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Ποιότητα ζωής παιδιών με πομφολυγώδη 
επιδερμόλυση

Η πομφολυγώδης επιδερμόλυση είναι μια σπάνια γενετική νόσος που χαρα-

κτηρίζεται από ευθραυστότητα του δέρματος με σχηματισμό πομφολύγων 

στο δέρμα. Σήμερα, οι πάσχοντες στην Ευρώπη ανέρχονται σε 30.000, ενώ 

παγκοσμίως σε 500.000. Η πομφολυγώδης επιδερμόλυση ταξινομείται σε 

απλή, συνδεσμική, δυστροφική και μικτή. Τα παιδιά με πομφολυγώδη επιδερ-

μόλυση αντιμετωπίζουν τόσο σωματικά όσο και ψυχολογικά προβλήματα εξ 

αιτίας της νόσου, με αποτέλεσμα η ποιότητα της ζωής τους να είναι πτωχή και 

σημαντικά χειρότερη σε σχέση με τα υγιή παιδιά. Επί πλέον, αντιμετωπίζουν 

προβλήματα που συνδέονται με την καθημερινότητά τους, όπως η λήψη 

τροφής, το ντύσιμο, το μπάνιο, το γράψιμο, το περπάτημα κ.ά. Η βαρύτερη 

μορφή της νόσου, ο έντονος πόνος, ο κνησμός και οι δυσκολίες στο μπάνιο 

και στη λήψη τροφής σχετίζονται με χειρότερη ποιότητα ζωής. Δυστυχώς, 

δεν υπάρχει θεραπεία και η αντιμετώπιση είναι συμπτωματική με τοπική 

αντισηπτική ή και αντιβιοτική αγωγή και επικεντρώνεται στην παρεμπόδιση 

εμφάνισης επιπλοκών και λοιμώξεων. Επί πλέον, η ψυχολογική υποστήριξη των 

παιδιών με πομφολυγώδη επιδερμόλυση είναι πολύ σημαντική. Ψυχολογικές 

θεραπείες και τεχνικές που αφορούν στην απόσπαση, στη δημιουργία νοερών 

εικόνων, στην εικονική πραγματικότητα και στην αναπνοή έχει αποδειχθεί ότι 

συνδράμουν στη διαχείριση του πόνου, καθώς και στη μείωση του άγχους.
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1. ΕΙΣΑΓΩΓΗ 

Η πομφολυγώδης επιδερμόλυση (epidermolysis bullosa) 

είναι μια σπάνια γενετική νόσος που χαρακτηρίζεται από 

ευθραυστότητα του δέρματος με σχηματισμό πομφολύγων 

στο δέρμα, ως απόκριση σε ελάσσονα μηχανικό τραυματι-

σμό.1 Επί πλέον, σε κάποιες περιπτώσεις παρατηρείται και 

προσβολή των βλεννογόνων των εσωτερικών οργάνων. Εξ 

αιτίας μιας γενετικής ανωμαλίας συμβαίνει αποτυχία σύνδε-

σης μεταξύ της επιδερμίδας και του χορίου, με αποτέλεσμα 

να καταστρέφεται το 80% περίπου της επιδερμίδας, καθώς 

αυτή διαλύεται πολύ εύκολα και σχηματίζει πομφόλυγες 

και σχισίματα, ακόμη και έπειτα από την ελάχιστη επαφή, 

η οποία μπορεί να προέρχεται από κάποιο κτύπημα, τριβή 

ή ακόμη και κνησμό.1 Συχνά, χρησιμοποιείται ο όρος «παι-

διά-πεταλούδα», προκειμένου να περιγράψει τα πάσχοντα 

παιδιά, καθώς το δέρμα τους είναι τόσο εύθραυστο όσο τα 

φτερά μιας πεταλούδας.2 

Η πομφολυγώδης επιδερμόλυση είναι μια νόσος που 

εκδηλώνεται είτε με τη γέννηση είτε σε μικρό χρονικό 

διάστημα μετά τη γέννηση και δεν προσβάλλει μόνο το 

δέρμα, που είναι και το πλέον εμφανές, αλλά μπορεί να 

επηρεάσει και άλλα όργανα του σώματος. Αυτό συμβαίνει 

γιατί υπάρχουν διάφοροι τύποι της ασθένειας, με ποικίλες 

μεταλλάξεις, οι οποίες μπορεί να κυμαίνονται από ήπιας 

μορφής και να επηρεάζουν μόνο την επιδερμίδα, μέχρι 

πολύ σοβαρής μορφής, όπου προσβάλλονται και άλλα όρ-

γανα του ατόμου που πάσχει.1 Τα παιδιά με πομφολυγώδη 

επιδερμόλυση μπορεί να εμφανίσουν πομφόλυγες και στα 

πόδια, στα χέρια, στο στόμα, στα μάτια και στον λάρυγγα. 

Σε σοβαρές μορφές της νόσου μπορεί να παρατηρηθεί 

προσβολή των βλεννογόνων των εσωτερικών οργάνων και 

να δημιουργηθούν φυσαλίδες στην ουροδόχο κύστη, στο 

στομάχι και στον οισοφάγο, με αποτέλεσμα να επηρεάζεται 

το γαστρεντερικό, το ουρογεννητικό και το αναπνευστικό 

σύστημα των ασθενών. Στις περιπτώσεις αυτές, τα παιδιά 

νιώθουν ακόμη μεγαλύτερη δυσφορία, καθώς πρέπει να 

αντιμετωπίσουν νέες επιπλοκές της νόσου που συνήθως 

είναι επώδυνες, όπως δυσκολία λήψης τροφής ή ελλιπής σί-

τιση, δυσκολία στην κατάποση, δυσκοιλιότητα, προβλήματα 

με την ανάπτυξη, αναιμία, αλωπεκία, απώλεια νυχιών και 

δοντιών, μόνιμη αναπηρία κ.ά.2–5 Είναι μια νόσος απειλητική 
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για τη ζωή, ενώ στις πιο σοβαρές μορφές της μπορεί να 

οδηγήσει στον θάνατο ακόμη και κατά την παιδική ηλικία. 

