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NGHI£N CøU §ÆC §IÓM L¢M SµNG BÖNH LY TH¦îNG B× BäNG N¦íC BÈM SINH  
T¹I BÖNH VIÖN NHI TRUNG ¦¥NG 

 
Lª ThÞ Minh H­¬ng, Ph¹m ThÞ Mai H­¬ng 

BÖnh viÖn Nhi Trung ­¬ng 
TãM T¾T 
Môc tiªu: Kh¶o s¸t ®Æc ®iÓm l©m sµng, biÕn chøng 

vµ thÓ l©m sµng bÖnh ly th­îng b× bäng n­íc bÈm sinh 
(EB) t¹i bÖnh viÖn Nhi T¦ tõ 1/11/2010 ®Õn1/ 9/2011.  

Ph­¬ng ph¸p: m« t¶ c¾t ngang.  
KÕt qu¶: cã 30 trÎ ly th­îng b× bäng n­íc bÈm sinh, 

trong ®ã bÖnh nh©n lín nhÊt lµ 13 tuæi, bÖnh nh©n nhá 
nhÊt lµ 7 giê tuæi, tØ lÖ nam/n÷ = 1/1, tiÒn sö 5 bÖnh 
nh©n cã anh (em) ruét m¾c bÖnh t­¬ng tù. TriÖu chøng 
l©m sµng vµ biÕn chøng hay gÆp cña EB lµ: Bäng n­íc 
ë da 100%, loÐt niªm m¹c miÖng 73,3%, bÊt th­êng 
mãng 50%, ®au 71,4%, ngøa 57,1%, t¸o bãn 43,3%, 
r¨ng cïn mñn, rông r¨ng 26,7%, suy dinh d­ìng 30%, 
thiÕu m¸u 60%, dÝnh c¸c ngãn ch©n hoÆc ngãn tay 
30%. Tû lÖ tö vong 6,7 %. C¸c thÓ l©m sµng cña EB: 
66,7% bÖnh nh©n thÓ ®¬n gi¶n (EBS), 30,0% bÖnh 
nh©n thÓ lo¹n d­ìng (DEB) vµ 3,3% bÖnh nh©n thÓ 
tiÕp nèi (JEB).  

KÕt luËn: EB lµ mét bÖnh di truyÒn víi ®Æc ®iÓm 
100% bÖnh nh©n cã bäng n­íc, trît da ngay tõ nhá vµ 
cã nhiÒu biÕn chøng nÆng nÒ, ®Æc biÖt thÓ lo¹n d­ìng 
vµ tiÕp nèi g©y biÕn d¹ng chi, tû lÖ tö vong cao. 

Tõ khãa: bÖnh ly th­îng b× bäng n­íc bÈm sinh, 
trÎ em 

Summary 
Epidermolysis bullosa (EB) comprises a group 

genetically determined skin fragility disorders 
characterized by blistering of skin and mucosa 
following mild mechanical trauma. Our study to survey 
on clinical findings, complications and classified of EB 
in the patients with EB in National Hospital of 
Pediatrics from 1/11/2010 to / 9/2011. Results: 30 
children with diagnosed EB, the oldest child was 13 
years old, the youngest child was 7 hours after birth. 
The ratio mal/female = 1/1. Sibling with EB: 5/30. 
There were typical clinical findings and complications: 
Blisters 100%, oral problems 73.3%, nail problems 
50%, pain 71.4%, itching 57.1%, constipation 43.3%, 
teeth problems 26.7%, malnutrition 30%, anaemia 
60%, syndactyl 30%, death 6.7%. The classified of EB 
base on clinical findings: EBS 66.7%, DEB 30%, JEB 
3.3%. 

