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Az epidermolysis bullosa szájüregi 
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Jelen összefoglaló mű célja, hogy útmutatót adjon az epidermolysis bullosa mindennapi ellátásában, a betegek orális 
egészségének és ezen keresztül életminőségük színvonalának emelésében, valamint támogassa a magyar általános 
orvosok, bőrgyógyászok és a fogorvosok közötti kooperációt. A nemzetközi irodalom alapján segítséget szeretnénk 
nyújtani abban, hogy a beteget gondozó bőrgyógyász vagy a háziorvos mikor vonjon be szájüreggel foglalkozó szak-
embert, illetve a fogorvosnak, hogy milyen fő prevenciós vagy azon túlmutató teendői vannak. A fogorvosi kezelés 
különböző aspektusain keresztül bemutatjuk, hogy egy fogorvos milyen módon láthatja el a pácienseket további se-
bek vagy fájdalom okozása nélkül, valamint milyen beavatkozásokat és hogyan tud számukra megvalósítani.
Orv Hetil. 2017; 158(40): 1577–1583.
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Epidermolysis bullosa: oral manifestations and their treatments
The aim of this comprehensive article is to provide guidelines for the daily treatment of patients with epidermolysis 
bullosa, thus contributing to the attainment of their higher quality of life through the improvement of their oral 
health. Moreover, it is our intention to facilitate the cooperation among Hungarian general practitioners, dermatolo-
gists and dentists. Relying on recent research findings of the international literature, we intend to help general prac-
titioners or dermatologists treating epidermolysis bullosa patients on a daily basis by identifying symptoms that re-
quire consulting an oral professional on the one hand, and to present the most important prevention strategies and 
further treatments advised for dentists on the other. Focusing on various aspects of dental treatment, we specify how 
a dentist can treat the patient without causing additional wounds or pain, and what kinds of therapy are justified by 
this approach.
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Rövidítések 
DDEB = domináns dystrophiás epidermolysis bullosa; DEB = 
dystrophiás epidermolysis bullosa; DMF = (decayed, missing, 
filled) szuvas, hiányzó, tömött; EB = epidermolysis bullosa; 
EBS = epidermolysis bullosa simplex; IgA = immunglobulin-A; 
JEB = junctionalis epidermolysis bullosa; RDEB = recesszív 
dys trophiás epidermolysis bullosa

Az epidermolysis bullosa (EB) ritka örökletes bőrbeteg-
ség, amely a bőrön és nyálkahártyafelszíneken akár ki-
sebb mechanikai behatásra is hólyagképződéshez vezet-
het. A hámban, illetve a hám–kötőszöveti határon, a 
basalis membrán zónaterületén alakul ki szétválás a 
struktúrfehérjék defektusa, esetleg teljes hiánya miatt. 
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Súlyossága a felületes, lokalizált bőrtünetektől a kiterjedt 
hámhiányon át az életet veszélyeztető, progresszív szisz-
témás betegségig terjed.

Prevalenciájára vonatkozóan nincs pontos adat, elő-
fordulása több irodalmi forrás, bőrgyógyászati jelentés 
alapján 1 millió élveszületésre 1–50 érintettre tehető 
[1–6]. Az esetek egy részében már a születéskor jelen 
vannak az elváltozások, míg az enyhe tüneteket mutató 
páciensek csak kisded- vagy akár csak felnőttkorban for-
dulnak panaszaikkal orvoshoz [7]. Az utóbbi esetek 
mindössze 10%-a kerül különböző egészségügyi szervek 
tudomására, így a betegség által érintettek számának 
pontos meghatározása nehézségekbe ütközik [7, 8]. 

Célkitűzés

Jelen közlemény célja, hogy gyakorlati útmutatót adjon 
a praktizáló fogorvosoknak, elősegítse az orvoslás külön-
böző területein dolgozó munkatársak közötti kooperá-
ciót, ezáltal segítse az EB-s pácienseik számára a jobb 
egészség és életminőség biztosítását. Munkánkban 
 ismertetjük a szájüregi tüneteket, a nemzetközi eredmé-
nyek alapján javaslatot teszünk azok megelőzésére, keze-
lésére. Azért érezzük ennek szükségét, mivel tapasz ta-
latunk alapján Magyarországon az EB-ben szenvedő 
betegek fogászati ellátása sok helyen nem kielégítő, vagy 
akár teljesen hiányzik.

