
...بررسی اپیدمیولوژیک بیماران مبتلا بهـ سیامک فرخ فرقانیدکتر 

ج

محمدجواد فاطمینویسندة پاسخگو: دکتر رت فاطمه (س)بیمارستان حضگروه جراحی پلاستیک و ترمیمی، مرکز تحقیقات سوختگی، دانشگاه علوم پزشکی ایران، یار استاد*
88884275تلفن: ت فاطمه (س)بیمارستان حضرگروه جراحی پلاستیک و ترمیمی، مرکز تحقیقات سوختگی، دانشگاه علوم پزشکی ایران، استاد**

:E-mailبیمارستان حضرت فاطمه (س)مرکز تحقیقات سوختگی، دانشگاه علوم پزشکی ایران، کارشناس اتاق عمل،*** mjfatemi41@gmail.com

حضرت فاطمه (س)بیمارستانمرکز تحقیقات سوختگی، دانشگاه علوم پزشکی ایران، کارشناس پرستاري،****
بیمارستان حضرت فاطمه (س)مرکز تحقیقات سوختگی، دانشگاه علوم پزشکی ایران، پزشک عمومی، *****

01/02/1395تاریخ وصول: 

25/06/1395تاریخ پذیرش: 

11

بررسی اپیدمیولوژیک بیماران مبتلا به اپیدرمولیز بولوزا در ایران
***، فراز اسد پور**، دکتر محمد جواد فاطمی*سیامک فرخ فرقانیدکتر

*****دکتر افشین نوري، ****شیرین عراقی

اپیدمیولوژي، اپیدرمولایز بولوزا، ایران:هاي کلیدياژهو

چکیده:
هاي بزرگ پوستی در پاسخ به تروما باشد که با تاولهاي تاولی ارثی میاپیدرمولیز بولوزا گروهی از بیماري: هدفزمینه و 

باشد و آمار دقیقی از این بیماري موجود نیست. در بسیاري از شود. آمار ارائه شده از این بیماري در دنیا بسیار متغیر میمشخص می
مراحل اولیه ایران اند. با توجه به اینکه در وجود ندارد و همه این بیماران شناسایی و ثبت نشدهکشورها سیستم ثبت این بیماران 
آوري و آنالیز و انتشار داده شود.این بیماران در ایران جمعاولیهبر آن شدیم که اطلاعات آماريثبت این بیماران آغاز شده است 

اندازي سیستم ثبت جامع اطلاعات بیماران توسط مرکز تحقیقات سوختگی دانشگاه علوم پزشکی پس از راه: هامواد و روش
اطلاعات بیماران شامل سن، جنس، محل سکونت و میزان شروع به فراخوان بیماران کردیم. EBایران در خانه سلامت بیماران 

توسط پزشک معاینه بیمار انجام گرفت و سلامتی تحصیلات و نسبت فامیلی والدین و نوع پاتولوژي بیماران ثبت شد. سپس 
هاي فوقانی و تحتانی اندامکوتاهیهاي چشمی، روانپزشکی و هاي دندانی، آسیبهاي مختلف بدن شامل گوارش، آسیبارگان

آنالیز LSDو سپس با استفاده از آزمون تعقیبی ANOVAآزمون آماريوV19SPSSافزاريثبت شد. این اطلاعات با برنامه نرم
شدند.

برابر بین فر با نسبت تقریباًن0000100نفر در 2/4ند.اهتحت شناسایی و ثبت قرار گرفتتاکنون بیمار 342در تمام ایران:هایافته
یید أتشخیص غالب بیماران بر اساس بالین بود و کمتر از یک سوم آنان ت.بیشتر بیماران در سنین مدرسه قرار داشتندونثؤمذکر و م

سیمپلکس) %8(نفر8و جانکشنال) %10(فرن11، ) بیماران نوع دیستروفیک%78(نفر80از بین این تعدادد.پاتولوژي بیماري داشتن
هاي دندانی بود.بودند. بیشترین درگیري در معاینه بیماران سختی در بلع غذا و سپس آسیب

