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RESUM

Introduccid: La Epidermolisis Bullosa és una malaltia genética, poc freqiient i actualment sense
cura. Aquesta malaltia es caracteritza per I'extrema fragilitat cutania, produint I'aparicid de
butllofes i ferides a la pell davant la minima fricci6 o traumatisme. El maneig de les
manifestacions cliniques i complicacions d’aquests pacients suposa un repte pels professionals
sanitaris, especialment, pels professionals d’infermeria.

Objectius: Coneéixer el rol dels professionals d’infermeria en I'abordatge integral del pacient amb
Epidermolisis Bullosa i quin paper realitzen aquests en la informacié i formacié que reben els
pacients i les seves families. També descriure les manifestacions cliniques i complicacions dels
pacients amb Epidermolisis Bullosa i quin suport reben aquests i les families del sistema de salut
i altres institucions.

Metodologia: Es va realitzar una revisid bibliografica per a donar resposta als objectius
plantejats. La cerca es va dur a terme a I'Escola Superior de Ciéncies de Salut Tecnocampus
Mataré- Maresme, durant els mesos de gener del 2020 fins al maig del 2020, amb I'Us de les
bases de dades Medline, Scielo, Dialnet, articles publicats per associacions d’experts i altres fonts
bibliografiques.

Resultats: Es va obtenir una mostra final de 28 articles després d’aplicar els criteris d’inclusid i
exclusio i realitzar una lectura critica. El 71% dels articles exposen el rol dels professionals
d’infermeria en I'abordatge del pacient amb Epidermolisis Bullosa, donant resposta també a la
informacié i formacié que reben aquests i les seves families. Per altra banda, s’exposen les
manifestacions cliniques i complicacions i es mostra, només en un 32% dels articles, el suport del
sistema de salut i altres institucions.

Conclusions: La Epidermolisis Bullosa requereix d’un rigords abordatge multidisciplinar, on el
professional d’infermeria realitza un paper fonamental. Les cures diaries, 'educacié sanitaria i
el recolzament, tant al pacient com a la familia, sén essencials juntament amb la formacio
especialitzada d’aquests professionals per un abordatge integral i 0ptim, amb I'objectiu d’oferir

una millor qualitat de vida al pacient.

Paraules Clau: Epidermolisis Bullosa, atencid d’infermeria, infermeria, maneig de la malaltia,

educacio sanitaria, sistema de salut i assisténcia sanitaria.
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ABSTRACT

Introduction: Epidermolysis Bullosa is a rare genetic illness, with no cure nowadays. This illness
is characterised by extreme cutaneous fragility, producing blisters and wounds on the skin with
a minimum friction or trauma. The management of the clinic manifestations and complications
of these patients provoke a challenge for health professionals, especially, for the nursing
professionals.

Objectives: To know the nursing professionals’” role in the approach of patients with
Epidermolysis Bullosa and which is the role they have with the information and training that
patients and their families obtain. Moreover, it aims to describe the clinic appearance and
complications that patients with Epidermolysis Bullosa can have and which support they and
their families receive from the health system and other institutions.

Methods: It has been done a bibliographic research so as to give an answer to the proposed
objectives. The research has been done in the Escola Superior de Ciencies de Salut Tecnocampus
Mataré-Maresme, from January 2020 until May 2020, with the us of the databases Medline,
Scielo, Dialnet, articles published by expert associations and other bibliography sources.
Results: It has been obtained a final sample from 28 articles after applying the inclusion and
exclusion criteria and doing a critic reading. The 71% of the articles expose the role of the nursing
professionals in the patient’s approach with Epidermolysis Bullosa, giving an answer also to the
information and training that they and their families obtain. On the other hand, there are also
clinic manifestations and complications. Moreover, it is shown, only in a 32% of the articles, the
support given by the health system and other institutions.

Conclusions: Epidermolysis Bullosa requires a rigorous multidisciplinar approach, where the
nursing professionals perform a fundamental role. Daily cures, health educations and support for
the patients and the families are essential with the specialised training of these professionals to
do a comprehensive and optimal approach, with the aim of offering a better life quality to the

patient.

Keywords: Epidermolysis Bullosa, nursing care, nursing, disease management, health education,

health system and health assistance.
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Les malalties minoritaries, també anomenades rares, sdn un conjunt de patologies que afecten entre
un 5i 7% de la poblacié mundial. Tot i la gran varietat de malalties, aproximadament unes 7.000, i la
seva baixa prevalenca, totes tenen unes caracteristiques comuns com que la majoria sén genétiques i
croniques, tenen un alt grau de discapacitat i s’inicien en edat pediatrica, dos de cada tres pacients es
diagnostiquen abans dels dos anys de vida. També, es caracteritzen per ser patologies de dificil
diagnostic medic, dificultats en el seguiment i tractament que precisen d’'un abordatge

multidisciplinar. >**

Segons la Generalitat de Catalunya i I’Organitzaciéo Europea de Malalties Rares, existeixen uns 30
milions d’afectats a Europa i 3 milions a Espanya, entre aquests trobem 300.000 i 400.000 a

