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1. Cil prace

Cilem teoretické casti bakalarské prace je shrnout problematiku
onemocnéni Epidermolysis bullosa congenita (EBC, zkracené EB) v zavislosti
na projevech v dutiné ustni.

Cilem praktické casti je zmapovat pomoci kazuistik nejcastéjsi problémy,
se kterymi se mlze dentalni hygienistka pti oSetreni pacienta s EB setkat, a na
co se pri vySetfeni zamérit. Bakalarska prace by méla vést k rozsireni
povédomi o diagnéze Epidermolysis bullosa congenita mezi odbornou

verejnosti a dokazat, Ze dentalni hygiena u pacientii s EB ma smysl.



2. Uvod

Nemoc motylich kridel, jak se ¢asto EB prezdiva, postihuje kiiZi a sliznice
lidského téla. Onemocnéni je nevylécitelné. PriCinou je chyba v koédovani
genetické informace, ktera zptlsobi, Ze vznikla kiiZe je kiehkd a citlivd na
sebemensi tlak. EB postihuje sliznice nejCastéji v oblasti traviciho,
respira¢niho a urogenitalniho traktu. Rozmanitost projevii EBC je velika.
Zpravidla dochazi k tvorbé puchytt spontanné nebo po vyvinuti malého tlaku.
Rany se dlouho a Spatné hoji a pacientovi zpisobuji velké bolesti. Pacienti
jsou nachylni k nejriznéjsim infekcim kvili neschopnosti kiize vytvorit
ochrannou bariéru proti vnéjSimu prostredi.

EB se vyskytuje ve 4 zakladnich formach, pricemz kazda forma ma vice
nez 30 podtypti. Zadna forma nepiechazi do druhé.

Onemocnéni presto ve vétSiné pripadii nebrani zatrazeni do kolektivu.
Intelekt neni postiZen. Jedinci navstévuji Skolu bez omezeni, pripadné se
zapojenim pedagogického asistenta nebo na zakladé individualniho studijniho
planu.

Poranénd kiize vyZzaduje velké mnozstvi ¢asu na spravné osSetieni. To
zabere zpravidla dvé az tfi hodiny denné. Nové vzniklé puchyfte je tieba vZdy
propichnout a vydezinfikovat. Klasické obvazové materiadly nelze pouzit,
protoZe se lepi k povrchu puchyti. Spotieba materialu je obrovska, s ndklady
na néj pomaha pacientim obc¢anské sdruZeni Debra CR. SdruZeni porada
verejné sbirky na podporu "motylich" rodin a aktivné Sifi povédomi o této

diagnoze.



3. Teoreticka cast

Epidermolysis bullosa congenita je heterogenni vrozené onemocnéni
projevujici se extrémni kiehkosti kize a sliznic, 1 proto byva v literatuie oznaCované
jako nemoc motylich kiidel. Nasledkem toho dochazi ke vzniku bolestivych
vezikulobuldznich 1€ézi, které se tvoii spontanné¢ nebo po sebemenSim tlaku a
traumatu (Dag et al., 2014). Typickym projevem je zjizvena klze, postiZeni
vnittnich organti, kloubtl, dystrofie rukou a nohou, poruchy tvorby vlast, nehti a

zubil v rizném rozsahu v zavislosti na form¢ onemocnéni (Buckova, 2016).

Obrazek 1: Motyli jako symbol nemoci

A

Zdroj:

https://www.amazon.co.uk/Butterfl

y-Vinyl-Stickers-decals-

window/dp/BO05SCI98NTE

Pacienti s touto diagnozou se tak musi denné¢ potykat s bolesti, svédénim a

zapachem z otevienych 1ézi, které vyzaduji Casové narocné osetieni. Maji tak velky
dopad na jejich sebevédomi, zafazeni do kolektivu a socidlni kontakt (Kyrova a
Buckova, 2013). Mezi dalsi ¢asté projevy nemoci patii malnutrice, anémie, pomalé
hojeni, hojeni jizvenim a srlstani prsti. Sliznice jsou postizené hlavné v oblasti
dustiny Ustni, gastrointestinalniho a respiracniho systému. Intelekt u nemocnych

epidermolysis bullosa congenita zlistava zachovan (Buckova, 2016).



3.1 Historie
O epidermolysis se zminiuje poprvé Koebner v roce 1886. Tento nazev vSak

neni zcela presny. O epidermolyzu se jednd pouze u formy epidermolysis bullosa
simplex, kde dochazi k 1yze epidermélnich buné¢k spolu s tvorbou puchyit uvniti
epidermis. V soucasnosti byva ¢im dal vice pouzivané oznaceni mechanobul6zni
dermatdza, protoze puchyte se tvoii prevazné po mechanickém traumatu (Buckova
a Bucek, 2000). Autofi Buckova a Bucek rozdéluji EBC do 3 zékladnich skupin
podle lokalizace tvorby puchyil a to na formu simplexni, junkéni a dystrofickou.
Celkem je znamo asi 30 podtypi. Weller vSak uvadi rozdéleni do 4 skupin
zohlednujici dédi¢nost - EB simplexni, EB junkéni, EB autozomalné dominantné
dystrofickou, EB autozomalné recesivné dystrofickou a navic Kindler syndrom.
Vsechny formy jsou nevylécitelné a 1écba je tedy pouze symptomaticka - prevence
infekci, bolesti, svédéni (Buckova a Bucek, 2004). Na svéte trpi nemoci zhruba 500
000 tisic jedinct, v Ceské republice je pacientl s diagnozou EB okolo 300 (Debra
CR, 2016).

3.2 Geneticka diagnostika

Nositelem genetické informace je DNA (deoxribonukleova kyselina), ktera
se nachdzi v bunééném jadre. Informace ulozena v DNA je pak podkladem pro
tvorbu bilkovin, které tvoii mimo jiné i kiizi. Nastane-li v genetické informaci
chyba, projevi se zménou tvorby dané bilkoviny a tim i pfisluSné vrstvy kize. Podle
formy nemoci a jejiho podtypu se 1i8i misto vzniku puchyfi.

Prenatalni diagnostika spociva ve vySetfeni DNA plodu odbérem plodové
vody nebo choriovych klki. Choriové klky lze odebrat od 10. tydne téhotenstvi,
plodovou vodu pak od 15. tydne. Oba tyto postupy jsou invazivni a maji své
komplikace.

Postnatalné je pfi diagndéze EB nutné provést histologické vySetieni
vzniklych bull pomoci biopsie. Puchyte nesmi byt hemoragické a starsi vice jak 8
hodin. Vzhledem k dédi¢nosti onemocnéni by méla byt kazda rodina s vyskytem
EBC registrovana u lékaiského genetika. VySetfeni u genetika spocivd v
molekularné genetickém vySetfeni a prizkumu DNA, kdy Iékar hledd geny
zodpovédné za Spatnou tvorbu bilkovin. Genetické analyza trva zpravidla nékolik

meésicl a cena takového vysetieni se pohybuje kolem 100 000 K¢, pficemz je cely
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proces hrazen zdravotni pojistovnou. Geny, které jsou zodpovédné za vznik EB
vykazuji velké mnozstvi mutaci (Gaillyova, 2010). Klinické EB Centrum pii FN
Brno je jedinym mistem v Ceské republice, kde je mozné za pfitomnosti
dermatologa, histopatologa a molekularniho klinického genetika tuto diagnostiku

podstoupit (Debra CR, 2010).

3.3 Anatomie kuze

Kize je svym povrchem 2 m” nejvétsim lidskym organem. Slouzi predevsim
jako ochranna bariéra mezi organismem a zevnim prostfedim. Sklada se ze tii
zakladnich c¢asti epidermis (pokozka), dermis (Skara) a tela subcutanea (podkozni

tukova tka) (Stork, 2013).

3.3.1 Epidermis

Prvni vrstvou, ktera je nejtenci je epidermis. Histologicky se jedna o tkan
ektodermalniho pivodu a je tvofend keratinocyty, bunikami rohovejiciho
vicevrtevnatého dlazdicového epitelu.

Pokozka ma celkem 5 vrstev - stratum basale, stratum spinosum, stratum
granulosum, stratum lucidum a stratum corneum (obr. ¢.2).

Mechanické poSkozeni stratum corneum je zpisobeno nedostatecnym mnoZzstvim
vody, nadbytek vede k nadmérné propustnosti a podporuje osidleni kize
mikroorganismy. Povrch kiize mtze byt poskozen traumatem rohové vrstvy,
nadmérnym omyvanim nebo vlivem patologickym zmén v kiizi - lupénkou ¢i

epidermolyzou (Ditrichova et al., 2002).
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Oblast dermoepidermalni junkce (DEJ)

V problematice EBC hraje dilezitou roli struktura dermoepidermélni
junkce, kterd se nachdzi v zon¢ bazalni membrany (obrazek €. 3). Pti fyziologickém
histologickém nélezu je tvofena bazalnimi keratinocyty, epidermdlni bazalni
membranou a blizkymi vazivovymi strukturami (Buckova a Bucek, 2000). Mutace
genull pro proteiny vytvarejici vazby v oblasti epidermis a dermoepidermalni

junkce jsou pfi¢inou onemocnéni EBC (Vokurkova et al., 2015).

Obrazek 2: Epidermis

Stratum Corneum

Stratum Lucidum
Stratum Granulosum

Stratum Spinosum

Stratum Basale

Zdroj:
https://d2gne97vdumgn3.cloudfront.net/api/file/MEh3rWG
UR4q40RAeWUJO

Obrazek 3: Dermoepidermalni junkce

Zdroj:
http://www.debra.org.cn/fileadmin/user upload/medresearc
h/2016/orthodontic-care.pdf
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3.3.2 Skara

Druhou vrstvou navazujici na epidermis je korium. Jedna se o vazivovou
cast, kterd obsahuje fibroblasty (aktivni forma fibrocytl), které zodpovidaji za
tvorbu vaziva. Déle histiocyty, které se diferencuji z monocytl. Jejich aktivni
forma, makrofagy, fagocytuji protilatky a odpadni latky metabolismus za produkce
medidtord. Mastocyty obsahuji granuly s histaminem, heparinem a serotoninem a
diky nim funguji jako Zirné buniky. Kolagenni vlakna, ktera jsou téz soucasti dermis,
probihaji paralelné s koznim povrchem a ¢ini klizi pevnou, zatimco elasticka vlakna
zodpovidaji za pruznost. Pomoci kotvicich fibril je bazdlni membrana (BM)

pfipojena ke kolagennim vldkntim (Stork, 2013).

3.3.3 Podkozni vazivova tkan
Podkozni vazivova tkan (tela subcutanea) je nejhloubéji ulozenou vrstvou

ktze. Jedna se o tkait mezodermalniho ptivodu. Jak uz nazev vypovida, jeji velkou
cast tvoti adipocyty (tukové bunky) a je bohat¢ vaskularizovana (Ditrichova et al.,

2002).