باشد. با این همه نیاز به اپیدرمولیز بولوزا در ایران کمتر از سایر کشورها میمیزان فراوانی این مطالعه بر اساس : گیـرينتیجه
کنند تکمیل اطلاعات تا اتمام بیماریابی خواهد بود. اغلب این بیماران در چهار استان تهران، اصفهان، خوزستان و فارس زندگی می

همه بیماران با ایر کشورها دارد. ادامه بیماریابی و نیز بررسیو به طور واضح نوع دیستروفیک در ایران شایعتر و تفاوت واضحی با س
شود به تدریج و با ثبت کامل افراد مبتلا، شیوع دقیق انواع این بیماري تعیین گردد. حدس زده می،کندکمک مینمونه پاتولوژي 

.به تعداد بیماران سیمپلکس اضافه گردد
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و هدفهزمین
که به آن بیماري EBاختصاریا به بولوزااپیدرمولیز 

از بیماران تاولی ارثی گروهیشود،اي هم گفته میپروانه
هاي بزرگ پوستی در پاسخ به تروما باشد که با تاولمی

ءشود. این بیماري بر اساس منطقه درگیري غشامشخص می
1شود.و پایه پوستی به چهار دسته اولیه تقسیم می

(جداشدگی داخلی اپیدرم سیمپلکسیا ساده. 1
است)
دیستروفیک مغلوب (جداشدگی در لایه . 2

پایه مرکزي است)ئیلامینالوسید یا منطقه غشا
ءجانکشنال مغلوب (جداشدگی در زیر منطقه غشا. 3

پایه لامینادنسا است)
ترین لایه سطحیهمی دسموزومال (جداشدگی در .4

ها)غشاء پایه در سطح همی دسموزول
هاي بزرگ در زمان تولد مشخص بعضی از نوزادان با تاول

شوند و برخی دیگر مدتی کوتاه بعد از تولد دچار تاول می
ن کننده وزها تمایل دارند در مناطقی که تحملشوند. تاولمی

ایجاد شوند. در ،هستند و در مناطقی که روي مفاصل هستند
موارد خفیف ممکن است در دوران بزرگسالی شناسایی 

ندرت در مواردي ناشناخته ه بیماري انجام شود و یا حتی ب
2بماند.

ري ـبدون درگیاپیدرمولیز بولوزا معمولاًسیمپلکسنوع 
خارج پوستی یا درگیري محدود خارج پوستی است، درحالی

و دیستروفیک که در انواع همی دسموزومال، جانکشنال 
این شود.متعدد ایجاد میهايري قابل توجه ارگانـدرگی

ده کند. تخمین زمیدرگیراختلال ژنتیکی نادر همه نژادها را
. برنداري رنج میـمریکایی از این بیمآ100000حدود ،شودمی

مورد در 50مریکاآدر EBبر اساس گزارش ثبت ملی بیماران 
2و1ر یک میلیون تولد زنده از این بیماري وجود دارد.ـه

%5لکس، ـوع سیمپـن%92ریباًـان تقـاز این می
بندي مشخص بدون دسته%2جانکشنال و %1دیستروفیک، 

آمار ارائه شده از این بیماري بسیار متغیر است و هستند.
آمار دقیقی درباره این بیماري موجود نیست.

ثبت این بیماران وجود سیستمدر بسیاري از کشورها 
ندارد و در کشورهایی هم که سیستم ثبت بیماري وجود دارد 

اند. میزان شیوع آن را از همه بیماران شناسایی و ثبت نشده
اند و ریکا تخمین زدهـدر اروپا و آم100000در 1تا 20000در 1

با توجه به 2.باشددر میلیون تولد زنده می19میزان بروز آن 
اندازي اینکه در کشورهاي مختلف سیستم ثبت بیماران راه

شده، در ایران نیز ثبت بیماران از سال گذشته آغاز شده 
است و با توجه به اینکه آماري از این بیماران در ایران موجود 
نیست و هیچ بررسی اپیدمیولوژیک در این زمینه وجود 

ماه 9که طی اولیهآماريندارد، بر آن شدیم تا بررسی
داشتیم را آنالیز و EBگذشته از ثبت بیماران در مرکز خانه 

انتشار دهیم.

