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SOUHRN

Kozni choroby, zv14sté pii postiZeni viditelnych partif téla, vyrazné ovliviiuji Zivoty pacientti. U pacientt s epidemolysis bullosa con-
genita (EB) ma bolest, svédéni, zapach a Casové narocné osetfovani dopad na sebevédomi, mezilidské vztahy, volbu studia i zamést-
néni. Ke zhodnoceni dopadu onemocnéni na kvalitu Zivota pacient (QL) slouZ{ standardizované dotazniky.

Autorky predkladaji vysledky dotaznikového Setfeni QL u pacientii s EB, kteff byli 1é¢eni v EB Centru Ceskd republika v obdobi let
2009-2010. K vyzkumu byly pouzity dotazniky kvality Zivota — Dermatologicky index kvality Zivota (DLQI) a Détsky dermatologic-
ky index kvality zivota (CDLQI). Hodnoceni se ziic¢astnilo 43 pacientd, z toho 27 déti a 16 dospélych. Vice nez 1/3 détskych i 1/3 do-

vékovych skupindch.
Klicovd slova: epidermolysis bullosa — kvalita Zivota — Dermatology life quality index — Children’s dermatology life quality index

SUMMARY
Quality of Life in Patients with Epidermolysis Bullosa

Skin disease can have a profound impact on many aspects of daily life, especially when affecting visible parts of the body. Pain, itch,
odour and time-consuming dressings are problems influencing self-confidence, personal relationship, education and employment in
patients with epidermolysis bullosa congenita.

Standardised questionnaires are useful tools for assessing the impact of disease on quality of life (QL). The aim of the authors was to as-
sess the impact of epidermolysis bullosa on QL of patients treated in EB Centre Czech Republic in the period 2009-2010. Dermatology Li-
fe Quality Index (DLQI) and Children’s Dermatology Life Quality Index (CDLQI) questionnaires were used in the survey. Total of 43 pa-
tients (27 children and 16 adults) were included. More than one third of both children and adult patients stated large or very large impact
on QL. The most serious impact on QL was found in patients with recesive dystrophic EB and in children with generalized form of sim-
plex EB. On the other hand, patients with dominant dystrophic EB in both age groups indicated the lowest impact on QL.
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vota (Dermatology life quality index — DLQI) a Détsky

UVOD

Mnoho dermatologickych onemocnéni ovliviluje psy-
chickou pohodu a kazdodenni Zivot pacienti. Obzvlasté
veliky dopad maji onemocnéni zasahujici viditelné ¢ésti
téla (oblicej, ruce) a genital. Genetické choroby kize, ge-
nodermat6zy, casto postihuji cely kozni povrch, nejsou
v soucasné dobé 1éCitelné a symptomaticka terapie je Ca-
sove velice ndro¢nd. Mezi takové choroby patii i epider-
molysis bullosa (EB), charakterizovand sniZenou mecha-
nickou odolnosti kiize a sliznic vedouci ke snadnému
vzniku puchyfa.

Nasim cilem bylo objektivizovat dopad EB na kvalitu
zivota (QL) pacientt. K tomuto dcelu jsme pouzili stan-
dardizované dotazniky Dermatologicky index kvality Zi-
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dermatologicky index kvality Zivota (Children’s dermato-
logy life quality index — CDLQI) (tab. 1, 2). Vyhodou
téchto dotaznikd je moznost porovnani vysledkt u riz-
nych koZnich onemocnéni. Dotaznikové Setfeni probehlo
v letech 2009-2010.

MATERIAL A METODY

Do souboru bylo zahrnuto vSech 148 pacienta s EB,
ktefi byli v danou dobu evidovani v EB Centru Ceskd re-
publika. Podle véku byli pacienti rozdéleni do dvou sku-
pin: déti (1-15 let), star$i déti a dospéli (16 let a vice).

Vsem pacientim nad 16 let byl zasldn dotaznik DLQI
a rodi¢um pacientd do 16 let CDLQI. Rodice déti mlad-
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Tabulka 1. Détsky dermatologicky index kvality Zivota (CDLQI)

1. Do jaké miry T¢ béhem uplynulého tydne kize svédila, palila nebo byla citlivd, podrazdénd, bolestiva?
2. Do jaké miry jsi byl béhem uplynulého tydne v rozpacich, pocit'oval ostych, byl roz¢ileny nebo smutny kvili onemocnéni své kiize?
3. Do jaké miry béhem uplynulého tydne ovlivnily koZni potiZe setkdni s kamarady, rodinou?

