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1. UVOD

Epidermolysis bullosa congenita (EB, resp. EBC) prfedstavuje
skupinu vice nez 20 velice zdvaznych koznich chorob. Jedné

se o vzacné, genetické onemocnéni, které nepostihuje jen

kuzi, pro klinicky obraz té&ch nejtézsich forem je
charakterické postizeni téméf vSech systémid, vcetné
hybného.

Pacienti jsou casto nazyvani ,motyli déti“, protoze je
jejich kioze ktehkd jako kifidla motyla. Rozsdhlé puchyfe na
ktzi a sliznicich vznikaji spontanné nebo po minimalnim
zevnim tlaku. Ackoliv se takto narodi primérné¢ jedno dité z
300 000 ziveé narozenych, problematika, o které budu psat,
neni zcela tak uzka. Klinické projevy na kuzi totiz uzce
koreluji s popaleninami, které pifedstavuji daleko casté&js$i

diagnosy, a fada pfistupt a terapii je spolecna.

Kauzalni 1é¢ba doposud neexistuje. Velky vyznam ma
prenatalni diagnostika, elektron-mikroskopické vySetfeni
k ur¢eni piislusného subtypu a odhadu prognosy a
v neposledni fad¢ probihajici vyzkumy o moznostech genové
terapie pro nékteré formy. To je ale zatim hudba
budoucnosti. Pro dnes zijici pacienty je nejdulezitéjsi
vnitini srovnani se se svym osudem, pfistup jejich rodiny a
okoli k nim samotnym jako k osobnostem a ne jen jako
k diagnose a na spoleénosti stoji vytvofeni podminek pro
plnohodnotny Zivot. Intelekt nejen Ze nebyvad postiZzen,
mnoho pacientd s EB je mentalné vyspélejSi, nez primér

»zdravé“ populace.

Protoze jde o velice vzacné onemocnéni, odborné
literatury zabyvajici se tématem Epidermolysis bullosa (EB)
v §ir§im pojeti, nez je péce o kuzi a pseudosyndaktylie,
bohuZzel neni mnoho. Proto jsem musela v praktické <&asti

prace vychazet pifedevS§im z obecnych zdkonitosti a



poznatkid, které jsem si dovolila aplikovat 1 na tuto
diagnosu. V tadé pifipadt se odkazuji na MUDr. Braunera,
jehoz zkuSenosti s fyzioterapii u EB jsou u néas jisté
nejveétsi.

Do préace jsem zatadila i vlastni zkuSenosti. Témeér 10
let zndm toto onemocnéni a to jednu z téch nejtézsich,
dystrofickych forem. Béhem 1éta 2005 jsem se ucastnila
dvou celorepublikovych setkéani takto postiZzenych déti a
dospélych a rozs§itfila si tak znalosti a zkuSenosti s EB.
O to vic jsem pfesvédcena o nutnosti seznamit vefejnost
nejen s diagnosou epidermolysis bullosa congenita, ale i
s jeji psychosocidlni strankou, kterd je v mnohych

pfipadech téméf srovnatelna s tézkym télesnym postizenim.

CiLE

V praci bych <chtéla sezndmit <¢tendfe o vzacném
onemocnéni EB, a to pfedev8im s formou recesivni
dystrofickou, v ramci multidisciplinarni pécée poukazat na
moznosti fyzioterapie a upozornit na jeji psychologicky
efekt.

Hlavnim cilem ale bude vyzdvihnout vyznam ucelené
rehabilitace, ktery plati pro jakykoliv handicap.



2. PATOGENEZE A KLASIFIKACE EPIDERMOLYSIS
BULLOSA

Klasifikace forem EB spoc¢iva na tfech hlavnich
aspektech: na klinickém obrazu, na Urovni $§tépeni, to jest
kde puchyf v kazi, resp. v tzv. dermoepidermalni junkci

(DEJ) vznika, a na zplisobu dédi¢nosti (1).

V soucasnosti je znamo asi 23 fenotypd zatazenych do
3 hlavnich forem; simplex (EBS), junkéni (JEB) a
dystrofické (DEB). V etiopatogenezi se uplatiuji vady ve
strukturdlnich proteinech DEJ, poSkozené proteiny a geny

u nejéastéjSich forem jsou uvedeny v tab.1 (2).

Hlavni typy EB Hlavni podtypy Dédi¢nost Protein/gen
EBS EBS Weber-Cockayne AD K5, K14

EBS Kobner AD K5, K14

EBS Dowling-Meara AD K5, K14

EBS s muskularni dystrofii AR plektin
JEB JEB Herlitz AR laminin-5

JEB non-Herlitz AR laminin-5, kolagen XVII

JEB s atrézii pyloru AR ?6R4-integrin
DEB DEB acralis minimalis AD kolagen VII

DEB Hallopeau Siemens AR kolagen VII

DEB non Hallopeau Siemeng AR kolagen VII

Nejcastéjsi formy EB

2.1 Struktura dermoepidermalni junkce a Stépeni puchyiu

Oblast mezi kazi a S$kdrou =zabird dermoepidermadlni

junkce rozdélenda do néasledujicich vrstev:

e plasmatickd membrana basalnich keratinocytd,
e |lamina lucida,
e lamina densa (lamina basalis),

e sublamina densa s kotevnimi fibrilami.



Znalost téchto struktur je dulezita pfi klasifikaci hlavnich

forem (obr.1):
e EBS: puchyf vznikad uvnitf epidermis
e JEB: ke $tépeni dochdzi uvnitf lamina lucida

e DEB: S$tépeni puchyfe té€sné pod lamina densa

v oblasti kotvicich fibril

BLISTERING IN EPIDERMOLYSIS BULLOSA

BASEMENT MEMBRANE SITES OF PRIMARY
ZOME - STRUCTURE BUSTER FORMATION

Plasma membrane

Mid: BEFFHS: nant [oealize
of 1hG BAsa) Cate — depidermis: Dominant acalized

EB simplex

Lamina lucida —---- Bazal layer Deminant genaralized
T EB simplex
Easal jamina -
Lamina lugida: Recessive
Anchonng fibisls *--—-—""-‘1‘\ Y == junciwgnal EB

-
- Papablary dormis Dominant and
.H"'\-vr-rr- -
recessive forme ol dystrophc EB

Znédzornéni urovni Stépeni puchyfd u hlavnich forem EB

Z tohoto déleni vyplyva, Ze pro formy simplex se je
jako pro jediné hodi pojmenovani epidermolyzy, nebot ke
§tépeni dochazi pfimo wuvnitif epidermis. Pro junkéni a
dystroficky typ se toto oznaceni také pouziva, ale lépe je
vystihuje dnes vice uZivany termin mechanobulosni

dermatosy (3). Termin buly oznacuje vétsi puchyte (4).

2.2 Genetika

Dédi¢nost u EBC je autosomalné¢ dominantni (AD) nebo
autosomdalné recesivni (AR), které jsou prognosticky
zavaznéjsi. Typicky se uplatinuje u JEB a u tézkych forem
DEB. AD dédi¢nost se vyskytuje pfedevsim u forem simplex

(viz tab.1). Casto se viak vyskytuji i de novo mutace (2).



2.3 Prevalence

Zédznamy o incidenci EBC v populaci se znac¢né li$i.
K faktorim ovliviaujici objektivitu narodnich registri patfti
jednak geografické zastoupeni, Siroké spektrum klinickych
Oobrazt, jez zuUstdvaji nezafazeny mezi EBC, a pfedevs§im

nepotvrzeni diagnosy elektron-mikroskopickym vySetfenim.

Buckovad, Bucek a Vokurkova (5) pfina8i nejnovéjsi
poznatky o incidenci epidermolysis bullosa u nas: od roku
1971 diagnostikovali 87 pacientt, z toho 46 % DEB, 44 %
SEB a 10 % JEB. Informace z dubna 2006 dle Hrudkové
(osobni sdéleni, 5. 4. 2006) mluvi o 101 pacientech v péci

brnénského EB Centra.

Na internetovych strankadch organizace DebRA (viz
kap. 8.2) jednotlivych statd visi nasledujici informace o
poétu pacientt: Ceska republika udava odhad zhruba 120 u
nas a celosvétové 30 000 trpicich EB (6), Velka Britanie
presentuje pifedpoklad dokonce 500 000 pacientd. Jejich
vlastni prevalence ¢ini 1:17 000 zivé narozenych (7) ve

srovndni s USA, kde zdaznamy ¢ini 1:50 000 (8).

At je tato diagnosa sebevic vzacna, nemécla by
znamenat pro odbornou ale i laickou vefejnost men$i zdjem,
nez s jakym se setkdvdme u nemoci ostatnich. Naopak je
zapotfebi seznamit odborniky s touto problematikou, nebot
praveé pacienti s EB vyzaduji jejich péc¢i daleko vice, nez

fada jinych.

2.4 Prenatéalni diagnostika

Prvni prenatdlni diagnostika EBC byla provedena
vV roce 1980. Pouzivalo se nékolik technik véetné vySetifeni
alfa fetoproteinu matky, amniocentézy plodové vody a jiné.
Nejspolehlivéjsi vysledky vsak ptfinaselo elektron-

mikroskopické vySetfeni vzorku fetalni kize (9).
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Dnes jsou k dispozici jiz modernéjs$i piistupy (3):
obohaceni fetalni biopsie klze pfinesla v roce 1996 analyza
DNA, pouzitelna jiz v 1. trimestru. Stejné tak lze okolo
10. tydne gravidity vyuZzit biopsii z choriovych klkG nebo
amniovych bun¢k. Provadi se transabdominélné,
transcervikalné. Dal§i mozZnosti je dnes preimplantadéni
genetickad diagnosa pfi fertilizaci in vitro. Odebira se jedna
buiika v devitibuné¢éném stadiu embrya a na jeho dalSi vyvoj
nema odbér vliv. Japons$ti dermatologové (10) ale vidi
vyznam preimplantaéni diagnostiky spise v budoucnu,

odrazujici zatim zistava vysoka cena a technickad nédroc¢nost.
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3. KLINICKY OBRAZ HLAVNICH FOREM EB JAKO
MULTIDICSIPLINARNI PROBLEMATIKA

3.1 Charakteristickd symptomatologie EBS a JEB

Ackoliv se chci v mé praci vénovat nejvice dystrofické
formé EB, u které je postizeni muskuloskeletalniho systému
nejvyraznéjs§i a pacienty silné invalidizuje, pro uplnost
uvadim kratkou charakteristiku i prvnich dvou typd buldzni

epidermolyzy; simplex a junk¢ni.

