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临床报告 

大疱性表皮松解症儿童遇到的主要问题：半结构式访谈的定性研究 
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本研究的目的是确定和明确大疱性表皮松解症儿童患者的问题。探讨的问题有(i)大疱

性表皮松解症儿童患者经历的最大困难是什么；(ii) 这些问题对他们的日常生活有什

么影响；以及(iii) 这些经历在轻度和重度患儿之间是否有差异？我们采用了定性的

研究方法，包括对不同（亚）类型的大疱性表皮松解症患儿进行一系列半结构化的访谈。

在定性软件Atlas-ti的帮助下，对访谈内容进行了系统的分析。发现了五个主要的主题。

(i)皮肤瘙痒，(ii)疼痛，(iii)参与有困难，(iv)缺乏对他人的理解，以及(v)感觉自

己与众不同。严重受影响的儿童遭受的瘙痒和与治疗有关的疼痛最多。轻度受影响的儿

童有更多与活动有关的疼痛问题。与严重受影响的儿童相比，轻度受影响的儿童更担心

他们的外表和其他人的嘲笑和注视。两组儿童在社会参与，疾病的可见性和与别人不同

的感觉方面觉得有困难。 
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大疱性表皮松解症（EB）是一种罕见的皮肤病，影响终生，皮肤在轻微的机械创伤后会

起水疱。由于基因异常，皮肤的不同层不能充分粘连，因此皮肤表面在受到撞击、摩擦、

抓挠或吞咽过程中容易破裂。该病有不同程度的严重性，从只有皮肤表面局部受累、对

整体寿命没有影响的轻度类型，到涉及各种器官、出生后早期死亡或慢性进展的严重类

型（1）。据估计，每4万个新生儿中大约有一个患者(2)。根据皮肤破损的程度，EB主要

有3类【译注：按2019年的分类标准EB有四种类型】。单纯型EB（EBS）、交界型EB（JEB）

和营养不良型EB（DEB）。在EBS中，水疱通常是轻微的，皮损愈合后没有疤痕。JEB在出

生时可表现为皮肤和口腔的广泛水疱，可能危及生命。DEB的表现各不相同，轻度显性

患者的皮损在手、膝和肘部，严重隐性患者可有全身性水疱和严重的瘢痕，导致手和脚

的手套状畸形（1）。 

 

EB患儿会面临广泛而复杂的问题，如无休止的瘙痒、反复疼痛的伤口护理、毁容、尴尬

和难以满足社会需求（3-5）。如今，人们似乎越来越关注EB给儿童带来的身体残疾和心

理影响（3-5）。例如，Horn和Tidman（3）调查了EB患儿的生活质量。他们的结果反映
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了EB患者所遇到的各种各样的问题。在这方面，相当令人痛心的结果是，最严重的隐性

遗传的EB比以前评估的任何其他皮肤病造成的生活质量损害都严重。Fine等人（4）评

估了不同类型和亚型的EB对日常生活活动的影响，显示所有类型的EB患儿都可能至少部

分依赖他人，特别是在涉及行走和个人卫生的日常活动中。然而，这些研究大多是定量

设计的，很少关注儿童自己对其慢性疾病经历的想法和经历（7-10）。EB患者自己偶尔

也会写一些关于EB患者的成长和他们所经历的问题（5，11）。例如，十几岁的EB患者

Sam Hall（5）写到了她在换药时遇到的问题、伴随的疼痛和她不寻常的外表。然而，这

些故事都是零星的。 

 

本研究是一个双面研究项目的一部分，探讨了EB儿童和他们的父母最困难的问题（12）。

项目的这一部分侧重于儿童的经历。因此，本研究的目的是对EB患儿必须处理的广泛而

复杂的问题有一个更加定性和深入的了解。本着这个目的，我们提出了3个问题。(i) 

