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Pise: dr. sc. Marin Vodanovic, dr. stom., Sveuciliste u Zagrebu,

Stomatoloski fakultet, Zavod za dentalnu antropologiju

Bulozna epidermoliza (Epidermolysis bullosa) je nasljedni
poremecaj iz skupine genodermatoza kojem je svojstve-
na izrazita osjetljivost koze, a katkad i sluznice. Kako je
koza osjetljiva na najmaniji pritisak, trljanje i dodir, ona
vrlo lako puca, pri cemu nastaju bolne rane i mjehuri nalik
onima kod opeklina. Naime, koza se sastoji od tri glavna
sloja koja se od vanjske povrsine pruzaju sljedecim redo-
slijedom: epidermis, dermis i hipodermis (potkozni sloj); s
tim da su epidermis i dermis razdvojeni bazalnom mem-
branom. Sam naziv Epidermolysis bullosa, odnosno “bu-
lozna epidermoliza” mnogo nam govori o prirodi bolesti:
epiderm - odnosi se na sloj epidermisa; lysis - oznacava
razdvajanje, a bullosa - znaci mjehurast. Ukratko bulozna
epidermoliza moze se opisati kao razdvajanje slojeva epi-
dermisa uz stvaranje mjehura.

1. jednostavna bulozna epidermoliza,

2. spojna bulozna epidermoliza,

3. distroficna bulozna epidermoliza.

Jednostavna bulozna epidermoliza manifestira se jedino
na kozi i to u njezinu vanjskom dijelu (epidermisu), dok
kod ostalih, slozenijih oblika do odvajanja slojeva dolazi
u podrucju bazalne membrane; u tim slucajevima, bolest
moze imati i sistemske manifestacije. Neovisno o tome koji
je sloj koze zahvacen, za sve tipove bolesti karakteristicno
je da kod oboljele osobe postoji urodeni nedostatak razli-
citih bjelancevina u kozi. Te su bjelancevine odgovorne za
povezivanje razlicitih slojeva i stanica u kozi i sluznici, a
zbog njihovih kvalitativnih i/ili kvantitativnih poremecaja,
one postaju osjetljive i sklone pucanju.

Prema dostupnim epidemioloskim podacima, bolest se
prosjecno pojavljuje kod od 2 do 4 osobe na 100 000 ljudi
neovisno o rasi i pripadnosti pojedinim etnickim skupina-
ma, a oba su spola jednako pogodena. Istrazivanja su
pokazala da u SAD-u postoji oko 12 500 oboljelih od jedno-
stavne bulozne epidermolize. Podaci o pojavnosti tog obli-
ka bulozne epidermolize za ostale zemlje dosta variraju i
obuhvacaju 0d 7,8 slucajeva na milijun zivorodene djece u
Japanu pa do 5,4 slu¢aja u Norveskoj. Procjenjuje se da u
Hrvatskoj ima oko 9,6 slu¢ajeva na milijun Zivorodenih.

epidermis

dermis .

hipodermis

Naziv Epidermolysis bullosa: epiderm - odnosi se na sloj
epidermisa; lysis - oznaéava razdvajanje, a bullosa - znaci
mjehurast. Ukratko bulozna epidermoliza moze se opisa-
ti kao razdvajanje slojeva epidermisa uz stvaranje mje-
hura.
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Brojni genetski defekti dovo-