3.1.1 Epidermolysis bullosa simplex

Do prvni skupiny patfi varianty, u kterych extrakutanni
postizeni neni zadné nebo ne tak vyrazné. Puchyfe se hoji
bez jizveni. U nejlehéich, lokalizovanych forem (EBS
Weber-Cockayne) je typicky postizena jen kuze dlani a
plosek, néktefi pacienti ani nevyhledavaji lIékafskou pomoc.
U generalizované formy EBS Kobner se puchyfe tvofi jiz po
narozeni kdekoliv na téle, hlavné na mechanicky zatizenych
mistech. Prognosa je také dobra, stav se s vékem zlepSuje
(I11). U téchto dvou forem se n¢kdy objevuje zvysSend tvorba

puchyit v teplych mésicich, tzv. summer blistering (3).

Mezi relativné casté, generalizované formy patii EBS
Dowling Meara. Rozsahlé puchyfe se objevuji jiz pfi
narozeni ¢i pozdéji, mohou se pfi hojeni tvofit milia nebo
lokalni atrofie, typicka je dystrofie nehtd, palmoplantarni
keratodermie. K mimokoznim projevim patii poSkozeni

sliznice Ust a jicnu a zubni anomalie.

Jednou z méla simplex forem s AR dé&di¢nosti je EBS
s muskularni dystrofii. U této vzacné, generalizované formy
postihujici kuzi i sliznice daleko vice nez jiné se svalova

dystrofie objevuje béhem Skolniho véku (11).
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3.1.2 Epidermolysis bullosa junctionalis (atrophicans)

Mezi vzidcnou skupinu junkénich forem EB patfi jednak
Herlitzuv typ (letalis), ktery ve vét§iné pifipadt koncéi smrti
jiz béhem kojeneckého véku, a nékolik relativné benignich
forem s dobrou prognosou (1). Dédi¢nost je autosomalné
recesivni, kize se hoji bez jizveni, zustava avsSak atroficka
(3).

Pro EBS-Herlitz jsou typické generalizované vysevy
puchyfd hned od narozeni, nejcCastéji perioralné, na koncich
prstd a v hyzdové oblasti, nadmérna torba granulaéni tkéané
a masivni poSkozeni sliznic (11). PoSkozeni sliznic
gastrointestindlniho traktu (GIT) vede Kk neprospivani a
spole¢né se sepsi a obstrukci laryngu patifi k nejcastéjSim

pfi¢inam umrti v prvnim roce Zivota (12).

3.2 Epidermolysis bullosa dystrophica

Dystrofické formy se déli dle dédi¢nosti na dominantni
typ DEB s mirnéjSim pribéhem a na typ recesivni (RDEB), u
které dochazi k tézké invalidité a celda fada systémovych

projevu vyrazné zkracuje délku Zivota.

Puchyfe u dominantnich forem se tvofi od kojeneckého
véku hlavné na akrech a hoji se atrofickymi jizvami. Casta
je dystrofie nehtid. Z extrakutannich projevid se =ziidka

setkdvadme s postiZzenim sliznic (11).

Rada pacientd je postizena jen velmi mirné, jsou
schopni vést normdlni Zivot, manuelni prédce jim nedé¢la
problémy. Opac¢ny piipad nastava u RDEB (12).
Nejzavazné&j§i variantou je EBD Hallopeau-Siemens, jejiz
klinicky obraz, nejtézsi ze vsSech forem EB, nastinim
V nasledujicich kapitolach. Je to pravé ta varianta, jenz
vyzaduje multidicsiplindrni péci a fyzioterapie ma zde
nejvétsi vyznam.
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3.2.1 Recesivni DEB: manifestace na kuzi

KozZzni projevy u nejtézs§i formy epidermolysis bullosa

zahrnuji nésledujici znaky (13):
e vyskyt puchyifd jiz pfi narozeni, ¢asté infekce,

e generalizovanda tvorba puchyft s predilekci na akrech a

mechanicky zatiZzenych oblastech,
e pifi hojeni jsou bézZnd milia, jizveni, ulcerace,
e ztrata nehtd na rukou a na nohou,
e hojeni ran na rukou jizvenim s flekénimi kontrakturami

o pseudosyndaktylie, flekéni kontraktury prsta a
adduk¢ni  kontraktury palce vedou v nejtézSich
pfipadech k Uplnému uzavieni ruky, vznikaji tzv.

epidermdlni kokony (viz kap. 5.2)

o ztrata funkce ruky vyzaduje opakované operacni

odseparovani prstu,

e vysoké riziko vzniku spinoceluldrniho karcinomu
(SCC). Nejcastéji se objevuje na distalnich
koncetinach  jako nasledek chronického jizveni.
Karcinom muaze rapidné rychlé rlst, mé& tendenci

k metastazovani lymfatickou cestou (14).

e Vokurkova (15) presentuje 40-50% riziko pifemény
chronicke rany v nador, pacienty doporucuje
sledovat a pfi prvnim podezieni provést histologické
vySetfeni. Potvrdi-li se malignita, voli se

chirurgické odstranéni.

OSetfovani kize kdekoliv na téle muze zabrat i nékolik
hodin denné. Star$i, zkuSeni pacienti se s vyjimkou lézi na
zddech oSetfuji c¢asto sami, zavazovani jim zabere daleko
méné Casu. Diky Spatné se hojicich puchyfim na chodidlech

jsou Casté problémy s chizi.
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3.2.2 RDEB: mimokoZni projevy

Pies tak t&zké postizeni kiuze v ele s chronickou
bolesti, =ztrdtou funkce ruky a hrozicimi malignitami,
recesivni dystroficka forma EB znamena i mnoho

systémovych manifestaci.

VétSinu z nich lze dle jejich charakteru akutné vyfteSit
podanim lokéalniho anestetika, aplikaci kortikosteroidu,
intravenosni suplementaci nebo invazivnim zakrokem. Na
takové pristupy je radno myslet az v krajnich pripadech,
namisto jejich ¢astému vyuzivani. Témer vS§echny
manifestace, kozni i systémové, k RDEB bohuzel
neodmyslitelné patfi a maji chronicky charakter; proto je
pro pacienty daleko pfinosnéj$i neuchylovat se vzdy k vySe
zminénym pristupim. Velky duraz by mél byt kladen na
prevenci (viz kap. 3.3.2). Nékteré komplikace lze spravnym
rezimem zmirnit nebo dokonce se jim vyhnout zcela a to bez
medikace s riziky z dlouhodobého uZzivani. Stdle vSak ale
plati, zZe nejvétSi potiZze prameni z postizeni sliznic, které

bude moZzno ovlivnit az genovou terapii.

e Piijem potravy. Malnutrice a neprospivani jako nasledek

chronického postizeni prakticky celého GIT vede
v pfipadech, kde neni jiné pomoci, k zavedeni
gastrostomie nebo k parenterdalni (intravenosni) vyziveé
(16). Ve snaze tomuto predejit je na misté dodrzovani
preventivnich opatfeni a dodrzovani denniho pfijmu
potiebnych nutrientu (viz.kap. 3.3.2). Problému
spojenych s pfijmem potravy je nékolik (17):

O usta a ustni dutina jsou ve funkci rozmélnéni potravy
omezeny postizenim bukalni sliznice, mikrostomii
[obrazem tzv. rybich ast (3)], pfirustajicim jazykem ke

spodin¢ Gstni dutiny, uzdickami,
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o dysfagie ¢asto prameni z postiZeni sliznic hrtanu a

jicnu,

o ezofagedlni stenosy vyZzadujici balénkovou dilataci;

zakrok je dle zkuSenosti dobfe snasen (18),
o gastroesofagedalni reflux,

o obstipace muze byt krom bolestivych ragad
vV perianalni krajiné, diky které se déti defekace boji a
oddaluji ji, zpGsobena nedostatkem vldakniny ve strave,
jejim nedostate¢ném rozmélnénim, diskrepanci svaltl
panevniho dna, snizené peristaltiky, nebo se jedna o

ndsledek dlouhodobé suplementace Zeleza .

Osteoporosa. Malnutrice se promita i do hybného
systému. Nedostatek kalcia a vitaminu D ve strave
spoleé¢né s omezenim pohybové aktivity jsou rizikovymi
faktory vzniku osteoporosy (19). Vé&tsi riziko fraktur
pacienty ze strachu z padu vice brzdi ve zdravém
pohybovém rezimu a ti se dostdavaji do =zacarovaného
kruhu.

Obstrukce dychacich cest, ¢astéjSi respiracéni infekce.

Anémie. Hypochromni anémie je typickd u forem
s opakovanymi ztratami krve otevienymi defekty (EBJ,
RDEB). Dalsi prfi¢inou je nedostateény ptfisun zeleza
z potravy. Zelezo se dodava per os, pfi vyrazné anémii se

voli krevni transfuze (3).

Zuby. Faktoru zpusobujici vyrazné vys$si kazivost kubu je
nékolik: chronicka infekce v dutiné ustni, vys§s$i pfisun
cukrt (ve snaze dohnat kaloricky pfijem), delsi ¢as styku
potravy se sklovinou potfebny k jejimu rozmélnéni,
absence samocisticich mechanismt pfi podavani kaSovité
stravy, sklon k zartstani vyvodd slinnych 714z a nasledné

vy$§§i salivace. Cisténi zubnim kartdckem je negativné
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ovlivnéno strachem z poSkozeni dasne, zmenS§enym
manipulaénim prostorem v dutiné ustni a v neposledni

fadé omezenou manuelni zruénosti.

e OCi. Nemoc postihuje i sliznice oka. Casté jsou ulcerace

spojivky a rohovky (3).

3.3 Terapie
3.3.1 multidisciplindrni tym

Kauzalni terapie doposud neexistuje, 1éc¢ba je <Cisté
symptomaticka a preventivni. Multidisciplinarni tym
zahrnuje <celou fadu specialistdt pecujici o jednotlivé
projevy, rodinu a samotné pacienty, ktefi svou nemoc znaji
nejlépe. Spektrum odbornikd vyplyva z klinického obrazu
RDEB. Vycet téch nejdulezitéjsSich ukazuje pirehled:

e dermatolog e fyzioterapeut e genetik
e pediatr e hematolog histopatolog
e plasticky e stomatolog * psycholog
chirurg e oftalmolog ¢ socialni
pracovnik

V péci je zasadni komplexni feSeni problémia a fakt,
ze nejvétsimi odborniky na EB jsou samotni pacienti. Praveé
ti  travi mnejvice Ccasu oSetfovanim, feSenim zdadnlivé
banalnich problémid a uvédomovanim si svych moznosti.
Piistup jednotlivych odbornik® musi respektovat ostatni
zdravotni potize; to dava vyznam ztizovani
specializovanych pracovist, kde vSechny vySe vyjmenované
profese jsou s touto diagnosou dobfe obezndmeni a jsou
schopni pacientim zajistit potfebnou péc¢i a pomoc (viz kap.

