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ONSOZ

Epidermolysis Bullosa cildde kabarti olusumuna bagli genetik cild hastaliklarinin en
basindadir. Bircok degisik Epidermolysis Bullosa ¢esidi vardir. Hepsinde de cildin
yumusak dokulari yaralanmaya, gok kiiguk bir dokunus ve strtiinmede kabartilarin
olusmasina acik olmasidir. Bu brostriin amaci, aile ve bakicilarin Epidermolysis
Bullosa' Il gocugun bakiminda karsilacaklari sorunlarda yardimci olmaktir.
Brosiirde EB’de olabilecek en koétli durumlarin anlatildidina dikkat edin. Bu tim
cocuklarin bu sorunlarla karsilasacaklari anlamina gelmez. Okuduktan sonra kendinize
sorun edebileceginiz konular (izerine Aile doktorunuz veya IEB ile gorisiin.
Buglin Uluslararasi kabul gérmis on cgesit Epidermolysis Bullosa U¢ temel grupta
toplanir: EB simplex (EBS)

EB junctionalis (EBJ)

EB dystrophica (EBD)



EB simplex ‘e diger gruba nazaran daha cok kiside rastlanir. EB simplex sadece
baskin kalitimsal “dir, yani anne babanin birisi hasta ve tasiyicidir. iki hamilelikten
birinde ortaya cikabilir. Ileri yaslarda esas olarak ellerde ve ayaklarda hastalik
goruldr. EB simplex normal sartlarda yasami tehdit etmez, ancak hareketlerde ve
ornegin meslek seciminde kisitlamalara katlanmayi beraberinde getirir.

EB junctionalis en agir seklidir ve genellikle birinci yasin icinde dlimlere sebebiyet
verir. Olim nedeni gelisme bozuklugu ve nefes almada zorluktur (Nefes borusunun
kapanmasi). EB] pasif kalitimsal gen bozuklugudur, yani anne babanin her ikiside
saglikh tasiyici, hastalik riski her dért hamilelikde bir oranina baghdir.

EPIDERMOLYSIS BULLOSA DYSTROPHICA

EB dystrophica ya baskin yada pasif kalitimsal olabilir. Diger bozuk baskin formu
genellile hafif gecer. Her iki sekil de tamamiyle farkl olabilir. Dogru bir teshis ve
tasnif, deri 6rnedi ile mimkiindir. EB dystrophica hastaliinda Basalmembran “in
altinda kabartilar olusur ve kiguk disler ve kemikcikler olusturarak iyilesir. Deri
katmanlan arasindaki bag dokusunda azalmalar olabilir. Antijen maping kabarti
olusan bdlgenin ve ilgili proteinlerin tespitinde hizli ve cabuk bir yéntemdir. Antijen
mapping bozuk protein yapi taslari hakkinda da bilgi verir. EB dystrophica "nin zor
gorulen formlari sayesinde pasif kalitimlari devam ettirilir. Yani, anne babanin her ikisi
de kendileri bizzat hasta olmasalarda hastalikl geni tasir. Bu durumda bir cocugun EB
dystrophica dogmasi riski her hamilelikte % 25 "dir.

Sayet pasif tasiyici kendisi cocuk sahibi olursa, diger esin hastalikli gen tasimadigi var
sayimi altinda sliphesiz gocuk igin hicbir sekilde risk olusmaz.

EB dystrophica "nin daha adir seyrinin hamilelik esanasinda taninmasi igin diagnostik
muayeneler yapilabilir. Eger kalitimlar Gzerine veya dogum 6ncesi diagnostik
muayeneyle ilgili sorulariniz var ise latfen ilgili kurumlara basvurunuz.

EB dystrophica ile ilgili esas problem kabarti ve yaralarin yapisik kemikcikler
olusturarark iyilesmesi ve bunun derinin i¢ ve dis kismina kaynasarak kasiimalar
yapabilmesidir.

ANNE VE BABANIN COCUKLA OLAN ILiSKisi

Elbette aileler cocuklarinin gok nadir gorilen, zor ve genetik bir cild hastaligi oldugu
teshisi konuldugu zaman cok Urkiyorlar. Annenin bebege bakabilmesi icin oldukca
teselli ve destege ihtiyaci vardir. Bu zor zamanda annenin gocugunun bakimini istekle
yapmasini beklemeli ve sabirli olunmasi gerekir.

Bebek ve annenin diger aile liyeleri tarafindan hastanede ziyaret edilmesi
onlenmelidir

Bebegin bakimini anne ve baba paylasmali, annenin dinlenmesi ve hig olmazsa bir
kere disari gikabilmesi igin. Blylk anne ve babadan yakin bir arkadas yada
akrabadan baslangicta bakim konusunda faydalanabilinir. Bebek uzun siire hastanede
kalacaksa, miimkiinse anneninde yaninda kalmasi en uygun olanidir. Bebege tabiiki
herkes hassas yaklagiimasi gerekir, fakat bu durum aileler ve hasta bakicilarin onu
oksanmasina engel olmamalilar.

Bu konu ile ilgili olarak ,,Cocugumu nasil tutarm™ ( ,Wie halte ich mein Kind")
basyazisina bakabilirsiniz. Cocugun bakimi esnasinda ne saat nede yliziik



takilmamali. Bebegin, diger bebekler gibi oyuncaga ihtiyac vardir. Yumusak,
yuvarlak, kendisini yaralamayacak oyuncaklarin olmasina dikkat edin.