Υπολογίζεται ότι ένα άτομο στα 227 φέρει ένα ελαττω-

ματικό γονίδιο που προκαλεί την πομφολυγώδη επιδερμό-

λυση. Επί πλέον, ένα νεογνό στις 17.000 γεννήσεις ζώντων 

νεογνών γεννάται με κάποια μορφή πομφολυγώδους 

επιδερμόλυσης. Υπολογίζεται ότι το σύνολο των ατόμων 

που πάσχουν από τη συγκεκριμένη σπάνια νόσο στην Ευ-

ρώπη ανέρχεται σε 30.000, ενώ παγκοσμίως σε 500.000.6 

Ο επιπολασμός της νόσου ποικίλλει και υπολογίζεται σε 

1:20.000 στη Σκωτία, 1:100.000 στην Ιταλία, 25–50:1.000.000 

στη Γερμανία, ενώ συνολικά στην Ευρώπη υπολογίζεται 

σε 2,4:100.000 και στις Ηνωμένες Πολιτείες της Αμερικής 

(ΗΠΑ) σε 1:130.000.7–11 Στην Ελλάδα δεν είναι γνωστός ο 

επιπολασμός της πομφολυγώδους επιδερμόλυσης. 

Τα σημαντικότερα προβλήματα των παιδιών λόγω της 

νόσου είναι ο κνησμός στο δέρμα, ο πόνος, η δυσκολία 

συμμετοχής σε διάφορες δραστηριότητες, η έλλειψη κατα-

νόησης από τους άλλους, το αίσθημα της διαφορετικότητας 

που αισθάνονται και η αυτοεξυπηρέτησή τους.1,3,12–18 Τα 

παιδιά που έχουν προσβληθεί από μια πιο σοβαρή μορφή 

της αντιμετωπίζουν μεγαλύτερο πρόβλημα με τον κνησμό 

και τον πόνο, ενώ το κυριότερο πρόβλημα για τα παιδιά 

με ηπιότερη μορφή της νόσου είναι ο πόνος που έχουν να 

αντιμετωπίσουν και ο οποίος σχετίζεται με τη συμμετοχή 

τους σε διάφορες δραστηριότητες, καθώς και τα αρνητικά 

σχόλια για την εμφάνισή τους. Τα περισσότερα παιδιά που 

πάσχουν από πομφολυγώδη επιδερμόλυση, ανεξαρτήτως 

σοβαρότητας της ασθένειας, αντιμετωπίζουν προβλήματα 

κοινωνικοποίησης και συμμετοχής σε διάφορες δραστηριό-

τητες ενώ έχουν έντονο το αίσθημα της διαφορετικότητας. 

Η πομφολυγώδης επιδερμόλυση δεν επηρεάζει μόνο τα 

παιδιά που νοσούν, αλλά έχει αντίκτυπο και στις οικογένειές 

τους, σε ψυχολογικό, κοινωνικό, οικονομικό και σωματικό 

επίπεδο. Η οικογένεια διαδραματίζει σημαντικό ρόλο στην 

παροχή φροντίδας στα παιδιά, όχι μόνο στις καθημερινές 

δραστηριότητες, αλλά και στην ψυχολογική υποστήριξη. 

Όσο πιο σοβαρή είναι η ασθένεια και όσο περισσότερο 

εξαπλώνονται οι πομφόλυγες στο σώμα των παιδιών, τόσο 

μεγαλύτερη είναι και η επιβάρυνση της οικογένειας.19,20 Επί 

πλέον, η οικογένεια επιβαρύνεται ακόμη περισσότερο όταν 

τα μέλη της που έχουν επωμιστεί το βάρος της φροντί-

δας του πάσχοντος παιδιού είναι έντονα συναισθηματικά 

φορτισμένα.21 

Τα παιδιά με πομφολυγώδη επιδερμόλυση αντιμετω-

πίζουν σημαντικά προβλήματα, όπως ο συνεχής κνησμός, 

η συνεχής περιποίηση των επώδυνων πληγών, οι δυσμορ-

φίες, η δυσκολία ανταπόκρισης στις διάφορες κοινωνικές 

απαιτήσεις κ.ά.3 Επί πλέον, αντιμετωπίζουν προβλήματα 

τα οποία συνδέονται με την καθημερινότητά τους, όπως η 

λήψη τροφής, το ντύσιμο, το μπάνιο, το γράψιμο, το περ-

πάτημα κ.ά., ενώ πολύ συχνά έρχονται αντιμέτωπα και με 

τις τυχόν ψυχολογικές επιπτώσεις που μπορεί να επιφέρει 

η κατάσταση την οποία βιώνουν.3 

Η διαχείριση τόσο των σωματικών όσο και των ψυχο-

λογικών δυσκολιών που καθημερινά βιώνουν τα παιδιά 

με πομφολυγώδη επιδερμόλυση είναι σημαντική, προκει-

μένου να μπορέσουν αυτά τα παιδιά να βελτιώσουν την 

ποιότητα της ζωής τους. Για τον λόγο αυτόν, ο σκοπός της 

παρούσας συστηματικής βιβλιογραφικής ανασκόπησης 

ήταν η διερεύνηση της ποιότητας ζωής των παιδιών με 

πομφολυγώδη επιδερμόλυση.