Catalunya.t*

La Epidermolisis Bullosa forma part d’aquest gran grup heterogeni de malalties i afecta igual a tots dos
sexes i a qualsevol étnia. S ‘estima que viuen 30.000 persones amb Epidermolisis Bullosa a Europa i

d’aquestes, unes 500 a Espafia. #*

Aguesta malaltia apareix degut a un error genétic, concretament, per la mutacié d’uns 18 gens que no
permeten la produccié de proteines importants per a I'estructura i consisténcia de la pell. Algunes
d’aquestes proteines sén la queratina, la laminina i el col-lagen. L'abséncia d’aquestes produeix una
deficient unié de les capes de la pell, és a dir, no es formen els filaments d’ancoratge entre les diferents

capes.

Aguest fet ocasiona una extrema fragilitat cutania que produeix I’ aparicié de butllofes i ferides a la
pell davant la minima friccid o traumatisme. En alguns tipus de Epidermolisis Bullosa existeix afectacio
de les membranes de les mucoses, boca, esofag, faringe, estémac, intestins, vies respiratories i

urinaries, ulls, etc. >6728

La Epidermolisis Bullosa, també coneguda com la malaltia de la pell de papallona, és una malaltia molt
dolorosa que a més pot causar altres complicacions sistemiques com I’ anémia, insuficiéncia renal,

disfagia, sindactilia, desnutricid, distrofia muscular, entre altres. >%7
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A més d’aquestes repercussions cliniques, aquesta malaltia també presenta complicacions

psicoemocionals i socioeconomiques.

Segons Dystrophic Epidermolysis Bullosa Research Association (DEBRA) i el Consens Internacional
sobre Epidermolisis Bullosa, existeixen més de 30 subtipus o variants que afecten de maneres molt

diferents.

Actualment, depenent de la bibliografia consultada, la Epidermolisis Bullosa es pot classificar en 3 0 4
grups segons el nivell d’afectacié tissular. La classificacio en 4 grups principals és la seglient:
e La Epidermolisis Bullosa Simple (EBS) abasta tots aquells subtipus on les lesions es formen
dintre de les capes epidérmiques.
e La Epidermolisis Bullosa Juntural (EBJ) o de la unio, engloba tots aquells tipus on les lesions es
produeixen a nivell de la lamina ldcida.
e LaEpidermolisis Bullosa Distrofica (EBD) compren aquelles on la separacid i aparicié de lesions
apareixen dintre de la sublamina densa, dintre de la dermis superior
e La Epidermolisis Bullosa Mixta o de Kindler afecta a nivell de la lamina lucida o sota la lamina

densa 6.8.9, 10.

Davant d’aquesta malaltia, que actualment no té cura, sempre hem de tenir en compte I'abordatge
global i integral del pacient dirigida a I’ atencid i tractament a les cures diaries, maneig del dolor i a

evitar probables complicacions.>*

La Epidermolisis Bullosa té un pronostic que varia segons la gravetat de la malaltia. Els pacients amb
Epidermolisis Bullosa Simple, generalment, mostren una milloria clinica amb els anys, sent per aquest
motiu, el tipus amb millor pronostic. En canvi, la Epidermolisis Bullosa Juntural i la Distrofica sén les de
pitjor pronostic, especialment la primera, on els pacients moren habitualment abans dels 3 anys de
vida. Per altra banda, la Epidermolisis Bullosa Distrofica causa complicacions sistémiques que situen

I'esperanca de vida d’aquests pacients entre la segona i quarta década.?

L'abordatge del pacient amb Epidermolisis Bullosa es troba en mans d’un equip multidisciplinar,

pero els professionals d’infermeria tenen un rol molt important.
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A pesar de que existeixen guies de practica clinica i bibliografia que descriu I'abordatge dels pacients

amb Epidermolisis Bullosa, no s’ha trobat bibliografia que descrigui clarament quin és el rol dels

professionals d’infermeria davant els pacients amb Epidermolisis Bullosa, per lo tant, aquesta revisio

de la literatura va dirigida especialment a aprofundir sobre aquest tema.

El professional d’infermeria té un paper essencial en la realitzacié de cures i seguiment, per lo tant, la

formacid i experiéncia d’aquests professionals és imprescindible. 12

El rol d’aquest professional no només es basa en realitzar els cures basiques, I'abordatge infermer va
més enlla. Aquests ofereixen un gran suport, educacié sanitaria, tant als pacient com a les families, i
aporten tota la informacid i formacié necessaria per a I'atencié que requereixen aguests pacients.

