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Amac

Bu kitapgikla amaglanan siz epidermolizis
biilloza (EB) hastalarina, ailelere ve bakim
veren Kkisilere beslenme konusunda yararh
ve yol gosterici bilgiler vermektir.

Beslenme Desteginin Onemi

EB’l1 cocuklarda hasarl deri, sik enfeksiyon
gecirme, yaygin ve sik yara iyilesme
stregleri, siddetli EB formlarinda ayrica
mide, bagirsak fonksiyon bozuklugu,
yapisikliklar: ve yariklar: besin ve 1s1 kaybi
ile metabolizmada artisa; bu durum da
biiylime geriligi, yetersiz beslenme, kemik
erimesi ve genel halsizlik ile ergenlige
girememe gibi sistemik sorunlara yol
agmaktadir.

Beslenme Sorununun Nedeni

Beslenmeyle ilgili sorunlarin gérilmesinde
2 ana neden;

1.Ag1z ici ve sindirim sistemi anormallikleri
ve problemleri olmasi nedeniyle alimin
sinirlanmasi

2. Metabolizma hizlanmasi (EB derisindeki
yara olusum-iyilesme stiregleri, tekrarlayan
iltihabi durumlar ana sebeplerdir)

Beslenme Desteginin Amaci

Tedavide; enfeksiyonlarin kontrol altina
alinmasi ve tedavisi, yara bakimi, besin
alimi sirasinda agrinin kontrolli, uygun
besin desteginin saglanmasi, gerekirse
cerrahi miidahaleler ile sindirim sisteminin
normal veya normale yakin g¢alismasinin
saglanmasi hedeflenmektedir.

e Beslenme desteginin ana amaclari;
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1.Beslenmeyle ilgili stresin azaltilmasi
2.Beslenme yetersizliklerinin diizeltilmesi
3.Bliytimenin uygun hale getirilmesi

4. Barsak hareket ve fonksiyonunun uygun
hale getirilmesi

5. Bagisiklik sisteminin uygun hale
getirilmesi

6.Yara iyilesmesinin uygun hale getirilmesi
7. Ergenlik gelisiminin saglanmasi

Beslenme Desteginde Dikkat Edilmesi
Gerekenler

EB’de yeterli besinsel destegin saglanmasi
icin enerji ihtiyacinin dogru hesaplanmasi
gereklidir. Bu enerji ihtiyacinin
hesaplanmasinda  kullanilabilecek  bazi
sistemler mevcut olup beslenme
uzmanlarindan bu konuda destek alinabilir.
Agir deri tutulumu ve iltihabi durumlar
varliginda enerji ihtiyaci artabilir. EB’li
cocuklarin biiylime, gelisimi ve puberteleri
acisindan Cocuk doktorlari tarafindan yakin
takipleri gereklidir.

Biiyimenin en uygun hale getirilebilmesi
icin doktor kontrollerinin diizenli yapilmasi,
boy ve kilo degerlerinin takibi 6nem
tasimaktadir.

Kilo aliminin az olmasinin 2 ana nedeni;
sturekli agrili/zor yutma varhig ve agrili
diskilamadir (kabizlik ile birlikte olabilir
veya olmayabilir).

Kabizligin engellenmesi icin uygun sivi ve
lif-posa alimi1 saglanmahdir ve gerekli
durumlarda diski yumusaticilar

kullanilmalidir.
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Midenin 6zel bir cerrahi islemle deriye
agizlastirlldigl durumlarda (Gastrostomi)
besin ihtiyaci daha kolay
karsilanabilmektedir.

Kilo alimi, boy kisaligi nedenli viicut
yaglarinin daha c¢ok Kkarin bolgesinde
birikmesine ve anormal viicut sekli
olusumuna sebep olabilir. Bu tablo, genelde
gastrostomi ihtiyaci olan ve gastrostomiyle
beslenen siddetli EB formlarinda goriilir.
Hareket kisithlig1 yaratabilecegi i¢in fazla
kilo alim1 istenmemektedir. Ancak yetersiz
kilo alim1 da ergenlige gecisi engelleyerek
hormonal koruyucu bazi etkilerden (kemik
yogunlugunun artmasi gibi)
yararlanamamaya neden olur. O yiizden
boy kilo dengesi saglanmalidir.
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Bu bilgilendirme brosiirtinin
olusturulmasinda EB ile ilgili asagidaki
kaynaklardan yararlanilmistir:

1.https://www.eb-haus.org/en/eb-
handbook/

2.https://www.debra-international.org/eb-
healthcare-resources

3.DEBRA-international-CLINICAL
PRACTICE GUIDELINES (CPGS) for health
care professionals (Clinical practice
guidelines for nutrition support)

4. DEBRA-international-CLINICAL
PRACTICE GUIDELINES (CPGS)-patient
versions

5.https://www.eb-clinet.org/clinical-
guidelines/

6.https://www.debra.org.au/health-
professionals/

7. https://blisters.org.au/resources/
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