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1. Resumen

La epidermdlisis bullosa es una enfermedad que provoca una extrema fragilidad de la piel,
ocasionando lesiones trauméticas y aparicion de ampollas. Gracias a la gran variedad de
apositos que existen, se ha logrado mejorar el estado de las lesiones dermatoldgicas
provocadas por la enfermedad y a reducir las infecciones. A pesar de que existen una gran
variedad de apoésitos para el tratamiento de estas lesiones, su uso no es el adecuado, por ello
una de las principales necesidades, es instruir a las familias de estos pacientes sobre el uso
de estos materiales, ya que la mayoria presenta un gran desconocimiento, y esto puede
repercutir negativamente en la salud de sus propios hijos, por lo que el desconocimiento sobre
los cuidados dermatoldgicos por parte de las familias es el principal tema a abordar.
Objetivo: prevenir el deterioro de la integridad cutdnea en el paciente pediatrico con
Epidermdlisis Bullosa.

Metodologia: proyecto educativo dirigido a padres con hijos diagnosticados de epidermdlisis
bullosa. Consta de 5 sesiones impartidas a lo largo de un mes.

Implicaciones para la practica enfermera: respecto a la implicacién por parte de enfermeria,
aporta un mayor conocimiento sobre el estado y evolucion de las lesiones provocadas por la
Epidermdlisis Bullosa, como tratarlas y realizar los distintos procedimientos de cura con la

gran variedad de apositos existentes.

Palabras clave: Epidermélisis Ampollosa; Pediatria; Terapia; Heridas y Traumatismos;

Infecciones; Responsabilidad Parental.



Abstract

The epidermolysis bullosa is a disease that causes extreme fragility of the skin, causing
traumatic injuries and the appearance of blisters. It is part of the group of rare diseases,
therefore its epidemiology and incidence are low and its treatment is based on improving the
quality of life, not on eradicate the disease. Thanks to the wide variety of dressings that exist,
it has been possible to improve the condition of dermatological lesions caused by the disease
and to reduce infections. Although, there are many types of dressings for the treatment of
these lesions, their use is not appropriate, so one of the main needs is to instruct the families
of these patients on the use of these materials, since most of them have a great lack of
knowledge, and this can have a negative impact on the health of their own children, so that
ignorance about dermatological care by families is the main issue to resolve.

Objective: to prevent the deterioration of skin integrity in the pediatric patient with
Epidermolysis Bullosa.

Methodology: educational project aimed at parents with children diagnosed with
epidermolysis bullosa. Consists of 5 sessions taught over a month.

Implications for nurse practice: regarding the involvement of nursing, it provides a greater
knowledge about the state and evolution of lesions caused by Epidermolysis Bullosa, how to
treat them and perform the different healing procedures with the wide variety of existing

dressings.

Keywords: Epidermolysis Bullosa; Pediatrics; Therapy; Wounds and Injuries; Infections;

Parenting.



2. Presentacion

La epidermdlisis bullosa supone una gran implicacion de las familias para mejorar la calidad
de vida de sus hijos. Por ello esta enfermedad, tiene un gran impacto psicologico y un
desgaste de los cuidadores principales, ya que tienen que dedicar la mayor parte de su tiempo
en cuidados especificos, como es el cuidado de la piel. Hay un gran desconocimiento por
parte de las familias sobre los cuidados dermatolégicos, lo cual es esencial en esta
enfermedad. El principal problema es, que a pesar de la gran variedad de apdésitos y
procedimientos de curas que existen, las familias son desconocedoras de ello. Es esencial la
adquisicion de estos conocimientos y técnicas en las familias, debido a que ellos van a ser los

que lidien diariamente con las heridas de sus hijos.

Mi motivacion profesional por haber elegido este trabajo, ha sido por el gran valor que tiene la
enfermeria en esta enfermedad rara, tomando un papel muy importante como es el de
educacion para la salud sobre el tratamiento de las heridas, procedimientos de cura. Ademas
de apoyar a las familias y ayudarles a mejorar la calidad de vida de sus hijos. Sin el equipo de
enfermeria, las familias no tendrian el apoyo emocional y la ensefianza para el procedimiento

de curas, entre otras cosas.

En cuanto a la eleccidén personal del tema, he elegido este tema para la elaboracién de mi
trabajo de fin de grado, porque a raiz de la pandemia salieron varias familias en los medios
de comunicacion, cuyos hijos padecian epidermdlisis bullosa, y se encontraban agobiados
con la situacién debido a que sus hijos necesitaban curas diarias, ellos no sabian gestionarlas,
y las enfermeras tenian que atender a todas las personas que estaban enfermando y no
podrian acudir todos los dias a cada domicilio a realizar curas tan extensas. Desde ese
momento me empecé a informar sobre la enfermedad y tomé conciencia del desconocimiento

de las familias acerca de la enfermedad.

Me gustaria agradecer a mi gran familia, el apoyo incondicional desde el primer afio de
carrera, que me han ayudado a luchar por cada una de las metas que me he propuesto, y a
llegar hasta aqui, incluso cuando ni yo misma confiaba en que pudiera. Sin el carifio, consejos

y el apoyo constante de ellos nada hubiera sido posible.



3. Estado de la cuestidn

3.1 Fundamentacion, antecedentes y estado actual del tema

A continuacion, se van a desarrollar tres apartados sobre la enfermedad a estudiar, la
epidermdlisis bullosa en pacientes pediatricos.

En base a la busqueda bibliogréfica realizada, ha sido principalmente a través de la
herramienta C17, en Pubmed, Scielo y Dialnet. La mayoria de los articulos encontrados estan
redactados en idioma extranjero, ya que en otros paises es mas frecuente esta enfermedad y
hay mucha mas investigacion sobre esta.

La busqueda bibliografica ha sido realizada a través de la redaccion de articulos, guias y

revistas.

Para la busqueda de estos articulos y demas documentos cientificos, he utilizado los
siguientes términos DeCS (castellano) y MESH (inglés):

Términos DeCS: Epidermdlisis Ampollosa; Pediatria; Terapia; Heridas y Traumatismos;
Infecciones; Responsabilidad Parental.

Términos MESH: Epidermolysis Bullosa; Pediatrics; Therapy; Wounds and Injuries;
Infections; Parenting.

Los operadores booleanos que mas he utilizado para la ejecucion de la busqueda bibliogréfica

son los términos “AND” (acorta busqueda) y “OR” (aumenta busqueda).

3.1.1 Epidermalisis bullosa

“La epidermdlisis hereditaria bullosa (EB) es un grupo de enfermedades genéticas asociadas
con la fragilidad de la piel, que conduce a la formacién de ampollas, erosiones y cicatrices en

la piel y las membranas mucosas en respuesta a un trauma mecanico minimo.” (1).

La Asociacion Internacional para la Investigaciéon de la Epidermdlisis Bullosa Distrofica
(DEBRA International) es la red mundial de grupos nacionales que trabajan en nombre de las
personas afectadas por la EB. Los miembros de la asociacion se encargan de garantizar el
acceso al apoyo y la atenciéon médica de mayor calidad para las personas que viven con EB.
DEBRA International desarrolla la guia de practica clinica para profesionales de la salud con

experiencia significativa en EB en todo el mundo (2).



Esta enfermedad, forma parte de un grupo de enfermedades de muy baja frecuencia
perteneciente al grupo de enfermedades raras, y sobre las que se han llevado a cabo escasos
estudios epidemiolégicos. También recibe el nombre de piel de mariposa o de cristal, y en

ocasiones causa un atraso en el avance intelectual del nifio (3).

La epidermdlisis bullosa, ademas de exceder su clinica en el area dermatoldgica, pues se
presentan una gran variedad de alteraciones sistémicas, mentales y sociales, mucho mas

severas que la particular afeccién cutanea y que afectan considerablemente la calidad de vida

del paciente, por lo que se requiere un diagndstico y manejo exhaustivo precoz (4)-

La EB es clinica y genéticamente muy heterogénea. Debida a esa diferencia tanto clinica
como genéticamente, la EB se clasifica en cuatro tipos principales y en varios subtipos
clinicos. Aunque ciertos tipos progresan con la edad, el pronéstico puede llegar a ser grave,
dependiendo de la importancia de las complicaciones. En el peor de los casos, se puede

desarrollar un carcinoma de células escamosas o basocelular (15).

