KINDLER EPIDERMOLYSIS BULLOSA

Inhaltsverzeichnis:
1. Kindler Epidermolysis bullosa \ o

Yy

4

1.2. Begleitsymptome
1.3. Prognose ‘.\\

1.1. Blasenbildung \ _u." |

Diese Informationen ersetzen nicht eine Behandlung durch
Arztinnen/Arzte und anderes medizinisches Personal!




Kindler EB @

1. Kindler Epidermolysis bullosa

Kindler Epidermolysis bullosa (KEB) ist die
einzige EB-Form, bei der die Blasen nicht
ausschlielRlich innerhalb einer bestimmten
Hautschicht,
ten gebildet werden kdnnen. Benannt ist die
Kindler EB nach der Arztin Theresa Kindler,

sondern in allen Hautschich-
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die die Erkrankung 1954 erstmals beschrieb.
Neben der Blasenbildung an der Haut, kdnnen
weitere Begleitsymptome auftreten.

Kindler EB wird durch Veranderun-
gen im Gen fir das Eiweild Kindlin
verursacht. Der Erbgang ist rezessiv.
Naheres dazu finden Sie im Bereich
VERERBUNG.

1.1. Blasenbildung

Kindler EB macht sich meist bereits kurz nach
der Geburt bemerkbar. Die Blasenbildung tritt
zunachst hauptsachlich an den duReren Enden
des Korpers (den Akren), also an Handen, FU-
Ren, Nase, Kinn und Ohren auf. Im Laufe des
Lebens nimmt die Blasenbildung haufig ab.

Typisch fur Kindler EB sind Hautverfarbungen.
Diese entstehen vermutlich durch Pigmentver-
schiebungen, die durch die Blasenbildung ver-
ursacht werden. Diese Pigmentveranderungen
sind an sich harmlos, sind bei Kindler EB aber
besonders ausgepragt und werden von den
Betroffenen oft als storend empfunden, da die
Haut dadurch fleckig wirkt. Immer wieder tre-
ten auch dunklere, muttermaldhnliche Flecken
(Navi) auf. Diese sollten regelmaRig hautarzt-
lich kontrolliert werden, um sicherzustellen,
dass keine bosartige Veranderung vorliegt.
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Das Wichtigste in Kiirze

Blasen konnen in allen Hautschichten entstehen

Die Blasenbildung nimmt im Laufe des Lebens
haufig ab

Lichtempfindlichkeit, Schluckbeschwerden und
starke Hautverfarbungen sind haufig
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1.2. Begleitsymptome

Mit zunehmendem Alter kdnnen Hauttrocken-
heit und -schuppung und Haarausfall auftre-
ten. Teilweise entsteht auch ein leichter Ge-
webeschwund (Atrophie) der Haut. Weitere
Symptome sind Lichtempfindlichkeit und eine
Mitbeteiligung der Schleimhaute von Mund,
Speiserohre und Darmausgang, die zu Zahn-
fleischentziindungen,  Schluckbeschwerden
und Schmerzen beim Stuhlgang fihren kon-
nen. In den ersten Lebensmonaten kann es
aullerdem zu Entzindungen der Darmschleim-
haut kommen. Weiters konnen starke Vernar-
bungen auftreten, die zu Krimmungen der
Finger und Problemen im Genitalbereich fih-
ren kdnnen.
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1.3. Prognose

Die Prognose ist bei Kindler EB im Allgemeinen
gut. Betroffene kdnnen, je nach Schwere der
Begleitsymptome, eine normale oder leicht
verkirzte Lebenserwartung haben. Grund-
satzlich bleibt auch eine Kindler EB lebenslang
bestehen. Betroffene mit Kindler EB haben ein
erhohtes Hautkrebsrisiko, weshalb regelma-
Bige Vorsorgeuntersuchungen durchgefihrt
werden sollten.
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