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EPIDERMOLYSIS BULLOSA CONGENITA EBC

vzacneé dedicné dermatologicke onemocneni

zakladnim projevem je extrémné kifehka kuze a tvorba puchyrd,
ktera je dana poruchou spojeni mezi pokozkou a Skarou =
porucha v oblasti tzv. dermo-epidermalni junkce

puchyfe na kdzi vznikaji pisobenim malého tlaku, tfenim nebo
spontanne

3 zakladni skupiny se liSi vlastnim mechanismem vzniku a
lokalizaci puchyru

1) epidermolysis bullosa simplex (EBS), kde dochazi k
rozvolnéni a vzniku puchyre v epidermis

i) jJunk€éni epidermolysis bullosa (EBJ) se zpuchyrovani
uskutecnuje v lamina lucida bazalni membrany

i) u dystrofické epidermolysis bullosa (DEB) puchyr vznika
pod bazalni membranou v povrchovych Castech koria



Oblast dermo-epidermalni junkce. Vpravo: fez k(zi, cerna ¢ara predstavuje

bazalni membranu, ktera oddéluje epidermis (nad carou) od dermis (pod Carou).
Vlevo: schematické znazornéni oblasti vzniku puchyre; v pripadé EBS dochazi k
cytolyze keratinocytl a vzniku puchyre v epidermis (A), u EBJ se rozpada kuze
v oblasti bazalni membrany (B), DEB je zptisobena rozpadem v dermis (C).



KLINICKE PROJEVY EB

Prvni klinické pfiznaky jsou u pacientu pozorovany jiz pfi
narozeni nebo kratce po nem.

Vsechny tfi formy maji projevy lokalizovane |
generalizované a mohou postihnout kromé kuze i vnitfni
organy.

Vyjimkou muze byt forma EBS, ktera muze zustat
neodhalena do dospelosti

EBS muze byt lokalizovana jen na dlané a plosky nohou,
pacienti casto nepocituji zhorsenou kvalitu zivota. Na
druhou stranu i EBS muze mit zavazny prubéh a muze
zpusobit umrti v kojeneckém véku. EBS je nejcastéjsi
E)émou, ktera predstavuje 47% vSech diagnostikovanych



KLINICKE PROJEVY EB

Klinické projevy EB jsou velmi ruznorodé a pestré.
Vyplyva to z toho, ze defektni proteiny se nevyskytuji
jen v oblasti dermo -epidermalni junkce v kuzi, ale i na
sliznicich DU, GIT, RES, UROGEN ustroji a do jisté

miry i ve svalech.

Nektere formy EB jsou spojeny se stenozou pyloru
nebo muskularni dystrofii, jiné s kontrakturami,
srustem prstu na rukou a nohou.

U pacientu se mohou vyskytovat problémy s kazivosti
chrupu, s vypadavanim vlasu a zubu, se ztratou
nehtu, s prechodnym zhorSenim vidéni v dusledku
vzniku erozi na spojivkach.



EBS

EBS je nejCastéjsi formou, ktera predstavuje 47% vSech
diagnostikovanych EB.

NejCastéjsi formy jsou zpusobené mutacemi v genech kdédujicich kreatin
5 (KRT 5) a kreatin 14 (KRT14).

Ve vétsiné pripadu EBS se uplatnuje autozomalné dominantni
dedicnost.

Lokalizovana forma EBS (EBS-loc; EBS-localized) nejCasteji
postihuje ruce a nohy a projevi se vétsinou az v batolecim véku.

Generalizovana forma EBS, ktera je vzacna, zasahuje vétsi plochu
tela a puchyre se mohou tVOI'IthZ PO narozeni.

&b gl

Meara), ktera je charakteristicka herpetlformne usporadanyml
generalizovanymi puchyfi na téle i konCetinach a muze se projevit
jiz v novorozeneckém véku. Casto jsou postizeny také sliznice.
Rany se hoji hyperpigmentaci bez jizev



EBS




JEB

V)'/Skyt (9%)
skupina onemocneni s nejvetsi klinickou |
genetickou heterogenitou

AL a4

EBJ je spojovana s tvorbou puchyru po celé
plose tela, vysokou nachylnosti k poraneni jicnu
a problemy s prijimanim potravy

vyssSi pravdepodobnost umrti pacienta v
kojeneckem veku






DEB

Vyskyt 44%
Recesivni a dominantni dedicnost
Poskozen protein pro kolagen VII.