Las lesiones dermatolégicas perjudican a las actividades diarias, ademas de hacerlo también
con el suefio y la higiene. Su gravedad varia desde simples ampollas en miembros superiores
e inferiores, hasta el fallecimiento en la primera infancia debido a la afectacién organica, como

es la patologia laringea provocada por esta enfermedad (15).

Segun los datos de la DEBRA, la EB aparece en todos los grupos étnicos, y afecta a
ambos sexos por igual. En nuestra poblacion se estima que la incidencia del portador,
es decir cuanta gente lleva alguna mutacion relacionada con la EB, es de 1 de cada 227
personas. En Espafa se estima que la incidencia (niumero de nuevos nacimientos en
un afo) esta alrededor de 5 casos de cada 100.000 nacidos vivos, 15-19 nacidos por
cada millbn de nacimientos padecen esta enfermedad. En cuanto ala prevalencia
(nimero total de personas afectadas) se estima que hay alrededor de 1000 personas

con EB en Espafia (2,4 personas por 100.000 habitantes) (8).

Los datos epidemiol6gicos mas completos disponibles hasta la fecha en EB provienen de una
muestra realizada durante un periodo de 16 afios. Es un estudio longitudinal realizado en los
Estados Unidos en el que se obtuvieron datos de 3271 pacientes inscritos en el National
Epidermolysis Bullosa Register (NEBR). La incidencia y prevalencia de la EB hereditaria
durante los primeros 5 afios, fue de 19,6 y 8,22 por un millén de nacidos vivos. Durante los 16
afios, una vez completado el estudio, la prevalencia aument6 a 11,07 mientras que la

incidencia se mantuvo sin cambios. La prevalencia general e incidencia de todos los
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principales tipos de EB combinados en el NEBR eran 11,1 por millén de habitantes y 19,6 por
millones de nacidos vivos. No hubo diferencias observadas entre sexos 0 grupos étnicos. En
el NEBR, la EB simplex tuvo una prevalencia e incidencia de 6 por un millén de habitantes y
7,87 por millén de nacidos vivos, respectivamente; la EB juntural tuvo una prevalencia e
incidencia de 0,49 por millon de habitantes y 2,68 por un millén de nacidos vivos; la EB
distréfica dominante tuvo una prevalencia e incidencia de 1,49 por millén de habitantes y 2,12
por millén de nacidos vivos. Se han reportado mas de 250 pacientes con EB Kindler en todo
el mundo (18).

En cuanto a la clinica que presenta esta enfermedad, es muy diversa, ya que son varios los
sistemas afectados: aparecen ampollas en piel y mucosas, fusion de dedos (sindactilia),
prurito, pérdida de pelo y ufias, malnutricion, afeccion de mucosa oral, faringea, esofagica y
ano, fotosensibilidad ocular. Ademds, son frecuentes la desnutricion y retrasos en el
desarrollo, debido al deterioro de las mucosas organicas y a la mala absorcion por trastornos
de la mucosa gastrica, asi como por la restriccién de la dieta y la ingesta inadecuada. Otro
factor a tener en cuenta es la formacion de cicatrices extensas en la piel, en zonas de friccion,

en las extremidades y articulaciones, que también deforman y limitan el crecimiento (5).

La infeccidn cutdnea es frecuentemente causada por Staphylococcus aureus, meticilino
sensible y resistente, Streptococcus pyogenes, Pseudomonas aeruginosa, Escherichia coli,

Proteus mirabilis y Pseudomonas resistentes a la ciprofloxacina (7).



B n=158 patients

Staphylococcus Pseudomonas Staphylococcus group  Corynebacterium Proteus specie
aureus aeruginosa A species

Figura 1. Microbios mas comunes aislados del cultivo de heridas. Elaboracién propia a partir
de “Characterization of wound microbes in epidermolysis bullosa: Results from the

epidermolysis bullosa clinical characterization and outcomes database” (17).

Las formas mas graves de la enfermedad tienen signos clinicos debilitantes, como mutilacién
de extremidades, inflamacién e infecciones recurrentes, dolor crénico y letalidad temprana.
Aunque todavia no hay cura para la EB y los tratamientos solo son sintomaticos, los estudios

han indicado posibles enfoques terapéuticos futuros. (1)

La EB conlleva la aparicion de importantes complicaciones: desnutricién, debida a limitaciones
de alimentacion por lesiones orales y estenosis esofagica, aumento del consumo de energia
y pérdida de calor y nutrientes; estado hipercatabdlico, causado por inflamacion e infeccion
de la piel; anemia cronica, debida al déficit nutricional o infeccioso y por pérdida de sangre

durante las curaciones de las lesiones (7).

El diagndstico de la EB se realiza en base a hallazgos clinicos, histopatolégicos y genéticos.
También deben contemplarse las diferentes pruebas, disponibles hoy dia, para un diagndstico
prenatal de la enfermedad, que es conveniente proponer a la familia en el supuesto de
sospecha de los tipos de EB que presentan peor prondstico. El diagndéstico prenatal podra ser

valorado, junto con el consejo genético, en los demas casos (2).
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La biopsia cutanea permite el diagnéstico de confirmacién y del subtipo de EB. Para realizar
la biopsia debe elegirse una ampolla reciente y ejercer un movimiento rotacional sobre esta

(5).

La clasificacion principal se refiere a la capa de piel en la que se produce la formacién de
ampollas:

e EB simplex: las ampollas se localizan en la capa intraepidérmica. Es la presentacion
mas comun de EB representa un 70% de los diagnésticos.

e EB juntural o de unién: las ampollas se localizan dentro de la lamina lucida de la
membrana basal. Se caracteriza por la falta adhesion de la piel. Representa el 50% de
los diagndsticos aproximadamente. Potencialmente mortal en la infancia.

e EB distrofica: las ampollas se encuentran debajo de la membrana basal. Representa
el 20% de los diagnésticos.

e EB de Kindler: patrébn mixto. Los pacientes que presentan este patrén, presentan un

elevado riesgo de desarrollar carcinoma de células escamosas (1, 9).

El tratamiento clinico se centra en el alivio de los sintomas y cuidados de la piel, para mejorar
la calidad de vida. Es necesaria la continua evaluacion de la piel y las heridas, adaptandose
al estado de cada paciente. Los métodos para la cura de las lesiones provocadas incluye:
drenaje de las ampollas, tratamiento topico, como son las pomadas antibidticas, y aplicacion
de apositos y vendajes. El objetivo principal es tratar y prevenir la formacién de ampollas y

manejar las complicaciones que conlleve la EB en el dia a dia de los pacientes (16).

Segun algunos articulos, como “Cuidados de la piel y técnicas basicas de enfermeria en la
epidermalisis bullosa” (16), la aplicacién de apdsitos atraumaticos para reducir la formacién
de ampollas y dafos en la piel y evitar el sangrado o dolor a su retirada, es uno de los
principales tratamientos. Se pueden usar espumas no adherentes, almohadillas absorbentes
modificadas, apésitos lipidocoloides y capas de contacto para proteccién y heridas abiertas

no exudativas. Los tipos de apdsitos mas recomendados son los siguientes:

e Apdsitos de espuma: para la proteccién de las prominencias 6seas y zonas de presion.
Su indicacién es en lesiones con abundante exudado, y deben ser aplicados tras el
drenaje de las ampollas.

e Apdsitos hidrocoloides: su aplicacion debe ser cuidadosa ya que se adhiere facilmente

a la lesioén. Indicado en lesiones con exudado minimo.
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e Apositos de silicona no adherente: evita la adherencia en la lesion. Indicada en
lesiones con tejido de granulacion.

e Colagenasa: ideal para las curas realizadas en ambiente himedo. Es recomendable
utilizar un apésito secundario. Indicado en lesiones con tejido desvitalizado, ya que se
utilizan para eliminar este tejido.

e Apositos de poliuretano: protegen la piel perilesional. Indicado en zonas sometidas a
una constante humedad.

o Hidrogeles: puede combinarse con la colagenasa para potenciar su eficacia. Indicado
para el desbridamiento autolitico.

e Apdésitos de plata: tras la retirada de ampollas y de tejido desvitalizado, se colocan
estos parches, espaciando las curas a 3 dias para la liberacién de la plata. Indicado

en lesiones infectadas o con riesgo de infeccion (16).