EB患儿实际上经历的哪些问题是最困难的？(ii)这些问题对他们的日常生活有什么影

响？(iii)轻度和重度患儿之间的经验是否存在差异？为了解决这些问题，我们采用了

定性的研究设计，对所有类型的EB儿童进行半结构化的访谈。 

 

材料和方法 
 
参与者 
 

这些儿童是从格罗宁根大学医学中心的EB皮肤学数据库中招募的，其中包括48名6至18

岁的儿童（2005年9月）。资格标准包括被诊断为EB（亚）类型的儿童（13），年龄在6

至18岁之间，能说并理解荷兰语，愿意并积极参加研究（知情同意）。确定的样本包括

9个家庭和11名患有各种类型EB的儿童。其中5名儿童被诊断为EBS-köbner、Weber-

Cockayne或Dowling-Meara型（EBS-k、EBS-WC、EBS-DM），2名JEB非Herlitz型（JEB-nH），

2名显性DEB（DDEB），2名隐性DEB，Hallopeau-Siemens型（RDEB-HS）。他们的父母中

有三人也被诊断为EB（表一）。有运动障碍和全身性水疱的被定义为重症，只有局部性

水疱或全身性水疱而没有运动障碍的被定义为轻症。 

 

表一.患有大疱性表皮松解症（EB）的儿童的背景资料 

 

家庭编号 孩子的年龄（岁） EB亚型 严重程度 兄弟姐妹的数量 家庭特征 受影响的父母 

1 17 JEB-nH 轻症 1 两位家长  
2 11 RDEB-HS 重症 1 两位家长  
3 14 DDEB 轻症 0 分居的父母 母亲(DDEB) 
4 10 EBS-k 轻症 1 分居的父母 父亲(EBS-k) 

 12 EBS-k 轻症 1 分居的父母 父亲(EBS-k) 

5 12 EBS-WC 轻症 2 分居的父母  
6 9 EBS-DM 重症 6 两位家长 母亲(EBS-DM) 

 17 EBS-DM 重症 6 两位家长 母亲(EBS-DM) 

7 13 RDEB-HS 重症 5 两位家长  
8 14 DDEB 轻症 2 两位家长  

9 6 JEB-nH 轻症 1 两位家长  

JEB-nH：交界型EB非Herlitz型；RDEB-HS：隐性营养不良型EB，Hallopeau-Siemens型；DDEB：显性营养不良型EB；EBS-

k。EBS-k：单纯型EB-köbner型；EBS-WC：单纯型EB-Weber-Cockayne型；EBS-DM：单纯型EB-Dowling-Meara型。 
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流程 
 
通过对EB的大量文献分析，包括有关EB的文献、病人的医疗档案、病人文件夹和一本描

述EB病人全面家庭护理计划的小册子，制定了访谈指南。访谈指南随后在两名患有另一

种慢性皮肤病的儿童身上进行了测试。此后，一些访谈主题和引导性问题得到了完善。

访谈问题是开放式的，主要是关于儿童的日常活动、他们的爱好、他们的学校和社会生

活、他们的EB的治疗以及他们对未来的希望。 

 

在获得参与者之前，该研究已提交给当地伦理委员会并获得批准。此后，研究人员通过

一封详细的邮件向儿童及其家长告知了研究的目的和内容。研究人员有进行定性研究的

专业背景，并有就敏感话题进行访谈的经验。参与是自愿的，同意参与的儿童和家长被

要求签署一份书面同意书。同一研究人员完成了所有的访谈。儿童访谈是在家庭环境下

进行的，以减少耗时的旅行的影响，只有一个案例是在医院进行的。 

 

