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 Summary 

Bullous epidermolysis: clinical, evolutive and treatment aspects 
 41 cases of epidermolysis bullosa (EB), simple, jonctional and dystrophic types,  were 

analyzed in this article. It is showed a predominance of male patients originated from rural 

regions as well as high incidence of dominant type of disease. Bullous manifestaions of EB in 

about 1/3 of cases were complicated with nail involvement, also hyperhidrosis, palmo-plantar 

keratoderma, alopecia and ichthyosiform lesions were seen occasionaly. Associated pathology as 

anemia, pneumonia, hepatitis, pancreatitis, pielonephritis were established in a half of patients. 

Common signs as dental disorders and mucous membrane involvement  were reported in 1/3 of 

patients, every 10th patient had a mental retardation. 20% of patients with EB have developed 

complications as secondary pyodermas, acrosclerodactilitis, mutilations, etc. It is mentioned a 

moderate eficiency of the standard treatment, abcense of prenatal diagnostic, crucial role of 

sustained  administration of non-adherent bandages, and the need of colaboration with patients’ 
suppШrt ШrРКЧТsКtТШЧs Кs „DEBRA-MoldovК”.  
 

 Rezumat  

ÎЧ КrtТМШХ suЧt КЧКХТгКtО 41 МКгurТ НО ОpТНОrЦШХТгОХО ЛuХШКsО sТЦpХО, УШЧМ ТШЧКХО şТ 
distrofice. Se cШЧstКtă prОНШЦТЧКЧ К pКМТОЧ ТХШr НО sОб ЦКsМuХТЧ, НТЧ ЦОНТuХ rurКХ, prОМuЦ şТ К 
formelor clinice de EB dominante. MКЧТПОstărТХО ЛuХШКsО НО ОpТНОrЦШХТгă Кu ПШst МШЦpХОtКtО ьЧ Ш 
trОТЦО НТЧ МКгurТ Мu КПОМtКrО uЧРСТКХă, ТКr СТpОrСТНrШгК, ФОrКtШНОrЦТК pКХЦШ-pХКЧtКră, КХШpОМТК şТ 
ХОгТuЧТХО ТМСtТШгТПШrЦО Кu ПШst sОЦЧКХКtО spШrКНТМ. LК МТrМК Ш УuЦătКtО НТЧ pКМТОЧ i au fost 

constatate o serie de maladii concomitente (anemii, pneumonii, hepatite, pancreatite, 

pТОХШЧОПrТtО). CШЦuЧО Кu ПШst КЧШЦКХТТХО НОЧtКrО şТ КПОМtКrОК ЦuМШКsОХШr rКpШrtКtО ХК Ш trОТЦО НТЧ 
pacien Т, ПТОМКrО КХ гОМОХОК pКМТОЧt КvсЧН şi retard mental. La circa 20% bolnavi cu epidermolize 

buloase au fost observate complica ii cu agen i microbieni, acrosclerodactilie, contracturi, 

ЦutТХК ТТ, stОЧШгО ОsШПКРТОЧО, prОМuЦ şТ uЧ МКг НО НОМОs. SО КММОЧtuТОгă ОПТМКМТtКtОК ЦШНОstă К 
trКtКЦОЧtОХШr НО rutТЧă, ХТpsК НТКРЧШstТМuХuТ prОЧКtКХ, ТЦpОrКtТvul de КНЦТЧТstrКrО МШЧtТЧuă К 
pansamentelor non-aderente, precum şi importan a МШЧХuМrărТТ Мu ШrРКЧТгК ТТХО НО supШrt КХ 
pacien ТХШr Мu ОpТНОrЦШХТгО ЛuХШКsО НО tТp „DEBRA-MШХНШvК”.   
 

 Generalit i 
EpТНОrЦШХТгОХО ЛuХШКsО (EB) rОprОгТЧtă uЧ Рrup НО ЦКХКНТТ Оreditare caracterizate printr-o 

ПrКРТХТtКtО НОШsОЛТtă К tОРuЦОЧtОХШr şТ ЦuМШКsОХШr, ЦКЧТПОstсЧН ЛuХО Нupă МОХ ЦКТ ЦТМ 
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trКuЦКtТsЦ sКu spШЧtКЧ. TrКЧsЦТtОrОК EB pШКtО ПТ rОМОsТvă sКu НШЦТЧКЧtă. EvШХu ТК ПШrЦОХШr 
rОМОsТvО ОstО ЦКТ РrКvă (γ0, γβ). EB pОЧtru prТЦК НКtă К ПШst НОsМrТsс НО Hebra ьЧ 1870 suЛ 
НОЧuЦТrОК „pemfigus ereditar” (β, 19, γ0, γβ, γ7, γ9), ТКr ьЧ 1879 Fox şТ ьЧ 188β Goldscheider 

au numit maladia“epidermoliza buloasă”, uХtОrТШr НОsМrТsă НО Koebner МК „epidermoliza buloasă 
ereditară” ьЧ 1886. SОpКrКrОК EB ьЧ ПШrЦОХО sТЦpХО şТ НТstrШПТМО s-a efectuat de Hallopeau ьЧ 
1890. ÎЧ 19γ5 Herlitz ТНОЧtТПТМă EB УШЧМ ТШЧКХă şТ „EB letalis”. CКrКМtОrТstТМОХО НОtКХТКtО КХО EB 
sТЦpХО, УШЧМ ТuЧКХО şТ НТstrШПТМО, ТЧМХusТv şТ МОХО ОХОМtrШЧШ-optice, pentru prima dată Кu ПШst 
raportate de Pearson ьЧ 196β (β). Cu КУutШruХ КЧtТМШrpТХШr ЦШЧШМХШЧКХТ Goldsmith,  Briggaman, 