DEB je typicka vysevem puchyru po celém téle,
Kdy jsou poranené obrovske plochy, rany se

velmi spatne hoji a prsty na rukach a nohou
maji tendenci srustat.

Pacienti maji 300 x vyssi pravdepodobnost
vyskytu spinocelularniho karcinomu




DDEB LOCALIZED




RDEB GENERALIZED




JAK VYPADA PUCHYR?







PACIENTKA RDEB GEN.




Medscapes www.medscape.com
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Sourca: Damatal Murs & 2005 Jannalli Publications, Ine.
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PREVAZ PACIENTA S RDEB




Epidermis
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Oblast dermo-
epidermailni junkce na
molekularni drovni.
VSechny proteiny, které
Jsou v pripade EB
defektni, zajistuji stalost
spojeni ep/dermls S
dermis. EB simplex
(tmavée Cervené keratin
5 nebo 14), junkéni EB
(Cervené laminin 5,
modre a634 mtegr/n
nebo zelené kolagen
typu XVII) a dystroficka
EB (kolagen typu VII,
tmave zelena viakna v
dermis).
Hemidesmozom (zluté)
ukotvuje keratinocyt do
bazalni membrany.



PROBLEMOVE FAKTORY VYZIVY U EB

AL 4V 4

rDEB, JEB, a détskych pacientu

Oralni, orofaryngealni, esofagealni a GIT
komplikace ( ulcerace s/bez striktur), ktere
limituji prijem stravy.

Hypermetabolismus v dusledku externich
koznich lezi se ztratou krve a serozni
tekutiny, -> zvyseni obratu proteinu a
tepelné ztraty zejmena jsou-li spojeny s
infekci.



CiLE NUTRICNI PODPORY

Zmirnit malnutrici a stres spojeny s jidlem
Minimalizovat nutricni deficity
Optimalizovat rust (déti)

Optimalizovat funkci strev

Optimalizovat imunitni stav

Optimalizovat hojeni ran

Podporit vyvoj v dospivani (deti)




PRICINY PROHLUBOVANI MALNUTRICE A
VZNIKU KOMPLIKACI

Dg. E 41 Nutricni marazmus

1. Neadekvatni prijem: poruchy polykani,motility Ci obstrukce
GIT

2.Poruchy traveni

3.Poruchy vstrebavani: kratke strevo,pistéle,zanét
streva,léeky,projimadla

4.Metabolické poruchy

5.Zvysené ztraty a zvysena potreba:infekce,katabolické
stavy,urazy,operace, nadory



JAK VELKE JE RIZIKO MALNUTRICE
EBD

déti 77 %
dospéli 86 %

EBJ
déti i dospéli 57 %

EBS — Dowling-Meara — kojenci a deti
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FIG 3. Body mass index
(BMI) (kag/m?) of 20 adults
with epidermolysis bullosa.
DEB=dystrophic epider-
molysis bullosa; EBS =
epidermolysis bullosa
simplex (6,7). Underweight =
BMT <20.1 for men and BMI
<19.1 for women. Normal
weight = BMI from 20.1 to
25.0 for men and BMI from
19.1 to 24.0 for women.
Overweight = BMI =25.0 for
men and BMI =24.0 for

BIOTHET.




MNOZSTVi KOMPLIKACI KTERE LIMITUJI PRIJEM
POTRAVY

Usta, hltan, jicen, Gl komplikace = limituji
prijem Ci absorbci zivin

Chronicka zacpa, bolestive vyprazdnovani -
sekundarni anorexie



HODNOCENI MALNUTRICE

NutriCni anamneza (zména chuti k jidlu zazivaci obtize,
zmena telesné hmotnosti, stav kontroly DU, jazyk, zuby, stav
polykani, GER, traveni, vyprazdnovani)

Antropometrické ukazatele (BMmI, t&l. hmotnost, télesny
rust — u déti), nelze vyuzit metod BIA, kaliper

CAVE! — kloubni kontraktury — zhorsené urceni telesne delky a
vySky pacientu

CAVE! — hmotnost ¢asto zkreslena obvazy, sekreci do obvazu
atd.