A part de la rellevancia del tema escollit, esmentat anteriorment, existeix una implicacié

personal que també m’ha mogut a la realitzacié d’aquesta revisio de la literatura.
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Coneixer el rol dels professionals d’infermeria en I'abordatge integral del pacient amb

Epidermolisis Bullosa.

e Descriure les manifestacions cliniques i complicacions dels pacients amb Epidermolisis
Bullosa.

e  Coneixer quin es el rol d’infermeria en la informacié i formacié que reben els pacients amb
Epidermolisis Bullosa.

e  Coneixer quin és el rol d’infermeria en la informacié i formacid que reben les families per a
I’'abordatge integral dels pacients amb Epidermolisis Bullosa.

e  Explorar quin suport reben els pacients i les families del sistema de salut i altres institucions.
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Es va realitzar una revisié bibliografica descriptiva amb la finalitat de donar resposta als objectius

plantejats.

La cerca es va dur a terme a I'Escola Superior de Ciéncies de Salut Tecnocampus Matard- Maresme,
durant els mesos de gener del 2020 fins al maig del 2020, amb I’Gs de diferents bases de dades com

Medline, Scielo, Dialnet, Lilacs i articles publicats per associacions d’experts com DEBRA.

Per a la cerca a les bases de dades es va fer Us dels operadors booleans AND i OR, i de les paraules clau
que es classifiguen en termes MeSH (Medical Subject Headings) i termes DeCS (Descriptores de
Ciencias de la Salud) (Veure Taula 1). A partir d’aquestes es van formular diferents estratéegies de cerca

(Veure Taula 2).

Taula 1. Paraules clau classificades en termes MeSH i DeCS.

Termes MeSH Termes DeCS
Epidermolysis Bullosa Epidermolisis Ampollosa o Bullosa
Nursing Infermeria
Nursing care Atencid d’infermeria
Disease Management Maneig de la malaltia
Health education Educacié sanitaria
Health System Sistema de salut
Health assistance Assistencia sanitaria

Taula 2. Estrateégies de cerca utilitzades

(("nursing" [Subheading]) OR "Nursing Care"[Mesh])
AND "Epidermolysis Bullosa"[Mesh]

(("Patient Care Management"[Mesh]) OR "Disease Management"[Mesh])
AND "Epidermolysis Bullosa"[Mesh]

"Health education"[Mesh] AND "Epidermolysis Bullosa"[Mesh]

(("Health system"[Mesh]) OR "Health assitence"[Mesh]) AND "Epidermolysis
Bullosa"[Mesh]
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Utilitzant la metodologia exposada anteriorment per a I'obtencié de la mostra final, totes les
publicacions obtingudes en la cerca es van aplicar els criteris d’inclusid, exclusié i posteriorment la
realitzacié una lectura critica, on es van descartar totes aquelles que no eren rellevants per a assolir

els objectius d’aquesta revisié. (Veure Diagrama 1).

MEDLINE SCIELO DIALNET LILACS
ASSOCIACIONS ALTRES FONTS
D’EXPERTS BIBILIOGRAFIQUES
n=134 n=11 n=14 n=35
Criteris d'inclusid i exclusio
n=71 n=9 n=13 n=12
Lectura critica
n=38 n=3 n=2 n=0 n=10 n=5

MOSTRA FINAL
n=28

Diagrama 1. Diagrama de flux d’obtencio de la mostra

El gestor de referencies que es va utilitzar al llarg de la revisié va ser Mendeley.

Per a I'obtencié de la mostra es van aplicar els seglients criteris:

e Criteris d’inclusid:

- L’any de publicacié: seran inclosos els que estiguin publicats entre I'any 2005 i el 2020.
- Ambit d’actuacié: s’inclouran tots aquells articles que estiguin relacionats amb I’abordatge del
pacient amb Epidermolisis Bullosa, , independentment del tipus del tipus de presentacio de la

malaltia.
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e Criteris d’exclusio:

- Idioma: tots aquells articles que no estiguin escrits en castella catala o anglés no podran ser
inclosos en la mostra.
- Estudis amb animals: seran descartats tots aquells estudis que parlin d’aquesta malaltia en

animals.

Variables d’estudi

Les variables que es van tenir en compte per a la recollida de dades seran les seglients:

e Variables de la mostra

- Titol.

- Autor/s: persona que crea una obra, artistica, literaria o cientifica.
- Pais: Lloc on s’ha realitzat I'estudi.

- Any: Any que va estar publicat I'estudi.

- Tipus d’estudi/disseny: estratégia utilitzada que permeti respondre a la pregunta

d’investigacioé d’'una manera eficag, sent la base de qualitat de la investigacio.

- Base de dades: conjunt d’informacid organitzada, emmagatzemada i accessible en diferents
sistemes electronics.

- Revista de publicacid: revista cientifica on va estar publicat I'article trobat.