هاواد و روشـم
سیستم ثبت جامع اندازيدر این طرح پس از راه

اطلاعات بیماران توسط مرکز تحقیقات سوختگی دانشگاه 
شروع به EBسلامت بیمارانخانهعلوم پزشکی ایران در 

هاي سراسر کشور،دانشگاهاران از طریقـراخوان بیمـف
و سایر امکانات در دسترس هاي اجتماعیها، شبکهرسانه

شد و جهت با بیماران تماس گرفته میهمچنینردیم.ک
شد. پس از مراجعه دعوت میEBویزیت پزشک به خانه 

اطلاعات شامل سن، جنس، محل سکونت، نوع بیماري، 
والدین و سابقه بیماري در خانواده و میزان نسبت فامیلی 

شد. تحصیلات توسط پزشک و پرستار مقیم در مرکز ثبت می
ییدیه بیماري توسط پاتولوژي را أسپس بیمارانی که ت

ن در پرونده نوع بیمار ثبت و بیمارانی که تشخیص ای،داشتند
،شدمییید أبیماري را به صورت بالینی توسط پزشک مرکز ت

یید پاتولوژي أبندي و جهت تطبقهEBلیست بیماران در
شد. سپس توسط پزشک معاینه بیمار انجام بیمار معرفی می

هاي مختلف بدن شامل گوارش، گرفت و سلامتی ارگان
ثبت اندامکوتاهیوهاي دندانی، چشمی، روانپزشکیآسیب

صورت کلاسیک جهت ه معاینه کامل از این بیماران بشد.
انجام شد. پس 1مطابق فرم شماره کلات همراه وبررسی مش

ريافزاآوري این بیماران، این اطلاعات با برنامه نرماز جمع
v19SPSSآزمون آماريوANOVA و سپس با استفاده از

آنالیز شدند.LSDزمون تعقیبی آ

هایافته
با توجه ماه شناسایی شدند.9بیمار طی 342در مجموع 

ر کشور ایران فراوانی این بیماري ـنف80000000به جمعیت 
روز و10کمترین سن افراد .باشدمی1000000نفر در 2/4

نفر 165). 86/13±93/10سال داشت (57بیشترین سن 
درصد) 8/51(بیمار177نث و ؤدرصد) از بیماران م2/48(

.)1مذکر بودند (نمودار 
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وزیع فراوانی جنسیت در بیماران اپیدرمولیزت- 1نمودار 
بولوزا

درصد) نفر آنان که 5/34(118از نظر تحصیلات 
دادند دانش آموزان بودند و رین گروه را تشکیل میـبیشت

14درصد) تحصیلات دانشگاهی داشتند و 1/11ار (ـبیم38
.)2(نمودار به مدرسه نرفته بودنددرصد) نفر 1/4(

وزیع فراوانی تحصیلات در بیماران اپیدرمولیزت- 2نمودار 
بولوزا

) بیماران حاصل ازدواج فامیلی دور یا %82(نفر277در
) موارد هیچ نسبت فامیلی بین %18(نفر60نزدیک بودند و 

.)3(نمودار والدین برقرار نبود

نسبت فامیلی در بیماران اوانیتوزیع فر- 3نمودار 
بولوزااپیدرمولیز

بیماري که بیماري آنان توسط پاتولوژیست 102از 
) از نوع دیستروفیک %4/78بیمار (80مشخص شده بود 

نفر11داد. بودند که قسمت اعظم بیماران ما را تشکیل می
) سیمپلکس و سه %8/7نفر (8) نوع جانکشنال و 8/10%(

.)4(نمودار بودکیندلرهم نوع) %9/2مورد (

بولوزاوزیع فراوانی نوع بیماران اپیدرمولیزت-4نمودار 

میزان پراکندگی این بیماران در ایران با ارجحیت در 
، %5/8، سپس استان اصفهان %47هاي تهران استان

.)1وجود داشت (جدول %7/6، فارس %6/7خوزستان 
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بولوزا در سطح راوانی بیماران اپیدرمولیزف- 1جدول 
کشور