Az EB generalizált és szájüregi tünetei

Az EB leggyakoribb bőrtünete az intra- vagy subepider-
malis hólyagképződés következményes eróziókkal-feké-
lyekkel, amelyek főleg a kiemelt mechanikai igénybevé-
telnek kitett helyeken, ízületek felett, tenyéren-talpon, 
hajlatokban láthatók. Ritkán herpetiform megjelenésű-
ek, időnként molyrágásszerű, hipo- és hiperpigmentált 
maculák hátrahagyásával gyógyulnak [5, 9]. A hólyagok 
mellett gyakran dystrophiás vagy hiányzó körmök, ritkán 
palmoplantaris hyperkeratosis, aplasia cutis, egyéb szer-
vek érintettsége is előfordulhat [3]. Legjelentősebb ha-
tása a mindennapi életre a kiterjedt sebek és a krónikus 
gyulladás, ami jelentős nehézségeket okoz mind a beteg-
nek, mind az őt ellátó segítőknek (például család).

A szájnyálkahártyán jelentkező elváltozások gyakorisá-
ga és súlyossága a betegség különböző fajtáinak megfele-
lően szintén széles skálán mozog. Vezető tünetek közé 
tartoznak az erythema, valamint a vesiculobullosus elvál-
tozások, az apró, diszkrét vesiculáktól a nagy kiterjedésű 
bullákig. A laesiók az oralis mucosa bármely területén 
megjelenhetnek, a leggyakrabban a nyelv az érintett, jel-
lemző elváltozása az erythema és az atrophia. Stimulált 
nyálelválasztási funkció, illetve a nyál IgA-, albumin- és 
összfehérje-tartalmának vizsgálata alapján nincs szignifi-
káns eltérés az egészséges emberekhez képest. Recesszív 
dystrophiás EB (RDEB) esetén az emelkedett IgA-szint 
a nagyobb előfordulást mutató orális kifekélyesedés kö-
vetkezményének tudható be, mint megváltozott muco-

salis immunfunkciónak [10]. Egyes formák fogazati 
rendellenességekben is manifesztálódhatnak, amelyek 
közé a zománc defektusa, illetve az abnormális fogelőtö-
rés tartozik. Egyéb kísérő tünetek lehetnek még a mic-
rostomia (1. ábra), állcsontfejlődési rendellenességek, 
illetve ízületi ankylosis is. A nemek közötti eloszlásban 
genetikailag nincs szignifikáns különbség [3, 9, 11, 12].

Megjelenési formák, típusok

A hólyagképződés szintje változatos megjelenési formá-
kat mutat, ez alapján a kórkép négy fő csoportra oszt-
ható [13].

Az EB simplex (EBS) jellemzője az intraepidermalis 
lysis, leggyakrabban tenyéri-talpi manifesztációval, ritkán 
nyálkahártyatünetekkel. Az első tünetek leggyakrabban 
csecsemőkorban jelentkeznek, de a kora gyermekkori 
vagy későbbi megjelenés sem kizárt [14]. Altípusai a 
suprabasalis és basalis EBS, amelyek hátterében számos 
struktúrprotein hibás működése állhat [15]. 

A junctionalis EB (JEB) esetében a hólyagképződés 
szintje intralamina lucida látható. Ebbe a ritka, recesszív 
öröklődésű csoportba szintén heterogén altípusok tar-
toznak, esetenként fatális kimenetellel (JEB generalizált, 
kiterjedt – korábbiakban úgynevezett letalis, szerzői ne-
vén Herlitz). Jellemzője még a zománc-hypoplasia, 
amely bármely formájában megjelenhet. Altípusai: gene-
ralizált JEB és lokalizált JEB. 