Keywords: Epidermolysis bullosa, children, 
National Hospital of Pediatrics 

§ÆT VÊN §Ò 
Ly th­îng b× bäng n­íc bÈm sinh lµ mét nhãm 

bÖnh di truyÒn hiÕm gÆp víi biÓu hiÖn da vµ niªm m¹c 
dÔ tæn th­¬ng h×nh thµnh bäng n­íc sau nh÷ng sang 
chÊn nhÑ. BÖnh cã nhiÒu thÓ l©m sµng víi th­¬ng tæn 
kh«ng nh÷ng biÓu hiÖn ë da mµ cßn ë r¨ng, tãc, mãng, 
hoÆc ®­êng tiªu hãa [1]…BÖnh ¶nh h­ëng ®Õn chÊt 
l­îng cuéc sèng cña trÎ tõ nhÑ ®Õn nÆng. ThÓ nÆng cã 
nhiÒu biÕn chøng vµ tû lÖ tö vong do nhiÔm trïng huyÕt 

vµ ung th­ da cao. Tiªn l­îng bÖnh phô thuéc vµo thÓ 
bÖnh vµ kh¶ n¨ng ch¨m sãc vÕt th­¬ng [3].  

T¹i ViÖt Nam ch­a cã nghiªn cøu nµo vÒ bÖnh ly 
th­îng b× bäng n­íc bÈm sinh, do ®ã chóng t«i tiÕn 
hµnh nghiªn cøu bÖnh nµy víi môc tiªu:  

M« t¶ c¸c ®Æc ®iÓm l©m sµng, biÕn chøng vµ ph©n 
lo¹i c¸c thÓ dùa trªn l©m sµng cña bÖnh ly th­îng b× 
bäng n­íc bÈm sinh.  

PH¦¥NG PH¸P NGHI£N CøU 
1. §èi t­îng  
1.1. Tiªu chuÈn lùa chän bÖnh nh©n: 
TrÎ  15 tuæi, ®­îc chÈn ®o¸n bÖnh ly th­îng b× 

bäng n­íc bÈm sinh dùa vµo c¸c ®Æc ®iÓm l©m sµng: 
Bäng n­íc, trît da ®Æc tr­ng xuÊt hiÖn sím sau sinh, 
t¸i ph¸t th­êng xuyªn, nhÊt lµ vïng t× ®Ì, sau sang 
chÊn vµ cä s¸t [5]. 

 BÖnh nh©n vµ bè mÑ ®ång ý tham gia nghiªn cøu. 
Theo dâi NC t¹i bÖnh viÖn Nhi TW tõ 1/11/2010 

®Õn1/9/2011. 
1.2. Tiªu chuÈn lo¹i trõ:BÖnh nh©n bÞ bÖnh bäng 

n­íc do nguyªn nh©n kh¸c 
2. Ph­¬ng ph¸p 
2.1. ThiÕt kÕ nghiªn cøu: m« t¶ c¾t ngang.  
Cì mÉu vµ chän mÉu: thuËn tiÖn (bÖnh hiÕm gÆp) 
2.2. Ph­¬ng ph¸p thu thËp sè liÖu  
- Bªnh nh©n ®ñ tiªu chuÈn chän vµo nghiªn cøu 

®­îc kh¸m l©m sµng, khai th¸c bÖnh sö, tiÒn sö, tuæi, 
giíi, kh¸m ®¸nh gi¸ thÓ l©m sµng, t×nh tr¹ng dinh 
d­ìng vµ xÐt nghiÖm ®¸nh gi¸ t×nh tr¹ng thiÕu m¸u. 

- Sè liÖu thu thËp theo mÉu bÖnh ¸n nghiªn cøu.  
- Theo dâi, t×m hiÓu c¸c biÕn chøng cña bÖnh (tö 

vong, suy dinh d­ìng, biÕn d¹ng ch©n tay, h¹n chÕ 
vËn ®éng…). 

