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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

的一个总称。“单纯”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，这样你才能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. 单纯型大疱性表皮松解症 Dowling-Meara 亚型（EBS-DM） 

EBS-DM是由角蛋白 5 或 14的基因突变引起的。它是一种常染色体显性遗

传病，在大多数情况下这种疾病有家族史。也有自发性突变会产生新的病例。想

了解更多的信息，请参见“遗传学”一章。 
 
EBS-DM通常在出生不久后发现。通常水疱首次出现在身体受到机械压力的

部位，然后全身都可能会看到水疱。EBS-DM的典型表现是较小的水疱成群出现。

有时它们排列成直线或者围成圈。口腔黏膜上常有水疱。 
 
在夏季炎热的天气里，几乎所有患者都抱怨水疱增加。温暖和出汗促进水疱

形成，因此开放性溃疡和结痂的形成每年在这个时候都比其他季节更频繁。此外，

足部多汗、手掌和脚掌轻度角化都让人很不舒服。 
 
一些患者发现他们的皮肤颜色改变，这可能是由水疱区色素沉积导致的。色

素沉积是无害的，但是患者可能会觉得皮肤的斑点外观不好看。 
 
EBS-DM患者常常会出现很不舒服的瘙痒症状。EBS-DM的另一个特点是即

使有很多水疱，但是大部分患者不喜欢在伤口处使用敷料。这些患者觉得使用敷

料会大量出汗导致产生更多水疱，同时在辅料边缘经常产生新的水疱。如果让水

疱暴露于空气中，它们通常更容易愈合。了解这一点对于伤口护理很重要。 
 
EBS-DM 一般预后良好。由于未知的原因，一些 EBS-DM 患者的皮肤在青

春期有所好转。但是，情况并非总是如此，我们也无法预测某一个具体的患者是

否会发生这种情况。基本上，EBS-DM将伴随患者一生。 
 
患者的预期寿命正常，因为 EBS-DM很少出现其他并发症。 