درصدفراوانیاستان/محل

929/26تهران
196/5البرز

96/2قم
125/3آذربایجان شرقی
183/5خراسان رضوي

154/4همدان
138/3مازندران

138/3لرستان
42/1سمنان

70/2مرکزي
295/8اصفهان

237/6فارس
26/0بوشهر
83/2گیلان
42/1اردبیل

26/0کرمانشاه
42/1ایلام

55/1چهار محال و بختیاري
13/0خراسان جنوبی

83/2آذربایجان غربی
266/7خوزستان
55/1کردستان

55/1زنجان
55/1سیستان و بلوچستان

83/2کرمان
26/0قزوین

26/0یزد
13/0بدون پاسخ

3420/100کل

د که در نوع دهبه تفکیک نوع بیماري نشان مینتایج 
نث ؤ) م%46(نفر165) مذکر و%54(نفر177دیستروفیک 

)%38(نفر 3مذکر و)%62(نفر5بودند. در نوع سیمپلکس 
نفر 5مذکر و)%54(نفر 6نث بودند و در نوع جانکشنالؤم
مذکر بودند. کیندلر نوع )%100(نث و هر سه مورد ؤم)46%(

ر با انحراف معیا27/12میانگین سنی انواع دیستروفیک 
در نوع و64/15ر ا انحراف معیاب12/21، نوع سیمپلکس 02/8

وده است.ب56/10ر با انحراف معیا50/10دیستروفیک 
نفر5سواد فقط در نوع دیستروفیکبیEBبیمار 

EBسواد در سایر انواع ) وجود داشت و هیچ بیمار بی3/6%(

در سنین مدرسه و در حال EBوجود نداشت. بیشتر بیماران 
تحصیل بودند.

در مورد نسبت فامیلی والدین در نوع جانکشنال همه 
اران داراي نسبت فامیلی والدین بودند ولی نسبت ـبیم

)، در %4/84(نفر65نوع دیستروفیک EBفامیلی والدین در 
) %67(نفر2کیندلرو در نوع)%50(نفر4نوع سیمپلکس

بود.
نشان داد که ارتباط LSDزمون تعقیبی آبا توجه به 

001/0P(وجود داردEBمعناداري بین سن افراد و نوع  =(.
و12/21با میانگین سیمپلکسمیانگین سنی در گروه 

سال بطور معناداري از میانگین سنی در64/15انحراف معیار
07/8انحراف معیارو27/12هاي دیستروفیک میانگین گروه

ود. سال بالاتر ب56/10انحراف معیاربا5/10سال و جانکشنال 
010/0P(به ترتیب  013/0Pو = ) که حاکی از این بود که =

رسند.سن بالاتري میسیمپلکسبیماران 
با کیندلرهمچنین ارتباط معنادار آماري بین گروه

با میانگین 85/5سال و انحراف معیار66/30میانگین سنی
انحراف سال و27/12کـهاي دیستروفیروهـسنی در گ

56/10راف معیارـسال با انح56/10جانکشنالو07/8معیار
001/0Pوجود داشت (به ترتیب  001/0Pو = ) که حاکی از =

به سنین بالاتري کیندلرنوعEBباشد که بیماران این می
رسند. می

از )%80(نفر270دهند کهر نشان میـهاي دیگیافته
نفر260ع غذا،ـی از سختی در بلـاران دچار درجاتـبیم

) %53(نفر181هاي دندانی،بـار آسیچ) بیماران د76%(
تحتانی و ،وقانیـهاي فدر اندامکوتاهیاتی از ـدچار درج

48می وـهاي چشدچار آسیب)%47(نفر160ان،ـانگشت
ی ـلالات روانپزشکـاز اختاتی ـار درجـ) دچ%14(رـنف

بودند.
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بحث
مشخص EBبا توجه به اینکه میزان شیوع و بروز دقیق 

شود.نیست، آمار متعددي از نقاط مختلف دنیا گزارش می
ر ددر میلیون نفر بود، 2/4فراوانی این بیماري در بررسی ما 