Ph©n lo¹i c¸c thÓ l©m sµng EB [4]  
§Æc ®iÓm EBS JBS DEB 
Bäng n­íc + + + 

Trît da + + + 

Tæn th­¬ng mãng Lo¹n s¶n 
mãng 

Lo¹n s¶n 
mãng 

MÊt mãng 

Tæn th­¬ng r¨ng B×nh th­êng Cïn vµ mÊt 
r¨ng 

Cïn vµ mÊt 
r¨ng 

Néi t¹ng liªn quan - + + 
DÝnh ngãn ch©n tay kh«ng kh«ng cã 

TiÕn triÓn C¶i thiÖn theo 
tuæi 

Th­êng tö 
vong tr­íc 2 

tuæi 

Nguy c¬ K 
biÓu m« da 

 
4. Xö lý sè liÖu: Ph­¬ng ph¸p thèng kª y häc, EPI-

info vµ Stata 8.0.  
KÕT QU¶ NGHI£N CøU 
Tæng sè bÖnh nh©n ®­îc chÈn ®o¸n EB ®­îc ®­a 

vµo nghiªn cøu: 30 
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B¶ng 1: Mét sè ®Æc ®iÓm chung cña ®èi t­îng 
nghiªn cøu: 

§Æc ®iÓm Sè l­îng(n) % 
S¬ sinh 8 26,7 

1- 12 th¸ng 4 13,3 
1 – 5 tuæi 15 50,0 

Tuæi 

>5 tuæi 3 10,0 
Nam 16 53,3 Giíi 
N÷ 14 46,7 

TiÒn sö gia ®×nh cã an (em) ruét m¾c 
bÖnh t­¬ng tù 5 16,7 

 
B¶ng 2: C¸c triÖu chøng l©m sµng vµ biÕn chøng 

bÖnh EB 
TriÖu chøng l©m sµng Sè l­îng (n) Tû lÖ (%) 

Bäng n­íc 30 100,0 
Tæn th­¬ng niªm m¹c miÖng 22 73,3 

Tæn th­¬ng c¸c mãng 15 50,0 
R¨ng bÊt th­êng 8 26,7 

§au c¸c vïng da tæn th­¬ng 21 70,0 
Ngøa 14 46,7 

 
B¶ng 3: Mét sè biÕn chøng hay gÆp 

Mét sè biÕn chøng Sè l­îng (n) Tû lÖ (%) 
DÝnh ngãn tay, ngãn ch©n 9 30,0 

H¹n chÕ vËn ®éng 8 26,7 
T¸o bãn 13 43,3 

Suy dinh d­ìng 9 30,0 
T×nh tr¹ng thiÕu m¸u 18 60,0 

Tö vong 2 6,7 
 
B¶ng 4: Ph©n lo¹i theo c¸c thÓ l©m sµng 

ThÓ l©m sµng Sè l­îng (n) Tû lÖ % 
ThÓ ®¬n gi¶n 20 66,7 
ThÓ tiÕp nèi 1 3,3 

ThÓ lo¹n d­ìng 9 30,0 
Tæng sè 30 100% 

 
BµN LUËN  
1. Mét sè ®Æc ®iÓm chung cña ®èi t­îng nghiªn 

cøu: 
- Ph©n bè theo giíi: Theo c¸c tµi liÖu [2; 4] c¶ 3 

thÓ EB tØ lÖ nam: n÷ c©n b»ng, trong nghiªn cøu cña 
chóng t«i tû lÖ nam:n÷ = 1:1. Nguyªn nh©n bÖnh EB do 
bÊt th­êng c¸c gen m· hãa protein cÊu tróc cña da, cã 
tÝnh chÊt di truyÒn, ®a sè c¸c gen n»m trªn nhiÔm s¾c 
thÓ th­êng nªn tû lÖ nam/n÷ lµ ngang nhau. 

- Ph©n bè theo tuæi: Trong nghiªn cøu nµy chóng 
t«i tÝnh tuæi hiÖn t¹i cña bÖnh nh©n t¹i thêi ®iÓm ®Õn 
kh¸m trong thêi gian nghiªn cøu. BÖnh nh©n lín tuæi 
nhÊt trong nghiªn cøu nµy lµ 13 tuæi, bÖnh nh©n nhá 
nhÊt lµ 7 giê tuæi. Ph©n bè theo c¸c løa tuæi cho thÊy: 
MÆc dï bÖnh EB th­êng xuÊt hiªn tæn th­¬ng tõ ngay 
sau sinh, nh­ng bÖnh nh©n ®Õn kh¸m t¹i bÖnh viÖn 
Nhi TW víi nhiÒu ®é tuæi kh¸c nhau. Cã thÓ EB lµ mét 
bÖnh hiÕm víi sù ®a d¹ng cña c¸c thÓ l©m sµng nªn 
c¸c tuyÕn y tÕ c¬ së th­êng sÏ chuyÓn lªn bÖnh viÖn 
Nhi TW hoÆc ViÖn da liÔu TW ®Ó chÈn ®o¸n. 