Laboratorni markery (albumin|28,prealbumin 0,1,
transferin | 1,5 g/l, CRP)

CAVE! — nespolehlivy ukazatel CB (v dusledku zanétu byva
zvySen gama globuliny)



MALNUTRICE U EB

Je vysledkem nerovnovahy mezi naroky
organismu na ziviny a energii a jejich privodem.

ovliviuje celkovy subjektivni stav a uspech
lecby

Primarni dusledky: zvysene riziko infekci
oslabenim imunitniho systemu, zpomalene

hojeni ran, snizeni motility strev, svalova slabost
a z toho plynouci snizena pohyblivost

Sekundarnimi dusledky: zvySena morbidita,
prodlouzeni doby hospitalizace, prodlouzeni
rekonvalescence.



Zvysené energetické pozadavky rostoucino
organismu pacientu s EB jsou vySSi nez u
zdravych deti

tvorba puchyru neustale vyzaduje
novotvorbu bunek



PERCENTILOVY GRAF

20. az 80. percentil grafu hmotnosti k vysce (H/V) = eutrofii ditéte.
Hodnoty H/V < 20. percentilem = podvaha

Hodnoty H/V < 10. percentilem = klinicky vyznamné hypotrofii
H/V < 3. percentilem = klinicky vyznamna zavazna dystrofie.
Pokud pfi nedostatku vyzivy dité prestava rust= chronicka PEM.

Pokud dité pri biochemickém vysetreni ma nedostatecne
proteinoveé rezervy, hovofime o proteinove malnutrici.

Dopad podvyzivy (ovliviiuje rust, hojeni ran, imunitu, delku Zivota
a umrtnost) - dospéli EB paC|ent| maji asto mensi postavu,
kachexii a opozdené sexualni zrani



RUSTOVA RETARDACE

Déti s rDEB pomaleji rostou. Snizeni linearni
rustove rychlosti obvykle predchazi
nepfimérena télesna vaha naznacuijici, ze rust
je sekundarnim znakem neprimerene vyzivy.
Anémie znatelné pfispiva k mensimu vzrustu.

U deti a mladistvych se mohou objevovat
Kloubni kontraktury (presnejsi deti merit v
poloze lezmo na zadech).

Optimalni tempo rustu ditéte s t&zSimi formami
EBC muze byt obtizné urcit.



PERCENTILOVE RUSTOVE GRAFY - HMOTNOST

HTTP://WWW.RUSTOVYHORMON.CZ/DOKUMENTY/RUSTOVE_GRAFY_HMOTNOST.PDF
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DOPORUCENE KONTROLNI NABERY - BIOCHEM
UKAZATELE PODVYZIVY

6 — 12 monthly Yearly 1 -2 yearly
Urea and electrolytes Vitamin B1 Vitamin E
Creatinine Carnitine

Calcium, phosphate (+/- Vitamin D3) Vitamin B12

Total protein, albumin Folate

Alkaline phosphatase

Zinc, selenium

Serum iron, ferritin, full blood count
Hypochromic red blood cell
Transferrin receptors

Mean corpuscular volume (MCV)
Reticulocytes, red cell folate
Erythrocyte sedimentation rate (ESR)
Free erythrocyte protoporphyrin (FEP)

N.B. The above is a guide. Sampling frequency depends on individual disease severity and
the need to evaluate intervention.



PUCHYRE V DU

Tézsi formy EBJ a EBD (problémy s puchyri ma
95 % pacientu) maji velké mnozstvi rozsahlych
jizvicich se puchyru.

Diteti by se pri tomto poskozeni sliznice dutiny
ustni nemeéla podavat strava a napoje, ktere
jsou velmi horke, velmi studene, kysele, slane
nebo korenene.