3.4 Fyziologie kuze
Kize oddéluje vnitini prostiedi od vnéjsiho, kdy vrstevnaty dlazdicovy
epitel a sliznic vytvafi ochrannou vrstvu. Jeji metabolické aktivita zajiStuje stalost

vnitiniho prostfedi organismu. Funkce kiize jsou tedy nésledujici:

¢ bariérova - mechanicka ochrana, ochrana pred UV zafenim, vodni
hospodarstvi organismu

s chemicka - kysel¢ pH jako naraznik (pH 5-6) jako ochrana pied
mikrobidlni infekei

¢ biologicka - brani Cinnosti bakterii, rohovaténi povrchu jako
samoocistovani

* sekrece - pot, maz, keratin, melanin

¢ metabolicka - pfeména provitaminl na vitamin D vlivem UV zafeni

¢ regulacni - termoregulace, semipermeabilni membrana

¢ senzoricka - reakce na chlad, teplo, tlak, bolest, svédeéni (obrazek ¢. 4)

13



Kuze kromé vyse uvedenych funkci navic vytvafi tfi dilezité latky - keratin,
melanin a pot.

Melanin je pigment, ktery chrani kizi pted G€inky UV zéfeni. Je vytvaien z
bun¢k menalocytl. Jeho tvorba je fizend melanocyty stimulujicim hormonem

(MSH) a je zavisla na svétle.
Keratin je vznika ¢innosti keratinocytl. Jedna se o strukturu, kterd je vysoce
odolna vi¢i chemickym a fyzikdlnim podnétim. Regeneracni doba pokozky €ini

zhruba 40 dni, z toho ve stratum corneum piiblizné 8§ dni.

Obrazek 4: Funkce kuze
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Zdroj: https://www.eucerin.cz/o-kuzi/zakladni-informace/struktura-a-
funkce-kuze

Sudor, neboli pot je vymések potnich zldz. Obsahuje sodik, draslik, chlor,
vapnik, kyselinu mlécnou, aminokyseliny a dalsi latky. Pot je dulezitou slozkou
termoregulacnich mechanismu kiize a podili se na vylucovani Skodlivych latek z

organismu. Charakteristicky zapad sudoru je dan jeho rozkladem mikroorganismy

(Stork, 2013).
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3.5 Formy epidermolysis bullosa congenita
EBS je rozdélena do tii kategorii na zdkladé klinickych projevii a lokalizace

tvorby puchyit. Dale existuje ¢lenéni na subtypy podle genetickych abnormalit.

Ptesto se klinicky nalez mtze lisit u stejné genetické mutace.

Graf 1: Vyskyt jednotlivych forem EB

- EBS (92%)

DEB (5%)

- JEB (1%)
- Unclassified (2%)

Zdroj: Eswara, Uma. “Dystrophic Epidermolysis Bullosa
in a Child.” Contemporary Clinical Dentistry 3.1 (2012):
90-92. PMC. Web. 8 Jan. 2018

3.5.1 Epidermolysis bullosa simplex (EBS)
Vyskyt simplexni formy se pohybuje od 6 do 30 pacientd na jeden milion

porodii (Sprecher, 2010). Jedna se o nejcastéjsi typ EB. Bully jsou nejvice
lokalizovany na rukou a ploskdch nohou, kdy jsou puchyfe vysledkem piimé
cytolyzy uvniti epidermis (Buckova a Bucek, 2000). Pacienti mohou vykazovat
problémy s piijmem potravy v zavislosti na poSkozeni sliznic (Buckova, 2016).
EBS mé generalizovanou a lokalizovanou formu, kdy lokalizovand je svym
vyskytem Cetnéjsi. Na klizi se objevuji hypopigmentace a hyperpigmentace.
Puchyte se nachazi v dutiné ustni a postizena je i sklovina (Buckova, a
Bucek, 2004). Nékteré lehké formy cCasto nenuti jedince vyhledavat 1ékaiskou
pomoc (Buckova a Bucek, 2000). Simplexni forma ma obecné¢ nejlepsi prognozu.
Projevuje se kratce po narozeni a v obdobi puberty se klinické ptiznaky zmirfiuji

(Dag et al., 2014).
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Obrazek 5: Epidermolysis bullosa simplex

-

Zdroj:
https://en.wikipedia.org/wiki/Epidermolysis bullosa simp
lex

Obrazek 6: Puchyft u simplexni EB

Zdroj:http://www .britishskinfoundation.org.uk/Ski
nInformation/AtoZofSkindisease/EpidermolysisBu
llosaSimplex.aspx
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3.5.2 Epidermolysis bullosa junctionalis (EBJ)

Junkéni forma je autozomalné recesivné dédi€nd a ma velice tézkou
prognédzu s velkou umrtnosti jiz v kojeneckém véku. V Ceské republice tvoii 9%
diagn6z EBC. Ke stépeni dochazi mezi bazalni membranou a lamina lucida. Bunky
hemidesmosom a kotvici filamenta vykazuji zhorSenou aktivitu a ktize je atroficka
(Buckovd a Bucek, 2000). Poskozeni gatrointestinalniho traktu, respira¢niho

systému a urogenitalniho ustroji je typickym klinickym nalezem ihned po narozeni.

Obrazek 7: Sklovina u EBJ

Zdroj: http://www.afrjpaedsurg.org/te
xt.asp?2011/8/1/72/78673

Obrazek &: Obliterace retniho vestibula

Zdroj: Green, James. Orthodontic care for
patients with epidermolysis bullosa. Dental
Nursing, 2013, ro€. 8, €. 6

Jedinec s EBJ je nachylny k infekcim, dehydrataci, ma zpomaleny riist, zuby
vykazuji t€zké hypoplastické zmény a vysokou kazivost (Buckové, 2016). Rozsahla
poskozeni v dutin¢ Ustni vedou k mikrostomii, ankyloglosii, atrofii papil jazyka a

poskozeni bukalniho a vestibularniho sulcu (Dag et al., 2014).
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3.5.3 Epidermolysis bullosa dystrophica (EBD)

V oblasti kotvicich fibril tésn€¢ pod lamina densa dochazi ke S$tépeni.
Kolagenazy svou zvysenou aktivitou zptisobi nadmérnou kolagenolyzu, jenz ma za
nasledek snizeni ptilnavosti epidermis az odd€leni epidermalni vrstvy. (Buckova a
Bucek, 2000). Epidermolysis bullosa dystrophica muze byt diagnostikovana az
b&hem puberty.

Je pravidlem, ze autozomalné recesivni forma EBD ma horsi klinické
projevy, nez forma autozomalné¢ dominantni. Enzym kolagendza svou zvySenou
aktivitou zptsobi nadmérnou kolagenolyzu, tedy rozpad kolagenu, jenZ ma za
nasledek snizeni ptilnavosti epidermis a oddéleni celé epidermalni vrsty (Dag et al.,

2014).

Obrazek 9: Puchyfe u recesivni
dystrofické formy EB

Zdroj: Archiv autorky
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3.6 Terapie EB

Lécba je pouze symptomaticka, nikoliv kauzalni. Lécba pomoci
kortikosteroidi, retinoidll a inhibitorti kolagen4dz neméla na prib&éh nemoci velky
vliv (Buckovéa a Bucek, 2000). Vzhledem ke Spatné funkci kiize jako obranné
bariéry jsou jedinci s EB nachylni k nejriznéjSim infekcim. Détsti pacienti vyzaduji
nepietrzitou pomoc pii kazdodennich ¢innostech. Poranéni vznikaji i pti zdkladnich
hygienickych tikonech jako je ¢isténi zubl, myti rukou, béhem oblékani ¢i chiize.
Velkou cast dne tvofi dezinfekce ran a prekryti sterilnimi obvazovymi materialy.
Takové péce se pohybuje denné v fadu hodin. K preventivnim opatfenim patii
vyvazovani prstl na rukou a noSeni specialnich bezeSvych rukavic a obleceni
(Kyrova, 2015). V literatufe se uvadi jako vhodné koupele s hypermanganem. Mezi
nejvice pouzivané dezinfekéni piipravky a masti patii Betadine, Sudocrem
Dermochlorophyl a Flamirins. Na kryti ran je vhodny Mepilex, Mepilex lite,
Mepilex transfer a traumatické miizky Mepitel (Buckova, 2016). Dezinfekéni
ptipravky se doporucuje stiidat zhruba v tficetidennich intervalech (Kyrova, 2013).
Péce o pacienta s EB je financné naro¢na. Pokud nejsou rany spravné oSetfeny,
dochazi k novotvorbé puchyit a k jejich infekei, coz souvisi s navysenim naklada

a dal$im zatizenim rodinného rozpoctu (Jurdova, 2013).

3.6.1 EB Centrum

Nemocni EB vyzaduji specializovanou péci. Jelikoz pacientli s nemoci
motylich kiidel neni ve svét€ mnoho, je tato diagndza mezi lékafi v praxi malo
znama. Vzhledem k problematice onemocnéni vyzadujici multidisciplinarni
ptistup, vzniklo v roce 2001 na koznim oddéleni FN Brno EB centrum. Pracovisté
sdruzuje 1ékate a odborniky, ktefi jsou schopni pacientim poskytnout individudlni
péci na jednom misté. Na jednom misté tak pacient podsoupi vySetfeni u
dermatologa, klinického geneitka, hematologa, algeziologa, gastroenterologa,
plastického chirurga, rehabilitacniho Iékate ¢i vyzivového poradce. EB centrum
poradd jednou ro¢né¢ EB Klinicky den. Mezi pozvané patii pacienti s
komplikovangj$im priabéhem EB. Pacienti jsou rozmisténi do né¢kolika ambulanci

a tymy specialisti se v jednotlivych ambulanci stfidaji. Odpoledne se kond porada
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celého tymu, kdy je navrzen plan 1é¢by pro kazdého vysetteného pacienta (EB

Centrum CR, 2012).

3.6.2 Obéanské sdruzeni Debra CR

Charitativni seskupeni vzniklo v roce 2004. Po celém svété se v ramci Debra
International podporuje rodiny zasazené epidermolysis bullosa congenita. Rodinam
zasazenym EBC nabizi pomoc i v oblasti pfispévkli na oSetfujici material a
pomahaji rodinam tuto sloZitou situaci zvladnout. Ob&anské sdruzeni Debra CR
nabizi odborné poradenstvi také ve zdravotni, socidlni, vyzivové a psychologické
sféte. Poradanim riiznorodych akei a vefejnych sbirek Debra CR vyrazné zvysuje

osvétu o této nemoci a pomaha podpofit rodiny s vyskytem EB (Debra, 2015).

3.7 VyzZiva a EBC

Vyvazeny ptijem potfebnych zivin ma pfi terapii nemoci motylich kiidel
nezastupitelnou roli. Pfi dostatecném piijmu vSech dilezitych latek dochéazi k
urychleni hojivych procesti na kizi a sliznicich a pacient se 1épe vyporada s
infekcemi. Pravidelny pfijem vhodné€ zvolené stravy ma pfiznivy vliv na zazivani.

Bilkoviny jsou nepostradatelné pro tvorbu nejrtiznéjSich tkéni a podporuji
regeneraci klize. Mezi potraviny s vysokym obsahem zivo¢iSnych bilkovin patii
maso, mléko, tvrdé syry, vejce. Zdrojem rostlinnych bilkovin je predevsim hrach,
fazole i ofechy.

Nejvetsi mnozstvi kalorii obsahuji tuky. Jejich pfijem je klicovy pro
spravny metabolismus bilkovin. Vhodnym zdrojem tuk jsou rostlinné oleje, ryby
a syry.

Sacharidy predstavuji zdroj energie a jsou soucasti bunék. Jejich piijem by
mél pokryt az 60% celkového energetického pfijmu. Rozd¢€luji se na tfi zakladni
skupiny - monosacharidy, oligosacharidy a polysacharidy.

