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大疱性表皮松解症新生儿 
 
1. 导言 

 
一个患有或疑似 EB 的新生儿来到这个世界上，就像其他婴儿一样，需要特

别的活动空间、安全、食物、亲密关系和有新鲜刺激的环境。由于他们皮肤脆弱，

宝宝也需要专业的医疗和护理。宝宝的头几天总是令人兴奋和迷茫，患有 EB这

类疾病就更加如此。本节会帮助你了解最初的曲折经历，让它变得容易适应。我

们希望可以帮助你快速熟悉这个新的和意料之外的情况。只要有很少的支持和帮

助，你将很快能够照顾好需要特殊护理的新生儿。 
 
 要点 

·安全、保护和爱是对 EB 患儿最重要的东西。 

·你应该以合适的方式抚摸你的宝宝，哪怕会增加一些水疱（“拥抱水疱”）。 

·如果在换药时需要戴手套，应该抹上油性的霜剂或凡士林。 

·抱小孩儿时不要叉腋窝，应该先调整毯子的形状，然后把宝宝和柔软的毯子一

起抱起来。 

·给婴儿穿衣时，应确保衣服没有压力点。 

·EB 患儿很多可以母乳喂养。 

·不是所有的 EB 患儿都感觉疼痛，通过仔细观察可以区分疼痛和其他原因的不

适。 

·如果有疼痛，应由医生/专业的卫生保健人员推荐疼痛治疗方法。 

·住院期间需要在家里做护理的准备。 

·在你家附近尽快找一名你信赖的儿科医生或家庭医生。 

 
2.概述 
 

当你开始读这篇文章的时候，可能已经经历了心情剧烈起伏的紧张时刻。当

你的孩子（或是亲戚朋友的孩子）出生就患有或疑似患有大疱性表皮松解症时，

你可能经历了人生中最大的意外。我们将帮助你去适应生命中的新情况。 
 

如果你还不能确定是否真的是 EB，还有别的可能性，我们建议你静待医学

检查的结果。EB 有很多类型和表现，对 EB 的现有信息进行记录和分类非常困

难，你可能会读到大量与你的孩子所患类型不相关的信息。但是既然已经诊断为

或疑似 EB，我们将通过下面的介绍来帮助你度过最初的这个充满不确定性的时

期。如果后来确定是 EB，新生儿的护理方法对所有类型的 EB 都一样。如果不

是 EB，你也没什么损失。 
 

当然，这里提供的信息不能也不应该取代与有经验的 EB 治疗人员的讨论。

你应该勇敢一些，去获得所有你需要的信息，以尽快建立照顾这个新生命的信心。

我们认为疾病信息和相关教育以及对后续措施的清晰指导是必要的。以此为基础，

你可以成为充满慈爱同时又可以信赖的父母，陪伴你的小宝宝及长大后的孩子。

请相信这个事实，就像许多其他父母和家庭一样，你能创造一个充满爱的环境来
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陪伴这个孩子度过他们有着特殊需求的一生。 
 

