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Skotsel av nyfodda med
Epidermolysis Bullosa (EB).

Inledande information
Vad ar EB?

Epidermolysis Bullosa (EB) ar en stor grupp av arftligt betingade
sjukdomstillstand i huden. Gruppens gemensamma faktor utgors av
en tendens hos hud och slemhinnor att bilda blasor, de brister latt vid
minsta friktion eller skada.

EB kan arvas pa tva satt:

1. Dominant nedarvning, dar en av

Risken for att akomman skall 6verforas till
barnen ar da 50% vid varje graviditet.
Dominant nedarvning kan aven upptrada
som en ny mutation - foraldrarna ar da
opaverkade och symptomen upptrader forst
hos deras barn.

2. Recessiv nedarvning, dar bada

foraldrarna bar pa ett dolt eller vilande anlag
(gen) for EB. Vid varje graviditet ar risken 25%
att bada generna fors over till babyn, och att
babyn kommer att paverkas.

De olika EB-typerna

Det finns 3 huvudgrupper av EB; simplex, junktional och dystrofisk.
Inom varje grupp finns det flera olika undergrupper, vilket gor att
varje EB-typ uppvisar ett brett spektrum av symptom, vilka varierar
fran milda till mycket svara/invalidiserade.

En EB-typ kan inte vaxla till en annan mellan familjemedlemmar.



Nedéarvning av EB

Du kanske ar bekymrad 6ver hur EB har nedarvts i din familj och
hur framtida generationer kan komma att paverkas. Som redan
namnts, finns det tva typer av arvsmonster; dominant och recessivt.
De har olika arftlighetsmonster, vilka beskrivs nedan.

Symboler som anvands for att rita upp familjetrad hos manniska

O Frisk man Avliden, opaverkad man
/E[ P Opéverkade foraldrar i

2 Frisk Kvinna O—1 Aktenskap el. motsv. mellan I generation |, bada avlidna
frisk man och kvinna

Hl Drabbad man II Tva séner i generation Il

#% Drabbad kvinna Par med en aldre, frisk dotter 1 gift son med 3 opaverkade
och en yngre, drabbad son I barn i generation Il

Dominant nedarvning
Ett grundlaggande faktum att l
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risken ar 50% att barnet har sjuk-

domen. F6r dominant nedarvning N |
géller att om du inte har de synli- %
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Med recessiv nedéarvning ar
! Ef-‘-g( Ef-‘-;( risken bara 25% for att ett barn
skall arva sjukdomen. Men det
J; finns ytterligare en risk 50% for
att barnet bar pa sjukdomen

o E#é é, ||:| L | och att denna pa s& satt kan

foras vidare. Chansen ar alltsa
25% for att barnet skall vara
helt fritt fran EB.



Diagnos

Diagnosen stélls genom undersokning av ett litet hudprov. Vi
rekommenderar att detta analyseras vid en specialistklinik dar
EB-diagnoser utfors rutinmassigt.

Blodprov for DNA-analys kravs fran det nyfodda barnet och fran
foraldrarna, for att identifiering av specifika mutationer skall kunna
utforas.

Hantering

Babyn behover endast placeras i en kuvos
om det ar nédvandigt av medicinska skal,
sasom vid for tidigt fodda. Babyn skall s&
langt som mojligt skotas i en babyséang,
och bor da laggas pa en liten, mjuk
dyna sa att babyn kan lyftas pa
denna, snarare an att man

riskerar ytterligare skador.

| de fall det ar ndédvandigt att .
lyfta med handerna, bor
spadbarnet rullas 6ver pa
sidan varpa du placerar dina
hander bakom huvudet samt
under stjarten. Lat nu barnet
rulla tillbaka pa dina hander
och lyft sedan.

Lyft aldrig genom att greppa under
armarna. Kom ihag att friktion och
skavande krafter ger upphov till
blasor och hudlossning, medan
direkt tryck ar sakrare.

Blasor

Dessa maste punkteras med en steril nél, eftersom de inte avgran-
sar sig sjalva utan istéllet breder ut sig om de inte kontrolleras. Om
dverdelen pa blasan sitter kvar, behdvs inget forband.



Analgetika

Lamplig analgetika (smartlindring) maste i vissa fall ges fore
forbandsbyte, samt nar sa kravs for det allmanna valbefinnandet.

Sar
Har maste ett icke-vidhaftande forband anvandas. Valet av forband
ar begransat, eftersom manga forbandstyper, vilka beskrivs som

icke-vidhaftande, uppfor sig annorlunda pa huden hos de som lider
av EB.

Mepilex (MoInlycke Health Care) ger en optimal miljo for sarlakning
och utgdr ingen fara fér omgivande hud nar férbandet tas av.