Las curas se realizaran de forma estéril manteniendo una temperatura adecuada en el
ambiente para que los pacientes no pierdan calor. Es recomendable el bafio previo a la cura

para facilitar la retirada de los apositos (16).

Los hidrogeles, como Duoderm, se recomiendan para heridas con exudacién minima que
pueden ayudar con el alivio sintomatico del dolor, picazén o malestar a través de la hidratacion
de la herida. El tratamiento exudativo de heridas puede incluir hidrofibras (Aquacel, ConvaTec
Ltd), alginatos de calcio (Kaltostat, CovaTec Ltd) y / 0 antimicrobianos tépicos (antibiéticos,
apositos con plata incrustada y miel de grado médico) para heridas infectadas o colonizadas
por bacterias. Mepilex (Mo “Inlycke Health Care) y PolyMem (Ferris Mfg Corp, distribuidor del
Reino Unido Aspen Medical Europe Ltd) son dos productos de espuma que permiten la

absorcion de un gran drenaje de liquidos ademas de brindar proteccion a las heridas (6,11,15).
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Tipos de apositos / Marcas comerciales
Gasa

Peliculas (Tegaderm, Saran Plastic Wrap, Bioclusive,
Blisterfilm, Silon-TSR, Tegaderm TFD)

Hidrocoloides (Duoderm, Medihoney, Tegasorb,
Allevyn, Comfeel, Exuderm, Hydrocol I, N-Terface,
Nu-Derm, Primacol, RepliCare, Sorbex, Tielle)

Lipocoloides (Urgotul)

Hidrogeles (gel para heridas Carrasyn, Vigilon,
Normlgel, Hypergel)

Espumas (Allevyn, Mepilex, Optifoam, Biatain,
Biopatch, CuraFoam, Flexzan, hidrosorb)

Alginatos (Kaltostat, Medihoney, Maxorb extra,
Maxorb extra-Ag, AlgiCell, AlgiDERM, AlgiSite,
AlgiSorb, Algosteril, Sorbsan)

Aposito de contacto (Mepitel, Mepitel-One, Adaptic,
Xeroform)

Hidrofibras/apositos de fibras gelificantes (Aquacel,

Caracteristicas

Economico, puede secar la herida y causar lesiones
con los cambios

Oclusivo; retiene la humedad; permite el intercambio
de aire y vapor de agua

Oclusivo, no para heridas muy exudativas

Absorbente no adherente, proporciona un ambiente
himedo 6ptimo

Rehidrata heridas secas

Moderadamente absorbente

Propiedades hemostaticas altamente absorbentes

Minimice el dolor y el trauma durante los cambios de
vendaje

Cambios de aposito altamente absorbentes y sin

Aquacel Ag) lesiones

Tabla 1. Tipos de apésitos. Elaboracion propia a partir de “Traditional and advanced
therapeutic modalities for wound in the paediatric population: an evidence-based review”
McNamara SA, 2020. (19).

Segun la bibliografia encontrada, la epidermdlisis bullosa (EB) es un grupo de enfermedades
genéticas asociadas con la fragilidad de la piel, que conduce a la formacion de ampollas,
picazén, pérdida de cabello y ufias, dafio en mucosas orales, esofagicas y anales. El
tratamiento de la enfermedad se centra en aliviar y cuidar la piel y estado general para mejorar
la calidad de vida, por lo que supone una valoracién continua de piel y heridas, adaptandose
a la situacion clinica de cada paciente. Por tanto el objetivo principal es prevenir y manejar las
complicaciones que conlleva la patologia, que a su vez interfieren en el dia a dia de los
pacientes. A pesar de la complejidad del manejo de la enfermedad e impacto en la calidad de

vida, debido a que su epidemiologia es baja, es dificil.
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3.1.2 Implicaciones de la enfermeria en la Epidermadlisis Bullosa

Las ampollas y las heridas son unas de las principales manifestaciones de esta enfermedad.
Aprender a curarlas y prevenirlas constituiran una tarea diaria. El personal de enfermeria,
ademas de realizar las curas, se encargara de formar a las familias para que puedan rea-

lizarlas, orientandoles en todos los aspectos a tener en cuenta (2).

La educacion de paciente, familiares y comunidad se considera fundamental para lograr el
cumplimiento terapéutico, mantener los logros de los tratamientos médicos y de las
intervenciones quirdrgicas, retrasar las recidivas, prevenir la pérdida de la funcionalidad y

autonomia logradas, asi como evitar una disminucion en la calidad de vida (2).

La atencién de las necesidades de estos pacientes por el sistema sanitario es cada vez de
mejor calidad. No obstante, persisten ciertas deficiencias asistenciales aun por corregir,
problemas no tanto de caracter econémico, ya que el nUmero de pacientes es escaso, COmo
relativos a la necesidad de reforzar la informacion disponible y llevar a cabo mejoras en la

coordinacion (2).

El cuidado de las ampollas y lesiones cutaneas es el tratamiento principal de la persona
afectada y se basa fundamentalmente en: el cuidado y proteccién de la piel y las mucosas,
hacer frente a los sintomas, y conseguir una integracion de estos cuidados en las actividades

de la vida diaria (8).

El proceso de cura debe ser muy delicado y minucioso debido a la fragilidad de la piel.
Debemos revisar el cuerpo para detectar y puncionar las ampollas cuanto antes, evitando asi
su extension y disminuyendo las molestias que producen. Recomendamos realizar curas cada
dos dias, haciéndolas coincidir con el bafio. Este procedimiento tendra una duracién de unas

dos o tres horas, dependiendo de la gravedad y de la extension del cuerpo con heridas (8).

La mayoria de los tipos de EB exceden el ambito dermatolégico, sobre todo los tipos mas
severos, y con frecuencia presentan una gran variedad de manifestaciones sistémicas. Esto
requiere del compromiso y coordinacién de un equipo multidisciplinar compuesto por
profesionales de distintas areas: psicoldégos, nutricionistas, médicos, enfermeros y demas

profesionales del &mbito sanitario (8).

El trabajo que hace la enfermeria en esta enfermedad, es asesorar, apoyar y acompafar a
las familias en todo lo relativo al procedimiento de curas y los materiales especificos, asi como
en la adaptacion de dicho material a las posibles incidencias o complicaciones que surjany a

la realidad social de la familia. Ademas, las posibles complicaciones y necesidades se
14



identificaran y comunicaran al resto del equipo en consulta junto con la enfermera gestora de
casos o enfermera de continuidad de cuidados, la cual se encargar4 de asegurar una
continuidad de cuidados a proporcionar al paciente, desde Atencion Primaria y Atencion
Especializada (8).

La enfermera presenta un papel multifactorial en el tratamiento de esta patologia. En cuanto
al cuidado de la piel, el Deterioro de la integridad cutanea [00046] es un problema de cuidados

que es competencia de la enfermeria (23).

Uno de los principales objetivos en la labor de la enfermeria, es la cicatrizacion y mejora de
las lesiones ocasionadas por la epidermdlisis bullosa. Por ello, es la enfermera la encargada
de realizar las curas y de elegir unos determinados productos u otros dependiendo del subtipo
de enfermedad, el grado de afectacion, la edad del paciente y la superficie corporal. El equipo
de enfermeria realiza un enfoque individual de cada paciente y debe estar formado con los
conocimientos suficientes para realizar las técnicas requeridas. Ademas de tener la capacidad
para educar a los pacientes sobre el tratamiento de sus lesiones y recomendar unos productos
u otros segun su aparicion en el mercado. Para la realizacion de la cura, en primer lugar,
debemos manejar el dolor y el prurito, disminuyendo estos con el bafio, y comenzando a
realizar la cura en ese momento, mojando bien los apdsitos para disminuir el dolor en su
retirada. Tras esto, examinaremos la piel para localizar nuevas ampollas, las cuales
pincharemos de forma estéril y drenaremos su contenido, limpiaremos y cubriremos la lesion
con un apésito no adhesivo. Por consiguiente, curaremos las demas lesiones: limpiaremos las
heridas mediante la irrigacién con suero fisiolégico y aplicaremos pomadas antibidticas o
desbridantes segun el estado de la lesiéon. No esta indicado la aplicacion diaria de antisépticos.
A continuacion, se cubren las lesiones con apdsitos no adhesivos, y estos posteriormente se
cubriran con el vendaje. El vendaje es colocado de forma que el paciente pueda realizar
movimientos comodamente sin ningln impedimento. Y por ultimo, y no menos importante, el

imprescindible lavado de manos antes y después de realizar la cura (6,11, 13).

