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  چکیده

پوست، بروز تاول و  دیشد یاز گروه ژنودرماتوزها است که با شکنندگ دهیچینادر و پ یکیاختلال ژنت کی( EBبولوزا ) زیدرمولیاپ :سابقه و هدف

مکرر، و عدم تعادل  یهاعفونت ،یویمانند اختلالات کل یعوارض لیمعمولاً به دل اتیح یآگهشی، پEB. در کودکان مبتلا به شودیزخم مشخص م

قرار گرفته  ژهیمورد توجه و ر،یدر دو دهه اخ ژهیوبه ،یساختار یهایناهنجار یبا برخ یماریب نیا یهمراه ن،یاست. همچن فیت، ضعیآب و الکترول

 است. یتیریمؤثر مد یکردهایرو ییو شناسا EBدرمان و مراقبت از کودکان مبتلا به  رامونیمند شواهد موجود پمطالعه، مرور نظام نیاست. هدف ا

منابع در  یبولوزا است. جستجو زیدرمولیمرور هدفمند با تمرکز بر درمان و مراقبت از کودکان مبتلا به اپ کیمطالعه  نیا :هاروش و مواد

، "Epidermolysis Bullosa" ،"Children" یهادواژهیبا استفاده از کل SID و PubMed ،Scopus ،Web of Science ،Google Scholar یهاگاهیپا

"Treatment" و "Care" یو مراقبت ینیبال تیریشدند که به مد یوارد بررس یانجام شد. مطالعات EB یدر کودکان پرداخته بودند. پس از غربالگر 

 .شدند لیوارد تحل طیمطالعه واجد شرا ۷و حذف مطالعات نامرتبط، در مجموع 

 یهاکودکان مبتلا و خانواده یزندگ تیفیبر ک یقابل توجه راتیبولوزا تأث زیدرمولیحاصل از مرور مطالعات نشان داد که اپ جینتا :هایافته

 دهیچیپ یهایریگمیتصم ازمندیهمراه است و ن یو تعاملات اجتماع لیروزمره، تحص یهاتیدر فعال ییهاتیبا محدود یماریب نیآنان دارد. ا

. اغلب مطالعات بر کندیم لیها تحمرا بر خانواده یادیز یبار مال یو درمان یمراقبت یهانهیهز ن،ی. همچنباشدیم نین و مراقبیوالد یاز سو

 .اندداشته دیتأک یاهیتغذ تیدرد، مراقبت از زخم و حما تیریمد ،یمداخلات مراقبت تیاهم

. دهدیقرار م ریکودکان مبتلا را به شدت تحت تأث یکننده است که زندگنادر و ناتوان یکیژنت یماریب کیبولوزا  زیدرمولیاپ :نتیجه گیری

 مارانیب یزندگ تیفیدر بهبود ک یاهیتغذ تیمانند مراقبت از زخم، کنترل درد و حما یآن وجود ندارد، اما مداخلات یبرا یاگرچه درمان قطع

 هستند. یماریب نیدرمان ا یتر براروشن یاندهیآ دبخشینو ،یدرماندر حوزه ژن ژهیوبه ،یقاتیتحق یهاشرفتی. پاندداشته ینقش مؤثر

 بولوزا، کودکان، درمان، مراقبت زیدرمولیاپ: کلیدی های واژه
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 مقدمه 
ژنت  زیدرمولیاپ  اختلال  از   ک ی  یک یبولوزا  ناهمگن  گروه 