در میلیون نفر 10وع این بیماري در استرالیا ـکه شیحالی
سال بود.14میانگین سنی حدود باشد با می

شیوع آن در آمریکا National EB Registryبر اساس 
در میلیون 5/9در کروواسی 8در میلیون نفر گزارش شد.8

ین در اروپا شیوع ا9،در میلیون نفر8در ایتالیا حدود 8،نفر
در اسکاتلند شیوع 2.باشددرمیلیون نفر می10بیماري حدود 

که این 10بالاتري نسبت به بقیه مناطق گزارش شده است
مشخص نیست که این به علت شیوع بالاتر این بیماري در 

به بیماریابی در آن علت دسترسی بیشتره آنجاست یا ب
.باشدمنطقه می

ا مداد این بیماران در جامعه ـکه آمار تعـبا توجه به این
،باشدئه شده سایر کشورها کمتر میهاي ارانـاز میانگی

ور شناسایی ـت که هنوز همه بیماران در کشـن اسـممک
اران در ـد که این بیمـو این به خاطر این باشدـنشده باشن
ال زیاد طی ـاند به احتمدهـآوري شه جمعـماه9طی دوره 

EBرکز ثبت بیماران ـگذر زمان و با ارائه بیماریابی در م

داد به حد میانگین جهلانی ارتقاء یابد و ـشاید این تع
یـو خیل6باشدسیستم ثبت کمتر از موارد انتظار میولاًـمعم

همانطور 8وند.ـشري نمیـراکز رفرانس پیگیـاز بیماران در م
ریباً ـنث تقؤـذکر به مـت جنس مـرفت نسبکه انتظار می

مساوي بود.
ران، ـاستان بزرگ ته6از بیماران ما در %60حدود 

ي، اصفهان، فارس و خوزستان زندگی وراسان رضـالبرز، خ
ن بودند ـهاي کوچک ساکدر استان%40ردند و حدود ـکمی

در انـاز بیمارانش%69که این آمار با آمار کشور استرالیا که 
رهاي ـدر شه%31کردند و رهاي بزرگ زندگی میـشه

روفیکـنوع دیست3EB.اشتدهمخوانی ریباًـکوچک تق
زان در ـد که این میـشاران را شامل میـ، از بیم78%

بسیار 7،%35رالیا ـاست5،%35کانادا 4،%17مقایسه با هند 
بالاتر بود. 

بود که در هند این %11فراوانی نوع جانکشنال حدود 
بود 7%11و در استرالیا نیز حدود 5%11در کانادا 4،%17نسبت 

%3یز حدود نکیندلرکه با آمار ما همخوانی داشت. نوع
7.باشدمی%3/0بودند که در مقایسه با استرالیا 

با کیندلرنوع جانکشنال وEBدر تحقیقات ما فراوانی 
میانگین کشورهاي دیگر تفاوت بارزي ندارد ولی در مورد 

نوع دیستروفیک و سیمپلکس موضوع متفاوت EBبیماران 
از EBاست. بر اساس مطالعات قبلی قسمت اعظم بیماران 

در ایران بر اساس نتایج این مطالعه8.باشدنوع سیمپلکس می
برابر کشورهایی 2شیوع بیماران نوع دیستروفیک بیش از 

باشد و نوع سیمپلکس بسیار شیوعمثل کانادا و استرالیا می
تواند نسبت به سایر کشورها دارد که این اختلاف میکمتري 

باشد یا EBهاي مختلف تشخیص بین گروههمپوشانیعلته ب
انجام تست علت عدم ه بعضی از بیماران نوع سیمپلکس ب

ی به اشتباه الکترونیا بررسی با میکروسکپ ایمونوفلروسنت
. همچنین ممکن دیستروفیک تشخیص داده شده باشند

علت اینکه بیماري در ه دیستروفیک ببیماران نوع ،است
تشخیص نوع سیمپلکس شدیدتر است، اینها نسبت به

تمایل بیشتري براي حضور و ثبت و انجام تر و نیز راحت
د به تدریج تعدابه همین دیل احتمالاً.نداهپاتولوژي داشت

بیماران نوع سیمپلکس افزایش خواهد یافت. همچنین بهتر 
انجام هاي دقیق تشخیصی مجدداًمه بیماران تستاست در ه

و نوع بیماري مشخص شود.