Respecto al manejo del dolor, los pacientes que padecen Epidermdlisis Bullosa presentan un

Dolor crénico [00133] debido a la continua aparicion de lesiones (24).

Segun los autores Cohn y Teng, en el articulo “Advancement in management of epidermolysis
bullosa” (6), recomiendan los AINE para el dolor cutaneo, ademas de los opiaceos cuando el
estado del paciente indica mayor gravedad. En cuanto al prurito ocasionado por las lesiones
provocadas por la EB, se ha reconocido como uno de los sintomas mas molestos y menos
manejados en la enfermedad. Las razones por las cuales aparece el prurito son las siguientes:

la cicatrizacion de heridas, piel seca, estrés, calor y cambios de humedad. Las intervenciones
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farmacoldgicas para el alivio de esta sintomatologia es la administracion de antihistaminicos.
Ademas, algunos profesionales recomiendan el bafio diario, ya que se ha demostrado que
previene el dolor y el picazén. Respecto al uso de antibiéticos topicos, es frecuentemente
necesaria su aplicacion en pacientes con EB, pero es recomendable su aplicacion en heridas
infectadas y la rotacion de los antimicrobianos para prevenir su resistencia, por lo que la

educacion para la salud es fundamental en la familia (6, 11, 12).

En cuanto a la nutricion, incluye el apoyo de un especialista en nutricién. Esto es debido a que
presentan un Desequilibrio nutricional: inferior a las necesidades corporales [00002] causado

por una disminucion de la ingesta por pérdida de apetito (25).

Los lactantes, requieren una mayor ingesta caldrica debido a la rapida renovacion de la piel.
En algunas ocasiones, se coloca una sonda nasogastrica para complementar la nutricion oral
y aumentar la ingesta calérica. Algunos nifios presentan una ingesta oral reducida, debido a
la pérdida de apetito, aparicion de ampollas bucales y disfagia, por lo que se pueden
administrar suplementos segun la edad. La colocacién de una gastrostomia en estos
pacientes tiene muchos beneficios, pero a la vez presenta complicaciones cutaneas debido a
la fuga de acido gastrico, irritacién cuténea, y la consiguiente pérdida de la piel y formacion
de heridas cronicas. Por lo tanto, el cuidado del dispositivo es muy importante para ayudar a
minimizar las complicaciones. El rol de la enfermeria en la nutricion es informar, educar y
asesorar al paciente, junto con la ensefianza de cuidados de los dispositivos de nutricién que
pueda portar, como es el cuidado de la sonda nasogastrica y gastrostomias. La educacién
para la salud sobre el manejo de estos dispositivos es labor de la enfermeria, ademas de la

ensefianza de habitos saludables (6, 11).

Por todo esto, la enfermera asume un papel esencial en el cuidado de pacientes
diagnosticados de esta enfermedad, tanto en la prevencién de las complicaciones que
conlleva, como proteccién y promocion de la salud. El trabajo de la enfermeria, no es solo la
realizacién de curas, si no la educacion para la salud en estos pacientes y sus respectivas
familias, el apoyo y la atenciéon constante. Resulta interesante conocer lo que supone el

manejo de esta enfermedad para sus familias.
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3.1.3 Repercusiones de la enfermedad en el ambito familiar

La epidermdlisis bullosa conlleva un reto tanto para el paciente, como para su familia, ya que
se enfrentan a muchas barreras en su vida, tanto psicolégicas, como fisicas y sociales, por
ello es importante proporcionarles confianza, apoyo y prevenir el aislamiento social. Esta
enfermedad forma parte del grupo de enfermedades raras, por o que hay desconocimiento
sobre ello, ademas de la dificil compaginacion de la vida laboral de las familias con el cuidado

constante de su hijo (8).

El principal problema a abordar que presentan las familias, son los Conocimientos deficientes
[00126] (26).

La familia es la que conlleva la responsabilidad de la realizacion de los cuidados en sus hijos
con esta patologia. Estas familias, necesitan adaptar su rutina a los cuidados y necesidades
diarias de sus hijos y compaginarlo con las tareas del hogar y sus correspondientes trabajos.
No todas las familias presentan la misma carga de cuidado, depende del estado de gravedad
y de afectacion de la enfermedad, a mayor grado de afectaciéon, mayor carga psicolégica y
emocional, debido a un mayor tiempo de empleo en las curas, por su extension, presencia de

dolor y los costosos tratamientos que precisan (10).

Los padres de estos pacientes, necesitan ayuda psicologica para mejorar la calidad de vida y
el bienestar, ya que para cuidar a personas enfermas es esencial cuidar de la salud de uno
mismo. Las familias pueden experimentar un enorme estrés emocional cuando manejan el
cuidado diario de sus hijos. Como padre protector y tutor, a veces sufrir el dolor de las
necesidades fisicas y médicas de un nifio puede afectar el bienestar de los padres. Por lo
tanto, es importante brindar a los miembros de la familia un apoyo temprano, amplio y de largo
plazo para lidiar con las cargas emocionales que cargan como cuidadores y crear
oportunidades para que traigan a un cuidador externo o descansen. Se recomienda apoyo
psicosocial para ayudar a las familias a manejar sus vidas con EB. El apoyo familiar puede
ayudar a fortalecer las relaciones familiares, prevenir la ruptura familiar y mejorar la calidad
de vida y el bienestar de los miembros de la familia. El apoyo proporcionado a los miembros

de la familia, también puede ser de beneficio psicolégico para las personas con EB (21).

El conocimiento y la comprension de la EB escasean en los colegios, trabajos, relaciones con
los companfieros. La atencién se centra en aumentar la conciencia sobre la EB en general y
las necesidades psicosociales de las personas con EB. Los miembros de la familia también
deben recibir informacion y educacion sobre la EB para que puedan comprender mejor el

estado y la evolucion de la enfermedad. Proporcionar informacion a los miembros de la familia
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les ayuda a tener mas confianza para manejar las distintas situaciones que presente la
enfermedad, ademas de brindarles méas seguridad a la hora de realizar alguna técnica, como
la realizacion de una cura. Los profesionales deben desempefiar un papel de apoyo utilizando
su experiencia y conocimientos sobre la enfermedad, para proporcionar cuidados

individualizados a cada paciente (21).

La sobrecarga familiar, como cuidadores principales, varia segun antecedentes familiares,
estado civil, situacion laboral. Hay un articulo que trata sobre la sobrecarga familiar de nifios
con epidermdlisis bullosa, en el que se realiza un muestreo de 50 familias para responder un
cuestionario sobre la carga emocional provocada por la enfermedad. en el muestreo se

incluyen varias variables sociales para investigar su influencia en la carga familiar (22).

Enfermedad Impacto

. Ne° de Puntuaje Vida Vida : :
CATEGORIAS " » : : y socioecono
familias total familiar infantil : _
tratamiento mico
Padres que
_ _ 39 26,4 +13,2 | 10,6 +4,8 | 6,4 +3,2 | 5,4 +4,3 3,9 £3,2
viven juntos
Padres
11 344 +11,2 | 135+4,1|8+2.3 6,8 +4,2 6 +3,1
separados

Tabla 2. Variaciones de la puntuacién EB-BoD con la situacion de los padres. Elaboracion
propia a partir de “Family burden of children suffering from epidermolysis bullosa.” Santa DE
Stefano, 2020. (22).

Los resultados fueron los siguientes: en las familias con padres separados, la carga familiar y
el impacto socioecondémico, es mayor. Por tanto la carga es mayor en las familias con padres

separados (22).
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Por otro lado, se analiza la puntuacion de sobrecarga que sufren las familias en base a los
distintos tipos de EB:

: : : Enfermedad
5 Puntuaje Vida Vida Impacto
Parametro o : : y : .
total familiar infantil : socioeconomico
tratamiento
EB Simple | 21,2+10,0* | 8,1+2,3* 5,2+2,2* | 4,8+4,5 3,0+2,3*
EB 24,7£13,2 | 10,6%4,6 5,943,7 4,4+4,0 3,7£3,0
Distréfica
EB 27,6+6,6 10,6+2,5 | 8,0+1,0 5,0+2,6 4,0+2,6
Juntural
EB Kindler | 34,3+13,1* | 13,9+5,1* | 8,0+3,0* | 6,5+3,8 5,8+3,6*
Puntuacion | 28,2+13,1 | 11,3+4,8 | 6,8+3,1 5,7+4,2 4,3+3,3
media (grupos EB)
*P<0.05

Tabla 3. Puntuacion de la sobrecarga en familias EB. Elaboracién propia a partir de “ Family

burden of children suffering from epidermolysis bullosa.” Santa DE Stefano, 2020. (22).