A dystrophiás EB (DEB)  is több alcsoportra osztható, 
amelyek hátterében a VII. kollagén génjének mutációi 
állnak. A lysis a lamina denza alatt mutatható ki. Idetar-
tozik az enyhe fenotípussal járó domináns DEB (DDEB), 
amelyre körömdystrophia, illetve, főleg gyermekkorban, 
traumára kialakuló hólyagok jellemzőek, amik heggel, 
miliumok hátrahagyásával gyógyulnak. A recesszív DEB 
(RDEB) ritka, súlyos formában akár mutilatióhoz is ve-
zethet (2. ábra). A születéstől vagy néhány hetes kortól 
induló hólyagképződés rossz gyógyhajlammal társul. Itt 
gyakori a sublingualis érintettség, ennek következtében 
kialakuló ankyloglossia, vestibulumszűkület és microsto-

1. ábra Microstomia (RDEB generalizált, kiterjedt – korábbiakban, 
szerzői nevén Hallopeau–Siemens) 
(A fénykép a páciens írásos beleegyezésével kerül közlésre)



1579ORVOSI HETILAP  2017  ■  158. évfolyam, 40. szám

ÖSSZEFOGLALÓ KÖZLEMÉNY

mia hegesedés miatt. A caries és a gingivitis előfordulása 
szignifikánsan nagyobb [15]. Occlusalis és skeletalis elté-
rések, osteoporosis és állcsontdystrophia kísérhetik [16]. 

Kindler-szindróma esetében a basalis membrán több 
rétegében zajlik hólyagképződés, amihez fotoszenzibili-
tás társul. Sérülékeny mucosa, microstomia és részleges 
vestibularis szűkület fordulhat elő. A parodontalis érin-
tettség prevalenciája magasabb, jellemzőbb a korábbi 
kezdet és a gyorsabb progresszió [14]. 

Fogorvosi vonatkozások, teendők

A fogorvosi ellátásra javasolt irányelveket részletesen is-
mertetjük egy kezelés főbb pontjainak leírásán keresztül.

A legfontosabb terület és a legtöbb teendő egyértel-
műen a prevenció. Korábban a fogazat teljes eltávolítását 
javasolták, de a XX. század végére, megfelelő anesztezio-
lógiai és restauratív eljárásokkal már teljesen kezelhető-
nek nyilvánították a fogazati elváltozásokat [5]. Skogedal 
és mtsai napjainkban rámutattak, hogy még RDEB-ben 
szenvedő betegek esetében is sikeresen megelőzhető a 
caries kialakulása folyamatos fogászati ellenőrzésekkel, 
megfelelően kialakított táplálkozási és szájhigiénés szo-
kásokkal, gyakori professzionális tisztítással és fluoridá-
lással [17–19]. 

Az EB-ben szenvedő betegek esetében a megelőzés 
kiemelt jelentőségű, hiszen e páciensek esetében bármi-
nemű beavatkozás fokozott kockázattal jár. Rendkívül 
fontos a gyakori ellenőrzésen való megjelenés, az orális 
elváltozások megelőzése. Ezek megjelenése esetében 
azonban, megfelelő körültekintéssel, a legtöbb fogászati 

beavatkozás a lehető legkevesebb ártalommal elvégez-
hető, megfelelően elkészítve akár kivehető pótlás is alkal-
mazásra kerülhet.

A páciensek (orális) egészségének fenntartása céljából 
nagyon fontos, hogy minél előbb a megfelelő szakorvo-
sokhoz irányítsuk őket, és ott folyamatos monitorozás-
ban részesüljenek. A visszahívás javasolt időpontja egyén-
től függően három–hat hónap, ennek kiemelt jelentősége 
az esetleg kezdődő rosszindulatú elváltozások korai di-
agnosztizálásában van. A különböző hólyagok, bullák, 
eróziók kialakulását, illetve fennállásuk időtartamát csök-
kentheti a szukralfátszuszpenzió orális alkalmazása [20]. 

