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DE CATALUNYA
EPIDERMOLISI AMPUL-LAR O BULLOSA (EA)

Les persones afectades d’epidermolisi ampul-lar, la majoria infants, presenten lesions davant d’'un minim fregament o trauma, a causa de I'extrema
fragilitat de la pell. Per aquest motiu la malaltia també s’anomena “pell de papallona”.

Punts clau

A causa de la baixa prevalenga d’aquesta malaltia, els nivells d’evidéncia que hi ha en aquests moments sén baixos.

Cal proporcionar informacié adequada als cuidadors i al seu entorn sobre el procés de la malaltia, els factors que poden ocasionar lesions i la seva cura,
per tal de propiciar 'autonomia de les families afectades.

Les mesures de prevencio son prioritaries en totes les activitats de la vida diaria d’aquests pacients per tal de minimitzar els riscos de traumatisme i les
seves complicacions.

Com que és una malaltia poc freqiient i poc coneguda, ’EA suposa un problema de gran magnitud en I’entorn del pacient. Cal que els equips de salut li
ofereixin un suport adequat.

1. Definicio

Es tracta d’un grup de malalties hereditaries de la pell que es manifesten per I'aparicié de butllofes i d’erosions de manera espontania o amb un
fregament minim. En alguns casos també hi pot haver afectacié de mucoses. També hi ha I'EA no hereditaria, que pot apareixer en edat adulta i
s’anomena EA adquirida.
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2. Etiopatogénia

La malaltia té el seu origen en defectes associats a I'epidermis-membrana basal-dermis. Els diferents tipus d’epidermolisi deriven de mutacions
dels gens que codifiquen les proteines que formen el sistema d’ancoratge de I'epidermis amb la dermis.

L’EA s’inicia en el moment del naixement o durant la infancia. L’excepcid es produeix en els casos lleus de I'EA simple, que pot no detectar-se fins
a I'edat adulta o de vegades ni es diagnostica.

Epidemiologia

Afecta de la mateixa manera els dos sexes i, tot i que n’hi ha poques dades, a Espanya s’estima una prevalenca total de 5,69/10.°

3. Valoracié general
La valoracié d’aquests pacients ha de servir per establir un pla integral de tractament i de seguiment del seu estat de salut.

1. Valoracié integral i multidisciplinaria del pacient

« Historia clinica, amb examen fisic complet, per avaluar les lesions de la pell i de les mucoses.

» S’han de tenir en compte els factors que poden afectar el procés de cicatritzacio: tipologia d’EA, malalties concomitants, medicacié (corticoides, antiiflamatoris),
nutricié, dolor, estres, etc.

* Valoraci6 periodica nutricional: una nutricié adequada millora I'estat immunologic, evita infeccions, optimitza el procés de cicatritzacié i afavoreix el creixement
del cos.

* Valoracio factors psicosocials, maneres de fer front a la malaltia i d’adaptar-s’hi.

« Valoracié de I'entorn de cures identificant el cuidador principal i valorant-ne la capacitat, les actituds, les habilitats i els coneixements.
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Valoracioé de les lesions

Coneixer i entendre I'EA pot ajudar a tractar i a prevenir de manera més optima aquest tipus de ferides.

Registre Data aparicié, nombre de lesions, localitzacid, mida, aspecte llit de la ferida i pell perilesional, epitelitzacio, teixit desvitalitzat/necrotic, esfacels,
quantitat i aspecte de I'exsudat, extensié de les lesions (aplicar regla de I'1 utilitzada també en la valoracié de cremades), signes d’infeccié, dolor,
etc.

Infeccio Cal tenir en compte que la desnutricié i la medicacié poden disminuir la resisténcia d’un pacient davant de la infecci6.
Cal reconeixer els signes i els simptomes caracteristics de la infeccié: eritema, febre, calor, edema, dolor, exsudat purulent, mala olor, augment de

I’'exsudat.

4. Diagnostic

Classificacio dels tipus principals

EA simple (EAS) Les butllofes es localitzen a la capa basal de I'epidermis. Hi ha diferents varietats cliniques que cursen amb més o menys afectacié
cutania, perod no acostumen a deixar cicatriu.

EA juntural (EAJ) Les butllofes es localitzen a nivell de la membrana basal, lloc d’unié de la dermis i I'epidermis. Poden afectar mucoses (oculars,
cavitat bucal, via urinaria, esofag, faringe, etc.).

EA distrofica Les butllofes es produeixen a la dermis i a membranes mucoses. Quan cicatritzen, les lesions deixen marca i lesions hipertrofiques,
i la seva aparicié s6n més per cops i contusions directes, que no pas per friccié. A més, poden acabar derivant en carcinoma
escamos alla on s’han produit butllofes repetidament.
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Etiquetes diagnostiques

Classificacio Internacional de Malalties, 10a revisi6é (CIM10)

« Q81.0 EA simple (EAS)
¢ Q81.1 EA juntural (EAJ)
* Q81.2 EA distrofica

North American Nursing Diagnostics Association (NANDA)*

* 100126 Coneixements deficients

* 100047 Risc de deteriorament de la integritat cutania
* 100046 Deteriorament de la integritat cutania

* 100044 Deteriorament de la integritat tissular

* 100004 Risc d’infeccié

* 100206 Risc de sagnat

* 00118 Trastorn de la imatge corporal

* 00132 Dolor agut

*La descripcié dels NIC i NOC corresponents és a la guia TIME

5. Tractament
General (abordatge integral)

No hi ha un tractament especific per a les EA. El tractament és simptomatic. Alguns subtipus poden millorar amb el temps.