La puntuacion media obtenida de las familias con un hijo afectado por un subtipo especifico
de EB se muestra en las primeras cuatro lineas, mientras que la puntuacion media de todas
las familias con un hijo afectado por EB que participan en el estudio se muestra en la quinta
fila (22).

Al comparar los puntajes promedio totales en los subtipos de EB por pares, se observé una
diferencia significativa entre las familias con un nifio afectado por EB Simple versus aquellos
con EB Kindler (P = 0.0043). También hay una diferencia sugerida entre EB Distrofica
y EB Kindler (P=0.0590) (22).

Considerando los puntajes asignados a las subcategorias de elementos de vida se not6 una

diferencia muy significativa en el puntaje de vida familiar entre los nifios afectados por EB
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Simple y EB Kindler (P=0.0007) mientras que en la categoria de vida infantil la diferencia entre
EB Simple y EB kindler fue altamente significativa (22).

Se observé una diferencia muy significativa entre las familias EB Simple y EB Kindler
(P=0,0195) con respecto al impacto econémico y social, pero no se observaron diferencias en
el grupo de enfermedad y tratamiento (22)

La vida de los nifios que padecen EB esta ligada a la de sus respectivos padres, ya que son
sus cuidadores principales, ya que es dificil dejar a estos pacientes en cuidado de otras
personas, por su complicado manejo. Uno de los padres estara mas sacrificado que otro,
debido a que tiene que obtener tiempo para ofrecer una atencién continua. El cuidador

principal puede sufrir una carga significativa (14).

En base a la evidencia encontrada, se podria decir que al formar parte del grupo de
enfermedades raras, existe un desconocimiento al respecto, ademéas de suponer una dificil
conciliacion de la vida profesional con la especial atencion que requieren estos pacientes, por
lo que supone un cambio en las vidas de estas familias. No siempre es de la misma forma, ya

gue a mayor gravedad y afectacion, mayor empleo, mayor carga emocional y psicolégica (20).

Se ha realizado una busqueda de proyectos sobre el manejo de las heridas provocada por la
EB, hay un articulo que realiza un estudio de cohortes, y en los resultados indican como
carecian de habilidades practicas sobre el manejo, curacion y deteccién de la infeccion de
heridas. Ademas hablaron sobre infecciones que sentian incapaces de tratar, ya que los

padres tenian conocimiento de heridas pero no para detectar infecciones (20).
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3.2 Justificacion

Segun la bibliografia encontrada, la epidermdlisis bullosa (EB) es un grupo de enfermedades
genéticas asociadas con la fragilidad de la piel, que conduce a la formacion de ampollas,
picazén, pérdida de cabello y ufias, dafilo en mucosas orales, esofagicas y anales. El
tratamiento de la enfermedad se centra en aliviar y cuidar la piel y estado general para mejorar
la calidad de vida, por lo que supone una valoracion continua de piel y heridas, adaptandose
a la situacion clinica de cada paciente. Por tanto el objetivo principal es prevenir y manejar las
complicaciones que conlleva la patologia, que a su vez interfieren en el dia a dia de los
pacientes. Debido a la complejidad del manejo de la enfermedad e impacto en la calidad de
vida, y a que su epidemiologia es baja, su tratamiento es complejo. Por todo esto, la enfermera
asume un papel esencial en el cuidado de pacientes diagnosticados de esta enfermedad,
tanto en la prevencion de las complicaciones que conlleva, como proteccién y promocion de
la salud. El trabajo de la enfermeria no es solo la realizacién de curas, sino la educacion para
la salud en estos pacientes y sus respectivas familias, el apoyo y la atenciéon constante.

Resulta interesante conocer lo que supone el manejo de esta enfermedad para sus familias.

En base a la evidencia encontrada, se podria decir que al formar parte del grupo de
enfermedades raras, existe un desconocimiento al respecto, ademas de suponer una dificil
conciliacion de la vida profesional con la especial atencién que requieren estos pacientes, por
lo que supone un cambio en las vidas de estas familias. No siempre es de la misma forma, ya
gue a mayor gravedad y afectacién, mayor empleo, mayor carga emocional y psicolégica. A
pesar de estas carencias encontradas tras realizar una basqueda bibliogréfica, no se han
encontrado proyectos educativos dirigidos a los padres. No hay estudios recientes que
ensefien a los padres a identificar la infeccién y aplicar los distintos tipos de apdésitos segun

las heridas.

Desde el punto de vista cientifico, la metodologia a emplear va a ser la realizacién de un
proyecto educativo dirigido a los padres cuyos hijos padecen EB, para manejar las heridas

provocadas por la enfermedad.

Desde el punto de vista enfermero este proyecto aporta mas conocimientos sobre la EB en
pacientes pediatricos y sus respectivos tratamientos, ademas de crear un vinculo con las
familias de estos pacientes para ayudarles con el proceso de enfermedad de sus respectivos
hijos. Este proyecto va dirigido a aquellas familias cuyos hijos padecen EB, para ensefiarles
sobre las lesiones con las que viviran sus hijos diariamente y su correspondiente tratamiento

e identificacion de la infeccion, asi como prevenir el deterioro de la integridad cuténea.

21



4. Metodologia

4.1. Poblacion y captacion

Este proyecto va dirigido a padres cuyos hijos padecen EB con un rango de edades entre 3y
14 afios. Sera impartido en el Hospital Universitario Infantil de La Paz correspondiente a la
Comunidad de Madrid. Este hospital es reconocido como un hospital publico y de referencia
a nivel nacional e internacional por su alto nivel de desarrollo cientifico. Se llevara a cabo en
la 42 planta, en el Servicio de Dermatologia pediatrica.

El curso sera impartido por el equipo de enfermeria pediatrica, ya que como se nombra
anteriormente, esta enfermedad es diagnosticada en la edad natal y esta patologia requiere
un gran conocimiento por parte de los profesionales, para informar adecuadamente a las
familias de estos pacientes. Esta formacion tendra una duraciéon de 1 mes, y se realizara 3
veces al afio. El curso tendra una capacidad de 10 familias, en las que en cada una de ellas
se incluye la asistencia de ambos miembros, padre y madre. Se realizara tres veces al afio,
para que puedan acudir mas familias y para hacer el proyecto mas productivo.

La captacion se realizarA mediante material divulgativo, como la implantacién Carteles
informativos (Anexo 1) en los tablones de los hospitales pediatricos de la Comunidad de
Madrid, en la zona mas frecuentada como es el Hall del hospital, indicando nombre del curso,
las fechas que se impartirdn y el lugar. Ademas, en la consulta de enfermeria pediatrica del
centro de atencion primaria, se les entregara un Folleto en mano ampliando la informacion del
curso (Anexo 2). En la pagina web DEBRA, se encontrara toda la informacion. El proyecto
sera impartido los martes por la mafiana, mientras que los nifios se encuentran en horario

escolar.
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4.2. Objetivos

Objetivo principal:

Prevenir el deterioro de la integridad cutdnea en el paciente pediatrico con
Epidermdlisis Bullosa.

Objetivos de conocimientos:

Saber lo que es la epidermdlisis bullosa (clinica, diagndstico, complicaciones)
Identificar que tipo de apoésitos y tipo de cura necesitan los diferentes tipos de lesiones
dermatolégicas

Diferenciar la infeccion de curacién de la lesién.

Aprender y reconocer las complicaciones que tiene la enfermedad.

Conocer medidas preventivas a realizar en la Epidermolisis Bullosa

Identificar las necesidades diarias de cada nifio para una mejor calidad de vida
Conocer practicas de riesgo que puedan llegar a provocar las lesiones y evitarlas.
Determinar que subtipos de enfermedad hay, como identificarlas y valorarlas.
Aprender conocimientos y técnica sobre el drenaje de ampollas y desbridamiento.