de do poremecaja u medusobnom adheriranju i spajanju slojeva koze, $to
uzrokuje njihovu strukturalnu slabost i osjetljivost na mehanicka ostecenja.
Bolest se moze naslijediti autosomno dominantnim nacinom, $to znaci da je
dovoljan samo jedan “bolesni” gen za pojavu bolesti. U takvim slu¢ajevima
najcesce jedan od roditelja ima istu bolest kao i dijete. Sanse da ¢ée dijete
dobiti bolest su 1:2 u svakoj trudnoci. U drugim slucajevima nasljedivanje
je autosomno recesivno, $to znaci da su oba roditelja “nosioci” bolesnoga
gena, ali ne oéituju znakove bolesti, a Sanse da dijete dobije bolest su 1:4.
Postoji vise od deset gena za koje se zna da uzrokuju razlicite oblike bulozne
epidermolize. Takoder, bulozna epidermoliza moze se razviti i kod mutacije
gena koja se pojavljuje u trenutku formiranja jajasca ili spermija kod roditelja.
Ni spol ni redoslijed radanja djece ne utjecu na mogucnost razvoja bulozne
epidermolize kod djeteta. Osim nasljedne bulozne epidermolize postoji i ste-
¢ena bulozna epidermoliza koja je po svojim karakteristikama vrlo sli¢na
nasljednoj.
Bolest nastupa po porodaju ili ubrzo nakon njega, uz iznimku blagih slu¢ajeva
koji mogu ostati neprepoznati i do odrasle dobi. Kod blazih oblika bolesti prvi
simptomi pojavljuju se tek kad dijete pocinje puzati, hodati i tréati ili kad se
adolescent krene aktivno baviti tjelesnom aktivnoscu. Najmladi oboljeli od ove
bolesti éesto se u javnosti nazivaju “djeca leptiri” upravo zbog svoje osjetljive
koze, koja je krhka poput krila leptira. U pacijenata koji prezive djetinjstvo, naj-
gedéi uzrok smrti je metastatski karcinom skvamoznih stanica, koji je posebno
Cest u recesivno naslijedenih epidermoliza izmedu 15. i 35. godine.

Mjehuri i rane mogu se pojaviti samo na

pojedinim specifiénim dijelovima tijela kao $to su ruke i stopala, aliisto tako
mogu zahvatiti i sva druga podrucja. Tako nastale rane mogu se inficirati,
$to ovisno o njihovoj brojnosti, opsegu ali i dobi oboljelog moze lako odvesti
u sepsu i smrt. U blazim oblicima, rane normalno zacjeljuju i ne ostavljaju
trajna ostecenja na kozi. U tezim oblicima, rane cijele na nacin da ostavljaju
velike oziljke, $to moze dovesti do trajnih promjena ne samo na kozi, nego
i do promjena u samoj anatomiji pojedinih dijelova tijela poput ruku i nogu.
Pritom moze dodi do srastavanja, najcesce prstiju na rukama i nogama te
smanjene pokretljivosti pojedinih zglobova. Cesto prsti na rukama potpuno
srastu te Sake izgledaju poput rukavica bez prstiju. Hod je vrlo otezan tako
da brojni bolesnici trebaju invalidska kolica.
Kod odredenih oblika bulozne epidermolize moze doéi ne samo do razdva-
janja slojeva koze nego i sluznice, koja takoder postaje lako ranjiva i sklona
stvaranju bolnih mjehuriéa. Tako, zbog strukturalnih promjena oralne sluzni-
ce moze doci do srastavanja jezika, suzenja jednjaka s otezanim gutanjem
krute hrane pa ¢ak i tekucine ili tezeg otvaranja usta. Zbog brojnih ranica
u ustima, hranjenje i odrzavanje oralne higijene postaje iznimno tesko $to
dovodi do ozbiljnog narusavanja oralnog zdravlja.



Prevencija traume, dekompresija velikih mjehura na kozi te lijece-
nje sekundarnih infekcija trenutacno su najcesci oblici skrbi o pacijentima s
buloznom epidermolizom. Topikalna i/ili sustavna upotreba kortizona samo
privremeno pobolj$ava stanje, dok primjena vitamina A smanjuje ucestalost
pojavljivanja mjehura na kozi.

Mjehurici (bullae) su najéeséi nalaz na oralnoj sluznici kod oboljelih od bulo-
zne epidermolize. Mogu se nadi u svim dijelovima usne Supljine, ukljucujuci
jezik, obraznu sluznicu, nepce, dno usne supljine i zubno meso. Mjehurici se
primarno vide na nepcu. Ucestalo stvaranje mjehurica na oralnoj sluznici
dovodi do oziljkastog cijeljenja rana, a to moze izazvati mikrostomiju (sma-
njenje usnog otvora); ankiloglosiju (anomaliju jezika kod koje je frenulum lin-
guae kratak, zadebljan ili neelastican, a to dovodi do smanjene pokretljivosti
jezika); atrofiju jezika, nestanak nepcanih nabora te smanjenje predvorja
usne Supljine.