Es important que les families siguin el maxim d’autdnomes per a les tasques d’higiene i de cures. L’educacio sanitaria dels cuidadors, dels familiars
i del pacient, si escau, és essencial per a la cura de les ferides i la gestid de la nutricié. Cal assegurar una ingesta adequada de nutrients, si és
necessari amb suplements (calories, proteines, vitamines, minerals, etc.), amb adaptacié a les necessitats del pacient (denticid, deglucio, restre-
nyiment, etc.) i a les seves preferéncies.

4
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La immobilitat com a consequéncia del dolor i de la cicatritzacié pot causar contractures. La terapia fisica i la fisioterapia poden ser Utils en la re-
habilitacié de les extremitats i contraccions de les mans i en el manteniment maxim del moviment.

Objectius

* Protegir la pell

e Prevenir i aturar la formacié de noves butllofes
* Facilitar la cicatritzacié

* Prevenir i tractar possibles complicacions

Cura de les ferides

¢ Una higiene adequada de les mans amb aigua i sab6 i I's de solucions alcoholiques pot prevenir la complicacié més freqlient d’aquestes
malalties: la sobreinfeccié. Es la manera més efectiva de reduir al minim la propagacié de la infeccié.
* Adequacié de I'entorn:

* Mantenir un ambient fresc i evitar la calor excessiva.

* Laroba ha de ser com més suau millor, s’han d’evitar tant com es pugui les costures, i ha de ser facil de treure i de posar. Les sabates
han de ser adequades, amples i de pell, que permetin que els peus puguin transpirar. Els mitjons, de coto.

« Esrecomanable fer les cures en el domicili del pacient per tal que préviament a la cura es pugui banyar, cosa que facilitara la retirada de
la roba, d’embenats o d’aposits que puguin estar adherits a les ferides. L’aigua no ha ser massa calenta i s’hi pot afegir un raig oli per
tal de facilitar la hidratacié i I'elasticitat de la pell.

» L’alta sensibilitzacié que presenten aquests pacients fa necessari I'Us de productes de proteccio solar a les zones epitelitzades.

* Es recomana I's de superficies especials per al maneig de la pressio i evitar estar massa temps assegut o en decubit.

¢ S’ha d'intentar tenir el material necessari per fer les cures a prop del lloc on es realitzaran. Cal dedicar-hi tot el temps que sigui neces-
sari, ja que les cures poden ser llargues.
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* Tractament topic

Neteja de les lesions La pell i les ferides es poden netejar amb un sabd suau i esbandir amb aigua neta utilitzant la minima forga mecanica per a la
neteja de la ferida i eixugant-la fent tocs suaus, mai fregant la pell. La neteja de les ferides es pot fer amb sérum fisiologic.

No esta indicat utilitzar els antiseptics de manera rutinaria. La clorhexidina 0,5% es limita a les primeres fases com a coadjuvant
en la descontaminacié bacteriana i en I'eliminacié del teixit desvitalitzat. No es recomana en la fase d’epitelitzacio, ja que enda-
rrereix la cicatritzacié. L'Us de solucions iodades esta contraindicat en bebes i infants.

Desbridament La retirada del teixit desvitalitzat produit pel trencament de les butllofes minimitza la contaminacié i afavoreix la curacié. L’Us de
col-lagenasa pot estar indicat per tal de facilitar I'eliminacié del teixit desvitalitzat.

Drenatge del liquid de les Cal anar buidant el liquid de totes les butllofes que van apareixent per evitar el dolor per la compressié i la seva extensié. Per

butllofes fer-ho, s’han de puncionar amb una agulla esteéril, pressionant amb una gasa i deixant el sostre de la butllofa intacte. En cas que

la pell no estigui integra, és millor retirar-la.

Cura de la ferida en ambient | S’han d’escollir aposits adequats segons la localitzacio, I'exsudat, la pell perilesional, el tipus de teixit, etc. Pot ser adequat com-
humit (CAH) i preparacié del | binar diferents tipus d’aposits.

llit de la ferida (PLF) utilitzant | L’aposit ideal ha de tenir capacitat d’absorcio, no ha d’afectar la pell perilesional, ha de ser impermeable als bacteris, ha de
I'acronim TIME permetre un ambient humit, no ha de ser toxic ni al-lergogen, ha de ser confortable, adaptable, etc.

Els aposits d’escuma de poliureta poden ser suficients per gestionar I'exsudat. Per a colzes, talons i espatlles poden ser Utils els
que tenen forma anatomica. Les escumes que incorporen silicona en la seva composicié presenten una adheréncia suau i més
adaptabilitat.