EB ' LI COCUKLARIN BAKIMI

Cildin gok hassas olmasi nedeniyle klasik bebek bakiminin yanisira daha dikkatli ve
0zenli muamele ve ilaveten yaralarin bakimi ve sarilmasi gerekmektedir.
Beslenmeye ¢ok dikkat edilmelidir- bu konu hakkinda ileride daha fazla bilgi
verilecektir- Yeni dogan bebek yeni dogan bebekler gibi klasik test ve muayeneleri
yapmali ve asilari vurulmaldir.

Suphelendiginiz durumlarda yada diger bakim sorunlarinda EB “de uzman Cocuk
hasta bakicisi Bayan Angelika Naderer ‘i aramakta tereddiit etmeyin. Kendisi size zor
durumlarda seve seve bilgi verecektir.

Bayan Naderer “e su telefon numarasIndan ulasabilirsiniz:

Tel: 073 65 - 14 32

Fax: 07365 — 293 93

E-Mail: naderer.kika@redseven.de a.

COCUGUMU NASIL TUTARIM ?

Cocugu kaldirmadan 6nce, strtlinmenin kabarcik ve yara olusturacagini, basincin
olusturmayacadini her zaman aklinizda bulundurmalisiniz.

Her yas grubundaki EBD "li gocuklar higbir zaman kollarinin altindan tutularak
kaldinimamali ki bu her zaman sancili kararcik yapar. Bu viicut bdlgesinde tedavi ve
iyilesme cok daha zordur. BebeGi yan yatirip elinizi poposunun altina koyun, diger
elinizde kafasinin altinda olsun, bebegi ellerinizin {izerine geri gevirtin ve kaldirin
(cekmeyin). Bir orti ile birlikte de bebeginizi yatagindan alabilirsiniz. Blyuk
cocuklar miimkiin oldugunca kendileri kalkmalidir. Sayet ¢ocuk oturur durumda
iken kaldirnimak zorunda ise, onun biraz 6ne dogru egilmesini isteyin,
poposunun altinda eliniz igin yer yapin, diger elinizle ense bdlgesinden tutarak
bir kerede yukari kaldirin. Bir baska yontemde, bir el géglis bolgesinin altInda,
digeri katlanmis dizden tutarak kaldirmak olabilir. En dogru yontem bulunur
bulunmaz, veliler, istedigi zaman ¢ocukla sirekli viicut temasinda bulunmasi
icin cesaretlenmis olacaklar. Yaralama tehlikesi korkusuyla cocugu stirekli
yatirmak tamamen yanlis olacaktir.

KABARCIKLAR

Kabarciklar patlamazsa ve kesilmezse biydrler. Cild strekli olusan bu kabarciklara
karsi muayene edilmelidir ki onlar sonra temiz bir igne ile patlatilip ve yine temiz bir
makas ile fazla deri kesilmelidir. Kabuk kismi birakilarak iltihap olusmasindan korunur.
EB dystrophica da gunlik ve esash bir tedbirlerdir, kabarciklarin patlatilarak ve
temizligi, ve cildin iyi siirllebilen bir losyon ile yaglanmasi (6rnegin U Lipolotio).
Kabarcik, sivi yerine kann ile doluysa, kolay bosalma egilimi olmaz. Bu durumda
temiz bir makasla deri kesilmelidir. Evde makasi sabunla yikamis ve sonrasinda alkol
ile silinmis olmalidir.



AGRI KESICILER

Kabarciklar ve acik yaralar maalesef agrili olabilir ve bu durum hem cocuk hemde
bakicilar igin katlanmazdir. Uzun siireli agrilar eklemlerde tutukluk ve hareket kaybi
na neden olur.Agriyi hafifletici , sargi veya sivi seklindeki ilaglarin yaninda kronik
agrilara karsi etkisini uzun zamanda gosteren ilaglardan c¢ocugunuza en uygun
olanini segmege caliginin. Bu kunoda doktorunuzla veya hemsire Frau Angelika
Naderer ile gorusebilirsiniz.

EB’li COCUGUN BANYOSU

Ciplak cocuklar yaralanmaya daha yakindir. Bu nedenle ileri yasdaki cocuklara
banyoya kendilerinin girip gikmasinin biran énce 6gretilmesi gerekir. Eger miimkiinse
bu cocuklar icin 6zel banyo kuveti veya kaldirma tertibatindan yararlanilabilir.
Bebekler ise daha hassatirlar. Bazi llkelerde sisme bebek banyolari bulunmaktadir,
eger imkaniniz varsa bir tane edinilmesi iyi olur. Gerekli hallerde banyo kuvetinin
altina havlu serip bebegin yaralanmasini engellersiniz. Daha biiyiik bebekler igin
Uzerine yatabilecegi 6zel bir formu olan stingerler kullanilabilir.

Cildin yumusak ve esnek kalmasi icin bebeyadi iceren sampuanlar suya ilave
edelir.Banyo yaklasik on dakika stirmeli ve bu slrede bebegin viicudu kaygan
olacagindan  dolayr cok dikkatli olunmalidir. Banyo esnasinda bakterilere karsi
tedbirler alinabilinir. Bakim &nerileri béliminde bu konuda ile ilgili bilgi bulabilirsiniz.
Banyodan sonra ¢ocugu temiz ve yumusak bir havlu ile alin ve hafif dokunuslarla
kurulayin yada en iyisi fén makinesi ile kurutun. Bu hususta da verilen havanin ilik
olmasina ve elktrik carpmamasi icin olusabilecek bir idrarin fon makinesiyle temas
etmemesine gok dikkat edin. Ayrica banyo suyununda ilik olmasina 6zen gdsterin. Su
ne kadar sicak olursa, yaralarin acimasi da o kadar cok olur.