آساستژنودرماتوزها   اثر  در  که  جزئ  ای  بی.  با    یکشش 

تشک  یشکنندگ و  رو  لیپوست  مشخص    یتاول،  پوست 

اپ شودیم بس  زیدرمولی.  شامل  فنوت  یاریبولوزا   یها  پیاز 

به   یپوست  یاست که در همه آنها بروز تاول ها  زیمتما  ینیبال

از    شی(. امروزه ب1)  رود  یبه شما م   ی اصل  یژگیو  کی  نعنوا

  ک یژن در پاتوژنز شکل کلاس  16جهش مختلف شامل    1000

غ   زیدرمولیاپ  سطوح  عامل  ها  جهش  دارند.  نقش   ریبولوزا 

در   استخاص    نیپروتئ  کیاز     افتهیکاهش    ای،یعیطب که 

بسته به درجه   نیبه درم مهم است. پروتئ  درمیاپ   یچسبندگ

)غ   رییتغ ندارد(    ای  افتهی کاهش    یکم  ،یعیطب  ریآن  وجود 

باعث    نیکند. فقدان کامل پروتئ  ی م  نییرا تع  یماریشدت ب

فنوت عوارض  درگ  دتر یشد   یپیبروز  ها  یریبا  خارج   یبافت 

ز  یالملل  نیب  ی بند  طبقه  (.2)  شود  ی م  یجلد   رگروه یچهار 

  یم   فیبافت تعر  یبولوزا را بر اساس سطح جداساز  زیدرمولیاپ 

اپ  س  زیدرمولیکند:  بولوزا    زیدرمولیاپ   مپلکس،ی بولوزا 

بولوزا   زیدرمولیو اپ   کیستروفیبولوزا د  زیدرمولیجانکشنال، اپ 

حدود  یهم پنج    مپلکس، یس  عوـندرصد92دسموزال 

  ونبد  درصددو    و  نکشنالجادرصدیک  ک،فیویسترددرصد

دهستند  مشخص  یستهبندد اطلاعات  ا  یققی .  مورد    یندر 

. ستا  متغیر ربسیا  هشد  ئهارا  ی رهاماو آ  نیست  دموجو  ریبیما

  یپوست  رجخا  یریدرگ  معمولا  مپلکسیس  زابولو  زیدرمولیدر اپ 

ا  یلحادر  ،ستا  یریبدون درگ  ای  ودمحدبصورت    اع نوکه در 

د   نکشنال جال،مازوسمود  یهم   قابل   یریدرگ  کیوفیسترو 

بولوزا    زیدرمولیاپ (.3)  دشو  ی م  دیجاا  د متعد  یارگان ها  توجه

خ  ن یتر  عیشا  مپلکسیس خوش  اپ   نیتر  میو   زیدرمولینوع 

 ی کودکان به وجود م  یبرا  یپوست  یریو فقط درگ  است  بولوزا  

اول تولد    ی در ماه ها  بولوزا معمولاً  زیدرمولینوع اپ   نیآورد. در ا

شود. عارضه مهم آن    یم   جادیبه دنبال تروما به پوست تاول ا

پوست زندگ  واست    یعفونت  معمولا    ی عیطب  یکودکان 

به دو شکل مغلوب و غالب    ک یستروفیبولوزا د  زیدرمولیدارند.اپ 

نوع    نیعتریدارد، شا   یعیوس  ینیبال  فیاست. نوع مغلوب آن ط

  گر ید  ی است. برخ  د یکه منتشر و شد است      یماریب  نیمخرب ا

  یکه با اسکار همراه است و نما  است  تاول    یاز انواع آن دارا

پد  یارزن  اولت زانو  آرنج و  پا،    ی م  داریداشته که در دست و 

برخ ا  گرید  یشود.  با  تولد  بدو  در  منتشر  انواع  تاول    جادیاز 

  شود  ی نوزاد م  هیپوست و  تغذ   ی محافظت  هیباعث اختلال در لا

در کودکان بزرگتر با توجه به    یا  هیتغذ  دی شد  تیمحروم  (.4)