Omezeni konzumace potravin s tvrdou kurkou a
Krupavych potravin jako jsou krekry,
bramburky...



Jizva tvori srusty mékkych tkani a ust. Srust je patrny na ustnich
koutcich a také u vnitfni bukalni sliznice, ktera srista s dasnémi -
mikrostomie (obtizné Cisténi zubu a DU)

Ankyloglosie — u pacientu s RDEB - zpusobuje snizenou pohyblivost
potravy uvnitf dutiny ustni (obtizné zvykani) a potize s mluvenim.

U pacientl s EB mohou byt chutové poharky mené inervovany nebo
muze byt inervace zcela zni¢ena ranami a jizvami na jazyku.

NefunkCni chutové poharky - zmensena chut k jidlu a ke zkouseni
novych potravin.




ZUBY

Kazivost zub(i je vyrazn&jsi u JEB A DEB

Faktory: chronicka infekce v DU, ¢asté
postizeni dasni, hypoplazie skloviny,
zarustani vyvodu slinnych zlaz, pomalé
jedeni, zvysena frekvence podavani stravy,
redukovane cisteni zubu

Kasovita strava byva chybne doplnovana
nadmérnym prisunem disacharidu




DYSFAGIE

VyraznegjSi mezi detmi mezi 3. — 7. rokem a v
dospivani a dospelosti rDEB

Doporuceno trvale podavat kasovitou stravu
Rozmelnene jidlo vsak obvykle zahrnuje
zvyseni objemu potraviny.

Pri pouziti vody nebo stavy za ucelem zvyseni
objemu je vsak vyzivha hodnota pokrmu
redukovana.

Pouziti mleka nebo polevky na misto vody nebo
stavy



JICEN

Jichove zuzeni je abnormalni zuzeni jicnu, které
se projevuje temer u 60 % pacientu s RDEB

Typicke priznaky zuzeni jicnu: velmi pomalé
jedeni, obtizne polykani (dysfagie) a duseni

Prejdou po nekolika dnech = akutni puchyr v
jicnu (Studeneé napOJe a potraviny tiSi bolesti
zdufelé sliznice, snizuji otok a zanet x
dlouhotrvajici bolest -> preventivni pasaz jicnu

RTG pasaz pomoci kontrastniho siranu
barnateho




EROZE JICNU/ STRIKTURY

Figure 2 Superficial epithelial layer of esophagus separated from
the underlying tissue




OBSTIPACE

Zacpa je Casta u tezkych forem EBD, EBJ a u typu Dowling-
Meara EBS vychazejici z neadekvatniho prijmu viakniny a
tekutin,prodlouzené imobilizace, snizeneho fyzického pohybu,
nevhodnych vyzivovych zvyklosti a stresu.

cyklus ,obstipace - apatie — snizena chut k jidlu — obstipace”
Potraviny obsahujici vice nez 4 g vlakniny v jedne porci se
povazuji za vysokovlakninove

V detskem veku se take zacpa vyvine, zacne-li si dité spojovat
defekaci s bolesti. ZpoCatku banalni (akutni) potlaceni nuceni na
stolici muZe posléze vyustit v bolestivou defekaci tuhé stolice.
Pruvodnim jevem - bolestivé analni fisury.

Bolest pri vyprazdnovani 2zadrzovani stolice, rektum se
pfizpusobuje, defekacni reflex postupné vyhasina.

Chronicka distenze vede ke ztraté vnimavosti k pocitu nuceni na
stolici.



Preventivni peCe se venuje perianalni krajine,
aby se predchazelo tvorbe bolestivych ragad.

Sedaci koupele v odvaru z duboveé kury s
koupelemi v KMnO4.

Pri bolestivéem vyprazdnovani je vhodné lokalne
aplikovat anestetikum.

_aktulosa, listy senny (nevhodne do 10
et),systostigmin (podpora funkce strev)

Dlouhodoba spoluprace paciental!!!




ANEMIE

Hypochromni anémie (anémie se snizenym obsahem hemoglobinu v erytrocytech)

nedostatecné je jak mnozstvi zeleza, tak jeho utilizace erytrocyty a nerovnovaha
mezi prijmem a vydejem zeleza z organismul.