Sachardza je nejcastéjsim cukrem. Ziskava se z cukrové fepy. Je soucasti
nejruznéjsich cukraiskych vyrobkd, peciva, zmrzlin apod.

Glukoza a fruktéza jsou jednoduché cukry, které jsou v rizném mnozstvi
zastoupeny v medu ¢i ovoci.

Polysacharidy obsahuji obiloviny, luSténiny nebo brambory. Mezi

nestravitelné polysacharidy fadime vldkninu. Ve stievech plni protektivni funkci.
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Zme&kcuje stolici a napomaha traveni. Najdeme ji v ovoci, zeleniné, v celozrnném
pecivu, v houbach apod. (Friithauf, 2007).

V obdobi nemoci lidské télo vyzaduje zvysené mnozstvi vitamini. Pokud
neni dostatecny piisun vitamini zajiStén, dochdzi pfedevS§im k poruchdm na
tkaniové trovni. Takové zmény jsou Skodlivé predev§im u déti, kdy dochazi ke
zpomaleni jejich psychomotorického vyvoje, poruchdm imunity a krvetvorby.
Vyvazeny piijem vitamini obsazenych v ovoci a zelenin€ je pro spravny vyvoj

ditéte klicovy. Nadbytek ani nedostatek t€lu neprospiva (Hlubik a Fajfrova, 2005).

3.7.1 Obecné zasady vyzivy u EB pacientu
Epidermolysis bullosa congenita velice ¢asto postihuje sliznice dutiny ustni

a jicnu. Na mukoze dochazi k tvorbe bolestivych puchyit, které se snadno zaniti
(Holisova, 2014). Pti ptijimani potravy je tieba davat pozor, aby jidlo nebylo moc
horké, studené ¢i hodné kofenéné. Potraviny typu brambiirky, krekry, tvrdé pecivo
a jiné jsou kvuli kiehkosti sliznic v ustech a jicnu pro pacienty nevhodné. Chutovy
vjem je u EB snizZen, nebot’ chutové poharky jsou nedostate¢né inervované. Jizvy
v dutiné ustni tvofi prekazku v pfijmu potravy a pacienti maji vyrazné sniZenou
chut k jidlu (Halbrstatova, 2008).

Dystfagické obtize, puchyte v dutin€ Ustni a sriist jazyka mohou vést k tomu,
ze pacient neni schopen pfijimat stravu v klasické podobé. Tato skutecnost
vyzaduje pfechod na kasovitou stravu, aby nedoslo k rozvoji malnutrice. Kasovita
strava Casto obsahuje zvySené mnozstvi jednoduchych cukrii. Pokud neni mozné
zajistit vyvazenou stravu prirozenou cestou, jsou po porad¢ s nutricnim specialistou
vyuzivany nejriiznéjs$i vyzivové suplementy (Buckova et al., 2013). U tézkych
forem EB s malnutrici je moZnost provedeni perkutanni endoskokopické

gastrostomie (PEG) (Dastych a Senkyfik, 2013).
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Obrazek 10: Nejcastéjsi problémy spojené s vyzivou

* Puchyfe v dutiné Gstni a jicnu ; r——
* Snizend pohyblivost jazyka : « NEPRIMERENY * Zacpa

* Zubni kaz ' PRIJEM » *Anorexie
* Kfehké dasné ﬁ STRAVY * Netecnost
* Zizeni jicnu ;

*BOLEST

* Nedostateénd imunita
. E:hudé strava na Ziviny L« Anemie * Nedostateény rist '
* Spatné se hojici rany ﬁ. Osteoporéza R o ng;Es:;ifni ran

i e Nedostateénd vyziva

Zdroj: https://www.debra.cz.org/upload/file/brozurky/vyziva pacientu s
_eb_aS.pdf

Sipping

U této metody se jedna o vyuziti vyzivovych peroralnich suplementd, které
pomahaji zvysit pfijem energie. Makronutrienty a mikronutrienty jsou zastoupené
v idedlnim mnozstvi, predstavuji tedy jednoduché a rychlé feSeni v 1écbé
malnutrice. Tyto pfipravky jsou dostupné vétSinou v tekuté formé nebo ve formé
instantniho prasku (TomiSka, 2008). Napoje obsahuji v malém mnozstvi hodné

energie a jsou obohacené o vldkninu (Halbrstatova, 2008).

Modularni dietetika

Jedna se pripravky, které zvySuji mnozstvi dilezitych zivin v potravé.
Nejvice se jedna o bilkoviny a sacharidy. Na trhu jsou dostupné piipravky Nutricia
Fantomalt s hlavni slozkou maltodextrinem z kukufiéného Skrobu, zatimco

ptipravek Protifar obsahuje hlavné mlécné bilkoviny (Halbrstatova, 2008).
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Obrazek 11: Modularni dietetikum

Zdroj:
https://www.lekarna.cz/fantomalt-
1x400gm-prasek-pro-roztok/

3.8 Zubni kaz a EB

Zubni kaz patfi mezi nejcastéjsi infekéni multifaktoridlni onemocnéni. K
jeho rozvoji je nutnd pfitomnost vnimavého zubniho povrchu, mikrobialniho
povlaku, pfijem sacharidii a ¢as. V zubnim plaku jsou pfitomny bakterie, které méni
cukr na kyseliny. Organické kyseliny zahajuji proces demineralizace. Pocate¢ni
faze demineralizace je jedinou reverzibilni fazi zubniho kazu. Prvnim projevem
pocinajiciho zubniho kazu je matna kiidova skvrna (Stejskalova, 2008). Zlepsenim
dentalni hygieny Ize dosahnout zastaveni procesu. Pokud je zub ocistén a zajistime
aplikaci fluoridovych preparati na povrch skloviny, dojde k obnoveni
remineralizace (Kilian, 1999).

Zvyseny vyskyt zubniho kazu je dan nékolika faktory. Kazivost zubt je
zna¢na predevsim u dystrofické a junkéni formy. KiZze ma stejny embryonalni
ptvod jako zubni sklovina, proto i zuby mohou byt zasazeny (EB Centrum CR,
2012). Rozvoji zubniho kazu pfispiva téz dlouhodobd retence jidla, vyvojové
postizeni skloviny a zmény ve slozeni a mnozstvi sliny (Wright et al., 1994).
Poskozeni sliznic byva u onemocnéni tak rozsahlé, ze pacient neni schopny pfijimat
stravu v klasické pevné podob¢. KaSovita jidla ¢asto obsahuji velkd mnozstvi
jednoduchych cukri, které snadno ulpi na povrchu zubu. Samocistici mechanismus

sliny je snizen (Buckova, 2016). Kifehké sliznice v dutiné 1stni jsou piijmem
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potravy neustdle namahané. Spravnd ustni hygiena je kvili mikrostomii a
ankyloglosii velmi t&7ko proveditelna (EB Centrum CR, 2012).

Nedostatek vitamind v jejich bézné formé¢ vede u EB ke konzumaci
nejriznéjSich ovocnych a zeleninovych §tédv. Studie prokazaly, Zze kousnuti do
jablka zptsobi v duting ustni stejny pokles pH jako poziti 10% roztoku sacharézy.
Neustalé popijeni sladkych napoji typu Coca Cola, Sprite a Jupik béhem dne je
rizikové, nebot’ sklovina ztraci dilezité ionty vapniku. Pokud neni mozné si tyto
napoje odeptit, doporucuje se jejich konzumace brckem c¢i vyplachuti ust Cistou
vodou (Killian, 1999).

Plati, ze prevence pomuze pacientiim s EB od nepifijemnych problému
spojené se zubnim kazem (EB Centrum CR, 2012). Bugkova a Buéek doporucuji
vyplachy Chlorhexidinem (CHX) v koncentracich 0,12-0,2% dvakrat denng. Ustni
vody s obsahem Triklosanu slouzi k vyplachiim po jidle (Buckova a Bucek, 2000).

Obrazek 12: Schéma demineralizace

Zdroj: KILIAN, Jan. Prevence ve stomatologii. 2.
roz§it. vyd. Praha : Galén, 1999. 239 5.48 :il. ; 29 cm.
ISBN: 80-7262-022-3
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3.9 Osetreni pacienta s EB v ordinaci zubniho lékare a
dentalni hygienistky

Lécebny postupu u pacientii s nemoci motylich ktidel prosel za poslednich
tiicet let velkymi zménami. Jesté v roce 1976 Crawford fesil veskeré problémy u
recesivni dystrofické EB v dutin€ tstni extrakcemi a to i u do¢asné dentice. Zhruba
o dvé dekddy pozdéji uz Wright u vzniklych komplikaci postupoval pomoci
anestezie a konzervacn¢ protetického osetfeni. O nékolik let pozdéji Skogedal se
svym tymem prokdzala, Ze zlepSenim doméci ustni hygieny a castéjSim
profesiondlnim c¢isténim spolu s vyzivovym poradenstvim lze zubnimu kazu

predejit.

3.9.1 Prevence

Krammer ve své pfirucce zdlrazituje vyznam vcasné prevence v oblasti
zubni péce. S prohlidkami u 1ékatfe je vhodné zacit co nejdiive, pokud mozno v
dobé, kdy je pacient bez obtizi. Prvni navstéva by méla probéhnout kolem 5 mésice
véku ditéte. Prohlidka by méla zahrnovat zékladni vyZivova doporuceni, instruktaz

domaci ustni hygieny spolu s poucenim doprovodu ditéte.

Tabulka 1: Nejcast¢jsi projevy v dutiné ustni u jednotlivych forem EB

EB Type Subtype Mucosal Oral Ankyloglossia  Microstomia Enamel Hypodontia Rampant

Erosions Scarring Hypolasia Anodontia Caries’
Simplex Localized Occasional Absent Absent Absent Absent Absent Absent
(Weber-Cockayne)
Simplex Generalized Occasional Absent Absent Absent Absent Absent Absent
(Koebner)
Simplex Herpetiformis Common Absent Absent Absent Absent Reported Absent
(Dowling-Meara)
Simplex  Localized with Present? Absent Absent Absent Absent Present Absent
Hypodontia (Kallin)
Junctional ~ Generalized Common Mild Absent Moderate Severe Absent Severe
(Herlitz; Gravis) Variable Mild
Junctional Generalized Common Absent Absent Absent Moderate Absent Moderate
(Mitis; Non-Herlitz) Mild Mild Severe
Junctional Localized Common Absent Absent Absent Mild Absent
(Minimus) Moderate
Dystrophic  Generalized Mild Absent Absent Absent Absent Absent Absent

(Cockayne-Touraine) Moderate
Dystrophic Generalized Severe Severe Severe Severe Absent Absent Severe
(Gravis & Pasini;
Hallopeau-Siemens)

*Oral features are listed for 10 of the EB subtypes. The following references provide more complete reviews of all subtypes (Fine et al. 1991

* Moderate and Severe indicates relative risk for developing dental caries. By no means will all individuals in a subtype listed as severe have
rampant caries.

