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Resumen

La epidermdlisis bullosa o piel de mariposa es una enfermedad que
genera un importante deterioro de la integridad cutdnea con diversas am-
pollas, cicatrizaciones y retracciones de la piel. Convierte a los individuos
que la padecen en personas altamente vulnerables a nivel fisico, psicolo-
gico y social.

Esta enfermedad no tiene cura por lo que las estrategias sanitarias
deben ir enfocadas a controlar la enfermedad. En este manuscrito se
presenta el caso clinico de un paciente de 9 afios de edad que padece
importantes alteraciones cutdneas debido a la epidermdlisis bullosa, dis-
fagia, estrefimiento, anemia y granos en las zonas de lesiéon. Tiene dolor
generalizado, sufre exclusién social y ansiedad ante todo ello. Se elabora
un plan de cuidados de enfermeria para este paciente y se analiza la evo-
lucion tras su aplicacién.

En el futuro es importante incrementar la investigacién para identificar
nuevas estrategias de curas de tal manera que se consiga que sean me-
nos dolorosas, mas eficaces y més duraderas. De esta forma se podran
aplicar los cuidados de enfermeria méas actualizados basados en las Ulti-
mas evidencias disponibles.
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Clinical case:
Bullous epidermolysis

Abstract

Bullous epidermolysis or butterfly skin is a disease that causes a
significant deterioration of skin integrity with various blisters, scarring
and retractions of the skin. It converts the individuals who suffer from
it into highly vulnerable people on a physical, psychological and social
level.

This disease has no cure, so health strategies should focus on
controlling the disease. This manuscript presents the clinical case of a
9-year-old patient suffering from significant skin disorders due to bullous
epidermolysis, dysphagia, constipation, anemia and pimples in the areas
of injury. He has widespread pain, suffers social exclusion and anxiety
about all this. A nursing care plan is prepared for this patient and the
evolution is analyzed after its application.

In the future itis important to increase research to identify new healing
Strategies so that they are less painful, more effective and more durable.
In this way, the most up-to-date nursing care can be applied based on
the latest available evidence.
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Introduccion

La epidermdlisis bullosa o piel de mariposa es
una enfermedad autoinmune que se caracteriza por
la gran fragilidad de la piel de los individuos que la
padecen. Ante un pequeno traumatismo o de forma
esponténea aparece en la piel un conjunto de am-
pollas, cicatrices y retracciones. El origen de esta
enfermedad es genético, se debe a varias mutacio-
nes en los genes que codifican diversas proteinas
estructurales, las cuales se encargan de la resisten-
cia mecénica del tejido en las zonas en donde se

localizan.

Generalmente se pueden encontrar tres subtipos
de epidermdlisis bullosa'?’:

— Epidermoalisis bullosa simple: en este subtipo
las ampollas de los pacientes que la sufren se lo-
calizan en las células basales de la epidermis. Di-
chas ampollas suelen localizarse con mayor fre-
cuencia en los pies y curarse sin dejar lesiones.

— Epidermdlisis bullosa juntural: en este subtipo
las ampollas se localizan entre la epidermis y der-
mis, es decir, en la ldamina IUcida. Se trata del sub-
tipo menos frecuente y puede llegar a ser letal.

— Epidermdlisis bullosa distréfica: en este subti-
po las ampollas se localizan en la dermis a nivel
de las fibras de anclaje. Es la mas frecuente de
las tres.

Segun la asociacion de Investigacion de Epider-
modlisis Bullosa Distréfica (DEBRA) es una enferme-
dad muy poco frecuente, la cual afecta a 10 perso-
nas por cada millon de habitantes. En nuestro pais
(Espana) se estima que hay unos 500 individuos con
esta enfermedad. Suele aparecer en el nacimiento o
durante el periodo de lactancia®.

Los costes del cuidado de esta enfermedad son
muy elevados ya que es una patologia muy discapa-
citante, degenerativa y que precisa curas continuas.
A su vez dichas curas precisan de una gran cantidad
de tiempo y de material®.

