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گروهي از بیماریهای ، شامل "EPIDERMOLYSIS BULLOSA"اپیدرمولیزیس بولوزا  مقدمه:

ارثي و یا اكتسابي است كه با ایجاد تاول در بیمار، در پاسخ به ضربه های فیزیكي و یا هوای گرم  بروز 

مي كند و براساس علائم بالیني، بافت شناسي و الگوی ارثي و شدت آن، پیش آگهي و طبقه بندی 

 شود .مي

ساله كه به علت آنمي بسیار شدید، اختلال تنفسي، ضعف  32 "فاطمه ج"دختر خانم  :گزارش مورد

عمومي و ضایعات پوستي كاملا منتشر تاولي در سراسر بدن همراه با خوردگي و از بین رفتن انگشتان، 

به بیمارستان امام  26/1/79مخصوصا در دستها و به درجاتي در پاها و اختلال حركتي، در تاریخ  

 و برای ارزیابي تشخیصي و درماني آن در بخش داخلي بستری گردید. رضا)ع( مراجعه داده شده

به گفته ما در بیمار ضایعات منتشر تاولي پوستي در بدن بیمار از سه روز بعد از تولد قابل مشاهده بود، 

ساله بود ولي با رشد  32كیلو گرم و سن تقویمي او  32فرزندان دیگر خانواده سالم بودند. وزن بیمار 

ساله را مي نمود ، مطابقت نداشت ، بیوپسي و آسیب شناسي انجام  63تا  61بیمار كه كودكي جسمي 

مطابقت داشت. در بررسي حال عمومي بیمار كه  اپيدرموليز بولوزاشده از پوست او با بیماری 

درجاتي از اختلال هوشیار ی نیز داشت، در سمع قلب تا كیكاردی و در ریه ها رال مرطوب شنیده مي 

شد. با تجویز مایعات ، فرآورده های خوني و آنتي بیوتیک درماني وسیع الطیف در مدت چند روز 

حال عمومي بیمار بهبودی مناسب یافت و مقدار هموگلوبین خون او كه در هنگام پذیرش مورخه 

چهارهزار و  "WBC"، گلبول سفید 3/9گرم درد سي لیتر، هماتوكریت  1/6،  هموگلوبین 26/1/79

هزار در میكرولیتر اندازه گیری شد، اوره و كراتینین  399هزار در میكرولیتر و پلاكت  761ول قرمز گلب

خون و آنزیمهای كبدی در حد طبیعي ارزیابي شد، با پرفوزیون پنج واحد گلبول قرمز متراكم ایزو 

ادل عوامل (  برای تعF.F.Pدر مدت سه روز و نیز پرفوزیون چند واحد پلاسما ) RHگروه و ایزو 

ONCOTIC   و  NONONCOTIC  خون و آنتي بیوتیک درماني وسیع الطیف ، هموگلوبین به

رسید و بیمار از  2/9/79در تاریخ  9111، گلبول سفید%22گرم درصد میلي متر و هماتوكریت  9/61

 خطر از دست دادن حیات نجات یافت.

كننده زندگي مراجعه داده مي شود، پزشک : زمانیكه بیماری با اختلالات شدید و تهدید گيري نتيجه

 باید با تظاهرات و درمان ممكن عوارض

اپي درمولیز بولوز نیز آشنا باشد تا خدمات پزشكي مربوطه را به درستي و با آگاهي مناسب علمي برای  

 نجات جان بیمار انجام دهد.

 : اپي درمولیزیس بولوزا، نوع دیستروفیک و مادرزادی آن كلمات كليدي

 

http://mjms.mums.ac.ir/?_action=article&au=6624&_au=%D9%85%D8%AD%D9%85%D9%88%D8%AF++%D9%81%D8%B1%D9%87%D9%88%D8%AF%DB%8C
http://mjms.mums.ac.ir/?_action=article&au=6625&_au=%D8%B9%D9%84%DB%8C++%D9%85%D8%AE%D8%AA%D8%A7%D8%B1%DB%8C+%D9%81%D8%B1
http://mjms.mums.ac.ir/?_action=article&au=143491&_au=%D9%85%D8%AD%D9%85%D8%AF++%D9%81%D8%B1%D9%87%D9%88%D8%AF%DB%8C
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 مقدمه