Nagyon fontos, hogy az ezzel a betegséggel küzdő pá-
ciens vagy a hozzá tartozó segítő személyzet tájékozta-
tást és felvilágosítást kapjon a betegség lehetséges száj-
üregi vonatkozásairól, a megfelelő étkezési szokásokról, 
a szájápolás jelentőségéről [21]. Az EB-ben szenvedő 
betegek DMF-indexe szignifikánsan nagyobb, mint az 
egészséges embereké, aminek legfőbb oka a pépesebb, 
puhább étrend, illetve a korlátozott szájnyitás [22]. Fon-
tos a fogazati torlódás, zománcdefektusok, incipiens ca-
riesek korai felismerése a további laesiók kialakulásának 
elkerülése érdekében. Microstomia esetében érdemes a 
páciensnek szájgyakorlatokat tanítani, amelyeket fogor-
vosi beavatkozás előtt végezve megkönnyíthetik a száj-
üreghez való hozzáférést [21].

Szájhigiéné szempontjából a legfontosabb a megfelelő 
fogmosási technika elsajátítása. Ajánlott egyedi, speciális 
nyél- és fejkialakítással rendelkező, rövidebb sörtéjű fog-
kefék használata (3. ábra). Bizonyos esetekben fültisztí-

2. ábra Végtag-mutilatio (RDEB generalizált, kiterjedt – korábbiakban, 
szerzői nevén Hallopeau–Siemens)
(A fénykép a páciens írásos beleegyezésével kerül közlésre)

3. ábra Egy fogást segítő eszköz (GripoBall)
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tó pálcika feje is nagy segítséget nyújthat. Jó hatása lehet 
a napközbeni többszöri, főleg étkezések után történő 
vízzel való öblögetésnek, mivel segít az ételmaradék el-
távolításában és a cukorkoncentráció csökkentésében, 
elszíneződést nem okozó klórhexidin öblögető alkalma-
zása főleg a gombás felülfertőződések elkerülésében se-
gíthet [23]. 

Fogászati ellátás

Betegvizsgálatkor a rutin fogászati ellátás alkalmazható a 
nyálkahártya érzékenyebb mivoltának figyelembevételé-
vel, ugyanis a lágyrész-manipuláció könnyebben ered-
ményezhet ulceratiót. JEB-nél a zománc-hypoplasia, 
Kindler-szindróma esetében a parodontalis egészség 
fenntartása igényel nagyobb odafigyelést. Kiemelt fon-
tosságú a megfelelő lubricatio. Az ajkakat minden eset-
ben, lehetőleg valamilyen vízbázisú síkosítóanyaggal kell 
védeni az eszközök megtapadásának, illetve a mechanikai 
igénybevétel következtében történő szöveti szeparáció-
nak az elkerülése érdekében. A nyálszívót célszerű ke-
mény szöveten, például fogon vagy nedves vattarolnin 
megtámasztani, ugyanis a szívó végénél kifejtett szívóha-
tás könnyen elemelheti a szöveteket [24]. Exhausztor 
használata kerülendő az erős szívóereje miatt. A szövetek 
enyhe nyomást képesek elviselni, de oldalirányú, csúszta-
tó mozdulatok mellőzendőek. Enyhébb esetben, megfe-
lelő körültekintéssel, izoláció céljára használható akár 
kofferdám is, viszont még a relatív, vattarolnival történő 
izolálás is fokozott körültekintést igényel. 

A képalkotó eljárások nem igényelnek különösebb vál-
toztatásokat a nyálkahártya fokozott irritációjának elke-
rülésén kívül. Periapicalis felvételkor érdemes lehet a 
filmtartót puha, megfelelően síkosított anyaggal bevon-
ni. Ezen felvételek elkészítése a szájnyálkahártyára gya-
korolt nagyobb mechanikai terhelés miatt kellemetlensé-
geket okozhat, ezért inkább extraoralis panorámafelvétel 
javasolt [5, 12, 21]. 

Érzéstelenítés céljából a lokális érzéstelenítők alkalma-
zása teljesen elfogadott. Helyileg felvitt érzéstelenítőzse-
lé használata széles körben bevett a gyakorlatban [21]. 
A hólyagképződés elkerülése érdekében az érzéstelenítőt 
a szövetekbe mélyen, lassan kell bejuttatni [25, 26]. Ki-
emelten fontos felhívni a páciens figyelmét az érzéstele-
nítő hatástartamának végéig történő étkezés, dörzsölés, 
harapdálás tudatos mellőzéséről, mert a fájdalomérzet 
kiesése miatt súlyos sérüléseket okozhatnak maguknak 
anélkül, hogy ezt észrevennék [24]. Általános anesztézia 
csak komplexebb, hosszabb ideig tartó beavatkozás ese-
tén javasolt, megvalósítása speciális csapat közreműködé-
sét igényli, és számolni kell a beavatkozás alatti mechani-
kai manipuláció okozta, nagyobb felszínen kialakuló 
hámfosztottság és hólyagképződés kialakulásával is [1, 
11, 27, 28]. 