Fine Оt КХ. şТ Heagerty Кu ПurЧТгКt НОПОМtОХО prШtОТМО şТ Кu НОtОrЦТЧКt tТpurТХО şТ suЛtТpurТХО 
maladiei (2). Defectele specifice ale proteinelor caracteristice pentru vКrТОtă ТХО МХТЧТМО КХО EB ьЧ 
detalii au fost descrise de Heagerty et al. (β, 8). ÎЧ 1986 ьЧ SUA National EB Registry cu ajutorul 

National Institutes of Health Кu ОПОМtuКt stuНТТ МШЦpХОбО ОpТНОЦТШХШРТМО, МХТЧТМО şТ pКrКМХТЧТМО pО 
Ш МШСШrtă НО γγ00 pКМТОЧ Т Мu ПШrЦО ЦКУШrО şТ ЦТЧШrО КХО EB (β, 11, 14). ÎЧ 1991 Bonifas et al. 

Кu НОЦШЧstrКt pОЧtru prТЦК НКtă НОПОМtОХО ЦШХОМuХКrО МКrКМtОrТstТМО pОЧtru EB sТЦpХă (β, γ). 
Ulterior s-au efectuat studii multiple privind bazele moleculare pentru alte forme de EB.  

PОr КЧsКЦЛХu, EB sО ьЧrОРТstrОКгă ьЧ МТrМК 1,7 МКгurТ ХК 100 000 НО ЧКştОrТ (γ8). ÎЧ 
РОЧОrКХ, ПШrЦОХО rОМОsТvО sО ШЛsОrvă ьЧ 1:γ00 000 – 1:500 000, iar cele dominante – ьЧ 1:50 000 

НО ЧКştОrТ (γ9, 40). ÎЧ MКrОК BrТtКЧТК EB sО НОpТstОКгă ьЧ Мirca 1:50 000 НО ЧКştОrТ (γ8), ьЧ 
МОХОХКХtО tсrТ ОurШpОЧО – ьЧ МТrМК 1:γ0 000 НО ЧКştОrТ. După НКtОХО Tildman Оt КХ. (β00γ), ьЧ 
NШrvОРТК EB МШЧstТtuТО 54 МКгurТ, ьЧ CrШК ТК 9,6 МКгurТ şТ ьЧ JКpШЧТК 7,8 МКгurТ ХК 1 ЦХЧ. НО 
ЧКştОrТ (γ0). CШЧПШrЦ НКtОХШr National Epidermolysis Bullosa Registry НТЧ SUA, ТЧМТНОЧ К EB 
МШЧstТtuТО 50 ХК 1 ЦХЧ. НО ЧКştОrТ, ТЧМХusТv: EB sТЦpХО (EBS) – 9β%,  EB УШЧМ ТШЧКХО (EBJ) – 5 

%, EB distrofice (EBD) – 1% şТ ПШrЦОХО ЧОМХКsТПТМКtО – 2% (2, 19). Datele sumare privind 

prОvКХОЧ К şТ ТЧМТНОЧ К ПШrЦОХШr EB ьЧ SUA – sТЦpХă (EBS), УШЧМ ТШЧКХă (EBJ), НТstrШПТМă 
НШЦТЧКЧtă (EBDD) şТ НТstrШПТМă rОМОsТvă (EBDR) – suЧt prОгОЧtКtО ьЧ tКЛ.1 (25). 

Tabelul 1 

Inciden aăşiăprevalen aăformelorăcliniceăaleăEBăînăSUA,ă2001ă 
 

Formaăclinic ăEB EBS EBJ EBDD EBDR 

PrОvКХОЧ К 4,6 0,44 0,99 0,92 

IЧМТНОЧ К 10,75 0,4 2,86 2,04 

 

EB suЧt МХКsТПТМКtО ьЧ trОТ РrupО ьЧ ПuЧМ ТО НО ЦШНuХ НО trКЧsЦТtОrО, sОvОrТtКtО şТ КsШМТОrО Мu КХtО 
ЦКЧТПОstărТ vТsМОrКХО: Оpidermolizele buloase simple (epidermolitice) cu clivajul intraepidermic; 

epТНОrЦШХТгОХО ЛuХШКsО УШЧМ ТШЧКХО Мu МХТvКУuХ ьЧ lamina lucida; epidermolizele buloase 

distrofice (dermolitice) Мu МХТvКУuХ ьЧ НОrЦuХ supОrПТМТКХ, suЛ lamina densa, НКtШrТtă ХТpsОТ НО 
ПТЛrТХОХШr НО КЧМШrКrО (EBD), tТpurТХО НО ЛКгă Кu ьЧМКНrКte şi o serie de subtipuri – tab.2 (2, 19).  

Tabelul 2 

Formele clinice de EB (J. Bolognia, 2008) 

EB sТЦpХă 

(EBS) 

1.EBS Weber–Cockayne (EBS-WC) 

2.EBS Koebner (EBS-K) 

3.EBS Dowling-Meara (EBS-DM КsШМТКtă 
Мu НТstrШПТО ЦusМuХКră)  

1.EBS КsШМТКtă Мu tuХЛurărТ Нe pigmentare(EBS-TP) 

β.AutШsШЦКХ rОМОsТvă (EBS-AR) 

3.EBS Ogna  

4.EBS Мu КtrОгТО pТХШrТМă 

EB jonctionale 

(EBJ) 

1.EB УШЧМ ТШЧКХă tТp HОrХТtг (EBJ-H) 

β.EB УШЧМ ТШЧКХă tТp ЧШЧ-Herlitz (EBJ-nH) 

1.EBJ ХШМКХТгКtă (EBJ-Lo) 

β.EBJ ТЧvОrsă (EBJ-I) 

EB dermolitice 

distrofice 

(EBD) 

1.EB НШЦТЧКЧtă (EBD) – (EBDD) 