经过一段时间的“相互了解”后，进行了持续60至100分钟的采访。孩子们得到保证，

他们的个人故事不会被透露给其他人（14）。采访者让孩子们知道自己是他们情况的专

家，澄清采访者事先并不知道问题的答案（14-16）。在访谈过程中，反思性倾听被用来

探索儿童使用特定词语的含义（17）。构建探针以暗示其他孩子可能有同样的感受，并

使用“动作词”通过询问孩子会做什么而不是他或她的感受，以探出孩子的反应（18）。

年幼的儿童在玩游戏、散步或画画时被采访，因为这些儿童的谈话大多与其他活动同时

发生（7，17）。采访者对孩子的情况、采访者与孩子的互动以及家庭环境做了记录，以

补充口头数据。此外，采访者在一些儿童住院期间去医院看望他们，并记录了那里的观

察结果。 

 

在访谈结束前，请孩子们总结他们遇到的最困难的问题。为此，孩子们用云彩填写了一

个5分量表，将他们在访谈中提到的各种问题从有点困难（云彩后面的太阳）到最困难

（雷云）进行排名（图1）。这个5分量表用于从孩子自己的角度评估各种问题的影响。

给识字儿童送了一份访谈的副本，这让他们有机会对访谈报告进行反思。 

 

1 

 

 

2 
 

 

 

3 

 

 

4 
 

 

 

5 
 

 

 

 

 

数据分析 
 
访谈进行了录音，并在事后做了了逐字记录。所有的数据都以其原始语言进行分析，以

保留其原始含义。转录的访谈内容用定性软件Atlas-ti(19)进行了内容分析。Atlas- ti

提供的工具可以系统地管理、提取、比较、探索和重新组合大量数据中的有意义的文本

片段。在这个软件包的帮助下，根据儿童对他们的问题所赋予的意义和判断，对与研究
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目的相关的引文进行编码。该软件访谈记录被仔细阅读，然后被编码为小类别，如“疾

病的可见性问题”和“不能跟随时尚潮流”。这些类别被进一步归类为主要的主题，在

这种情况下是“对外观的关注”。为了确定新的主题并将复杂的数据划分为明确的类别，

对访谈片段进行了持续的比较。最后，分类和主要主题被描述给第二位研究者，他是研

究结果的新手。两位研究人员讨论了类别之间的含糊之处，从而优化了主题和类别。 

孩子们在云图排名表上排序的问题是用他们自己的词汇写下来的。在随后的分析中，研

究人员使用总结性的主题重新表述重叠的问题。例如，孩子们描述的“眼睛疼痛”和“胸

部疼痛”等问题被总结为“处于疼痛中”的问题。有一个孩子没有完成量表，因为她太

小，无法理解（6岁）。所以，最后有10个孩子完成了云图排名表。表二描述了孩子们如

何在量表上定义和排列他们经历的主要问题。 

 

表二，不同类型EB患儿的五个主要问题，使用云图排名 

 孩子的问题（n=10） EB亚型（1-5排序） 

1 皮肤瘙痒 EBS-DM (1), RDEB-HS (1), RDEB-HS (1) 

3 处于疼痛中 

-害怕疼痛 

JEB-nH (1), DDEB (4), RDEB-HS (2), RDEB-HS (2) 

DDEB (1) 

4 难以融入他人 EBS-DM (2), EBS-WC (1), EBS-k (1), DDEB (2), DDEB (3), RDEB-HS (4), RDEB-HS (3) 

4 疾病的可见性 

-被人嘲笑/盯着看 

-担心外观 

 

EBS-k (2), DDEB (1), DDEB (2) 

EBS-k (2), EBS-k (1), JEB-nH (2), DDEB (1) 

5 与众不同的感觉 

-缺少他人的理解 

EBS-DM (3) 

EBS-DM (4), DDEB (3) 

 

结果 
 

大多数儿童都很积极，他们慢慢地把患EB的感觉和感受说了出来。因此，孩子们在访谈

中讨论了各种广泛的问题。EB患儿所描述的问题被分为5个主要主题。(i)皮肤瘙痒，(ii)

疼痛。(iii)难以融入他人，(iv)疾病的可见性，以及(v)感觉自己与众不同。在这5个主

题中，轻度和较严重的患儿在经历上有差异（表二）。 

  