Reconocer los distintos tipos de apdsitos y las funciones que hace cada uno de ellos

Objetivos de habilidades:

Demostrar las habilidades que han adquirido los padres tras las sesiones, en realizar
una cura suficientemente y un proceso favorable de las lesiones.

Practicar distintos tipos de cura segun localizacion de heridas.

Manejar los distintos tipos de lesiones segun su estado.

Realizar correctamente técnicas sobre el drenaje de ampollas y desbridamiento.

Objetivos de actitudes:

Verbalizar un aumento de los conocimientos y el reconocimiento ante la infeccion y
aplicacion de los distintos tipos de apdésitos.
Compartir sus propias vivencias

Expresar sus temores y dificultades sobre el proceso de enfermedad de su hijo
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. Contenidos

SESION 1 Introduccién a la Epidermdlisis Bullosa.

e Diagnostico
Clinica
e Incidencia
Impacto psicolégico parental.
e Rechazo parental

e Vida laboral

SESION 2 Complicaciones de la Epidermdlisis Bullosa.

¢ Infecciones dermatoldgicas
e Cancer de piel
e Septicemia

Dia a dia de la Epidermdlisis Bullosa.
e Ejercicio
e Aseo

Medidas que facilitan el dia a dia y mejoran la supervivencia.
e Cuidados de la piel
e Evitar deportes de contacto

e Buena alimentacion

SESION 3 Introduccién a las lesiones dermatolégicas.
e Tipos de epidermdlisis bullosa
o Afectacion dermatoldgica
e Gravedad de la lesion
Identificacién de la infeccién y regeneracion.
e Signos de infeccion

e Signos de regeneracion

SESION 4 Introduccidn a los distintos procedimientos de curas.
e Drenaje de ampollas
e Desbridamiento

e Tratamiento topico




— Introduccion al material de cura.
e Tipos de apésitos
e Vendajes
e Cremas barrera

Antibioticos tépicos

SESION 5 Aplicacion de cada tipo de apdsito segun el estado de la

herida.
e Apositos hidrocoloides
e Espumas
e Alginatos
e Apasitos de fibra
Empleo de la practica de cura de heridas en pacientes con

Epidermolisis Bullosa.
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4.4. Sesiones, técnicas de trabajo y utilizacion de materiales.

El curso sera impartido en el Hospital Universitario Infantil de La Paz con una duracion total

de 1 mes. Sera impartido por el equipo de enfermeria pediatrica del hospital.

El curso sera impartido por 5 enfermeras y un psicélogo con un grupo de 20 personas. El
curso tiene duracién de un mes, por tanto se impartirdn 5 sesiones de tres horas cada una en

el mes de mayo del 2022. Este curso se realizara tres veces al afio.

Al comienzo de la primera sesion se presentaran los docentes y los participantes y se pasara
un Cuestionario de medicion del indice de lesiones pre-curso (Anexo 3), para conocer la

cantidad de heridas, complicaciones y tiempo de curacion antes del comienzo del taller.

MAYO
DIA | SESION|HORARIO CONTENIDOS
SEMlANA 1 11%%% Introduccion a la enfermedad. Impacto psicologico.
SEMZANA 2 11%%% Complicaciones de la enfermedad. Vida y medidas cotidianas.
SENéANA 3 11%%% Introduccion a las lesiones. Identificacion del estado de la lesion.
SE'VL"ANA 4 11%%% Introduccion a los procedimientos de curas y al material.
SE'VéANA 5 11%%% Utilizacion de los distintos tipos de materiales. Practica.
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Sesion 1. Presentacion del grupo. Introduccién a la enfermedad. Impacto psicolégico.

SESION 1

Cuestionario pre (15 minutos) (Anexo 4)

Objetivos

Contenidos

Técnicas

Recursos Tiempo

— Saberloqueesla
epidermdlisis
bullosa (clinica,

diagndstico)

Introduccién a la
Epidermdlisis Bullosa
e Diagnostico

e Clinica

¢ Incidencia

e Técnicas de

investigacién en el

aula: se realizard una
lluvia de ideas,
compartiendo lo que
cada uno conoce y
experimenta de la

enfermedad de su hijo.

servira de referencia
para hacernos una

idea de lo que conocen

estas familias sobre la
enfermedad y lo que

les falta por saber.

A los profesionales nos

Mesas
colocadas | 1.30 horas

en circulo

— Compartir sus
propias vivencias
— Expresar sus
temoresy
dificultades sobre el
proceso de
enfermedad de su

hijo

Impacto psicolégico
parental.
e Rechazo
parental

e Vida laboral

e Técnicas de andlisis:

los participantes
realizaran una

comparacion de

realidades desde

distintas perspectivas.

Profesional
de

enfermeria
o 1.30 horas
pediatrica.

Psicélogo.
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Sesion 2. Complicaciones de la enfermedad. Vida y medidas cotidianas.

SESION 2
Objetivos Contenidos Técnicas Recursos | Tiempo
Profesional
— Aprendery Complicaciones de la de )
enfermeria
reconocer las Epidermolisis Bullosa.
complicaciones e Infecciones e Técnicas expositivas: | T royector
gue tiene la dermatoldgicas leccion con discusion | Temarioen | 1 hora
enfermedad. e Céncer de piel libro
e Septicemia
— ldentificar las e Técnicas de Profesional
necesidades Dia a dia de la investigacion en el de
diarias de cada | Epidermolisis Bullosa. aula: cada familiar enfermeria
nifo para una e Ejercicio expresara las 1 hora
mejor calidad e Aseo necesidades que tiene Mesas en
de vida su hijo y sus cuidados circulo
diarios proporcionados
e Técnicas expositivas: | Profesional
Medidas que facilitan el charla participativa. | de
—  Conocer dia a dia y mejoran la Cada familia verbaliza | enfermeria
medidas supervivencia. las medidas que toman
preventivas a e Cuidados de la y facilitan el dia a dia
realizar en la piel 1 hora

Epidermodlisis

Bullosa

e Evitar deportes de
contacto
e Buena

alimentacion
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Sesion 3. Introduccién alas lesiones. Identificacion del estado de la lesion.

SESION 3
Objetivos Contenidos Técnicas Recursos Tiempo
— Determinar que | — Introduccién | e Técnica Profesional
subtipos de | a las lesiones expositiva: leccion con de
enfermedad dermatolégicas. discusion. enfermeria
hay, COmo | o Tipos de
identificarlas y | epidermdlisis Proyector
valorarlas. bullosa con video
— Manejar los | e Afectacion 1.30 horas
Mesas
distintos  tipos | dermatolégica :
_ orientadas
de lesiones | o Gravedad de frente al
segun Su | la lesion proyector
estado.
Temario
en papel
— Diferenciar la | - Identificacion | e Método o técnica | Profesional
infeccion de | de la infeccion y de andlisis: exposicion de
curacion de la | regeneracion. de un caso. Las familias | enfermeria
lesion. . Signos de tendran que analizar los
infeccién elementos y tomar Proyector
. Signos de decisiones, en especial, con Power 1.30 horas
regeneracion tendran gque detectar la Point
infeccidén o regeneracion.
Mesas
orientadas
frente al
proyector
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Sesion 4. Introduccién a los procedimientos de curas y al material.

SESION 4
Objetivos Contenidos Técnicas Recursos Tiempo
— Aprender - Introduccién a o Técnica

conocimientos y
técnica sobre el
drenaje de
ampollas y

desbridamiento.

los distintos

procedimientos de

curas.

Drenaje de
ampollas

Desbridamiento

expositiva: leccion y
video con discusion.

. Técnica para el

desarrollo de
habilidades: se
realizara una

simulacién entregando

Dos profesionales de
enfermeria para dar la
explicacion y supervisar

la técnica

Proyector con video y

mesas orientadas frente

a cada familia una 1.30
a este
pieza de piel sintética horas
de silicona con :
Temario en papel
diversas ampollas y
otras lesiones para e -
P Piel sintética de silicona
racticar el : .
P y material de drenaje y
desbridamiento. : .
desbridamiento
— ldentificar que - Introduccién al o Técnica
tipo de apdsitos | material de cura. expositiva: leccién con Profesional de
y tipo de cura e Tiposde discusion. enfermeria
necesitan los apositos . Métodos o
; ; . - 1.30
diferentes tipos e Vendajes técnicas de analisis: se | Proyector con Power H
oras

de lesiones

dermatoldgicas

Cremas barrera
Antibibticos

Topicos

compararan

alternativas de solucién

Point

Temario en papel
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Sesion 5. Utilizacion de los distintos tipos de materiales. Préctica final. Despedida.

