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Streszczenie

Epidermolysis bullosa (EB) to genetycznie uwarunkowana dermatoza, charakteryzujgca sie wystepowaniem bolesnych
pecherzy na skoérze i btonie $luzowej. Leczenie prochnicy oraz zabiegi profilaktyczne u chorujgcych na EB stanowig
duze wyzwanie dla opieki stomatologicznej ze wzgledu na powstawanie zmian na btonie $luzowej podczas ingerencji
w jamie ustnej. Pokonywanie trudnoséci z przyjmowaniem pokarmoéw oraz eliminacja bélu sg konieczne w celu poprawy
jakosci zycia chorych. W pracy przedstawione zostaty dwie pacjentki z dystroficzng postacig EB.

Stowa kluczowe: genodermatoza, pecherzowe oddzielanie sie naskérka, COL7A1.

Abstract

Epidermolysis bullosa (EB) is a genetically determined dermatological disease, characterized by the appearance of
painful blistering lesions affecting the skin and mucous membranes. Prevention measures and dental caries treatment
in patients with EB present a challenge for dental care due to the formation of mucous membranes lesions during inter-
vention in the oral cavity. Elimination of pain and difficulties with food intake are essential to improving the quality of life
of those suffering from EB. This case report presents two patients with the dystrophic form of EB.

Keywords: genodermatosis, epidermolysis bullosa, COL7AT1.

Wstep

Pecherzowe oddzielanie sie naskérka (epider-
molysis bullosa, EB) jest grupg genetycznie uwa-
runkowanych choréb skéry, dziedziczonych jako
cecha autosomalna recesywna lub dominujgca.
Gtownym problemem pacjentéw z EB jest zwiek-
szona wrazliwo$¢ skoéry oraz bton $luzowych
na bodzce. Konsekwencjg jest powstawanie
bolesnych pecherzy, nadzerek, blizn oraz prze-
barwien skory i btony $luzowej, ktére stanowig
przeszkode w leczeniu stomatologicznym oraz
codziennej pielegnaciji. W zaleznosci od miejsca
tworzenia sie pecherzy wyréznia sie trzy gtowne
grupy EB: posta¢ simplex (EBS), w ktorej peche-
rze powstajg w obrebie naskorka, postac junctio-
nalis (EBJ), z pecherzami w obrebie lamina lucida
btony podstawnej, oraz posta¢ dystroficzng EB
(EBD), z pecherzami ponizej lamina densa btony
podstawnej [1-4].

Celem pracy byto przedstawienie dwoéch
przypadkéw EBD, z uwzglednieniem opisu zmian
w jamie ustnej oraz zastosowanych zabiegow
leczniczych i profilaktycznych, poprawiajgcych
jakos¢ zycia i zmniejszajgcych dolegliwosci bo-
lowe.

Opis przypadkow

Dwie siostry ze zdiagnozowang klinicznie posta-
cig dystroficzng EB zgtosity sie w celu konsultacji
oraz leczenia do Kliniki Stomatologii Dziecigcej
UM w Poznaniu. Wczes$niej okazjonalnie korzysta-
ty z opieki stomatologicznej poza klinikg uniwer-
syteckg. Dwunastolatka i dziewieciolatka zostaty
zdiagnozowane bezposrednio po urodzeniu. Ro-
dzina przeszta badania genetyczne w kierunku
identyfikacji mutacji w genie COL7A1. W wyniku
analizy molekularnej u dziewczynek potwierdzo-
no oburodzicielskie pochodzenie mutacji oraz typ
dystroficzny pecherzowego oddzielania sie na-
skorka o dziedziczeniu autosomalnym recesyw-
nym. Pacjentki posiadajg zdrowego brata.

Przypadek 1
Dwunastoletnia pacjentka zgtosita sie do kliniki,
uskarzajgc sie na bél wielu zebdéw. Z tego powodu
w domu niechetnie podejmowata sie szczotkowa-
nia zebow.

Dziewczynka urodzona zostata sitami natury
w stanie ogdélnym dobrym. Po porodzie stwierdzo-
no ubytki powierzchniowych warstw skéry na kon-
czynie dolnej, znieksztatcenie i zrost palcow stopy
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prawej, odwarstwienia naskérka na plecach oraz
zmiany grudkowo-pecherzykowe w jamie ustnej.
Klinicznie rozpoznano EB i wdrozono antybiotyko-
terapie oraz leczenie przeciwbdélowe. Podawano
tez ptyny infuzyjne oraz aplikowano jatowe opa-
trunki na zmiany skoérne.