2. ΤΥΠΟΙ ΠΟΜΦΟΛΥΓΩΔΟΥΣ ΕΠΙΔΕΡΜΟΛΥΣΗΣ

Η πομφολυγώδης επιδερμόλυση ταξινομείται στις εξής 

τέσσερις κύριες κατηγορίες: (α) απλή (simplex), (β) συν-

δεσμική (junctional), (γ) δυστροφική (dystrophic) και (δ) 

μικτή (Κindler syndrome). Το φάσμα της πομφολυγώδους 

επιδερμόλυσης εκτείνεται σε >30 κλινικές υποκατηγορίες 

με παθογόνες μεταλλάξεις σε τουλάχιστον 18 διαφορετικά 

γονίδια.11,22–24 Η εν λόγω ταξινόμηση γίνεται με βάση το κενό 

το οποίο παρατηρείται ανάμεσα στην επιδερμίδα (εξωτε-

ρική στοιβάδα) και στο χόριο (εσωτερική στοιβάδα), που 

καθορίζει και την ευθραυστότητα του δέρματος, καθώς 

και τα σημεία στα οποία δημιουργούνται οι πομφόλυγες.25

2.1. Απλή πομφολυγώδης επιδερμόλυση 

Είναι ο τύπος με τον μεγαλύτερο επιπολασμό, καθώς 

το ποσοστό των παιδιών με αυτόν τον τύπο ανέρχεται στο 

70% του συνόλου των περιπτώσεων.26,27 Στην απλή πομφο-

λυγώδη επιδερμόλυση οι πομφόλυγες σχηματίζονται στην 

εξωτερική στοιβάδα του δέρματος, στην επιδερμίδα, εξ 

αιτίας της αποτυχίας σύνδεσης της επιδερμίδας ακριβώς 

πάνω από τη θεμελιώδη στοιβάδα του δέρματος. Θεωρεί-

ται ο πλέον ήπιος τύπος της ασθένειας, παρά το γεγονός 

ότι οι πομφόλυγες είναι επώδυνες. Οι πομφόλυγες μπορεί 

να αναπτυχθούν μόνο στα χέρια και στα πόδια (τοπική 

νόσος) ή σε όλο το σώμα (γενικευμένη νόσος). Στην απλή 

πομφολυγώδη επιδερμόλυση το παιδί κληρονομεί μόνο 

ένα ελαττωματικό γονίδιο, από τον ένα γονέα.26,27 

2.2. Συνδεσμική πομφολυγώδης επιδερμόλυση

Σε αυτή, οι πομφόλυγες σχηματίζονται σε ένα δομικό 

στοιχείο της θεμελιώδους μεμβράνης που ονομάζεται 

“lamina lucida”, το οποίο βρίσκεται στο σημείο που ενώνεται 

η επιδερμίδα (ανώτερη στοιβάδα) με το δέρμα (κατώτε-
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ρη στοιβάδα).27,28 Χαρακτηρίζεται από ευθραυστότητα 

του δέρματος και παρουσία βλεννωδών μεμβρανών, που 

εκδηλώνονται με τη μορφή πομφολύγων με μικρό ή και 

καθόλου τραυματισμό. Οι πομφόλυγες ενδέχεται να είναι 

σοβαρές και ο κοκκώδης ιστός μπορεί να σχηματιστεί στο 

δέρμα γύρω από τη στοματική και τη ρινική κοιλότητα, 

στα δάκτυλα των χεριών και των ποδιών και στο ανώτερο 

τμήμα του αεραγωγού. Αποτελεί την πλέον σοβαρή μορφή 

της νόσου και εμφανίζεται στο 5% του συνόλου των περι-

πτώσεων. Υπάρχουν τρεις υποκατηγορίες της συνδεσμικής 

πομφολυγώδους επιδερμόλυσης: Η πρώτη ονομάζεται πομ-

φολυγώδης επιδερμόλυση Herlitz και μπορεί να προκαλέσει 

πομφόλυγες εξωτερικά και εσωτερικά του οργανισμού, ενώ 

ενδέχεται να είναι θανατηφόρα από τα πρώτα κιόλας έτη 

ζωής του παιδιού. Η δεύτερη υποκατηγορία ονομάζεται 

πομφολυγώδης επιδερμόλυση non-Herlitz και οδηγεί 

στον σχηματισμό πομφολύγων από ήπιας έως και πολύ 

σοβαρής μορφής, με αποτέλεσμα τα παιδιά να βιώνουν 

μακροχρόνιο πόνο ή ακόμη και κάποια μορφή αναπηρίας. 