نوع ممکن است منجر به   نیدر ا یمخاط یریبودن درگ عیشا

مخاط   بیها موجب آس  شی در رشد آن ها گردد. فرسا  ریتاخ

باعث اسکار    یشده، از ظرف  ان یآن نما  یشده که با تنگ   یمر

موجب   هیمفاصل بطور ثانو  ی مخاط دهان و حالت انقباض دائم

م  یچسبندگ را   ی زندگ  تیفیشود که ک  ی انگشتان  کودکان 

  یسنگ فرش  یسلو ل ها  نومیدهد.کارس  یقرار م  ریتحت تاث

  یبولوزا م  زیدرمولیدر اپ   یپوست  عاتیاز عوارض دراز مدت ضا

به علت   بولوزا معمولاً  زیدرمولیکودکان مبتلا به اپ   در  (.5)  باشد

کل الکترول  اختلالات  عفونت،  ،یویمشکلات  و    شیپ   تیآب 

بولوزا با    زیدرمولیاپ   یآنها نامساعد است. همراه  اتیح  یآگه

مورد    ریاست که در دو دهه اخ  یها مسئله مهم  یآنومال  یبرخ

  یررسبا هدف ب  کیستماتیمرور س  نیتوجه قرار گرفته است. ا

  یبولوزا در کودکان و مراقبت ها  زی درمولیمتون موجود در اپ 

 ی ارائه مراقبت ها  یبالقوه آن برا   یایبا تمرکز بر مزا  ،یپرستار

کودکان مبتلا به    ی زندگ   تی فیک  ش یاستاندارد و افزا  یپرستار

 (. 6) است بولوزا  زیدرمولیاپ 

 روشکار 

 مقالات   ی جستجو و غربالگر  ی استراتژ 

مرور نظام مند است که    کی مطالعه حاضر    مطالعه:  یطراح

بررس تحل  یبه  رو  زیدرمولیاپ   لیو  با  کودکان  در   کردیبولوزا 

اپردازدیدرمان و مراقبت م از  و    ییمطالعه شناسا   نی. هدف 

  نیدرمان و مراقبت ا  کردیشواهد موجود در مورد رو  یابیارز

 .است مارانیگروه از ب

  ورود یارهایمع 

  ی تجرب  یهاشامل آن دسته از پژوهش  طیمطالعات واجد شرا

)کنترل   یتصادف   یهاییکارآزما  رینظ مطالعات  RCTشده   ،)

 نیهمچن  ،ی و مطالعات مقطع  ینیبال  یهاییکوهورت، کارآزما

س مرور  بررس  کیستماتیمقالات  به  که  موضوع   یبودند 

و    یدرمان   ی هابولوزا در کودکان با تمرکز بر جنبه   زیدرمولیاپ 

 اند. پرداخته  یمراقبت
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 خروج   ی ارهایمع

اپ   یمطالعات  با رو  زیدرمولیکه در آنها    کردیبولوزا در کودکان 

سنج مراقبت  و  باشد،    دهیدرمان  بر     یمطالعات  اینشده  که 

مرور نظام   نیمتمرکز باشند، از ا هایماریب  ریسا ایبزرگسالان 

 ند. شدمند حذف 

 ها داده  یآورجستجو و جمع

پا  داده:  ی هاگاهیپا در  مانند  یهاگاهی جستجو  معتبر   داده 

PubMed Scopus, Web of Science , Google Scholar,  

,SID 

،  " کودکان    "،  "بولوزا    زیدرمولی اپ   "  :   یفارس  ی دیکلمات کل

 " مراقبت  "، " درمان  "

 ,"Epidermolysis Bullosa" :یسیانگل  ی دیکل  کلمات

"Children", "Treatment", "Care" 