Zdroj: http://www.aapd.org/assets/1/25/Wright-15-04.pdf
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Zubni lékat miize v¢as diagnostikovat odchylky od normalniho vyvoje
zubni skloviny po protfezani prvnich doCasnych zubti, ortodontické vady a odhalit
pocinajici demineralizace. Nejcastéjsi poruchou tvorby skloviny je generalizovana
hypoplézie. Pokud je 1ékafem odhalena véas, 1ze pomoci preventivnich opatfeni
jako je motivace a instruktdz se spravnymi pomuckami zmirnit vyskyt zubniho
kazu. Pravidelné kontroly se ukazaly jako pfinosné pro sniZeni miry kazivosti.
Zvysend frekvence navstév u praktického zubniho lékafe a dentdlni hygienistky
pomuze snizit vyskyz zubniho kazu (Krdammer et al., 2012).

V poslednich letech neni u EB pacientll ojedinéld ani ortodonticka 1écba,
ktera ma kromé estetickych benefitl i vyznam v prevenci zubniho kazu a
onemocneni parodontu (Green, 2013). Vyjimky nastavaji u pacientd s recesivni
dystrofickou formou EB. V disledku riistové retardace je zubni oblouk maly a vede
ke stésnani zubl. V kombinaci s rozsahlym jizvenim a kiehkosti oralni sliznice je
terapie pomoci ortodontickych obtizné¢ realizovana (Wright, 2010). Soucast
ortodontické terapie tvoii i preventivni extrakce zajiStujici dostatek mista pro
ostatni zuby, hrozi-li stésndni. Fixni aparaty maji u nemocnych EB uplatnéni
ptedevsim pii 1é€bé hlubokého ¢i zkiizeného skusu, uzavieni diastematu a celkové
postaveni zubii horniho a dolniho frontdlniho useku. Pfi poSkozeni sliznice
rovnatkem autorka doporucuje pouzit ortodonticky vosk, ktery by mél byt
dostacujici.

Obrazek 13: Instruktaz ¢isténi v
ordinaci DH

Zdroj: Archiv autorky
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Obrazek 14: Fixni ortodonticky aparat u
pacienta s EBD

Zdroj: Archiv autorky

U jedinct s diagnostikovanou recesivni formou EBD dochazi k omezenému
otevirani ust, mikrostomii. Pro udrzeni pfiznivého otvirani a pfistupu do ust
pacienta je doporuceno pravidelné cvi¢eni 30 minut denn¢ (Krammer et al., 2012).

Neustale opakujici se jizveni zplisobuje zvysSené riziko vyskytu
spinocelularniho karcinomu ptedevsim u pacientl starSich dvaceti let. Jakykoliv
podeziely utvar by mél byt sledovan a jeho biopticky vzorek fadné vysetien pro

podezieni na prekancer6zu a nador.

3.9.2 Poskozeni sliznic béhem oSetieni
Je tfeba mit na paméti, Ze uz samotna navstéva zubniho 1ékare a dentélni

hygienistky mlize byt pro pacienta s EB psychicky a fyzicky naro¢na. Proto je tfeba
dodrzovat néktera doporuceni a postupy, jak takového ¢loveka osetfit bez poranéni
a pokud mozno minimalné bolestivé. Je nutné zdlraznit, Ze pravé véasnad navstéva
zubni ordinace pomiZe piedejit mnohem bolestiveéjSim staviim, nez je preventivni
prohlidka (EB Centrum, 2012).

Neopatrna manipulace s nastroji u pacientti se simplexni formou mtize vést
ke vzniku odérek na sliznicich. Ve vétSin€ pipadt vSak neni tieba pribéh oSetieni
ptilis modifikovat narozdil od zdravych jedinc.

Junkéni forma EB je charakteristicka ulceracemi na sliznicich. Velky

diraz je kladen na prevenci a Casté navstévy stomatologa z diivodu castych
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hypoplézii skloviny, které vedou ke zvySenému vyskytu zubniho kazu a atrici
(Krdammer et al., 2012).

ZvIast citlivy pfistup je tieba zvolit u dominantné dystrofické formy. Rty
musi byt po celou dobu osetfeni potieny vazelinou, aby nedoslo k pfilnuti a oddéleni
vrstvy mukdzy. Jakékoliv predméty, které jsou v pfimém kontaktu se sliznicemi
dutiny ustni je nutné izolovat vlhéenym mulovym c¢tvercem ¢i tamponem.
Vzduchova pistole by méla byt pouzita tak, aby nedoslo ke vzniku puchyti
naplnénym vzduchem. Pfi vzniku takovym puchyit je tfeba je na konci oSetieni
punktovat sterilni jehlou (Pfendner a Lucky, 2006). Pfesto vSak existuji jedinci s
ortodontickymi aparaty a protetickymi pracemi, kteti neudavaji obtize.

Recesivné dédi¢na dystroficka forma vyzaduje v zubni ordinaci nejvyssi
mozny Setrny piistup. Bez ohledu na vék pacienta je vhodné pouzivat malé détské
nastroje. Retraktory pro odtazeni tvaii musi byt mékké a tvarné. Pfi palpaci neni
tieba vyvijet ptiliSny tlak a je dalezité vyvarovat se klouzavych pohybii po mékkych
zubnich tkénich, jenz by vedly k odd€leni vrstvy sliznice. Vatové tampony pro
suseni je dobré pted pouzitim potfit vazelinou a pied odstranénim z dutiny ustni se
musi navlh¢it pro eliminaci adheze. Na konci kazdé navstévy kontrolujeme, zda se
v ustech nenachazi zbytky pouzitého materidlu. Prebytky odstranime i z tézko
dostupnych mist, nebot’ je pacient neni schopen sam odstranit.

Zubni zaveésny aparat zubll Ize oSetfit u vSech pacientli, u nemocnych s
recesivni dystrofickou formou pocitdime se zvySenym krvacenim. Ruku s nastroji

fixujeme na sousednich zubech, nikdy ne na ktzi (Krdammer et al., 2012).

3.10 Pomicky dentalni hygieny vhodné pro EB pacienty
3.10.1 Zubni kartacek

Obecneé plati, Ze spravny kartacek by mél mit rovné stfizena vlakna a malou
hlavu s hustymi nylonovymi vlakny. Pomutcky dentalni hygieny pro pacienty s EB
musi byt co nejjemnéjsi, aby nedoslo k poskozeni mékkych tkani dutiny ustni. Pro
zmékéeni Krammer doporucuje kartdcek ponofit do horké vody. U déti je
samoziejmosti asistence rodicu, ktefi zuby pravidelné¢ docistuji. Krammer ve své

ptirucce zminuje kartd¢ek Collis Curve, ktery dokéaze dCistit 3 plosky zarovei.
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Vhodny je pro osoby se snizenou manualni zruSnosti, béhem ortodontické 1écby a

pro détskeé pacienty (Krimmer et al., 2012).

Obrazek 15: Curaprox Obrazek 16: Herbadent

Zdroj: Archiv autorky Zdroj: Archiv autorky

Obrazek 18: Tepe Obrazek 17: Collis Curve

Zdroj:
http://www.perfectdaystore.
com/item_521/Collis-
Zdroj: Archiv autorky Curve-3-sided-Toothbrush-
for-Children-and-Y outh-5-
to-9-years.htm
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Obrazek 19: Détsky kartacek Herbadent

Zdroj: Archiv autorky

3.10.2 Solo kartacek

Solo kartacky jsou variantou, kterd umoziuje preciznéjs$i docisténi. Mala
hlavi¢ka jednosvazkového kartacku vycisti tézko dostupna mista (Botticelli, 2002).
Je tedy vhodnou volbou naptiklad u pacienti s mikrostomii a ortodontickym

aparatem (Krdmmer et al., 2012).

Obrazek 20: Kartacek paro v kombinaci se solo kartaickem

Zdroj: Archiv autorky

Obrazek 21: Solo ¢ast kartacku
paro

Zdroj: Archiv autorky
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3.10.3 Mezizubni pomticky

V 1éEbé zéanétu dasni a prevenci zubniho kazu jsou nepostradatelnou
pomuckou. Slouzi k vycisténi aproximalnich ploSek zubil. Lze je prikladat jak
z bukalni tak oralni strany (Kilian, 1999). Pro pacienty s EB se obecné doporucuji
dlouhd drzétka pro snadnou manipulaci v tstech, hlavné v distalnim useku chrupu

(Krammer et al., 2012).

Obrazek 22: Mezizubni kartacky

Zdroj: Archiv autorky

Obrazek 23: Mezizubni kartacek
s prodlouzenou rukojeti Obrazek 24: Flosspick

Zdroj: Archiv autorky Zdroj: Archiv autorky
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Obrazek 25: Gumové paratko

Zdroj: Archiv autorky

3.10.4 Zubni pasty

Zubni pasty slouzi k podpofe mechanické ocisty zubnim kartackem a
zarovenn jako nosi¢ léCebnych latek (Killian, 1999). Vzhledem k
moznym vyvojovym vadam skloviny u pacientd s EB je dulezité vybrat pasty
s nizkou abrazivitou (Krdmmer et al., 2012). Norské webové stranky DebRA uvadi

jako vhodné pasty pro citlivé zuby (DebRA Norge, 2017).

, ) ) Obrazek 26: Zubni pasta
Obrazek 27: Zubni pasty Biorepair Herbadent

a Zendium

Zdroj: Archiv autorky Zdroj: Archiv autorky
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3.10.5 Fluoridové laky a gely
Fluoridy jsou latky, které pomahaji snizovat vyskyt zubniho kazu. Vyskytuji

se bézn¢ v potravinach - Cerny ¢aj, ryby a v pitné vodé

Bézné prodejné preparaty urcené k lokéalni fluoridaci obsahuji nejvyse 0,02mg/kg a
nepiedstavuji pro pacienta riziko. Pfesto se jejich aplikace nedoporucuje détem
mladsim 6 let a t¢hotnym Zenam (Mincik, 2014).

Na trhu jsou dostupné mimo jiné i ptipravky obsahujici vapnik. Studie
prokézaly, Ze mléko a mlécné derivaty maji na sklovinu ochranny vliv diky mlécné
bilkoviné kasein-fosfopeptidu (CPP). Bilkovina je nosicem vapnikovych a
fosfatovych iontll ve formé¢ amorfniho kalcium fosfatu. V dostani jsou s fluoridy i
bez nich. Diky absenci fluoridu je jejich pouziti mozné i u déti mladSich 6 let (GC

Europe, 2018).

Obrazek 29: Vapnikovy Obrazek 28: Fluoridovy

preparat preparat
— elmex
el o gelée #
Aminofluoridy
| Zubny gél
€8 GC Wcr Lo
M Tooth ‘e {3
== Iygy_SiG Tooth /
5 Mousse’ 1x tyddense i~

* Pravencia
2ubného kazy

*Podpornd lietba
zadinajiceho kazu

* Lisgba citlivych

2ubnych krékow

* Remineralizuje
a trvale
zubna sklovinu,

Na 2ubné pouditie

Zdroj: https://zubni-

pasty.heureka.cz/gc-mi-paste-plus-

meloun-35-ml/

Zdroj:http://www.elmex.cz/app/el
mex/Caries-
Protection/CZ/products/elmex-

gel.cwsp

3.10.6 Vyplachy

Kromé fluoridovych vyplachti jsou na trhu dostupné ustni vody a roztoky
s chlorhexidinem (CHX), ktery patii mezi nejvice pouzivanou antimikrobidlni latku
v oblasti ustni hygieny. Chlorhexidin je antiseptikum s baktericidnimi a
bakteriostatickymi u€inky v zavislosti na jeho koncentraci (Kilian, 1999).
Pacienti s EB cCasto uZzivaji antibiotika, ktera mohou vyvolat v disledku

dysmikrobie kandidézy a dal§i onemocnéni sliznic (Debra Norge, 2017).
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Krimmer doporucuje pro EB pacienty vyplachovat tista dvakrat denné po dobu 14
dni kazdé 3 mésice (2012). Vhodna koncentrace je 0,2% a 0,12%. Vyssi
koncentrace mohou zplsobit zhorSené hojeni ran, coZ neni Zadouci. Dlouhodobé¢ se
CHX neuziva kvuli vedlejSim ucinkiim jako je hnédé zbarveni zubili a jazyka,
porucha chutového vjemu a pocit hotkosti v ustech (Kilian, 1999).