皮肤瘙痒 
 
所有患有严重（亚）型EB的儿童都将瘙痒的问题放在了云图排名表的首位。这些儿童提

到，他们确实遭受了皮肤瘙痒的折磨。一个严重受影响的儿童说。“我认为瘙痒是如此

可怕，你甚至无法理解。(…)我希望我可以停止它，但我不能。”孩子们提到了导致他

们皮肤瘙痒的两个原因。第一个原因是皮肤本身：皮肤干燥和伤口愈合导致了他们的瘙

痒感。衣服也经常被提到是一个促成因素。温暖、阳光明媚、汗流浃背、湿度大的日子

让人感到非常不舒服。 

 

在采访中，有人提出这样的问题：瘙痒带来了什么影响，使其被视为一个问题。首先，

瘙痒很累人，因为它可能会引起恶性循环。也就是说，瘙痒通常会激起抓挠的需要，这

可能会更加刺激皮肤，使现有的伤口恶化或产生新的水疱。这可能会使痒的感觉更加严

重。此外，尤其是持续的瘙痒被认为是一个巨大的负担。一个严重受影响的孩子说。“无
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论我在哪里，它几乎总是在那里。”访谈期间的观察证实了这一说法，因为孩子们大部

分时间都在椅子上不安地移动，试图抓挠他们的背部或在他们的敷料上摩擦。 

 

瘙痒不仅是身体上的麻烦，而且孩子们也把它当作一种持续的心理负担，因为他们提到

他们必须不断地保持自己不被抓伤。瘙痒可能导致孩子内心不断挣扎，不愿意抓挠。当

这种挣扎没有成功时，抓挠行为会让他们感到自我控制能力低下。一个孩子说“我尽可

能地努力（不抓挠），因为我真的知道抓挠是不好的。(…)但有时它就是发生了，这就

是最可怕的地方。” 

 

此外，瘙痒还对孩子们产生了社会影响。例如，他们提到，瘙痒使他们无法有一个好的

睡眠。“即使在睡梦中，你也会绷紧神经，告诉自己‘不要抓！’”因此，他们在白天

可能会非常疲惫，这扰乱了他们计划的日常活动。对一些孩子来说，瘙痒还导致他们在

学校的注意力不集中。 “我怎么也跟不上功课，只是痒，痒，痒，一直在痒。” 

 

不仅孩子们受到皮肤瘙痒的影响，家长们也受影响。其中一个受影响严重的孩子提到，

当他无法入睡时，他经常要求父母在晚上起来帮他挠痒。此外，让一些孩子感到恼火的

是，他们的父母整天都在“监视”他们。也就是说，父母一直在观察孩子，并对其 

抓挠行为提出警告。 

 

相比之下，轻度受影响的儿童并没有将瘙痒列入他们的EB问题清单。他们提到，他们有

时会发痒，例如在伤口愈合时。但这并不是持续的，也没有强烈影响他们的自控能力或

与父母的关系。 

 

处于疼痛中 
 
四个孩子把疼痛的问题放在云图排名表上。孩子们因此描述了两种不同类型的疼痛，可

以归类为治疗相关的疼痛和活动相关的疼痛。首先，受影响最严重的儿童会描述一种疼

痛，这对他们来说似乎是最困难的，即换药时产生的与治疗有关的疼痛。这些儿童从头

到脚都缠着绷带，他们的父母和护理人员几乎每天都要更换。这个固定过程可能需要2.5

小时以上；把（粘乎乎的）绷带拿下来，洗澡，清洗伤口，去除新的水疱，再把整个身

体包扎起来。一个严重受影响的孩子说。“因为敷料粘在了伤口上，必须把它们撕下来。

这很伤人。”另一名儿童尽管在采访中非常坦诚地讲述了他的经历，但拒绝讨论他的换

药问题，他说。“这是我真的不想谈的事情。换药是我真的不喜欢的事情。” 

