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Bu lozno epidermol izo (Epi d e rm o lysi s b u I I osa) je nosljed n i

poreme6oj iz skupine genodermotozo kojem je svojstve-
no izrozito osjetljivost koZe, o kotkod i sluznice. Koko je

koZo osjetljivo no nojmonji pritisok, trljonje i dodir, ono
vrlo loko puco, pri 6emu nostoju bolne rone i mjehuri nolik
onimo kod opeklino. Noime, koZo se sostoji od tri glovno
slojo kojo se od vonjske povrline pruZoju sljedeiim redo-

slijedom: epidermis, dermis i hipodermis (potko)ni sloj); s
tim do su epidermis i dermis rozdvojeni bozolnom mem-
bronom. Som noziv Epidermolysis bulloso, odnosno "bu-

lozno epidermolizo" mnogo nom govori o prirodi bolesti:
epiderm -odnosi se no sloj epidermiso; /ysrs-oznoiovo
rozdvojonje, o bulloso -znodi mjehurost. Ukrotko bulozno
epidermolizo moZe se opisoti koo rozdvojonje slojevo epi-

dermiso uz stvoronje mjehuro.

1. jednostovno bulozno epidermolizo,
2. spojno bulozno epidermolizo,
3. distrofidno bulozno epidermolizo.
Jednostovno bulozno epidermolizo monifestiro se jedino

no koii i to u njezinu vonjskom dijelu (epidermisu), dok
kod ostolih, sloZenijih obliko do odvojonjo slojevo dolozi
u podrudju bozolne membrone; u tim sludojevimo, bolest
moZe imoti isistemske monifestocije. Neovisno o tome koji
je sloj koie zohvo6en, zo sve tipove bolesti korokteristidno
je do kod oboljele osobe postoji urocleni nedostotok rozli-
ditih bjelonievino u koii. Te su bjelondevine odgovorne zo

povezivonje rozliditih slojevo i stonico u koZi i sluznici, o

zbog njihovih kvolitotivnih i/ili kvontitotivnih poreme6ojo,

one postoju osjetljive i sklone puconju.

Premo dostupnim epidemioloSkim podocimo, bolest se

prosjedno pojovljuje kod od z do 4 osobe no 1oo ooo ljudi

neovisno o rosi i pripodnosti pojedinim etnidkim skupino-

mo, o obo su spolo jednoko pogodeno. lstroZivonjo su

pokozolo do u SAD-u postoji oko rz 5oo oboljelih od jedno-

stovne bulozne epidermolize. Podoci o pojovnosti tog obli-
ko bulozne epidermolize zo ostole zemlje dosto voriroju i

obuhvo6oju od 78 sludojevo no milijun Zivorodene djece u

Joponu po do 5,4 sludojo u Norve5koj. Procjenjuje se do u
Hrvotskoj imo oko 9,6 sludojevo no milijun Zivorodenih.
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Brojni genetski defekti dovo-

de do poremeiojo u medusobnom odherironju ispojonju slojevo koZe, Sto

uzrokuje n.jihovu strukturolnu slobost iosjetljivost no mehonidko o5te6enjo.

Bolest se moie noslijediti outosomno dominontnim nodinom, ito znodi do je

dovoljon somo jedon "bolesni" gen zo pojovu bolesti. U tokvim sludojevimo
nojieS6e jedon od roditeljo imo istu bolest koo i dijete. 5onse do 6e dijete
dobiti bolest su 1:2 u svokoj trudno6i. U drugim slu6ojevimo nosljedivonje
je outosomno recesivno, Sto znodi do su obo roditeljo "nosioci" bolesnogo
geno, oli ne odituju znokove bolesti, o Sonse do dijete dobije bolest su t:4.