حوزه،   نیدر ا  ری اخ  قاتیتحق  تیاهم  لی: به دلی محدوده زمان

 .بررسی شدندفقط مطالعات منتشر شده  

مطالعه، ابتدا    ن یدر ا  :هیاول  یبررس انتخاب مطالعه   ندیفرآ

  یبه منظور بررس  شده ییمقالات شناسا  یهادهیو چک  نیعناو

قرار گرفتند. پس   ی ابیورود مورد ارز یارهایبا مع هیانطباق اول

بررس ب  یمقالات  ه،یاول  یاز  مع  نیشتریکه  با  را    یارهایتطابق 

ها انتخاب شدند.  مرحله استخراج داده  یانتخاب داشتند، برا

مطالعات توسط دو داور مستقل انجام شد و در    بانتخا  ندیفرآ

بر عهده داور سوم قرار   یینظر، قضاوت نها موارد بروز اختلاف

داده بعد،  مرحله  در  منتخب   یهاگرفت.  مقالات  از  مربوط 

از جمله نام    یها شامل اطلاعات کل داده  نی. ادیاستخراج گرد

نو  سندگان،ینو و  مطالعه  انجام  محل  کشور  انتشار،    ع سال 

همچن نظشرکت   تیجمع  ی هایژگیو  نیمطالعه،   ریکننده 

 زیدرمولیو نوع اپ   تیجنس  ،ی دامنه سن  ای   نیانگیتعداد نمونه، م

 بودند.  یبولوزا مورد بررس

  افته های

  یهاگاهیمقاله از پا  1000دامنه، تعداد    یجستجو  انیدر جر

الکترون ا  ی ابی باز  ی کیداده  سپس  و  به  نیشد  صورت مقالات 

  546مقالات،    نیا  انیقرار گرفتند. از م  یمورد بررس  زین  یدست

مع اساس  بر  از طر  ی ارهایعنوان  مطالعه عنوان و    قیورود و 

متن    یبررس  یمقاله برا  80شدند. در ادامه،    ی غربالگر  ده،یچک

 طیمقاله واجد شرا  ۷تعداد،    نیشد. از ا  یابیکامل انتخاب و باز

مختلف حذف شدند.    لیمقاله به دلا  ۷3داده شد و    صیتشخ

همخوان  لیدلا عدم  شامل  هدف    یحذف  با  مطالعات  اهداف 

طراح نوع  حاضر،  )نظ  یمرور  روا  ریمطالعه   ای  یتیمرور 

کنندگان  شرکت  ی(، و خارج بودن گروه سنکیستماتیرسیغ 

بالا نها   18  ی )افراد  بود. در  منتخب    مطالعه  هفت  ت،یسال( 

به مرحله استخراج   یقرار گرفتند و همگ  یانتقاد  یابیمورد ارز

تحل راه  داده  لیو  جدول    1)شکل    افتندیها  انتخاب  1و   .)

و  اساس  بر  عمدتاً  کنندگان  شرکت   تیجمع  ی ژگیمطالعات 

 سال بود.  18تا  2 ی صورت گرفت که شامل گروه سن
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 مطالعات ی: فلوچارت بررس 1شکل 
 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 واجد شرایط

(80)تعداد=  

 گزارشات مستثنی شده:

 (22نتایج نامربوط )تعداد=

نشریات غیر تجربی، از جمله تفسیرها، 

 (20ها به سردبیر   )تعداد=نامه

 زبان و فارسی  مقالات غیر انگلیسی

 (1۷)تعداد=

 متن کامل در دسترس نبود

 (14)تعداد=

ی
گر

بال
غر

 
ود

ور
 

 سوابق حذف شده قبل از غربالگری

 رکوردهای تکراری حذف شد

( 454تعداد=  ) 

 سوابق شناسایی شده از*:

(1000پایگاه های داده )تعداد =   

 

شناسایی مطالعات از طریق پایگاه های اطلاعاتی و 

ثبت

ی
سای

نا
 ش

 سوابق نمایش داده شده

(546)تعداد =    

 **رکوردها حذف شدند

( 466تعداد= ) 

گزارش های جستجو شده برای بازیابی 

(80)تعداد =   

 مطالعات مورد بررسی

(۷)تعداد=  
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 درمان و مراقبت کرد یبولوزا در کودکان با رو  زیدرمولی. خلاصه مقالات اپ1جدول 