 

在这种情况下，在家庭和医院的观察带来了一个相关的问题，即儿童在治疗和医疗过 

程中对疼痛的恐惧。有些儿童在父母或医护人员开始治疗之前就开始尖叫和哭闹。其他

儿童害怕地问问题，以了解到底会发生什么，或者他们试图严格控制，向父母或医生下

达他/她应该或不应该做什么的命令。 

 

严重受影响的儿童还描述了一种与活动有关的疼痛，即可能影响某些活动的疼痛，如吃

一顿大餐或去散步。一些轻度受影响的儿童也提到了这种与活动有关的疼痛。其中一个

儿童说。“当你在城市里行走时，你就是走得不舒服。我无法想象走路时没有疼痛。”

其中一个还谈到了她对疼痛的恐惧，这不是因为治疗水疱引起的，而是因为太过活跃，

这让她非常小心。这个孩子说“有时对某种疼痛的恐惧占据了上风。(…)但那是因为在
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你的脑海中你期望它比实际情况更糟糕。”她甚至将她对疼痛的恐惧排在了高于疼痛本

身的位置。 

 

尽管轻度和重度患儿都经历过这种与活动有关的疼痛，但轻度患儿的疼痛感觉似乎没有

重度患儿那么强烈。一些轻度受影响的儿童甚至强调，他们可以习惯这种疼痛，例如，

来自已经存在的伤口的疼痛。其中一个儿童说“我只是看到它，就像，疼痛就在那里，

仅此而已。我几乎感觉不到它。(…)实际上，这只是正常的。”在这种情况下，其中一

些孩子提到，他们可以轻松地忍受疼痛，因为他们认为自己的疼痛阈值比别人高。一个

孩子说。“当我把整条腿撕破时，人们的反应就像他们要晕倒了。然后我只是继续走。

(…)我想，你会习惯的。”与轻度患儿相比，重度患儿无法习惯他们在重复性伤口护理

中的疼痛。对他们来说，这是一种日常的、不可避免的疼痛。 

 

难以融入他人 
 

患有最严重EB的儿童提到，他们有时强烈希望进行一些他们知道由于身体限制而不可能

再进行的活动，其中之一。“我只想自由地跑一次。因为我的脚，我不能再这样做了。”

由于手指逐渐融合而导致的手部限制也引起了挫折感。“（我不喜欢）我总是掉东西，

然后我就捡不起来了。”对于另一个严重受影响的孩子来说，她不能再吃东西的事实是

很困难的，特别是当家里有强烈的美味食物的味道时。“有时它闻起来很好，就像家里

的热腾腾的晚餐......然后你也想吃点，但就是不行。” 

 

另一方面，那些患有较轻类型EB的儿童没有这类身体限制，因此他们能够比重度患儿参

加更多的活动。对他们来说，最麻烦的不是身体限制本身，而是他们不能参加某些愉快

的活动，如体操或足球，因为有可能起水疱、被打或摔倒。当被问及不能和朋友一起活

动的感觉时，其中一个孩子的描述相当动人。“（我觉得）有点被遗弃了。”无法加入

的感觉让她觉得自己是个局外人。 

 

尽管患有最轻微类型EB的儿童能够参加几乎所有的活动，他们说由于自己的原因他们在

做事的时候总是要小心翼翼。“事实上你确实参与了一些事情，但你就是要一直小心翼

翼。”他甚至认为“不得不小心”是他的EB中最困难的方面。他不喜欢这样一个事实，

即他和伙伴们一起滑冰前先要用绷带做预防性包扎。 

 