Todo ello genera un gran impacto a nivel fisico,
psicoldgico, social y econémico tanto en los indivi-
duos que la sufren como en sus familiares. Se trata
de una patologia que convierte a la persona afectada
en un individuo altamente vulnerable. Es por todo
ello que se necesita un cuidado, tratamiento y se-
guimiento adecuado por parte de todo el personal
sanitario especialmente de enfermeria®.
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El objetivo de este trabajo es realizar un plan de
cuidados de enfermeria para un individuo que pade-
ce epidermdlisis bullosa distréfica.

Metodologia

Descripcién del caso clinico

Se presenta el caso clinico de Antonio C.S pa-
ciente vardon de nueve anos de edad. Antonio fue
diagnosticado a los dos meses del nacimiento de
epidermdlisis bullosa distréfica. Como consecuen-
cia de su enfermedad presenta en la piel una gran
cantidad de ampollas, afectandole principalmente a
la zona mas afectada los pies. Dichas ampollas le
generan dolor en todo el cuerpo.

Antonio también presenta heridas en las muco-
sas y en la boca como consecuencia de ello tiene
disfagia. Ademas en la piel lesionada le han salido
recientemente unos granos blancos y deformidades
en las unas. A menudo presenta infecciones recu-
rrentes. Todo ello le genera un gran malestar fisico
y psicologico.

Valoracion

La valoracion enfermera es una actuacion desti-
nada a identificar el estado de salud de una persona.
Es un método iddéneo para recoger informacion del
estado fisico, psicoldgico y social de un individuo e
identificar los problemas que padece. Esta valoraciéon
es el primer paso para la atencién al enfermo y de
ella dependeran los cuidados y acciones posteriores.
Para realizar la valoracion enfermera se puede utilizar
el modelo de las catorce necesidades béasicas de Vir-
ginia Henderson o el modelo de los once patrones
funcionales de Marjory Gordon. En este caso clinico
se va a utiliza el modelo de Marjory Gordon(6-”.

1. Percepcion-manejo de la salud.

Antonio se siente diferente a los ninos de su edad
tanto a nivel fisico como a nivel psicolégico. Pre-
cisa asistir al centro sanitario u hospital a menu-
do. Ademés se siente excluido por su aspecto fi-
sico, ya que en algunas ocasiones le han llegado
a decir que parece un * “monstruo” . Todo esto le
genera un estado de ansiedad.
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. Nutricional-metabdlico.

El paciente presenta heridas en la boca y en el
esofago, las cuales le impiden comer correcta-
mente generdndole una importante disfagia.

Ademés en la Ultima analitica que le han realizado
en su centro de salud se observa que presenta
anemia.

Debido a todo ello ingiere una cantidad de ali-
mentos inferior a sus necesidades nutricionales.

A nivel cutdneo presenta multiples ampollas con
contenido serohemorragico, cicatrices, retraccio-
nes en la piel, deformidad en las ufas, granos en
las zonas de lesiones anteriores e infecciones re-
currentes.

. Eliminacion.

Presenta estrefiimiento con frecuencia. En oca-
siones requiere laxantes orales e incluso en algu-
nas ocasiones le han tenido que poner un enema

en el hospital.

Presenta un buen control de esfinteres y no tiene
problemas en la eliminacién urinaria.

. Actividad-ejercicio.

Apenas realiza ejercicio ni actividad fisica. A me-
nudo se encuentra fatigado, cansado y dolorido.

. Sueno-descanso.

Generalmente duerme y descansa bien. En no-
ches esporadicas se despierta debido al dolor
corporal o por los comentarios de sus compane-
ros en clase.

. Cognitivo-perceptual.

Antonio necesita gafas ya que padece miopia.

. Autopercepcion-autoconcepto.

Antonio presenta una importante falta de bienes-
tar fisico y psicolégico. Ademés lo pasa muy mal
cada vez que asiste a las consultas de enfermeria
para recibir curas.

. Rol-relaciones.