Z bylinnych preparatt 1ze doporucit produkty znacky Herbadent. Produkty
obsahuji bylinné esence, které maji na prostiedi dutiny ustni ptiznivy vliv.
Nejcasteji se jednd o extrakt z fepiku lékatského, hiebicku, hefmanku pravého a
Salvéje lékarské. Uvedené byliny maji antibakteridlni G¢inky, pomdhaji mirnit
bolest a urychluji hojivé procesy v duting tstni (Mondok, 2012).

Obrazek 31: Ustni Obrazek 30: Ustni voda
voda Herbadent Parodontax

vetsi baleni

Parodontax

EXTRA0,2% &

Ustni voga bez alkoholu

s "2ivni péce pii;
Krvaceni dasni
Parodontéze

cbsahue 0,2% roztok
exidin-diglukonaty

Zdroj:https://www.vitazenit.
Zdroj: Archiv autorky sk/dezinfekcia/parodontax-
extra-0-2--ustna-voda-bez-
alkoholu-300-ml/
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4. Prakticka cast

4.1 Material a metodika

V praktické ¢asti jsem se zaméfila na vySetfeni EB pacientll v ordinaci.
Klinickému vySetfeni piedchdzelo vyplnéni anamnestického dotazniku
sestavajiciho z otazek na osobni, farmakologickou a alergickou anamnézu, navic
rozSiteny o otazky tykajici se vyzivy, typu onemocnéni a stomatologické
anamnézy. Na vyplnéni dotazniku byl pacientim poskytnut dostatek ¢asu, v ptipadé
dotazii byla oSetfujici dentalni hygienistka k dispozici. Soucasti dotazniku byl i
informovany souhlas, kde pacient svym podpisem stvrdil souhlas s pofizenim
fotografii béhem osetieni.

Po vyplnéni byl pacient posazen na kieslo, kde byl anamnesticky dotaznik
ustné zkompletovan. V prvni navstévé TO bylo provedeno extraoralni vySetfeni a
vySetieni intraoralni, sestavajici z prohlidky mékkych tkani a zapisu do zubniho
kiize. Poté probéhla vizualizace plaku roztokem a odecet indexu QH stanovujici
urovenn hygieny. Vysledek obarveni plaku byl dokumentovan. Pfi potfizovani
fotodokumentace nebyly v prvni navstéveé pouzity rozveérace Celisti ani intraoralni
zrdcadla vzhledem k povaze onemocnéni. Dal§im krokem v oSetieni byla motivace
a instruktdz na modelu a v ustech pacienta spolu s vybérem vhodnych pomicek.
Néavstéva byla ukoncena fluoridaci a predanim vzoreckl past na vyzkouSeni.

V druhé navstévé T1 pacient absolvoval motivaci a instruktdz v podobé
obarveni plaku, zhotoveni indexu QH a ndcviku spravné techniky Ccisténi.
Pacientim byly podle potieby provedeny vykony: odstranéni supragingivalniho

zubniho kamene ru¢nimi nastroji a ultrazvukem, depurace, fluoridace.

Index QH (Quinley a Hein)
e Stupeni 0: Zadny plak
* Stupeii 1: ojedinélé ostriivky plaku
* Stupen 2: linie plaku u gingivalniho okraje
* Stupen 3: plak zasahuje do cervikalni tfetiny korunky
* Stupen 4: plak zasahuje do dvou tfetin korunky

* Stupen 5: plak zasahuje do okluzalni tfetiny korunky (Weber, 2012).
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4.2 Soubor

Na vyzkumu se podilelo celkem 7 pacientti, kteti byli osloveni
prostfednictvim ob&anského sdruzeni Debra CR. Nejmlad§imu pacientovi byly 4
roky a nejstar§imu bylo 41 let. Praktické vysSetfeni probéhlo v prostiedi
Stomatologické kliniky 3.1¢katské fakulty Univerzity Karlovy a v ordinaci Orto HK

v Hradci Krélové. Po celou dobu osetieni byl ptitomen dohled.

4.3 Hypotezy

1. Ptedpokladam, Ze pacienti s EB maji nizkou uroveni dentélni hygieny.

2. Domnivam se, ze absolvovani dentalni hygieny povede ke zlepSeni ustni
hygieny u pacientt s EB.

3. Domnivam se, ze pacienti nejsou dostatecné informovani o nabidce zubnich
pomticek.

4. Predpokladam, ze projevy EB brani provedeni profesionalni dentdlni

hygieny.

4.4 Vysledky

V nasledujici kapitole jsou v 7 kazuistikach uvedeny vysledky vyzkumu pro
bakalafskou praci. V zavéru je shrnuti pomoci tabulek a grafu porovnani pacientt s

diagnézou epidermolysis bullosa congenita.
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Kazuistika ¢.1
1. Osobni udaje

* Pohlavi: Zena

» Vék: 10 let

* EB: dominantné dystroficka

« Strava: racionalni s omezenim tvrdych a suchych potravin
2. Stomatologicka anamnéza

« Lécena fixnim ortodontickym pryskyfiénym hyraxem v HC
+ Kartacek Tandex

* Mezizubni kartacky nepouziva

« Ustni sprcha

* Pasta Elmex

* Pravideln¢€ navs§tévuje PZL mimo EB centrum

3. Farmakologicka anamnéza

* Trvale neuziva zadné 1éky

4. Kilinické projevy EBD

* Léze na rukou (puchyiky a drobné buly)

« Ustni koutky a rty nachylné k popraskani

* Projevy nemoci se stupiiuji béhem letnich a zimnich mésict
5. Doporucené pomiicky

* Curaprox smart, pfipadné Curaprox Sensitive Young

* Flosspick

* Detekeni tabletky na plak

* O spravném cisténi byl poucen i doprovod ditéte (matka)

37



Obrazek 32: Pacientka ¢. 1 v ¢ase TO

Zdroj: Archiv autorky

Obrazek 33: Pacientka ¢. 1 v ¢ase T1

Zdroj: Archiv autorky

U pacientky ¢. 1 byl QH index odecten v rozsahu vestibularnich plosek
hornich a dolnich $pi¢dkli. Mezi prvni a druhou navstévou doslo k eliminaci

dolnich $picakil, do hodnoceni indexu QH nebyly zapocteny.

Tabulka 2: Hodnoty QH indexu u pacientky €. 1

1. navstéva 2.navstéva

QH index 38 30
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Pacientka ¢. 1 méla viditelné 1éze na rukou a predlokti. Rty bylo pted
vySetienim tfeba pomazat vazelinou, aby nedoslo k popraskani koutkt tst. V dutiné
ustni nebyly nalezeny zadné puchyfte, otlaky ¢i jiné 1éze. Priibéh oSetfeni nebylo
nutné ptili§ modifikovat, dilezité je vyvarovat se klouzavych pohybii po mékkych

tkanich dutiny ustni. Doba oSetieni byla v ¢ase TO 1 hodina a v ¢ase T1 45 minut.

Kazuistika ¢.2

1. Osobni udaje

* Pohlavi: Zena

» Vék: 7 let

* EB: dominantné dystroficka

« Strava: racionalni s omezenim tvrdych a suchych potravin
2. Stomatologicka anamnéza

+ Kartacek Tandex 4

* Mezizubni kartacky nepouziva

« Ustni sprcha

* Zubni pasta Elmex Junior

* Pravideln¢ navstévuje PZL mimo EB centrum
* Velky davivy reflex

3. Farmakologicka anamnéza

* Léky trvale neuziva

4. Kilinické projevy EB

» Léze na rukou, kolenou

* Popraskané rty a koutky

* Léze na sliznicich pfedevsim po tvrdsi strave
5. Doporucené pomiicky

* Curaprox Sensitive Young nebo Curaprox smart
* Flosspick

* Barvici tabletky na plak
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Obrazek 34: Pacientka ¢. 2 v ¢ase TO

Zdroj: Archiv autorky

Obrazek 35: Pacientka ¢. 2 v ¢ase T1

Zdroj: Archiv autorky

Mezi 1. a 2. navstévou doslo k profezani dolnich stfednich fezakt. Do

indexu QH tedy nebyly zapocitany.

Tabulka 3: Hodnoty QH indexu u pacientky ¢. 2

1. navstéva 2. navstéva

QH 12 0

Pacientka stravila na kiesle v ¢ase TO 30 minut a v ¢ase T1 opét 30 minut.
Rty byly pred vySetfenim potieny vazelinou, aby se zamezilo jejich dalSimu

poskozeni. V dutiné tstni nebyly nalezeny zddné puchyie a 1éze.
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Kazuistika ¢.3

1. Osobni anamnéza

* Pohlavi: muz

» Vék: 7 let

* EB: dominantni dystroficka

« Strava: racionalni s omezenim tvrdych a suchych potravin

2. Farmakologicka anamnéza

 Léky trvale neuziva

3. Alergologicka anamnéza

* Neuvadi zadné alergie

4. Stomatologicka anamnéza

* Pravideln¢ navs§tévuje PZL mimo EB Centrum

« Ustni sprcha

« sonicky kartac¢ek Philips Sonicare s hlavici ForKids, stfida s kartickem Odol

« Cisti rano a ve&er, matka docistuje

* V obdobi mezi prvni a druhou navstévu prod¢lal uraz - gingiva v hornim a
dolnim frontalnim useku byla sedfend a doslo ke ztraté docasného stiedniho
fezaku

5. Klinické projevy

* Nosi ochranné rukavice

* Puchyfe se tvoii spontanné a po traumatu

6. Doporucené pomiicky

« Kartacek Tepe Kids Extra Soft, pfipadné hlavice ForKids ve velikosti Mini

* Flosspick

* Detekeni tabletky na plak

« Pfedan détsky kartacek a détskéd zubni pasta znacky Herbadent
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Obrazek 36: Pacient ¢. 3 v ¢ase TO

Zdroj: Archiv autorky

Obrazek 37: Pacient ¢. 3 v ¢ase T1

Zdroj: Archiv autorky

Obrazek 38: Ochranné rukavice pacienta €. 3

Zdroj: Archiv autorky
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Pacient ¢. 3 stravil na kiesle v ¢ase TO 1 hodinu, v ¢ase T1 zrhuba 30 minut.
Doba mezi prvni a druhou navstévou ¢inila 3 mésice. Z fotek je patrné poskozeni
gingivy a sliznic nésledkem trazu v oblasti frontalniho Gseku, jednalo se o pad z
kola. Pfed zacatkem vySetfeni byly pacientovy rty oSetfeny vazelinou, aby se
zamezilo popraskani rtd a koutkti. V duting tstni bylo nutné vyhnout se klouzavych
pohybil po m&kkych tkanich dutiny Gstni, aby nedoslo k naruSeni hojivého procesu.
Pribéh osetfeni nebylo tieba déale upravovat. Pacient €. 3 nosi ochranné rukavice,
které pomahaji chranit kiehkou kiizi na rukou.