4. Jak Casto jsi béhem uplynulého tydne ménil své obleceni nebo pouzival specidlni obleceni a obuv z divodu kozniho onemocnéni?

5. Do jaké miry ovlivnilo koZni onemocnéni béhem uplynulého tydne Tvoje vychazky, hry nebo jinou zdjmovou ¢innost ¢i konicky?

6. Do jaké miry Ti kozni onemocnéni béhem uplynulého tydne znemoznilo provozovani sportt?

7. Do jaké miry v uplynulém tydnu ovlivnilo koZni onemocnéni:
a) Tvoji Skolni ¢innost?
b) dovolenou s rodici, tdbor a jiné aktivity?

oy

8. Kolik potizi kvili koZznimu onemocnéni jsi mél béhem uplynulého tydne se svym okolim (Sikanovani, nepfijemné otazky, Skadleni, na-

davky)?

9. Nakolik Ti kozni onemocnéni béhem uplynulého narusilo spanek?

oyl

10. Kolik problému Ti zpisobila 1é¢ba koznich potizi béhem uplynulého tydne?

(zabralo moc ¢asu, narusilo plany)

Hodnoceni CDLQI: 0 —1 = Zadny vliv, 2-6 = maly vliv, 7-12 = stfedni vliv, 13-18 = velky vliv, 19-27 = extrémné velky vliv

Tabulka 2. Dermatologicky index kvality Zivota (DLQI):

1. Jak mnoho Vase kiZze béhem posledniho tydne svédila, bolela, pélila, byla citlivd nebo podrdzdéna?

2. Nakolik jste byl béhem posledniho tydne uveden do rozpakil nebo jste si sim uvédomoval stav své kiize?

3. Jak moc Vam béhem posledniho tydne Vase kozni choroba prekdzela pfi nakupovani, péci o domdcnost nebo zahradu?

4. Nakolik ovlivnil stav Vasi kiiZze béhem posledniho tydne vybér obleceni?

5. Nakolik stav Vasi kiize béhem posledniho tydne ovlivnil Vase spolecenské aktivity a ndplii volného casu?

6. Jak Vam stav vasi kiize beéhem posledniho tydne vadil pfi sportu?

7a. Zabranil vam stav Vasi kiiZze béhem posledniho tydne pracovat nebo studovat?

7b. Pokud ne, prekdzel Vam béhem posledniho tydne stav Vasi kiiZe pfi préaci nebo studiu?

8. Mél jste kvuli stavu Vasi kiize v poslednim tydnu néjaké problémy ve styku s partnerem, blizkymi prateli nebo piibuznymi?
9. Mél jste kvuli stavu Vasi kiize v poslednim tydnu sexudlni problémy?

10. Zptsobila Vam 1écba Vaseho kozniho onemocnéni béhem posledniho tydne néjaké problémy, napt. zabrala prili$ casu, zptusobi-

la neporadek?

Hodnoceni DLQI: 0-1 = Zadny vliv, 2-5 = maly vliv, 6-10 = stfedn{ vliv, 11-20 = velky vliv, 21-27 = extrémné velky vliv

Sich 8 let jsme pozadali, aby détem s jeho vyplnénim po-
mohli. Dotazniky byly zaslany poStou na adresu uvede-
nou v nemocni¢nim informa¢nim systému a obsahovaly
zpétecni obdlku s poStovni zndmkou. PriloZen byl také in-
formacni dopis s instrukcemi k vyplnéni dotazniku a ujis-
ténim o anonymité zpracovani dat. Pacientim, ktefi na
dopis neodpovédéli, byl nasledné dotaznik a privodni do-
pis 2krét zaslan elektronickou postou.

