalniaja kationy
srebra pod wptywem wilgotnego $rodowiska
rany (bez koniecznosci aktywacji)

e wegiel aktywowany niweluje
nieprzyjemny zapach

e technologia Safetac® zmniejsza dolegliwosci
bolowe — umozliwia praktycznie bezbolesna
I atraumatyczna zmiane opatrunku

e wykazuje szerokie spectrum
przeciwbakteryjne, takze na MRSA i VRE

e reguluje poziom wilgotnosci w ranie

e pochtania nadmiar wysieku

e idealnie dopasowuje sie do rany

e prosty w aplikacji

Materiat edukacyjno-promocyjny

Owrzodzenie goleni

Oparzenie ll-go stopnia

W $rodowisku suchym za-
i warty w opatrunku siarczan
28 srebra jest nieaktywny

Aktywacja jonéw srebra
¥ pod wptywem pochtoniete-

Uwolnione jony srebra ’
wykazuja aktywnos$¢
przeciwbakteryjna do 7 dni

Mechanizm dziatania Mepilex® Ag

Owrzodzenie w zespole stopu cukrzycowej

/miana opatrunku:

Zmiana opatrunku w zaleznosci od stanu
rany i ilosci wysieku. Czas miedzy zmianami
opatrunku nie moze by¢ dtuzszy niz max. 5-7
dni. O czestosci zmian opatrunku decyduje

personel medyczny.
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Mepitac’

Opatrunek mocujacy z silikonowa warstwa kontaktowa Safetac®.

Srodkowa warstwa
poliamidowo-poliestrowa

Warstwa kontaktowa Safetac®

Warstwa poliuretanowa

Mepitac® zapewnia wysoki komfort uzytkowania. delikatnej i wrazliwej skérze, u  ktérych
Dzieki technologii Safetac® moze by¢ bezpiecznie mocowanie opatrunkéw, przewodoéw, drendéw itp.
stosowany  takze na  skérze  owtosionej. jest wielokrotnie wykonywane na tym samym
Usuwanie  opatrunku nie  powoduje  bélu obszarze skéry, np. u pacjentéw dializowanych
i podraznienia skory. Mepitac® jest doskonatym i noworodkow.

rozwiazaniem dla pacjentow o szczeg6lnie

Mepitac®, opatrunek mocujacy w rolce, niesterylny

Nr katalogowy Wielkos¢ opatrunku w cm [los¢ sztuk w opakowaniu

298300 2x300 1




/astosowanie:

Mepitac® przeznaczony jest do mocowania prze-
wodow, drendw, cewnikéw, opatrunkow, elektrod,
kaniul dozylnych. Szczegélnie zalecany dla pacjentéw

o wrazliwej, sktonnej do podraznien i suchej skérze.

Mepitac®

e technologia Safetac®
e komfort pacjenta - bezbolesne
i bezurazowe zdejmowanie opatrunku
e brak pozostatosci opatrunku na skérze
e mozliwosc¢ repozycjonowania, elastyczny
e brak podraznien skory i reakcji alergicznych
e oddychajacy

e wodoodporny

Materiat edukacyjno-promocyjny

P //// P

Mocowanie drenu

Mocowanie drenu

Mocowanie opatrunku













