OcCENY

Epidermolysis bullosa — pecherzowe oddzielanie si¢ naskérka.
Etiopatogeneza, dziedziczenie, diagnostyka, leczenie
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Przed kilkoma miesigcami ukazata si¢ bardzo
potrzebna, szczegélnie dermatologom, monografia
poswiecona rzadkiej, tzw. sierocej chorobie, jaka jest
epidermolysis bullosa (EB). Autorami ksigzki sa gene-
tycy - Katarzyna Wertheim-Tysarowska i Jerzy Bal
- oraz dermatolodzy - Cezary Kowalewski i Kata-
rzyna Wozniak, a wspélautorstwo to nie jest przy-
padkowe, poniewaz EB to choroba uwarunkowana
genetycznie, a pierwszymi lekarzami, do ktérych
zglaszaja sie chorzy, sa wlasnie dermatolodzy.

W pierwszych rozdzialach opracowania przed-
stawiono za pomoca schematéw podstawowe wia-
domoéci na temat morfologii granicy skérno-na-
skorkowej - struktury, w ktorej tocza sie procesy
patologiczne, patomorfologie EB, a takze jej podzial
na podtypy kliniczne. Wiedza ta jest niezwykle istot-
na dla klinicysty, poniewaz moze ukierunkowac
postepowanie diagnostyczne oraz utatwi¢ przepro-
wadzanie rozméw z pacjentami i ich opiekunami na
temat odmiennego przebiegu i rokowania w réznych
podtypach choroby.

W rozdziatach 6. i 7. oméwiono rézne sposoby
dziedziczenia EB, ktére majg swoje implikacje prak-
tyczne, oraz patologie molekularng ze szczegdto-
wym uwzglednieniem genéw, w ktérych spotyka sie
najczesciej mutacje u pacjentow z EB.

Przeglad Dermatologiczny 2014/6

Przegl Dermatol 2014, 101, 507

W rozdziale 8., dotyczacym diagnostyki, autorzy
zwracaja uwage na badania mikroskopowe (mapo-
wanie immunofluorescencyjne, immunofluorescen-
cyjne badanie ekspresji biatek), ktérych wyniki ukie-
runkowuja wysoce specjalistyczne, wykonywane
tylko w nielicznych laboratoriach badania genetycz-
ne (molekularna analiza genu podejrzanego o muta-
cje). Na koricu tego rozdziatu przedstawiono zasady
poradnictwa genetycznego, ktére ma podstawowe
znaczenie dla chorych na EB i ich rodzin.

W nastepnym rozdziale, dotyczacym leczenia,
przedstawiono zaréwno jedyne obecnie dostepne le-
czenie objawowe, jak i metody molekularne bedace
w fazie eksperymentéw. Niezwykle cenne dla leka-
rzy praktykow sa wskazowki dotyczace pielegnacji
chorych, stosowania ré6znych opatrunkéw oraz pro-
filaktyki przeciwnowotworowej.

Ksigzka zostata wydana bardzo starannie, jest na-
pisana zrozumialym jezykiem, zawiera proste sche-
maty i tabele, ktére utatwiajg czytelnikowi przyswo-
jenie zawartych w niej wiadomoéci.

Gratulujemy Autorom i Wydawnictwu tak uda-
nej pozycji, ktéra na pewno spotka si¢ z uznaniem
czytelnikow.
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