DLQI (CDQLI) je standardizovany dotaznik uzivany
v soucasnosti v mnoha zemich svéta. Je zaméfeny na béz-
né denni aktivity pacientl (pfiznaky, pocity, volny Cas,
Skola, zaméstnani, spanek, mezilidské vztahy) a sklad4 se
z 10 jednoduchych otdzek vztahujicich se k obdobi uply-
nulého tydne [5, 6, 9]. U kazdé otdzky pacient zatrhne jed-
nu z moznych odpovédi, kterym jsou ndsledné prifazeny
body (velmi hodné — 3, hodné — 2, malo — 1, vibec — 0).
Vysledny soucet bodl dotaznikt je v rozmezi 0-30 bodi
a ¢im vyssi je soucet, tim vice je QL ovlivnéna (viz tab. 1,
2). Vysledky jsou uddvéany jako primérné hodnoty celko-
vého skére nebo pro jednotlivé otdzky oddélené.

VYSLEDKY

V pribéhu jednoho roku (leden 2009 az leden 2010)
bylo kontaktovano 148 pacienti (75 Zen, 73 muzt) s EB.
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Vyplnény dotaznik nam odeslalo 43 respondentt (29 %).
V obou skupindch pacientti jsme vysledky hodnotili pro
jednotlivé typy EB odd€lené. Primérné hodnoty uvddime
v zdvorkach.
a) Déti

Na dotaznik odpovéd€lo 27 pacienti (14 hochd,
13 divek). Primérny vék pacientd byl 7.8 let (rozmezi
1-15). Devét pacientd mélo RDEB, 4 DDEB a 14 SEB
(graf 1, 2).

16 145

14 -

12 s
glg 8.8 -2
S

4

2 -

0 - :

RDEB DDEB SEB

Graf 1. CDLQI u déti do 16 let podle typu EB

(CDLQI — détsky dermatologicky index kvality Zivota, RDEB —
recesivni dystrofickd EB, DDEB — dominantni dystrofickd EB,
SEB — simplexni EB)
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Graf 2. CDLQI jednotlivych otdzek podle typu EB

(CDLQI - détsky dermatologicky index kvality Zivota, RDEB —
recesivni dystrofickd EB, DDEB — dominantni dystrofickd EB,
SEB - simplexni EB)
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Graf 3. CDLQI jednotlivych otdzek u pacientt s lokalizovanou
a generalizovanou formou SEB

(CDLQI — détsky dermatologicky index kvality Zivota, SEB —
simplexni EB, L — lokalizovand forma, G — generalizovand for-
ma)
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Graf 4. DLQI podle typu EB

(DLQI - dermatologicky index kvality Zivota, RDEB — recesiv-
ni dystrofickd EB, DDEB — dominantn{ dystrofickd EB, JEB —
junkéni EB, SEB — simplexni EB)

Ces-slov derm, 88, 2013, No. 3, p. 105-152

ODDEB - 4
BRDEB -9

Pacienti vSech tif skupin se s naddvkami, Skddlenim
i nepfijemnymi dotazy setkdvali jen vyjimecné (RDEB:
0.8, DDEB: 0,25, SEB: 0,3).

Primérné skére CDQLI u pacientli s RDEB bylo 14,5
(min 5 — max 26). Nejvice uddvali pacienti vliv EB na
omezeni ve sportu (2,0), ndsledovalo vnimani nepfijem-
nych pocitl a bolesti kiize (1,8) a vliv na vybér vhodného
odévu a obuvi (1,8).

Primérny bodovy soucet CDQLI u pacienti s DDEB
byl 8,8 (min 4 — max 16). Pacienti nejvice vnimali nepfi-
jemné pocity a bolesti kiize (1,75), nasledovaly potize
s vybérem vhodného odévu a obuvi (1,5), omezeni v set-
kdvani s pfételi (1,0) a sportovani (1,0).