Η τελευταία υποκατηγορία είναι η γενικευμένη συνδεσμική 

πομφολυγώδης επιδερμόλυση, η οποία πιθανόν να είναι 

σοβαρή ή μέτρια. Στη σοβαρή γενικευμένη συνδεσμική 

πομφολυγώδη επιδερμόλυση οι πομφόλυγες σχηματίζονται 

με τη γέννηση ή σε μικρό χρονικό διάστημα μετά από αυτή 

και μπορεί να προσβληθεί το ουροποιητικό σύστημα με 

τη δημιουργία πομφολύγων στην ουροδόχο κύστη, ενώ 

ενδέχεται να παρατηρηθεί και ατροφία του πυλωρού, η 

οποία επηρεάζει το πεπτικό σύστημα. Στη μέτρια μορφή, 

τα παιδιά εμφανίζουν πομφόλυγες στα χέρια, στα πόδια, 

στα γόνατα, στους αγκώνες και μπορεί να επηρεαστεί και 

το ουροποιητικό ή το πεπτικό σύστημα. Για να εκδηλώσει 

ένα παιδί τον συγκεκριμένο τύπο πομφολυγώδους επιδερ-

μόλυσης θα πρέπει να κληρονομήσει ελαττωματικά γονίδια 

και από τους δύο γονείς, οι οποίοι είναι φορείς, αλλά δεν 

έχουν εκδηλώσει κανένα σύμπτωμα.27,28

2.3. Δυστροφική πομφολυγώδης επιδερμόλυση

Στη δυστροφική πομφολυγώδη επιδερμόλυση οι 

πομφόλυγες σχηματίζονται σε ένα δομικό στοιχείο της 

θεμελιώδους μεμβράνης που ονομάζεται “lamina densa”, 

μεταξύ της “lamina lucida” και του κατώτερου δέρματος 

της επιδερμίδας. Η μορφή αυτή παρατηρείται στο 25% 

περίπου του συνόλου των περιπτώσεων.5,27,29 Επηρεάζει 

το δέρμα και τα νύχια και εκδηλώνεται συνήθως με τη 

γέννηση. Πομφόλυγες μπορεί να εμφανιστούν σε όλο το 

σώμα, στο στόμα, στον οισοφάγο, στα χέρια, στα πόδια, 

δημιουργώντας περαιτέρω προβλήματα. Χαρακτηριστικό 

της δυστροφικής πομφολυγώδους επιδερμόλυσης είναι οι 

ουλές και τα σημάδια που μένουν στο σώμα από τις πληγές 

οι οποίες επουλώνονται, με αποτέλεσμα τη συστολή των 

αρθρώσεων, τη σύντηξη των δακτύλων των χεριών και των 

ποδιών, τη συστολή των μεμβρανών του στόματος και τη 

στένωση του οισοφάγου. Μπορεί να είναι κληρονομική με 

έναν υποτελή ή έναν κυρίαρχο τρόπο. Η κυρίαρχη δυστρο-

φική πομφολυγώδης επιδερμόλυση είναι συνήθως ηπιότε-

ρης μορφής, αλλά η βαρύτητα αυξάνεται με την ηλικία του 

παιδιού, εξ αιτίας των ουλών, της συστολής και της βλάβης 

του δέρματος. Η υποχωρητική δυστροφική πομφολυγώδης 

επιδερμόλυση είναι πιο σοβαρή μορφή πομφολυγώδους 

επιδερμόλυσης και ο κίνδυνος να εμφανίσουν οι ασθενείς 

πλακώδες καρκίνωμα, που είναι ένας επιθετικός τύπος 

καρκίνου του δέρματος, είναι μεγάλος.5,27,29

2.4. Μικτή πομφολυγώδης επιδερμόλυση 

Η μορφή αυτή συναντάται πολύ σπάνια και χαρακτη-

ρίζεται από φωτοευαισθησία, ποικιλόδερμα και ατροφία 

του δέρματος, σε συνδυασμό με τις πομφόλυγες που σχη-

ματίζονται έπειτα από τραυματισμό.27,30,31 Οι πομφόλυγες 

μπορεί να σχηματιστούν σε πολλά επίπεδα της θεμελιώδους 

μεμβράνης ή κάτω από τις στοιβάδες της επιδερμίδας. 

Οι τέσσερις κατηγορίες της πομφολυγώδους επιδερ-

μόλυσης διαιρούνται και σε περαιτέρω υποκατηγορίες, με 

βάση τα κλινικά και τα εργαστηριακά ευρήματα. Οι τέσσε-

ρις βασικοί τύποι μπορεί να παρουσιάζουν διακυμάνσεις, 

από ήπιας μέχρι πολύ σοβαρής μορφής. Η πιο σοβαρή 

μορφή ενδέχεται να είναι ακόμη και θανατηφόρα, καθώς 

προσβάλλονται διάφορα όργανα του σώματος, ενώ στην 

ηπιότερη μορφή μπορεί να υπάρχει ευθραυστότητα του 

δέρματος και σχηματισμός πομφολύγων, αλλά σε τέτοιο 

βαθμό που να έχει μικρό ή και καθόλου αντίκτυπο στην 

ποιότητα ζωής των παιδιών.19,33 

3. ΘΕΡΑΠΕΥΤΙΚΗ ΑΝΤΙΜΕΤΩΠΙΣΗ

Δυστυχώς, δεν υπάρχει θεραπεία για τα παιδιά με πομ-

φολυγώδη επιδερμόλυση και η θεραπευτική αντιμετώπιση 

είναι συμπτωματική με τοπική αντισηπτική ή και αντιβιοτική 

αγωγή και επικεντρώνεται στην παρεμπόδιση εμφάνισης 

επιπλοκών και λοιμώξεων, οι οποίες αποτελούν και την 

κύρια αιτία θανάτου. Η χρήση ρούχων με μαλακή υφή για τη 

μείωση της ανάπτυξης των πομφολύγων και την αποφυγή 

τριβής, η χρήση του κατάλληλου ενδύματος ανάλογα με 

τα χαρακτηριστικά και το σημείο του σώματος στο οποίο 

βρίσκονται οι πομφόλυγες, η χρήση κατάλληλων υποδη-

μάτων, η εκπαίδευση του ιατρονοσηλευτικού προσωπι-

κού και των φροντιστών για την παροχή της κατάλληλης 

φροντίδας, η φροντίδα των πομφολύγων και των πληγών 

κατά τη διαδικασία της ένδυσης, η χρήση επουλωτικών 

για τις πληγές κρεμών και η απομάκρυνση του υγρού 
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Όλες οι μελέτες ήταν συγχρονικές, γεγονός που σημαίνει 

