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1. Allgemeines zu Epidermolysis
bullosa simplex

Epidermolysis bullosa simplex (EBS) ist der
Uberbegriff fir alle EB-Formen, bei denen die
Blasen innerhalb der obersten Hautschicht,
der Epidermis, gebildet werden. Die Bezeich-
nung ,simplex” verleitet zu der Annahme, dass

Betroffene
Hautschicht
bei
EB simplex:

Oberhaut
(Epidermis)
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es sich dabei um leichte Formen von EB han-
delt. Das ist nicht ganz richtig. Es stimmt zwar,
dass einige Formen von EB im Vergleich mil-
der wirken als andere, aber auch EB simplex
bedeutet ein Leben mit Einschrankungen, die
sehr belastend sein konnen. Aulerdem gibt
es einige seltene EBS-Formen mit schwerwie-
genden Auswirkungen, die durchaus zu den
schweren Formen von EB zu zahlen
sind. Es ist daher auch bei Verdacht

2. Lokalisierte Epidermolysis
bullosa simplex

Lokalisierte EBS wird durch Veranderungen in
den Genen flr das Eiweild Keratin 5 oder Kera-
tin 14 verursacht. Der Erbgang kann dominant
oder rezessiv sein. Naheres dazu finden Sie im
Bereich VERERBUNG.

2.1. Blasenbildung

Die Blasenbildung beginnt meist bereits bei der
Geburt oder in den ersten Lebensmonaten, in
seltenen Fallen kann sich die Erkrankung auch
erst verspatet in der Kindheit oder Jugend be-
merkbar machen.

Verursacht werden die Blasen durch mecha-
nische Einwirkung an starker beanspruchten
Korperstellen. Es treten daher vor allem an den
Handflachen und FulRsohlen Blasen auf, selte-
ner auch an anderen Korperstellen. Grundsatz-
lich konnen jedoch auch bei lokalisierter EBS
am ganzen Korper Blasen entstehen. Ursache
ist dann meist eine starke mechanische Einwir-
kung wie zum Beispiel ein Sturz oder Unfall.

auf EBS sehr wichtig, die exakte Dia- Das Wichtigste in Kiirze

gnose zu kennen, um sich auf den

weiteren Verlauf der Erkrankung ein- Die Blasen werden in der oberen Hautschicht
stellen zu kénnen. gebildet

Die Blasen treten nur an manchen Korperstellen

auf

Die Erkrankung verbessert sich haufig mit der
Pubertat
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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.
UbermaRiges Schwitzen der FiiBe und milde
Verhornungsstorungen an Handinnenflachen
und FuRsohlen kénnen ebenfalls auftreten.

2.2. Begleitsymptome
Bei lokalisierter EBS treten Ublicherweise ne-

ben der Blasenbildung keine Begleitsymptome
auf.

EBS lokalisiert @

2.3. Prognose

Die Prognose ist bei lokalisierter EBS im All-
gemeinen gut. Betroffene haben meist eine
normale Lebenserwartung, da keine schwer-
wiegenden Begleitsymptome auftreten. So-
bald die Betroffenen und ihre Angehdrigen
im Umgang mit dieser Erkrankung gelbt sind,
bendtigen sie selten medizinische Betreuung.
Dennoch mussen auch fir diese Patientinnen
ausreichend Materialien fur die Haut- und
Wundpflege und eine bedarfsgerechte medizi-
nische Versorgung sichergestellt sein.

Haufig verbessert sich der Hautzustand wah-
rend der Pubertat. Die Ursache hierflr ist bis-
her unbekannt und diese Verbesserung tritt
nicht bei allen Betroffenen auf. Leider ldsst
sich im Einzelfall nicht vorhersagen, ob sich
eine Verbesserung einstellen wird. Grundsatz-
lich bleibt jedoch auch eine lokalisierte EBS le-
benslang bestehen.
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