此外，一些儿童谈到必须做出艰难的选择；必须权衡与朋友一起进行的愉快活动和可能

的后果：水疱和疼痛。其中一个儿童说这是她的EB最棘手的问题；也就是说，她必须时

刻记住自己的疾病。此外，决定参加或不参加某些活动也受到疾病的不可控性的影响，

正如其中一个人所说。“你真的不能说，‘今天我将有问题’，因为你不知道，你只能

一直等待和观察。”同时，其他孩子强调，只是做他们喜欢的事情，但如果他们更理智

些可能不应该做的事情，其后果并没有那么困扰他们。当他们做出参与的决定时，那么

他们自己就“造成”了水疱。似乎当这些孩子对他们的EB有一种控制感时，那么不谨慎

的后果（伤口和水疱）就不会像水疱和伤口自发出现时那样令人沮丧。 

 

疾病的可见性 
 

大多数儿童似乎对他们周围的人对他们的EB的“可见性”的反应感到困扰，其中一个孩
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子说。“我发现当我自己受伤时，你可以看到我有这种疾病，这有点难。”也就是说，

大多数轻度患儿的手上、脸上或其他身体部位有明显的水疱或疤痕。尽管患有严重类型

EB的儿童的皮肤几乎完全被干净的绷带所覆盖，但他们的身体显然受到的影响更大。他

们的头上可能会有大块的结痂、疤痕组织或开放性的、发臭的伤口，而他们的手和脚可

能变形。 

 

儿童皮肤病的“可见性”带来了2个主要问题，这2个问题经常被放在云图等级表上，例

如，其他人的凝视和嘲笑。一些受影响较轻的儿童似乎将人们的注视作为他们EB最令人

沮丧的方面之一。其中一个儿童说“最恼人的是当人们看着你时，他们不说一句话。然

后你就知道他们只是一直在盯着你看。”但也有严重受影响的儿童不喜欢别人看他们。

“我要被那些盯着看的人弄疯了。”大多数儿童对这种凝视采用了批评性的反应，如：

“有什么问题吗”、“需要我帮你吗”或“继续玩你自己的”。然而，其中一个受影响

较轻的孩子认为，别人总是盯着他们看，更多的是在他们自己心里。“实际上他们并没

有那么注意，但是（你认为他们会注意）”。简而言之，一方面，问题是陌生人公然盯

着他们看，另一方面，他们更多的意识或敏感性是导致他们感到被盯着看的一个因素。 

 

那些患有较轻类型EB的儿童还讲述了很多关于其他人故意要打他们或叫他们“烂人”之

类称呼的故事。一个男孩提到，在他解释他的疾病不具有传染性之前，没有人愿意接触

他：“如果我不解释，他们就会跑掉。”由于这种歧视，一些儿童退出了他们知道有可

能被嘲笑的活动，如游泳或与足球队友一起洗澡。很明显，这些嘲笑和不受欢迎的问题

对孩子们来说是难以应付的。 

 

大多数儿童处理他们关注的问题的方式是隐藏他们的伤。例如，一个小男孩总是试图在

游泳池里排在第一个，这样就不会有人看到他肚子上的伤口，否则，他就用手遮住伤口。

对他来说，这是他的皮肤病中最困难的事情：“那就是我必须要隐藏它”。另一个女孩

认识到，她会自动将自己的患手放在口袋里，或者故意放在她所穿的长袖里。虽然隐藏

疾病可以给孩子们带来一些缓解，但也可能使疾病“隐身”。一个轻度受影响的孩子提

到，正是这种“隐身”使其他人对EB对她生活的影响缺乏了解：“他们看不到，所以他

们永远不明白我到底得了什么病。” 

 

与轻度受影响儿童的嘲笑形成鲜明对比的是，患有最严重类型EB的儿童提到，他们并没

有受到那么多的嘲笑。虽然他们有时会受到不愉快的言论，但似乎这些言论并没有对他

们造成太大困扰。其中一人说，“有时他们叫我‘木乃伊’。但我说‘是的，很有趣，

对吗’。”另外，陌生人的注视，他们也觉得相当恼火，但这并没有阻止他们继续活动。

其中一个孩子说“这对我没有什么影响，我不再到外面去了。这不是那么糟糕。”他们

也没有讨论与他们的外表有关的问题，如羞愧或对他们的疾病的可见性的恐惧。然而，

从访谈的观察中可以看出，他们确实试图通过在敷料上穿有吸引力的衣服和有魅力的鞋

子以及使用荧光绷带来使自己看起来漂亮。这可能是他们试图通过这种方式来转移人们

对他们不寻常和混乱的外表的注意。 

 