Index QH byl hodnocen v rozsahu vestibuldrnich ploch horniho a dolniho
frontalniho useku. V obdobi mezi TO a T1 doslo k eliminaci do¢asnych stiednich

fezék a k profezani zubti 11 a 31.

Tabulka 4: Hodnoty QH indexu u pacienta ¢. 3

1. navstéva TO 2. navstéva T1

QH 39 20
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Kazuistika ¢. 4

1. Osobni udaje

* Pohlavi: muz

» Vék: 4 roky

 EB: recesivni dystroficka

+ Strava: mixovana strava s vyuzitim vyzivovych suplement Fantomalt a
Nutricream

2. Farmakologicka anamnéza

* ATB Ix za 6 mésict, diazepam, nurofen, zinek, Vigantol

3. Alergologicka anamnéza

* Neuvadi

4. Stomatologicka anamnéza
* V fijnu 2017 extrakce 7 kazem destruovanych zubi a separace jazyka

* Mikrostomie

* Pouziva pouze solo kartacek, otec i matka Cisti a uvadi, ze pacient hiife
spolupracuje

5. Klinické projevy EB

» Rozsahl¢ 1éze po celém téle

* Puchyfe se tvoii jiz pfi malém tlaku na kizi

* Nosi ochranné rukavice pro ochranu rukou

6. Doporucené pomiicky

* Curaprox 1006 a Curaprox smart

* zubni pasta Elmex Junior

* GC Tooth Mousse
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Obrazek 39: Pacient ¢. 4 v ¢ase TO

Zdroj: Archiv autorky

Obrazek 40: Pacient ¢. 4 v ¢ase T1

Zdroj: Archiv autorky

Obrazek 41: Ochranné rukavice pacienta ¢. 4

-
r Y ' /
‘_\‘\ /

Zdroj: Archiv autorky
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Obrazek 42: Puchyte na dolni konceting u pacienta ¢. 4

Zdroj: Archiv autorky

QH index byl odecten pouze v dolni Celisti pro uraz a naslednou eliminaci

horniho do¢asného levého fezaku.

Tabulka 5: Hodnoty QH indexu u pacienta ¢. 4

1. navstéva TO 2. navstéva T1

QH index 9 8

V case TO stravil pacient na kiesle 30 minut, v ¢ase T1 pak 20 minut. V ¢ase
mezi TO a T1 utrpél Graz, kdy doslo ke ztraté¢ docasného levého stredniho fezéku.
Béhem prvni navstévy pacient piili§ nespolupracoval v ¢isténi, ve druhé navstéve
jiz sam Cistil kartaCkem Curaprox Smart a nasledné docist'ovani solo kartackem bez

problému zvladl.
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Kazuistika €. 5

1. Osobni udaje

* Pohlavi: Zena

» Vék: 41 let

* EB: dominantni dystroficka

« Strava: racionalni s omezenim tvrdych a suchych potravin

2. Farmakologicka anamnéza

* Nebere trvale zadné 1¢ky

3. Alergologicka anamnéza

* Neuvadi

4. Stomatologicka anamnéza

* Sonicky kartacek Waterpik

* Zubni nit

* Zubni pasta Meridol

5. Klinické projevy EB

* Odérky a puchyiky vznikaji v duting Gstni po poziti tvrdsi stravy
* Pacientka uvadi velkou krvécivost dasni, kterou ptisuzuje své diagndze EB
6. Doporucené pomiicky

* Sonicky karta¢ek ponechan, doporucen stiidat s Curaprox 3960
* Mezizubni kartdc¢ek Curaprox prime cerveny

* Solo kartacek na docistovani hiife pfistupnych mist
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Obrazek 43: Pacientka ¢. 5 v ¢ase TO

Zdroj: Archiv autorky

Obrazek 44: Pacientka ¢. 5 v ¢ase T1

Zdroj: Archiv autorky

Pacientka stravila na kfesle v ¢ase TO celkem 45 minut, ve druhé navstéve
T1 30 minut. V ¢ase T1 bylo pacientce provedeno odstranéni zubniho kamene spolu
s depuraci a fluoridaci.

QH index byl odecten v rozsahu od pravych Spicaki po levé Spicaky v horni

a dolni gelisti.

Tabulka 6: Hodnoty QH indexu u pacientky ¢. 5

TO T1

QH index 34 11
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Kazuistika ¢. 6
1. Osobni udaje

* Pohlavi: Zena

» Vék: 41 let

* EB: dominantné dystroficka

« Strava: racionalni s omezenim tvrdych a suchych potravin

2. Stomatologicka anamnéza

« Kartacek Curaprox 5460

« Ustni sprcha

* Mezizubni kartacek Tepe oranzovy a Cerveny

 Zubni pasta Lacalut a Elmex

* Pravideln¢ navs§tévuje PZL mimo EB centrum

* Proteticky oSetiena (korunky)

3. Farmakologicka anamnéza

* Léky trvale neuziva

4. Kilinické projevy EB

* Projevy mirné, pacientka uvadi vétsi nachylnost mékkych tkani dutiny ustni na
tvrdou stravu, kartacek, horké napoje apod.

« Cetnost projevil zavisi na roénim obdobi (v letnich mésicich jsou projevy
vyrazngjsi)

5. Doporucené pomiicky

¢ Curaprox Ultrasoft 5460 ponechan

* Mezizubni kartdcky Tepe dporuceny ve verzi Soft

 Kolem protetickych praci (korunky) doporucen solo kartacek CS 1006
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Obrazek 45: Pacientka ¢. 6 v ¢ase TO

Zdroj: Archiv autorky

Obrazek 46: Pacientka ¢. 6 v ¢ase T1

Zdroj: Archiv autorky

Pacientce bylo ve druhé navstévé provedeno odstranéni zubniho kamene
ultrazvukem, depurace a fluoridace. QH index byl hodnocen v rozsahu

vestibularnich plosek hornich a dolnich $pic¢aka.

Tabulka 7: Hodnoty QH indexu u pacientky ¢. 6

1. navstéva 2. navstéva

QH 23 0

Pacientka ¢. 6 vykazovala pfiznivy stav v dutin€¢ Gstni. Hygienu provadi
pravidelné a systematicky, v dutin¢ Ustni nebyly nalezeny Zadné puchyte a léze.
Pted vySetfenim byly pacientce rty oSetieny vazelinou, jinak nebylo tieba pribéh
navstévy vyrazné modifikovat. Pacientka stravila na kiesle v navstéve TO pil

hodiny a v ¢ase T1 zhruba 20 minut.
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Kazuistika €. 7

1. Osobni udaje

* Pohlavi: muz

» Vék: 29 let

* EB: dominantné dystroficka

* Strava: klasicka

» Hematochromatoza, kuiak

2. Farmakologicka anamnéza

* Helicid

3. Alergologicka anamnéza

« Laktoza

4. Stomatologicka anamnéza

* Pravideln¢ chodi na preventivni prohlidky k PZL mimo EB Centrum
* Curaprox 5460

* Mezizubni kartdcky znacky Tepe - modry a Cerveny
« Cisti pouze veler a v zavislosti na obtizich

5. Klinické projevy EB

* Puchyte se tvoti po tvrdsi straveé ¢i po traumatu
* Hojeni trva déle a dochézi k jizveni

6. Doporucené pomiicky

¢ Curaprox 3960

* Mezizubni kartdcky Tepe ponechany

* Vyplachy CHX 0,2% po dobu 14 dni
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Obrazek 47: Pacient ¢. 7 v ¢ase TO

Zdroj: Archiv autorky

Obrazek 48: Pacient ¢. 7 v ¢ase TO - pravy bo¢ni
pohled

Zdroj: Archiv autorky

Obrazek 49: Pacient ¢. 7 v ¢ase TO - levy bo¢ni
pohled

Zdroj: Archiv autorky
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Obrazek 50: Pacient ¢. 7 v ¢ase T1

Zdroj: Archiv autorky

Pacient ¢. 7 ve druhé navstévé podstoupil odstranéni supragingivalniho
zubniho kémene, depuraci a fluoridaci. Pacient byl odesldn na zhotoveni
extraoralniho OPG snimku a intraoralnich snimka ke svému praktickému zubnimu
I€kati. Poté¢ absolvuje odstranéni subgingivalniho zubniho kamene pod lokalni
anestezii.

QH index byl odecten v rozsahu vestibularnich ploch od levych prvnich

stalych molart po pravé stalé molary v horni a dolni Celisti.

Tabulka 8: Hodnoty QH indexu u pacienta ¢. 7

TO Tl

QH index 86 28

53



Na zavér uvadim v grafu porovnani hodnot indexu QH v ¢asech TO a T1 u
pacientii 1-7. Z grafu je patrné, Zze hodnoty indexu byly v ¢ase T1 u kazdého z nich

niz8i nez v ¢ase TO.

Graf 2: Porovnani hodnot QH indexu v ¢ase TO a T1
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5. Diskuse

Podnétem k bakaléiské praci byly z mého pohledu nedostacujici informace
pro dentélni hygienistky tykajici se pacientil s EB. Diagnézu EB ma v Ceské
republice zhruba 300 pacientli a tim se fadi mezi vzacna onemocnéni. Pacienti jsou
sousttedéni v EB Centru pfi FN Brno. Lze se domnivat, Ze tato diagndza
pfedstavuje pro mnohé rodiny ekonomickou zatéz, proto cestovani za
specializovanou zubni pé¢i mize byt jednim z faktorti, ktery stoji za nedostate¢nou
informovanosti pacientii o dentalni hygiené. Pfedpokladdm, Ze hlavnim divodem
vSak zlstavd predevSim nevédomost pacienti o moznosti dentdlni hygienu
absolvovat. Edukace dentalnich hygienistek o tomto onemocnéni by mohla pomoci
tento problém centralizace péce vyfiesit.

Prakticka cast bakalafské prace byla provedena formou 7 kazuistik pacientti s
diagnozou EB. Sest z nich mélo diagnostikovanou dominantni dystrofickou formu
EB a jeden pacient mél recesivni dystrofickou formu. Cely soubor pacientd
navstivil dentdlni hygienistku celkem dvakrat. Odstupy mezi jednotlivymi
navstévami byl jeden az dva mésice. Vysetfeni v ordinaci bylo zaméfeno na Groven
dentalni hygieny, kdy se hodnotila retence plaku na vestibularnich ploskach zubi.
Pti druhé navstéve bylo celé méfeni provedeno znovu, aby bylo mozné posoudit,
zda doslo ke zlepSeni ¢i zhorSeni domaci péce o chrup.