Els aposits de tul o de malla no adherents compostos per silicona eviten I'adherencia al llit de la ferida i protegeixen la pell peri-
lesional i la pell epitelitzada.

En cas d’exsudat moderat o abundant, es recomanen els aposits d’alginat o d’hidrofibra d’hidrocol-loide.

Mai no s’han d’aplicar esparadraps convencionals a la pell. En el mercat es poden trobar tires adhesives de silicona o bé es
poden fer subjeccions amb bena elastica o embenats tubulars.

Els dits s’han d’embenar d’un en un per tal de prevenir la sindactilia (unié dels dits).

Cal mantenir la pell perilesional neta i hidratada utilitzant pel-licules de poliureta transparents, productes barrera, acids grassos
hiperoxigenats, etc.
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Dolor S’ha de valorar la necessitat d’analgésia prévia a la cura. Humitejar la zona abans de la retirada de I'aposit ajudara a disminuir el
dolor, el sagnat i a no lesionar la pell perilesional. Les ferides s6n més doloroses quan s’assequen o s’exposen a l'aire. Les ferides
s’han de tapar amb aposits atraumatics i no adherents.

Control de la carrega Les lesions de I'EA acostumen a ser de llarga evolucié i molt exsudatives i sén propenses a sobreinfectar-se.
bacteriana Es recomana la utilitzacié d’apodsits antimicrobians per a la cura de ferides si hi ha sospita clinica d’infeccié o de colonitzacié
critica.

No es recomana I'Us d’antibiotics topics de manera profilactica ja que poden donar lloc a resisténcies. En cas d’infecci, el seu
Us esta indicat quan no hi ha hagut una bona resposta als aposits antimicrobians.

Només es recomana I'ds d’antibiotics sistemics quan existeixen signes clinics d’infeccié disseminada (febre, cel-lulitis, dolor,
sepsies, etc.).

Pruija Acostuma a ser freqlient i molesta i pot agreujar les lesions. Per controlar-la cal evitar la pell seca. Pot ser Util refrescar la pell amb
banys freds i utilitzar roba de cotd o de seda, i hidratar bé la pell amb cremes o olis per a pells seques. En lloc de rascar-se, és
aconsellable pressionar o picar amb els dits la zona o fer-hi un massatge suau. També és aconsellable posar-se guants a la nit i
tallar-se les ungles. Mantenir el cos embenat disminueix la picor.

Si la hidratacié no millora la pruija, cal valorar el tractament sistemic.

Tractament quirurgic

Pot ser necessari fer cirurgia reconstructiva dels dits de les mans i del peus per tal de separar-los (sindactilia) i
millorar-ne la mobilitat.

6. Complicacions

¢ La complicaciéo més freqlient és la infeccid, que pot acabar en una infeccié sistéemica (sépsia).

Les butllofes donen lloc a cicatrius que provoquen desfiguracions i limitacions funcionals en grau variable a les extremitats superiors i inferiors.

* Alaboca, al'esofagial’estbmac aquestes lesions poden produir infeccions secundaries, anemia, desnutricié greu, motilitat esofagica anormal,
estenosi, disfagia, diarrea, mala absorcid, problemes dentals, etc.

¢ Altres complicacions poden ser: trastorns oculars, distrofia muscular i cancer cutani escamés.

EPIDERMIOLISIS.indd 7 17710112 11:30



7. Referéncies bibliografiques

—_

. Ministeri de Sanitat i Consum. Guia de atencién clinica integral de la epidermdlisis bullosa hereditaria. 2008 (consultat el juny de 2012). Dispo-
nible a: http://www.msc.es/profesionales/prestacionesSanitarias/publicaciones/docs/epidermolisisBullosa.pdf
2. Guia de practica clinica para el cuidado de la piel y mucosas en personas con epidermolisis bullosa. Edita: Servicio Andaluz de Salud, Conse-
jeria de Salud, Junta de Andalucia, 2009. http://www.guiasalud.es/GPC/GPC_450_EB.pdf (consulta: juny de 2012)
3. Cuidados de las heridas y de problemas relacionados en pacientes con epidermolisis bullosa (EB). Apunts del master oficial en Gestion Integral
e Investigacion en los Cuidados de Heridas Croénicas. Universitat de Cantabria. 2012.

* Guia elaborada per Concepcié Morros Torné i material fotografic propietat d’AEBE-DEBRA Espana (Asociacion de Epidermdlisis Bullosa de
Espana).

e Grup de Nafres i Ferides d’AIFICC. Coordinacié: Garcia Arcos, Elvira.

* Membres del grup: Alvaro Rangil, Teima; Berenguer Pérez, Miriam; Cegri Lombardo, Francisco; Manuel Marti, Blanca; Marquilles Bonet, Carme;
Monsé Lacruz, Carme; Morros Torné, Concepcio; Rovira Calero, Gloria.

www.aificc.cat secretaria@aificc.cat

EPIDERMIOLISIS.indd 8 17710112 11:30