های نادر پوستی اپیدرمولیزیس بولوزا یکی از بیماری

"EPIDERMOLYSIS BULLOSA" باشد که جزو می

ها است و این دسته از بیماری Vesicobullousهای بیماری

، اریتم مولتی فورم و (1)پمفیگوس ولگاریس ،پمفیکوئید شامل

 Toxic Epidermolisisنسون است که طیفی از  استون جا

 باشد.می

باشد و می Mecanobullousاپیدرمولیزیس بولوزا یک اختلال 

های مادرزادی دربرگیرنده طیفی وسیع و نامتجانس از بیماری

پیش  ها از نظر شدت،ژنتیکی و تاول زا است. این بیماری

تفاوت آگهی، نمای بالینی و بافت شناسی و الگوی ارثی م

هستند اماّ همه آنها دارای خصوصیت مشترک تاول زائی در اثر 

ضربه و تشدید آن در هوای گرم هستند، این اختلالات را 

توان تحت سه عنوان کلی و تعدادی زیرمجموعه به نام اپی می

و دیستروفیک   Simplex(EBS), Junctionalدرمولیز بولوزای 

(Dystrophic) (2،2)تقسیم بندی نمود. 

در  2/6بروز انواع اپی درمولیز بولوزا، نوع دیستروفیک آن 

میلیون نوزاد بدنیا آمده در امریکا و نوع مغلوب شدید این 

 باشد.بیماری کمتر از یک در میلیون نوزاد می

و  (Dominant)نوع دیستروفیک این بیماری به دو شکل غالب 

 باشد که نوع مغلوب آن منتشر ومی (Recessive)مغلوب 

شدید است و شایعترین نوع مخرب این بیماری را تشکیل 

دهد، هر چند که طیف بالینی وسیعی دارد. بعضی از انواع می

 Milia“آن دارای تاول همراه با اسکار و نمای تاول ارزنی 

Formation” ها و پاها و آرنج و زانو بوده و بطور اولیه در دست

نتشر و ایجاد طاول های مErriosionکنند بعضی دیگر بروز می

کند. در بدو تولد دارند که محافظت و تغذیه آنها را تهدید می

درگیری مخاطی در این نوع شایع بوده و ممکن است منجر به 

های بزرگتر گردد که ای حتی در بچهمحرومیت شدید تغذیه

 Errosionsموجب تاخیر در رشد آنها شود. در دوره کودکی 

، اسکار مخاط دهان و موجبممکن است  مری و تنگی آن

ثانویه  ”Flexion Contraction“حالت انقباض دائمی مفاصل 

به اسکار آنها را موجب گردد و چسبندگی انگشتان ممکن 

است بطور مشخصی کیفیت زندگی آنها را مختل 

 .(2،2،12)نماید

های مطبق و عفونت دو علت اصلی زمین گیر کارسینوم سلول

ر آنها است. اگر چه با افزایش سن شدن بیماران و مرگ و می

یابد ولی حساسیت پوست به ضربه در این بیماران کاهش می

تغییر شکل دائمی و پیشرونده آن پیش آگهی حیات آنها را 

 .(6-7)نمایدنامساعد می
1) Pemphigus Vulgaris  بیماری خود ایمنی(autoimmun)  با

حالت حساسیت علت ناشناخته بوده که در آن بدن به پوست خود 

(Allergic)  پیدا نموده و آنتی کر علیه آنتی ژن در فضای بین سلولی

(Inter Cellular Spaces) های بر ضد سلولEpidermal  تولید

قبل از (Bubele)کلمه یونانی، است که برای تاول  Pemphixکند. می

ترکیدن بکار می رفت. در بعضی موارد بواسطه مصرف داروهائی مانند پنی 

 Angio Tancin (ACE)های آنژیوتانسین سیلین و وقفه دهنده

Converting Enzine  های تهدید شود و جزو بیمارینیز ایجاد می

 . (3)باشدکننده حیات می

های مختلف مری های دهانی، تنگی در قسمتعلاوه بر زخم

باشد. ترین عارضه دستگاه گوارش در نوع دیستروفیک میشایع

 ،افتنداغلب در یک سوم فوقانی آن اتفاق میهای مری تنگی

اماّ ممکن است در یک سوم تحتانی آن نیز روی دهد. 