ότι καταγράφηκε η πληροφορία για την ποιότητα ζωής 

των παιδιών σε μια συγκεκριμένη χρονική στιγμή χωρίς οι 

ερευνητές να παρακολουθήσουν τα παιδιά κατά τη διάρκεια 

της ζωής τους. Εξ αιτίας της σπάνιας εμφάνισης της νόσου 

οι μελέτες είχαν μικρό αριθμό παιδιών, που κυμαίνονταν 

από 14–93. Σε έξι μελέτες3,10,12,19,27,39 περιλαμβάνονταν παιδιά 

όλων των τύπων πομφολυγώδους επιδερμόλυσης, ενώ σε 

τρεις μελέτες4,17,38 περιλαμβάνονταν παιδιά κάποιων τύπων 

της νόσου.

Σε όλες τις μελέτες3,4,10,12,17,19,27,38,39 χρησιμοποιήθηκε ένα 

γενικό ερωτηματολόγιο για την εκτίμηση της ποιότητας 

ζωής των παιδιών με πομφολυγώδη επιδερμόλυση, με πιο 

συχνά χρησιμοποιούμενα ερωτηματολόγια το “Dermatology 

Life Quality Index”17,27,38,39 και το “EuroQol 5 Dimensions”.10,19 

Επί πλέον, σε δύο μελέτες3,4 χρησιμοποιήθηκε το ειδικό 

για την πομφολυγώδη επιδερμόλυση ερωτηματολόγιο 

“Quality of Life Evaluation in Epidermolysis Bullosa”, ενώ 

σε δύο μελέτες12,17 χρησιμοποιήθηκαν οπτικές αναλογικές 

κλίμακες για την εκτίμηση του πόνου. 

Τα παιδιά με πομφολυγώδη επιδερμόλυση αντιμετω-

πίζουν τόσο σωματικά όσο και ψυχολογικά προβλήματα 

λόγω της νόσου, με αποτέλεσμα η ποιότητα της ζωής τους 

να είναι πτωχή3,4,10,12,17,19,27,38,39 και σημαντικά χειρότερη σε 

σχέση τόσο με τα υγιή παιδιά10 όσο και με τους ενήλικες 

που πάσχουν από τη συγκεκριμένη νόσο.10,19 Τα παιδιά με 

πομφολυγώδη επιδερμόλυση αντιμετωπίζουν σοβαρά 

προβλήματα ακόμη και με τις καθημερινές τους δραστη-

ριότητες, όπως χρήση τουαλέτας, λήψη τροφής, μπάνιο, 

ντύσιμο, προσωπική περιποίηση, περπάτημα.12,17,38 Ακόμη 

και απλές καθημερινές δραστηριότητες, όπως π.χ. η γραφή, 

το άνοιγμα ενός βάζου μαρμελάδας, το κούμπωμα του 

φερμουάρ ενός παντελονιού, το κούμπωμα κουμπιών κ.ά., 

μπορεί να προκαλέσουν δυσκολίες σε πάσχοντα παιδιά με 

πιο σοβαρή μορφή της νόσου.3

Ιδιαίτερα σημαντικά και συχνά είναι και τα προβλήμα-

τα στις σωματικές δραστηριότητες των παιδιών, καθώς 

η νόσος περιορίζει ουσιαστικά τη δυνατότητά τους για 

άθληση κυρίως λόγω του πόνου και των προβλημάτων 

που προκαλεί στις παλάμες και στα πέλματα.3,17,38 Ο πόνος 

εξ άλλου είναι συχνός στα πάσχοντα παιδιά και οφείλεται 

κυρίως στις πομφόλυγες, στα σχισίματα του δέρματος και 

στην αλλαγή των ρούχων, οδηγώντας συχνά και σε απουσίες 

από το σχολείο.12,17

Εκτός από τα σωματικά προβλήματα, τα παιδιά με 

πομφολυγώδη επιδερμόλυση αντιμετωπίζουν συχνά και 

ψυχολογικά προβλήματα.17,27,38 Αναλυτικότερα, τα πάσχοντα 

παιδιά αισθάνονται συχνά έλλειψη αυτοπεποίθησης και 

θλίψη λόγω της εξωτερικής τους εμφάνισης, γεγονός το 

από τις πομφόλυγες είναι μερικές από τις υποστηρικτικές 

θεραπείες.5,28,32–34 Επί πλέον, η προσθήκη αλατιού στο νερό 

προκειμένου να δημιουργηθεί ένα ισότονο διάλυμα για το 

μπάνιο των παιδιών συμβάλλει στη μείωση (α) της χρή-

σης φαρμάκων για την αντιμετώπιση του πόνου, (β) των 

λοιμώξεων, (γ) της οσμής του δέρματος και (δ) του πόνου. 