8.1).

Epidermolysis bullosa, resp. jeji recesivni dystroficka

forma, pfedstavuje velice Sirokou zdravotni problematiku a
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jeji komplexni terapie znac¢né pfesahuje tuto praci. Budu se
zabyvat hlavné pohybovymi schopnostmi, jejichz omezeni
¢asto vede k socidlni izolaci a jesSté veétsi psychické zatézi.
Podle svétové zdravotnické organizace (20) znamena zdravi
stav télesné, duSevni a socidlni pohody a pravé tyto tfi
slozky fyzioterapie ve svém vyznamu dokaze dobfie

obsahnout.

3.3.2 preventivni péce (vyziva, odév, domaci prostiedi)

e Vy7iva. Kauzalni 1é¢ba zatim neexistuje a o to vétsi
vyznam ma terapie preventivni, velkou mérou ji zastupuje
spravna vyziva. Nutri¢ni stav je u EB komplikovan dvéma

faktory:

o léze na sliznicich GIT =ztézuji polykani, traveni a

vylucdovani,

0 vlivem rozsdhlych koznich defektd dochéazi k vys$Sim

ztratam krve (21).

Proto je tfeba ve stravé dodavat vice bilkovin, dbat na
dostate¢ny prifijem kalorii, vitamind a minerald. Dostatek
vlidkniny a tekutin udrZuje spravnou konzistenci stolice a
snizuje tak problémy pii defekaci (9). Potiebu jednotlivych
minerald nelze zvys§it samotnym =zvySenim jejich pfijmu
(nejlépe v pfirozené formé&), ale je tfeba je dodavat
V potfebném poméru s dalS§imi minerdly. Je dilezité spravné
kombinovat napf. kalcium s magnesiem nebo selen s jédem
(22).

Co do konzistence se obecné& doporuduje kaSovita
strava (3). Sice je pro polykani a traveni pfijemné¢jsi, pro
star§i déti a dospélé vSak muze puasobit degradac¢né. Jidlo
neznamena jen pfiijem energie, je to spolecensky akt a
jakékoli jeho omezeni pisobi na psychiku negativné. Zndm

pacientky, které se naucily rozkousadvat a polykat i tuzsi
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stravu. Sice to stdlo nejedno bolestivé polknuti, ale dnes
mohou potvrdit, zZe ten boj stdl za to. Nehledé na to, ze
dlouhodobé podévéani kaSovité stravy neni pro orofacidlni

oblast dostateéné stimulujici.

e Obleceni. Mélo by se snadno oblékat a svlékat,
pokozku nesmi drazdit pfilisné stazeni, ¢i ostré Svy (23).
Lépe volit pfirodni, prodySné materidly. Velmi dalezitd je
obuv. Musi byt dostateéné pevna, aby zajistila mechanickou
ochranu nohy, a zarovefi s dostate¢né mékkou stélkou, nebot
pfi dels§i chl@zi snadno vznikaji puchyfe. Pfesné takové

podminky spliiuje obuv diabeticka.

e Doméaci prostfedi. Vhodnou Upravou domécnosti lze

pfedchéazet fadé moznych urazu. Tyto upravy by vsak, dle
mého nadzoru, nemély pifesahovat rozumnou mez. Braathen
napf. doporucuje obalit vSechny ostré hrany (nabytkd,
ndstroji aj.) mékkym materidlem, na podlaze mit jen
koberce apod. (23). Osobné se obavam, ze pokud si dité
zvykne fungovat pouze v takovém prostiedi, kde pad nebude
znamenat nic zavazného, nebude schopné Zit kdekoliv jinde.
Dité by se mélo naucit byt opatrné a védét, co si mize
dovolit. Uprava domaciho prostfedi spadd do oblasti
ergoterapie zaméfené na trénink ADL (activities of daily

living) (24).

Vzduch by mél mit konstantni teplotu a byt casto

vétran.
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4. EPIDERMOLYSIS BULLOSA A POSTURALNI SYSTEM

Postizeni pohybového aparatu ve smyslu jak volni
motoriky tak 1 opérnych a vzpfimovacich mechanismu
znamena omezeni vlastniho vyvoje a zaroven  jisty
spolecensky dopad. Proto je pozornost vénovana hybnosti
¢lovéka vzdy na misté a neni mozné jeji vyznam jakkoli
zlehcovat.

KozZzni postiZzeni omezuje hybnost déti s EB daleko vice,
nez by se na prvni pohled mohlo zdat. Uvadim nékolik
pitikladu:

e nechut a strach z jakéhokoli pohybu kvuli bolesti,

o jizveni kuze a dlouhodobé nevyuzivani celého
rozsahu pohybu v uré¢itém kloubu vede ke vzniku

kontraktur,

o nedostatecné zapojeni koncetiny do funkce vyvolava

slabost, vznikaji svalové hypotrofie,
e Spatné se hojici 1éze na chodidlech,
o obtiZzné, ne-li nemozna chize, ¢asto vadny stereotyp,

o nedokonald aference z plosky, hor§i stabilita,
balance,

o rizika plynouci z deldi imobility,

o strach z padu podmifiuje vadné drzeni téla (VDT)

obrazem zkfizenych syndrom@ dle Jandy (25),

e kozni 1éze kontraindikuji fadu fyzioterapeutickych

metod, které by u jinych pacientti mohly pomoci,

e zpomaleni psychomotorického vyvoje v prvnich letech

Zivota.
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4.1 Ontogeneticky vyvoj

Kazdy novorozenec se rodi centrdlné a morfologicky
nezraly. Béhem motorického vyvoje, ktery je vazadn na
stupen zralosti centralniho nervového systému (CNS), se
postupné zapojuji svalové synergie, v mozku uloZené jako
matrice. Jsou to geneticky podminéné funkce, automaticky
spousSténé v zadvislosti na aferentnich podnétech a emocni
potiebé¢ ditéte (26). Podle urovné motorickych funkci je

tedy mozné zpétné odhadnout stupenn vyvoje CNS.

U déti s epidermolysis bullosa congenita nastava
vcelku netypicka situace. Zrani CNS probiha fyziologicky,
pfesto vSak dochazi ke zpomaleni motorického vyvoje.
Pii¢ina tkvi v postizeni ktzZe. Dlouho se hojici puchyfe a
velka bolest jsou hlavnimi pfekdzkami ve fyziologickém
motorickém projevu. Kojenci brzy pochopi, co vSechno jim
¢ini jeste veétsi bolest a uréitym pohybim, kde
ptedpokladaji mozné poranéni, se vyhybaji. Neznamena to
ale nabizet ditéti méné podnétud optickych ¢i jinych, ba

naopak.

Zpomaleni motorického vyvoje byva docCasné a pro
dal§i vyvoj neznamend vétsi ujmy. Nezplsobuje ho centralni
postizeni a tak jednotlivé svalové ftetézce jsou drive ¢Ci
pozdé&ji spustény. Napf. vstavat zacdinaji déti s RDEB okolo
druhého roku zZivota, batoleci vék byva posunut dal =za
hranici tfi let. V pfedSkolnich letech zacina =zpravidla
vyvojovy vék odpovidat kalendafrnimu (Brauner, osobni

sdéleni, 7.12.2005).

4.1.1 handling

Ve véku, kdy jesté dité neni schopné vlastni lokomoce,
hraje handling velkou roli. U déti s EB pfedstavuje handling

takovou manipulaci, ktera jim kuZzi co mozna nepoSkodi.
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Vzdy musi byt na paméti, ze je tfeba se vyvarovat

ptedevsim tfeni (27).

Nejvétsi daraz je kladen na pfenasSeni ditéte. Nikdy
nesméji byt brany v podpazdi. Tato oblast je i tak dosti
namahéana, puchyfe se Spatné¢ hoji a tézko se zavazuji. Pro
pfenos se doporucuje poloha, kdy na jedné naSi ruce spociva
zadec¢ek a druhd podkldada krk a hlavicku. Veétsi déti se
mohou pfenaset obdobné, s jednou rukou pod pokréenymi
koleny a s druhou obepinajici horni ¢&ast hrudniku pfes
lopatky. Jakmile jsou ale schopny vlastnich pfesund,

zbyte¢né jim naSi pomoc nenabizime.

Dale je velmi dulezitd technika pfevazovani batolat,
dosud neschopnych spoluprace. Napf. misto podepieni dolni
konc¢etiny celou nas$i rukou je daleko vhodnéjsi koncentrovat
nas$i podporu a tlak do dvou malych bodi. Pro dité bude

tento Uchop daleko méné€ traumatizujici, nez tfeni celé

dlanég.

V neposledni fadé znamena dobfte zainstruovany
handling i podporovani norméalniho motorického vyvoje.
Instruktaz celé rodiné vét§inou podava zkuSeny

fyzioterapeut (9).

4.2 Klinicky obraz posturalniho systému
4.2.1 Vadné drzeni téla

Tento pojem je obecné chapan prfedevSim jako tzv.
funkéni porucha. Znamena to, na rozdil od poruchy
strukturalni, Ze je mozné dosdhnout spravného drzeni
védomé, protoze v cesté nestoji zadné strukturdlni zmény

(28). V etiologii VDT jde bud o:
e soucdst urcité vyvojové poruchy,

e nasledek nerovnomérného zatizeni pateie (29).
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Véle upozornuje (30), ze primarni pfi¢ina muze tkvét i
V dusevnim rozpolozeni. Jako ptfiklad wuvadi depresivni
stavy, jez maji sklon Kk flexnimu drzeni. Pfedevs$im
psychickd nadstavba, onen zmifiovany strach =z padu, je
pti¢inou vadného drZzeni u déti s epidermolysis bullosa.
Strach a bolest z kazdého pohybu, vzhled k tizi primarni
nemoci, jsou casto silné€jsi nez vile je pfekonat. Nastava

pak typicky obraz zkfizenych syndromu (31):

e Pifedsun hlavy a elevace ramen:
o zkrdceni extensorl §ije a horni ¢4sti m. trapezius
o zkrdceni mm. levatores scapulae

o zkrdceni mm. pectorales, hlavné m. pectoralis minor
(9)
o oslabeni dolnich fixatord lopatek, hlavné dolni cast

m. trapezius

» vysledné postaveni se promitd i do S8patného
dechového stereotypu (viz kap. 4.2.3)

e Patologické zaktfiveni patete,

e NelUplnd extenze v loketnich, kycelnich, kolennich a

hlezennich kloubech:

o zkrdacené flexory kycle a oslabené mm. glutei
maximi,
o zkracena bederni ¢dst m. erector spinae a oslabené
bfisni svaly
» z toho plynouci bederni hyperlordosa, anteverze
panve

o zkracené flexory kolen (ischiokruralni svaly, mm.

gastrocnemii).
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Motivace stoji tedy na prvnim misté. D&ti by mély co
nejdtive pochopit, Ze pfekonani strachu povede bliz k jejich
nezavislosti a Ze spravné drzeni téla odstrani ftadu
problémi. Nebude se podporovat patologie a jeji fetézeni na

dalsi systémy a kvalita Zivota se zvedne.