- Contingut: tema principal de I'article o estudi.

e Variables d’estudi

- Epidermolisis Bullosa: malaltia genetica i poc freqiient que es caracteritza principalment per
I"aparicié de butllofes i ferides davant la minima friccié o cop. També existeixen altres

manifestacions cliniques i complicacions que varien segons el grau d’afectacid.
- Manifestacions cliniques: signes i simptomes que presenta una malaltia.

- Complicacions de la malaltia: problema medic que apareix durant el procés de la malaltia,

després d’un procediment o tractament.
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- Rol d’infermeria: Segons la Organitzacié Mundial de la Salut (OMS), “La infermeria engloba
|'atencid autonoma i en col-laboracié dispensada a persones de totes les edats, families,
grups i comunitats, malalts o no, i en totes les situacions. Compren la promocio de la salut,

L n

la prevencié i I'atencid.” 3 El professional d’infermeria utilitza els seus coneixements,

pensament critic, habilitats, actituds i valors per afrontar les diferents competéncies.

- Abordatge integral: abordatge holistic a través d’actuacions en tots els ambits, prevencio,
assisténcia, benestar, rehabilitacié i integracid de les persones amb qualsevol tipus de

malaltia
- Pacient: persona amb o sense malaltia atesa per un professional de la salut.
- Familia: conjunt de persones que conviuen i tenen un projecte de vida en comu.

- Sistema de Salut: Conjunt d’organitzacions, institucions i recursos personals i materials que
existeix en un determinat territori amb I’objectiu d’oferir una assisténcia sanitaria de qualitat

adequada a les necessitats de la poblacié.

Analisis de dades

Per a la recollida i explotacié de dades es va realitzar una taula d’elaboracié propia amb un full de
calcul Excel (Veure Annexes). En aquesta es van registrar i analitzar totes les variables, de mostra i

d’estudi, per a la realitzacid d’aquest treball.

Aguesta revisid de la literatura no vulnera cap aspecte étic. Es va realitzar mitjangant diferents bases
de dades on no es van modificar els continguts dels articles trobats, els seus resultats es vancontemplar

de lamateixa manerai es va realitzar una correcta citacio.

El poc nombre de publicacions trobades va dur a la ampliacié del periode d’anys de publicacié. Per
aquest motiu, degut possiblement a la baixa prevalenca de la malaltia, no s’ha explorat o no es
contempla de manera suficient tota la informacid esperada i necessaria per a respondre alguns dels

objectius de manera optima.
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5. Resultats

Segons el pais de publicacié, la major part dels articles de la mostra han estat publicats a Espanya,

concretament un 39%, seguit del Regne Unit i EE.UU. ambdds amb un 14% (Veure grafica 1)

Pais de publicacié

11% 4%

14%

14%
39%
4%

4% 7%
(e

B Australia B Regne Unit W EE.UU. ® Dinamarca M Paisos Baixos W Brasil W Cuba @ Espanya M Altres

Grdfica 1. Pais de publicacié dels articles de la mostra.

Respecte a I'any de publicacid, la gran majoria dels articles van estar publicats al 2016 exactament un
29% de la mostra, seguit de I'any 2015 amb un 14%, 2012 amb un 14%, I'any 2014 i 2019 amb un 10%

ambdds i finalment I'any 2008, 2010, 2017, 2018 i 2020 que representen un 5% cadascun d’ells (Veure
Grafica 2).

Any de publicacio

2020 | , 2008
5% 5% o
2019 10% 5% 2010
2018 2012
2017
10% 2014
2016 2015

Grafica 2. Any de publicacid dels articles de la mostra.

14
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En la seglient grafica s’observen les

Base de dades diferents bases de dades d’on s’han
14% extret els articles de la mostra. La
majoria dels articles han sigut
publicats en associacions d’experts

com DEBRA Espanya 0

0,
36% International, Wounds
79% International o la Federacién
4% °
Espafola De Enfermedades Raras
H Medline B Scielo . . .
(FEDER) i a Medline, amb un 36% i
Dialnet B Cuiden
299 r
H Associacions d'experts m Altres fonts bibliografiques un 9% de la mostra

respectivament.

Grdfica 3. Base de dades dels articles de la mostra.

Per altra banda, el 14% fa referéncia a altres fonts bibliografiques com el Ministeri de Sanitat Espanyol,

el Col-legi Oficial d’'Infermeria de Madrid o I'Organitzacié Mundial de la Salut. (Veure Grdfica 3).

Les tres revistes més destacades dels articles de la mostra sén British Journal of Dermatology i Estar
Bien, Revista Oficial de I'associacié DEBRA, amb un 16% cadascuna i International wound journal amb

un 11% (Veure Grdfica 4).