Prlimérné skére CDQLI u pacientli s SEB bylo 9.5 (min
2 — max 21). Nejcastéji pacienti zminovali omezeni ve
sportu (2,0), dale vliv EB na odivani a vybér obuvi (1,2)
a na nemoznost vykondvat v§echny Skolni a prazdninové
aktivity (1,2). Velké rozdily v QL jsme pozorovali u pa-
cientdl s lokalizovanou (CDLQI: 6,7, min 2 — max 13)
a generalizovanou formou SEB (CDLQI: 16,5, min 12 —
max 21) — graf 3.

b) Dospéli

Na dotaznik odpovédélo 16 pacientli (9 muzi, 7 Zen). Pra-
mérny vek pacientd byl 29,9 let (rozmezi 17-56). Zastou-
peni bylo 11 pacientd s RDEB, 2 s DDEB, 2 s SEB
a 1 s JEB. Pacienti vSech skupin uddvali nejmensi vliv
onemocnéni na setkdni s prateli (RDEB: 0,7, DDEB: 0,
JEB: 0, SEB: 0,5) — grafy 4 a 5.

Primérné skére DLQI u pacienti s RDEB bylo 13,8
(min 4 — max 25). Nejvétsi omezeni vnimali pacienti ve
studiu a volbé povolani (2,1), ddle v sexudlnim Zivoté
(1,8) a ve sportu (1,8).

Pacienti s DDEB udali ovlivnéni QL jen u 2 otdzek, a to
vnimdni nepiijemnych pocitl a bolesti kiize (primér 1,5)
a omezeni pfi praci v domdcnosti (primér 0,5). Jeden
z respondentll necitil Zadny vliv EB na QL (DLQI: 0).

Ve skupiné s JEB byl zastoupen pouze jediny pacient,
jenZ hodnotil vliv EB na QL jako stfedni — skére 10. Nej-
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Graf 5. DLQI jednotlivych otdzek podle typu EB

(DLQI - dermatologicky index kvality Zivota, RDEB — recesivn{
dystrofickd EB, DDEB — dominantni dystrofickd EB, JEB —
junkéni EB, SEB — simplexni EB, L — lokalizovana forma, G —
generalizovand forma)
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a kromé setkdvdni s prateli (viibec — 0) u vSech otdzek
vnimal malé omezeni (mélo — 1).

Primérné skére DLQI pacientti s SEB bylo 6,5 (min 4
—max 9). Pacienti udavali vliv EB na zvladani domacich
préci (1,5) a citili se obCas v rozpacich a smutni (1,5). N4-
sledovaly neprijemné pocity a bolest ktiize (1,0). VSichni
pacienti méli generalizovanou formu SEB.

DISKUSE

Koncept QL vznikl ve dvacdtych letech 20. stoleti
v USA. Nésledné sledovani QL naslo uplatnéni v sociolo-
gii, psychologii i mediciné [3, 12, 17]. Na vyznam zave-
deni QL v onkologii upozornil ¢ldnek v New England
Journal of Medicine (1987) shrnujici vysledky tehdejsiho
celostatniho vyzkumu nddorovych onemocnéni (War on
cancer). Stalo v ném: ,,Lék na nddorova onemocnéni se
nedaf{ nalézt. Je proto tfeba pfestat se soustiedit na one-
mocnéni a zaméfit se na pacienta”. Béhem 80. let probéh-
ly prvni klinické studie a postupné doslo k rozsifeni kon-
ceptu QL do vSech medicinskych obori véetné dermato-
logie [13, 14, 15, 18]. QL je definovéna jako ,,subjektivn{
pocit Zivotni pohody, ktery je spojen s nemoci ¢i Urazem,
1é¢bou a jejimi vedlejsimi ucinky* a zdlraznuje obsaho-
vou kvalitu proZitych let (QL versus roky preziti) [1].

EB je skupina geneticky podminénych onemocnéni,
kterd vedou ke sniZeni mechanické odolnosti kiize a sliz-
nic se snadnym vznikem puchyftt. Pfic¢inou EB jsou muta-
ce v genech pro strukturdlni proteiny keratinocytl
a proteini dermoepidermadlni junkce. Soucasna klasifika-
ce (2008) rozeznava priblizné 30 typt EB a vice nez 10 pri-
slusnych gentl [9]. Mutace vede ke sniZen{ syntézy konkrét-
niho proteinu, a tim ke specifickému fenotypu, ktery se me-
zi jednotlivymi typy a subtypy EB liSi. Incidence onemoc-
néni se v jednotlivych stitech svéta 1iSi — od 1 : 20 000
ve Skotsku po 1 : 130 000 v USA [16].