4.2.2 obratnost

Tim, ze se déti pohybové aktivité vyhybaji, trpi tak
i dalsi télesna stranka: kondice. Stejné jako strada télesna
zdatnost pacientli, strada 1 jejich obratnost. Jednak pfti
kineziologickém vySetfeni zjistujeme vadné pohybové
stereotypy (chize aj.), a navic z men$i obratnosti op¢t
vyplyva vétsi riziko urazu. Vznikaji dalsi kozni defekty a

jsme opét v zaCarovaném kruhu.

4.2.3 respiracni systém

Jakékoli respiracni onemocnéni muze vyvolat i funkéni
poruchy posturdlniho systému. Pfi¢inou je abnormaéalni
projev dychani a pohybového chovani vyvolany primarnim
onemocnénim. Toto zfetézeni plati vSak i pro obraceny
smér, tedy funkéni a morfologické zmény v postufe mohou

zplisobit i abnormality v dychacim systému (32).

Pfesné¢ takova situace nastava u epidermolytikd. VDT,
méné pohybové aktivity a v neposledni tfadé kozni léze

v oblasti hrudniku vyvolavaji:

e zhorSeni vitalni kapacity plic a dalSich funkénich

parametru,

e mé¢lké dychéani (vys$si ventilace mrtvého prostoru,

mensi perfuze plic),

e mensi pruznost hrudniku,
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e vys$s8i riziko respira¢nich infekci.

4.3 Vyznam pohybu u EB

Samotny pohyb ma pro pacienty s RDEB jak
terapeuticky, tak preventivni ac¢inek. Pod spravnym vedenim
lze docilit spravného drzeni téla, zamezit zkracovani nebo

ochabovani svalstva, podporovat sob&sta¢nost a integraci.

ZvySovani nebo alesponn udrzovani kondice ma vyznam
nejen pro pohybovy apardt, velkou mérou se tak cloveék
stara i o svuj kardiovaskularni a respirac¢ni systém (33).
Druhym dilezitym faktem je lepS$i obratnost. S osvojenim
jednotlivych pohybovych sekvenci se snizuje riziko Grazu a

to pfinas8i, obzvlasté pro déti s EB, benefit snad nejveétsi.

Stale a vzdy ale plati, Ze nejvyznamné&j§im faktorem
znemoznujici veSkeré snahy pfedstavuje priméarni
onemocnéni. I ptfes jeho tihu, dle mého nazoru, by déti mély
na adekvatni pohybovou aktivitu dbat a vyhybat se ji co
nejméne.

Po vyc¢tu faktort, jenz pohybovy projev u déti a
dospélych s epidermolysis bullosa omezuji, uvadim Véleho
citaci (34, str. 11):

Pohyb Zivé bytosti je zadkladnim projevem jejiho Zivota.
Je to aktivni proces vychdazejici z ni samé, probihajici
podle fyzikalnich zadkonG a fizeny zadmérem sledujici
urcéity cil, ktery si bytost sama urcuje a podle kterého
instinktivné jedna. Pohybovy zamér vychazi z potfeb
Zivého organismu a slouzi k udrZzeni jeho integrity

v okolnim prostfedi.

Piipominad, pohledem spise filosoficko-psychologickym, jak
je motoricky projev pro ¢lovéka zasadni. V kontextu s takto

postizenymi pacienty jsem ho uvedla zdmérné. Udrzovani
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motorickych funkci, obzvlasté pro uz tak postizené jedince,

patfi k cilim nejvétsim.

4.4 kompenzacéni a ortopedické pomicky, protetika

Pro zabezpeceni co nejvétsi sobéstacnosti a pro
prevenci dalsich komplikaci jsou diulezité kompenzacéni a
ortopedické pomucky. I jejich vybér a pifedpis spada do
kompetence fyzioterapeuta.

Z pomtcek pro sebeobsluhu nemusime vybirat ze

specialnich adjuvatik, staci jen vybrat mezi bézn¢
dostupnymi. Napfiklad misto velké, hladké sklenice je
daleko vhodnéjs§i hrni¢ek s uchem z odlehéeného materialu.
Uz malé déti ptfijdou samy a rychle na to, co se jim nejlépe

pouziva, s ¢im snaz manipuluji apod.

Pomicky pro lokomoci jsou u EB zastoupeny pfedevs§im

vhodnou obuvi popsanou vys$e. Dale sem patfi vybér voziku
(nékteré déti jsou na ném vétSinu dne, jiné jen pfechodné
pfi lézich nedovolujici samostatnou chtuzi). RiGzné druhy
choditek se vétSinou vyuzivaji pti reedukaci chize po

amputacich na dolni koncetiné.

Jako prevence flekénich kontraktur na rukou se mohou
pouzit dlahy raznych typd. VZzdy jsou zhotoveny pfesné na
miru a s ohledem na dobu a délku uzivani.

Tolik rizikové nadory kuze nejcastéji na akralnich
castech koncetin vyzaduji co nejrychlejsi odstranéni.
V nejtéz8ich ptipadech dochazi k amputaci. Po peclivém
vyhojeni a oSetfeni pahylu lze i u téchto pacienti pomyslet
na vyuZziti protéz. Brauner ma zkuSenost se svou pacientkou,
pro niz byla protéza velkym pfinosem a zaroven znacnou
psychickou podporou (osobni sdéleni, 7.12. 2005). Fuglg
presentuje islandskou novinku v protetice (35): ICEROSS

(Icelandic roll on silicon socket), ICECAST (lcelandic
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casting apparatus) a ICEX (lcelandic immediate fitted
transtibial socket), kterou vyuzil u tficetileté pacientky
s RDEB jiz 3 mésice po podkolenni amputaci. PfedevSim
diky specidlnimu silikonovému vnitifku obsahujici aloe vera
nebyla protéza pro kuzi téméf vubec traumatizujici, ba

dokonce naopak.
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5. RUKA

5.1 Ruka a jeji funkce

Nase ruce nam umoznuji kontakt s okolim, ucastni se
snad vSech bé&znych dennich ¢innosti. U EB, resp. u RDEB,
je postizeni rukou jednim z hlavnich invalidizujicich prvku

a proto jim v této praci patfi cela kapitola.

5.1.1 kineziologicky pohled na funkci ruky

Hybnost akralni c¢asti horni koncetiny patii jiz do
jemné motoriky. Pohybova koordinace je zde dulezitéjsi nez
svalova sila. Jeji spravnad funkce je zavisld na schopnosti
stereognosie, nejvice informaci pfichazi taktilni a

proprioceptivni aferenci.

Hlavni funkci ruky jako celku je ddchop. Na jeho
provedeni nejvice participuje opozice, addukce ¢i flexe
palce a flexe jednoho nebo vice prstu. Tato schopnost
tchopu spolecné se schopnosti udélit uchopenému prfedmétu
zrychleni vytvatfi pfimy kontakt téla se zevnim prostifedim
(34).

Ruka 21leté pacientky s RDEB

Pro udrzeni této funkce je u RDEB zasadni volny palec.
S nim je mozné vytvofit si ndhradni tichopové stereotypy a
ruku pouzivat. Napf. ruka pacientky na obrazku je schopna
psit, obstarat osobni hygienu, manipulovat s pfiborem pfti

jidle, wudrzi hrni¢ek s uchem a dokonce dokaze i plést.
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5.1.2 Psychosociéalni aspekty ruky

Rukou zaroven vnimame i1 koname. Je schopna citit,
tvarovat, tisknout, uchopovat, manipulovat, stabilizovat,
davat a brat, chranit nebo Gtoclit, utésSovat, vitat,
signalizovat. V3echny vyjmenované role v sob& kombinuji
jeji télesny, duSevni a spolecensky vyznam. Gesta, jejichz
hlavnim organem jsou pravé ruce, jsou dulezité nejen

V komunikaci ale i ve vyvoji fe¢i a intelektualnich funkci.

Ruka je silnym prvkem naSeho sebepojeti a to snad
jesSté vyznamnéjsSi nez tvar (tato hypotéza vyplyva z vyvoje
koordinace oko-ruka v ontogenezi ditéte). Ruce jako ¢&ast
sebepojeti je v dospélosti silné podvédoma; ackoliv naSle
ruce vidime témeéf pofad, na§ zrak a pozornost na ni nejsou
zaméieny. Ze je nedilnou souc¢asti nasi image si uvédomime
¢asto az s jejim posSkozenim. Ztrata tfeba jen nékteré
z jejich funkci se zakonité odrazi a psychosocialni dopad
télesného postizeni jde zde doslova ruku v ruce (36). Na
samy fakt upozornuje i Vitkova (37, str. 56) ,,Lidsk& ruka je
dilezitym, nesmirné ¢innym organem s mnohocetnou a
nenahraditelnou funkci. PoSkozeni ruky neznamend& jen

posSkozeni urcité c¢asti téla, ale je Gjmou celé osobnosti.*

5.2 RDEB na rukou

Pro formu Hallopeau-Siemens jsou dystrofické zmény
na rukou snad nejcharakteristi¢téjSim znakem, patrnym po
nékolika letech progrese. Nehty na rukou i nohou se
zacinaji ztracet brzo, az vymizi zcela (9). Nasledkem

castych traumatickych 1ézi se objevuji:
e flekéni kontraktury a srust prstu,

e addukc¢ni kontraktury palci.

29



Pro¢ se pseudosyndaktylie objevuje, neni pfesné znamo.
Vyslednému obrazu u nejtézsich pifipadd, kdy je ruka Gplné
uzaviena v pé€st, se fika epidermalni kokony, Buckova uziva
pojem boxerské rukavice. Je to ruka, obzvlasté je-li
pfitomna fixni addukce palce, kterda ztraci témeéf vSechny
své funkce (13). Vyrazné flek¢ni kontraktury se mohou
objevit i na svalech predlokti a zapésti potom zistava témér

v 90° flexi.

I kdyz déti dbaji na prevenci vzniku kontraktur,
konzervativnim zpusobem lze docilit jen odd&leni nastupu
nebo zmirnéni téchto komplikaci. Prvni chirurgicka
intervence nastupuje podle rychlosti progrese; napf. jiz

v 5 letech véku (38).