Kod oboljelih moguce je pronadi velik broj zuba zahvacenih karijesom i
hipoplasticnim defektima cakline, a nisu rijetki ni slucajevi kada zubi nicu
sa zakasnjenjem. Na povrsini zuba zahvacenih hipoplazijom cakline mogu
se vidjeti rupicasta udubljenja i/ili linearni defekti koji umanjuju estetsku
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vrijednost zuba. Hipoplasticna zubna caklina obicno je losije kvalitete, sto
kao i losa oralna higijena pogoduje brzom napredovanju karijesa. Od ostalih
promjena kod oboljelih je moguce pronaci vrlo izrazenu parodontnu bolest
te oralni karcinom.

S obzirom na to da se bulozna epidermoliza najéesce manifestira vec¢ u naj-
ranijoj zivotnoj dobi, iznimno je vazno $to prije ukljuéiti stomatologa u multi-
disciplinarni tim koji vodi skrb o oboljelom djetetu, kako bi se sto prije i sto
ucinkovitije pocele provoditi preventivne mjere za ocuvanje oralnoga zdravlja
te time sprijecili tezi problemi. Ako stomatoloska skrb nije pravodobno zapoce-
ta ili je manjkava, moze doci ne samo do brojnih oralnih problema, nego i do
dodatnih mastikatornih, nutritivnih, estetskih, psiholoskih, fonetskih i socijalnih
poteskoca.

Osobe kod kojih bulozna epidermoliza zahvaca samo ograni¢ena podrucja,
mogu podnijeti stomatoloski zahvat bez posebnih problema, dok je kod oso-
ba kod kojih je bolest uznapredovala, stomatoloski zahvat potrebno izvoditi
na nacin da se meka tkiva sto manje mehanicki iritiraju. U tu je svrhu dobro
primijeniti neko sredstvo za podmazivanje poput vazelina, koji ima zadatak
da podmazuje i smanjuje trenje izmedu tkiva i stomatoloskih instrumenata.
Nepazljiva upotreba stomatoloskih sisaljki moze dovesti do opseznog oste-
cenja mekih tkiva, stoga ih je potrebno primjenjivati posebno oprezno.
Kako je kod osoba oboljelih od bulozne epidermolize zbog brojnih rana fizicki
prekinut kontinuitet oralne sluznice, a samim time onemogucena prva crta
obrane od infekcija, brojni struénjaci preporucuju da se prije i poslijeoperati-
vno obvezno ordiniraju antibiotici da bi se sprijecio nastanak infekcije do koje
moze doci pri stomatoloskom zahvatu.

Prije provedbe stomatoloskih zahvata, a svakako prilikom planiranja reha-
bilitacijskih postupaka u usnoj supljini obvezno treba naciniti panoramsku
rendgensku snimku, kako bi se dobio uvid u kompletno stanje zuba - onih
izniklih, ali i onih koji jos nisu probili sluznicu.

Kod oboljelih se smije primijeniti lokalni anestetik, ali ga treba injicirati
polako i nesto dublje u tkivo nego inace, kako bi se sprijecila mehanicka se-
paracija tkiva i stvaranje mjehura. Kod posebno opseznih rekonstruktivnih
zahvata preporucuje se opca anestezija.

Endodontsko lije¢enje zuba kod oboljelih od bulozne epidermolize je mo-
guce i ne razlikuje se od uobicajenog postupka. Jedino nije preporucljivo
stavljati zastitnu gumenu plahticu, jer ¢e vrlo vjerojatno kvacica potrebna
za njezino ucvrscivanje ostetiti okolno zubno meso. Zub se tada izolira od
vlage uz pomo¢ svitaka stanicevine. Da bi se sprijecilo njihovo lijepljenje za
sluznicu, potrebno ih je obloziti vazelinom.