Las relaciones sociales son escasas ya que es

discriminado por muchos de los nifios de su
edad, se rien de él y de su aspecto fisico. Con
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sus hermanos y sus familiares tiene muy buena
relacion. Le encanta dibujar, leer, ver peliculas, ju-
gar y escuchar musica con ellos.

9. Sexualidad-reproduccion.
No tiene una vida sexualmente activa.
10.Adaptacion-tolerancia al estrés.

No se ha adaptado bien a la enfermedad que pa-
dece a pesar de haber sido diagnosticada a los
dos meses de edad. A veces se siente desespe-
rado y ha sufrido varios episodios de ansiedad
que han requerido asistencia sanitaria.

11.Valores-creencias.

Antonio afirma que es catélico ya que sus padres
lo son, pero no realiza ningun acto religioso.

Plan de cuidados

Una vez realizada la valoracion se pueden identifi-
car los siguientes diagndsticos de enfermeria segun
NANDA (North American Nursing Diagnosis Asso-
ciation)®:

— Diagndstico 00046 Deterioro de /a integridad cu-
tanea definido como la alteracidn de la epidermis
y/o dermis. Este diagndstico pertenece al domi-
nio 11 (seguridad/proteccién), clase 2 (lesién fi-
sica), a la necesidad 8 (higiene/piel) y al patron 2
(nutricional-metabdlico).

Las caracteristicas definitorias de este diagndsti-
co son las siguientes:

* Alteracion de la integridad de la piel.
* Dolor intenso.

* Enrojecimiento.

* Ampollas, cicatrices y retracciones.

— Diagndstico 00146 Ansiedad definido por NAN-
DA como una sensacion intranquilizadora de ma-
lestar o amenaza acompanada de una respuesta
autonémica, sentimiento de aprension causado
por la anticipaciéon de un peligro. Este diagnds-
tico pertenece al dominio 9 (Afrontamiento/Tole-
rancia al Estrés), clase 2 (respuestas de afronta-
miento), a la necesidad 1 (respirar normalmente)
y al patrén 7 (autopercepcidén-auto concepto).
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Las caracteristicas definitorias de este diagnésti-
co son las siguientes:

* |nquietud.

* Preocupacion.

¢ Angustia.

e Aprension.

* Indefension.

e Sufrimiento.

* Temor.

Tras realizar los diagnoésticos de enfermeria NAN-
DA se debe proceder a elaborar los objetivos € in-
tervenciones apropiadas siguiendo las taxonomias
NOC (Nursing Outcomes Classification) y NIC (Nurs-
ing Interventions Classification).

El primer NOC propuesto es el 1102 Curacion de
la herida: por primera intencion. Los indicadores de
este NOC son los siguientes:

— [110201] Aproximacién cutanea.

— [110203] Secrecién serosa de la herida.

— [110205] Secrecién serosanguinolenta de la he-
rida.

— [110208] Eritema cuténeo circundante.
— [110210] Aumento de la temperatura cutanea.
— [110211] Olor de la herida.
— [110214] Formacidn de cicatriz.
— [110215] Contusién cutanea circundante.
Las NIC que se seleccionan para la curacion de la
herida por primera intencién son:

[3660] Cuidados de las heridas.

[2316] Administracidon de medicacion: tépica.

[6540] Control de infecciones.
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El segundo NOC propuesto es el 1402 Autocon-
trol de la ansiedad. Los indicadores de este NOC son
los siguientes:

— [140205] Planea estrategias para superar situa-
ciones estresantes.

— [140206]
efectivas.

Planifica estrategias de superacion

— [140207] Utiliza técnicas de relajacion para redu-
cir la ansiedad.

— [140220] Obtiene informacién para reducir la an-

siedad.

Las NIC que se seleccionan para la conducta de
autocontrol de la ansiedad son las siguientes:

[6230] Mejorar el afrontamiento.

[6040] Terapia de relajacion.

[5240] Asesoramiento.