5.3 Konzervativni terapie

Nejdulezitéjsi naplni fyzioterapie u EB je co nejdéle
zachovat funkci ruky. A snad jes$té dulezitéj§i je pifesvédlit
déti o nutnosti kazdodenniho aktivniho cvi¢eni. Zanedbani
preventivnich opatfeni kon¢i daleko slozitéjsimi

chirurgickymi z&kroky.

5.3.1 Vyvazovani prstu

Preventivni vyvazovani prstd ma oddalit jejich
vzajemné srustani (6). Technicky je dulezité mnebranit
V pohybu jednotlivych prstid, nebot aktivni ¢i pasivni
hybnost, stejné¢ jako mékké a mobilizac¢ni techniky jsou
nedilnou soucasti terapie. Zaroven se doporucuje provadét

prsty maximalni moZznou abdukci.
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5.3.2 Prevence flek¢nich kontraktur

Protahovéani flexorovych svalovych skupin ruky a
ptedlokti by mélo patfit do kazdého dne. Vzhledem k tomu,
ze témeéf vSechny kontaktni fyzioterapeutické metody jsou
vzhledem ke kfehkosti kUZe kontraindikovadny, nejvétsi

vyznam ma cvic¢eni aktivni.

Nékdy je pfesto nutné i pasivni protahovani; pfi ném se

musi dat velky pozor na poranéni ktze (12).

Optimélni pro pacienty je, kdyz si navyknou provadeét
protahovaci cvic¢eni nékolikrat za den, tfeba pfi sledovani
televize. Dancke naptf. doporucuje spojit si Spicky prsta
obou rukou a po dobu cca. 10 vtefit tlac¢it dlanémi proti
sob¢é¢ a nékolikrat cvik zopakovat. Stejnad autorka dava radu
provadét vzdy dva extenéni pohyby na jakykoliv pohyb do
flexe (23). V ramci prevence se nékdy pfikladaji pfedevsim

na noc dlahy, které drzi zapésti a prsty v extenzi.

Obzvlaste pro déti je vyhodné, najit aktivity s extenéni
pohybovou komponentou, které nepfipominaji nezabavnou
terapii, ale zaroven se pfi nich svaly a klouby procvicuji
(viz kap. 5.3.4). Takovym nené&ro¢nym cviédenim je tfeba

zvedani pfedmétid z podlahy apod.

5.3.3 UdrZzovani kloubni pohyblivosti, mobilizace a joint
play

Protahovani svalid ma vyznam i pro udrzZzeni rozsahu
pohybu Vv jednotlivych kloubech. Exten¢ni ale i flekéni
pohyby se provadi v plném rozsahu a na kazdém kloubu
zvlast. I zde plati, ¢im castéji, tim lépe. Podminkou je
samoziejm¢é¢ aktualni zdravotni stav ditéte, ktery cviceni

dovoluje.
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pohybu neboli toho, kterého je

pacient aktivné schopen, by méla byt

pozornost zaméfena 1 na joint play
e centrum (kloubni wvili) vSech kloubd ruky.
Jedna se o pohyby, které lze provést
pouze pasivné; posuny kloubnich ploSek, distrakce a rotace
(39). Mobilizace ve smyslu kloubni vile znamena dosazeni
pfedpéti a zapruzeni ve sméru omezeni. Piredpéti koreluje
s fyziologickou bariérou, jenZz Lewit charakterizuje jako
prvni, minimalni odpor kladeny tkéani proti pasivnimu
pohybu. Vysledkem je uvolnéni mékkych struktur a obnoveni

kloubni pohyblivosti.

Obecnd pravidla a zadkonitosti manipulace a mobilizace
se u pacientiu s EB 1isi pouze zplisobem tuUchopu a vyssi
opatrnosti. DGvodem jsou morfologické zmény a snadna

zranitelnost kaze.

5.3.4 Ergoterapie

Nedilnou soucasti konzervativni 1éc¢by je i u pacientt
s EB ergoterapie. Pro tento obor je typicky celostni pohled
na danou problematiku, pecuje o télesnou, duSevni i
socidlni strdnku a proto je pro pacienty tolik vyznamné. Jeji
kouzlo spoc¢iva v tom, Ze pacient dé&la to, co ho bavi, co ma
né¢jaky vysledek, za ktery muze byt ocenén, procvicuje se
v tkonech, které potfebuje umét. Tento psychologicky efekt
pfispiva k lep8im vysledkim terapie.

Do této kapitoly patfi ta ¢ast ergoterapie zaméfenad na
uréitou oblast, tedy na funkci ruky. Doporuceni hodné jsou
aktivity vyzadujici jemnou motoriku prstt, které déti budou

bavit a budou jich schopny. At pajde o jakoukoli Cinnost,
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pozornost by méla byt zaméfena i na spradvné ergonomické

podminky a polohu pacienta.
Ergoterapie nabizi nespocet aktivit, stejné tak fantazie
samotnych déti, jejich rodic¢a, terapeutt. Uvadim nékolik

pfikladt na procvicéeni svald a kloubd ruky:

. hra na piano,
. prace a hry na pocitaci,
. vytvarné prace (malovani,

skladani obrazku, pletent,

pradce s koréalky),

. prstové (stinové) divadlo.

Vét§ina cinnosti procvici malé klouby ruky, mivaji
v§ak vesmés charakter do flexe. Proto se napf. po hfe na
piano hodi protdhnout flexorovou svalovou skupinu a
nepodporovat tak nastup kontraktur.

5.4 Chirurgie ruky

I ptfes veSkerda opera¢ni rizika (zpuUsoby anestezie,
odbér a aplikace vlastniho kozniho §tépu do interdigitalnich
prostor aj.) ptfedstavuje odseparovani prstid velky pfinos pro
pacienty, jejichz ruce ztraci nebo jiz ztratily svou funkci.

Pozornost, jakou méd samotné odseparovani prsta, patii i:

- spravné¢ zvolené a bezpecné provedené <celkové

anestezii (40),

- technice dlahovani [Pajardi et. al. obhajuji Ustup od
statickych dlah pouzivanych v minulosti k dlaham
s dynamickou trakci (41), dal$i pouzivanou alternativou

jsou dlahy akrylové a termoplastické],

- fadné pooperacni fyzioterapii a ergoterapii (38).
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Terapeuté a hlavné samotni pacienti se setkadvaji se

zajimavou zkuSenosti. Uzaviena pést se zméni na otevienou

ruku s hybnymi prsty, kterd je schopn& sama uchopovat,
nosit pfredméty apod. Obzvlasté ty, ktefi podstoupili prvni
odseparovani az v dospélém véku, tedy nékolik let po té, co
jejich ruce ztratily ptvodni funkce, se musi znova ruku

naucit pouzivat.

Ukéazka uspésného odseparovani prstu.

5.4.1 Pooperacni fyzioterapie

S operatérem UGzce spolupracuje fyzioterapeut. AKktivni
pohyby lze cvicit po vyjmuti Kirschnerovych drata, které
drzely extenzi prsti, ev. abdukci palce, a to vétSinou béhem
druhého az tfetiho poopera¢niho tydne. Pfi prvnim pfevazu,

kolem 6. az 13. dne, se jednotlivé klouby mobilizuji (13).

Protoze je Zadouci, zacit s procvidovanim co nejdfive,
lze s prsty provadét od prvého dne tzv. ideomotoricky
trénink. Znamenad to aktivaci svalovych skupin pouhou
pfedstavou o pohybu (42), v tomto pfipadé extenzi prstu,
cirkumdukci palce apod., prsty se sice nehybaji, ale ve
svalovych vlédknech jsou (pomoci EMG) rozpoznatelné
zaSkuby. Po vyndani dratd a sundani dlah Ize po takovémto

tréninku ocekdavat snazs§i hybnost.
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6. FYZIOTERAPIE A FYZIKALNI TERAPIE

6.1 Uloha fyzioterapie v ramci komplexni péée

Ackoliv EB neznamend primarné postizeni pohybového
apardtu, z pfedchozich kapitol vyplyva, ze fyzioterapie
hraje v komplexni péc¢i alespoit u RDEB velkou roli. Vedle
l1é¢ebného ac¢inku pusobi predevsim jako sekundarni

prevence.

Hlavnim diagnostickym a terapeutickym néastrojem
terapeuta je manuelni kontakt. U pacienti s EB vSak musime
volit takové prostfedky, které je mneporani. Proto ma
fyzioterapie spiSe edukacni charakter. Pro déti i dospélé je
to vyhodou, nebot jim davd moznost vlastni rezie. Po
zacviceni mohou provadét terapii sami, kdykoliv jim to

zdravotni stav a ¢as dovoli.
Cile fyzioterapie:
e korekce VDT a vadnych pohybovych stereotypt,
e zlepSeni kondice a pohybové obratnosti,
e zvySeni vitalni kapacity plic,
e prevence - motorické retardace
- vzniku kontraktur a sristu prsta
- svalové hypotrofie
- respirac¢nich infekci.
Metody u EB pouZzivané:

e LTV, respira¢ni fyzioterapie (RF), senzomotorika

(SMS), mékké a mobilizaé¢ni techniky na rukou,
e fyzikalni terapie (hydroterapie, magnetoterapie),

e ergoterapie.
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6.2 Metody LTV

Lécebna neboli zdravotni TV znamena fizenou
pohybovou aktivitu uréenou jedincidm tzv. IIl. zdravotni
skupiny. Jedna se o zdravotné oslabené s trvalymi nebo
docCasnymi odchylkami télesného vyvoje (43). U pacienti
s EB tvofi LTV hlavni pilif fyzioterapie. Jejimi tifemi

zdkladnimi vyrovnavacimi prostifedky jsou cviceni:
e pro spravné drzeni téla,
e dechova,
e relaxacdni.

Klasickéda cvicebni jednotka LTV se ma skladat ze Ctyf casti
(dvodni zahtivaci, vyrovnavaci, kondi¢ni a zéavérecna
relaxaéni). Pro pacienty s EB je vSak vhodnéjsi vybirat si
uré¢ité prvky v dobu, kdy jsou jich schopny a nenutit je ke

striktnimu dodrzovani téchto ¢asti.

6.2.1 cviky pro spravné drzeni téla

LTV je u EB zaméfeno na protazeni zkradcenych svald.
Je vhodné naucit pacienta vét§i mnozstvi cvikda, aby si
z nich vzdy alespon néjaké mohl vybrat. Vyhodou LTV je,
ze ji pacienti mohou provadét sami doma. Podminkou vS§ak
je pecliva edukace cviku. Cviceni lze provadét ve vSech
moznych polohdch. Problémy muze ale délat napf. vzpor
kle¢mo, kdy se vyviji velky tlak na kolenni klouby a
zapésti. Pokud ale tato poloha nevadi, je vhodné ji zatadit,
nebot nabizi fadu balanénich, protahovacich a posilovacich
cviceni.