W ciggu kolejnych lat zycia, dziewczynka ob-
jeta byta kilkakrotnie leczeniem szpitalnym, gdyz
pecherze na skorze ulegaty zakazeniom. Stwier-
dzano przy tym stan zapalny btony $luzowej jamy
ustnej. Ze wzgledu na niedobdér wagi i wzrostu
oraz anemie niedobarwliwg, w wieku 7 lat podda-

no jg zabiegowi operacyjnego zatozenia gastro-
stomii, ktéra w 12. dobie musiata zosta¢ usunieta
z powodu powiktah pooperacyjnych.

Z wywiadu wynikato, ze u pacjentki kilkakrotnie
podejmowano nieskuteczne proby leczenia za-
chowawczego zebow. Poddano jg takze zabiegom
ekstrakcji zebdw w znieczuleniu ogélnym 3 lata
wczesniej. W profilaktyce zakazen jamy ustnej
stosowano u niej w przesztosci zel z zawartoscig
chlorheksydyny (0,2%). Niestety terapia ta powo-
dowata zwiekszong tendencje do tworzenia pe-
cherzy i problemy z potykaniem.

Rycina 1. Rany na skorze, przykurcze migsni reki
Figure 1. Sores on skin, muscle contractures of hand

Rycina 2. Dfonie bez ptytki paznokciowej
Figure 2. Hands without nail plates

8 O PRACE KAZUISTYCZNE

DENTAL FORUM /2/2016/XLIV



Zmiany w jamie ustnej w typie dystroficznym pecherzowego oddzielania sie naskdrka — opis dwdéch przypadkdw klinicznych

W badaniu zewnagtrzustnym widoczne byty rany,
pecherze na powtokach skérnych oraz strupy (Ry-
cina 1). Z powodu bliznowacenia skéry u pacjentki
doszto do przykurczéw w obrebie migsni rgk i nog.
Widoczne byty zrosty palcoéw, pseudosyndaktylia
oraz zanik ptytki paznokciowej (Rycina 2). Czer-
wien wargowa byfta widocznie zbliznowaciata.
Dziewczynka miata problemy z otwieraniem ust.

W badaniu wewnagtrzustnym stwierdzono pe-
cherze na btonie $luzowej i ograniczong rucho-
mos$¢ jezyka (Rycina 3), a takze wyrazne sptyce-
nie przedsionka jamy ustnej. Sposrdd 26 obecnych

w jamie ustnej zebow statych, w 23 odnotowa-
no ubytki prochnicowe. W szczece stwierdzono
obecnos¢é kompletu uzebienia statego (z wyjat-
kiem zebow madrosci), przy czym we wszystkich
siekaczach wystepowata prochnica okrezna,
a zeby 16 i 26 zakwalifikowano do ekstrakcji ze
wzgledu na catkowitg destrukcje préchnicowg ko-
ron. W zuchwie odnotowano obecnos¢ 12 zebdw,
przy czym zeby 37 i 47 byty pochylone w kierun-
ku mezjalnym, z powodu usuniecia zebow 36 i 46
w przesztosci (Rycina 4), zeby sieczne objete byty
prochnicg okrezna, a zab 35 zakwalifikowano do

Rycina 3. Pecherze na btonie $luzowe;j

Figure 3. Blisters on mucous membrane

Rycina 4. Zdjecie pantomograficzne dwunastoletniej dziewczynki
Figure 4. OPG of twelve-year-old girl
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ekstrakcji. W zebach 21 oraz 42 obecne byty wy-
petnienia klasy V wg Blacka. Na powierzchniach
wargowych wszystkich zebéw widoczna byta gru-
ba warstwa ptytki nazebnej oraz ztogébw zminera-
lizowanych (Rycina 5).

W planie leczenia uwzgledniono higienizacje,
leczenie zachowawcze zebbéw i wzmozong co-
miesieczng fluoryzacje kontaktowg oraz eduka-
cje pacjentki i rodzicow. Po dwoch wizytach ada-
ptacyjnych pacjentka zaakceptowata interwencje

Rycina 5. Wypetnienia w zebach 21 i 42
Figure 5. Restorations in teeth 21 and 42

stomatologiczng. Pozwolito to na leczenie endo-
dontyczne zeba 11. Po konsultacji z pediatrg zapla-
nowano tez leczenie zachowawcze zebdéw 37 i 47
w znieczuleniu og6inym.

Przypadek 2

Dziewiecioletnia dziewczynka zgtosita sie do kliniki
w celu skontrolowania stanu jamy ustnej i zebow. Pa-
cjentka uskarzata sie na dolegliwosci bélowe z po-
wodu powstajgcych na btonie sluzowej pecherzy.

