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EPIDERMOLIZIS BULLOZADA
PEDIATRIK BAKIM 1

Ayse GOBEKLI?
Rabiye GUNEY?

GIRIS

Epidermolizis biilloza (EB), minimal travmalardan sonra deri
ve mitkdz membranlarin aginmasi, kabarmasi (biil olusumu) ve
dermo-epidermal cilt biitiinliigiiniin bozulmasi (yara olusumu)
ile tanimlanan bir grup genetik hastaliktir (1). Biil olusumuna
dermo-epidermal yapidaki proteinlerin kodlanmasinda gorev
alan genlerde gelisen mutasyonlar sebep olmaktadir (2,3). Epi-
dermolizis biilloza adj, ilk kez Koebner tarafindan 1886da kul-
lanilmistir. Ancak bu tani ile uyumlu vakalarin bagkalar: tara-
findan daha énceden tanimlandig1 goriilmiistiir(4). Insidans ve
prevalansa iligkin net bir say1 olmamasina karsin, yaklasik olarak
EB prevalansiin milyonda 11, insidansinin bir milyon canli do-
gumda 20 oldugu tahmin edilmektedir(5,6). Tiirkiyede ise kayit-
lara gegen yaklagik 700 civar1 hasta bulunmaktadir (7).

Pearson 1962de elektron mikroskopik yontemler kullanarak
EByi ii¢ bityiik fenotipik grup olarak siniflamistir. Bunlar sirasiyla
EB simpleks (EBS), junctional EB (JEB) ve distrofik EB (DEB)dir
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