Kariológiai szempontból nincs jelentős különbség az 
általános ellátáshoz képest a szájnyitási korlátozottság 
okozta nehézségeken kívül. Bármilyen, az általános ke-

zelés során alkalmazott anyag használható [17, 25]. 
Fontos a kész restaurátum felszínének nagyfokú políro-
zottsága, mert a megmaradt érdes felszínek hólyagkép-
ződést, ulceratiót okozhatnak [21]. Az endodonciai ellá-
tás a korlátozott szájnyitás miatt a hagyományos 
eszközökkel gyakran nem valósítható meg [24]. Proteti-
kai szempontból a kiemelt figyelmen kívül nincs egyéb 
akadályozó tényező [21]. Problémát itt is a microstomia 
okozhat, ezért ajánlott egyéni kanál használata (4A és 4B 
ábra). A rögzített pótlások készítése előnyösebb. Gene-
ralizált zománc-hypoplasia esetén az egész fogazat koro-
nákkal való borítása szükséges lehet [21, 29]. Fix hídpót-
lás készítése RDEB esetében is jó eredménnyel járhat. 

4A ábra Egyéni kanál, mellette egy kisméretű hagyományos fém lenyo-
matvételi kanál összehasonlításképpen

4B ábra Egy páciens gipszmintája, mellette egy 3 ml-es fecskendő szem-
léltetés céljából
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Kivehető vagy hibrid pótlás csak akkor javasolt, ha szük-
ség esetén rövid időn belül elérhető a megfelelő szakor-
vos, a mechanikai irritáció miatt kialakult decubitusok 
sürgős ellátása érdekében [21, 30]. Implantációs fogpót-
lások készítésére is lehetőség van, abszolút kontraindiká-
ciója nincs (5. ábra). Sikeressége az irodalom szerint 
75–100% közötti [31, 32]. Ilyenkor megfelelő módszer 
lehet a számítógéppel készített sztereolitográfiás sablon, 

amelyet műtéti, implantációs fogpótláskor alkalmaznak 
(6. ábra). A fogeltávolítást követő azonnali implantáció 
RDEB-ben javasolt irányelv [33]. Összevetve kivehető 
protézist viselő páciensekkel, a fix pótlás sokkal nagyobb 
komfortérzetet biztosít, kevesebb a kialakult újabb laesi-
ók száma is [32–34]. 

A parodontológiai ellátás egyik betegségtípus esetén 
sem kontraindikált, azonban RDEB-es betegeknél elhú-
zódó vérzéssel kell számolni [35]. Gingivectomia lézer-
rel vagy elektrokauterrel végzendő [18]. Megfelelő 
 körültekintéssel parodontalis plasztikai sebészet is végez-
hető [36]. 

Szájsebészeti beavatkozás legfőképp kiterjedt carieses 
laesiók vagy fogazati torlódás esetén válik szükségessé. 
Az extractio javasolt sorrendje az anterior régiótól a pos-
terior felé tart, ezzel biztosítva a megfelelő hozzáférést a 
szűkebb szájnyitás miatt a hátsó területekhez. Vérzéscsil-
lapításra enyhén nedves gézlap kis nyomás mellett alkal-
mazható, ezzel elkerülve a hámfosztást. Varratok alkal-
mazásának nincs kontraindikációja, a fokozott körülte-
kintés itt is kiemelt fontosságú. Nagymértékű vestibula-
ris szűkület esetén vestibuloplastica alkalmazható [11, 
21]. 