β.EB rОМОsТvă НТstrШПТМă HКХХШpОКu-

Siemens (EBDR - HS) 

γ.EB rОМОsТvă НТstrШПТМă ЧШЧ-Hallopeau-

Siemens (EBDR - nHS) 

 

1. EBDD prОtТЛТКХă (EBDD - Pt) 

β. EBDD prurТРТЧШКsă (EBDD-Pr) 

3. EBD trКЧгТtШrТО К ЧШu ЧăsМutuХuТ (EBD-TNN) 

4. EBD, autosomal-НШЦТЧКЧtă/КutШsШЦКХ-rОМОsТvă ХК 
СОtОrШгТРШ Т 
5. EBDR ТЧvОrsă (EBDR-I) 

6. EBDR МОЧtrТpОtă (EBDR-Ce) 
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EB rОгuХtă prТЧ НОПОМtО РОЧОtТМО КХО ЦШХОМuХОХШr КНОгТvО КХО pТОХТТ. MuМШКsК şТ pТОХОК МШЧ ТЧ 
numerШКsО strКturТ ОpТtОХТКХО ЦОЧ ТЧutО ьЦprОuЧă НО МШЦpШЧОЧtО spОМТХКХТгКtО, МКrО sО МШЦЛТЧă 
pentru a forma complexul de ancorare – tab.3 (β, β6, γγ, γ4), КМОstОК prОгТЧtă НОПОМtО РОЧОtТМО 
spОМТПТМО ьЧ НТПОrТtО ПШrЦО НО EB (tКЛ.γ): 

Tabelul 3 

inteleămoleculare ale EB  

           

Citoscheletul keratinocitelor bazale 

 

keratina 5 

keratina 14 

Complexul hemidesmozomi- 

filamente de ancorare, lamina lucida  

 

plectina; bulos pemfigoid antigen 1 (colagenul XVII); 

ЛuХШs pОЦПТРШТН КЧtТРОЧ β; ТЧtОРrТЧК, suЛuЧТtКtОК α6; 

intОРrТЧК, suЛuЧТtКtОК 4; tetraspanul CD151; laminina 5 

Lamina densa heparanul sulfat, proteoglicanul; laminina 5 (laminina-

332); laminina 6 (laminina-311); laminina 10 (laminina-

511); nidogenul; tipul IV de collagen. 

Sublamina densa tipul VII de collagen; tipul IV de collagen; elastina; 

fibuline; fibrile; TGF-b-proteine; linkine; tipul III de 

colagen; tipul I de colagen 

 

Scopul  

StuНТОrОК pКrtТМuХКrТtă ilor anamnestice, clinico-ОvШХutТvО,  НТКРЧШstТМО şТ НО trКtКЦОЧt КХО 
pacien ilor cu EB. 

 

Materialăşiămetode  
StuНТuХ НОsМrТptТv sО rОПОră ХК 41 pКМТОЧ Т Мu ОpТНОrЦШХТгО ЛuХШКsО (EB) spТtКХТгК Т ьЧ 

perioada 2000-β01β ьЧ CХТЧТМК DОrЦКtШХШРТО USMF „NТМШХКО TОstОЦТ КЧu”, КЦpХКsКtă ьЧ МКНruХ 
IMSP SpТtКХuХ DОrЦКtШХШРТО şТ MКХКНТТ CШЦuЧТМКЛТХО. 

 

Rezultateăşiădiscu ii 
TШtКХuХ pКМТОЧ ТХШr ТЧvОstТРК Т – 41, vсrstО ьЧtrО β ХuЧТ şТ 5β КЧТ, ЦКsМuХТЧ/ПОЦТЧТЧ –28/13; 

rural/urban – 25/16. Spectrul nozologic depistat s-К prОгОЧtКt ьЧ ПОХuХ urЦătШr: EBS KШОЛЧОr  – 

11 (m/f – 6/5, r/u – 5/6); EBS Weber-Cockayne – 9 (m/f – 7/2; r/u – 6/γ); EBS КsШМТКtă Мu 
tuХЛurărТ НО pТРЦОЧtКrО (EBS-TP) – 1 (m, r); EBJ tip Herlitz (EBJ-H) – 1 (m, r); EBDD 

Cockayne-Touraine – 12, m/f – 6/6, r/u – 8/4); EBDD tip Passini – 3 (m – 3, rural – 3); EBDR 

Hallopeau-Siemens – 4 (m/f – 3/1; r/u – 3/1). Aşadar, EBS s-К МШЧstКtКt ьЧ 51,β% МКгurТ, EBJ – 

ьЧ β,4% şТ EBD – ьЧ 46,γ4% МКгurТ. FШrЦОХО EB trКЧsЦТsО НШЦТЧКЧt s-Кu ОvТНОЧ ТКt ьЧ 87,8%, 
cele recesive – ьЧ 1β,19% МКгurТ. 

Epidermolizele buloase simple – caracteristica cazurilor:  
EBS forma Koebner (EBS-K) – К МШЧstТtuТt β6,8% МКгurТ, vсrstК pКМТОЧ ТХШr ПТТЧН ХК 5 

МШpТТ ьЧtrО γ-7 КЧТ şТ ХК 6 КНuХ Т ьЧtrО β8-52 ani. Anamneza eredo-МШХКtОrКХă pШгТtТvă s-a 

ОvТНОЧ ТКt ьЧ β МКгurТ, ЦКХКНТК ШЛsОrvсЧНu-sО ьЧ 4 РОЧОrК ТТ. LК tШ Т pКМТОЧ ТТ НОЛutuХ ЦКХКНТОТ s-a 

constКtКt ХК ЧКştОrО, КvсЧН Ш ОvШХu ТО МrШЧТМă-rОМТНТvКЧtă, Мu КРrКvărТ vКrК, ЛuХОХО КpărсЧН pО 
ХШМuХ ЦТЧТЦОХШr trКuЦКtТsЦО МutКЧКtО, НО ЦărТЦТ НТvОrsО (pсЧă ХК 1-γМЦ), Мu МШЧ ТЧutuХ sОrШ-