- TiÒn sö gia ®×nh: Khai th¸c tiÒn sö gia ®×nh 
chóng t«i x¸c ®Þnh ®­îc 5 bÖnh nh©n cã anh (chÞ, em) 

ruét m¾c bÖnh t­¬ng tù. Trong ®ã cã mét gia ®×nh cã 2 
trÎ ®Òu bÖnh thÓ rÊt nÆng vµ ®Òu tö vong trong giai 
®o¹n s¬ sinh v× biÕn chøng nhiÔm trïng huyÕt. Nh­ 
vËy, tuy ch­a xÐt nghiÖm ®­îc gen nh÷ng qua ph¶ hÖ 
chóng t«i thÊy bÖnh EB cã liªn quan ®Õn di truyÒn râ 
rÖt.  

2. §Æc ®iÓm l©m sµng cña EB 
100% bÖnh nh©n nhËp viÖn víi lý do cã th­¬ng tæn 

da nÆng cã bäng n­íc to nhÏo, dËp vì vµ trît da.  
- Tæn th­¬ng da: Th­êng tõ ngay sau ®Î, trît mÊt 

da thµnh m¶ng lín tõ gèi ®Õn bµn ch©n. 100% bÖnh 
nh©n trong nghiªn cøu cña chóng t«i ®Òu cã th­¬ng 
tæn ban ®Çu ë c¸c chi, ®Æc biÖt lµ c¼ng ch©n, gãt ch©n, 
bµn ch©n. §©y lµ nh÷ng vïng dÔ dµng cä x¸t do vËn 
®éng nhiÒu, lµ vÞ trÝ thuËn lîi cho viÖc ph¸t bÖnh. 
Th­¬ng tæn c¬ b¶n bäng n­íc lµ th­¬ng tæn chøa dÞch 
láng trong, kÝch th­íc kho¶ng trªn 1cm. Th­¬ng tæn c¬ 
b¶n vµ theo suèt cuéc ®êi cña trÎ EB lµ môn n­íc, 
bäng n­íc, trît da. 100% bÖnh nh©n cã bäng n­íc, 
trît da. Môn n­íc chØ gÆp tho¸ng qua v× cã sù li t¸ch 
th­îng b× nªn môn n­íc nhanh chãng chuyÓn sang 
thµnh bäng n­íc, nh÷ng tr­êng hîp nµy th«ng th­êng 
lµ EB thÓ n«ng (EBS) [4]. 

- Tæn th­¬ng niªm m¹c: 22 bÖnh nh©n trong 
nghiªn cøu nµy (chiÕm 73,3%) cã th­¬ng tæn niªm 
m¹c kÌm theo. Tû lÖ tæn th­¬ng niªm m¹c miÖng kh¸ 
cao, cã thÓ vïng miÖng lµ n¬i dÔ x¶y ra sang chÊn khi 
¨n, uèng vµ mét sè trÎ cã thãi quen ®­a ®å ch¬i vµo 
miÖng. Niªm m¹c miÖng xuÊt hiÖn c¸c vÕt trît bong 
rép ë l­ìi, niªm m¹c hÇu häng g©y ch¶y m¸u khiÕn trÎ 
trÎ ®au ®ín khã ¨n [2].  

- Tæn th­¬ng mãng: cã 15 bÖnh nh©n (50%) biÓu 
hiÖn kh«ng cã mãng, lo¹n d­ìng mãng, mãng mäc 
kh«ng b×nh th­êng chØ lµ c¸c côc sõng sï s× mÐo mã. 
BÊt th­êng mãng gÆp ë c¶ ë thÓ EB ®¬n gi¶n vµ thÓ 
EB lo¹n d­ìng [4]. ë thÓ lo¹n d­ìng th­êng kh«ng cßn 
mãng, lóc nµy c¸c ngãn dÝnh thµnh mét khèi vµ cã thÓ 
mãng n»m trong bäc khèi ®ã. 