های مکرر غذا و یا برگشت های مری احتمالا در اثر ضربهتنگی

شود. بنابراین دادن غذاهای محتویات معده به مری ایجاد می

ترین روش تغذیه درمانی این بیماران است. نرم اصلی

buginage  روش غیر قابل قبولی برای درمان تنگی مری در

های باشد، زیرا در اثر ضربه سبب افزایش تنگیاین بیماران می

شود. شواهد نشان داده است که  مری در طول زمان می

کاربرد بالون برای اتساع مری در این بیماران روشی بی خطر و 

وله های مری است. قطع مری، تعبیه لموثر برای درمان تنگی

در نوع  (Colon)ای در معده و جایگزینی روده بزرگ تغذیه

روفیک این بیماری که مبتلی به تنگیهای شدید مری تسید

 هستند بطور موثری بکار برده شد.

نیز گزارش Post Cricoid مری در ناحیه  (Webs)های وب

ویا بدون تنگی مقعد( در  شده است. تنگی مقعد و یبوست )با

به نوع دیسترونیک شایع است. آترزی پیلور در بیماران مبتلی 

 شود.این بیماری دیده می Junctionolنوع 

کم خونی و تاخیر رشد در بیماران نوع شدید دیستروفی 

Junctional شود که قسمتی بواسطه بطور شایعی دیده می

 باشد.عوارض دهانی و گوارشی آن می
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وفی ولی بدون بیماران با ضایعات بالینی منطبق بر نوع دیستر 

سابقه فامیلی، و شروع آن در بالغین نیز گزارش شده است که 

شود. نامیده می(Acquisata) در چنین مواردی نوع اکتسابی 

این نوع اکتسابی نظیر پمفیگوس وپمفیگوئید یک بیماری خود 

تولید  VIIباشد که اتوآنتی بادی بر علیه کلاژن تیپ ایمنی می

ابی اپی درمولیزیس بولوزا، بافت شود، تشخیص نوع اکتسمی

شناسی معمولی و امتحان نمونه پوستی با ایمونوفلوئورسانس 

 Cicatritialمستقیم است. مشابه بیماران پمفیگوس نوع 

بیماران نوع اکتسابی نیز ممکن است درگیری مخاطی قابل 

 توجه بویژه در دهان و مری داشته باشند.

در اثر   ”Aquisata ”اکتسابی پاتوژنز اپی درمولیزیس بولوزا نوع

باشد که میVIIبر علیه کلاژن  Gاتو آنتی بادی ایمونوگلوبین 

 پروتئین اصلی در پوست است.

ها باعث تغییر در چسبندگی درم به اپی درم این اتوآنتی بادی

شود. از نقطه نظر گردیده و منجر به تولید تاول می

محدود سلول هیستولوژی، تاول زیر اپی درم محتوی تعداد 

باشد، امّا  Mecanobolusالتهابی است، زمانی که نمونه در اثر 

باشد، مملو از نوتروفیل  Inflammatory Blisterزمانی که تاول 

 است. 

در تعدادی از بیماران مبتلی به نوع  Crohnهمراهی بیماری 

با تجویز  Acquisataاکتسابی آن گزارش شده است. درمان 

باشد. میمانند کورتن تزریقی ایمنی  داروهای ضعیف کننده

 Squamous Cellو  Basal Cell Carcinoma  سرطان پوستی

Carcinoma های سیکاتر سیل آن گزارش در مواردی در بافت

 .(4،2،8)شده است

 بيمار معرفی

ساله که به علت آنمی بسیار شدید،  28ج  –خانم فاطمه 

ملا منتشر اختلال تنفسی، ضعف عمومی و ضایعات پوستی کا

در سراسر بدن همراه با خوردگی و از بین  (Bullosa)تاولی 

ها و به درجاتی در پاها و رفتن انگشتان مخصوصاً در دست

برای ارزیابی تشخیصی و  31/6/52در تاریخ  ،اختلال حرکتی

درمانی در بیمارستان امام رضا )ع( بخش داخلی بستری 

 گردید.