МТtrТЧ ХК 4 şТ СОЦШrКРТМ – ХК 7 pКМТОЧ Т, vТЧНОМсЧНu-sО Пără МТМКtrТМТ. Localizarea bulelor la nivelul 

МШКtОХШr şТ РОЧuЧМСТХШr s-К ШЛsОrvКt ХК tШ Т pКМТОЧ Т (100%), pО ПК ă, КЧtОЛrК О, РКЦЛО, НШsuХ 
ЦсТЧТХШr, pХКЧtО – ХК 7 (6γ,γ%), prОМuЦ şТ pО tШrКМО, КЛНШЦОЧ, ПОsО – ХК 4 (γ6,4%) pКМТОЧ Т. LК 
tШ Т ЛШХЧКvТ Мu EBS-K starea generКХă Чu К ПШst КРrКvКtă. LК 7 pКМТОЧ Т s-a constatat afectarea 

uЧРСТКХă şТ ХК β – pТШНОrЦТО КМută. 
EBS Weber-Cockayne (EBS-WC), palmo-plantară – s-К МШЧstКtКt ХК 9 pКМТОЧ Т (Ц/П – 7/2; 

r/u – 6/γ), Мu vсrstО ьЧtrО 1-40 ani. Debutul maladiei s-К ШЛsОrvКt ьЧ ПОХuХ urЦătШr: ьЧtrО 1- 2 ani – 

ХК γ, ьЧtrО β-4 ani – la 2, peste 3-5 ani – ХК 4 pКМТОЧ Т. AЧКЦЧОгК ОrОНШ-МШХКtОrКХă pШгТtТvă s-a 

ОvТНОЧ ТКt ьЧ β МКгurТ, ПТТЧН ШЛsОrvКtă ьЧ pКtru РОЧОrК ТТ. LК tШ Т ЛШХЧКvТТ ЛuХОХО s-au observat pe 
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pХКЧtО şТ, КЧuЦО, pО НОРОtО, МăХМсТ – ьЧ 6 МКгurТ, pКrtОК ХКtОrКХă К pХКЧtОТ ПТТЧН КsШМТКtă Мu 
КПОМtКrОК pКХЦОХШr (rОРТuЧОК tОЧКră şТ СТpШtОЧКră, НОРОtО) – ьЧ γ МКгurТ. AsШМТОrОК Мu 
СТpОrСТНrШгă s-a constatat la 5, iar keratodermia palmo-pХКЧtКră şТ ШЧТМШНТstrШПТТХО – la 4 bolnavi. 

Din maladii concomitente au fost constatate piodermie – 2, hepatita – 1, anemie – 2, pneumonie 

КМută – 1 МКг. ÎЧ РОЧОrКХ ОvШХu ТК EBS-АC К ПШst ПКvШrКЛТХă, КМutТгărТХО ПТТЧН ШЛsОrvКtО ЦКТ НОs 
ьЧ tТЦpuХ МКХН – 5 cazuri. 

EBS cu tulburări pigmentare – o paciОЧtă НО 16 КЧТ, НТЧ ЦОНТu rurКХ, НОЛutuХ ПТТЧН ХК 
ЧКştОrО, Мu КЧКЦЧОгК ОrОНШ-МШХКtОrКХă ЧОРКtТvă. S-К ОvТНОЧ ТКt uЧ tКЛХШuХ МХТЧТМ КsОЦăЧătШr Мu 
EBS Koebner (EBS-K), КvсЧН tuХЛurărТ pТРЦОЧtКrО КНТ ionale (macule hipo- şТ СТpОrМrШЦТМО 
multiple). 

Epidermolizele buloase joncţionale – caracteristică cazurilor:  
EB joncţională – tip Herlitz (EBJ-H) s-К ШЛsОrvКt ХК uЧ ЛăТКt НТЧ ЦОНТuХ rurКХ, НОМОНКt ХК 

β ХuЧТ. MКЧТПОstărТХО МutКЧОШ-mucoase s-Кu МШЧstКtКt ьЧ prТЦОХО ШrО НО ЧКştОrО, prОгОЧtсЧН 
НОМШХărТ ОбtТЧsО pсЧă la 70-80%, bule hemoragice, urmate de eroziuni pe membre, trunchi, 

pОrТШrКХ, pОrТЧКгКХ, pОrТКrtТМuХКr, ЦuМШКsК ЛuМКХă, ЧКгКХă, ОtМ., Мu tОЧНТЧ ă ХК rООpТtОХТгКrО 
sМăгută, ХТpsК ХКЦОТ uЧРСТКХО. DОМОsuХ К ПШst МКuгКt НО suprКТЧПОМtКrО şТ sОptТМОЦТО ХК β ХuЧi de la 

ЧКştОrО. 
Epidermolizele buloase dermolitice distrofice dominante – caracteristica cazurilor:  

Totalul bolnavilor cu EBD Cockayne-Touraine К МШЧstТtuТt 1β pКМТОЧ Т (Ц/П – 6/6; r/u – 

8/4), Мu vсrstО ьЧtrО β ХuЧТ şТ 40 КЧТ. MКХКНТК НКtă s-a constatat ьЧ trОТ РОЧОrК ТТ ьЧ γ МКгurТ, 
ШЛsОrvсЧНu-sО ьЧ К γ-К РОЧОrК ТО ПШrЦК PКssТЧТ НО EBD. DОЛutuХ ЦКХКНТОТ ХК ЧКştОrО s-a observat 