- R¨ng: bÊt th­êng, biÓu hiÖn mñn, rông r¨ng gÆp ë 
8 bÖnh nh©n do hËu qu¶ cña suy dinh d­ìng, vÖ sinh 
r¨ng miÖng vµ th­¬ng tæn trong miÖng [4]. 

- §au (70,0%), hÇu hÕt trÎ EB bÞ ®au ®ín ngay c¶ 
khi va ch¹m nhÑ, nhÊt lµ khi t¾m c¸c th­¬ng tæn hë bÞ 
ch©m chÝch bëi lµn n­íc [1]. 

- Ngøa 46,7% gÆp ë nh÷ng trÎ lín trªn 3 tuæi, 
nh÷ng trÎ løa tuæi nhá h¬n kh¶ n¨ng ng«n ng÷ cña trÎ 
ch­a hoµn chØnh nªn trÎ biÓu hiÖn khi c¬ thÓ kh«ng 
®­îc tho¸i m¸i b»ng c¸ch quÊy khãc, ngøa cã thÓ ®¹p 
cä c¸c ch©n vµo nhau hoÆc gi¬ tay cµo g·i ë nh÷ng 
vïng trong tÇm víi cña trÎ. 

3. C¸c biÕn chøng cña bÖnh EB th­êng gÆp 
- DÝnh ngãn tay hoÆc dÝnh c¸c ngãn ch©n: cã 

30% bÖnh nh©n bÞ dÝnh c¸c ngãn hÇu hÕt gÆp trong thÓ 
lo¹n d­ìng, biÓu hiÖn nÆng nhÊt lµ kh«ng cßn h×nh hµi 
cña bµn ch©n, bµn tay mµ chØ lµ mét khèi dÝnh gièng 
nh­ chiÕc g¨ng côt ngãn (mitten-like) ¶nh h­ëng ®Õn 
vËn ®éng vµ sinh ho¹t cña bÖnh nh©n [4]. 

- ¶nh h­ëng vËn ®éng: do biÕn chøng cña sÑo 
lµm trÎ bÞ biÕn d¹ng dÝnh ngãn tay ch©n g©y ¶nh h­ëng 
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®Õn vËn ®éng b×nh th­êng hµng ngµy, mét sè trÎ kh¸c 
do sù va ch¹m g©y h×nh thµnh bäng n­íc vµ g©y ®au 
®ín lµm ¶nh h­ëng ®Õn sù vËn ®éng vµ n¨ng ®éng 
cña trÎ. HÇu hÕt c¸c trÎ kh«ng tù vËn ®éng vµ sinh 
ho¹t ®­îc nh­ c¸c trÎ b×nh th­êng nªn lu«n cÇn cã 
ng­êi gióp ®ì.  

- T¸o bãn: 13 bÖnh nh©n (43,3%) lu«n bÞ triÖu 
chøng t¸o bãn g©y ch¶y m¸u niªm m¹c hËu m«n. 
Nguyªn nh©n cã thÓ lµ hËu qu¶ cña chÕ ®é dinh d­ìng 
kh«ng ®a d¹ng vµ kh«ng ®ñ chÊt x¬ kÕt hîp víi th­¬ng 
tæn vïng hËu m«n lµm trÎ sî ®¹i tiÖn [1].  

- Suy dinh d­ìng vµ thiÕu m¸u: nguyªn nh©n suy 
dinh d­ìng trong EB do th­¬ng tæn ë da lu«n bÞ tho¸t 
dÞch huyÕt t­¬ng kÌm theo nh÷ng tæn th­¬ng niªm m¹c 
miÖng, r¨ng yÕu lµm cho trÎ ¨n uèng khã kh¨n, thiÕu 
dinh d­ìng. KÌm theo c¬ thÓ lu«n ®ßi hái nhu cÇu dinh 
d­ìng cao h¬n ®Ó lµnh vªt th­¬ng [1]. Trong nghiªn 
cøu nµy t×nh tr¹ng trÎ suy dinh d­ìng ®é I-II lµ chñ yÕu 
(-SD) chiÕm 30%. Cã 60,0% trÎ cã huyÕt s¾c tè Hb 
gi¶m d­íi 10g/L, trong ®ã 1 bÖnh nh©n sè thiÕu m¸u 
trÇm träng Hb 5,9 g/l, truyÒn m¸u nhiÒu lÇn.  