Opakované ztraty krve z otevienych defektl na kuzi a sliznicich (1 ml erytrocytarni
masy odpovida asi 1 mg zZeleza, 1 ml krve pfi hematokritu 0,45 pak 0,45 mg Fe)

VSechny tyto duvody vedou u pacientu s EBC k nizsi hladiné Zeleza v krvi a ke
snizené utilizaci zeleza v Cervenych krvinkach (anémie u chronického onemocnéni).

V nasi stravé je asi kolem 15-20 mg zeleza, ze kterého se vstrebava zhruba jedna
desetina.

Nejlépe vstfebatelné je hemové Zelezo pfitomné ve stravé ve formé masa. Z
hemového zeleza

se vstifeba 5—10krat vice nez z mouky a rostlinné stravy.

Zelezo_vstfebané v travicim ustroji je transportovano a ukladano ve formeé feritinu a
hemosiderinu v zasobarnach zeleza v kostnidreni, jatrech a ve slezineé. HCI
usnadnuje vstfebavani Zzeleza tim, ze udrZuje nehemove Zelezo ve feriformé a
zabranuje jeho precipitaci ve formé Spatné vstrebatelnych fosfatu

a fytata.

Vstifebavani zeleza se zvysSuje pfi snizeni zasob Zeleza.



NEJDE VZDY JEN O DEFICIT FE

Kyselina listova, B12, C, med, zinek a
bilkoviny.

Typicky hematolog. nalez u EB: vysoky EPO
a vysoke mnozstvi TROMB.



LECBA ANEMIE

Podavani zeleza v tekute forme per os (neni
ucinné pri vyrazné anemii) — lactofer

CAVE! Pri podani preparatu s Fe vznika velmi
casto zacpa

Transfuze je indikovana pri Hb <7 mmol/l, a to
maximalne kazdych 6 az 8 tydnu.

DalSi formou muze byt Zzelezo podavano iv.
Davka je umerna pacientove vaze a aktualni

nodnote Hb. Celkovy nedostatek zeleza (mg) je
ekvivalentni s celkovym deficitem Hb a ferritinu.




DALSI PUVOD VZNIKU ANEMIE

Vysoka produkce volnych radikalu ze zanétu
muze niCit ERY a tim snizovat jejich
Zivotnost.

Organismus nedokaze tak rychle vytvaret
noveé ERY. Za predpokladu, ze je mozna
ochrana antioxidanty a snizeni vzniku zanetu
pomoci zmeny pomeru n-6 a n-3 PUFA, je
mozné zvysit preziti Cervenych krvinek na
optimalni normu.



STRAVA

pro deti a dospele s EBD a EBJ je vhodna tekuta a kasovita
strava > brani posSkozeni sliznice GIT, snizuje moznost
polykacich potizi

Pacient neni s to jist dostateCné mnozstvi potravy ani timto
zpusobem, protoze pfijem stravy je pro né velice bolestivy a
unavny

Dieta musi byt vyvazena, s vySSim pfisunem bilkovin, vitaminu a
mineralnich latek,nez odpovida veku ditete. Déti s vaznou formou
EBD prijimaji nedostatecnée mnozstvi zeleza, zinku, horciku,
vapniku, vitaminu, bilkovin, energie a vlakniny.

Laboratorni vysSetrovani signalizuji nedostatecnou hladinu

vybranych mikrozivin, znatelné plazmoveho zeleza, zinku,
vitaminu A a BG.



CO KDYZ JE POTREBA MIT TEKUTOU STRAVU
DELE?

Lze ji zplnohodnotnit???

ANO !



JAK TO UDELAT DOMA?

Vykonny ponorny mixer nebo food procesor
Kvalitni nerezove sitko s hustym ockem
Popr. platenko



SNIDANE

Instantni kase Nominal (ovesna, ryzova,
jahlova a spaldova) s ovocem (merunky,
svestky, banan, jahoda, jablko, hruska).