Podafilo se ndm ziskat odpovédi pfibliZzné od jedné tfe-
tiny ze 148 pacientll EB registru. EB registr eviduje vsech-
ny pacienty, ktefi navstivili alesponi 1krdt EB centrum
a byla u nich stanovena diagn6za EB. Pacienti s leh¢imi
formami EB po dstupu obtiZ{ ¢asto kontakt s EB centrem
prerusi. Z pacienttl, ktefi pravidelné navstévuji EB cent-
rum, odpovédelo 47 % (36 ze 76 pacientl). Zapojilo se
90 % détskych pacientd s RDEB (9 z 10) a 64 % dospe-
lych pacientti s RDEB (11 z 27).

V obou souborech bylo vyrovnané zastoupeni muza
a Zen. Pomér jednotlivych typlt EB se mezi skupinami dé-
ti a dospélych vyrazné lisil. U déti bylo zastoupeno 52 %
pacientd s SEB (14), 33 % s RDEB (9) a 15 % s DDEB
(4). V souboru star§ich déti a dospélych bylo 69 % pa-
cienti s RDEB (11), 12 % s DDEB (2), 12 % s SEB (2
SEB gen.) a 6 % s JEB (1). DDEB a SEB (hlavné jeji lo-

vvvvvv

s

dochdzi ke zmirnéni potiZi. To miize byt diivodem, proc¢
se dospéli s témito formami EB nezabyvali QL a dotaznik
nevyplnili. Pacienti s DDEB a lokalizovanou SEB udrZuji
v dospélosti s EB Centrem kontakt jen nepravidelné. V do-
spélosti chodi na pravidelné kontroly nejcastéji pacienti
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se zdvaznymi typy EB, hlavné RDEB. JEB m4 z celé sku-
piny EB nejnizii incidenci (v CR evidovano 11 pacienti,
z toho 5 JEB Herlitz), proto je jeji zastoupeni v souboru
jen velmi malé (jeden pacient).

Vice nez 1/3 dospélych a 1/3 détskych pacientd udava
velky az velmi velky dopad na QL, jeden pacient s DDEB
a minimdlnimi projevy necitil Zddny vliv EB na QL.
DDEB méla v obou vékovych skupinidch shodné nejnizsi
dopad na QL pacientll, coz je v souladu s vysledky skot-
skych autorti [8]. Nejvetsi ovlivnéni QL udavali shodné
s difvéjSimi studiemi [8, 11, 16] déti i dospéli s RDEB
(déti 14,5, dospéli 13,8). RDEB md enormni dopad na
kaZzdodenni aktivity, osobni vztahy, fungovani rodiny,
vzdélavani a uplatnéni v Zivoté [4, 5]. PotiZe navic béhem
Zivota progreduji, jsou komplikovany polykacimi potiZe-
mi, obtiznou defekaci, t€zkou anémii, malnutrici, osteo-
porézou, vypaddvanim zubt, ztritou vlast, ztuhlosti klou-
b, sristem prstl, spinoceluldrnim karcinomem. Také ve
srovndni s ostatnimi onemocnénimi kiZze md RDEB nej-
vy$§i CDLQI, a tim i dopad na QL. EB byva pfirovnava-
na k tézkému prabéhu psoridzy ¢i atopického ekzému
(tab. 3). Vzhledem k vyse uvedenym komplikacim, tf{ aZ
pétihodinovym prevaziim denné, mixovani potravin
a omezen{ pohybu i mezilidské komunikace, povazujeme
EB za jednu z nejzdvaznéjSich chorob v dermatologii.

