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INTERDISCIPLINARNA OBRAVNAVA IN VODENJE OTROK Z
DEDNIMI DISTROFICNIMI BULOZNIMI EPIDERMOLIZAMI V
SLOVENIJI

V. Dragos§

Dermatoveneroloska klinika, Univerzitetni klinicni center Ljubljana

IZHODISCE

Dedne bulozne epidermolize so velika skupina de-
dnih bolezni koze, za katere je znacilen pojav me-
hurjev in erozij. Najbolj prizadeti so bolniki z dis-
trofiénimi oblikami bolezni. Bolezen spremljajo Se
motnje poziranja, anemija, huda distrofija in kon-
trakture sklepov.

METODE

Predstavljamo nacin interdisciplinarne obravnave
sedmih otrok z dedno distroficno bulozno epider-
molizo v UKC Ljubljana, kjer zgledno sodelujemo
specialisti razli¢nih strok.

Prve tedne po rojstvu je otrok z epidermolizo obrav-
navan na neonatalnem oddelku PeK, kjer ga konzi-
liarno spremlja dermatolog. Bolniki, ki potrebujejo
intenzivno nego $e v naslednjih mesecih, nadalju-
jejo zdravljenje na intenzivnem otroskem oddelku
kirurskih strok, dermatolog pa jih spremlja konzi-
liarno. Ko je otrokovo splos$no stanje stabilno, sledi
premestitev na otroski oddelek Dermatoveneroloske
klinike, kjer opravimo diagnostiko tipa epidermoli-
ze. Mater pouc¢imo o samostojnem izvajanju oskrbe
ran na domu. PoveZemo se s patronazno sluzbo v
mestu bivanja in z osebnim pediatrom. V tem ¢asu
druzino obravnava genetik.

Sledijo kontrolne bolni$ni¢ne obravnave na Derma-
toveneroloski kliniki 1- do 2-krat na leto, po 10 letu
starosti pa 4-krat na leto. V Casu kontrolnih hospi-
talizacij se redno posvetujemo s specialisti razli¢nih
strok: infektologom, hematologom, gastroentetrolo-
gom, stomatologom, oftalmologom, kirurgom pla-
stikom, anesteziologom, fiziatrom in psihologom.

Vsak pomembno prispeva k celostni obravnavi bol-
nika in ga Se dodatno obravnava. Z leti se poveca
verjetnost, da se na kroni¢nih ranah razvije kozni
karcinom, zato v obravnavo vklju¢imo $e dermato-
onkologa. Ob dokazu koznega karcinoma bolnika
napotimo h kirurgu plastiku in onkologu.

ZAKLJUCEK

Sodelovanje strokovnjakov razli¢nih specialnosti je
klju¢no za strokovno pravilno obravnavo bolnikov z
redkimi dednimi boleznimi koze. Zaradi majhnega
Stevila bolnikov z distroficnimi epidermolizami je
smiselna obravnava v enem centru. Tovrsten nacin
vodenja redkih dednih bolezni koze v Sloveniji je
lahko uspesen model obravnave drugih redkih bole-
zni, ki zahtevajo interdisciplinarnost.