Evolucion del caso

Este plan de cuidados se lleva a cabo durante un
periodo de tiempo de seis meses en el centro de sa-
lud. Durante estos meses se le ensena al paciente a
controlar la ansiedad que le provoca la epidermélisis
bullosa en su vida cotidiana mediante estrategias de
afrontamiento y técnicas de relajacion ante situacio-
nes estresantes o incomodas.

También se le ensena tanto al paciente como a
sus familiares (padres) a realizar algunas de las curas
con el objetivo de que las puedan realizar en casa si
se le levanta algun apdsito o si van de viaje. No obs-
tante se le informa de que debera seguir acudiendo
al médico y enfermero para el control, seguimiento
y cuidados.

En los seis meses del plan de cuidados el pacien-
te empieza a comprender su enfermedad gracias a
las explicaciones ofrecidas en su centro sanitario y
su compromiso ante ello. Al finalizar el plan de cui-
dados aumenta la capacidad del paciente para con-
trolar las situaciones que le generan ansiedad lo cual
provoca que mejore su bienestar social y psicologi-
co. Ademas al aprender técnicas de prevencion de
infecciones han disminuido los episodios de infec-
ciones, las cuales antes de iniciar el plan de cuida-
dos eran muy recurrentes.
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NANDA: 00046 Deterioro de la integridad cutédnea definido como la alteracién de la epidermis y/o dermis

NANDA: 00146 Ansiedad definido como una sensacién intranquilizadora de malestar o amenaza acompanada de una
respuesta autonémica; sentimiento de aprension causado por la anticipacion de un peligro.

NOC: 1102 Curacién de la herida: por primera intencién.

NOC: 1402 Autocontrol de la ansiedad.

NIC: 3660 Cuidados de las heridas.

NIC: 2316 Administracién de medicacién: tépica.
NIC: 6540 Control de infecciones.

NIC: 3590 Vigilancia de la piel.

NIC: 5230 Mejorar el afrontamiento.
NIC: 6040 Terapia de relajacién.
NIC: 5240 Asesoramiento.

NANDA: North American Nursing Diagnosis Association (Diagnésticos enfermeros).
NOC: Nursing Outcomes Classification (Resultados esperados en enfermeria).
NIC: Nursing Interventions Classification (Intervenciones de enfermeria).

Tabla 1: Plan de cuidados para la epidermdlisis bullosa. Fuente: Elaboracién propia.
Fuente. Elaboracion propia.

Discusion

La epidermdlisis bullosa o piel de mariposa actual-
mente no tiene un tratamiento curativo. Por ello las
estrategias terapéuticas sanitarias en estos pacientes
se deben enfocar en controlar la enfermedad en la
medida de lo posible'®.

Es importante instruir a los pacientes para que evi-
ten los traumatismos. Ya que dichos traumatismos por
pequenos que sean pueden generar la aparicion de
nuevas ampollas o empeorar la enfermedad. También
se deben evitar las infecciones mediante las medidas
universales de prevencién y mediante la aplicacion de
cremas con antibiéticos en las superficies abiertas''?.

A la hora de curar las heridas es muy importante
tener en cuenta el dolor y controlarlo en la medida de
lo posible. Los pacientes deben someterse a las curas
diariamente o en dias alternos y la duracién de dichas
curas es entre una y cuatro horas. Hay que llevar a
cabo la desinfeccion de la misma bien con povido-
na yodada (betadine) o con clorhexidina al 0,2%. Las
zonas afectadas se tienen que vendar y las zonas de
pr((aﬁi)én se tienen que proteger mediante almohadilla-
do''".

En los pacientes en los que aparece disfagia (como
por ejemplo en este caso clinico) se pueden utilizar
esteroides de forma oral durante periodos cortos.

En cuanto a la alimentacién debe ser saludable.
Se debe tener en cuenta que cuando se produce un
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gran deterioro de la integridad cutanea y las heridas
son extensas se podrian necesitar calorias y protei-
nas adicionales para facilitar la curacién. Se debe op-
tar por alimentos suaves y evitar algunos productos
como las nueces, las papas fritas y otros alimentos
crocantes especialmente si hay llagas o heridas en
la boca''?.

