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Epidermolysis bullosa congenita (EBC)

« Je vzacne, vrozene, dediChé onemocneni, které se projevuje puchyri, erozemi,
defekty na kuzi a sliznicich po drobnych traumatech nebo i spontanné.

* RozliSujeme vice nez 30 typu EBC, které je rozdéleno podle roviny Stépeni v kuzi
do 4 zakladnich typu (simplexni, junkéni, dystroficka a Kindleroveé).

Terapie

* Symptomaticka » Tlumeni bolesti

* Prevence * Psychosocialni podpora pro pacienta i rodinu
* Hojeniran a defektu-pfevazy . Fyzjoterapie, o&ni, stomatologicka péce...

« Chirurgicka « Kauzalni

* Vyziva - Genova

Zakladni organizacni principy

* PIna informovanost personalu

« Zajisteni dostateCne analgezie

* Predem pfipravené pomucky a postupy Zajisténi dychacich cest

« Setrna manipulace pri polohovani (zvedat ano, ale neposouvat)

* Vyhrat operacni sal

« Mékka matrace na operacnim stole, bez zahybu, ostrych hran

* Nelepime zemnici elektrodu!

* Monitoring - podlozené ekg mepilexem

« Vyhnout se adhesivnim snima¢um pulsnich oxymetru

« Tlakova manzeta podlozena mulem a 20 minut — stfidat koncCetiny

* Inhalacni uvod — spravné zvolena velikost masky s podlozenim mulem, nebo
mepitelem, Setrna  manipulace pri uvodu i samotnému zajisténi dychacich cest
(pozor na iatrogenni po$kozeni pacienta v orofacialni oblasti) Zajisteni 1.v. linky

« Lubrikace oCi masti bez konzervacnich prisad a lanolinu (Retresh)

« Rouskovani - opét se nelepi

* Fixace neadhezivnim materialem

« Vyuziti subglotickych pomucek
(cylindricky epitel jako jediny neni
postizen)

« Setrna manipulace v dutiné Ustni

* Vyuziti lubrikantu - Aktimaris

. Skrtidlo podiozit gazovym

. Buzeni bez bolestivjch podnéti polstarkem ,
- Opatrna, bezbolestna a netraumaticka manipulace pfi prekladu, podani analgetik ) le?cngpemalmm obvazovym
materialem

* Neadherentni lepici pasky
Zaver:
« Informovat se o stavu pacienta
« Nepodcenit pripravu
* Vyuzit specializovanych materialu
« Dbat na snizeni rizik iatrogenniho poskozeni
* Vyuzit odbornych konzultaci
« Edukovat Sirokou verejnost
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