 
 سال  نویسنده اول  نوع مطالعه  مداخله  نتایج 

امیدوارکنندهراه و شاید  های  درمان  برای  را  ای 

برای   زندگی  کیفیت  بهبود  با  نهایی،  درمان 

 بیماران مبتلا به اپیدرمولیز بولوزا شناسایی کرد 

های اطلاعاتی معتبر با  بررسی پایگاه

 توجه به کلید واژه 
 مقطعی -توصیفی

Jouni Uitto 

(۷ ) 
2018 

بیژن هم  با  درمانی  است،  مؤثر  هم  و  خطر 

بالینی   و  مولکولی  فنوتیپ  اصلاح  پتانسیل 

 بیماران مبتلا به اپیدرمولیز بولوزا 

های اطلاعاتی معتبر با  بررسی پایگاه

 توجه به کلید واژه 
 مقطعی

Peter 

Marinkovich 

)8) 
2019 

وضعیت   بهبود  ای شامل  تغذیه  اهداف حمایت 

تغذیه، کاهش استرس ناشی از تغذیه خوراکی و  

 به حداقل رساندن کمبودهای تغذیه ای 

های اطلاعاتی معتبر با  بررسی پایگاه

 توجه به کلید واژه 
 مقطعی -توصیفی

Simona Salera 

)9( 
2020 

ژن   مورد  در  اطلاعات  آخرین  زمینه  در  نتایج 

درمانی، مطالعه از طریق درمان و سلول درمانی   

خوش بینی را برای بهبود مدیریت بالینی افراد  

 مبتلا به اپیدرمولیز بولوزا فراهم کرد 

های اطلاعاتی معتبر با  بررسی پایگاه

 توجه به کلید واژه 
 مقطعی

Ken Natsuga 

)10( 
2021 

شدت   نظر  از  بیماری  بار  کاهش  بین  ارتباط 

بالاتر   درصد سطح  و  خود  توسط  شده  گزارش 

بدن و کیفیت زندگی مرتبط با سلامت مشاهده  

 شد 

های اطلاعاتی معتبر با  بررسی پایگاه

 توجه به کلید واژه 
 مقطعی

G Morgan 

)11) 
2022 

ارتباط   برای  شده  منتشر  شواهد 

در  پاتومکانیسم بالینی  تظاهرات  زیربنایی  های 

که   شد.  استفاده  بلوزا  اپیدرمولیز  شدید  اشکال 

به تأخیر  با  و  بهبودی  کلیدی  محرک  عنوان 

 زیربنای التهاب نامنظم بود 

های اطلاعاتی معتبر با  بررسی پایگاه

 توجه به کلید واژه 
 مرور نظام مند 

E. Mellerio 

)12( 
2023 

اول   خط  سیستمیک  درمان  کلاس  ترین  رایج 

 بیولوژیک ها بود 

های اطلاعاتی معتبر با  بررسی پایگاه

 توجه به کلید واژه 
 مرور نظام مند 

Megan Park 

)13( 
2024 

 

 

 
 بحث

مراقبان و    ماران،یب  یرا برا  یدشوار   طیبولوزا شرا  زیدرمولیاپ  

ها بوجود    یخانواده  محدودمی  آنها  از   یناش  یهاتیآورد. 

  ن یمعناست که هم کودکان و هم والد  نیبولوزا به ا  زیدرمولیاپ 

  ت یو فعال  لیتحص  طیدر مورد شرا  یا  دهیچیپ   یهاانتخاب  د یبا

فرآ  یها باشند.    ی زندگ   تیفیبر ک  یماریب  ندیروزمره داشته 

  یهاو خانواده  مارانیبر ب  یاد ی ز  یگذاشته و بار مال  یمنف  ریتأث

تحم همکاران14)  کرد  لیآنها  و  پتروف  مطالعه   ن یاول  (. 

برا  قیدق  کیولوژیدمی اپ   یهاداده در  بولوزا    زیدرمولیاپ   یرا 

انگلستان و ولز ارائه کرد. کاهش مشاهده شده در بروز تولد  

پذ بولوزا    زیدرمولیپ ا  دیانواع شد   ه یتوص  رشیمنعکس کننده 

 فیکه کاهش در انواع خف  ی بود، در حال  یکیمشاوره ژنت  یها
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  شیگرا  کیدر ارائه بوده است.    ریتاخ ل یتر ممکن است به دل

بقا سمت  به  بالقوه  به   تریطولان  یکوچک  مبتلا  نوزادان 

نشان  زیدرمولیاپ  جانکشنال  مراقبتبولوزا  بهبود    ی هادهنده 

سلول   یمبتن  یها  درمان  (.15)  بود  یارشته   ندچ بر 

  یی استروما  یمغز استخوان، سلول ها  وندیها، پ   بروبلاستی)ف

(، درمان  ییالقا  لیچند پتانس  ی ادیبن  ی سلول ها  ،یمیمزانش

ها  بینوترک  نیپروتئ  یها روش   یبرا  دی جد  ی درمان  یو 

ب از  اپ   مارانیمراقبت  به  کاهش    زیدرمولیمبتلا  جهت  بولوزا 

ب نتا  کنندهکمک    اریبس  یماریعوارض  مطالعه    جیبود. 

تحق  ییهاشرفتیپ  بررس  یاترجمه  قاتیدر  بر    یرا  که  کرد 

ب  یزندگ  تیفیک مختلف  اشکال  به  مبتلا   ر یتأث  یماریافراد 

ام و  بود  برا  یدیگذارد  مد  یرا  داد   ینیبال  تیریبهبود   ارائه 

  ن یتر  عیو همکاران  نشان داد شا  یلیمطالعه مارچ  جی(. نتا16)