Postoji viSe od deset geno zo koje se zno do uzrokuju rozli6ite oblike bulozne

epidermolize. Tokoder, bulozno epidermolizo moZe se rozviti i kod mutocije
geno kojo se pojovljuje u trenutku formironjo jojoSco ili spermijo kod roditeljo.
Ni spol ni redoslijed rodonjo djece ne utjedu no mogu6nost rozvojo bulozne

epidermolize kod djeteto. Osim nosljedne bulozne epidermolize postoji I ste-

deno bulozno epidermolizo kojo je po svojim korokteristikomo vrlo sli6no

nosljednoj.
Bolest nostupo po porodoju ili ubrzo nokon njego, uz iznimku blogih slu6ojevo

koji mogu ostoti neprepoznoti ido odrosle dobi. Kod bloiih obliko bolesti prvi

simptomi pojovljuju se tek kod dijete podinje puzoti, hodoti itrdoti ili kod se

odolescent krene oktivno boviti tjelesnom oktivno56u. Nolmlodi oboljeli od ove

bolesti desto se u jovnosti nozivoju "djeco leptiri" uprovo zbog svoje osjetljive

koie, kojo je krhko poput krilo leptiro. U pocijenoto koji preiive djetinjstvo, noj-

6e56i uzrok smrti je metostotski korcinom skvomoznih stonico, kojije posebno

6est u recesivno noslijedenih epidermolizo izmedu 15. i 35. godine.

Mjehuri i rone mogu se pojoviti somo no

pojedinim specifi6nim dijelovimo tijelo koo 5to su ruke istopolo, oli istotoko
mogu zohvotiti isvo drugo podrudjo. Toko nostole rone mogu se inficiroti,
5to ovisno o njihovoj brojnosti, opsegu oli idobi oboljelog moZe loko odvesti
u sepsu ismrt. U bloZim oblicimo, rone normolno zocjeljuju ine ostovljoju
trojno oite6enjo no koZi. U te:im oblicimo, rone cijele no no6in do ostovljoju
velike oiiljke, Sto moZe dovesti do trojnih promjeno ne somo no koii, nego

ido promjeno u somoj onotomiji pojedinih dijelovo tijelo poput ruku inogu.
Pritom moZe do6i do sroitovonjo, nojde56e prstiju no rukomo inogomo te

smonjene pokretljivosti pojedinih zglobovo. desto prsti no rukomo potpuno

srostu te Soke izgledoju poput rukovico bez prstiju. Hod je vrlo oteion toko
do brojni bolesnici treboju involidsko kolico.
Kod odredenih obliko bulozne epidermolize moie do6i ne somo do rozdvo-
jonjo slojevo koZe nego i sluznice, kojo tokoder postoje loko ronjivo i sklono

stvoronju bolnih mjehuri6o. Toko, zbog strukturolnih promjeno orolne sluzni-

ce moie doii do sroStovonjo jeziko, suZenjo jednjoko s oteZonim gutonjem
krute hrone po dok i tekuiine ili teieg otvoronjo usto. Zbog brojnih ronico
u ustimo, hronjenje iodriovonje orolne higijene postoje iznimno teSko 5to

dovodi do ozbiljnog noru5ovonjo orolnog zdrovljo.
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Prevencijo troume, dekompresijo velikih mjehuro no koZi te lijede-

nje sekundornih infekcijo trenutoino su nojieS6i oblici skrbi o pocijentimo s

buloznom epidermolizom. Topikolno i/ili sustovno upotrebo kortizono somo
privremeno poboljSovo stonje, dok primjeno vitomino A smonjuje udestolost
pojovljivonjo mjehuro no koZi.