Volba jednotlivych cvikd je individualni, na jeden
pftesto upozornim. Je vhodny pro kazdého, pro jedince
s vadnym chlizovym automatismem obzvlasté. Schematicky

ho znazornuje obrazek :
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Leh na bfiSe, stfidani extenze v kyéelnich kloubech

Jednak se détem s EB doporucuje samotny leh na bfisSe
alespon par minut denné. Didvodem je protazeni flexori
kycéelniho kloubu. Stifiddani extenze jedné a druhé DK
v kyc¢elnich kloubech mnavic posiluje extensory, hlavné
m. gluteus maximus. Bez aktivni extenze Vv kycelnich

kloubech neni mozZné chuze.

Nejen do terapie ale 1 do bézného zivota se hodi
zafazeni velkych mic¢t. Slouzi pfedevsim k balané¢nimu
cviceni, pfi kterém se setkava stabilita podlozky s labilitou
miée. K wudrzeni rovnovahy musi télo pracovat s obéma
témito podklady najednou (44). Elasticita mice navic
pfinas§i pohodli, pro déti s EB tolik dilezité.

Pokud si déti netroufaji na slozitéjsi cviky, mohou na
mic¢i jen sedét a balancovat. I tak oslovuji hluboké zadové
svaly, podporuji spravné zakfiveni patefe, stimuluji
mozecek. V nékolika desitkach ceskych S§kol se dokonce
gymnastické mice s uspéchy vyuzivaji jako nédhrada, resp.

jako doplnék sezeni na zidli (45).

6.2.2 respiracni fyzioterapie

Vhodnéjsi formou dechové rehabilitace, nez tradi¢ni
dechova <cviceni, je tzv. respiracni fyzioterapie (RF).
Aktivni techniky RF daleko efektivnéji fes§i respiracni
problematiku, akutni ¢i chronickou (46). Vedle kontaktniho
zahrnuje i reflexni dychani. To vSak vzhledem k silnému
tlaku na spousStovych zdonach nemizeme pouzit. Nevhodné
jsou i poklepové, vibra¢ni ¢i masdzni techniky. U pacientt

s EB lze praktikovat tyto metody:
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. dechovad gymnastika,
o statickd (tzv. klidové dychéani)

0 dynamickd (s doprovodnym pohybem koncetin,

hlavy a trupu)

0 mobiliza¢ni (védomé prohloubené dechové pohyby

hrudniku; dfive tzv. lokalizované dychéni)
e autogenni drenaz,
e cvic¢eni hrudni pruznosti (47).

Pravidelnym praktikovdnim téchto aktivnich technik
lze snizit Dbronchidlni obstrukci, zleps§it prichodnost
dychacich cest (DC), kontrolovat zanétlivé procesy v DC.
Tim se pfedchazi zhorS§eni plicnich funkci a zaroven se
zvySuje fyzickd kondice. RF tedy plni funkci sekundarni
prevence (46).

6.2.3 relaxac¢ni metody

Tyto metody slouzi ke sniZzeni tonu kosterniho svalstva
a psychického napcti (48). Navozeni télesného a zaroven
duSevniho uvolnéni je velkym pfinosem v terapii, navic

technicky nendro¢nym a pfitom tolik U¢innym prvkem.

Jacobsonova progresivni relaxace je hojné uzivanou

relaxa¢ni metodou. Je zalozena na stfiddni izometrické
kontrakce urcéitych svalovych skupin po dobu asi 7 vtefin
s naslednym uvolnénim. To zac¢ind vydechem a trva asi 30 az
40 vtefin. Rozdil mezi kontrakci a relaxaci si pacient musi
plné uvédomovat. Existuje tada modifikaci s rGznym
pofadim uvolfovanych partiich, vyznam vSak zuUstava stejny.

Uvadim verzi podle Bernsteina a Borkovce:

Zac¢ina se s dominantni horni koncetinou (HK) od svala

ruky smérem kranidlné. Nasleduje druhostranna HK, celo,
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tvar, krk a S$ije, svaly hrudniku a pak bfisni svaly.
Pokracuje se dolnimi koncetinami smérem kaudalnim, zacina
stejna strana jako dominantni HK. Pak se v duchu jesté
jednou vSechny svalové skupiny projedou (zkontroluje se

uvolnéni) a asi 1 minutu se spocine v celkové relaxaci.

Schultztlv autogenni trénink je metodou sugestivni, kdy

se pacient snazi navodit postupné pocity tihy, tepla,
klidného dechu, silného tepu a chladného ¢ela. Nacviku je
tfeba vénovat vice casu. Pfi obou zminénych metodach
pacient nejlépe leZzi na zadech v klidném prostiedi

vV pfiméfené teploté (49).

U¢innou relaxaci nabizi i joéga. Savasana (pozice
mrtvoly) nebo joéga nidra (jogovy spanek) zacinaji a konci
kazdé cvideni. Clovék lezi na zemi, uvédomuje si dotyky
¢asti jeho téla s podlozkou, pozoruje vlastni dech a védom¢

se snazi o uvolnéni (49, 50).

6.3 Terapie zaméfena na urc¢itou oblast
6.3.1 orofacialni oblast

Nejveétsimi problémy této oblasti je dysfagie
(nejcastéji pramenici z postizeni sliznic), pfirustajici kofen
jazyka a mikrostomie. N&stup poslednich dvou jmenovanych
lze zmirnit pravidelnym cvic¢enim, které by se mélo stat
kazdodenni rutinou, mnapf. rdno pfed C¢iSté€nim zubl.
Udrzovani funkce jazyka a rozsahu otevienych ust dava
vét§Si moznosti stravovacim ndvykdm a zcela urcité plsobi

pozitivné i psychicky.
Procvicovani jazyka (51):

o vyplazovani jazyka dold (protahuje, posiluje, zlepSuje
pohyblivost jazyka), olizovani rtd hrotem jazyka

(zlepSuje obratnost hrotu)
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o olizovani hrotem jazyka malého mnozstvi napf.
rozehtaté cokolady ze S§patle, Spatli drzime ve svislé
poloze pted usty (posiluje, poméahdad v pfedfeCovani
hlasek D,T,L podporuje formovani jazyka do tvaru
misticky)

o pifimé plazeni jazyka vpted

o pohyby S§pickou jazyka od kousaci plochy ptfednich
hornich zubu pfes tvrdé k mékkému patru (napomaha

pii tvorbé hlasek L,R,R, pii zpracovavani sousta)

o pfesun jazyka v maximalnim vyplazeni od jednoho
Gstniho koutku k druhému (protahuje a posiluje kofen
jazyka)

o pro zdvihani hrotu jazyka opakovat slova s pismeny
D,T,L (dudak, lilek, titan...)

e Otevirani ast:

o roztahovani Gstnich koutkd pfi zavienych ustech, mozno
si manuelné¢ dopomoci

0 maximéalné mozné otevirani ust

O je vhodné promazat pfed cvidenim rty a obzvlasté koutky
zvlhcéujicim krémem jako prevence popraskani ktuze.

Své uplatnéni zde najde i logoped pro nacvik urcitych,

tézko vyslovitelnych hlasek, napi. R, L.

6.3.2 panevni dno

Do LTV je vhodné =zatadit i cviky zaméfené na
dtlezitou funkéni jednotku, dno panevni. K tomu lze vyuZit
jednotlivé cviky z metody Ludmily MojZziSové, které jsou
krom panevniho dna zaméfené i na funkéné spjaté brisni

svaly a velky sval hyzdovy (52).
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Posileni zminénych svald by mohlo u pacientd s EB
usnadnit defekaci, ac¢koli nutno pfipomenout, ze hlavni jeji

komplikaci je postiZzend sliznice rekta.

6.4 Ostatni metody
6.4.1 jéga

Jak bylo feceno vySe, mizeme pouzivat napf. relaxacni
metody. Kazdé jégové cviceni jimi zacind a konéi. Po
Gvodni relaxaci ndsleduje tzv. pozdrav slunci
(surjanamaskar), sled dvanacti cvika, které se nékolikrat
opakuji. Pozdrav slunci pifedstavuje uplné cviceni, mize byt
tedy provadéno mimo jogu. Pro fadu epidermolytikd by tato
sestava neméla ¢init problémy, jini mohou vyuzit upravenou

formu v kleku apod.

Sled asan (jogovych poloh) se fidi pfesnymi pravidly,
jednotlivé polohy pfedstavuji vyrovnavaci protipolohu
k pfedeSlym cvikam (50). Sestavy existuji v fadé variant,
pro pacienty s EB se hodi sestavy pro zacateéniky (pokud
jim nevadi tlak o podlozku) nebo polohy vsedé na zidli nebo

invalidnim voziku (53).

Dale lze vyuzit nacvik techniky jogového dychani.
Uplné jogové dychani se sklada ze tiech Eastednych fazi:
abdominalni (braniéni), kostalni a klavikularni dychani.
Nejdifiv se mnacvicuji jednotlivé casti a pak se plynule

spojuji. Dechova cviceni se v joze nazyvaji pranajamy (50).

6.4.2 tanec

Stejné jako joga spojuje stranku télesnou a mentédlni,
tak i samotny tanec participuje v obou téchto rovindch. Tzv.
taneéné&-pohybova terapie vyuZivd vyrazovy (expresivni)

tanec jako zpusob komunikace. S touto formou propojeni
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téla, pohybu a -emoci se setkdvame hlavné v ramci

psychoterapie (54).

Ackoliv mame k dispozici Sirokou S§kalu tanecnich
styl, domnivam se, Ze pravé expresivni tanec by mohl byt
pro jedince z této prace nejvhodnéjsim. Duvodem je ona
emoc¢ni slozka. Ve vyrazovém tanci je nadfazena samotnému
télu, je daleko silnéj§i. Tim ddv4d moZnost pohybovat se tak,

jak samy chceme, a ne tak, jak ndam bolest dovoli.

Z4lezi na samotném pacientovi, jestli tuto moZnost
vyuzije. Musi znat své balané¢ni schopnosti apod.,
podminkou je samozfejm¢é¢ i1 potfeba vyjadfeni sebe sama.
Osobné¢ bych tanec doporucila vSem lidem s hybnymi
poruchami. Silu hudby a emoci lze totiz vyuZzit napf. i u

pacientldl se spastickou kvadruparézou (55).

6.4.3 zpév

Zpév je pro epidermolytiky vice nez vhodnou aktivitou.