当出生后立即或几小时或几天内在婴儿皮肤上观察到水疱或溃疡时，应该怀

疑患有 EB。一开始可能只看到很少的小水疱，也可能身体大面积被溃疡和结痂

覆盖。有时身体某一部位的皮肤会出现完全缺失，特别是在足部。父母、助产士

和医务人员一开始都会大吃一惊，大多数人会感觉完全意外。在妊娠期间的常规

初级检查中无法观察到这些皮肤问题，因此它们总是突如其来的出现。 
 

一开始可能会马上做多项医学检查，以找出你的孩子缺什么东西。如果你已

经在读这本 EB 手册了，很可能医生已经排除了所有表现相似的疾病，并告诉你

孩子疑似患有大疱性表皮松解症。这是一种你很可能从未听说过的罕见病。在本

文中我们试着帮助你更好地理解宝宝究竟哪里有问题，以及怎样最好地照顾宝宝。

你也可以看独立的章节“EB概述”，来了解 EB及其病因。 
 

当婴儿出生并怀疑患有 EB 时，通常会带来一系列的影响。在婴儿出生后的

最初几天里父母会有情绪波动。从他们知道“宝宝有些问题”开始，直到有最终

的诊断结果，可以理解父母经历了迷茫和恐惧，这是一个痛苦的过程。 
 

可能需要过一段时间，才能知道你需要面对的 EB 的确切类型。仅依据孩子

的皮肤表现（水疱多少，伤口大小等）没办法做出最终诊断。出生时有大面积伤

口的婴儿可以患有轻型 EB，有些最初外观温和的患儿最终是非常严重的类型。

甚至有经验的 EB护理人员也会误判。所以请耐心等待最终的检查结果。有时诊

断测试的进展很快，有时因各种原因可能需要很长时间。极端情况下，甚至要花

几个月的时间才能知道确切的类型。一方面，在全世界只有几个实验室可以做这

些诊断检测，另一方面，某些情况下很难能找到致病的基因突变。 
 

有超过 30种不同类型的 EB，所有类型我们都已在手册中描述过。然而，我

们建议只有当你准确知道自己的孩子经证实患有哪种类型的EB再来阅读具体的

信息。当然，你可以随时阅读 EB的概述。 
 

无论是哪种类型的 EB，永远不变的是：这是你的孩子，你的孩子需要你，

和你能给予的所有爱和照顾。没有人能为一个新生儿准确预测未来的情况。只能

走一步看一步。你必须意识到一个小生命诞生了。除了医学皮肤护理和满足基本

需求（如食物、温暖等）和安全，不要忘记还需要给予爱和保护。 
 

当医生们忙着给孩子做确切诊断时，你应该集中精力欢迎小宝贝走进你的生

活，即使这个不同寻常的挑战让你大吃一惊。即使疑似患有 EB，他们的皮肤非

常脆弱，你可以也应该触摸你的宝宝。即使你的宝宝在温箱中也应该触摸。但只

应该在有明确医学指证的情况下（例如早产）才应该使用温箱，因为高温会增加

水疱。 
 

最好是直接用手来触摸你的孩子，避免使用手套。如果由于医疗原因（应该

由医生决定！）而不能这样，那么你可以戴医院里使用的手套。如果需要戴手套，

你应该在手套上涂抹高脂霜剂或凡士林。一些 EB 新生儿的皮肤非常脆弱，特别
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是在生命的最初几天，以至于会有皮肤粘连在手套上的风险。几天之后，你会知

道你的孩子是否是 EB。在大多数情况下你会发现可以轻易地拥抱和抚摸你的孩

子，而不造成任何伤害。如果由于不安全的触摸而出现水庖，不要责怪你自己。

试着找出它是怎样发生的并从中学习。不要让自己因此而过于内疚。水疱经常出

现且没有明显原因；它们只是疾病的一种表现。永远不可能在长水疱之前做预防。

因此特别敏感的区域要用敷料保护。与 EB患儿的身体接触和拥抱就像对其它孩

子一样重要，比避免产生水疱更为重要。“拥抱水疱”对小宝贝造成的伤害比焦

急的避免身体接触的伤害要小。 
 

你需要尽快学会怎样一个人照顾你的孩子，但是也应该学会如何给予他保护

和身体亲密而不伤害他。 
 

如果可能的话，寻求与有经验的治疗者和护理者进行联系。通常孩子出生的

医院会帮你联系。 
 

对于 EB 中出现的水疱和溃疡的护理，你必须考虑到一些特殊需求。因此，

我们在独立的章节“伤口管理”中涵盖了这个主题。 
 
照顾婴儿脆弱皮肤的几点建议： 
 

患有 EB 的婴儿不应该从腋窝下抱起，这样很容易在腋下形成大水疱。有些

EB 婴儿可以叉腋窝，这主要取决于亚型。一开始你通常不能确定孩子患哪种亚

型，但无论如何你还是应该先谨慎。随着时间的推移，你会发现什么适合你的孩

子以及什么不适合！ 
 

例如，你可以把孩子放在一个小的柔软的垫子上，如羊皮、厚毯子或枕头。

用这种方法，可以将孩子与下面的垫子一起抱起以避免进一步损伤。 
 

如果你想不用垫子就抱起婴儿，你应先把他从背躺翻到侧躺，然后把一只手

轻轻放在臀部下面，另一只手放在头部或颈部下面，婴儿可以缓慢地转回来，然

后你可以轻轻地抬起婴儿。 
 

也应该避免使用安慰奶嘴：安慰奶嘴的边缘可能在嘴唇和口周磨出水疱。当

然有些 EB患儿没有这个问题。 
 

衣服也要特别注意。衣服上的纽扣、拉链或粗大的接缝可能伤害皮肤。为了

预防皮肤受伤，可以在里面衬一片“软垫”，这样就不会有硬的东西直接摩擦孩

子的皮肤。更多建议见“衣服”章节。 
 
营养： 
 

与所有忧虑相反，母乳喂养 EB 患儿仍然有可能也应该尝试。母乳是婴儿最

合适的食物，同时母乳喂养促进了母亲和孩子之间的情感纽带。因此母乳喂养对

于 EB 患儿非常可取。这适用于所有类型的 EB，因为即便是有黏膜受累的重症
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EB，母乳喂养都是最温和的进食方式。一个好的哺乳顾问可以提供很多支持—