Mjehuri6i (bulloe) su nojdeS6inoloz no orolnojsluznicikod oboljelih od bulo-
zne epidermolize. Mogu se no6i u svim dijelovimo usne Supljine, ukljuduju6i
jezik, obroznu sluznicu, nepce, dno usne Supljine izubno meso. Mjehuri6i se

primorno vide no nepcu. Udestolo stvoronje mjehuri6o no orolnoj sluznici
dovodi do oZiljkostog cijeljenjo rono, o to mo)e izozvoti mikrostomiju (smo-

njenje usnog otvoro); onkiloglosiju (onomoliju jeziko kod koieie frenulum lin-

guoe krotok, zodebljon ili neelostidon, o to dovodi do smonjene pokretljivosti
jeziko); otrofiju jeziko, nestonok nepdonih noboro te smonjenje predvorjo
usne 5upljine.
Kod oboljelih mogu6e je prono6i velik broj zubo zohvoienih korijesom i

hipoplostidnim defektimo cqkline, o nisu rijetki ni sluiojevi kodo zubi nidu

so zokoinjenjem. No povr5ini zubo zohvo6enih hipoplozijom cokline mogu

se vidjeti rupiiosto udubljenjo i/ili lineorni defekti koji umonjuju estetsku



vrijednost zubo. Hipoplostidno zubno coklino obidno je lo5ije kvolitete, 5to
koo iloSo orolno higijeno pogoduje brzom nopredovonju korijeso. Od ostolih
promjeno kod oboljelih je moguie pronoii vrlo izroienu porodontnu bolest
te orolni korcinom.

S obzirom no to do se bulozno epidermolizo nojdeSie monifestiro vei u noj-
ronijoj Zivotno.l dobi, iznimno je vo2no ito prije ukljuditi stomotologo u multi-
disciplinorni tim koji vodi skrb o oboljelom djetetu, koko bi se 5to prije iSto
ucinkovitije po-ele provoditi preventivne mjere zo oduvonje orolnogo zdrovljo
te time sprijeiilite2i problemi. Ako stomotoloSko skrb nije provodobno zopo6e-
to ilije monjkovo, mo2e do6i ne somo do brojnih orolnih problemo, nego ido
dodotnih mostikotornih, nutritivnih, estetskih, psiholo5kih, fonetskih isocijolnih
poteS koco.

Osobe kod kojih bulozno epidermolizo zohvoco somo ogroniceno podrucjo,
mogu podnijeti stomotoloSki zohvot bez posebnih problemo, dok je kod oso-
bo kod kojih je bolest uznopredovolo, stomotolo5ki zohvot potrebno izvoditi
no noiin do se meko tkivo 5to monje mehonidki iritiroju. U tu je svrhu dobro
primijeniti neko sredstvo zo podmozivonje poput vozelino, koji imo zodotok
do podmozuje i smonjuje trenje izmedu tkivo i stomotolo5kih instrumenoto.
NepoZljivo upotrebo stomotoloikih sisoljki moZe dovesti do opseZnog oSte-

6enjo mekih tkivo, stogo ih je potrebno primjenjivoti posebno oprezno.
Koko je kod osobo oboljelih od bulozne epidermolize zbog brojnih rono fizidki
prekinut kontinuitet orolne sluznice, o somim time onemogu6eno prvo crto
obrone od infekcijo, brojni strudnjoci preporuduju do se prije iposlijeoperoti-
vno obvezno ordiniroju ontibiotici do bi se sprijedio nostonok infekcije do koje

moZe do6i pri stomotoloSkom zohvotu.
Prije provedbe stomotoloSkih zohvoto, o svokoko prilikom plonironjo reho-
bilitocijskih postupoko u usnoj 5upljini obvezno trebo nodiniti ponoromsku
rendgensku snimku, koko bi se dobio uvid u kompletno stonje zubo-onih
izniklih, oli i onih kojijoS nisu probili sluznicu.
Kod oboljelih se smije primijeniti lokolni onestetik, oli go trebo injiciroti
poloko i neSto dublje u tkivo nego inode, koko bi se sprijedilo mehonidko se-
porocijo tkivo i stvoronje mjehuro. Kod posebno opseinih rekonstruktivnih
zohvoto preporuduje se op6o onestezijo.
Endodontsko lijeienje zubo kod oboljelih od buiozne epidermolize je mo-
gu6e i ne rozlikuje se od uobidojenog postupko. Jedino nije preporu6ljivo
stovljoti zoStitnu gumenu plohticu, jer 6e vrlo vjerojotno kvodico potrebno
zo nlezino udvrS6ivonje oStetiti okolno zubno meso. Zub se todo izoliro od
vloge uz pomo6 svitoko stonidevine. Do bi se sprijedilo njihovo lijepljenje zo

sluznicu, potrebno ih je obloZiti vozelinom.