Revista de publicacio
16% - -
14%
12%
10%
8%
6%

ARRREEE

0%

Grdfica 4. Revistes de publicacio dels articles de la mostra.
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Altres revistes on es van publicar els articles de la mostra son British Journal of Nursing (5%),
Pediatric emergency care (5%), BMJ Publishing Group (5%), BMC Medicine (5%), Revista oficial de la
Sociedad Espafiola de Enfermeria Nefroldgica (5%), Journal of School of Nursing - Sao Paulo (5%),
Enfermeria dermatologica (5%), Medisan (5%), Actas Dermo-Sifiliograficas (5%) i Estima Journal (5%)

(Veure Grafica 4).

L'dltima variable de la mostra fa referéncia a les caracteristiques dels articles com tipus d’estudi o

disseny d’aquests (Veure Gradfica 5).

Caracteristiques de la mostra

24%

14%

14% 10%

Revisio de la literatura M Estudi qualitatiu B Presentacio d'un cas B Guia de Practica Clinica M Article original

Grdfica 5. Caracteristiques de la mostra bibliografica

En relacié als diferents objectius proposats per a aquesta revisid, sense tenir en compte aquells
articles que no parlen de Epidermolisis Bullosa, sind de malalties minoritaries (n=4), les primeres
variables de I’estudi sén les manifestacions cliniques i complicacions que pateixen les persones

diagnosticades amb Epidermolisis Bullosa (Veure Grdfica 6).
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Manifestacions cliniques i complicacions
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Grafica 6. Manifestacions cliniques i complicacions dels pacients amb Epidermolisis Bullosa.

Respecte a la seglient variable, un 71% (n=20) dels articles de la mostra exposen el rol dels

professionals d’infermeria en qualsevol ambit d’actuacio (Veure Grdfica 7).

Dintre d’aquest 71% esmentat anteriorment, la seglient grafica mostra els ambits d’actuacié on el

professional d’infermeria desenvolupa la seva activitat en I'abordatge del pacient amb Epidermolisis

Bullosa (Veure Grdafica 8).
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Grafica 7. Rol d’infermeria. Grafica 8. Ambits d’actuacic dels professionals d’infermeria
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Quan parlem d’abordatge integral fa referéncia a un abordatge holistic de les persones amb
qualsevol tipus de malaltia a través d’actuacions en tots els ambits i per part de diferents

professionals.

Abordatge integral del pacient amb Les seglients grafiques mostren tots els

Epidermolisis Bullosa. articles que contemplen I'abordatge del

21% pacient amb Epidermolisis Bullosa (Veure
‘ Grafica 9) i tots els professionals, sense
tenir en comte als professionals

d’infermeria, que participen en aquest

79% (Veure Grafica 10).

Si mNo

Grafica 9. Abordatge integral del pacient amb Epidermolisis Bullosa.

Altres professionals en I’abordatge del pacient amb Epidermolisis Bullosa
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Grafica 10. Altres professionals en I'abordatge del pacient amb Epidermolisis Bullosa

El 59% de la grafica anterior correspon als professionals de medicina. Dintre d’aquests, les
especialitats mediques més freqlients que afronten I'abordatge del pacient amb Epidermolisis

Bullosa es mostren en la proxima grafica (Veure Grafica 11).
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Grafica 11. Especialitats mediques en I'abordatge del pacient amb Epidermolisis Bullosa

El 75% (n=21) de la mostra total contempla a la familia en I'abordatge del pacient amb Epidermolisis

Bullosa. Només un 5% d’aquests, tracta Unicament de la familia (Veure Grafica 12).

La familia

95%
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Grafica 12. La familia.
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Del 75% que mostra la grdafica anterior només un 43% d’aquests exposa quina informacio i formacio
reben les families de pacient amb Epidermolisis Bullosa. D’aquests, tots anomenen als infermers/es

com a gran part dels professionals que realitzen aquesta educacio sanitaria (Veure Grafica 13).

Informacio i formacié que reben les families

43%

57%

= Si No

Grafica 13. Informacic i formacid que reben les families amb pacients amb Epidermolisis Bullosa.

Per altre banda i per a seguir donant resposta als objectius establerts, el 89% de la mostra anomena
al pacient amb qualsevol tipus d’Epidermolisis Bullosa i exposa informacié i/o formacio que rep la
unitat familiar pero, només un 11% d’aquests va dirigida concretament al pacient per a la seva

autocura (Veure Grafica 14).

e 7

El pacient Informacio i formacio

89% .
\ 11% 89%

Si = No

Grdfica 14. Els pacients i la formacié i informacié que reben.
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Finalment, només el 32% de la mostra total dona resposta a I'objectiu de quin suport reben els

pacients i les families dels sistema de salut i altres institucions (Veure Grafica 15)

Sistema de Salut i altres institucions

29%

Si = No

Grdfica 15. Sistema de Salut i altres institucions
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Descriure les manifestacions cliniques i complicacions que pateixen els pacients amb Epidermolisis
Bullosa és un dels objectius del meu treball. D’acord amb els resultats obtinguts, en el 100% de la
mostra apareix com a clinica més caracteristica, visible i principal d’aquesta malaltia les lesions de la
pell i mucoses. No obstant, aquesta malaltia va més enlla, la Epidermaolisis Bullosa comporta multiples

complicacions i un dificil abordatge.