YARANIN TEDAVISI

EB dystrophica da yaralarin iyilesmesi icin 6zellikle yapilmasi gerekenler:

1. Yaralarin iyilesmesi icin sicak ve nemli ortamin olmasi ve
2. Yaraya yapismayan ve cikarilirken de daha fazla zarar vermeyen sargi
materyali kullanilmalidir. Deriye yapisan yara bandi yada sargilar
kullanilmamalidir. En iyisi kendinden baglanan yada uzun olan tavsiye edilir.
Fettgazen ve buna badli Clieskomprossen ' in yanisira dzellikle de tabakal,
kafes seklindeki sargi bezi 6rnegin doktorunuzun yazacadi lizerine merhemve
kremlerin sirilebilecegi Mepitel. Ayrica ayni sekilde yapismayan Hydrocoloid
tabakasi bulunan kafes sargisi, Urgutiil yada silikon tabakasi bulunan ( 6rnegin
Mepilex), kendini ispatlamistir. Cink{ sargilarin yapismadan tutmasi
mumkindir ve bunun sayesinde doku tabakasinin geri olugsmasi desteklenir.

Yas bliylidiikce ve bazi durumlarda cild sigara kagidi gortinimuini alirve

yaralanmaya ¢ok daha yatkin olur. Bu gocuklar daha az kabarti cikartir ancak

bununla beraber hafif bir carpmada yirtilir ve acik yerden cerahet cikarir.

Bu problemi olan gocuklar evde kullanilan taze tutucu folye( frischhaltefolie)
Ile sarilir. Folye yaranin iyilesmesi icin uygun bir ortam saglar. Bunun disinda
koruyucu baska bir madde gereksizdir, clinkii folye normal basit sargilarla



kullanilabilir ve daha ¢ok hareket 6zgiirliigi saglar. Ancak genis alanlarin sarilmasi
terlemeye neden olacadi icin tavsiye edilmez. Banyodan sonra kisa sireligine, haviu
ile sarilmasini 6nlemek icin , kullanilabilir. Popodaki yaralar icinde idealdir, cocuk cok
sik tuvalete gider ve her gittiginde ¢ok cabuk degistirebilir.

YENi DOGAN BEBEGIN CiLD BAKIMI

Genellikle yeni dogan bebek ilk haftalarda, infeksiyon, kansizlik, kilo alamama ve
alblimin eksikligi problemlerinin ortadan kaldiriimasi igin hastanede kalmalidir. Belirli
hal ve uygun sartlarda bebek ilk glinlerde ciplak birakilir. Bebek ipek veya pamuklu
carsafta, hava akimini saglamak, bebegi sikistirmamak, ve bebegdi kaldirmak
istedigimizde direkt ona dokunmamak icin ilk glinlerde ipek yada yumusak pamuklu
carsafta yatinlhr.

Bircok bebek 6zellikle bacak ve ayaklarda bliylik acik yaralarla dogar. Bunlar bebegin
anne karnindaki hareketleri sirasinda olusmustur. Dogum esnasinda da yaralanma
kendiliginden devam eder. Iyilesmesi uzun haftalar siirebilir. Pansuman yaparken
ozellikle dikkatli davranmak gereklidir. Ayak dogru sekilde sarilmalidir yoksa ayakta
sekil bozuklugu olabilir. Ayak parmaklari diiz yatiriimali ve parmak aralarina Mepithel,
Urgutll veya Mepilex konulmus olmalidir. (Klglk bir dikddrtgen kesin, alt kismindan
kliguk bir tiggen parca ¢ikartin ve bunu parmaklarin arasina yerlestirin. )

EB dystrophica da bazi ayak parmaklari birbirine yapisir (Pseudosyndaktylie), bu
rizikodan bu sekilde kacinilabilir.

Yeni iyilesmis yaralar maalesef ¢ok daha hassastir ve ek olarak sariimall,
desteklenmelidir (Sentetik pamuklar degisik biyiikliklerde ve diger bircok materyaller
cocuda iyi gelir ). Sargi cok énemlidir, glinkli cocuklar cok hareketlidir, ayaklarini
birbirine vurarak kendilerinde stirekli olarak yeni eziklere neden olurlar.

Bebekler kesinlikle giplak olarak emzirilmemeli, ¢linkl el ve ayaklarin durmadan
hareket etmesi yeni kabarciklara neden olacaktir. Ayrica ciplak bebegi kabarciklara
meydan vermeyecek sekilde tutabilmekte oldukca zordur.

Eger tim sargilar tamamsa, cildi tahris etmesin diye tersi disina gevrilerek bir zibin
giydirilebilir. Tim etiketler mutlaka ¢ikariimis olmaldir. (Mimkiinse ayirin, Tim
etiketler mutlaka cikarilmis olmaldir. (Mimkiinse ayirin, yirtin, kesmeyin ¢link geride
sert bir kisim kalabilir. Digme, fermuar, nakis, ve bagcik gibi bebegin giyebilecegi
aksesuarlardan vazgegin.

Eder erken dogum gibi herhangi bir tibbi aciliyet yoksa, kiivez , sicak yatak v.b.
kullanmayin, ctinki sicaklik kabarciklara neden olmaktadir.