Rycina 6. Zmiany na skérze i btonie $luzowej, mikrostomia
Figure 6. Skin and mucous membranes lesions, microstomia
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Rycina 7. Zdjecie pantomograficzne dziewigcioletniej dziewczynki
Figure 7. OPG of nine year old girl

Z dokumentacji szpitalnej wynikato, ze dziew-
czynka przyszta na $wiat sitami natury w stanie
0g6lnym dobrym. Na skorze konczyn i tutowia,
a takze w okolicy jamy ustnej oraz na btonach $lu-
zowych stwierdzono pecherzowe zmiany i rozpo-
znano EB (podobnie jak u pierwszego dziecka z tej
rodziny). Zastosowano leczenie przeciwbélowe,
a miejscowo jatowe opatrunki.

Pobyty kontrolne na oddziale pediatrycznym
wykazywaty przewlekty niedobér albumin i zela-
za. U dziewczynki, podobnie jak u siostry, rozwingt
sie niedobor wagi i wzrostu. W wieku 6 lat dziew-
czynka przeszta planowang plastyke przykurczéw
i pseudosyndaktylii palcow reki prawej. W 2015
roku zdiagnozowano u niej niedoczynnos¢ tarczy-
cy z prawidtowym obrazem przysadki mézgowej
i wdrozono terapie Euthyroxem.

W przeciwienstwie do starszej siostry, pacjent-
ka dobrze tolerowata zel chlorheksydynowy.

W badaniu zewnatrzustnym widoczne byty pe-
cherze i rany powierzchni skdry o mniejszym nasi-
leniu niz u starszej siostry (Rycina 6). Zbliznowace-
nie czerwieni wargowej utrudniafo otwieranie ust.

W badaniu wewnatrzustnym odnotowano pe-
cherze na jezyku i btonie $luzowej policzka. Pa-
cjentka miata uzebienie mieszane (Rycina 7),
w tym zniszczone procesem prochnicowym zeby
mleczne 55, 63, 64, 65, 75. We wszystkich zebach
pierwszych trzonowych statych obecne byty ubyt-
ki prochnicowe. Zeby state sieczne szczeki i zu-
chwy dotkniete byty powierzchowng deminerali-
zacjg préchnicowa. Zgb 44 wykazywat znaczng
ruchomos¢ patologiczng i radiologicznie widoczny
brak wyksztatconego korzenia.

Plan leczenia pacjentki obejmowat profesjonal-
ng higienizacje oraz fluoryzacje kontaktowg. Zapla-
nowano wzmozong profilaktyke na comiesigcznych
wizytach kontrolnych. Zeby 16 i 36 zakwalifikowa-
no do leczenia zachowawczego, natomiast zeby
26 i 46 do ekstrakcji. Ze wzgledu na trudnosci
w otwieraniu ust zadecydowano o przeprowadze-
niu tych zabiegdébw w znieczuleniu ogélnym. Decy-
Zjg anestezjologa zabiegi odroczono ze wzgledu na
zbyt niskg mase ciata pacjentki (18 kg).

Omowienie

Duzym wyzwaniem w opiece stomatologicznej
nad pacjentem z EB jest unikanie uszkodzeh me-
chanicznych w jamie ustnej, aby w jak najwiek-
szym stopniu ograniczy¢ pojawianie sie jatrogen-
nych pecherzy. Zaleca sie ¢éwiczenia otwierania
jamy ustnej na 30 minut przed wizytg, a takze
zabezpieczenie czerwieni wargowej i narzedzi sto-
matologicznych $rodkiem lubrykujgcym, np. waze-
ling. Stosowanie znieczulen miejscowych powinno
by¢ ostatecznoscig i nalezy wykonywac je z duzg
ostrozno$cig, deponujgc ptyn gtebiej w tkanki
miekkie, aby nie powodowa¢ powierzchownych
pecherzy. Czesto jedynym rozwigzaniem w lecze-
niu stomatologicznym pacjentéw z EB sg zabiegi
w znieczuleniu og6lnym, ktére pozwalajg na jed-
noseansowg sanacje jamy ustnej [3-5].

W ramach domowej higieny i profilaktyki pro-
ponowane sg rozne produkty do pielegnacji jamy
ustnej, pomagajgce zminimalizowa¢ dolegliwosci
boélowe. Rekomendowane sg szczoteczki z migk-
kim wtosiem oraz irygacje wodne, a takze ptukanie
jamy ustnej obojetnymi ptynami z fluorkiem sodu

DENTAL FORUM /2/2016/XLIV 83



Natalia Kryszan, Maria Borysewicz-Lewicka, Justyna Opydo-Szymaczek

[3, 4]. U niektérych pacjentéw zauwazono dobre
rezultaty po stosowaniu zelu z aloesem, ktory re-
dukowat czas gojenia uszkodzen i dziatat antybak-
teryjnie [6]. Potwierdzono tez zalety preparatu do
ptukania jamy ustnej Biotene (GlaxoSmithKline).
Po jego uzyciu odnotowano zmniejszone powsta-
wanie pecherzy dzieki nawilzeniu $luzéwki, zwiek-
szeniu zdolnosci buforowej $liny oraz efektowi
antybakteryjnemu [7]. W piSmiennictwie opisano
skuteczng terapie z uzyciem sukralfatu stosowa-
nego w chorobach wrzodowych przewodu pokar-
mowego. Wykazano, ze zawiesina ta ma dziatanie
przeciwbdlowe, zmniejsza ilos¢ powstajgcych pe-
cherzy oraz ptytki nazebnej [3].