Αποτελεσματικό στη μείωση του πόνου που σχετίζεται με 

το μπάνιο και την περιποίηση των πληγών, προκειμένου 

να μειωθεί η πιθανότητα εμφάνισης κάποιας λοίμωξης, 

έχει αποδειχθεί και το διάλυμα με νερό και λευκό ξύδι στη 

σωστή αναλογία.5,35,36 Σε ορισμένες περιπτώσεις είναι απα-

ραίτητο το χειρουργείο, όπως για παράδειγμα όταν πρέπει 

να διαχωριστούν τα συντηγμένα δάκτυλα ή όταν πρέπει να 

διευρυνθεί ο οισοφάγος, ώστε να διευκολυνθούν τα παιδιά 

στη διαδικασία της λήψης τροφής. Επί πλέον, τα παιδιά 

μπορεί να λαμβάνουν αναλγητικά, όπως παρακεταμόλη, 

οπιοειδή, μη στεροειδή αντιφλεγμονώδη φάρμακα, ή και 

τοπικά αναισθητικά, προκειμένου να αντεπεξέλθουν σε 

διαδικασίες που δυνητικά είναι πολύ επώδυνες, όπως για 

παράδειγμα η αλλαγή ρούχων.

Επί πλέον, η ψυχολογική υποστήριξη των παιδιών 

με πομφολυγώδη επιδερμόλυση είναι πολύ σημαντική. 

Ψυχολογικές θεραπείες και τεχνικές που αφορούν στην 

απόσπαση (distraction), στη δημιουργία νοερών εικόνων 

(visualization), στην εικονική πραγματικότητα (virtual reality) 

και στην αναπνοή (breathing techniques) έχει αποδειχθεί 

ότι συνδράμουν στη διαχείριση του πόνου, καθώς και στη 

μείωση του άγχους. Για τα παιδιά, ένας τρόπος απόσπασης 

για τον μετριασμό του πόνου είναι και η ενασχόληση με τα 

tablets ή τα video games.37 Η κοινωνική και η συναισθη-

ματική υποστήριξη από την οικογένεια, τους φίλους, τους 

ειδικούς και την κοινωνία γενικότερα είναι καθοριστικής 

σημασίας, ώστε να μπορέσουν τα παιδιά με πομφολυγώδη 

επιδερμόλυση να διαχειριστούν τις όποιες ψυχολογικές 

επιπτώσεις επιφέρει η ασθένεια, καθώς πρόκειται για μια 

χρόνια πάθηση.13,18 

4. ΠΟΙΟΤΗΤΑ ΖΩΗΣ 

Διεξήχθη μια συστηματική βιβλιογραφική ανασκό-

πηση στη βάση δεδομένων PubMed έως τις 31.3.2019, 

χρησιμοποιώντας τις εξής λέξεις-κλειδιά: “Child”, “children”, 

“quality of life”, “epidermolysis bullosa”. Βρέθηκαν εννέα 

μελέτες,3,4,10,12,17,19,27,38,39 στις οποίες εκτιμήθηκε η ποιότητα 

ζωής των παιδιών με πομφολυγώδη επιδερμόλυση και 

παρουσιάζονται συνοπτικά στον πίνακα 1.

Οι πέντε μελέτες εκπονήθηκαν στην Ευρώπη (δύο στο 

Ηνωμένο Βασίλειο,10,38 δύο στην Ιταλία19,27 και μία στη Γαλ-

λία17), οι δύο διεξήχθησαν στις ΗΠΑ,3,12 η μία στη Βραζιλία4 

και η μία από κοινού στη Ρουμανία και στην Ουκρανία.39 



ΠΟΜΦΟΛΥΓΩΔΗΣ ΕΠΙΔΕΡΜΟΛΥΣΗ 319

Πίνακας 1. Συνοπτική παρουσίαση των μελετών της συστηματικής βιβλιογραφικής ανασκόπησης.

Παραπομπή Χώρα Είδος 

μελέτης

Έτος 

διεξαγωγής

Αριθμός 

παιδιών

Τύπος ΠΕ Ερωτηματολόγιο 

εκτίμησης της 

ποιότητας ζωής

Αποτελέσματα

Fine  
et al12

ΗΠΑ Συγχρονική 1998–1999 51 Όλοι οι τύποι (α) Measuring health: 
Α guide to rating scales 
and questionnaires, (β) 
κλίμακα αξιολόγησης του 
πόνου από 0 (καθόλου πό-
νος) έως 10 (ανυπόφορος 
πόνος)

Το ποσοστό των παιδιών με ΑΠΕ και ΚΔΠΕ 
που ήταν ανεξάρτητα και αυτοεξυπηρετού-
μενα στις καθημερινές δραστηριότητες, 
εκτός από το περπάτημα, ήταν >90%, ενώ 
για τα παιδιά με ΣΠΕ και ΥΔΠΕ ήταν 39–73%. 
Το 14–19% των παιδιών με ΑΠΕ, ΣΠΕ και 
ΚΔΠΕ δήλωσαν πόνο >5 και το αντίστοιχο 
ποσοστό για τα παιδιά με ΥΔΠΗ ήταν 32%

Eismann  
et al3

ΗΠΑ Συγχρονική 2014 71 Όλοι οι τύποι (α) ABILHAND-Kids ques-
tionnaire, (β) Quality of Life 
in Epidermolysis Bullosa

Η σοβαρότερη μορφή ΠΕ σχετιζόταν με χει-
ρότερη λειτουργία των χεριών και ακολού-
θως με χειρότερη ΠΖ. Οι δραστηριότητες 
με ταυτόχρονη χρήση των χεριών και των 
δακτύλων και οι αθλητικές δραστηριότητες 
ήταν δύσκολες για όλους τους τύπους. Τα 
παιδιά με ΚΔΠΕ είχαν καλύτερη ΠΖ. Το μπά-
νιο και ο πόνος σχετίζονταν με χειρότερη ΠΖ