ALTININ BAKIMI

Hazir bezler pratik olmalari sevindiricidir. Bu bezler siviyi igine ¢ekecek sekilde
gelistirilmiglerdir. Ama bununla beraber kalcaya, karin ve sirt bolgesine baski yapar
ve sikistinirlar. Ne kétldir ki EB dystrophica li cocuklarda yaralarda kanamalar yapar.
Geleneksel bezlerde baski ve stirtiinme daha azdir ancak plastik kiliflarla birlikte
kullaniimak zorunda olmasi gibi kétl yani vardir. Geleneksel bez kullanirken plastik
kilifin viicuda degmesine engel olunmalidir. Hazir bezler ise ona uygun bez camasiri



ile kullanilabilir, bdylece sirt, karin ve kalcayr tamamiyle sarar. Bazi durumlarda
molton bezide yardimci olabilir. Sayet bu konuda sorunlariniz varsa Frau Naderer e
basvurmada gecikmeyin.

Kendinden bant i bezler cok yardimcidir. Ne yazik ki band elleriniz kremli iken
yapismaz .

Bir bebek bezi firmasinin miisteri hizmetleri biriminden bazi degisiklikler 6rnegin
plastik kilotlardaki lastik bantlarin cikarilmasi gibi, talep edilebilinir.

GIYIM

Tulum ve zibinlarin kol ve ayaklarinda cildde kesilmeler ve kabarmalara neden olacagdi
icin lastik band olmamalidir. Ayrica elbisenin arka kisminda bebek yattiginda sirtina
batip yaralanmaya neden olacak diigme ve benzerleri olmamalidir. Bebegin atletini
karin boélgesinde kabarti olugsmasin diye surekli olarak kilodunun icine aliniz. Giyip
cikarken kafa Gzerine gekilerek sirtinmeden dolay! yaralanmalara neden olmamak
icin dar giysilerden vaz gegciniz. Buluzlarin st digmelerini ise yakasi siirtiinmesin diye
strekli acik tutunuz. Eger imkaniniz varsa bezlerini ve giysilerini kurutucuda
kurutunuz. Naylon kilotlarin yumusak ve elastik kalmasi icin camasir yumusaticisi
kullanin. Alerjik bir durum s6z konusu degil ise diger giysiler icin de yumusatici
kullanabilirsiniz. Sayet cocugunuz ileri yasta ise kendine uygun rahat elbiseleri
segebilir.

Mobilyalarin, sandalye ve digerlerinin plastik yada deri kapli olamsina dikkat edin.
Ornegin tahta sandalyeler siirtiinme,yirtiima yada batma yapabilir. Cocugu yiin bir
ortl yada bir koyun postu lzerine oturtun. Cuval oturaklar da ¢ocuklar igin rahat bir
mobilyadir.

TIRNAKLAR

El ve ayak tirnaklar dogumdan sonra ilk aylarda kaybolup gidebilir.

EB dystrophica "nin hafif bigimlerinde tirnaklar elde kalabilir, bununla beraber
kalinlasma ve bikilme egilimlidir. Bazen bikilmus ayak tirnaklarinin cerrahi olarak
cekilmesi ayakkabiyi giyebilmesi icin gereklidir.

iLERT YASTAKI COCUKLARIN BAKIMI

Hareketliligin artmasi ile cocugu daha fazla korumak gerekir. Siirtiinme esnasinda
dizler ve dirsekleri eklemlerin hareketli kalmasina da bagh olarak koruyun. Giysilerinin
diz ve dirsek kisimlarina ilave parcalar dikin. Sargi bezleri de iyi bir koruyucudur ve
hareket kabiliyetini engellemez. Strtlinme yasi icerisinde evinizi bagka bir cercevede
degil cocugunuza uygun bir cercevede tutun. Tiim engelleri bir tarafa koymak,
cocuda zarar verecek seyleri lizerine kapatmak faydali olur. Bir odanin yada hig
olmazsa bir kisminin bu amag igin désenmesine galiin.

Cocugun yaralanmasini en aza indirecek, sizin de icinde cocugunuzla rahatgca
egleneceginiz slirekli zarar gelebilecegdi diisiincesinden uzaklasacaginiz bir ortam
olusturmaya caligin.

Eger cocuk stirtinme yasinin lizerinde ise tiim hareketlerini dikkatlice yapacaktir.

O halde diz ve dirseklerdeki ilave parcalardan vazgecebilirsiniz. Boyun, el ayak
eklemleri, kalca gibi bdlgeler kisa veya dar giysiler icin de tahris olur. Sert ve kalin
dikisli giysilerden sakinin. I¢ camasirlari ve coraplari ters taraflarindan giydirin.



Ayakkabilar esas problem olarak taninir. Mimkin oldugunca az dikisli yumusak deri
ayakkabilari segin. Ayadin sarilmasi ihtimali ile bir numara biyilk ayakkabi
secilmelidir. Belki ayni ayakkabinin benzerlerinden el altinda bulunmasi degisik olarak
giyebilme imkani verir. Kiglk gocuklar igin ELEFANT marka ayakkabilar idealdir. Bazi
hallerde 6zel yapim orthopedik ayakkabilar kullaniir. Hangi ayakkabi isciliginin
cocugunuza uygun oldugunu deneyin. Baz aileler zamanda tasarruf ederek en uygun
bulduklar ayakkabidan hemen 2 numara biiyligiintde alir.

ILTIHAPLANMALAR

Zedelenmig deri koruyucu faktoriini kaybeder ve ylksek enfeksiyon riski tasir.
Iltahaplanmanin belirtileri yaranin salgisi sicak, yara cevresinin kizarmasi, ates, ishal
ve kusmadir. Hafif ates, saglikli bir cocuk igin her zaman infeksiyon belirtisi degildir,
ama EB dystrophica’ i cocuklarin yara yerlerinde farkl bir salgi gériinmesine neden
olur. Atesin 6lgllmesi kontrol normal bir cocugun ates kontroll yapilamaz. Asla
yapiskanli termometreler kullaniimaz, clinkl ¢ikarilirken deriyi tahris edebilir. Cam
yada digital termometreler idealdir.

