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 اپیدرمولیز بولوسا

 )سندروم پروانه ای(

 بنیاد ژنتیک استان تهران

 

 

ثیوبری ارثی در  یک تی()ای اپیذرهَلیس تَلَسا

ٍ ًَع ضذیذ آى ثبضذ کِ در پَست ّبی پَستی هیثبفت
 ایجبد تبٍل ًظیز دّبى ٍ هزی غطبی هخبعیحتی در 

  .کٌذکٌذ. ضذت ثیوبری اس هلاین تب کطٌذُ تغییز هیهی

در توبهی گزٍُ  ٍ است ۵۰۰۰۰در  ۱ثیوبری ضیَع ایي 
ّبی قَهی ٍ ًضادی رخ هی دّذ ٍ ثِ عَر هسبٍی ثز هزداى 

 .ٍ سًبى اثز هی کٌذ

پَست ثِ ضذت ضکٌٌذُ خَاّذ ضذ ٍ  ایي ثیوبریدر 
ّبی پَستی را جذا ِکَچکتزیي اصغکبک یب آسیجی لای

 خغزدر هؼزض  هجتلاکٌذ. افزاد هی کزدُ ٍ ایجبد تبٍل

 .ثبضٌذهی َستسزعبى پ

ثب (simplex)  ثی سبدُثی، ایضکل ّبی اصلی ای

ثب  (junctional) ثی اتصبلی، ایالگَی ٍراثت غبلت

 ثی اضوحلالیای الگَی ٍراثت هغلَة ٍ

(dystrophic)  ّستٌذغبلت  ٍ ثب الگَی ٍراثت هغلَة 

ثی اضوحلالی ضذیذتزیي کِ ًَع هغلَة ضبیؼتز هیجبضذ. ای

 ثبضذ.هیضکل ثیوبری 

 

: تْزاى، اکجبتبى، خیبثبى ًفیسی، رٍثزٍی دفتز ستبدی ًطبًی
۲۰، ٍاحذ ۵ٍرسضگبُ راُ آّي، سبختوبى سبیِ، عجقِ  

پلاک آسهبیطگبُ: تْزاى، ثلَار کطبٍرس، خیبثبى ٍصبل، ًطبًی 
 ۵، ٍاحذ ۳عجقِ ، سبختوبى ٍصبل، ۱۱۷

 ۴۴۶9۵۶۶۴تلفي 
 ۴۴۶9۵۶۶۳فکس 

پست الکتزًٍیک: 

gnetic.foundation@gmail.com 
 

 :علاین کلی

 خزخز کزدى صذا، سزفِ یب هطکلات تٌفسی
 دیگز

َریشش ه 

تبٍل سدى ًشدیک چطن ٍ ثیٌی 

 تبٍل سدى ًشدیک دّبى ٍ گلَ ٍ ایجبد هطکل
 در خَردى ٍ ثلؼیذى

 تبٍل سدى پَست ثؼذاس آسیت ّبی جشیی یب
 تغییز دهب

ٍجَد تبٍل در ثذٍ تَلذ 

 دًذاًی هثل پَسیذگیهطکلات 

اس دست دادى یب تؼییز ضکل ًبخي 
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 :ًحَُ ٍراثت

صى ثیوبری اس تٌْب یکی اس ٍالذیي کِ  در ًَع غبلت

 ثِثیوبری را داضتِ ثِ ارث ثزدُ هی ضَد، ٍ در آًجب 

 یک ًَسادهوکي است ّز ثبرداری در  درصذ ۵۰احتوبل 

صى ثیوبری اس ّز دٍ ٍالذ ثِ . در ضکل هغلَة، هجتلا ضَد

 ثیوبریضَد. ّیچیک اس ٍالذیي ًطبًِ ّبیارث ثزدُ هی

( ثب ۴ثِ  ۱درصذی ) ۲۵ٍ یک احتوبل  را ًطبى ًذادُ اًذ

ثیطتز اس  ثیوبر ضَد.ّز ثبرداری ٍجَد دارد کِ یک ًَساد 

صى ضٌبختِ ضذُ اًذ کِ ػلل اصلی اضکبل هختلف  ۱۰

 ِ ترتیة تَلذجٌسیت کَدک ٍ ًًِ  .ثی ّستٌذای

کٌذ کِ کذام کَدک یا چِ تعذاد از هعیي ًوی

تچِ ّا در خاًَادُ ای کِ شى هعیَب دارًذ 

 تیوار شًَذ.

 

 :پیشگیری

ثی در ِ دار ضذى دارًذ ٍ سبثقِ ایچثزای افزادی کِ قصذ ث

تَصیِ هی ضَد.  صًتیک هطبٍرُ  ضبى ٍجَد دارد،خبًَادُ

ًاشی از ازدٍاج  تیتسیاری از افراد هثتلا تِ ای

پیشگیری از ازدٍاج تاشذ. ترای فاهیلی ٍالذیي هی

 .فاهیلی پرّیس کٌیذ

 

 درهاى

ّبی حوبیتی سیز ثی درهبى قغؼی ًذارد، اهب درهبىای
 هیتَاًٌذ در کبّص رًج کَدک هَثز ثبضٌذ:

 جلَگیزی اس تبٍل-

 هزاقجت اس پَست تبٍل سدُ-

 درهبى ػفًَت-

 رهبى هطکلات تغذیِ اید-

 درهبى هزثَط ثِ جزاحی-

 جلَگیزی اس تحلیل هفبصل-

کِ تحت ثزرسی هی  ثیایدرهبى ّبی دیگز -
ٍ پزٍتئیي درهبًی  ثبضٌذ ضبهل صى درهبًی

 .ثبضٌذیه

 

 :تشخیص

ثِ  ثیوبرتَاًٌذ ثفْوٌذ هی ثب ًوًَِ ثزداریهتخصصبى پَست 

تکٌیک ّبی اخیز ایي اهکبى را  ثی هجتلا است.چِ ًَع ای

ثِ  ّبی هؼیَة را در ثیوبراى هجتلاثِ ٍجَد آٍردُ اًذ کِ صى

ی آًْب تطخیص دّین. ّن ایٌک ثی ٍ اػضبی خبًَادُای

در ّفتِ  تَاًذ تَسظ آهٌیَسٌتشهی تطخیص پیص اس تَلذ

در اثتذای ( CVS) جٌیٌییب ًوًَِ ثزداری اس پزسّبی  ٍ ۱۶

در صَرتی کِ آسهبیص  .ی دّن ثبرداری اًجبم ضَدّفتِ

ُ خبًَادپیص اس تَلذ اثتلا جٌیي ثِ ثیوبری را هطخص کٌذ 

تَاًٌذ در صَرت توبیل دستَر سقظ را اس هزاجغ قبًًَی هی

 .درخَاست ًوبیٌذ

 