گیرينتیجه
راه اندازي سیستم ثبت اطلاعات بیماران اپیدرمولیز با 

بولوزا توسط مرکز تحقیقات سوختگی دانشگاه علوم پزشکی 
آوري شده تا این مقطع اطلاعات جمعوEBایران در خانه 

بولوزا در ایران کمتر از سایر میزان فراوانی اپیدرمولیز
ادامهبا به احتمال زیاد به مرور زمان و باشد که کشورها می

اغلب این خواهد یافت. بیماریابی تعداد این بیماران افزایش 
بیماران در چهار استان تهران، اصفهان، خوزستان و فارس 

و هاي خانه سلامت شود شعبهکنند و پیشنهاد میگی میزند
نیز امکانات درمانی مناسب این بیماران در این چهار استان 

همچنین به طور واضح نوع دیستروفیک شایعتر تمرکز یابد. 
دهنده که نشانباشداز مطالعات همه کشورهاي دیگر می

به این دلیل پیشگیري از . ایران استشدت بیشتر بیماري در
ي اهمیت هاي زمان باردارطریق بررسی ژنتیکی و نیز تست

ادامه بیماریابی و نیز تشخیص دقیق اي دارد. با این همه ویژه
هاي ایمونوفلورسنت و میکروسکپ نوع بیماري با تست

شیوع دقیق انواع این بیماري ،الکترونی کمک خواهد کرد
به تدریج و با ثبت شودهمچنین حدس زده میتعیین گردد.

کس اضافه گردد.به تعداد بیماران سیمپل،افراد مبتلاکامل
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Abstract:

Epidemiology of the Epidermolysis Bullosa Disease in Iran

Farokh Forghani S. MD*, Fatemi M. J. MD**, Asadpour F. BSc***

Araghi Sh. BSc****, Noori A. MD*****

(Received: 20 April 2016 Accepted: 15 Sep 2016)

Introduction & Objective: Epidermolysis Bullosa is a group of inherited bullous disorders
characterized by massive blistering of the skin developing in response to minor trauma. The presented
statistics of this disorder varies a lot in the world and there is not an exact fact about this disease. In a lot of
countries, there is not an EB patient registry system and all of these patients are not diagnosed and
recorded. Since the first steps of EB patients’ registry have been started in Iran, we decided to collect,
analyze and publicize patients’ statistical data in Iran.

Materials & Methods: After launching a conclusive EB patient data registry system by Burn
Research Center of Iran University of Medical Sciences, we started to call patients to EB patient health
house. Patients’ information such as age, gender, address, educational status, parents’ family relation and
pathology result were recorded. Then the physician examined the patients’ different parts of the body such
as gastrointestinal system, teeth damages, age damages, psychological problems and contracture of upper
and lower limbs were registered. This information was analyzed by statistical program.

Results: 342 of EB patients have been diagnosed and registered in Iran (4.2 patient in 100.000 person)
with an approximately equal ratio between males and females. Most of the patients were in the school age
and students and about 11% of them and academic studies. In 82% of them there was a close or far family
relation. The majority patients’ diagnosis was based on clinical tests and less than one third had
pathological approval, among which 78% of the patients were of dystrophic type, 10% junctional and about
8% of simplex type. Most of the complications included first dysphasia and in the second place tooth
damage.

Conclusions: Based on this study, the frequency of EB in Iran is less than other countries. Although,
the data completion is to be done in order to screen all the patients. The majority of the patients live in
Tehran, Isfehan, Khozestan and Fars and the dystrophic type in Iran is significantly more common with a
great difference in comparison to other countries. Patients screening and assessment based on pathology
leads to an exact disease type determination. It is considered that gradually, registering all the patients, the
number of simplex type patients is increased.

Key Words: Epidemiology, Epidermolysis Bullosa, Iran
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