Olasi bir infeksiyonda antibiyotik dozunun bilinmesi icin doktor tarafindan deriden bir
ornek alinmasi gerekir. Genelde Staphylococcus aureus sayisinda artig goralr.
Pseudomonas "In neden oldugu infeksiyonlarda Flamazine kremi iyi sonuglar verir.
Dizenli olarak deriden parca alinip kontrol edilmesi tavsiye edilir. Bu sayede gereksiz
antibiyotik tedavisi azaltilabilinir. Genel olarak lokal antibiyotik kremlerinin stirekli
kullanimindan vazgegilmelidir, ¢link( strekli kullanim ilaca kargi virslerde dayanikhlik
yapabilir. Lavasept infeksiyon kapmis yaralara iyi gelir. Calsium permanganatli
drtinlerle ki bu gok az miktarda banyo suyuna ilave edilmesi tavsiye edilir. Sayet
infeksiyon tekrarliyorsa muhtemel koruyucu agizdan alinan bir antibiyotik ile tedavi
edilmesi gerekir.

KASINMA VE COZUMU

Kaginma ataklarina karsi birgok rlin bulunmaktadir, deneyerek en uygunu bulunur.
Kasinti hakkinda doktorunuzla konusunuz. Buna badli olarak IEB'de de temin
edeceginiz bakim brostirlerimiz {izerine dikkatinizi gekmek istiyoruz.

EL VE AYAK PARMAKLARININ BIRLIKTE BUYUMESI VE KAYNAMASI

EB" nin en agir seklinde cild sadece kabuk tutarak iyilesir, ve arkasindan ozellikle el ve
ayak parmaklarinin kaynamasi takip eder. Baz hallerde birlesen parmaklar avug icine
dogru biyir. Bunun tam olarak 6niine gegilmesi mimki{in olmamakla birlikte 6zel
yapillmis demir bir kalipla ki bu sadece geceleri takilir, yavaslatihr  .Avug icinin derisi
( bazi hallerde parmak deriside brlikte diser) dikkatli bir sargi teknigi ile en iyi
sekilde iyilesir. Splinting yani demir kalip (cubuk ) ve yahut sargi ile parmaklarin
birbirinden ayri tutulmasi mutlaka gereklidir. Avug ici her ihtimale karsi sargi
bezleri ile korunmalidir. Neopren den bandajlar bazi gocuklar igin faydal



olmustur. Bu konuda ihtiyaciniz olan tiim materyallerin 6rneklerini IEB" de
bulabilirsiniz.

Tim tedbirlere ragmen bazen parmaklarin birbirinden ayrilmasi ve kaynasan
yerlerin agilmasi icin cerrahi midaheleye gerek olur.

Tecrubeli bir operatdr tarafindan deri nakli yapilmis ve sasirtici bir sekilde nakil
edilen kisim cok glizel iyilesmistir.Ameliyattan sonra dlizenli bir fizik tedavi ve
Splinting demiri en azindan geceleri * Zorunludur®. Ozel durumlarda ¢ok sayida
operasyon gerekli olabilir. Cok kicuk yaslarda ameliyatlar, tecribe ile sabittir
ki, yarar saglamaz. Her operasyonun yeni kabuklasmalara neden oldugunu ve
bunun da deriyi sertlestirdigini unutmayin.

FiziK TEDAVI

EBli cocuk eklemlerinin hareketliligini saglamak ve devam ettirmek icin diizenli
olarak fizik tedaviye ihtiyac duyar. Eklemlerin izerinde yada yakininda kabuklu
yaralar varsa hareketler sinirli olmalidir. Hareketsizlik siirekli kasiima yapar. Ozellikle
boyun, koltuk alti, agiz ve kol ve ayaklar problemli bélgelerdir. Cocuga stirekli agri
veren pozisyon degismelerinden kaginilmasi viicudun o bolgesinde tutukluklara
neden olur. Yakininizda iyi bir fizik tedavi uzmani bulun ve EB hastaligini tanidigina ve
cocugunuza mimkiin oldugunca faydali olacagindan emin olun. Bu konuda
sorularinizi 1EB ile goriisiiniiz. (,EBD “li Cocuklarin Aileleri icin Fizik Tedavi Klavuzu®
brosiriimiizden faydalaniniz. )

Nefes borusundaki olasi infeksiyonlardan dogru nefes alma eksersizleri ile korunma
sadlanir. Bunun igin bir uzmandan bilgi aliniz.

BESLENME

EB’li cocuklar yiiksek kaloriye ihtiyac duyarlar. Clink{ besinin bir bdlim{ini yaralarin
iyilesmesi icin harcamaktadirlar. Ayrica yaralarin séndirilmesinde slrekli protein
kaybederler. Maalesef ¢ocuklarin yeterli besin almalarini engelleyecek bircok sebep
vardir. Buna ragmen bir denge bulunmasi zorunludur ki bu da miimk{indir.

Ozellikle infeksiyon tehlikesi tasiyan gocuklar icin annenin emzirmesi hic olamazsa
sttliintin pompalanip biberon ile verilmesine diger sitlere gére anne siitiinlin
faydalarindan yararlanilmasi acisindan ¢ok énemlidir. Bu husustaki sorunlar igin
emzirme gruplari veya ebelerden tavsiye alinabilir.