, jer su protetske rekonstrukcije nojdeS6e kontroindicirone. Svi

spomenuti problemi vezoni uz sklonost korijesu i oteZonu orolnu higijenu,
mogu dovesti do prerone djelomidne ili potpune bezubosti, 5to dodotno
umonjuje kvolitetu iivoto oboljelih osobo. lzrodo protetskih nodomjestoko,
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posebno onih mobilnih, u ovokvim sludojevimo noj6eiie nije ideolno rjeie-
nje, jer trenje koje nostoje izmedu orolne sluznice i protetskog nodomjestko
obi6no dodotno iritiro sluznicu iizozivo pojovu mjehuri6o irono. Kod nekih

pocijenoto fiksni protetski nodomjesci kod kojih nemo kontokto ni trenjo
so sluznicom mogu se pokozoti koo dobor izbor. S obzirom no to do su zo

fiksni protetski nodomjestok potrebni nosodi, u situocijomo kodo zubo viSe

uop6e nemo, neki outori preporuduju postovljonje implontoto ifiksironje
nodomjestoko no njih. Norovno o ovoj opciji trebo rozmiSljoti somo oko to
op6e stonje pocijento i mikrouvjeti u usnoj 5upljini dopuStoju.
Ako je stonje pocijento tokvo do moZe nositi djelomidnu ili potpunu zubnu

protezu o do se pritom ne stvoroju mjehuri6i, trebo voditi roduno o tome
do je to protezo dobro polirono, do nemo rubovo koji pritiS6u okolno zubno
meso isluznicu te do nemo mjesto kojo 6e izozvoti pojodono trenje prilikom
vodenjo, odnosno unoSenjo proteze u usto.
Kod djece kojo su prerono izgubilo zube zbog korijeso mogu6e je izroditi
zubne proteze, koko bi im se ipok omogu6ilo koliko-toliko normolno Zvoko-

nje irozvoj funkcije govoro. Neki outori opisuju slu6ojeve djece oboljele od

bulozne epidermolize kod koje su ve6 u dobi od detiri godine noprovljene
zubne proteze. Kodo se zubno protezo noprovi u djedjoj dobi, potrebno
ju je redovito kontroliroti izomjenjivoti ve6om, jer glovo i deljusti djeteto
rostu. Premolo protezo kojo stvoro previ5e trenjo moZe pospjeSiti nostonok
mjehuriio irono u usnoj Supljini. Rompontni korijes ihipoplozijo cokline se

kod djece nojbolje rjeSovoju izrodom krunico.
Pocijenti s buloznom epidermolizom posebon su izozov kod provodenjo
porodontoloikog lijedenjo. U literoturi su opisoni sluiojevi kodo su poci-
jenti s buloznom epidermolizom podvrgnuti opseinijim porodontoloiko ki-

rurSkim zohvotimo. loko poduzimonje tokvih zohvoto nosi odreilene rizike,

uvoZovoju6i prirodu bolesti i primjenjuju6i odgovoroju6e modifikocije u tehni-
dkoj izvedbi, ti se zohvoti mogu pokozoti koo uspjeini.
Kod djece kod koje je niconje zubo usporeno i stvoro funkcionolne smetnje mo-

guie je provesti ortodontski tretmon. Nokon izrode ponoromske rendgenske

snimke idobivonjo uvido u vrstu i broj zoostolih zubo,zube koji su zoostoli u

kosti mogu6e je odgovoroju6im ortodontskim postupcimo postupno izvloditi
i smje5toti u zubni niz. Usporeni focijolni rost desto dovodi do zbijenosti zubo

u zubnim nizovimo. Tokvi zubi, kod kojih je umonjeno moguinost fizioloikog
somo6i56enjo, nojdeS6e pokozuju dodotnu sklonost rozvoju korijeso, jer se

no njimo olok5ono nokupljo plok. Ortodontskim tretmonom mogu6e je tokve
zube provilno poredoti u zubni niz. Tijekom ortodontske teropije potrebno je

posvetiti dodotnu pozornost provedbi orolne higijene.