对"与众不同"的感受 
 

一个轻度受影响的男孩在电话中说，谈论他在皮肤病方面遇到的问题是没有意义的，因

为他只是一个“正常”的男孩，和其他同龄人一样。然而，在与他母亲的交谈中，她提
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到了他在EB方面遇到的各种问题。他不能独立去学校，也不能用钥匙开门。一位受访儿

童以类似但不那么极端的方式描述了她的EB生活。“我尽量做其他人所做的一切。因此，

我只有几件小事与普通的学生不同。”但对她来说，患有EB的生活也需要有很多限制，

正如她后来所描述的。 

 

由于EB这种罕见的皮肤病对他们周围的大多数人来说相当陌生，一些儿童经历了别人对

他们疾病的无知，这可能使他们在这种场景下感到孤独。在这种情况下，儿童不喜欢反

复解释他们的EB。“有时我觉得很难，我总是要向所有人解释（…），因为你有这样的 

想法，‘我只是正常人’，‘我只是想成为没有皮肤病的人’。” 

 

尽管他们希望被看作是“正常人”，但大多数孩子觉得他们在某种程度上是不同的。其

中一个孩子说。“我的愿望，就是成为一个正常的孩子，因为我现在有点不一样。”此

外，别人认为他们与众不同，似乎也让一些孩子感到不安。一个受严重影响的孩子

说,“当人们不得不描述我时，他们会说‘那个有皮肤病的女孩’。(…)我宁愿让人们

看到我自己，而不是‘那个有皮肤病的女孩’。”最后，希望被（视为）正常的愿望似

乎与上面讨论的所有问题密切相关。根据个别儿童的情况，它包括希望没有疼痛和瘙痒；

能够与“正常”儿童一起活动；不被嘲笑，不被注视，不需要一直解释EB；没有任何不

寻常的外表，或者有一个与皮肤病无关的身份。 

 

讨论 
 

最近关注EB患儿问题的文献已经对他们的困难的影响和程度有了一些了解（3-5）。例

如，Horn和Tidman（3）调查了他们的生活质量。根据他们的研究，受严重影响的儿童在

运动、疼痛和瘙痒等症状以及皮肤治疗方面有很大的困难。患有较轻类型EB的儿童在有

关症状、尴尬、自我意识或悲伤以及外出、玩耍或爱好方面的困难等问题上得分最高。 

 

尽管这些研究让我们更深入地了解到患有不同类型EB的儿童的主要困难，但仍有许多问

题没有得到解答。例如，仍然不清楚为什么这些困难的排名如此之高，或者更具体地说，

哪些方面是最令人讨厌的。也不清楚这些困难对EB患儿的日常生活有什么影响。尽管我

们的研究在设计上必须被视为探索性的，但小规模的样本使我们有可能对EB儿童的问题

进行深入了解。例如，从我们的研究中可以看出，对于严重类型的EB儿童来说，最令人

沮丧的是难以忍受的瘙痒，这给他们的日常生活带来了生理、心理和社会负担。然而，

轻度受影响的儿童并不觉得瘙痒是主要问题，因为它并不持续存在。 

 