ьЧ 7 şТ pсЧă ХК uЧ КЧ – 5 МКгurТ. MКЧТПОstărТХО МutКЧКtО РОЧОrКХТгКtО s-Кu ОvТНОЧ ТКt ХК γ pКМТОЧ Т, 
МОХО НТsОЦТЧКtО ХК 9 pКМТОЧ Т. LК tШ Т pКМТОЧ ТТ s-К МШЧstКtКt КpКrТ ТК ЛuХОХШr ЦКrТ (pсЧă ХК 4-5 cm 

şТ ЦКТ ЦuХt) Нupă trКuЦКtТsЦО ЦТЧШrО sКu spШЧtКЧ, КvсЧН uЧ МШЧ ТЧut sОrШ-СОЦШrКРТМ şТ pХКПШЧuХ 
mai rezistent comparativ cu alte formele clinice. Epitelizarea eroziunilor s-a constatat ьЧ 
parcursul a 1-β săptăЦсЧТ ьЧ 7 МКгurТ şТ ьЧtr-Ш săptăЦсЧă – ьЧ 5 МКгurТ.  LК tШ Т pКМТОЧ Т s-au 

ШЛsОrvКt МТМКtrТМТ, МОХО МСОХШТНО ПТТЧН sОЦЧКХКtО ьЧ γ МКгurТ. ÎЧ 10 МКгurТ pТОХОК ХК МШКtО şТ 
РОЧuЧМСТ КvОК uЧ КspОМt КtrШПТМ МК „ПШТ К НО ТРКră”. ÎЧ 7 МКгurТ ьЧ гШЧОХО КtrШПШ-cicatriciale s-au 

ОvТНОЧ ТКt ЦТХХТuЦ, МСТsturТ ОpТНОrЦТМО, pКpuХО ьЧ pХКМКrНО. AПОМtКrОК ЦuМШКsОТ ЛuМКХО s-a 

МШЧstКtКt ХК 7,  ТСtТШгă – ХК β, СТpОrФОrКtШгă pКХЦШ-pХКЧtКră – ХК 6, ШЧТМШНТstrШПТТ (ьЧРrШşКrОК 
ungiilor) – ХК tШ Т pКМТОЧ Тi, alopecie – la 3, distrofii dentare – ХК 8 pКМТОЧ Т. AsШМТОrТХО ЦШrЛТНО 
constatate: cu  piodermie – ьЧ γ МКгurТ, МКЧНТНШгă – ьЧ β,  pТОХШЧОПrТtă МrШЧТМă – ьЧ 1, КЧОЦТО – ьЧ 
γ, ЛrШЧСШpЧОuЦШЧТО КМută – ьЧ β, pКЧМrОКtТtК МrШЧТМă – ьЧ β МКгurТ. ÎЧ 4 МКгurТ s-a constatat 

ьЧtсrгТОrТ ьЧ НОгvШХtКrОК ЦОЧtКХă şТ ПТгТМă. FrКРТХТtКtОК МutКЧКtă s-К КtОЧuКt Мu vсrstă sprО 
КНШХОsМОЧ ă. PrШРЧШstТМuХ vТtКХ К ПШst ПКvШrКЛТХ ьЧ tТЦp pОЧtru tШ Т pКМТОЧ ТТ. 

EB tip Passini К ПШst НОpТstКtă ХК γ pКМТОЧ Т НО sОб ЦКsМuХТЧ МКrО provin din  

ЦОНТuХ rurКХ, Мu vсrstО β, 6 şТ 18 КЧТ, КvсЧН НОЛutuХ ХК ЧКştОrО ХК 1 pКМТОЧt şТ Нupă uЧ КЧ – la 

ceilal Т β. MКХКНТК sО МШЧstКtă ьЧtr-Ш ПКЦТХТО uЧНО МШpТТТ prОгТЧtă К γ-К РОЧОrК ТО, ruНОХО КprШpТКtО 
(ЛuЧТМК, tКtК, sШrК tКtОТ) КvсЧН EBD CШМФКвЧО-TШurКТЧО. LК tШ Т pКМТОЧ ТТ s-К ОvТНОЧ ТКt Ш Оrup ТО 
ЛuХШКsă sТЦТХКră ПШrЦОТ prОМОНОЧtО, КsШМТКtă Мu ХОгТuЧТ pКpuХШКsО pОrТПШХТМuХКrО, НО МuХШКrО КХЛ-

sТНОПТО, uşШr prШОЦТЧОЧtО, ЧОtОНО, ЛТЧО НОХТЦТtКtО, ОХКstТМО sКu НurО, Мu tОЧНТЧ К ХК  МШЧПХuКrО, 
ПШrЦсЧН pХКМКrНО, Мu МШЧtur РОШРrКПТМ, Мu  ХШМКХТгărТ НТvОrsО (truЧМСТ, КЧtОЛrК О,  ЦОЦЛrО 
inferioare). Agravarea maladiei s-К МШЧstКtКt ХК 1 pКМТОЧt ХК vсrstК 1γ КЧТ.  