SESION 5
Objetivos Contenidos Técnicas Recursos Tiempo
— Reconocer los — Aplicacion de cada | e Técnica para | Profesional de
distintos  tipos tipo de aposito | el  desarrollo  de enfermeria
de apositos y segun el estado de | habilidades: se encargado de
las  funciones la herida. realizard& un juego L
. dirigir la
gue hace cada e Apositos entregando a cada
. . - actividad
uno de ellos hidrocoloides | una de las familias
e Espumas unas tarjetas con una
e Alginatos imagen de los
5si distintos tipos de .
e ApoOsitos de p Tarjetas L15h
fibra apositos, estos -2 horas
i ilustrativas
tendran que
identificar en que tipo
de lesion aplicarian
cada uno de ellos.
Mesas
(Anexo) )
orientadas en
circulo
— Demostrar las — Empleo de la e Técnica para Cinco
habilidades que practica de cura de el desarrollo | profesionales
han adquirido heridas en pacientes de de enfermeria
los padres tras con  Epidermdlisis habilidades:
las  sesiones, Bullosa. se realizara
en realizar una una
cura demostracion Mesas y sillas 1.15 horas

suficientemente
y un proceso
favorable de las

lesiones.

Manejar los

practica con
entrenamiento
€n sus propios
hijos. Se
haran 5

grupos,  por

distribuidas por
la sala en cinco

grupos
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distintos  tipos
de lesiones
segun su
estado.
Practicar
distintos  tipos

de cura segun
localizacion de

heridas.

cada uno una
enfermera

dirigiendo.

Material de cura

Verbalizar un
aumento de los
conocimientos
y el
reconocimiento
ante la
infeccién y
aplicacion de
los distintos
tipos de
apasitos.
Compartir
impresiones
acerca del

taller

— Despedida
participantes

docentes

de
y

Técnicas de
investigacion
en el aula: los
participantes
compartiran
sus
sensaciones y
comentaran
los puntos a
mejorar de
este taller
mediante un
cuestionario
de
satisfaccion

(anexo)

Profesional de

enfermeria

Mesas
orientadas en

circulo

Cuestionario y

boligrafos.

10 minutos

Cuestionario final de satisfaccion del taller (5 minutos) (Anexo 5)

Cuestionario post (15 minutos) (Anexo 4)

Hoja de observacion sistematica para los profesionales de enfermeria que han desarrollado el taller (5

minutos) (Anexo 6)
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4 5. Evaluacion

La evaluacion se llevar4 a cabo para comprobar que los objetivos establecidos han sido
logrados y para valorar si el aprendizaje, las actitudes y las habilidades, han resultado
eficaces, para determinar asi si se ha cumplido la finalidad del proyecto educativo

4.5.1. Evaluacién de la estructura y el proceso

La evaluacion de la estructura y el proceso se realizara a través de la evaluacion cuantitativa
y cualitativa, que este tipo de evaluacion nos indicara el desenvolvimiento del taller, tanto sus
contenidos, como las técnicas empleadas, los participantes que han asistido, calidad de

materiales utilizados, adecuacion a la programacion y calidad de los profesionales.

Los profesionales docentes, al comenzar cada sesion, pasaran por las mesas una Hoja de
registro de asistencia (Anexo 7) para anotar los participantes que asisten cada sesion. Se

realizard mediante una evaluacion cuantitativa.

Al comienzo y al final del curso, se realizard una evaluaciéon cuantitativa mediante un
Cuestionario de conocimientos pre-post (Anexo 4). Seran siete preguntas, en las que se
emplearan 15 minutos y se veran reflejados los conocimientos de cada familia antes de

comenzar el taller, y tras su finalizacion.

Al finalizar la quinta sesion, se les entregara a los pacientes un Cuestionario final de
satisfaccién del taller (Anexo 5) en el que ademas de expresar sus sensaciones, anotaran los

puntos de mejora que considera cada uno de ellos.
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45.2. Evaluacion de resultados

La evaluacion de los resultados se realizara para llevar a cabo si se han conseguido los
objetivos educativos planteados en el taller, tanto en el area de conocimientos, como en la de
actitudes y habilidades, y ver si se ha cumplido el objetivo final.

Se evaluard a corto plazo:

Objetivos de conocimientos

e Saber lo que es la epidermdlisis bullosa (clinica, diagnostico, complicaciones)

Se evaluard tras la finalizaciéon de la sesion mediante un Cuestionario pre-post
(Anexo 4).

e Identificar que tipo de apdsitos y tipo de cura necesitan los diferentes tipos de lesiones
dermatoldgicas
Se evaluara tras la finalizacion de la sesion mediante un Cuestionario pre-post
(Anexo 4).

e Diferenciar la infeccién de curacion de la lesion.

Se evaluara tras la finalizacion de la sesion mediante un Cuestionario pre-post
(Anexo 4).

e Aprendery reconocer las complicaciones que tiene la enfermedad.

Se evaluara tras la finalizacion de la sesion mediante un Cuestionario pre-post
(Anexo 4).

e Conocer medidas preventivas a realizar en la Epidermolisis Bullosa
Se evaluara tras la finalizacion de la sesidn mediante un Cuestionario pre-post
(Anexo 4).

e Identificar las necesidades diarias de cada nifio para una mejor calidad de vida
Se evaluara tras la finalizacién de la sesién mediante un Cuestionario pre-post
(Anexo 4).

e Conocer practicas de riesgo que puedan llegar a provocar las lesiones y evitarlas.
Se evaluara tras la finalizacion de la sesién mediante un Cuestionario pre-post
(Anexo 4).

e Determinar que subtipos de enfermedad hay, como identificarlas y valorarlas.

Se evaluara tras la finalizacion de la sesiéon mediante un Cuestionario pre-post
(Anexo 4).

e Aprender conocimientos y técnica sobre el drenaje de ampollas y desbridamiento.

Se evaluard tras la finalizacion de la sesion mediante un Cuestionario pre-post

(Anexo 4).
34



Reconocer los distintos tipos de apdsitos y las funciones que hace cada uno de ellos
Se evaluard tras la finalizacion de la sesion mediante un Cuestionario pre-post
(Anexo 4).

Objetivos de actitudes:

Verbalizar un aumento de los conocimientos y el reconocimiento ante la infeccion y
aplicacion de los distintos tipos de apositos.

Se evaluard tras la finalizacion de la ultima sesién mediante una Hoja de observacion
sistematica para los profesionales de enfermeria que han desarrollado el taller
(Anexo 6).

Compartir sus propias vivencias

Se evaluara tras la finalizacion de la ultima sesion mediante Hoja de observacion
sistematica para los profesionales de enfermeria que han desarrollado el taller
(Anexo 6).

Expresar sus temores y dificultades sobre el proceso de enfermedad de su hijo

Se evaluard tras la finalizacién de la dltima sesion mediante Hoja de observacion
sistematica para los profesionales de enfermeria que han desarrollado el taller
(Anexo 6).

Objetivos de habilidades: los profesionales de enfermeria rellenardn una Hoja de observacién

sisteméatica (Anexo 6) tras finalizar la sesién 5, para plasmar si los objetivos de habilidades

han sido conseguidos. Se observaran las conductas de las familias durante la practica, en las

sesiones 4 y 5, observando asi los conocimientos que han adquirido y los errores a corregir.

Demostrar las habilidades que han adquirido los padres tras las sesiones, en realizar
una cura suficientemente y un proceso favorable de las lesiones.

Se evaluard mediante la observacién de la practica realizada al final de la sesion
mediante una Hoja de observacién sistematica para los profesionales de enfermeria
gue han desarrollado el taller (Anexo 6).

Practicar distintos tipos de cura segun localizacién de heridas.

Se evaluard mediante la observacién de la practica realizada al final de la sesién
mediante una Hoja de observacién sistematica para los profesionales de enfermeria

gue han desarrollado el taller (Anexo 6).
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¢ Manejar los distintos tipos de lesiones segun su estado.
Se evaluara mediante la observacion de la practica realizada al final de la sesion
mediante una Hoja de observacién sistematica para los profesionales de enfermeria
gue han desarrollado el taller (Anexo 6).

e Realizar correctamente técnicas sobre el drenaje de ampollas y desbridamiento.
Se evaluara mediante la observacion de la practica realizada al final de la sesion
mediante una Hoja de observacién sistematica para los profesionales de enfermeria
gue han desarrollado el taller (Anexo 6).

