Epidermolysis bullosa simplex
,Nemoc motyli kridel”
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* nemoci trpi asi 30 000 lidi na celém svete
* U Nas jeto asi 120 pacientu

e zpUsobena mutaci jedenacti genu a projevuje se
zejména na kuzi pacientu

e puchyre na kuzi vznikaji spontanné nebo
drobnym tlakem Ci tfenim

Déli se na 3 typy

7 V4
\ /| a




e simplexni -mutace genu kodujicich keratiny 14
a 5 —> degeneruje bazalni
vrstva epidermis (klinicky projev puchyre);
* junkcni - mutace nejméné 6 genu kodujicich
aminin 5 -> puchyre se objevuji na
nistologicky normalni kizi ve vrstvé lamina
ucida




Cita ze zivota nemocné

,Zvnéjsku mozna vypadame podobné, ale ve
skutecnosti ma kazdy pacient s EB jiny prubéh
nemoci. Néekdo ma loziska spise na nohach a
nahore je v poradku, jiny pacient to ma naopak;
nékdo vypada na prvni pohled skvéle, ale
nespolkne ani vlastni sliny. Ja mam nejvétsi
problém s nohama, musim na né davat velky
pozor a moc daleko mé nedonesou. KuZi kdekoli
na téle si sedru nékolikrat denné i pres nejvyssi
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* https://www.wikiskripta.eu/w/Epidermolysis

bullosa congenita

* http://vzacni.cz/nemoc-motylich-kride

* https://zpravy.idnes.cz/nemoc-motylic
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kridel-transplantace-kuze-modifikace-c
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