Spojuje v sobé& rehabilitaci:

e dechovou (zvySovanim plicnich objemt a hrudni

pruznosti),

e orofacialni (prevence mikrostomie, procvicovani

jazyka),

e pohybovou (pohybové vyjadieni ke zpé&vu nepochybné
patii),

e dusSevni (emoc¢ni vyjadieni oslovuje limbicky systém).

V pohybovém apardtu hraje nejvétsi roli brdnice a
bfisni sténa. Jejich vyznam tkvi v zabezpedeni konstantniho

zdroje energie pro inspirac¢ni a expiracni mechanismus (56).
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Obzvlasté pro déti neni snadné si pfipustit, ze si
nemohou hrat tak, jako si hraji a Ziji jejich vrstevnici.

Zpivat ale mohou jako kdokoliv jiny.

6.4.4 animoterapie

Animoterapie znamend terapii prostfednictvim Zivych
zvitat (24). Zvite déla ¢lovéku spoleénost, odvadi pozornost
od vlastnich starosti, mize pomahat v ADL. ldedlni je, kdyzZ
si rodina pofidi napt. $téné malého psa a od narozeni ho
vychovava tak, aby ditéti s EB neubliZzil. Spoleénost
takového psa plasobi pozitivné na psychiku. Navic nabizi
ditéti zdroj mazleni a to je dulezity senzoricky input do

CNS, kterych maji tyto déti daleko méné, nez ostatni.

6.5 Fyzikalni terapie
6.5.1 hydrokinezioterapie

Hydroterapie pfedstavuje tu cast fyziatrie, ktera
k profylaktickym a terapeutickym ucelim pouzivd vodu.
Vyuziti vodniho prostfedi v kombinaci s pohybovou terapii
vymezuje uz8§i termin hydrokinezioterapie (57). Pravé tento

zplisob se zdd byt pro pacienty s EB velice vhodnym.

Vedle zlepSeni kardiorespiraénich funkci, zvySeni
vytrvalosti a zlepSeni balanc¢nich a koordinac¢nich funkci

pfinas§i navic hydrokinezioterapie tyto vyhody:
e moznost volné se pohybovat bez strachu z poranéni,

0 nadnéasSejici voda nevede ke vzniku puchyifd na

ploskéach
o chldrovana a slana voda pomaha v hojeni kuze
e hydrostaticky tlak vody stimuluje bfiSni svalstvo,
o podpora peristaltiky, sniZzeni probléma se zdcpou.
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V otdzce vefejného koupani se odbornici zabyvajici se
EB shoduji v tom, Ze samotnym pacientim spoleéna voda
nevadi. SpiSe se setkdvaji s nezajmem ostatnich nav§tévniku
(58). Proto chodi s détmi plavat v dobé&, kdy nebyva tak
plno a déti si mohou jejich tolik oblibeny pobyt

V bezpeéném vodnim prostifedi uzit.

6.5.2 pulsni magnetoterapie - BEMER 3000

V brnénské fakultni nemocnici jiZ s nemalymi uspéchy
vyuzivaji novy systém fyzikalni terapie, Svycarsky pfistroj
BEMER 3000, Evropskou unii uznan jako zdravotni pfistroj.
Zkratka znamenda bio-elektromagnetickou regulaci energie
(59). Ta umoznuje podpofit organismus dodéanim aktivacni
energie pro spusténi zivotnich metabolickych pochodi
zvnéjsku.

Pulsujici magnetickd pole vyvolana pfistrojem BEMER
3000 jsou velmi nizké intensity; lezi pod intesitou
pfirozeného magnetického pole zemé. Maji Sirokospektrou
ménici se vlnovou délku a frekvenci a tak ovliviauji celé
spektrum télesnych bunék. Jejich mald intensita nemuZe
vyvolat nepfiznivé pochody v téle a proto neni prakticky
kontraindikaci k jejich terapeutickému pouziti. Hlavni vliv
téchto magnetickych poli spoc¢iva na positivnim ovlivnéni
prokrveni, zvySeni transportu a parcialniho tlaku kysliku ve

tkdnich. Tim dochazi k normalizaci energie bunc¢k.

Zéakladni vybaveni obsahuje ploSny aplikator
s elektromagnetickymi spiralami a krycim potahem (poduSka
pod celé télo =z prodySného materialu), ovladaci panel,
intenzivni aplikator (napf. na ruku) a sifovou &ast. Ridici
jednotka nabizi 10 stupnid intenzity a 4 programy. Délka
terapie a intervaly mezi aplikacemi zavisi na zvoleném

programu ¢i stupni.
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U EB se Bemer terapie aplikovala 4krat za den ve
30minutovych intervalech. Bemer terapie se osveédcila
pftedevsSim po chirurgickém odseparovani prsti pro urychleni
hojeni. ZkuSenosti s EB zatim neni mnoho, vysledky jsou
ale pozoruhodné (Brauner, osobni sdéleni, 5. 4. 2006). Tato
terapie dokazala urychlit hojeni o 1/3. Pfi dlouhodobém
pouzivani vznikalo méné puchyit, léze se rychleji hojily a
stav nezhorSovala jinak bézZna bakterialni infekce (pfistroj
sice neni hrazeny =zdravotni pojistovnou, firma vS§ak
umozfiuje urcitym pacientim pfistroj si domd zapujcit a
intenzivni terapii si vyzkouSet).

Obdobné vysledky maji i v Popaleninovém centru
vV Bohunicich: zde se sice hojeni vyrazné neurychlilo, ale

nové se tvofici kGize byla daleko pevnéjsi a kvalitnéjsi.

6.6 Psychologicky vyznam terapie

Jakakoliv pohybova terapie nemda vliv jen na hybny
systém. Snad je$té veéts$i jeji vyznam tkvi v aktivizaci ditéte
¢i dospélého. Fakt, zZe je pacient schopen aktivni ucasti
V terapii, Ze je schopen pomoci si sam, je velice dulezity

pro motivaci a sebevédomi.

Primarni onemocnéni se vyléc¢it nedd, pacienti s EB
neznaji dny, kdy by si nemuseli oSetfovat poranénou kuzi.
S pohybovym apardtem a svou psychikou vSak pracovat
mohou. Je dulezité, aby si uvédomili, ze v této oblasti se

lze zdokonalovat a Ze budou-1i chtit, tak to pdjde.

Se vzriustajici sobé&stacnosti se samoziejmé zvétSuje i
moznost integrace do spole¢nosti. Cim vice budou soucasti

bézného zivota, tim méné budou pocitovat svij handicap.
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7.INVALIDITA A PSYCHOSOCIALNI ASPEKT

O psychosocialnich aspektech vazanych na EB jsem se
jiz nékolikrét v této préci zminila. Zde uZ jen upozornim na

né¢kterd témata véetné vyznamu ucelené rehabilitace.

7.1 Rehabilitace v mediciné

Novolatinsky pojem rehabilitace byl zaveden
v 19. stoleti. Pivodné znamenal 1éc¢ebné postupy, které mély
vést k ndvratu do funkéni schopnosti. Dnes se jeho vyznam
posunul dal, nebot zahrnuje i stavy, kde ztracenou funkci
zcela obnovit nelze. V takovych pfipadech se hleda tzv.
kompenzace, tedy ndhrada ztracené funkce. Bud je mozné ji
nahradit zachovanymi funkcemi, jindy se musi volit

technické pomtcky.

Patii sem 1 pojem sekundarni prevence. Pfedstavuje
takové postupy, které maji zamezit dalSimu zhorSovéani

zdravotniho stavu.

Ucelend rehabilitace (comprehensive rehabilitation) se
pouziva tam, kde dusledky nemoci neni mozné feSit jen
zdravotnickymi prostfedky. Propojuje v sob¢é rehabilitaci
l1é¢ebnou, socidlni, pracovni a pedagogickou. Re$i i otazky
architektonické, psychologické, legislativni, ekonomickég,

otazky volného ¢asu apod. (24).

7.1.1 pojmy dialezité pro rehabilitaci (impairment,
disability, handicap)

V roce 1980 uvedla WHO na zkuSebni dobu tfi nové

pojmy, které mély klasifikovat funkéni zmény v souvislosti

na zdravotnim postiZzeni:
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e impairment: ztrata nebo abnormalita ¢asti téla nebo

urcité funkce (porucha),

e disability: omezeni nebo nedostatek schopnosti v urcité

¢innosti na urovni celého jedince,

e handicap: porucha nebo disabilita omezujici jedince v

rovin€ spolecenské (60).

~ v

Epidermolysis bullosa znamena nejtézsi stupen
funkénich zmén; krom vrozené vady kize jes§té prispivaji
k omezeni jedince Vv socialni sféfe postiZzeni pohybového
aparatu a dalSich télesnych organd. I bez nich by vsSak role
jedince ve spolecnosti nebyla zdaleka tak jednoducha.
Niederauer (61) wupozornuje, ze jakékoli postizeni kuze
chronického charakteru ma silny dopad na plnohodnotné
zatlenéni do spolec¢nosti a to se odrdazi 1 v psychické
strance. Jde o navazovani partnerskych vztahd, hledani

zaméstnani, volnocasové aktivity apod.

Rehabilitace jakkoliv chronicky nemocného ¢lovéka se
d4 popsat jako umoZnéni co nejvys$s§i kvality zivota (QolL,
quality of Life). Neni pravdou, Ze lidé s postizenim ji maji
niz§i nez =zdrava populace. Casto, vzhledek k vy33im

Zivotnim hodnotdm, maji lidé s postizenim QoL vySSi.

Pozn.: V roce 2001 nastoupila nova hodnotici technika ICF (International
Classification of Functioning, Disability and Health). PGvodniho déleni klasifikovalo
osobu nebo skupinu obcantl, kteti se tak dostavali do podiadného postaveni. Naproti tomu
ICF neklasifikuje ¢loveka, ale jeho schopnosti a situace, ve kterych se nachazi. UrCuje
ruzné procentni zdravi, které ma v urCitych situacich (24). Hlavni pojmy, dale délené do

nékolika oblasti, jsou:
e télesné funkce (body functions, b),

o télesné struktury (body structures,s),
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o aktivity a participace (domain, d),

o faktory prostiedi (enviromental factors, e).

7.2 Psychika ¢lovéka s télesnym postiZenim

Krom smifeni se s doposud nevylécitelnou nemoci se
déti musi napf. smifit s tim, Ze si nebudou moci hrét tak,
jak si hraji ostatni. Velky psychicky (ale i fyzicky) tlak
spadd i na celou rodinu.