Horn  
και  
Tidman38

Ηνωμένο 
Βασίλειο

Συγχρονική 2002 60 Απλή, 
δυστροφική  
και σοβαρή 
μορφή

Dermatology Life Quality 
Index

Οι σημαντικότεροι παράγοντες που επη-
ρέαζαν αρνητικά την ΠΖ (α) στα παιδιά με 
ΑΠΕ ήταν ο κνησμός και ο πόνος, (β) στα 
παιδιά με ΔΣΠΕ ήταν η έλλειψη αυτοπεποί-
θησης και η θλίψη που ένιωθαν εξ αιτίας 
της εξωτερικής εμφάνισης, ο πόνος και η 
αίσθηση κνησμού, και (γ) στα παιδιά με 
ΥΔΠΕ ήταν οι περιορισμένες αθλητικές 
δραστηριότητες

Brun  
et al17

Γαλλία Συγχρονική 2015–2016 27 Απλή (α) Face, Legs, Arms, Cry, 
Consolability Question-
naire, (β) Faces Pain Scale, 
(γ) Pain Questionnaire of 
Saint Antoine, (δ) Neu-
ropathic Pain Diagnostic 
Questionnaire, (ε) Hospital 
Anxiety and Depression, 
(στ) Dermatology Life 
Quality Index, (ζ) Visual 
Analog Scale for pain

Ο σχηματισμός πομφολύγων και σχισιμά-
των που σχηματίζονταν δίπλα στις φυσαλί-
δες (94%) και η διαδικασία του ντυσίματος 
(53%) ήταν οι πλέον επίπονες. Το 76% των 
παιδιών ανέφεραν ότι ο πόνος επηρέαζε 
την ποιότητα ζωής τους, ενώ το 56% ανέ-
φερε ότι ένιωθαν λυπημένα. Το 52% των 
παιδιών αναγκάστηκε να περιορίσει ή και 
να διακόψει τις σωματικές δραστηριότητες 
λόγω του πόνου, το 68% έπρεπε να φοράει 
ειδικά παπούτσια, το 36% δεν ευχαριστιό-
ταν τις διακοπές ή είχε προβλήματα στο 
σχολείο εξ αιτίας του πόνου και το 52% 
αντιμετώπιζε δυσκολίες με τον ύπνο, λόγω 
του πόνου

Tabolli  
et al19

Ιταλία Συγχρονική 2008 46 Όλοι οι τύποι EuroQol 5 Dimensions Τα παιδιά βίωναν περισσότερο πόνο από 
τους ενήλικες και ο πόνος επηρέαζε περισ-
σότερο την ποιότητα ζωής τους

Margari  
et al27

Ιταλία Συγχρονική 2010 14 Όλοι οι τύποι (α) Disability and the Fam-
ily Assessment Form, (β) 
Child Behaviour Checklist 
Preschool-Age form, (γ) 
Schedule for Affective Dis-
orders and Schizophrenia 
for School-Age Children-
Present and Lifetime Ver-
sion, (δ) Dermatology Life 
Quality Index

Το 79% των παιδιών είχαν κάποιο ψυχια-
τρικό πρόβλημα, όπως το άγχος του απο-
χωρισμού, οι καταθλιπτικές διαταραχές, το 
γενικευμένο άγχος, το κοινωνικό άγχος κ.ά.

Cestari et al4 Βραζιλία Συγχρονική 2016 40 Απλή, 
συνδεσμική  
και  
δυστροφική

(α) Quality of Life in Epider-
molysis Bullosa, (β) Derma-
tology Life Quality Index

Η σοβαρότερη μορφή ΠΕ σχετιζόταν με 
χειρότερη ΠΖ

Chernyshov 
et al39

Ρουμανία 
και 
Ουκρανία

Συγχρονική 2018 20 Όλοι οι τύποι Dermatology Life Quality 
Index

Το 70% των παιδιών αντιμετώπιζαν πρό-
βλημα με τον κνησμό, το 65% αντιμετώπιζε 
προβλήματα σχετικά με τη θεραπεία, το 
55% είχε προβλήματα με την κένωση του 
εντέρου, ενώ το 11,8% των παιδιών είχε 
προβλήματα με τα υποδήματα

Angelis  
et al10

Ηνωμένο 
Βασίλειο

Συγχρονική 2011–2013 93 Όλοι οι τύποι EuroQol 5 Dimensions Η ΠΖ των παιδιών με ΠΕ ήταν χειρότερη σε 
σχέση με τα υγιή παιδιά

ΠΕ: Πομφολυγώδης επιδερμόλυση, ΑΠΕ: Απλή πομφολυγώδης επιδερμόλυση, ΚΔΠΕ: Κυρίαρχη δυστροφική πομφολυγώδης επιδερμόλυση, ΣΠΕ: Συνδεσμική πομφο-
λυγώδης επιδερμόλυση, ΥΔΠΕ: Υποχωρητική δυστροφική πομφολυγώδης επιδερμόλυση, ΠΖ: Ποιότητα ζωής
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οποίο επηρεάζει αρνητικά και την ποιότητα της ζωής τους. 

Επί πλέον, τα πάσχοντα παιδιά αισθάνονται μια αλλαγή σε 

σχέση με τα υγιή παιδιά, ενώ σε ορισμένες περιπτώσεις 

δέχονται και αρνητικά σχόλια για την εμφάνισή τους από 

τα υπόλοιπα παιδιά. Σε βαρύτερες περιπτώσεις, τα παιδιά 

με τη νόσο βιώνουν χειρότερες ψυχολογικές καταστάσεις, 

όπως π.χ. καταθλιπτικές διαταραχές, γενικευμένο άγχος κ.ά. 