Vlazne mleko nebo syrovatka

Dosladit medem, sirupem, marmeladou
nebo piskoty
Je nutne vse rozmixovat a uhlidat

spravnou konzistenci.V pripade nutnosti
prepasirujte.



OBED = VECERE

PredevsSim u hlavnich jidel (maso + priloha) je nutné
dodrzet spravnou konzistenci tak, aby se po mixovani
daly lehce prepasirovat.

K naredeni vyvar

Na jednu porci ( cca 400 ml) : 100 az 150 g masa, 2
stfedné velké brambory ( 150 g) €i 72 hrnku ryze a stejnée
tak ostatnich obilovin

Co jde dobre pasirovat? Z masa (kraliCi, kureci, rybi) a
stejné tak prilohy (brambory, ryze natural, bulgur, kuskus,
jahly, pohanka, celozrnné testoviny)

Pokud si chcete usnadnit praci s pasirovanim, muzete
jeste pred samotnym varenim syrové maso rozmixovat
nebo rozemlit v masomlynku.



SVACINY

Tvarohove:

- tvaroh s ovocem (np. jahody, merunky) a troSkou bilého jogurtu (np.
Olma Revital activ)

- tvaroh s lipankem nebo pribinackem
Tvaroh muzete nahradit nasladlym bilym jogurtem Activia.

Zeleninové:

- okurka s pazitkou, redkviCkou

- cinske zeli s redkvickou

- rajcatoveé pyré

- okurka + luCina nebo cottage syr + kopr
- mrkvova stava



Ovocnée pyré:

- Zluty meloun + pomeranc

- mango + pomeranc

- jahoda + banan

... nebo jen samostatné ovoce (hruska, jablko, banan)

Exkluzivni:
- domaci ¢okolada s bilky ( 3 bilky, 50 g Cokolady, smetana 12%

- mrazené ovoce (lesni smes), V2 tvarohu, 72 odmérky 60% proteinu,
mléko



NEMOCNICNI TEKUTA STRAVA







ENERGIE

Optimalni energeticka potreba ditéte je definovana
privodem energie potrebne k udrzeni zdravi,
pfiméreného rustu a pohybové aktivity. Energetlcka
potfeba se v prubéhu zivota ditéte meéni.

Hyperkatabolicky stav spojeny s vyssim bilkovinnym
obratem, infekcemi a tepelnymi ztratami vede ke
zvySenym pozadavkum na energii

Prumérné mnozstvi energie = 120 - 150 % DDD
zdraveho jedince.

Bilkovina zvySena a to na 115 - 250 % DDD zdraveho
jednice. Obe hodnoty koreluji s chronologickym
vekem ditete.



PROTEIN

C. Breedon uvadi, Zze se v mnoha
publikacich o pécCi o zranene se setkala s
navrhem davky 2,2 g/kg bilkovin, kde
oduvodnénim je optimalni hojeni (hodnota je
ale Casto navrhovana jako doporucené
mnozstvi pro zdravou detskou populaci a
neni dostatecna pro deti s EBC).

Arginin — vyznam v hojeni ran a podpore
Imunity, stimuluje sekreci GH



TURY

PUFA s dlouhym retézcem n-6 i n-3 - syntéza
tkanovych mediatoru - prostaglandinu,
prostacyklinu, tromboxanu a leukotrienu, kterée
se uplatnuji v procesu srazeni krve, regulaci
tonu cevni steny Ci v zanetlivé reakci jako
obrané organismu na poskozeni tkani
Pridavek EPA a DHA pacientum s mirngjSi
formou EB (EBS) 1 g/den. Pacienti s vaznou
formou 2-4 g/den EPA a DHA.

Doporuceni jsou platna od roku 2002.



MIKROZIVINY - ZINEK

Zinek — sy bilkovin, hormonu stitnice, kalcitriolu a vit A, transkripce DNA
do RNA
rust, hojeni ran, imunita, antioxidant

hl. faktory deficitu: reparaCni procesy, snizena Ci Zzadna konzumace
masa

U EB i 50 mg/den

Behem obdobi zateze, traumatu nebo zanetlivé reakce se snizuje jeho
plazmaticka hladina na méné nez 50 % coz neodrazi skuteCné zasoby v
organizmu

Absorbce je snizena pokud je v dieté vysoky obsah fytatu, viakniny a
zeleza



Doporucuje se sou€asna suplementace Cu pfi dlouhodobém podavani
—> vV opacnem pripadé dochazi k anémii z nedostatku medi

Efekt soutézeni je mnohem mensi, kdyz je zdrojem Cu maso namisto
suplementd.