ی منتشر پوستی در بدن بیمار به گفته مادر بیمار ضایعات تاول

ای از سه روز بعد از تولد قابل مشاهده بود، اماّ اختلال تغذیه

کرد. فرزندان دیگر خانواده سالم خاصی برای نوزاد ذکر نمی

باشند. در معاینه اولیه بالینی نمای کودک خردسالی به نظر می

 رسید که دچار رنگ پریدگی شدید و اختلال تنفسی بود.می

ها ها تاکیکاردی ورال مرطوب در ریهمع قلب و ریهدر س

شد و بیمار درجاتی از اختلال هوشیاری نیز داشت. میشنیده 

سال گزارش شده بود به  28رشد بیمار با سن تقویمی او که 

کیلوگرم اندازه گیری  28هیچ وجه تطابق نداشت. وزن بیمار 

و رنگ ها کاملا خوردگی داشته شد. در معاینه دهان دندان

نمود. ضایعات پوستی تاولی در میخاکستری مایل به سیاه 

 ها مشهود بود.گردن، سینه، پشت، شکم و اندام

در معاینه، شکم در لمس نرم و کبد و طحال قابل لمس نبود، 

ادم در اندام تحتانی مشهود بود. در آزمایشات انجام شده به 

گلوبین همو 31/6/52صورت اورژانس در هنگام پذیرش مورخه 

، گلبول سفید %2/7گرم در دسی لیتر هماتوگریت  6/1

(WBC)  هزار در میکرولیتر  512چهار هزار و گلبول قرمز

، (Pg)پیکوگرم  MCV=75FL  MCH=17/6اندازه گیری شد. 

لنفوسیت  %2/23هزار در میکرولیتر، نوتروفیل  272پلاکت 

های منوسیت، بازوفیل و ائوزینوفیل جمعاً سلول 35%

ثانیه( و  13-11ثانیه )طبیعی  PT=20/7گزارش گردید. 4/7%

INR=1/8 .بود 

برای بیمار آنتی بیوتیک وسیع الطیف  Sepsisبا توجه به شک 

نیز تجویز گردید. همچنین بواسطه آنمی شدید پنج واحد 

در مدت سه روز  RHگلبول قرمز متراکم ایزوگروپ، ایزو 

برای تعادل  (F.F.P)ترانسفوزیون شد و نیز چند واحد پلاسما 

خون بیمار تجویز  non oncoticو  (oncotic)عوامل آنکوتیک 

 7/2مقدار هموگلوبین  2/7/52گردید، بطوری که در مورخه 

 3/7/52و در تاریخ  %7/14گرم در دسی لیتر و هماتوکریت 

و  %8/22گرم در دسی لیتر و هماتوکریت  5/7هموگلوبین به 

گرم درصد میلی لیتر  2/12به هموگلوبین  8/7/52در تاریخ 

 2622های سفید به رسید. گلبول %33خون و هماتوکریت به 

میلیون در میکرولیتر  58/3های قرمز به در میکرولیتر و گلبول

 88شامل اوره  6/7/52رسید. آرمایشات خونی دیگر در تاریخ 

میلی گرم در دسی  5/2میلیگرم در دسی لیتر، کراتینین خون 

میلیگرم در دسی لیتر و بیلیروبین  3/1وبین توتال بیلیر -لیتر

 AST(SGOT)=70میلی گرم در دسی لیتر،  6/2مستقیم 

 ALP=283واحد در لیتر،  ALT(SGPT)=77واحد در لیتر و 

میلی اکی والانت در  5/8، پتاسیم 138واحد در لیتر، سدیم 

میلی  7/6کلسیم خون  7/7/52لیتر گزارش گردیده در تاریخ 

میلی گرم در دسی لیتر، منیزیم  8/1دسی لیتر، فسفر  گرم در
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گرم در  1/2میلی گرم در دسی لیتر و البومین سرم  85/1

 دسی لیتر گزارش گردید.

 A، هموگلوبین 12/7/52الکتروفورز هموگلوبین در تاریخ 

گزارش گردید. بیمار قبل از  A2 =4/2%و هموگلوبین  2/57%=

آخرین مرتبه بستری شدن در طول سالهای قبل چندین بار 

در بخش پوست و اطفال بیمارستان امام رضا )ع( بستری 

 گردیده بود.

