LOKALISIERTE DOMINANT DYSTROPHE

EPIDERMOLYSIS BULLOSA
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1. Allgemeines zu dystropher
Epidermolysis bullosa

Dystrophe Epidermolysis bullosa (DEB) ist der
Uberbegriff fir alle EB-Formen, bei denen die
Blasen innerhalb der unteren Hautschicht,
der Lederhaut, gebildet werden. ,Dystroph”
kommt von den altgriechischen Silben ,,dys-“
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far ,schlecht” und ,trophein” fir ,ernahren”
oder ,wachsen”. Bei manchen dystrophen
Formen sind Erndahrungsschwierigkeiten und
Unterernahrung besonders haufig. Obwohl bei
allen Formen von DEB das gleiche Gen betrof-
fenist unterscheidensich die unterschiedlichen
Formen doch stark. Neben der Blasenbildung
an der Haut, konnen weitere Begleitsymptome
auftreten.
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2. Lokalisierte dominant dystrophe
Epidermolysis bullosa

Alle Formen von dystropher EB werden durch
Verdanderungen im Gen flr das Eiweil Kollagen
7 verursacht. Die einzelnen Formen von DEB
unterscheiden sich darin, wieviel funktionsfa-
higes Kollagen 7 gebildet wird. Bei dominant
dystropher Epidermolysis bullosa (DDEB) ist
der Erbgang dominant. Naheres dazu finden
Sie im Bereich VERERBUNG.

2.1. Blasenbildung
Beilokalisierter DDEB beginnt die Blasenbildung
meist bereits bei der Geburt, kann jedoch auch
erst etwas verspatet auftreten. Die Blasen tre-
ten Ublicherweise lokalisiert, also nur an man-
chen Korperstellen auf. Welche Korperstellen
betroffen sind ist unterschiedlich. Bei manchen
Patientinnen treten Blasen hauptsachlich an
den duReren Enden des Korpers (den Akren),
also an Handen und FURen auf bei anderen
sind ausschliel’lich die Schienbeine betroffen.
Warme und Schwitzen fordern die Blasenbil-
dung, daher kommt es in der warmen Jahres-
zeit haufiger als sonst zur Bildung von Blasen,
und damit auch offenen Wunden und Krusten.

Die Blasen werden in der unteren Hautschicht

gebildet

Die Blasen treten nur an manchen Koérperstellen
auf
Veranderungen der Finger- und Zehennagel
kdnnen vorkommen
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2.2. Begleitsymptome

Im weiteren Verlauf kann es zu Veranderungen
oder Verlust der Finger- und Zehennagel kom-
men. Bei manchen Betroffenen mit lokalisier-
ter DDEB treten hauptsachlich diese Nagelver-
anderungen und kaum Blasenbildung auf.

DDEB lokalisiert @

2.3. Prognose

Die Prognose ist bei lokalisierter DDEB im All-
gemeinen gut. Betroffene haben meist eine
normale Lebenserwartung, da keine schwer-
wiegenden  Begleitsymptome  auftreten.
Grundsatzlich bleibt jedoch auch eine lokali-
sierte DDEB lebenslang bestehen. Sobald die
Betroffenen und ihre Angehdrigen im Umgang
mit dieser Erkrankung gelbt sind, benotigen
sie selten medizinische Betreuung. Dennoch
mussen auch fur diese Patientinnen ausrei-
chend Materialien fir die Haut- und Wund-
pflege und eine bedarfsgerechte medizinische

Versorgung sichergestellt sein.
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