Orthodontiai kezelés csak az EB enyhe formáinál vé-
gezhető. Rögzített fogszabályozó készülék alkalmazása 
is lehetséges keresztharapás, diastemazárás, frontfogak 
rendezésének céljára, ebben az esetben kiemelten fontos 
orthodontiai viasz alkalmazása [37, 38]. A hólyagképző-
dés csökkentése érdekében célszerű az ív drótját a nyál-
kahártyától elhajló irányban hajlítani [38]. A fogfejlődés 
megfelelő szakaszában, illetve RDEB esetében a sorozat-
extractio még a mai napig megfontolandó a későbbi el-
változások prevenciójának céljából [21]. 

Akár kezelés közben alakul ki, akár annak befejeztével 
történő ellenőrzéskor észlelünk bárminemű folyadékkal 
vagy vérrel telt bullát, a folyadéknyomás okozta még na-
gyobb kiterjedés elkerülése végett steril tűvel vagy kis 
kiterjedésű rámetszéssel bocsássuk le a tartalmát. A be-
avatkozások végeztével alaposan vizsgáljuk meg, hogy 
minden fogászati anyagot, törmeléket, maradványt eltá-
volítottunk-e, mivel a páciensek ezeket maguknak nem, 
vagy nehezen tudják eltávolítani, és újabb laesiók kiala-
kulásához vezethetnek.

Megbeszélés

Az epidermolysis bullosa egy olyan gyógyíthatatlan be-
tegség, amelynek során a páciensek élettartama, illetve 
elsődlegesen életük során az életminőség nagyban befo-
lyásolható az őket ellátó szakemberek segítségével. Ezen 
kezelendő területek egyik kiemelten fontos része a száj-
üreg, amely a páciens mindennapi étkezését és fájdalom-
mentességét nagymértékben érinti. Magyarországon, 
sajnálatos módon, nincsen semmiféle szervezett fogásza-
ti ellátás az ilyen páciensek számára. A nemzetközi iroda-
lomban jelenleg igen jól dokumentáltan megtalálható a 
prevenció és a különböző szintű fogászati ellátás pontos 

5. ábra Behelyezett implantátumok egy EB-beteg szájában. A szájhigié-
nia nehezebb fenntartása és a nyálkahártya-komplikációk miatt 
javasolt a lecsavarozható fogművek elkészítése, amelyek szükség 
esetén ellenőrzéskor – mint a mellékelt ábrán is látható – eltávo-
líthatóak

6. ábra Az implantációhoz használt CBCT műtéti sablon digitális képei 
és a műtéti tervezési képek (A röntgenfelvétel keresztmetszeti 
képén látható az extrém vékony állcsontgerinc)
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leírása, részletes ajánlásokkal. Legfőbb konklúzióként el-
mondható, hogy epidermolysis bullosában szenvedő pá-
ciensek fogászati ellátását bármely, magában türelmet és 
önzetlen segíteni vágyást érző fogszakorvos végezheti a 
fenti ajánlások alapján. A páciens ellátásában részt vevő 
bőrgyógyász, általános orvos kollégák pedig, amint a 
gyermek életkora lehetővé és indokolttá teszi, támogas-
sák a szülőket a megfelelő szájhigiéné fenntartásában, és 
segítsék, hogy a páciensek minél korábban találjanak egy 
elérhető közelségben lévő fogszakorvost, aki segíthet a 
prevenció és a későbbi ellátás folyamatában. Ezen lépé-
sek mind a páciens egészségének megőrzésében, javításá-
ban, mind a megfelelő és elfogadható életminőség fenn-
tartásában kritikus szerepet játszanak.

 
Anyagi támogatás: A közlemény megírása anyagi támo-
gatásban nem részesült. 

Szerzői munkamegosztás: A kézirat megszövegezésében 
mindegyik szerző részt vett. B. B. K.: Irodalmi áttekin-
tés. A. M., B. B. K.: A fényképek elkészítése. A. M.: 
A koncepció kidolgozása. E. G.: A végleges forma kiala-
kítása. I. Gy., P. J.: A páciensek kezelése. S. P.: A bőrgyó-
gyászati vonatkozások kialakítása. A cikk végleges válto-
zatát valamennyi szerző elolvasta és jóváhagyta. 
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