Agiz icinde yara olmasi emmeyi yavaslatir. Bunun icin 6zel emzikler vardir. IEB "den
konu ile ilgili bilgi edinebilirsiniz.

Bebegin agiz yarasi ¢cok ise emmemek icin direnir. Bu durumda kiiclik bir kasikla veya
bir pipetle agiz ici tekrar iyilesinceye kadar besleme yapilir. Bebegin emzigini
kesinlikle kuru olarak vermeyin. Kaynamis su ile dnce islatin, boylece emzigin
dudaklara yapismasini engellersiniz.



Hazir bebek mamalari tizerindeki kullanim tarifesine tam olarak uygun hazirlanmaldir.
Migdeye boru sallanmasi yemek borusunda yaralanmalara ve yemek borusunun
daralmasina neden olacadi icin tavsiye edilmez. Bu hastalikta beslenme ¢ok
onemlidir. Agdiz icinde ve dudakta kabarciklar olusturabilecegi igin sakinlestiren
emzik “ten de uzak durulmalidir. Bu hastalikta beslenme gok 6nemlidir. Deriden sizan
sividan dolayi bebek albiimin (yumurta beyazi) ve kann kaybetmektedir.

Bu sebeple cocuk daha fazla sivi icmesi gerekmektedir, 6rnegin :

st Urdnleri, cay (bebek caylari) veya kaynatilmis su ile bebek icecegi karisimi.

Sit tozu gebi Urlnlerin dordinct ayindan itibaren verilmesi gerekir.

Cocuga dikkatle hesaplanmis ilave albiimin (Eiweis) ve diger besin maddelerini
vermek gerekebilir. Doktor ilave Cinko, Vitamin ve Demir yazabilir. Eger bebek kilo
almiyor veya gerektigi kadar bliylimiiyorsa alinmasi gerekli besin maddelerinin
kararlastiriimasi igin beslenme uzmani veya doktorunuzla goristiniiz. Bebek alti aylik
ise yavas yavas normal besleyici vitaminli yiyecekleri alabilir. Demir ve vitamin icerikli
meyve veya sebze plresi, et ve 6zellikle ciger yemekleri (14 glinde 1 olmak lizere)
arka arkaya yemek listesinde yer almalidir. Bebegin yasina ve doymasina bakilarak
yemeklerin cesitliligi, miktari ve kivami artirilir. Alti veya sekiz aydan sonra bebegi
inek sutl vermeyi disunebilirsiniz. St tozu, dondurma ve yumurta ileri yastaki
cocuklar icin ek besin maddeleridir. Normal ev yemeklerinden sebze ve et, meyve
yenilebilir. Doktor gerekli hallerde alinmasi igin yiiksek kalorili tGrlinler, 6rnegin
Polymerglukose yazabilir.

YUTMA, YUTKUNMA ZORLUKLARI

Yutma zorluklu gocuklar icin yemek yemek agri yaptigi ve gok uzun siirebilecedi igin
bir iskenceye donlismektedir. Bu nedenle kiiciik miktarlar halinde ve glinde 5-6 kez
yenilmesi tavsiye edilir. Yiyecekler gocuk biylk olsa dahi sulandinlir. Tim aile igin
servis yapilan yemekler, EB dystrophica "Il gocuk icin piire haline getirilmelidir. Yutma
zorlugundan dolayi bir seytan cemberi kosusu olusabilir. Yetersiz beslenme, gelisme
bozuklugu ve yaralardan iyilesmemesine neden olur. Buda kansizliga vb. neden
olabilir. Agiz icinde ve yemek borusunda bararciklar olusmaya baslarsa tibbi tavsiye
alinmalidir. Bazen kabarciklar yemek borusunun bir bélimiini kapatir, buda bogulma
ataklari ve agri yapar. Bu esnada yemek borusu cok iyi korunmasi gerekmektedir.

PEG ve GASTROSTOMIE

Bazi cocuklar, yeterli bir beslenmenin artik miimkin olmadigi bir noktaya ulasir.

Bu halde bir PEG (Perkutane Endoskopische Gastronomie) yaptirmayi aileler
disiinmelidir. Eger uzun zamandir besin maddesi aliniminda problemler varsa
Munsterdeki Cocuk klinigine yada Bad Salzschlirf “deki Tomesa Klinik “ten Prof. Kister
ile gorisebilirsiniz. Freiburg "daki Uni-Klinik "te bulunan Cilt Hastaliklari bélimiinden
de bilgi alabilirsiniz. IEB hakkinda bizde sizleri severek bilgilendirebiliriz yada benzer
konumdaki ailelerle iliski kurmaniza yardimci oluruz.

KABIZLIK
Epidermolysis bullosa dystrophica "I her gocuk bizzat azinlikta da olsa, diizenli yada

dizensiz kabizlik cekerler. Bunlar kronik yada acil zorluklardir. Digeri kabizligin geri
kalan cesidi genellikle cocugun tuvalet esnasinda agridan korkmasiyla baslar. Cocuk



Ikintyor gibi gértinsede genelde 6lesi durum olur, poposunu sikistirir. Clinki bir dnceki
tuvalette sert kaka yapmis ve poposunda kabizlik yada yirtik olmussa, cani acimistir
ve bu tecriibeyi yinelemekten kacinmak ister. Bir kisir dongi baglar. Kapali kaslarini
hicbir durumda agmak istemeyen saskin bir gocuk igin tiim aile karmasaya gelir.
Bizzat gok kiiglik bir gocuk drnegin aciyr azlatmak igin sikistirmayi 6grenir. Strekli
kabizlik, daha fazla popo yirtiklarinin, agrilarin olusmasina, yapmamaya ve bundan
dolayi bagirsaklarin bosaltilmasina yol agabilir.