También es importante la terapia fisica con el ob-
jetivo de disminuir las deformidades y ayudar a man-
tener las articulaciones y musculos en movimiento.
Asi como la vitamina E y corticoterapia en los pa-
cientes muy graves''®.

Entre las estrategias a nivel psicoldgico destaca
el apoyo de enfermeria, ensefianza de intervencio-
nes breves basadas en habilidades, un buen apoyo
familiar que permita la asimilacion psicoldgica por
los pacientes menores de edad!"¥.

Es una enfermedad que resulta devastadora a ni-
vel fisico, psicolégico y social. Ademas cabe desta-
car que hay escasos recursos econémicos para esta
patologia y una gran parte de los gastos econémicos
necesarios deben ser aportados por sus propias fa-
milias (15).

Conclusiones

La epidermdlisis bullosa o piel de mariposa es una
patologia que altera gravemente el bienestar fisico y
psicolégico de las personas que la padecen. Sin una
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actuacion sanitaria apropiada esta enfermedad puede
generar una gran cantidad de complicaciones que re-
percutan en el individuo a lo largo de toda la vida.

En este plan de cuidados se puede observar la im-
portancia de los tratamientos, intervenciones y técni-
cas enfermeras para aplicar en este tipo de paciente.

Pero sin embargo, se plantea la necesidad inmi-
nente de incrementar la investigacién en este campo
de cara al futuro. La investigacién deberia centrarse en
identificar nuevas estrategias de curas para conseguir
gue sean menos dolorosas, mas eficaces y mas dura-
deras. De esta forma se podran aplicar los cuidados
de enfermeria més actualizados basados en las Ulti-
mas evidencias disponibles debido a la importancia
humana que ello implica.

Discussion

Epidermolysis  bullosa or butterfly skin
currently has no curative treatment. Therefore,
the therapeutic health strategies in these patients
should focus on controlling the disease as much
as possible®.

It is important to instruct patients to avoid
trauma. Since such injuries, however small they
may be, can cause the appearance of new blisters
or worsen the disease. Infections should also be
avoided by universal prevention measures and by
applying antibiotic creams on open surfaces\!”.

When it comes to healing wounds, it is very
Important to consider pain and control it as much
as possible. Patients should undergo priests
daily or on alternate days and the duration of
these cures is between one and four hours. It
must be disinfected with either povidone iodine
(betadine) or 0.2% chlorhexidine. The affected
areas must be bandaged and the pressure zones
must be protected by padding'"".

In patients with dysphagia (such as in this
clinical case), steroids can be used orally for short
periods.

As for the food should be healthy. It should
be borne in mind that when there is a great
deterioration of the skin integrity and the wounds
are extensive, additional calories and proteins may
be needed to facilitate healing. You should opt for
soft foods and avoid some products such as nuts,
french fries and other crunchy foods especially if
there are sores or wounds in the mouth''?)
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Physical therapy is also important in order
to reduce deformities and help keep joints
and muscles moving. As well as vitamin E and
corticotherapy in very serious patients'™®)

Strategies at the psychological level include
nursing support, teaching of brief skills-based
interventions, good family support that allows
psychological assimilation by minor patients''.

It is a disease that is devastating on a physical,
psychological and social level. It should also be
noted that there are scarce economic resources
forthis pathology and a large part of the necessary
economic expenses must be provided by their
own families'"®.

Conclusions

Bullous epidermolysis or butterfly skin is a
pathology that seriously alters the physical and
psychological well-being of people who suffer
from it. Without propersanitary action, this disease
can generate a large number of complications
that have an impact on the individual throughout
life.

In this care plan you can see the importance of
treatments, interventions and nursing techniques
to apply in this type of patient.

However, the impending need to increase
research in this field for the future is raised.
Research should focus on identifying new
healing strategies to make them less painful,
more effective and more durable. In this way,
the most up-to-date nursing care can be applied
based on the latest available evidence due to the
human importance that this implies.
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