Epidermolizele buloase dermolitice distrofice recesive – caracteristica cazurilor: 
EBDR Hallopeau-Siemens. Totalul bolnavilor – 4 (m/f – 3/1; r/u – γ/1), Мu vсrstО ьЧtrО γ 

– 36 ani. Anamneza eredo-МШХКtОrКХă – ЧОРКtТvă. PrОгОЧ К ЛuХОХШr s-К ШЛsОrvКt ХК ЧКştОrО ХК tШ Т 
pКМТОЧ ТТ, КvсЧН НТЦОЧsТuЧТ ЦКrТ, Мu МШЧ ТЧut sОrШ-СОЦШrКРТМ, Мu tОЧНТЧ ă sprО РОЧОralizare, 

КПОМtКrО ШЛХТРКtШrТО К ОбtrОЦТtă ТХШr. SОЦЧuХ NТФШХsФТ К ПШst pШгТtТv ХК tШ Т pКМТОЧ Т. S-au observat 

ПШrЦК ТuЧТ ЦuХtТpХО, КХЛ-sТНОПТТ, uşШr prШОЦТЧОЧtО, Мu МШЧsТstОЧ ă ОХКstТМă, НО tТp ЦТХТuЦ. 
Vindecarea eroziunilor se dovedeştО ХОЧtă, Мu МТМКtrТМТ şТ pТРЦОЧtărТ ЦuХtТpХО. S-К ОvТНОЧ ТКt ХТpsК 
ХКЦОТ uЧРСТКХО şТ КПОМtКrОК ЦuМШКsОТ ЛuМКХО şТ ШrРКЧОХШr РОЧТtКХО ОбtОrЧО ХК tШ Т pКМТОЧ ТТ, 
ПШrЦсЧН МТМКtrТМТ şТ stОЧШгă pКr ТКХă КХО ШrТПТМТТХШr. DО КsОЦОЧОК, s-au observat anomalii dentare 
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– 4, hiperhidroza palmo-pХКЧtКră – γ, pТШНОrЦТО КМută – 3, hepatita – β, ЦКХЧutrТ ТО – 2, anemie – 

γ МКгurТ. DОгvШХtКrОК ТЧtОХОМtuКХă ьЧtсrгТКtă s-К МШЧstКtКt ХК γ pКМТОЧ Т.  EvШХu ТК ЦКХКНТОТ s-a 

КprОМТКt МК РrКvă. LК tШ Т pКМТОЧ ТТ s-Кu ОvТНОЧ ТКt ХТгК spШЧtКЧă К ПКХКЧРОХШr ХК ЦсТЧТ şТ pТМТШКrО, 
КМОstОК НОvОЧТЧН КЦputКtО şТ ЧОПuЧМ ТШЧКХО (МШЧtrКМturТ, ЦutТХК ТТ, КМrШsМХОrШНКМtТХТО), КsШМТКtО Мu 
stОЧШгă pКr ТКХă КХО ШrТПТМТТХШr. 

Nici o familie cu risc de EB nu a primit consultul genetic necesar. Investiga iile prenatale 

Чu Кu pus ьЧ ОvТНОЧ ă ОvОЧtuКХТtКtОК ТЧstКХărТТ EB. 
 

Concluzii 

Profilul pacien ilor cu epidermolize buloase МШЧstКtă prОНШЦТЧКrОК sОбuХuТ ЦКsМuХТЧ, 
provenien К НТЧ ЦОНТuХ rurКХ, prОМuЦ şТ prОvКХКrОК  ПШrЦОХШr НШЦТЧКЧtО НО EB. MКЧТПОstărТХО 
buloase de epiderЦШХТгă Кu ПШst МШЦpХОtКtО ьЧ Ш trОТЦО НТЧ МКгurТ Мu КПОМtКrО uЧРСТКХă, ТКr 
hiperhidroza, keratodermia palmo-pХКЧtКră, КХШpОМТК şТ ХОгТuЧТХО ТМСtТШгТПШrЦО Кu ПШst sОЦЧКХКtО 
spШrКНТМ. LК МТrМК Ш УuЦătКtО НТЧ pКМТОЧ i au fost constatate o serie de maladii concomitente 

(КЧОЦТТ, pЧОuЦШЧТТ, СОpКtТtО, pКЧМrОКtТtО, pТОХШЧОПrТtО). CШЦuЧО Кu ПШst КЧШЦКХТТХО НОЧtКrО şТ 
afectarea mucoaselor, raportate la o treime din pacien Т, ПТОМКrО КХ гОМОХОК pКМТОЧt КvсЧН şi retard 

mental. La circa 20% bolnavi cu epidermolize buloase au fost observate complica ii cu agen i 

ЦТМrШЛТОЧТ, КМrШsМХОrШНКМtТХТО, МШЧtrКМturТ, ЦutТХК ТТ, stОЧШгО ОsШПКРТОЧО, prОМuЦ şi un caz de 

deces. CШЧstТtuОЧtОХО ОsОЧ ТКХО ьЧ МШЧНuТtК КМОstШr pКМТОЧ Т sunt: diagnosticul prenatal oportun; 

ьngrijirea continuК, КНОМvКtă, Мсt ЦКТ prОМШМО  К pКМТОЧ ТХШr Мu КpХТМКrОК pКЧsКЦОЧtОХШr ЧШЧ-

КНОrОЧtО; МШЧХuМrКrОК Мu ШrРКЧТгК ТТХО НО supШrt КХО pКМТОЧ ТХШr Мu EB НО tТp „DEBRA-Moldova”. 
 

 Bibliografie 

1. Bauer EA, Cooper TW, Tucker DR, Esterly NB: Phenytoin therapy of recessive 

dystrophic epidermolysis bullosa Clinical trial and proposed mechanism of action on 

collagenase. N Engl J Med 1980; 303:776-781. 

2. Bolognia MD J.L., Jorizzo MD Joseph L.,  Schaffer MD Julie V. Dermatology, Third 

Edition,  2008. 

3. Bonifas JM, Rothman AL, Epstein E. Linkage of epidermolysis bullosa simplex to 

probes in the region of keratin gene clusters on chromosomes 12q and 17q. J Invest Dermatol 

1991; 39:503A.  

4. Caldwell-Brown D, Stern RS, Lin AN, Carter DM: Lack of efficacy of phenytoin in 

recessive dystrophic epidermolysis bullosa. N Engl J Med 1992; 327: 163-167. 