Pri zvySené suplementaci dochazi k Sedivéni, Fidnuti a krouceni vlasu
(jiz od 25 mg/den)

Suplementace — tablety obvykle 10-15 mg



SELEN

Je soucinitelem vit E a chrani org pred
symptomy vzniklée nedostatkem vit E.

Keshanska nemoc z nedostatku =
kardiomyopatie - vznika i u deti s EB



ZELEZO

V potrave se zelezo vyskytuje ve forme anorganickych soli
(nehemova forma) nebo v organicky vazané formé (hemova
forma)

Absorpce nehemového zeleza se pohybuje od 0,1% a muze
dosahovat i vice nez 35% z prijatého mnozstvi, u hemového
zeleza se pohybuje mezi 20% az 50%.

Absorpce zavisi na stavu zeleza v organismu, primo ji ovlivhuje
koncentrace séroveho feritinu, a biologické dostupnosti zeleza

Kdyz jsou zasoby zeleza v organismu dostatecne velke, absorpce
nehemového Zeleza muze byt snizena az na minimalni uroven,
naopak pri nizkych zasobach absorpce nehemoveho zeleza
stoupne na hodnoty srovnatelné s absorpci hemoveho zeleza

Denni potreba zeleza predstavuje 10 — 15mg Fe, z tohoto
mnozstvi se vstreba priblizné 0,5-1,5 mg



FE V POTRAVE

Potraviny bohaté na zelezo: vnitrnosti,
vejce, maso, lusteniny, Ccaj a kakao

Stredni obsah zeleza mivaiji: ryby, drubez,
cerealie, spenat, petrzel a orechy

Na zelezo chude je: mleko, mlecné vyrobky,
tuky a oleje, brambory a vetsina ovoce



FAKTORY ZVYSUJiCi RESORPCI FE

Maso, ryby a drubezZ podporuji absorpci nehemoveého zeleza —
predpoklada se, ze na absorpci maji vliv peptidy bohate na
aminokyselinu cystein, maso tak stimuluje absorpci nehemoveho
zeleza a zaroven dodava hemoveé zelezo

Kyselina askorbova exponencialne zvysuje absorpci
nehemoveho zeleza — pokud se konzumuje spolu s Cajem,
zamezuje kyselina askorbova vytvareni komplexu zelezo-tanin,
cimz rusSi inhibiCni uCinek Caje na absorpci zeleza

Vitamin A snizuje vliv fytatl obsazenych v cerealnim zrnu,
polyfenolu z kavy a Caje

Varenim, fermentaci a klicenim dochazi k redukci fytatu a
fosfatu d|’ky tepelnému nebo enzymatickému pusobeni



FAKTORY SNIZUJICi RESORPCI FE

Polyfenoly — nejvétsi obsah je predevsim v Caji, kavé a vinu, ale
nachazeji se take v obilovinach, zelenine a koreni. Jeden salek
caje konzumovany spolu s jidlem snizuje celkovou absorpci
zeleza o 75 — 80%, jeden Salek kavy snizi resorpci zeleza
priblizné o 60%, pokud je ale kava nebo Caj podavana k jidlu
obsahujici maso, tedy hemovou formu zeleza, snizi se absorpce
asi 0 50%

Fytaty jsou obsazeny zejména v obilovinach a celozrnnych
vyrobcich, oresich, semenech a lusténinach, zelenine i ovoci.
Zvlaste bohatymi potravinami na fytaty jsou otruby a oves a
potraviny s vysokym obsahem vlakniny