A través de la lectura de la mostra obtinguda, diferents autors (9, 21, 24, 25) coincideixen en un
abordatge multidisciplinar per a afavorir una correcta i bona adheréncia terapéutica, tenint en compte
tots el factors clinics i psicosocials del pacient amb Epidermolisis Bullosa i de la seva familia.

Concretament, I'article publicat per I'associacid Pell de Papallona-DEBRA Espafia (21) és I'Unic de la
mostra obtinguda que exposa clarament les diferents actuacions que es realitzen per a les cures de les
ferides, tenint en compte els factors esmentats anteriorment i adequacio a les necessitats del pacient

(Veure Figura 1).

- Waloracien del estado del pacients y sus heridas.

- Elzccidn y recomendacidn de materizles de cura adecuados.

- Entremamienta en el mansjo de los productos de cura.

- Informar & profesionales sobre el mansjo del paciente con EB.

- Supervizion de heridas v valoracion de posibles complicaciones.
- Educacign sanitaria.

L d L d

- Establecer pautas de comunicacion efectivas
entre profasionsl v familia.

- Conseguir buena adaptacion a3l tratamiento.

- Reducir la ansiedad y estrés.

- fcceder al material de curas vy productos
mutricionzles necesarios.

- Cursar derivacion a profesionzles

expertas en |z enfermedad.

Solicitar apoyo profesional en las curas

lenfermeria domicilizria).

- fAcceder a productos de spoya v
proteccian.

- Fomentar estrategias para el manejo del

dolor.

Trabajar el duslo corporal.

Fotenciar | autoestima.

- Prewvenir la sobrecarga del cuidador
principal.

TRATAMIEMNTO BASADO EN LAS MECESIDADES INDIVIDUALES DE LA PERSOMNA

Figura 1. Actuacions de la Associaciéo DEBRA Espafia en la cura de ferides.
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El 73% dels articles de la mostra anomena el dolor, simptoma molt freqiient que pateixen els pacients
amb Epidermolisis Bullosa. Durant la cerca s’ha evidenciat la poca existéncia de guies especifiques per
I'abordatge d’aquest simptoma que produeix situacions i processos molt dolorosos i desagradables. La
guia (18) realitzada per un grup d’experts del dolor i de les cures pal-liatives per al control d’aquest
simptoma en pacients amb Epidermolisis Bullosa expressa les principals fonts i situacions de dolor
(postoperatori, durant les cures,..), el tipus i I'abordatge d’aquest, des de la valoracié a I'administracio
del tractament o altres activitats alternatives que alleugin el patiment del pacient amb Epidermolisis

Bullosa durant els processos més dolorosos.

Les complicacions gastrointestinals es contemplen en el 64% dels articles de la mostra. La gran majoria
d’aquests esmenten com a principal complicacié la desnutricio (9, 12, 14, 15, 17, 20, 21, 26, 27, 28), i
es que l'alimentacié és necessaria per a mantenir la vida i la salut. Complicacions com I’estenosi
esofagica, trastorns de la deglucid, malabsorcié i les ulceracions bucals, entre moltes altres, poden
originar desnutricié i comportar conseqiiéncies com la alteracid de mecanismes de cicatritzacio,
disminucié de la capacitat de defensa enfront a agressions, menor tolerancia i resposta a tractaments,

etc.

Seguidament les complicacions més freqlients son les infeccions i el Carcinoma de Cel-lules Escamoses
(CCE) amb un 45% i 36% respectivament. Aquest Ultim s’associa a alguns tipus de Epidermolisis Bullosa,

especialment a la Epidermolisis Bullosa Distrofica Recessiva, Epidermolisis Bullosa Distrofica Dominant,

Epidermolisis Bullosa Juntural Generalitzada i Epidermolisis Bullosa de Kindler, sent la principal causa
de morbimortalitat segons JE Mellerio (22). Aquesta és I’Unica publicacié trobada i inclosa en la mostra
on s’exposa recomanacions sobre el diagnostic i tractament del CCE, i emfatitza la importancia d’un

enfocament holistic i maneig multidisciplinar.

Pel que fa a les infeccions, els pacients amb Epidermolisis Bullosa tenen alt risc de patir-les. Existeixen
guies i articles que mostren les cures basiques de la pell pero és de gran importancia oferir el maxim
d’informacié i formacid sobre aquestes i sobretot, a la identificacid de signes i simptomes d’una ferida

infectada, tractaments recomanats i complicacions que poden produir.