 30/4/91نتيجه آسيب شناسی از پوست ساق پاي بيمار در تاريخ 

 چنين گزارش گرديد:

یوز متوسط، در یک اپی درم با کراتوز ارتوکراتوتیک، اسپونژ

بدون محتوی سلولی  Subepidermalحاشیه برداشت بول 

 مشاهده گردید.

درم سطحی با انفیلترای سلولهای لنفومونونوکلئر به مقدار کم 

در اطراف عروق بود، و درم میانی و عمقی با فیبروز منتشر 

 Subepidermalشخیص منطبق بر اپیدرمولیزلیزیس بولوزاتبود.

Bulla Compatible With Epidermolysis Bullosa”" 
گزارش گردید. با توجه به تیرگی ادرار و اختلالات دندانی و 

نیز  ”Porphyria“ضایعات پوستی احتمال بیماری پورفیری 

مورد شک قرار گرفت. ولی آزمایشات مربوطه در خون و ادرار 

بیمار در آزمایشگاه داخل و خارج کشور )المان ( بیماری 

 رد گردید.پورفیری 

نوع  Epidermalisis Bullosaبدین ترتیب ابتلا بیمار به 

 ستروفیک شدید و مادرزادی مشخص شده است.ید

اپیدرمولیزیس بولوزا ، یک بیماری شدید و نادر  نتيجه گيری:

مادرزادی است که موجب اختلال شدید و تهدید کننده حیات 

 در بیمار ما نیز شده بود.

(، sepsisمبتلا به عفونت شدید ) بیمار در ابتلای پذیرش

اختلال شدید رشد و از نظر ظاهری قیافه ای بچه گانه 

داشت.بیمار دچار کمبود شدید پروتئین خون و کاهش 

(، تنگی نفس و خوردگی شدید pancytopeniaگلبولهای خون )

لازی و خوردگی دندانی های مختلف، هیپوپتخوانی در انداماس

 بود.

ر در بدو پذیر اختلال شدید داشت، آزمایشات خونی بیما

گرم در دسی لیتر و  2/1بطوریکه گلبول قرمز خون او 

بوده که با تجویز چندین واحد خون  ٪7 آنهماتوکریت 

(packet Red cellو پلاسمای تازه و آنتی بیوتیک ) های وسیع

 الطیف منجر به بهبود وضعیت خطرناک بالینی او گردید.

نی و درمان بیماران مبتلا به آشنایی با تظاهرات بالی

اپیدرمولیزیس بولوزای شدید برای پزشکان معالج امری ضروری 

 بوده که موجب نجات جان اینگونه بیماران می شود.

از همکاران گرامی خانم دکتر عموئیان استاد پاتولوژی  تشکر:

دانشگاه علوم پزشکی مشهد و نیز آقای دکتر وکیلی استاد 

ل دانشگاه که در تشخیص این بیماری های اطفابیماری

 شود.اند تشکر و قدردانی میهمکاری نموده
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Epidermolysis bullosa "EPIDERMOLYSIS BULLOSA" and the presentation of a 

rare and severe dystrophic and congenital case. 
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 Abstract 

Introduction: Epidermolysis bullosa is a group of acquired or inherited 

mechanobullous skin disorder, characterized by blister formation in response 

to physical traumas and hot weather. They differ according to severity, 

clinical feature, prognosis, histology and heredity pattern. 
Case report: Miss J is a 24 years old girl. She was admitted at Emam-Reza 

hospital, Mashhad University of Medical Sciences, Iran due to confusion, 

severe anemia, respiratory distress, sepsis, general weakness and generalized 

skin bullae. The skin bullae have appeared since the third day of her life. 

The patient looks like a severely pale small child. Her body weight was 24 

kg and her physical growth was far less than her chronological age. Her skin 

biopsy was compatible with epidermolysis bullosa. Her general feature 

improved after administration of fluid, blood products and wide spectrum 

antibiotics.  

Conclusion: While the patients might have life threatening medical 

problems, physicians should be familiar with manifestations and treatment 

of rare and severe cases of epidermolysis bullosa. 

Key word: Epidermolysis bullosa ,Dystrophic type, Gastrointestinal 

complication  
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