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单纯型大疱性表皮松解症 
 

1. 导言 

 

单纯型大疱性表皮松解症（EBS）是水疱形成于皮肤最外层的所有 EB 类型的

总称。“单纯型”这个词有时使人认为它很“简单”，认为它是大疱性表皮松解

症的一种轻微的类型。这种看法不完全正确。确实有些类型的 EBS 症状相对不那

么严重。但也有一些类型的 EBS 非常罕见，会对患者的生命和健康产生严重影响。

因此当疑似 EBS 时，做准确的诊断很重要，这样你可以知道怎样去应对疾病的各

种症状。 

 

 要点 

·EBS 是水疱形成于皮肤的最外层/表皮层的所有 EB 类型的总称。 

·突变后能引起 EBS 的基因不止一个。 

· “单纯型”并不等同于“简单”。 

 

2. 非常罕见的 EBS 类型（EBS 的其他亚型） 

 
一些较为常见的 EBS 亚型有单独的章节来介绍，在这一组罕见疾病中还有

一些更加罕见的亚型。这可能意味着在某些国家只有一两个甚至可能没有人患这

种类型。因此我们对疾病的发展了解极少。遇到这种情况时，联系一个专科中心

就尤为重要，因为他们会通过国际交流和文献来了解这种疾病的一切知识。 
 
有时这样还不够。对患病的儿童或成人需要安排定期检查并且密切观察。我

们也可以通过早期发现问题、预作准备并从其他类型的 EB学习经验来帮助这些

家庭。 
 
根据最新的分类，有以下这些较罕见的 EBS亚型： 

 
·基底层型 EBS： 

   -伴肌肉萎缩 EBS（EBS-MD） 

   -EBS 伴斑点状色沉 EBS（EBS-MP） 

   -移行性环状红斑型 EBS（EBS-migr） 

   -EBS Ogna（EBS-Ogna） 

   -伴幽门闭锁 EBS (EBS-PA) 

 

·基底层上型 EBS： 

   -致死性棘层松解型 EBS 

   -斑菲素蛋白缺乏型 EBS 

   -浅表型 EBS（EBSS） 

 
如果你或者你的家人被诊断为这些 EB亚型中的一种，我们强烈建议你联系
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附近的 EB中心，因为我们只讨论了一些基本的信息。在最罕见的 EBS类型中，

水疱从出生或者出生后几个星期里开始出现。水疱由机械作用导致并出现在身体

受压较大的部位，但是它同样也能出现在身体受压较小的部位。 
 
在已知的基底层 EBS 类型中有几个亚型伴随着严重的其他症状，也有一些

亚型的症状表现很温和。 
 

我们来详细看看下面两个伴有其他严重症状的 EBS亚型例子： 
 
伴肌肉萎缩型 EBS（EBS-MD）： 

 
在这种亚型中，影响皮肤的缺陷同样作用于肌肉组织。随着年龄的增大肌肉

组织越来越萎缩无力，最终肌肉的病症比皮肤水疱的问题更严重。这种类型的患

者，建议从一开始就咨询一家儿童神经病学中心。每一个病例最终肌肉萎缩无力

的程度几乎是无法预测的。 
 

伴幽门闭锁型 EBS (EBS-PA)： 

 
在这种病例中，从胃到小肠的通道（“幽门括约肌”或“幽门”）是封闭的。

通常这样的问题在出生前就已经可以检测出来。孩子们需要在出生后尽快接受手

术，因此孩子出生前就要做好手术规划，以确保术后的外科护理。 
 

浅表型 EBS： 

 
这些类型的 EBS 只有个案报道。目前我们不想讨论太多的细节，但我们也

不隐瞒这些病例显然非常严重这一事实，从我们的角度来看“单纯型”这个词非

常有误导性。 
 
这些类型的 EBS的皮肤护理和医疗程序跟那些我们更为熟悉的 EBS类型都

不一样。 
 

必须确保这些类型的患者有足够的皮肤和伤口护理材料，如果他们有任何问

题可以随时就医。 
 
对于这些非常罕见的 EBS类型，预后几乎不能预测。而且这些罕见的 EBS

将会伴随患者一生。 