—如果她/他有耐心，了解一些 EB相关事宜，并仔细观察你的孩子。 
 

但如果因为任何原因，不可能母乳喂养，你不应该有压力：你当然可以用婴

儿配方奶粉给你的孩子提供好的营养，母子之间的纽带可以通过其他方法来促进。 
 
疼痛： 
 

在护理 EB 患者的时候，你经常会遇到一个特别严重的问题：疼痛。事实上

有很多原因可以导致 EB患者疼痛。疼痛不是一直有，尤其是不会持续不断。经

验表明，对于孩子，换药的时候特别容易有疼痛。因此，为孩子的换药制定一个

合适的流程很重要。你可以也应该尽快从有 EB经验的人那里取得帮助！ 
 

在生命的第一个阶段，经验表明辨别一个 EB 新生患儿是否正在经历疼痛并

不是很容易。这对于医务人员来说和家长一样困难。EB 患儿会因为各种原因哭

闹或尖叫，就像皮肤健康的婴儿一样。此外，孩子的行为当然受到其特定性格的

影响。一些孩子比其他人更大声地抱怨，一些从一开始就相当安静，有些焦躁不

安，另一些人则相当自足。在这种情况下，密切观察婴儿及主治医师和家庭成员

的良好沟通就尤为重要。 
 

对于 EB 患儿，大部分被解释为疼痛的事情实际上有非常不同的原因。你能

很快学会怎样分辨你的孩子确实有疼痛或他的哭闹仅仅是“与婴儿相关”。他可

能饿了或尿湿了，或者他仅仅想引起你的注意。如果这个孩子是你的第一个孩子，

你可能会花较长的时间来分辨。但是像很多其他家长一样你将很快学会，而且肯

定比你预想的更快！ 
 

然而，如果你发现宝宝确实正被疼痛折磨而只能采用药物治疗，那么你应该

迅速行动并使用足量的止疼药。疼痛的原因有多种。疼痛管理的医疗监测至关重

要，家长和医生之间良好和开放的沟通也至关重要。 
 
准备第一次在家里护理： 
 

当病情合适同时你也逐渐有了信心以后，就可以计划出院了。利用宝宝还在

医院的时间，尽可能多的做准备。除了照顾婴儿需要的一般材料外，你可能还需

要准备下面这些东西：婴儿床上的软垫很有用，因为婴儿睡觉的时间很长。优质

的软羊皮很好，柔软的毛毯或平坦的垫子也行。也许在医院里你已经发现孩子在

哪种垫子上感觉最舒适。那么就在家使用这种或类似的东西。 
 

你可能已经作为礼物收到或购买了各种各样的衣服。你需要全部检查一下，

挑选出那些柔软的，没有太厚的接缝和任何压力点的衣服。有些衣服可以反过来

穿，实在不合适的就只能不用了。 
 

由于经常需要包扎，你需要一个包扎的地方。帮一个 EB 患儿拆除和重新包

扎会花费很长时间，因此必须保证照料者（父母、亲属、家庭护士）有一个很好
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的区域。在家里找一个最适合包扎的地方，或新建一个包扎的平台。通常这个地

方也用来换尿布。试试你和另一个人是否可以长时间站立在那里，而不会因为弯

腰太厉害而背疼。尤其是在开始的时候，你可能需要别人帮忙包扎，包扎区域旁

应该有空间能让第二个人以正确的姿势站立。 
 

你应该感觉一下垫单是否适合，不合适的话就买一个新的。一般来说，可以

用一个换药垫单，加一个柔软的毛毯或软毛巾，最上面放一个布尿片。在包扎台

的旁边需要一个区域来放敷料。 
 

请避免将孩子的婴儿床作为包扎的地方，因为床对于婴儿应该是一个安全区

域，以后是蹒跚学步的地方。当发生包扎这样的不愉快事情之后，婴儿床是他可

以撤退的地方，是他感觉舒适和安全的地方。 
 

尽快寻找一个愿意陪伴你和宝宝的儿科医生或家庭医生，你可以求助于他，

你对他也有信心。这种疾病是如此罕见，也许他对于患 EB的孩子没有太多或是

没有经验。但这并不那么重要，重要的是他愿意和你一起面对新情况，当你有问

题时可以首先联系，他还能帮助你面对非 EB导致的其他问题。这样一个人与有

经验的 EB专家一起合作，来寻找对孩子最好的治疗。这是对孩子进行成功的医

疗护理的基础。 
 

你需要尽快考虑谁能帮你在家照顾孩子，可以是亲戚或朋友。第一次在家护

理时有一个家庭护士会很有帮助，她可以帮助换药。不幸的是，并不是总能找到

家庭护士，有些地方不提供这种服务。 
 

我们还建议你接受社会咨询，包括了解因你的情况可获得的经济资助以及你

需要去哪里申请。这样做可能太现实了。但是你的孩子应该得到最好的照料，你

不应该同时费力去解决经济问题，所以你应该充分了解你的权利！ 
 

我们完全知道这些基本信息只是一个开始，关于你的孩子和他的未来你肯定

有更多的问题。这取决于最终诊断的亚型，不同亚型的情况差别很大，因此我们

不能深入探讨你脑海里的所有问题。我们鼓励你与有经验的人联系，他们会帮助

你回答在 EB患儿生命最初阶段的许多问题。尽管有所有这些挑战，他们会帮助

你度过有 EB相伴的生活！ 