Altres complicacions que s’exposen en la mostra sén: les complicacions de cicatritzacié (32%),
sindactilia (27%), complicacions hematologiques com I'anemia i la neutropénia (27%), complicacions
renals com la insuficiencia renal cronica (27%), pruija (23%), complicacions reumatologiques com la

osteoporosis (23%), complicacions respiratories que comporten la traqueotomia (18%),



Treball Fi de Grau — Grau d’infermeria

fractures (18%), complicacions cardiaques (14%) i endocrines com retard en el creixement (14%),

complicacions oftalmologiques (9%) i alopecia (9%).

Per a respondre finalment aquest primer objectiu, només el 5% de la mostra i no menys important,
son els danys iatrogenics. Helena A. Jenkinson en el seu article (16) descriu tots aquells riscos que
tenen els pacients amb Epidermolisis Bullosa enfront a la atencid estandard en el servei d’ urgéncies i
ofereix educacid i formacié en la realitzacié de diferents procediments com la monitoritzacid,
col-locacio de la polsera identificativa, transferéncies, etc. Aixi doncs, mostra el maneig del pacient
amb Epidermolisis Bullosa i prevencié de danys iatrogénics, molt important i necessari davant el

desconeixement dels professionals sanitaris enfront a una malaltia poc prevalent.

Per altra banda, aquesta revisidé bibliografica t¢ com a objectiu conéixer el rol del professional
d’infermeria en I'abordatge del pacient amb Epidermolisis Bullosa, tenint en compte també el paper

gue tenen enfront la formacié i informacié que reben tant els pacients com les seves families.

Respecte a aquest objectiu, les dades obtingudes de la mostra exposen els resultats esperats sobre el
rol dels professionals d’infermeria. EI 71% dels articles obtinguts en la mostra anomenen al
professional d’'infermeria en qualsevol ambit d’actuacid, infermeria en unitats especials com la U.C.I.
o urgencies, infermeria en unitats especialitzades en Epidermolisis Bullosa, infermeria domiciliaria, etc.
Aquest alt percentatge indica que el professional d’infermeria té un rol molt important i imprescindible
en l'abordatge del pacient amb Epidermolisis Bullosa, individualitzant les cures i implicant tant al

pacient com a la familia en totes les decisions i processos.

Només un article de la mostra (25) anomena la importancia de la participacié activa dins d’un equip

multidisciplinar de la infermera gestora de casos.

Alguns autors (11, 12, 14, 15, 17,18,19, 20, 21, 24, 25, 26, 27, 28) exposen activitats o procediments
més freqlients que realitza I'infermer/a i que responen a als objectius establerts son:

e Valoracié integral, holistica.

e Escolta activa per a I'obtencié d’informacid, necessitats, etc.

e Treball multidisciplinar.

e Suport
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e Descarrega al cuidador principal.

e Educacié sanitaria al pacient/familia des de una practica d’infermeria basada en I'evidéncia
e Promocié de la salut.

e Formacid continuada sobre |'abordatge del pacient amb Epidermolisis Bullosa.

e Deteccid de possibles complicacions.

e Control de signes/simptomes.

e Fomentar I'aprenentatge al pacient i la familia.

Un programa d’infermeria domiciliaria realitzat a Australia (15) té com a objectiu avaluar I'efectivitat
d’aquest en l'abordatge del pacient amb Epidermolisis Bullosa. Aquest programa obté com a
conclusions la importancia de la formacié continuada dels professionals d’infermeria, necessitat
d’atencié domiciliaria durant la nit en pacients amb Epidermolisis Bullosa greus i millora la qualitat de
vida del pacient i la familia degut al suport i descarrega del cuidador principal. També augmenten les
deteccions de possibles complicacions i per tant, disminueixen els ingressos o la durada d’aquests.
Com a resultat d’aquest programa el 90% dels pacients/families van declarar que el programa havia

complert les necessitats pero només el 63.3% d’aquests continuarien amb el programa.

Per altra banda, la mostra inclou un estudi qualitatiu (19) publicat als Paisos baixos, concretament un
estudi realitzat amb |'objectiu d’identificar les necessitats dels pares amb nens que pateixen
Epidermolisis Bullosa letal. Aquest estudi exposa les necessitats que tenen les families davant el
diagnostic i abordatge del seu fill/a, sent una d’agquestes necessitats el rebre suport del professional
d’infermeria al domicili, pero incideixen en rebre aquest amb pocs professionals involucrats en un
mateix pacient. Les families critiquen que els professionals involucrats, majoritariament, no eren
competents en |'abordatge del seu fill/a, reprenen la falta de formacié dels professionals i esmenten
que molts cops eren les propies families qui educaven als professionals per a poder rebre aquest

suport.