Bu problem lif iceren yiyecekler, fazla sivi, meyve ve sebze agirlikli beslenme bu
cocuga yardimai olabilir. Kontroller esnasinda kabizlik varsa, tuvalete cikmaya
yardimci ilaglar icin tibbi tavsiye alinmalidir. Bununla beraber siklikla bu ilaglarin
aliskanligina neden olur ve bagimlilk yapar.

Microlax-Miniklistiere ve Gliserin fitilleri bazi cocuklara yardimci olmaktadir, baskalari
ornegin dozu cok iyi ayarlanan Movicol “dan faydalanmaktadirlar (toz sekli).

Ayrica denemek, kesfetmek ve miimkiinse birgok Uriinden bir birlesim secmek
Onerilmektedir.

DiS BAKIMI VE KONUSMA

Epidemolysis bullosa "Il cocuklarin dis yapisi disminesinin iyi olusamamasina ragmen
normaldir. Disler, normal dis temizliginde kanamalar, iltihaplanmalar ve dis etlerindeki
kabarciklardan dolayi gliriktir. Surekli yumusak yiyecekler, fazla seker ve yemek
artiklarinin agiz icinde kalmasi ¢liriime riskini artirir. Artan agiz igindeki yaralarin
kabuklanmasi, dislere cok yakin durabilir, ve dislerin digerlerine yer acilmasi ve
bakimlarinin saglanmasi igin gekilmesi genellikle gereklidir.

Ust diizeyde dis bakimi ve onarimi cok énemlidir, zordurda, eger imkansizsa yedek
dis taslyin. Sayet mimkiinse temizlik igin dis firgasi talebinde bulunun. Cocuklar igin
de cok iyi elektrikli titresimli dis fircalari vardir. Ornegin Dentiphart (Firma Rowenta).
(Doner baslikli yapabilir.) Bu ama siirekli temizleme hareketlerinde pratik degildir, dis
firgasi dislerin Uizerinde dikkatlice kullanilmalidir. E§er mimkin degilse, ya kulak ¢opl
yada kiiglk stinger ve yahutta tirnaga giyilebilen kiigik tirnak dis fircasi kullanilabilir.
Dis doktorundaki cerrahi miidaheleler EB ’li cocuklarda c¢ok zordur, dis dolgusu, dis
cektirme ¢ogunca uzun siire narkoz kerektirir ve bunun icin herseyin yapilmasi ok
onemlidir. Cocuk dizenli olarak dis doktoruna gitmeli, en 6nemlisi bu
hastalikkonusunda tecrtibe ve bilgili olan doktorlar tavsiye edilir. Dis macunu (g
yasindan itibaren kullanilmalidir. Agiz icindeki agik yaralarin yanmasina neden
olmayacak dis macununu cocukla birlikte secmelisiniz. Fluorid “li dis macunlar
disminesinin sertlesmesini saglamasi agisindan tavsiye edilir. Agiz icini dezenfekte
eden Urinler de alinabilir. AJiz ici bakterilerini azaltan bircok antiseptik seyler vardir.
Ancak burada da agiz icini yakacak sularin alinmamasina dikkat edilmelidir. Cocuklara
16 "nal yaslarina kadar hergiin agiz suyu, damla ve tabletlerle dis gliriimelerini
engelleyecek Fluorid verilmelidir. Dig doktoru igme suyunun Fluorid igerigine bagli
olarak kullanilacak 6élci Gzerine ayrintili bilgi verir.

IEB"de Epidermolysis Bullosa hastalarinda dis bakimi tizerine brostir bulunuyor,
bizden temin edebilirsiniz. Birgok EBD “li gocukta adiz icinin daralmasinin yaninda dilin
hareketliliginin kisitlanmasi da olusur. Bu durum dis bakimini ve dis doktoru ziyaretini
zorlastirir.

Mimkiinse, dis bakimini, ayni zamanda ¢ocugunuzun agzinda daralma yada
hareketsizlik olup almadigina bakmadan agiz hareketleri yapin. Birinci yasindan 6nce



birkag basit agiz ve dil alistirmalarina baslaniimasi tavsiye olunur. Bu, oyunla
gelistirilebilir ve gocuklar igin eglencelidir. Physiotherapie ve Logopadische Alistirma
brosUrlerimizi isteyiniz.

DUYMA ZORLUGU

Duyma zorlugu EB de ¢ok nadirdir, ancak bazi ¢ocuklarda tekrarlanir.

Kulak icerisindeki kabarciklarin bunun nedeni olduguna inanilir. Cocugunuzu
kasinmay! zorlastirici olamasina ragmen isitme cihazi kullanmaya yonlendirin, duyma
zorluguna yardimci olabilir.

vOCUT BUYUKLUGU VE GELISME

Bircok Epidermolysis Bullosa Dystroptica hastasi cocuk yasitlarindan oldukca kiguk
goriindr. Bunun nedeni tam olarak belirsizdir. Cogunlukla yutma zorlugu nedeniyle
yetersiz besin alimi yada kansizlik olabilir. Ergenlige gegiste gecikmeler gorilebilir.
Bununla birlikte bircok hasta cocugun normal gelisim gosterdigi kesindir.

EB algilama yada ruhsal gelisme ile ilgilenmez.