Se evaluara a medio plazo:

Objetivos de habilidades:

e Demostrar las habilidades que han adquirido los padres tras las sesiones, en realizar
una cura suficientemente y un proceso favorable de las lesiones.
Se evaluara un afio después en la consulta del Servicio de Dermatologia, a través de
la observacién y Hoja de registro check-list (Anexo 8). En esta consulta el familiar del
paciente le practicard una cura que se valorara en funcién de unos items.

e Practicar distintos tipos de cura segun localizacion de heridas.
Se evaluara un afio después en la consulta del Servicio de Dermatologia, a través de
la observacién y Hoja de registro check-list (Anexo 8). En esta consulta el familiar del
paciente le practicard una cura que se valorara en funcién de unos items.

e Manejar los distintos tipos de lesiones segun su estado.
Se evaluara un afio después en la consulta del Servicio de Dermatologia, a través de
la observacién y Hoja de registro check-list (Anexo 8). En esta consulta el familiar del
paciente le practicard una cura que se valorara en funcién de unos items.

e Realizar correctamente técnicas sobre el drenaje de ampollas y desbridamiento.
Se evaluara un afio después en la consulta del Servicio de Dermatologia, a través de
la observacién y Hoja de registro check-list (Anexo 8). En esta consulta el familiar del

paciente le practicard una cura que se valorara en funcién de unos items.
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Se evaluara a largo plazo:

Se evaluara a largo plazo el objetivo general: Prevenir el deterioro de la integridad cutdnea en
el paciente con Epidermdlisis Bullosa, mediante un Cuestionario para la medicion del indice
de lesiones post curso (Anexo 3), para conocer la cantidad de heridas, complicaciones y

tiempo de curacion dos afios tras la finalizacién del taller.
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6. Anexos

Anexo 1. Cartel divulgativo

“’!M Hospital Universitario La Paz
SauciMaorg

[ Comeriasa a0 Maana

sTienes hijos que
padecen EpidermJdlisis
Bullosa?

I

JTienes dudas sobre el
cuidado de sus heridas?

3 de mayo 2022 a las 000

Planta 4 - Serviclo de Dermatologia
pediatrica (Hall)

Apuntate en www . pleidemarnposaes

&

ruide Moo (Y @ ly 1Yy
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Anexo 2. Folleto informativo

¢cCuando se impartira? ;En qué consistira el taller?

i) Sesion 1

“_-M Hospial Unseraitaro La Paz
T _ — oedicdon:
Presentacion del grupo. Introduccién a la enfermedad. Impacto

SESION. HORARIO psicoldgico.
Martes 3 1 10:00-13:00 Sesion 2 Complicaciones de la enfermedad. Vida y medidas cotidianas.
é'ne nes h ijos q ue Martes 10 2 1000-13:00 Sesion 3 | Introduccién a las lesiones. Identificacién del estado de la lesién.
Martes 17 3 1000-13:00 Sesion 4 introduccién a los imientos de curas y al material.
Martes 24 4 1000-13:00 - Utilizacion de los distintos tipos de materiales. Practica.
padecen Epidermdlisis e3¢ ‘ SOBD | Sesins s ot o

Bullosa?

¢Tienes dudas sobre el
cuidado de sus heridas?

3 de mayo 2022 0 s VOO

;A quién va dirigido?
e q 8 LUGAR

Va dirigido a familias cuyos hijos padecen
Epidermélisis Bullosa con un rango

& El desarrollo del taller se llevard a cabo en la planta 4, Servicio
de edades entre 3y 14 aiios N varaace P e

de Dermatologia en Hospital Universitario La Paz (Edificio
pediatria)

zeraze debra e S

COMILLAS Y FISIOTERAPIA  SAN JUAN DE DIOS

Para mas informacién e inscripcién del curso:
www.pieldemariposa.es
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Anexo 3. Cuestionario para la medicion del indice de lesiones pre y post curso.

‘:_- Hospital Universitaria ESCUELA o
DE EHNFBESMETR
Sanini L) PAZ COMMLAS v FECHOTERARA £ JEkN B IS

Cuestionario para la medicion del indice de lesiones

MNamero aproximado de lesiones en el aliimo mes:

Complicaciones de las lesiones originadas en los dltimos
meses:

Tiempo de curacion de las lesiones originadas en los dltimos
meses:

Namero de lesiones infectadas en el Glimoe mes:
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Anexo 4. Cuestionario pre-post.

‘;..Hhmplti Univerailans H::.I:l;:-‘ 'll

e 8 PAZ CEEILAL v pUSTIEGMA NES JVEE OF DR

Cuestionario pre-post

Facha: ...

1. ¢ Cudiries lipos de Epidermdlisis Bulosa exislan? Nambralos.

4. g Cudles son las complicaciones gus pueden otumir debido a la
anfermedad?

4. jQué lipos de tralamienio exisben para esla enfermedad?

5. i Cudles son los signos de infeccion? | Y o8 de regensracdan?

. Define como se lleva a caba b onica de drenaje da ampallas ¥
debridamisna.

7. Nombra los distinbos fipos de apdsitos que conoces y explica cudndo los
aplicarias.
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Anexo 5. Cuestionario final de satisfaccién del taller.

‘:P' Hozpital Universitaria uui: JEL *
s 8 PAZ COMLLAS ¥ FEADTERAPU. SAs SLEN G BHE

Cuestionario final de satisfaccion del taller

iLe ha resultado dtil el taller? ; Qué informacién le ha resultado mas
beneficiosa? ; Por qué?

impartido®?

haria o no.
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Anexo 6. Hoja de observacién sistemética para los profesionales de enfermeria
gue han desarrollado el taller.

‘; Hospital Universitario H:;'n:.u'uu
s L2 PAZ COMLEAS Y FESAOTERAPLE AN SIEN DS BHE

Hoja de observacion sistemdtica para los
profesionales de enfermeria que han desarrollado
el taller

PREGUNTAS Sl [NO OBSERVACIOMES

Actitudes v comportamientos de los
alumnos que formentan una buena
dinamica de frabajo en grupo

Loa alumnos aplican la teoria
aprendida a la practica de forma
suficiente

Los alumnos presentan manejo a la
hora de manejar los distintos tipos de
materiales de cura tras la finalizacién

de la difima sesidn

Los alumnos se muestran interesados

vy motivados por el material expuesto
en &l curso

Los alummnos establecen una buena

relacién con el resto de compafierns y
docentas

Los alumnos realizan la practica en el
fiempo establecido

Loz alumnos son capaces de realizar

una cura, desbridamiento v drenaje de

ampollas de manera suficiente fras la
explicacidon de la teoria propuesta.
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Anexo 7. Registro de asistencia.

# Haaprial Unbasrm bans _ ERLHE {'r
. La Paz i i e} Il-l::-rr::l:r,\-l:' Lim dicisk IC ESL
Registro de asistencia
Mombre ¥ Bp allidos Firma
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Anexo 8. Hoja de registro check-list.

i;_- sl pEEl Unnversnams “:_::l.':-‘
scrine Ll PAE CoEILAL T UOTINSMA LERJUdk BT OER

Hoja de registro check-list

Hombre y apellidos: ... ..o
Facha: .

1. Procedimientos de cura.

J Darussin 3z habildades adquindas tras el taller en reabzar urs cura sulioeie?

si[] wo [

¢ aneja distinlos procedmmienlos de cura segun b zona y &l eslado de lalesion’?

si[] wo [

2. Técnica sobre &l drenaje de ampollas y desbridamiema.

J Haaloa adecada y culdadasamenls ambas teonicas

st wo [

{ LRiliza los matenales adecuados para ambas lSorcas ™

st []  wo [

3. Tipos de material.

LAplica de manara adecusda los dslinlos sposios para cada lipo de lesan?

st [ wo [

4. Infeccidn vs Curacidn

¢ Idenlihiza @n problema una lesion irdeclada de una leskin en proceso de curaaon y
realiza o procedimierio da cura en base a alo?

sl [] wo [

DBESERVACIONES:
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