Hypotéza €. 1 predpokladala, Ze pacienti s EB maji nizkou tGroven dentdlni
hygieny. VSichni pacienti ze souboru uvedli, Ze nikdy diive dentdlni hygienu
neabsolvovali. Mohu usuzovat, Ze o takové moznosti nebyli informovéni a
nepokladali ji za dulezitou. Zubni péci ve vétsing piipadt podstupuji mimo EB
centrum, pfedevsim z divodu vzdalenosti od bydlisté. Pacienti ze souboru méli
zakladni znalosti o spravném c¢isténi, prakticky je vSak neuméli efektivné aplikovat
. Roli hraje i finan¢ni narocnost zubniho osetfeni. Rodiny s vyskytem EB musi
vynalozit velké ¢astky na oSetfovaci materidl, jehoZz je velkd spotfeba. Velka cast
pozornosti je cilena na kozni projevy a funkéni poruchy, které s poruchou kiize
souvisi. Ackoliv byli pacienti pouceni svym zubnim lékaifem nebo na jedné z mnoha
akei, které potada Debra CR, pro Gdinnou prevenci zubniho kazu jsou viak tyto
informace nedostacujici. Zubni kaz a vyziva by m¢l byt dan do vétsi souvislosti tak,

aby pacienti porozuméli propojeni téchto jednotek. Informovanost o zdsadach
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spravné vyzivy a vhodné domaéci péci o chrup je pro prevenci zubniho kazu zcela
zasadni. VySe uvednd preventivni opatfeni piedstavuji pro pacienta mensi finan¢ni
a ¢asovou naro¢nost, nez 1é¢ba nasledki zubniho kazu. Predchazeni onemocnéni
zubnim kazem dokaZze uSetfit spoustu trapeni a bolesti.

Nejvetsim vyskytem zubnich kazi disponoval pacient ¢. 4 s recesivni
dystrofickou formou. Ve svych 4 letech absolvoval pro rozsdhlé kazy extrakci
celkem 7 do¢asnych zubl. Domnivam se, Ze organizované a pravidelné preventivni
prohlidky s instruktazi ¢isténi by v tomto piipad¢ vedly k zachran¢ zubli nebo
alesponi ke snizeni poctu extrahovanych docasnych zubd.

U pacienta ¢. 7 byly hodnoty QH indexu velmi vysoké. V tomto piipade se
prokazalo, ze nejmekéi kartacek nemusi byt v kazdém piipadé tou nejlepsi volbou
u pacientll s EB. Gingiva byla v tomto pfipad¢ ve velkém zanétu. Pacientovi byl
doporucen stfedné¢ mékky kartacek, na ktery sam pacient reagoval pozitivné. V
porovndni s prvni navstévou bylo plaku po obarveni vyrazné méng.

U zbyvajicich pacientd ze souboru byly hodnoty QH indexu primémé a
odpovidaly béznému nalezu u needukovaného pacienta. Prvni hypotéza byla
vzhledem ke zjisténym hodnotam QH indexu potvrzena.

Hypotéza €. 2 se tykala predpokladu, Ze absolvovani dentdlni hygieny povede
ke zlepSeni Gstni hygieny u EB pacientl. Tato hypotéza se potvrdila napfic vSemi
kazuistikami, kdy hodntoty QH indexu byly v ¢ase T1 vzdy niZ§i, u pacienta ¢. 2 a
¢. 6 inulové, nez v ¢ase TO. Absolvovani dvou sezeni s dentalni hygienistkou vedlo
ve vSech ptipadech k uvédomnéni, ze prevence ma i s touto diagnoézou
nezastupitelnou roli. Spravnou techniku ¢isténi klasickym zubnim kartackem,
mezizubnim kartdCkem a piipadné solo kartaickem je tfeba neustile opakovat a
nacvicovat piimo v ustech pacienta. U détskych pacient bylo dilezité vymezit
velky €as na motivaci a instruktaz a vSe vysvétlit jejich zdkonym zéstupctim, ktefi
byli po celou dobu oSetfeni pfitomni. Pacient €. 3, ktery nosil ochranné rukavice
neuvadél jejich noSeni jako limitujici viici spravnému uchopu zubniho kartacku a
mezizubnich pomticek. U pacienta €. 4 toto tvrzeni nelze pln¢ ovétit vzhledem k
nizkému véku a nevyvinuté jemné motorice v porovnani s pacientem €. 3.

Hypotéza ¢&. 3 predpokladala, ze pacienti s EB nejsou dostate¢né seznameni

s nabidkou zubnich pomiicek na ¢eském trhu. Zakladni doporuceni a vhodnych
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pomuckach dostali vSichni pacienti ze souboru od svych zubnich 1ékaiti. Pacienti
se boji, Ze by pfi €isténi zubti mohlo dojit k poranéni. Obvykle nasleduji doporucenti
pouzivat co nejmekci kartdcek. Ten ale nemusi byt vzdy u€innym v odstranéni
plaku. Pacient €. 3 a €. 5 stfidaji manudlni zubni kartacek s elektrickym sonickym
kartd¢kem. Odstranéni zubniho plaku bylo efektivnéjSi, navic pouzivani
elektrického kartdcku nevyzaduje takovou casovou naro€nost jako ultramékky
kartacek. V tomto ptipadé 1ze poukéazat na skutecnost, ze volba zubniho kartacku
by méla spliiovat dvé podminky, a to atraumati¢nost a efektivitu.

Tvrzeni, ze pacient s EB neni dostate¢n¢ informovany o spektru pomiicek se
prokézalo pfedevsim u pacienta €. 5. Pacient €. 5 se snazil, m¢l vSak velkou obavu
z mezizubnich pomiicek kvuli velké krvacivosti, kterou pficital své diagndze.
Pacientovi byla vybrana spravna velikost mezizubnich pomticek a sadm pacient
hodnotil skutecnost velkého vybéru pozitivné. Ukazuje se, Ze neznalost se netyka
pouze manudlnich zubnich kartackd, ale i dalSich pomtcek ustni hygieny. Tteti
hypotéza se tak rovnéz potvrdila.

Svou pozornost jsem zaméfila také na zubni pasty. DEtsti pacienti €. 1, 2,3 a
4 pouzivali détskou zubni pastu znacky Elmex, se kterou byli spokojeni. Pro
porovnani jsem témto pacientim predala détskou zubni pastu od znacky Herbadent,
kterou pacienti pfijali kladné. Bylinkova chut’ byla pro pacienty piijemnou zménou.
U dospélych pacientli jsem se rozhodla pro vyzkouseni vice znacek. Pacientka ¢. 6
neuvedla zadnou konkrétni pastu z diivodu, ze zddnou nepouziva pravidelné. V
tomto piipadé se osvédcila zubni pasta znacky Biorepair.

Pacientlim €. 5 a 7 jsem vzhledem k vyskytu vyrazngjsi gingivitidy doporucila
zubni pasty znacky Enzymel. Pacient ¢. 5 rovnéz uvedl dobrou zkuSenost se
znackou Meridol. Pacienti ocenili nové informace tykajici se slozeni zubnich past
a na moznost si pastu vyzkousel reagovali kladné. Tteti hypotéza se tak potvrdila i
diky rozhovoriim s pacienty a informacim z anamnestickych dotaznik.

Posledni hypotéza ¢. 4 popisovala diagnézu EB jako ptekazku v
profesionalnim oSetfeni u dentdlni hygienistky. Tato hypotéza se nepotvrdila v
celém souboru vySetiovanych pacientli. Co se tyc¢e postupil, vychazela jsem z
informaci uvedenych v pfiru¢ce Suzanne Krammer, kde autorka uvadi doporucené

postupy pro ambulantni péci pacientll s EB v ordinaci zubniho 1€kate. U vSech

57



pacientii ze souboru s dominantni dystrofickou formou (1, 2, 3, 5, 6 a 7) prob&hlo
oSetfeni bez komplikaci. Podminkou bylo oSetfeni rti vazelinou a jemné zachazeni
s nastroji. Na zadny z vykont pacient nereagoval piecitlivéle a nepozorovala jsem
zvysené krvaceni (napf. po odstranéni zubniho kamene ultrazvukem). Rovnéz v
Case po absolvovani dentalni hygieny vSichni vySetfovani pacienti jakoukoliv
citlivost ¢i krvaceni negovali.

U pacienta ¢. 4 muselo byt oSetieni modifikovano vice vzhledem k recesivni
dystrofické formé a nizkému véku pacienta. Pacient ve svych 4 letech podstoupil
separaci jazyka a extrakci 7 doCasnych zubi kviili rozsdhlym kazim. Separace byla
uspésna Castecné, oralni pristup k zublim v dolni Celisti je obtizny, ale ne nemozny.
Pro oSetfeni pacienta s mikrostomii je vhodné pouzit mensi nastroje a svételné
koncovky. Domnivam se, Ze své uplatnéni najdou i lupové bryle se svételnym
zdrojem, které umozni detailnéj$i pohled na Spatné pfistupnd mista. Pacient bez
potizi absolvoval instruktaz ¢isténi zubii spolu se svoji matkou, ktera byla poucena
o docistovani. Spoluprace pacienta byla ve druhé navstéve veétsi, nez v té predchozi.
Z toho usuzuji, Ze nezavisle na formé onemocnéni je instruktaz ¢iSténi vhodnymi
pomuckami pfinosna.

V zavéru praktické Casti byl vytvoren letdk, ktery shrnuje poznatky o
spravném provadéni individudlni Gstni hygieny ziskané b&hem prace s pacienty.
Informovanost, motivace a instruktdz pacienta je nedilnou soucasti efektivni

prevence zubniho kazu u pacientii s EB.
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6. Zavér

Bakalafska prace se vé€nuje problematice oSetfeni pacientli s Epidermolysis
bullosa congenita v ordinaci dentalni hygienistky. EB je vzacné kozni onemocnénti,
které postihuje kiizi a slinice.

Teoreticka ¢ast poskytuje zékladni informace o vzniku onemocnéni a
jednotlivych forméach. Vyskyt zubniho kazu je uveden do souvislosti s vyzivou
pacientl s EB. Informace o managementu zubniho oSetfeni byly Cerpany piedev§im
z ptiru¢ky Suzanne Krammer z roku 2012, kde autorka popisuje nejcastéjsi uskali
spojené s osetfenim EB pacientt.

Ukolem dentalni hygienistky je pacienty s onemocnénim EB véas edukovat v
oblasti zdravych stravovacich navykt ve vztahu k zubnimu kazu. Zubni kaz vzniké
plsobenim sacharidli a bakterii na vnimavy povrch zubu za urCitou casovou
jednotku. U onemocnéni EB je rozvoj kazu urychlen ztizenymi podminkami v
dutin€ ustni. Mikrostomie, obliterace retniho vestibula ¢i ankyloglosie miize
vyrazné prispét k nemoznosti zubni plak efektivné odstranit. Svou roli hraji také
obavy pacientll ze sebepoSkozeni a bolesti pii manipulaci se zubnim kartackem a
dalsimi pomiickami ustni hygieny. Nacvik ciSténi pfimo v ustech pacienta
ptizptisobeny jeho individudlnim potiebam je v prevenci klicovy. Pomicky
vybrané na miru pro kazdého pacienta a pravidelné navstévy pomohou zlepsit
pacientim s EB jejich oralni zdravi a snizit jejich strach z navstévy zubni ordinace.

Praktickd cast byla zaméfend na soubor pacientl s rGznymi formami a
pribéhem EB. Vysledky vyzkumu poskytuji informace o tom, jak s pacientem v
ordinaci zachdzet a na co se pfi vySetieni a oSetfeni zaméfit. Poukazuji také na fakt,
ze z navstévy zubni ordinace nemusi mit strach ani pacient, ani oSetiujici. Pfi
zachovani pravidel pro atraumatické zachézeni s nastroji a respektovani potieb

pacienta lze dosdhnout oboustranné spokojenosti.
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8. Souhrn

Cil: Cilem této prace bylo zaméfit se na uskali ordlniho zdravi u vrozeného
kozniho onemocnéni Epidermolysis bullosa a navrhnout optiméalni management
domadci a profesionalni ustni hygieny.