- ¶nh h­ëng m¾t: 26,7% bÖnh nh©n bÞ ¶nh h­ëng 
®Õn m¾t nh­: thÞ lùc gi¶m, ®ôc thÓ thñy tinh, sÑo gi¸c 
m¹c, l¸c. 

- Tö vong: 2 bÖnh nh©n tö vong chiÕm 6,7% tæng 
bÖnh nh©n EB. §Æc biÖt 1 bÖnh nh©n thÓ thÓ tiÕp nèi, 
bÖnh nh©n khëi ph¸t ngay sau ®Î, th­¬ng tæn da lan 
táa, bÖnh nh©n lu«n lu«n trong t×nh tr¹ng thë m¸y, nu«i 
d­ìng qua sonde vµ ®­êng tÜnh m¹c, t×nh tr¹ng toµn 
th©n trÎ suy kiÖt nhanh vµ trÎ mÊt trong thêi k× s¬ sinh 
do nhiÔm trïng huyÕt. Gia ®×nh bÖnh nh©n nµy cã tiÒn 
sö 1 trÎ trai còng m¾c bÖnh nh­ ch¸u vµ tö vong trong 
giai ®o¹n s¬ sinh. 1 bÖnh nh©n kh¸c thÓ lo¹n d­ìng, 
còng ®­îc chÈn ®o¸n trong thêi kú s¬ sinh, t×nh tr¹ng 
nÆng dÇn, suy dinh d­ìng vµ tö vong sau 4 th¸ng do 
nhiÔm trïng huyÕt. Trªn thÕ giíi c¸c nghiªn cøu ®Òu 
c«ng bè trÎ bÖnh EB thÓ lo¹n d­ìng vµ tiÕp nèi diÔn 
biÔn rÊt nÆng, th­êng 80% tö vong trong vßng 2 n¨m 
®Çu ®êi [2]. 

4. Ph©n lo¹i c¸c thÓ l©m sµng EB 
Chóng t«i ph©n lo¹i dùa vµo ®Æc ®iÓm l©m sµng, 

thêi gian khëi ph¸t bÖnh vµ qu¸ tr×nh tiÕn triÓn cña 
bÖnh, kÕt qu¶ thu ®­îc ë b¶ng 3: 

- Cã 20 bÖnh nh©n EB thÓ ®¬n gi¶n chiÕm 66,7%, 
chóng t«i nhËn thÊy nh÷ng trÎ nµy th­¬ng tæn da Ýt 
phøc t¹p, bäng n­íc, môn n­íc n«ng, dÔ vì, th«ng 
th­êng khái kh«ng ®Ó l¹i sÑo, trõ khi cã béi nhiÔm. 
Trong sè c¸c bÖnh nh©n EB thÓ ®¬n gi¶n cã 6 trÎ cã 
tæn th­¬ng niªm m¹c miÖng, nh­ng ë møc ®é nhÑ Ýt 
g©y ¶nh h­ëng ®Õn ¨n, uèng nªn kh«ng ¶nh h­ëng 
®Õn ph¸t triÓn thÓ chÊt. 