5. Christiano AM, Fine JD, Uitto J: Genetic basis of dominantly inherited transient 

bullous dermolysis of the newborn: a splice site mutation in the type VII collagen gene. J Invest 

Dermatol 1997; 109:811-814.  

6. Gedde-Dahl Jr T: Epidermolysis Bullasa. A Clinical, Genetic and Epidemiologic 

Study, Baltimore: Johns Hopkins University Press; 1971:1-180.  

7. Guidedelines for skin and wound care in epidermolysis bullosa. 2012. 

8. Heagerty AHM, Kennedy AR, Leigh 1M, et al: Identification of an epidermal 

basement membrane defect in recessive forms of dystrophic epidermolysis bullosa by LH 7:2 

monoclonal antibody: use in diagnosis. Br J Dermatol 1986; 115:125-131. 

9. Falabella AF, Valencia IC, Eaglstein WH, Schachner LA: Tissue-engineered skin 

(Apligraf) in the healing of patients with epidermolysis bullosa wounds Arch Oermatol 2000; 

136: 1225-1230. 

10. Fassihi H., Eady R. A., Mellerio J. E. Et al. Prenatal diagnosis for severe inherited 

skin disorders: 25 years
,  

experience. Br J Dermatol. 2006; 154 (1); 106 – 13. 

11. Fenjves ES: Gene therapy: principles and potential application in inherited 

epidermolysis bullosa. In: Fine JD, Bauer EA, McGuire J, Moshell A, ed. Epidermolysis 

Bullosa: Clinical, Epidemiologic, and Laboratory Advances, and the Findings of the National 

Epidermolysis Bullosa Registry, Baltimore: Johns Hopkins University Press; 1999:407-419.   

12. Fine J. D., Eady R. A., Bauer E. A. et al. Revised classification system for inherited 

http://www.amazon.com/s/ref=ntt_athr_dp_sr_1?_encoding=UTF8&field-author=Jean%20L.%20Bolognia%20MD&search-alias=books&sort=relevancerank
http://www.amazon.com/s/ref=ntt_athr_dp_sr_1?_encoding=UTF8&field-author=Jean%20L.%20Bolognia%20MD&search-alias=books&sort=relevancerank
http://www.amazon.com/s/ref=ntt_athr_dp_sr_3?_encoding=UTF8&field-author=Julie%20V.%20Schaffer%20MD&search-alias=books&sort=relevancerank


751 

 

epidermolysis bullosa; Report of the Second International Consensus Meeting on diagnosis and 

classification of  epidermolysis bullosa.  Am Acad Dermatol 2000; 42; 1051 – 66. 

13. Fine J.D. et al. KF-1 monoclonal antibody defines a specific basement membrane 

antigenic defect in distrofic epidermolysis bullosa by LH 7&2 monoclonal antibody: use in 

diagnosis. Br. J. Dermatol 1986; 115:121-131.  

14. Fine JD, Johnson LB, Suchindran C, et al: Cutaneous and skin-associated 

musculoskeletal manifestations of inherited EB: the National Epidermolysis Bul/osa Registry 

experience. In: Fine JD, Bauer EA, McGuire J, Moshell A, ed. Epidermolysis Bullosa: Clinical, 

Epidemiologic, and Laboratory Advances, and the Findings of the National Epidermolysis 

Bullosa Registry, Baltimore: Johns Hopkins University Press; 1999: 114-146.  

15. Fine JD, Johnson LB, Suchindran C, et al: Extracutaneous features of inherited EB: 

the National Epidermolysis Bullosa Registry experience In: Fine JD, Bauer EA, McGuire J, 

Moshell A, ed. Epidermolysis Bullosa: Clinical, Epidemiologic, and Laboratory Advances, and 

the Findings of the National Epidermolysis Bullosa Registry, Baltimore: Johns Hopkins 

University Press; 1999:147-174.  

16. Fine JD, Johnson LB, Cronce D, et al: Intracytoplasmic retention of type VII collagen 

and dominant dystrophic epidermolysis bullosa: reversal of defect following cessation of or 

marked improvement in disease activity. J Invest Dermatol 1993; 101:232-236. 

17. Fine JD, Smith L T: Non-molecular diagnostic testing of inherited epidermolysis 

bullosa: current techniques, major findings, and relative sensitivity and specificity. In: Fine JD, 

Bauer EA, McGuire J, Moshell A, ed. Epidermolysis Bullosa: Clinical, Epidemiologic, and 

Laboratory Advances, and the Findings of the National Epidermolysis Bullosa Registry, 

Baltimore: Johns Hopkins University Press; 1999:48-78.  

18. Fine JD, Johnson L: Efficacy of systemic phenytoin in the treatment of junctional 

epidermolysis bullosa. Arch Dermatol 1988; 1241402-1406.  

19. Fine JD: The classification of inherited epidermolysis bullosa current approach, 

pitfalls, unanswered questions, and future directions. In: Fine JD, Bauer EA, McGuire J, Moshell 

A, ed. Epidermolysis Bullosa: Clinical, Epidemiologic, and Laboratory Advances, and the 

Findings of the National Epidermolysis Bullosa Registry, Baltimore: Johns Hopkins University 

Press; 1999:20-47.  

20. Fuchs E, Coulombe P, Cheng J, et al: Genetic bases of epidermolysis bullosa simplex 

and epidermolytic hyperkeratosis. J Invest Dermatol 1994; 103(suppl.):25S-30S.  

21. Fuchs EV: The molecular biology of epidermolysis bullosa simplex. In Fine JD, 

Bauer EA, McGuire J, Moshell A, ed. EpТНОrЦШХвsТs ButtОs»: CХТЧТМКХ, EpТНОЦТШХШРТМ, КЧН 
Laboratory Advances, and the Findings of the National Epidermolysis Bullosa Registry, 

Baltimore: Johns Hopkins University Press; 1999:280-299.   