Soubor a metodika: V praktické ¢asti bylo provedeno 7 kazuistik pacientil s
EB, ktefi nikdy predtim dentalni hygienu neabsolvovali. Kazdy z nich podstoupil
vySetfeni v casech TO a T1, ve kterych mu byl vySetten Quigley-Hein index pomoci
detek¢niho roztoku a byla pofizena fotodokumentace. Ziskand data poslouzila k
porovndni stavu urovné Ustni hygieny v prvni a druhé navstéveé a zdroven byla
vyuzita k motivaci pacientl béhem instruktaZze s vybranymi pomtickami. Pacientim
byly podle individualni potieby poskytnuty vykony profesionalni dentalni hygieny
- odstranéni zubniho kamene, depurace a fluoridace.

Vysledky: Béhem vyzkumu doslo u vySetrované skupiny pacientt ke zlepSeni
provadéni domaci Ustni hygieny a tim i ke snizeni hodnot QH indexu na zakladé
ziskanych informaci v prvni nav§téve. Spatné dosaZitelna a obtizné Gistitelna mista
byla pfi nacviku individudlné¢ zohlednéna. VSichni pacienti ze souboru byli
edukovani v oblasti zdravych stravovacich navykl ve vztahu k zubnimu kazu a
roz$ifili si své poznatky tykajici se dostupnych vyrobkii na ¢eském trhu. U détskych
pacientl byl poucen rovnéz jejich zdkonny zastupce.

Zavér: Epidermolysis bullosa congenita postihuje kiiZi a sliznice. Neznalost
a nevédomost ve spojeni s bolestivymi lézemi na sliznici dutiny Ustni a obavami
pacienta ze sebepoSkozeni znemoznuji provedeni spravné Ustni hygieny.
Nedostate¢né odstranéni zubniho povlaku vede ke vzniku zubniho kazu a jeho
komplikaci. Absolvovani dentalni hygieny, uprava stravy a instruktaz ¢isténi zubi
u dospélych pacientti, déti a jejich doprovodu vhodnymi pomickami pomaha ke
snizeni vyskytu zubniho kazu a jeho komplikaci u pacienti s EB.

Klic¢ova slova: Epidermolysis bullosa congenita, dentalni hygiena, zubni kaz,

vyZiva.
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9. Summary

Aim: This work focuses on the issue of oral hygiene of patients suffering from
congenital dermal illness Epidermolysis bullosa and suggests optimal management
of home and professional oral hygiene.

Group of patients and methodology: Practical part comprises of 7 case
studies of patients with EB who had never practiced oral hygiene before. Every
subject has undergone examination in times TO and T1 in order, to determine
Quigley-Hein index with help of detection solution and to obtain photo
documentation. Acquired data was used to compare the state of oral hygiene on the
first and second visit and to motivate patients during briefing where they learned
how to use selected equipment. According to their individual needs, patients
received professional dental care — removal of tartar, depuration and fluoridation.

Results: During research, all subjects improved their oral hygiene habits what
caused decrease in values of QH index, based on information obtained during the
first visit. Places that are either difficult to reach or clean received individual
attention during practice. All patients were educated in area of healthy eating habits
in relation to tartar and improved their knowledge of products available on Czech
market. Legal representatives of child patients were instructed as well.

Conclusion: Epidermolysis bullosa congenita affetcs skin and mucous
membranes. Lack of knowledge concerning painful lesions on mucous membrane
of oral cavity and patient’s fear of self-harm makes proper oral hygiene impossible.
Insufficient removal of dental plaque leads to creation of dental caries and its
complications. Proper oral hygiene, diet and cleaning technique helps to reduce
creation of dental caries and its complications in patients with EB.

Key words: Epidermolysis bullosa congenita, dental hygiene, dental caries,

nutrition.
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Prilohy

Priloha ¢. 1: Anamnesticky dotaznik

STOMATOLOGICKA KLINIKA
Fakultni nemocnice Kralovské Vinohrady, Praha 10
Klinicka baze 3. lékarské fakulty Univerzity Karlovy

ANAMNESTICKY DOTAZNIK

Jméno a prijmeni: Titul:
Rodné ¢islo: Datum narozeni: Pojistovna:
Bydlisté:
Mobilni telefon: E-mail:
Povolani:
ZDRAVOTNI UDAJE (odpovézte pozorné na viechny otazky)
* Lécila(a) jste se v nemocnici v poslednich 12 mésicich? ANO NE

-pokud ano, na jaké onemocnéni?

* Lécil(a) jste se ambulantné v poslednich 12 mésicich? ANO NE
-pokud ano, na jaké onemocnéni?

* Uzival(a) jste néjaké léky poslednich 12 mésici? ANO NE
-pokud ano, které?

* Berete drogy? ANO NE
-pokud ano, jaké?
*  Mél(al jste nékdy alergii? (Léky, pyl, prach, chem. latky aj.) ANO NE
-pokud ano, jakou?

* Mate predepsanou néjakou dietu, omezeni v jidle? ANO NE
-pokud ano, jakou?

* Trpite zvySenou krvacivosti? ANO NE
* Kourite? ANO NE
* Mate kardiostimulator? ANO NE
* Pro Zeny: jste v soucasné dobé téhotna? ANO NE
Oznacte prosim z uvedenych onemocnéni ta, které vas postihla (pokud ano, napiste
rok):

onemocnéni srdce astma jaterni onemocnéni epilepsie

cukrovka revmaticka horeckazloutenka otres mozku nador
bakterialni endokarditida tuberkuléza AIDS vysoky krevni tlak
* U kterého stomatologa jste registrovan(a)?

* Jaké stomatologické osetreni Vam bylo naposledy poskytnuto?

70



Forma EB:

Jaké pomlcky dentalni hygieny pouZivate?

Byli jste pouceni o spravném c¢iSténi svym oSetrujicim |ékafem? Byly tyto informace
pro Vas dostacujici?

Vypiste, jak vypada vas typicky jidelnic¢ek v ramci jednoho dne:

Snidané:

Svacina:

Svacina:

Vecere:

Napoje:

Prohlasuji, Ze jsem si védoma(a) duleZitosti vyse poskytnutych informaci pro mé sprdvné
léCeni, odpoveédél(a) jsem proto uplné a pravdivé na vsechny otdzky a nezatajil(a) Zddné
informace o svém zdravotnim stavu.

Dne: Jméno a prijmeni: Podpis:
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Priloha €. 2: Souhlas s porizenim fotodokumentace

INFORM(’)VA’NY SOUHLAS S OSE’TflEl\’IiM STUDENTKOU
DENTALNI HYGIENY A S PORIZENIM A POUZITIM
FOTODOKUMENTACE

Jméno a prijmeni:
Datum narozeni:

Prohlasuji, Ze jsem byl/a sezndmena a souhlasim s oSetienim od studentky
dentalni hygieny Lucie Zidkové, studentky 3.1¢katské fakulty Univerzity Karlovy.

S potizenim fotografii, které¢ budou anonymné pouzity v bakalarské praci
s ndzvem Dentalni hygiena u pacientl s Epidermolysis bullosa congenita

SOUHLASIM NESOUHLASIM

Potizené fotografie a vybrané osobni tidaje budou pouzity pro tcely bakalarské
préace, prezentace na odbornych seminafich, kongresech a odbornych publikaci.

Prohlasuji, Ze jsem byl poucen/a o svém pravu klést otazky a svobodné se
rozhodnout, zda s navrzenym postupem souhlasim, ¢i nikoli. Prohlasuji, ze
podanym informacim rozumim a nemam zadné dalsi otazky, ani nejasnosti a
vyslovuji sviij svobodny informovany souhlas s poskytnutim potizené obrazové
dokumentace pro potieby prezentace v odbornych i laickych kruzich.

V Praze dne: Podpis:...ceeeeveicnceicssnnicssnncssnnessnnnenes
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Priloha ¢. 3: Informacni letak - prvni strana

éléTIvENI',Zl,JBfJ S NEMOCi
MOTYLICH KRIDEL

Projevy nemoci

- porucha tvorby klze, vlasu, nehtd a zubt

+ poskozeni sliznic nejéastéji v travicim a
vylu€ovacim ustroji

+ vznik puchyfid a otevienych ran na kdzi

+ Casté infekce

* pomalé hojeni ran

Zubni kaz
Rozvoj zubniho kazu velice Uzce souvisi s
vyzivou. Mezi rizikové faktory patfi:
+ kaSovité strava, ktera pfilne k povrchu
zubu
+ popijeni sladkych napoj
« nadmeérny pfijem jednoduchych cukrd,
které dlouhodobé plsobi na povrch zubu
- nedostate¢na Ustni hygiena

Jaké pomtucky si mam vybrat?
Volba spravnych pomuicek je vzdy individualni. S
vybérem Vam pom0ze zubni IékaF ¢i dentalni
hygienistka. Vzhledem ke zvySenému vyskytu
puchyrkd a bolestivych odérek je obecné vhodné
zvolit:
+ zubni kartacek s malou hlavou a rovné
stfizenymi mékkymi viakny
+ jednosvazkovy kartaek na docisténi Spatné
Zubni kartacek nemusi byt vzdy ten pfistupnych mist p¥i mikrostomii apod.
nejjemnéjsi. Idealni je zvolit takovy, + mezizubni pom(icky na &iténi mezizubnich
ktery nebude posSkozovat mékké prostort
tkané a odstrani vSechen poviak z @ - astnivoda s antiseptickymi latkami

povrchu zubu. + fluoridovy gel na posileni skloviny
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Priloha ¢. 3: Informacni letak - druha strana

Kdy a jak si mam zuby Géistit?
* rano a vecer

* najit si v Cidténi systém (napf. zalit vpravo nahore, vycistit
predni ploSky, poté vnitfni plosky a na zavér kousaci
plosky, pak teprve pfejit na dolni Celist.)
jemné, krouZivé pohyby
mezizubni kartacky staci jednou denné
u déti rodi¢e vzdy docistuji a kontroluji spravnost navyki
jednou tydné aplikovat fluoridovy gel
na délce cisténi nezalezi, dilezité je Cistit, dokud zuby
nebudou ¢isté - po prejeti jazykem jsou hladké
skvélou pomuckou jsou detekéni tabletky na plak - zbyly
plak obarvi (k sehnani v 1ékarné)

Pro¢ je ¢isténi zubt dulezité?
Zubni kaz je infekéni onemocnéni. Jeho komplikace mohou vyustit az v pfedéasnou ztratu
zubu, ktera neni zadouci z nékolika divodu:
+ porucha zubniho oblouku jako funkéniho celku pfi zpracovéani potravy v Ustech
+ ortodontické vady - stésnani zubl, zména polohy sousednich zubt
poruchy vyslovnosti
vzhled

bolest zplisobena zubnim kazem miize vést k odmitani stravy a k rozvoji malnutrice

Svého zubniho lékare ¢i dentalni hygienistku navstévujte v
pravidelnych intervalech. Prevence neboli a stoji méne.

V pripadé dalSich dotazli se nevahejte obratit na zubniho Iékare ¢i dentalni hygienistku.

duben 2018
Lucie Zidkova
lucizidkova@gmail.com
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