Vid sar med lattare utsondring eller for de med EB simplex, vilka
reagerar negativt pa ett tjockare forband, ar Mepitel (MoInlycke
Health Care) ett lampligare forband. Det nddvandiga sekundéarfor-
bandet kan bytas dagligen, sa att utsondringar kan avlagsnas och
saret inspekteras. Byt Mepitel-forbandet var 4:e till 7:e dag.

Kladsel

Nakna bebisar med EB tenderar att orsaka
. skador pa sin hud, genom att de sparkar
‘i . benen mot varandra och genom att de gnider
sina armar mot brostet. Av denna orsak
rekommenderar vi att barnet bar en mjuk
“‘1‘ babydrakt av typen allt-i-ett.

Matning

Nar helst det ar majligt, bér matintag
genom munnen uppmuntras. Om munnen
ar mycket 6m, rekommenderas
anvandning av en speciell
matningsanordning, avsedd for sma
barn med lapp- eller gomspalt. Detta
gor att behovet av starkt sugande
minskar och mojliggér en god mj6lkférsorjning. Nyfédda med
omfattande hudlossning kan behoéva ytterligare kaloritillskott for att
undvika naringskonkurrens mellan lakning och tillvaxt.



Tips for skotsel och hantering

O Setill att alla som skoter barnet ar inforstadda med den
korrekta hanteringsmetoden.

O Klam ihop navelstrangen med ligatur snarare an med
bandklamma, sa att lokal blasbildning undviks.

O Undvik identifieringsband av plast.

O Vidhaftande tejp far ALDRIG fastas mot huden oavsett tejpsort.
Anvand remsor av Mepitel/Mepiform (Mélnlycke Health Care)
for att fasta IV-kanyler.

O Uppmuntra inte till anvandning av dockor/trostnapp

O  Undvik suppositorier/lavemang.

O Anvand vanlig plastfolie
av hushallstyp som
temporart forband efter

badning.

O Valj klader med
platta sommar eller
vand kladesplaggen
ut och in, sa att
friktion undviks.



EB Simplex

Detta &r normalt ett dominant nedarvt
57 "+ . fillstdnd, dven om det existerar nigra
o fa mycket sallsynta fall av recessivt
nedarvd EB simplex.

Det finns 2 huvudtyper av EB simplex:

: ?i.a;.. 1. Weber Cockayne, som vanligtvis
endast ber6r hander och fotter.
T, Denna typ ar som besvarligast
€ ;_% /::?f yp ! g
: f::;,g under sommarmanaderna.

2. Dowling Meara, som orsakar
mera utbredd blasbildning och da sarskilt hos sma barn. Nyfodda
med Dowling Meara kan vara mycket sjuka under de forsta veckor-
na efter fédseln, men majoriteten 6verlever och den omfattande
blas-bildningen minskar gradvis. Blasbildning och fortjockad hud pa
handflator och fotsulor kan dock orsaka problem pa langre sikt.

Junktional EB

Denna typ ar recessivt nedarvd. Junktional EB kan yttra sig som ett
tillstand vilket saknar svarare symptom och utan att det ar speciellt
handikappande eller ger langtidsbesvar. | sin svaraste form kan
den daremot leda till doden under spadbarnsaldern eller den tidiga
barndomen.

Dystrofisk EB

Dystrofisk EB kan antingen vara dominant eller recessivt nedarvd.
Symptomen hos den dominanta formen ar ofta mildare, ndgot som
den har gemensamt med de allra flesta genetiska storningar.
Recessiv dystrofisk EB varierar dock fran obetydliga symptom till
svar hudlossning vid fodseln och 6kande handikapp, som ett resul-
tat av kontrakturell (sammandragande) arrbildning, vilket kan leda
till invaliditet



Information kan erhallas fran:
DEBRA International.

(Dystrophic Epidermolysis Bullosa Research Association)
13 Wellington Business Park

Dukes Ride, Crowthorne

Berks. RG45 6LS

United Kingdom.

Tel: +44 (0)1344 771 961
Fax: +44 (0)1344 762661
E-post: debra.uk@btinternet.com
www.debra-international.org.uk

DEBRA har specialistskoterskor anstéllda, vilka kan ge rad via
telefon samt praktisk hjalp i Storbritannien genom besok hos
barnet, varvid skétsel och hanteringstekniker demonstreras.

Din lokala DEBRA-kontakt ar:

Svenska Epidermolysis Bullosa Foreningen, Debra Sweden
Tvillinggatan 1a, 431 43 MdIndal

Ordférande Sven Wittboldt, tel: 031-27 98 52

E-post: svenw@netg.se

www.debra-sweden.org

Din lokala MoInlycke-kontakt ar:
Molnlycke Health Care AB

Box 130 80

402 52 Goteborg

Tel: 031-722 30 00

Fax: 031-722 34 01

E-post: info.se@molnlycke.net
www.molnlyckehc.com
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Detta hafte har tagits fram med stod fran Molnlycke Health Care och det
har producerats av DEBRA International, en valgérenhetsorganisation med
registreringsnr. 284754,