Z uwagi na trudnoséci w wykonywaniu zabiegéw
higienicznych, stwierdzane niejednokrotnie defek-
ty rozwojowe tkanek twardych zebéw, ptynng die-
te i spozywanie wysokoenergetycznych ptynow
bogatych w sacharoze [8, 9] pacjentéw z EB na-
lezy zaliczy¢ do grupy wysokiego ryzyka wyste-
powania choroby préchnicowej i zapalen dzigset.
W obliczu duzego zagrozenia chorobg préchnico-
wa i jej powiktaniami nalezy rozwazy¢ intensyfika-
cje profesjonalnej fluoryzacji kontaktowej nawet
na comiesigcznej wizycie kontrolnej, jak rowniez
wczesne wprowadzanie fluoryzaciji endogenne;j,
celem osiggniecia optymalnej mineralizacji twar-
dych tkanek zebow [4].

Opieka nad pacjentami z EB powinna by¢ in-
terdyscyplinarna. Poczgwszy od pierwszych lat
zycia warto wprowadzaé programy profilaktyczne
obejmujgce takze edukacje pacjentow i rodzicow,
czesto bezradnych wobec tego problemu. Wska-
zane bytoby wyznaczenie jasnych protokotow po-
stepowania dla lekarzy stomatologéw. Minimaliza-
cja zagrozen zwigzanych z chorobg préchnicowg
oraz bolu wynikajgcego z tworzenia pecherzy sg
kluczowym zadaniem opieki stomatologicznej nad
chorymi z EB.

Oswiadczenia
Oswiadczenie dotyczace konfliktu interes6w
Autorzy deklarujg brak konfliktu interesow w autorstwie oraz pu-

blikacji pracy.

Zrodta finansowania
Autorzy deklarujg brak zrédet finansowania.

Pi$miennictwo

(1
(2]

K]

[4]

(8]

(6]

(7]

(8]

E)

Das BB, Sahoo S. Dystrophic epidermolysis bullosa.
J Perinatol. 2004;24:41-47.

Sobczynska-Tomaszewska A, Wertheim K, Kowalewski
C, Kutkowska-Kazmierczak A, Wozniak K, Bal J. Epi-
dermolysis bullosa dystrophica. Od kliniki do genetyki.
Przegl Dermatol. 2009;96:227-233.

Marini I, Vecchiet F. Sucralfate: A help during oral mana-
gement in patients with epidermolysis bullosa. J Perio-
dontol. 2001;72:691-695.

Scheidt L, Sanabe ME, Diniz MM. Oral manifestations and
dental management of epidermolysis bullosa simplex. Int
J Clin Pediatr Dent. 2015;8(3):239-241.

Mello BZ, Neto NL, Kobayashi TY, Mello MB, Ambrosio
EC, Yaedl RY, Machado MA, Oliveira TM. General ane-
sthesia for dental care management of a patient with
epidermolysis bullosa: 24 — month follow-up. Spec Care
Dentist. 2016;36(4):237-240.

Habeeb F, Shakir E, Bradbury F, Cameron P, Taravati MR,
Drummond AJ, Gray Al, Ferro VA. Screening methods
used to determine the anti — microbial properties of Aloe
vera inner gel. Methods. 2007;42(4):315-320.

Santos KK, Difabio LF, Santos MT, Soares JL. Effective-
ness of oral lubricants in patients with epidermolysis bul-
losa. RGO. 2011;59(2):209-213.

Esfahanizade K, Mahdavi AR, Ansari G, Fallahinejad GM,
Esfahanizadeh A. Epidermolysis bullosa, dental and ane-
sthetic management: a case report. J Dent Shiraz Univ
Med Sci. 2014;15(3):147-152.

Leal SC, Lia EN, Amorim M, Santos MV, Araujo MC, Me-
dejros RA, Fonseca CA. Higher dental caries prevalence
and its association with dietary habits and physical limi-
tation in epidermolysis bullosa patients: a case control
study. J Contemp Dent Pract. 2016;17(3):211-216.

Zaakceptowano do edycji: 2016-09-12
Zaakceptowano do publikacji: 2016-11-22

Adres do korespondenciji:

ul. Bukowska 70, 60-812 Poznan
tel.: 61 854 70 53

e-mail: nataliakryszan@interia.pl

84 DENTAL FORUM /2/2016/XLIV