, jer su protetske rekonstrukcije najcesce kontraindicirane. Svi
spomenuti problemi vezani uz sklonost karijesu i otezanu oralnu higijenu,
mogu dovesti do prerane djelomicne ili potpune bezubosti, sto dodatno
umanjuje kvalitetu zivota oboljelih osoba. Izrada protetskih nadomjestaka,



posebno onih mobilnih, u ovakvim slu¢ajevima najcesce nije idealno rjese-
nje, jer trenje koje nastaje izmedu oralne sluznice i protetskog nadomjestka
obi¢no dodatno iritira sluznicu i izaziva pojavu mjehurica i rana. Kod nekih
pacijenata fiksni protetski nadomjesci kod kojih nema kontakta ni trenja
sa sluznicom mogu se pokazati kao dobar izbor. S obzirom na to da su za
fiksni protetski nadomjestak potrebni nosaci, u situacijama kada zuba vise
uopcée nema, neki autori preporucuju postavljanje implantata i fiksiranje
nadomjestaka na njih. Naravno o ovoj opciji treba razmisljati samo ako to
opce stanje pacijenta i mikrouvjeti u usnoj supljini dopustaju.

Ako je stanje pacijenta takvo da moze nositi djelomicnu ili potpunu zubnu
protezu a da se pritom ne stvaraju mjehurici, treba voditi racuna o tome
da je ta proteza dobro polirana, da nema rubova koji pritis¢u okolno zubno
meso i sluznicu te da nema mjesta koja ée izazvati pojacano trenje prilikom
vadenja, odnosno unosenja proteze u usta.

Kod djece koja su prerano izgubila zube zbog karijesa moguée je izraditi
zubne proteze, kako bi im se ipak omogucilo koliko-toliko normalno zvaka-
nje i razvoj funkcije govora. Neki autori opisuju sluc¢ajeve djece oboljele od
bulozne epidermolize kod koje su veé u dobi od cetiri godine napravljene
zubne proteze. Kada se zubna proteza napravi u djecjoj dobi, potrebno
ju je redovito kontrolirati i zamjenjivati vecom, jer glava i Celjusti djeteta
rastu. Premala proteza koja stvara previse trenja moze pospjesiti nastanak
mjehuriéa i rana u usnoj supljini. Rampantni karijes i hipoplazija cakline se
kod djece najbolje rjesavaju izradom krunica.

Pacijenti s buloznom epidermolizom poseban su izazov kod provodenja
parodontoloskog lijecenja. U literaturi su opisani slucajevi kada su paci-
jenti s buloznom epidermolizom podvrgnuti opseznijim parodontolosko ki-
rurskim zahvatima. lako poduzimanje takvih zahvata nosi odredene rizike,
uvazavajuéi prirodu bolesti i primjenjujuéi odgovarajuce modifikacije u tehni-
ckoj izvedbi, ti se zahvati mogu pokazati kao uspjesni.

Kod djece kod koje je nicanje zuba usporeno i stvara funkcionalne smetnje mo-
guce je provesti ortodontski tretman. Nakon izrade panoramske rendgenske
snimke i dobivanja uvida u vrstu i broj zaostalih zuba, zube koji su zaostali u
kosti moguée je odgovarajuéim ortodontskim postupcima postupno izvlaciti
i smjedtati u zubni niz. Usporeni facijalni rast cesto dovodi do zbijenosti zuba
u zubnim nizovima. Takvi zubi, kod kojih je umanjena moguénost fizioloskog
samocidéenja, najcesce pokazuju dodatnu sklonost razvoju karijesa, jer se
na njima olak$ano nakuplja plak. Ortodontskim tretmanom moguce je takve
zube pravilno poredati u zubni niz. Tijekom ortodontske terapije potrebno je
posvetiti dodatnu pozornost provedbi oralne higijene.

Prevencija karijesa najvedi je izazov u odrzavanju oralnoga zdravlja kod obo-
lielih od bulozne epidermolize, jer je hrana koju oboljeli konzumiraju najcesce
kariogena, a manualna sposobnost nuzna za odrzavanje oralne higijene Ce-
sto je umanjena zbog srastavanja prstiju. Odrzavanje oralne higijene oteza-
vaju brojni bolni mjehuriéi na sluznici te mikrostomija i ankiloglosija.
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