Ορισμένοι παράγοντες επιτείνουν την ποιότητα ζωής 

των παιδιών με πομφολυγώδη επιδερμόλυση. Πιο συγκεκρι-

μένα, η βαρύτερη μορφή της νόσου,3,4 ο έντονος πόνος,3,19,38 

ο κνησμός,38,39 καθώς και οι δυσκολίες στο μπάνιο3 και στη 

λήψη τροφής3 σχετίζονται με χειρότερη ποιότητα ζωής. 

5. ΣΥΝΟΨΗ

Η πομφολυγώδης επιδερμόλυση στα παιδιά είναι μια 

σπάνια νόσος με μεγάλη ποικιλομορφία στην κλινική εικόνα, 

που συχνά προκαλεί σοβαρά σωματικά και ψυχολογικά 

προβλήματα, επιδεινώνοντας έτσι την ποιότητα ζωής των 

παιδιών. Επί πλέον, η φροντίδα για την ικανοποίηση των 

καθημερινών αναγκών των πασχόντων παιδιών επηρεά-

ζει όχι μόνο τους ίδιους τους ασθενείς, αλλά και τα μέλη 

της οικογένειας. Ιδιαίτερη προσοχή απαιτεί η διαχείριση 

των πληγών των παιδιών, λόγω του αυξημένου κινδύνου 

εμφάνισης λοιμώξεων. Επίσης, η δυσανεξία του δέρματος 

και η ανεπαρκής επανεπιθηλίωση των τραυμάτων μπο-

ρεί να οδηγήσουν στην ανάπτυξη χρόνιων φλεγμονών.40  

Η εκπαίδευση των μελών της οικογένειας είναι απαραίτητη 

για τη σωστή περιποίηση των επώδυνων πομφολύγων 

και των πληγών. Εκπαίδευση απαιτείται εξ άλλου και στην 

εφαρμογή διαφόρων τεχνικών για την αλλαγή ρούχων. Η 

διαδικασία του ντυσίματος είναι μια επώδυνη και δύσκολη 

διαδικασία, καθώς χρειάζεται ιδιαίτερη προσοχή προκειμέ-

νου το παιδί να αισθάνεται τον ελάχιστο δυνατό πόνο και 

να μην αιμορραγήσουν οι πληγές ή και να μη σχηματιστούν 

νέες πομφόλυγες. 

Σημαντική είναι και η ψυχολογική υποστήριξη, όχι μόνο 

των παιδιών, αλλά και των μελών της οικογένειας, προκει-

μένου να αντεπεξέλθουν στις ψυχολογικές επιπτώσεις που 

οφείλονται στην ασθένεια. Η άμεση και συχνή επαφή με 

εξειδικευμένους ψυχιάτρους και ψυχολόγους για ψυχολο-

γική υποστήριξη μπορεί να αμβλύνει το συναισθηματικό 

φορτίο των παιδιών και των οικογενειών τους και να βελ-

τιώσει την ποιότητα ζωής τους. 

Τα τελευταία έτη αυξάνεται ο αριθμός των μελετών 

που διερευνούν την ποιότητα ζωής των παιδιών με πομ-

φολυγώδη επιδερμόλυση. Εν τούτοις, η σπανιότητα της 

νόσου καθιστά δυσχερή τη διεξαγωγή μελετών με μεγάλο 

αριθμό συμμετεχόντων, όπως επίσης τη διερεύνηση των 

παραγόντων που επηρεάζουν την ποιότητα ζωής. Συνεπώς, 

απαιτούνται περισσότερες μελέτες και ιδιαίτερα μελέτες 

παρακολούθησης για τη διαχρονική παρακολούθηση 

των πασχόντων παιδιών και την καλύτερη εκτίμηση της 

ποιότητας ζωής τους.

ABSTRACT

The quality of life of children with epidermolysis bullosa

D. FRAGKOU,1 V. DIMOUTSI,2 P. GALANIS1

1Center for Health Services Management and Evaluation, Department of Nursing, National and Kapodistrian 

University of Athens, Athens, 2Department of Heart Attacks, “Sismanogleio” General Hospital of Attica, Athens, Greece

Archives of Hellenic Medicine 2020, 37(3):315–322

Epidermolysis bullosa is a rare genetic disease, with skin fragility and bullae as the main signs of the disease. Today, 

the number of patients with the disease is estimated to be 30,000 in Europe and 500,000 worldwide. The types of 

epidermolysis bullosa are simplex, junctional, dystrophic and the Kindler syndrome. Children with epidermolysis 

bullosa face various physical and psychological problems, resulting in poorer quality of life compared with healthy 

children. They have problems in their everyday life, including as eating, dressing, bathing, writing, walking, etc. 

Increased disease severity and pain, itching and difficulties in bathing and eating are related to reduction in their 

quality of life. Unfortunately, there is no definitive treatment for the disease, and only symptomatic measures can be 

applied, such as local antiseptics, smoothing creams and antibiotic therapy in the case of infection. The main aim of 

the treatment is to ease the symptoms and to reduce complications, including infection. Psychological support of 

children with epidermolysis bullosa and their families is very important. Methods such as distraction, visualization, 

virtual reality and use of breathing techniques can help to decrease the children’s pain and anxiety.

Key words: Children, Epidermolysis bullosa, Quality of life 
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