22. Kopp J, Horch RE, Stachel K-D, et al: Hematopoietic stem cell transplantation and 

subsequent 80% skin exchange by grafts from the same donor in a patient with Herlitz disease. 

Transplantation 2005; 79:255-256. 

23. Mavilio F, Pellegrini G, Ferrari S, et al: Correction of junctional epidermolysis 

bullosa by transplantation of genetically modified epidermal stem cells. Nature Med 2006; 

12:1397-1402.  

24. Ortiz-Urda S, Thyagarajan B, Keene DR, et al: PhiC31 integrase-mediated nonviral 

genetic correction of junctional epidermolysis bullosa. Human Gene Ther 2003; 14:923-928.  

25. Pfendner E, Uitto J, Fine J-D: Epidermolysis bullosa carrier frequencies in the US 

population. J Invest Dermatof 2001; 116:483-484.  

26. Pulkkinen L, Uitto J, Christiano AM: The molecular basis of the junctional forms of 

epidermolysis bullosa. In: Fine JD, Bauer EA, McGuire J, Moshell A, ed. Epidermolysis 

Bullosa: Clinical, Epidemiologic, and Laboratory Advances, and the Findings of the National 

Epidermolysis Bullosa Registry, Baltimore: Johns Hopkins University Press; 1999:300-325.  

27. Retief CR, Malkinson FD, Pearson RW: Two familial cases of epidermolysis bullosa 

simplex successfully treated with tetracycline. Arch Dermatol 1999; 135:997-998.  



752 

 

28. Tkach JR: Treatment of recurrent bullous eruption of the hand and feet (Weber-

Cockayne disease) with topical aluminum chloride [Letter]. JAm Acad Dermatol 1982; 6: 1095-

1096.  

29. Tidman M., Garzon M., Sawamura O., Nakano H., Matsuzaki V. Overview of 

epidermolysis bullosa. J Dermatol 2010; 37 (3); 214 - 9. 

30. Vesiculobullous I. L. A. Schachner & R. C. Hansen (Eds.), Pediatric dermatology (3 

rd ed.), 2003; 683 – 692. 

31. McGrath J. A., Mellerio J. E. Epidermolysis bullosa. Br J Hosp Med 2006; 67 (4); 

188 – 91. 

32. Uitto J, Christiano AM: Molecular basis for the dystrophic forms of epidermolysis 

bullosa: mutations in the type VII collagen gene. Arch Dermatol Res 1994; 287: 16-22.  

33. Uitto J, Pulkkinen L, Christiano AM: The molecular basis ofthe dystrophic forms of 

epidermolysis bullosa. In: Fine JD, Bauer EA, McGuire J, Moshell A, ed. Epidermolysis 

Bullosa: Clinical, Epidemiologic, and Laboratory Advances, and the Findings of the National 

Epidermolysis Bullosa Registry, Baltimore: Johns Hopkins University Press; 1999:326-350. 

34. Wright JT, Fine JD, Johnson LB: Hereditary epidermolysis bullosa: oral 

manifestations and dental management. Pediatr Dent 1993; 15:242-248.  

35. Wright JT, Fine JD, Johnson L: Dental caries risk in hereditary epidermolysis bullosa. 

Pediatr Dent 1994; 16:427-432.  

36.  . .  .  .:  . .,  . . 
 .  . , 1993, 104 - 26. 

37.  Ю.Ю.,  . .,  . .   – 

     Ю.Ю., , β01β.   I 

       . 

38.  . .,   . .    . , 
1995; 554 . 

39.  . .,   . .,  . .   
  . - - , 1990;  γγ6 . 

 

 

 

DERMATITA ATOPIC  INFANTIL :ăASPECTEăCLINICO-EVOLUTIVE 

Nadejda Dolma,ăMirceaăBe iu 

Catedra Dermatovenerologie USMF “NТМШХКО TОstОЦТ КЧu” 

 

 Summary 

Atopic dermatitis in infants: clinical and course aspects 
 Authors present personal observations on atopic dermatitis after specifing recent data 

about epidemiology, aetiology, pathogenesis and clinical aspects of the disease and describe 58 

cases of atopic dermatitis in children. It is established a high frequency of recent clinical 

manifestations in children with hereditary predispotion, early onset of disease, a severe-to-

moderate course without remission. High incidence of ante- and intranatal hypoxia, irrational 

feeding, immunodeficiency provoce disorders of adaptive physiological mechanisms and 

facilitate an early onset of disease, disseminated clinical manifestations, torpid course with 

frequent recurrences. 

 

 Rezumat 

AutШrТТ, Нupă МО trОМ ьЧ rОvТstă НКtОХО НТЧ ХТtОrКtură prТvТЧН ОpТНОЦТШХШРТО, pКtШРОЧТО şТ 
КspОМtО МХТЧТМО К НОrЦКtТtОТ КtШpТМО, prОгТЧtă ШЛsОrvК ТТ pОrsШЧКХО ьЧ КМОКstă prШЛХОЦă КsuprК 58 
cazuri de dermatita КtШpТМă ТЧПКЧtТХă. SО МШЧstКtă Ш ПrОМvОЧ ă ьЧКХtă К ЦКЧТПОstărТХШr МХТЧТМО 
rОМОЧtО ХК МШpТТ Мu prОНТspШгТ ТО ОrТНТtКră,  uЧ НОЛut tТЦpurТu, Ш ОvШХu ТО РrКvă/ЦШНОrКtă şТ 
МШЧtТЧuă Пără КЦОХТШrărТ. IЧМТНОЧ ă ьЧКХtă К ПКМtШrТХШr НО СТpШбТО КЧtО- şТ ТЧtrКЧКtКХă, КХТЦОЧtК ТК 