PrestoZe je SEB povaZovdna za nejleh¢i formu EB,
hodnoti dospéli i déti dopad SEB na QL jako stfedni (déti
prumér 9.5, dospéli 6,5). Na zaslany dotaznik neodpove-
dél Zadny dospély pacient s lokalizovanou SEB. Mezi dét-
skymi pacienty s lokalizovanou a generalizovanou SEB
byly v hodnoceni QL velké rozdily. DE&tsti pacienti s gene-
ralizovanou formou maji primérné skére QL vyrazné vys-
$i (primér 16,5, min 12 — max 21) neZ pacienti s lokalizo-
vanou SEB (primér 6,7, min 2 — max 13). Déti s genera-
lizovanou SEB dokonce uddvaji vétsi ovlivnéni QL neZ
pacienti s RDEB (16,5 vs. 14,5). Toto zjiSténi neuvadi za-
hrani¢ni studie, avSak v nich je vZdy kategorie SEB hod-
nocena jako celek bez pfihlédnuti k rozdilim mezi lokali-
zovanou a generalizovanou formou. Generalizovana for-
ma SEB miZe byt po narozeni a v détstvi klinicky stejné
zavaznd jako RDEB. Teprve ve Skolnim véku dochdzi
k dstupu projevli onemocnéni, coZ se ndm projevilo snize-
nim celkového skére ve skupiné pacientd s generalizova-
nou SEB nad 16 let (DLQI: 6,5).

Tab. 3. Srovndni CDLQI u riznych onemocnéni kiize

Onemocnéni CDLQI
RDEB 145
Atopicka dermatitida 11,9
Urticaria 10,0
Psoriasis 9,7
SEB 9.5
DDEB 8.8
Alopecie 6,7
Akné 59

CDLQI — détsky dermatologicky index kvality Zivota, RDEB —
recesivni dystrofickd EB, DDEB — dominantni dystrofickd EB
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Déti s RDEB a SEB nejvice trdpilo omezeni ve sportu.
Déti s DDEB vnimaly jako nejzdvaznéjsi nepiijemné po-
city a bolesti kize. Déle pacienty s EB omezuje volba ob-
leceni a vhodné obuvi, setkdvani s ptateli a trdven{ prazd-
nin. Nejméné ze vSech poloZenych otdzek vnimaji pacien-
ti vliv EB na Skddleni, posmésky a kladeni nepiijemnych
otdzek. Podobné i Horn et al. uvddi nejvétsi vliv na
CDLQI u pacientti s RDEB v omezen{ sportovani, naopak
u pacientl s SEB dominovaly nepfijemné pocity a bolest
kize a u pacientii s DEB pocity smutku a ostychu kvili
své kizi. V kontrastu s nas$im pozorovanim, uvadi skotsti
autori nejmensi vliv EB na setkavani détskych pacientt
s prateli [8].

Dospéli pacienti s RDEB zminovali nejvétsi omezen{
pii studiu a volbé povolani, ddle v sexudlnich vztazich
a ve sportu. Pacienti s SEB a DDEB uvadéli potiZe se
zvladanim domacich praci a vnimani nepfijemnych pocitt
a bolesti kize. Pacient s JEB udal vliv na sportovani.
V praci Horn et al. pacienti s RDEB, na rozdil od naSich
pacientd, citili nejvétsi dopad EB na zvladani domacich
praci, sport a pracovni zafazeni. Pacienti se SEB i DDEB,
stejné jako nasi pacienti, udavali jako nejvice zatéZujici
nepiijemné pocity a bolest kiize [8].

ZAVER

EB je vzdcné buldzni geneticky podminéné onemocné-
ni kiZe, které zdsadnim zplsobem ovliviiuje Zivot pacien-
tl a jejich rodin. V naSem souboru pacienti s EB hodnoti-
la vice nez 1/3 dospélych a 1/3 détskych pacientd velky
az velmi velky dopad na QL. Nejzdvaznéjsi dopad na QL
citili pacienti s RDEB a déti s generalizovanou formou
SEB, naopak DDEB méla v obou vékovych skupindch
dilezitou zpétnou vazbou pro specialisty EB Centra i pro
pracovnice obcanského sdruZzeni DebRA CR, které poma-
haji pacientim s EB a jejich rodindm v socidlni, poraden-
ské i finan¢ni oblasti. Vysledky této studie slouZzi také ja-
ko dilezity ndstroj pro argumentaci se socidlnimi a zdra-
votnickymi tfady.

Seznam poufitych zkratek:

EB — epidermolysis bullosa

RDEB - recesivni dystrofickd forma EB

DDEB - dominantni dystrofickd forma EB

SEB - simplexni forma EB

JEB — junkéni forma EB

DLQI - Dermatologicky index kvality Zivota
CDLQI — Détsky dermatologicky index kvality Zivota
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