بولوزا با تمرکز بر    زیدرمولی اپ   دی شد  ی ها  رگروهیعوارض در ز

  یبرجسته است. مراقبت ها  یو گوارش  یا  هیتغذ  یجنبه ها

متخصص کودکان و متخصص   یهمکار هیبر پا یچند رشته ا

 ی استوار است و ابزار   مارانی پوست، پرستاران، خانواده ها و ب

ب  ییارویرو  یبرا بهبود ک  یماریبا   زیدرمولیاپ   ی زندگ   تیفیو 

عوارض   نهیمراقبت و درمان به  تیریمد   (. 1۷)  فراهم کرد  بولوزا

باشد و شامل مراقبت از    یچند رشته ا  د یبولوزا با  زیدرمولیاپ 

حما  ها،  عفونت  کنترل  درد،  کنترل  و    یا  هیتغذ  تیزخم، 

معمولاً  یریشگیپ  باشد.  عوارض  درمان  حما  و    ی تیدرمان 

ا  ی است.کودکان به  مبتلا  شدت  به  و    یماریب  نیکه  هستند 

ها ک  ی گزند   شانیخانواده  تجربه   ن ییپا  تیفیبا  را  مختل  و 

خانواده    نیاز رنج ا  د یبا   یبهداشت  ی کردند. کارکنان مراقبت ها

مطالعه    ج ی(. نتا18)  کنند  تی ها آگاه باشند و فعالانه از آنها حما

  یها شامل درمان ها  یو همکاران نشان داد استراتژ  نگریپرود

پروتئ  یمبتن ژن،  ا  نیبر  است.  سلول    ی هاهیرو  یبررس  نیو 

بررس  یمولکول مورد  ارز  یرا  داد.  با    یمونوتراپ یا  ی ابیقرار 

  ی درمان  نهیگز  کیمونوکلونال به عنوان    یباد  یاستفاده از آنت

برا  نیتسک سنگفرش  نومیکارس  یدهنده    یموضع  یسلول 

به درمان س  کیمتاستات  ای  شرفتهیپ  بود که   ک ی ستمیپوست 

نم  ی قبل ا  ی پاسخ  بر  علاوه   ولیپوتر  ی کلس  ی ابیارز  ن،ی داد. 

د  یموضع برا  یموضع  نیسرئ  یو  بالقوه  عوامل  عنوان    یبه 

ها زخم  بهبود  ب  یپوست  یبهبود  بولوزا    زیدرمولیاپ   مارانیدر 

نها در  ژن   ریاخ  یها  شرفتیپ   یبررس  ن یا  ت، یبود.  توسعه 

مطالعه    جینتا(.  19)  را برجسته کرد  یماریب  نیا  یبرا  یدرمان

سنت طور  به  داد  نشان  همکاران  و  ها  ،یتودرمن    یدرمان 

علامت  زیدرمولیاپ  افزا  ی بولوزا  اما  است،  علت    ش یبوده  درک 

رو  ،یماریب  ییزا  یماریب بر    یمبتن  ی درمان  یکردهایتوسعه 

بر    یمبتن  ی درمان ها  نیکند. اول  ی م   لیرا تسه  د یشواهد جد

پ  سطح  در  سلول  و  آزما  ین یبال  ش یژن  در    ی نیبال  شات یو 

 یماریب  یها  سمیدر مورد مکان  دی شوند. دانش جد  یم   شیآزما

  نیتسک  یدرمان ها  ینیبال  شی منجر به توسعه و آزما  هیثانو

کوچک و مواد    ی با استفاده از مولکول ها  از یمورد ن  یعلائم فور

است  یکیولوژیب ز20)  شده  نسبتاً  تعداد  از    یادی(. 