Per tant, tots dos estudis mostren de maneres diferents la importancia de la formacié continuada dels

professionals d’infermeria en I'abordatge del pacient amb Epidermolisis Bullosa.

Respecte aquest tema, un article de la mostra (27) expressa que les infermeres generalistes
presenten dificultats per a l'abordatge del pacient amb Epidermolisis Bullosa per falta de
coneixements. Aquest fet produeix una disminucié de la confianca del pacient cap al professional i en

molts casos rebuig a rebre assistencia.
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L’ultim objectiu que s’aborda fa referéncia al suport reben els pacients i les families dels sistema de

salut i altres institucions.

L'any 2009 (1), el Servei Catala de la Salut va definir el model d'atencié a les malalties minoritaries
(MM), vinculat a tot el procés de millora dels serveis d'atencio a la salut de Catalunya d'aquestes
malalties, aixi doncs va assignar a I’'Hospital Sant Joan de Déu i Hospital Clinic com a centres d’

experts en aquesta malaltia, en pediatria i adult respectivament.

Al Juliol 2015, el Ministeri de Sanitat, Serveis Socials i Igualtat (26) va iniciar el procés de seleccié de
centres de referencia en aquesta malaltia a nivell estatal. Dos anys després, designa oficialment de
I'Hospital de La Paz i del Sant Joan de Déu - Clinic com a primers Centres de Referéncia. Aquesta
assignacié mostra malauradament, els pocs centres a nivell espanyol que poden abordar de manera

multidisciplinar i especialitzada al pacient amb Epidermolisis Bullosa.

Segons el Centre d’informacié de malalties genéetiques i rares, les organitzacions espanyoles que
donen suport al llarg de la vida de les persones amb Epidermolisis Bullosa i les seves families son:
Associacié Espanyola de Pediatria, Federacid Espanyola de Malalties Rares i finalment i la més

important per la seva implicacié i dedicacio, la associacio Pell de Papallona — DEBRA Espanya.

Respecte a aquest tema, he obtingut resultats inesperats ja que no existeix suficient bibliografia i

sobretot actualitzada que respongui a aquest objectiu de manera optima.
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La baixa prevalenga d’aquesta malaltia, al mateix que de la resta de malalties minoritaries,

comporta un elevat desconeixement tant per part dels professionals sanitaris com de la societat.

La clinica i complicacions que presenten al llarg de la vida els pacients amb Epidermolisis Bullosa
requereix d’un rigords abordatge. Per aquest motiu, el personal sanitari, especialment el
professional d’infermeria, exerceix un paper fonamental en I'abordatge d’aquests pacients i les

seves families amb I'objectiu d’oferir una millor qualitat de vida.

El rol que exerceixen els professionals d’infermeria és essencial en I'abordatge del pacient amb
Epidermolisis Bullosa, ressaltant totes aquelles competéncies, d’atencié, d’educacié sanitaria i

recolzament, tant al pacient com a la familia.

Existeixen pocs centres de referencia, centres amb professionals especialitzats.

El punt anterior implica que davant de qualsevol atencid que precisin tindran que bregar en alguna
ocasié amb I'atencid de professionals no experts, aixo pot conduir al rebuig de rebre aquesta

atencié per part del pacient o familia.

La majoria d’articles estan recolzats o publicats per associacions d’experts com DEBRA. Aquests
articles tenen una gran valia ja que estan realitzats per un equip multidisciplinar i expressen
coneixements, informacidé i practiques necessaries per a les families i per a la resta de

professionals sanitaris.
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L’elaboracié d’aquest treball ha permés adonar-me del gran impacte i magnitud d’aqueta malaltia.

La qualitat de vida és una interpretacié de la propia persona i engloba un conjunt de dimensions
psicologiques, socials i fisiques. Per tant, la Epidermolisis Bullosa precisa d’'un abordatge integral i
multidisciplinar, especialment pels professionals infermeria, amb I'objectiu d’oferir al pacient una

millor qualitat de vida.

A través d’aquesta revisid i tenint en compte la procedéncia dels articles de la mostra i el poc nombre
de publicacions, s’ha pogut demostrar el rol dels professionals d’infermeria en I'abordatge del pacient
amb Epidermolisis Bullosa. No obstant, es planteja incentivar als grups d’experts i concretament a tots
els professionals d’infermeria a continuar investigant sobre aquesta malaltia i oferir la publicacié
d’articles en revistes de impacte. Aquest plantejament donara prestigi a la professio alhora que oferira
nous coneixements amb evidéncia cientifica a tots aquells professionals que participen en I'abordatge

del pacient amb Epidermolisis Bullosa, ja que requereixen de coneixements i formacid especifica.

Per altra banda, un objectiu no marcat en el meu treball pero de gran importancia que m’animaria a
continuar explorant o cap a on haurien d’anar les properes investigacions sén les repercussions

psicologiques i socials de la persona amb EB i la seva familia
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