Ve zvladani slozitych otdzek vzdy zdalezi na jedinci,
jeho rodiné, spolecnosti, kde Zije, a v neposledni fadé na
komunikaci. Pro komunikaci s ditétem s EB (nebo s jinou

nevyléclitelnou nemoci) plati téchto pét pfedpokladi (62):

e Déti vzdy odrazi postoj svych rodic¢da. Jak situaci

zvladaji rodice, je naprosto klicové.
e D¢&ti chtéji vzdy spolupracovat.
e D¢&ti chtéji byt zodpovédné.
e D¢&ti poznaji lez.
e D¢ti maji velmi dobrou intuici.

Pro rodic¢e je dGlezité rozeznat to, s ¢im musi Zit, a co
lze zménit. Tato strategie se pfenese na dité, pro které bude

potom jednodus$§s$i svou nemoc pfijmout.

7.3 Socialni problematika EB

Tato oblast se ve vztahu k EB tyka hlavné S$kolniho
prostiedi, navozovani novych vztahu (ptatelskych,
partnerskych aj.), volno¢asovych aktivit, ev. volby
zaméstnani. Intelekt u EB nebyva vubec naruSen a o to vic
si pacienti uvédomuji své omezené moznosti v roving

spolecenské.
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Déti navs$tévuji béZnou Skolu, ev. s individudlnim
pldanem, nejsou-li schopny pravidelné dochéazky. Velmi
dilezitd je interakce rodi¢d a Skoly. Ta =zahrnuje i
spoluzaky, ktetfi by méli byt informovani o nemoci, méli by
védét, co si mohou dovolit a jak mohou pomoci. Velkou roli
zde hraje i tfidni ucitel, ktery musi byt schopen vytvofit ve

tfidé podminky vyhovujici viem strandm.

Dialezitou slozkou komunikace jsou dotyky. Neplati jen
pro pifedavani matefské lasky, ale pro celé okoli ditéte
(rodina, pratele). Neni dobré si myslet, Zze dotykat se takto
postizenych pacientti je nevhodné nebo dokonce zakéadzané.
Opak je pravdou. Samoziejmé, Ze napf. pevny stisk ruky pfi
seznamovani tyto lidé nikdy nepoznaji. Naznamena to vSak
vyhybat se taktilnim podnétim vubec. Jemné hlazeni pfinasi
pocit lasky a sounalezitosti. Bez néj vznikad citové trauma,

které se pozdéji tézko odbourava.
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8. SYSTEM PECE A POMOCNE ORGANIZACE

8.1 EB Centrum

V Ceské republice funguje od roku 2001 specializované
pracovi§té s mezioborovym tymem odbornikti; brnénské
EB Centrum. Zalozila ho prim. MUDr. Hana Buckova, PhD.
pfi Koznim oddéleni I. Détské interni kliniky FN Brno PDM.
Od roku 1971 diagnostikovali na tomto oddéleni 101

pacientd s riznymi formami EB.

Krom specializovanych ambulanci centrum disponuje
lizky na jednotce intenzivni péce (JIP), k dispozici je
personal vySkoleny v obvazovych materidlech, télocvicna,

dva malé bazény aj.

(0] existenci centra je formou letakt, ¢lanku
vV odbornych casopisech a prednasek na celorepublikovych
pediatrickych sjezdech informovana odborna vefejnost.
Narodi-li se dité s EB, je mozné kontaktovat centrum ihned

po porodu.

8.2 DebRA International

V roce 1978 wvznikla ve Velké Britanii neziskové
organizace DebRA (Dystrophic Epidermolysis Bullosa
Research Association). Toto puvodné malé sdruzeni rodict
takto postizenych déti mélo pfedev§im za cil shromazdovat
znalosti o EB ku prospéchu postizenych a financovat
lékafské vyzkumy. Béhem let se tato organizace rozrostla do
vice nez 30 svétovych zemi. DebRA pomahala a pomaéaha

¢isté diky dobrovolnym dotacim:

e zajiSténim urcitych vyzkumnych projektdt vedoucich
k aspésné 1é¢¢bé EB,

e zakladanim specializovanych center,
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e poskytovanim oSetfovatell, dietnich sester a socialnich
pracovnikdi ve snaze pfedejit slabosti, neprospivani a

malnutrici,

e umoznénim prenatalni diagnostiky co nejdifive to je
mozné,

e odbornym poradenstvim tykajici se souéasné legislativy a

sluzeb dostupnych rodinam s EB,
e zvySovanim vefejného povédomi o EB...

DebRA International vznikla v roce 1995 jako
zastfeSujici pro vSechny organizace. Koordinuje spolupraci
odbornikd a mapuje celosvétové déni v oblasti EB. Sidli

v Londyné¢.

Velice prospésné je diskusni forum, které DebRA
International zfidila na svych internetovych strankdch. Je
urceny pro odborniky z celého svéta, ktefi pecCuji o pacienty
s EB. Jednoduchou formou si tak mohou vyménovat cenné

zkuSenosti.

8.3 DebRA CR

Do velké rodiny DebRA International patfi od roku
2004 i DebRA CR. Sidlo méa, stejné jako EB Centrum,
v brnénské détské nemocnici. Cile organizace se nelis§i od
téch svétovych. Hlavni zGstdva usnadnit Zivot pacientim

s EB a jejich rodinam.

DebRA CR potada ve spolupriaci s EB Centrem odborné
konference, setkavani rodict a také kulturni akce a tabory

pro déti s EB.
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9. DISKUZE

Fyzioterapie, resp. pohybova aktivita vibec,
nepochybné patfi do komplexni péce o jedince s touto
vrozenou kozni vadou. V odborné literatufe, z které jsem
cerpala, stala vétSinou jen zminka o pohybu, ale podrobn¢ji
toto téma rozpracované doposud nebylo. VeEt§i mnozstvi
informaci lze spi§ najit na internetovych strankach britské
nebo americké slozky organizace DebRA. Jejich existence
trva o mnoho déle, maji vice zkuSenosti a ty se tykaji i role
fyzioterapie. Ve zkratce upozoriuji na vhodné cviky z LTV,
aktivni a pasivni protahovéani, cviky pro dudsta a jazyk,
hydroterapii a dlahovani. Otadzka vyvojové kineziologie u
téchto déti se mi zd4&d jako velmi =zajimava, jeji S§irsi

zpracovani jsem vSak nena$la.

Do této bakalafské prace jsem zafadila jes§té dalsi
metody, o kterych se v souvislosti s EB nepiSe, ale z vlastni
zkuSenosti véfim, ze by své misto v terapii, resp. v bézném

zivoté epidermolytikd, mohly najit.

S fyzioterapii, obzvlasté u této diagnosy, se prolina
ergoterapie (anglosaské literatura uziva termin occupational
therapy). Zahrnuje <cviéeni pro ruce a mnohy, nacvik

sob&stac¢nosti a nezavislosti, starda se o kvalitu zivota.

V Gvodu préace jsem se zminila o popaleninach. Kozni
léze vypadaji velmi podobné a proto lze vyuzit i obdobné
terapeutické prostifedky (fada spoluobcéand si dokonce o
lidech s epidermolysis bullosa mysli, Ze jsou jednoduse
popéleni). K oSetfovani kuze patfi i udrZovani roszahu
pohybt v kloubech, prevence vzniku svalovych atrofii a
kontraktur, pouzivaji se spoleéné s laser terapii obdobné

prostifedky fyzikalni terapie, cvici se LTV. Dulezita je
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samoziejmeé 1 zde péfe o psychicky stav pacienta. Vyuziti
analgetickych prostfedkd je u popalenin na misté. U
epidermolysy jsem jiz trochu skeptictéjsi. Néktefi autofi
doporucuji farmakologické tisSeni bolesti vzdy pfted
pfevazech rozsdhlejSich 1ézi, na noc pfed usnutim apod.
Pfesycovani organismu analgetiky se mi, vzhledem

k chronicité onemocnéni, nezdd vhodné.

At jsou prvky fyzioterapie nebo ergoterapie, které
jsem v této praci ukazala sebevic dulezité, =zazraky
nezmuUzou. Nejvétsi Glohu v naplnéni kvality Zivota déti s
EB hraji rodi¢e. Sama jsem se setkala s nékolika rodinami a
vyS§e zminénou tezi, Ze dité odrazi postoj svych rodicu,
mohu jediné potvrdit.

Déti, které se narodily s nevylécitelnou nemoci a
bolesti pocitovanou od prvniho dne Zzivota, mohou pfesto
pro své rodi¢e byt zdrojem §tésti. Necitit litost k nim snad
ani neni mozné, neméla by vSak byt davana tak najevo. Je
tteba si uvédomit, ze nejde pouze o dité s kfehkou kizi a
fadou dalSich problému. Je to pfedevSim inteligentni ¢lovek
se svymi zajmy, povinnostmi vucéi ostatnim ¢lendm rodiny,
se svymi schopnosti, které je tfeba rozvijet. Pokud jeho
kontakt s nim nebude souviset jen s oSetienim kuZe apod.,
teprve potom se podatfi vychovat dité, které si budé védomo
svych moznosti; bude védet, Zze dokédze ostatnim i néco dat a

ne jenom pfijimat, bude se umét radovat.

Velmi dialezité je priblizit Zzivot ditéte co nejblize
k Zivotu jeho vrstevnikt. Nevyhybat se spole¢nosti, naopak
ji vyhleddvat a naucit v ni fungovat jak sebe sama, tak i
okoli. VétSina 1lidi nevi, jak se k takovému ¢lovéku chovat,

jestli mu mohou podat ruku apod. Podafi-li se tyto bariéry

53



~

odstranit a pokud dokaze dité pfijmout to, ze i s tak tézkym
postizenim je mozné se naucit kvalitné zit, je na velmi
dobré cesté. VSem détem, které jsem poznala a 1 tém
ostatnim, pfeji, aby se dokazaly v Zivoté radovat, aby je

jejich rodi¢e méli radi a aby také mély rady samy sebe.
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10. ZAVER

V préaci jsem popsala velice vzacné kozni onemocnéni
epidermolysis bullosa <congenita. Lécba, doposud jen
symptomaticka, vyzaduje kromé kaZdodenniho oSetfovani
koznich 1ézi i pé¢i o pohybovy aparat. K hlavnim cilim
fyzioterapie patfi snaha wudrzet co nejdéle funkci ruky
a udrzovani a zlepSovani mobility. Ta je dulezita pro
socialni integraci. Vybrala jsem metody, které lze v péc¢i o

pohybovy systém, a nejen o néj, vyuzit.

K nevylécitelnym nemocem, které jsou navic spjaty
s chronickou bolesti, patfi péce o duSevni stranku jedince.
Osobné ji povazuji za klicovy prvek v péci o pacienty

s epidermolysis bullosa congenita.
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