- 9 bÖnh nh©n (30,0%) ®­îc xÕp vµo nhãm EB cã 
lo¹n d­ìng (DEB), hÇu hÕt trÎ DEB cã kÌm theo lo¹n 
d­ìng mãng, mãng lµ mét côc sõng dµy th« sï s×, 
kh«ng cßn h×nh thï b×nh th­êng cña mãng, mét sè trÎ 
kh«ng cßn mãng, tÊt c¶ c¸c ngãn tay, ngãn ch©n dÝnh 
l¹i thµnh khèi. Ngoµi ra, bÖnh nh©n DEB cßn biÓu hiÖn 

bÖnh ë mét sè néi t¹ng nh­: tiªu hãa (thùc qu¶n loÐt 
trît ch¶y m¸u, hÑp), h« hÊp (thanh qu¶n seo g©y chit 
hÑp)… 

- 1 bÖnh nh©n chóng t«i xÕp vµo thÓ tiÕp nèi, bÖnh 
nh©n khëi ph¸t ngay sau ®Î, th­¬ng tæn da lan táa, 
bong trît c¸c niªm m¹c miÖng, h« hÊp g©y suy h« hÊp 
ph¶i thë m¸y, nu«i d­ìng qua sonde vµ ®­êng tÜnh 
m¹c, t×nh tr¹ng toµn th©n trÎ suy kiÖt nhanh vµ trÎ mÊt 
trong thêi k× s¬ sinh.  

Tãm l¹i: ®©y lµ mét nghiªn cøu l©m sµng ®Çu tiªn 
vÒ bÖnh ly th­îng b× bäng n­íc bÈm sinh t¹i bÖnh viÖn 
Nhi TW. Trong nghiªn cøu nµy tØ lÖ bÖnh gi÷a c¸c thÓ 
kh¸c biÖt so víi c¸c b¸o c¸o trªn thÕ giíi v× ®©y lµ mét 
nghiªn cøu trong bÖnh viÖn, kh«ng ph¶i nghiªn cøu 
trong quÇn thÓ nªn ch­a ph¶n ¸nh ®óng tû lÖ bÖnh EB 
nèi chung vµ tû lÖ c¸c thÓ l©m sµng trong EB nãi riªng. 
MÆc kh¸c, chóng t«i ch­a cã ®iÒu kiÖn ®Ó sinh thiÕt da 
vµ c¸c kü thuËt kÝnh hiÓn vi ®iÖn tö hoÆc miÔn dÞch 
huúnh quang ®Ó chÈn ®o¸n x¸c ®Þnh c¸c thÓ EB. §a 
sè nh÷ng thÓ nhÑ, gia ®×nh bÖnh nh©n tù ch¨m sãc t¹i 
nhµ mµ kh«ng ®Õn c¬ së y tÕ, chØ nh÷ng thÓ nÆng, 
nhiÒu bÖnh phèi hîp hoÆc khi ®· cã biÕn chøng gia 
®×nh míi cho bÖnh nh©n ®Õn kh¸m.  

KÕT LUËN 
Nghiªn cøu 30 bÖnh nh©n EB chóng t«i thu ®­îc 

mét sè nhËn xÐt sau: 
- TØ lÖ nam: n÷ = 1: 1. Tuæi bÖnh nh©n lín tuæi nhÊt 

lµ 13 tuæi, bÖnh nh©n nhá nhÊt lµ 7 giê tuæi. Tû lÖ gia 
®×nh cã anh chÞ em m¾c bÖnh EB: 5/30 bÖnh nh©n cã 
anh hoÆc chÞ còng m¾c bÖnh t­¬ng tù.  

- TriÖu chøng l©m sµng vµ mét sè biÕn chøng hay 
gÆp cña EB lµ: Bäng n­íc ë da xuÊt hiÖn sau chÊn 
th­¬ng nhÑ:100%, loÐt niªm m¹c miÖng 73,3%, bÊt 
th­êng mãng 50%, ®au 71,4%, ngøa 57,1%, t¸o bãn 
43,3%, r¨ng cïn mñn, rông 26,7%, suy dinh d­ìng 
30%, thiÕu m¸u 60%, dÝnh c¸c ngãn ch©n hoÆc ngãn 
tay 30%. Tû lÖ tö vong 6,7% 

- C¸c thÓ l©m sµng: EB thÓ ®¬n gi¶n 66,7%, thÓ 
lo¹n d­ìng chiÕm 30,0% vµ 3,3% bÖnh nh©n thÓ tiÕp 
nèi. 
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