Prevencijo korijeso nojve6i jeizozov u odrZovonju orolnogo zdrovljo kod obo-

ljelih od bulozne epidermolize, jerje hrono koju oboljeli konzumiroju nojieS6e

koriogeno, o monuolno sposobnost nuino zo odrZovonje orolne higijene 6e-

sto je umonjeno zbog sroStovonjo prstiju. OdrZovonje orolne higijene oteZo-

voju brojni bolni mjehuri6i no sluznici te mikrostomijo i onkiloglosijo.
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. redovito i provilno pronje zubo (dvo puto no don)

. upotrebo zubne poste s fluoridimo

. upotrebo otopino zo ispironje usto s notrijevim fluoridom (o,o5% NoF)

. izbjegovonje koriogene hrone (slotki5o, rofinironih ugljikohidroto) i

zoslodenih pi6o
. provilno prehrono bogoto vitominimo, proteinimo i ieljezom
. redovito posje6ivonje stomotologo (nojmonje jednom tijekom 5est mjeseci).

Prilikom odrZovonjo orolne higijene preporudljivo je upotrebljovoti detkice
zo zube s mekonim vloknimo, te zubnu svilu oko to dopu5to pocijentovo
stonje, oli je trebo oprezno upotrebljovoti koko ne bi dollo do nepotrebnog
oSte6enjo zubnog meso.
Sustovno itopikolno primjeno priprovoko no bozi fluoro moZe pomo6i u kontroli
korijeso. Dobro je upotrebljovoti poste s pove6onim udjelom fluoro (r5oo ppm),
te otopine zo ispironje usto s notrijevim fluoridom. Teku6ine zo ispironje usto
no bozi klorheksidino tokoder mogu pomo6i, oli prilikom njihove primjene trebo
poziti jer pocijent moZe biti osjetljiv no velik udio olkoholo u tim priprovcimo.
Koko provodenje orolno-higijenskih mjero kod oboljelih od bulozne epidermo-
lize moZe biti neugodno te izozivoti bol, podeli su se rozvijoti posebni priprovci
dijo je funkcijo smonjivonje oite6enjo sluznice do kojih dolozi prilikom odrZo-
vonjo higijene usne Supljine. Ti citoprotektivni priprovci imoju zodotok jodoti
obrombene mehonizme sluznice, stimuliroju6i izludivonje sluzi i bikorbonoto, te
oktiviroju6i endogene prostoglondine. Jedon od tokvih priprovoko je sukrolfot.
loko ovoj i slidni priprovci pokozuju obe6ovoju6o djelovonjo, jo5 uvijek su po-

trebno dodotno ispitivonjo.

Bulozno epidermolizo je jedno od onih bolesti kojo od nojronije Zivotne dobi
odreduje nodin )ivoto oboljelog i njegove obitelji. lonoko njeZnu djedju koZu ovo

bolest dini jo! njeZnijom i osjetljivijom. Vjerojotno nikodo nismo ni rozmiSljoli
koko se osje6o leptir kodo go uhvotimo zo krilo, oli zoto sigurno dobro pomti-
mo trenutok kodo smo dodirnuli neito vru6e. "Djeci leptirimo" svoki dodir, bio
vru6 ili hlodon, mogu6i je izvor boli i potnje. Potrebno im je posebno poZnjo

u svim svokodnevnim oktivnostimo, ukljuduju6i i orolnu higijenu. Nebrigom o

tom dijelu njihovo zdrovljo somo im oteZovomo i produZujemo ogoniju do koje

moZe do6i kodo budu potrebni opseZniji stomotoloiki zohvoti.
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