Fine等人(4)发现，在疼痛体验而言，患有各种类型的EB患儿在行走或站立时大多有皮

肤疼痛。一些较严重的患儿在其他日常活动中也会出现疼痛。然而，作者并没有将他们

的疼痛放在更广泛的背景下。我们的研究发现，重症患儿最严重的疼痛与日常活动无关，

而是与他们的治疗有关。也就是说，严重受影响的儿童在换药时有强烈的疼痛，这甚至

常常让人不愿提起。另一方面，患有较轻类型EB的儿童更多的是被与活动相关的疼痛所

困扰，因为疼痛会影响他们做喜欢的事情。此外，轻度和重度患儿都讨论了他们对疼痛

的恐惧。似乎对疼痛的恐惧和伴随的压力导致了疼痛体验的加剧。与严重受影响的儿童

相反，一些轻度受影响的儿童报告说，他们可以习惯于他们的疼痛，而且他们的疼痛阈

值比其他人高。 
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关于之前描述的EB患儿的主要问题，就运动和外出、玩耍和爱好（3）而言，我们的研究

已经明确了儿童对这些事情感到最困难的地方。我们发现，根据EB严重程度的不同，在

运动和游戏方面最困难的事情是身体上的限制（严重的EB），不能和朋友一起参与（较

轻的EB），以及经常要小心（最轻的EB）。在这种情况下，Tackett等人(20)指出，患有

各种身体缺陷的儿童的主要问题是社会问题而不是身体问题。在我们的研究中，轻度患

儿的问题确实证实了这一说法。然而，严重受影响的儿童确实发现身体上的限制是他们

的主要问题，如不能走路或吃饭。似乎对他们来说，身体上的残疾是如此沉重的负担，

以至于社会参与问题不太重要。 

 

Rumsey等人（21）已经发现，可见的形体异常可能会导致与他人接触方面的重大问题：

社会交往、将外形缺陷暴露在他人的注视下，以及他人表现出的无知和负面评论。在对

EB而言，Horn和Tidman(3)发现轻度和重度受影响的儿童在关于取笑、欺凌、被躲避或被

问问题以及与朋友接触的问题上得分最低。这在一定程度上与我们的发现相矛盾。 

 

尽管患有较轻类型EB的儿童受到的影响相当隐蔽，但我们发现他们确实受到了嘲笑和挑

衅。此外，他们似乎比患有最严重类型EB的儿童有更多问题。受影响较严重的儿童不容

易隐藏他们的疾病，因为他们总是被敷料覆盖或坐在轮椅上。这可能是由于他们已经学

会了如何应对盯着他们看的目光和言论。也就是说，这些孩子明显不同，他们可能已经

被迫“接受”自己是一个残疾人（22）。 

 

到目前为止的其他研究证实，有大面积畸形的人不太会比只有轻微差异的人有更多的

（外观）问题（21）。此外，与Horn和Tidman(3)的研究相矛盾的原因可能是由于调查表

只考虑了填表前一周的问题。在我们的访谈中，孩子们描述说，遥远的过去的一些情况

仍然对他们现在的行为有影响。例如，他们提到因为以前不愉快的问题而不再去游泳，

或者因为朋友的注视而不和他们一起洗澡。所以，当只考虑本周的情况时，已有的问题

可能被忽略了，因为它们似乎来源于孩子以前的患病历史。 

 

一些研究表明，患有各种类型慢性病的儿童会有一种与众不同的感觉（7，23-27）。有

关EB患儿问题的文献并没有将与众不同的感觉描述为这些儿童的主要负担（3-6）。然

而。我们发现，他们的身体上的痛苦、其他人对他们所经历的事情缺乏理解、不能与其

他人一起参与以及他们不寻常的外表都可能导致他们与其他人不同的感受。由于EB皮肤

病的相对罕见性，这种感觉对EB患儿来说可能比患有其他慢性疾病的儿童更强烈。因此，

试图参与、伪装和解释EB，例如“它不传染”，以避免与他人不同，是这些儿童在处理

其疾病时相当重要的方面。综上所述，本研究显示，EB患儿的主要问题是瘙痒、疼痛和

外形缺陷，被认为是传染病，导致社会接受度不高。这些问题的组合是EB所特有的，使

其与其他慢性疾病不同。 
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