کارآ  ینیبال  یهاییکارآزما و  است  انجام  حال    ی نیبال  ییدر 

مورد استفاده    یداروها  ای   یسلول  ا ی  ی نیپروتئ  ، یژن   یهادرمان

  ی کردند. انتظار م  د ییبولوزا را تأ   زیدرمولیمجدد، عمدتاً در اپ 

ظاهر شوند    کینزد  ندهیدر آ  د ی جد  یاز داروها  یرود که برخ

ترک رو  یبیو  نتا  یکردهایاز  بهبود  به  منجر  که    جیمختلف 

  هدف   (.21) بولوزا شود  زیدرمولیافراد مبتلا به اپ   یراب  ی درمان

 یو به دنبال آن بهبود  یماری از درمان به دست آوردن کنترل ب

معنا به  که  ضا  یاست  وجود  )ار  عاتیعدم    ر،یکه  تم،یفعال 

( است. بهبود کامل بدون درمان در  شی بولوز و فرسا  عاتیضا

  ازی به درمان نگهدارنده ن  رایاست ز  رممکنیبولوزا غ   زیدرمولیاپ 

آشنا باشند که  تیواقع نیا  اب دیبا مارانیب ن،یاست. علاوه بر ا

در مورد پاتوژنز   د یقابل برگشت هستند. دانش جد   ریغ   عات یضا

ح  زیدرمولیاپ  عوامل  شناخت  و  با    لیتشک  ی اتیبولوزا  تاول 

ا  ینوآورانه م  یدرمان   یکردهایمنجر به رو  یمنیواسطه خود 

 (. 22را نشان داد ) یا دوارکنندهیام جیشود که نتا

 نتیجه گیری 

کننده از اختلالات و ناتوان  ده یچیگروه پ   کیبولوزا    زیدرمولیاپ 

 ماران یب  یزندگ  تیفیبر ک  یقیعم  رینادر است که تأث  یکیژنت

پوست و بروز   د یشد  یشکنندگ  ،یماریب  ن یا  ی اصل  ی ژگیدارد. و

اثر کمتر در  اگرچه   ای اصطکاک    نیتاول و زخم  ضربه است. 

نشده است، اما    افت ی  یماری ب  ن یا  یبرا  ی تاکنون درمان قطع

 تیریمراقبت از زخم، مد  نهیدر زم  یتوجهقابل  یهاشرفتیپ 

برا  ،یاهیتغذ  تیدرد و حما را    یامکان کنترل مؤثرتر علائم 

 .فراهم کرده است مارانیاز ب یاریبس
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  ن، ینو  یدرمان   یکردهایرو  ری و سا  ی درمانژن   نهیدر زم  قاتیتحق

امچشم برا   یادوارکنندهیانداز  اند.  کرده  میترس  ندهیآ  یرا 

  تیحما  ،یمراقبت چندبخش  ازمندیبولوزا ن  زیدرمولیبا اپ   یزندگ

  ی درمان و نهادها  میو حضور فعال خانواده، ت  یاجتماع -یروان

ب  یتیحما ارتباط  خا  مارانیاست.  انجمن  هانوادهو    یهابا 

ب  تیحما مهم  تواندیم  مارانیاز  آگاه  ینقش  ارتقاء    ، یدر 

 کند.  فایا یعاطف  تیاز خدمات و حما یمندبهره

 سپاسگزاری

 مقاله برابر است. نیدر ا  سندگانینو ی سهم تمام

 . ندارند  ی تضاد منافع  چیمقاله ه  ن یا  سندگانینو   تضاد منافع:

نهاد    چیاز ه  یبودجه خاص  چیه  قیتحق  نیا   :یمال  تیحما

 نکرده است  افتیدر  یرانتفاع یغ   ای  یتجار ،یعموم
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Abstract 

Background and Objective: Epidermolysis bullosa (EB) is a group of rare genetic disorders classified under 

genodermatoses. In children with EB, the prognosis is often poor due to complications such as renal failure, 

infections, and fluid and electrolyte imbalances. The association of EB with congenital anomalies has become 

an increasingly important concern in recent decades. The aim of this study was to systematically review 

existing evidence on the treatment and care strategies for children living with EB. 

Materials and Methods: This study was conducted as a targeted systematic review focusing on the 

management and care of children with EB. A comprehensive literature search was carried out using the 

databases PubMed, Scopus, Web of Science, Google Scholar, and SID, employing the keywords 

“Epidermolysis Bullosa,” “Children,” “Treatment,” and “Care.” Studies were included if they addressed 

clinical management and care approaches in pediatric EB patients. After screening and removing irrelevant 

or duplicate articles, a total of seven studies met the eligibility criteria and were included in the final analysis. 

Results: Epidermolysis bullosa imposes significant physical, emotional, and financial burdens on patients 

and their families. The limitations associated with this condition require both children and their caregivers to 

make complex decisions regarding education and daily activities. The reviewed studies consistently 

highlighted the negative impact of EB on quality of life, along with the considerable financial strain of 

ongoing care. Interventions related to wound care, pain management, and nutritional support were among the 

most commonly reported strategies to improve patient outcomes. 

Conclusion : Epidermolysis bullosa is a rare and debilitating genetic disorder that significantly affects the 

lives of affected children. Although there is currently no definitive cure, interventions such as wound care, 

pain management, and nutritional support have played an important role in improving patients' quality of life. 

Ongoing research, particularly in the field of gene therapy, offers hope for more effective treatments in the 

future. 

Keywords: Epidermolysis Bullosa, Children, Treatment, Care 
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