Cocudunuzu en kisa zamanda kendi islerini gérmesi igin tesvik edin. Saglikh bir gocuk
gibi yetistirin. Olabildigince erken saglik durumunu kabullenmesine calisin. Onunla
siklikla problemleri Gizerine konusun.

GOz

Saydam tabaka go6ziin 6n kisminin seffaf bolimidir. Gézdeki rahatsizliklar 6rnegin
ovusturmaya neden olur. Bu g6z kapaginda kabarcik olusmasi, saydam tabakasinin
ust kisminda siyriklar ve iltihaplanmalar seklinde gorilir. GOz damlasi ve merhemler
cok ince sirilmeli ve en iyi gbz acik tutulurken uygulanmalidir.

GOz kapaklarinin zorla acgilmaya calisiimasi yeni kabarciklarin olusumuna neden
olabilir. Bu konuda sabirli olunmalidir. Genelde g6z damlasi ve jeller gbzler kapali
ikende gdzyas! kosesinden uygulanarak, kapal géz kapaklarindan kendi halinde iceri
sizmasi saglanir. Sayet gozler sulaniyorsa, %0,9 tuzlu su karisimiyla diizenli olarak
temizlemekte bazen faydali olabilir.

Bebek giysilerinde kollar diizenli bir sekilde bluzlara tutturularak, bebegin hareket
ederken elinin gdztine ulasmasi engellenebilir.

GOzlin korunmasinda, rizgar, kuru sicaklar yada cok parlak 1sik ve gbzii ovusturmaya
mani olmak énemlidir. Bu durumlarda merhem ve goézlik kullanmak yardImcI olur.
GUnidmiuizde cok iyi cocuk gozlikleri bulunmaktadir, bazilarinda ¢ok hafif ekstra
camlari olan.

ANTIBIYOTIKLER

Antibiyotikler iltihaplanmaya neden olan bakterilerin viicutta yok edilmesine yardimci
olan ilaglardir. EB hastalarinda eder deri acilmalarinin iltihaplanmasinda yada
iltihaplanma olasiligi bulunmasinda antibiyotikler kullanilir.

Kisa stireli ve amacl kullanimlar 6nemli ve faydal olabilir. Tabiiki strekli
kullaniimamalidir, aksi taktirde bazi bakterilerin sekil degistigi, antibiyotige karsi
bakterinin dayanikliligindan soz edilir ve antibiyotik bunlara ¢ok fazla zarar

veremeyebilir. Bir diger sorun Antibiyotiklere karsi alerji olabilir. Ne siklikta merhem



yada tablet olarak antibiyotik verilirse viicudun alerji gésterme olasiligida o kadar
baylktdr.

KANSIZLIK

Demir eksikligi EB hastalarInda olagan disidir. Bunun nedeni kann kaybi ve sagliksiz
beslenme basta olmak Uizere bircok degisik sebep sayilabilir. Kansizlik siiphesinde bir
kan testi yapilabilir ve doktorun yazdigi demir ilaclari ile iyilestirilir. Kan nakli ise
nadiren gerekir. Bazi cocuklar demir haplarinin hiicre ici dozlarindan faydalanir. Bu
imkanlari gocuk doktorunuzla konusun.

Demir ilaglarinin C vitamini iceren igeceklerle alinmasi halinde viicut tarafindan daha
iyi sindirildigine dikkat ediniz.

ILERIDEKI YAN ETKILER

EBD hastaliginin en acik yan etkisi yirmi yasindan sonrasinda ytiksek oranda cilt
kanseri gortlmesidir. Normal yaralarin iyilesmesi veya yaranin acgilmasi disindaki
ciltteki her tiirlii degisiklik cilt doktoruna (Dermatolog) gosterilmelidir. EGer ciltteki bu
degisim erken taninirsa cerrahi yontemle alinip, yayllmasi engellenebilir.

GOCUK YUVASI VE OKUL

EB hastasl cocuklar miimkiin oldugunca normal okul ve yuvalara gidebildi. Gegmiste
bunda ¢ok basarilar alindi. Birgok yuvadaki uyum gruplari icinde hasat ¢ocuklara cok
iyi bakilyor. Bazi durumlarda ileri seviyedeki hasat cocuklara birebir bakiliyor.
Vaktinden dnce bir yuvaya basvurun, sonucun alinmasi igin genelde ¢ok zaman
kaybedilebilir. Bu konuda IEB “den bilgi alabilirsiniz. Cocuklarimiz zeka ziirlii degiller.
Ogretmen ve 6grenciler olasi durumlar icin EB "nin bulasici olmadigi konusunda
bilgilendirilir. Litfen bu konudaki brogurlerimizi isteyin !

» Bilgilendirme adimi Oyun gruplari, Yuvalar ve Okullar i¢in™ ve yine , Yuvalar, Okul
oncesi Gruplar ve Oyun Gruplar Icin Tavsiyeler".

EKONOMIK YARDIMLAR VE BAKIM YARDIMLARI

Bu konudaki mevcut yardimlar yeterli olamayabilir. Cocuk yetistirme parasinin v.b.
yaninda cocuklarimiz hasta, bakimi, ilag masraflari, ulasim masraflarinin karsilanmasi
hakkina sahiptir. Liitfen bulundugunuz Kamu Kurulusundan (Versorgungsamt)
hastalik kasanizin sakatlar temsilcisi ve tereddiit halinde IEB “ye bagvurunuz. Ama
maalesef cogu zaman yardim alabilmek icin miicadele etmak zorundasiniz. IEB ve
diger hasta yakinlarinin tecriibelerinden faydalanabilirsiniz.