Resorpci také snizuji néktereé bilkoviny — priklad fosvitin
obsazeny ve vajecném zloutku a konalbumin, bilkovina
vajecneho bilku, rovnez sojovy protein, kasein a syrovatkove
bilkoviny mohou zpusobovat niZSi vstrebatelnost zeleza ze stravy



FAKTORY SNIZUJICi RESORPCI FE

Fosfaty — tvori se zelezem nerozpustné komplexy, snizuji tak
jeho absorpci

Stavelany pusobi také obdobnym mechanismem jako fytaty,
najdeme je hlavne ve Spenatu, kapuste, Cervene repe, oresich,
cokolade, caji, psenicnych otrubach

Vapnik ve formé vapenatych soli i z mléénych vyrobku narusuje
absorpci hemoveho i nehemoveho zeleza, uvadi se, ze az 40 mg
vapniku nema jesteé vliv na inhibici absorpce zeleza, v mnozstvi
nad 300 mg jiz dale absorpci zeleza nesnizuje, obecne plati, ze
vapnik v mnozstvi nad 100 mg inhibuje absorpci zeleza o 50%
Léciva snizujici mnozstvi zaludecni kyseliny, jako jsou
antacida Ci blokatory protonove pumpy, ty mohou vest ke
snizenemu nebo uplnému chybeni zaludecni kyseliny



MEZNi HODNOTY HEMOGLOBINU A

HEMATOKRITU

Skupina Hemoglobin (g/1) Hematokrit (mmol/l)
Déti od 6 mésicu 59 mésici 110 6,83
Déti od 5 do 11 let 115 /33
Déti od 12 do 14 let 120 7,45
Netéhotné Zeny (nad 15 let) 120 7,45
Téhotné Zeny 110 6,83
Muzi (nad 15 let) 130 8,07




DEFICITNI VITAMINY

Vit C — sy kolagenu, karnitinu, ovlivnéni resorbce Zeleza. Nedostatek
negativné ovlivhuje CNS,imunitu, detox. systémy a KVS.

B — komplex — B12, folat ->tvorba ERY. Nedostatek vit skupiny B
zpomaluje zesitovani kolagenu a tvorbu jizvy pfi hojeni rany.

Vit A — karence zpomaluje tvorbu kolagenu a epitelizaci rany. Vit A
antagonizuje negativni vliv steroidu.

Vit K — pfi nedostatku dochazi k vyssSi krvacivosti z ran pacientu

Vit E — nedostatek zpomaluje zesitovani kolagenu a tvorbu jizvy pri
hojeni rany.



DOPORUCENI KOJENCI S EB

Kojeni = urgentni medicina, nejvhodnejsi pro
pacienty s EB

Puchyre v dutine ustni - specialni kojenecke lahve?
CAVE - otlaky, kandid6za

Spravné davkovani nahrad MM a enteralni stravy!

Vyuzivani rostlinnych oleju a nutricnich suplement na
bazi sacharidu pro zvySeni energie v potrave

Deti s EB maji o — %2 vyssSi energetické naroky nez
zdravé deti

Supplementace preparaty se zelezem



DOPORUCENI DETI S EB

Od 1 roku veku — stravovani dle zasad vyzivové pyramidy
Omezit konzumaci potravin s nizkou vyzivovou hodnotou
Zvysit prijem viakniny

Pridavat margariny, rostl. oleje do pokrmu a svacinek
(pomazanky, jogurty, pudinky)

Obohatit pokrmy o susené mléko - zvysite energetickou
hustotu jidel = do bramborove kase, do polevek,
pudinku, snidafiovych cerealii, koktejlu

Jezte mensi porce Castéji

Jidlo by melo byt mekke, kasovite az tekuté a dostatecne
zjemnéneé, aby nepusobilo polykaci potize



Zacpa je cCasta u tezkych forem

EBD, EBJ a u typu Dowling-Meara EBS
vychazejici z neadekvatniho prijmu viakniny
a tekutin, prodlouzene imobilizace,
snizeneho fyzickeho pohybu, nevhodnych
vyzivovych zvyklosti a stresu.

Pri leCbe anemie takeé Ccasto vznika zacpa
diky suplementaci zeleza
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DEKUJI ZA VASI POZORNOST!




