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RESUMEN

La Epidermdlisis Bullosa Distréfica (EBD) es una de las formas mas severas de
epidermdlisis bullosa, es una enfermedad genética rara y debilitante que se
caracteriza por la formacién de ampollas o heridas en la piel y las membranas
mucosas, a menudo desde el nacimiento. Al ser un caso retrospectivo, se
establecié como objetivo primordial establecer intervenciones de enfermeria que
se enfoquen en la condicion clinica del paciente, aplicando una metodologia
centrada en una valoracion integral exhaustiva utilizando como base la teoria de
las necesidades humanas de Virginia Henderson a partir del analisis del historial
clinico y de diversos enfoques tedricos que minimicen las complicaciones que
limitan su condicion de vida. Ademas, se elaboré un plan de cuidados
personalizado, orientado a prevenir complicaciones, tratar adecuadamente las
heridas de la piel y promover una mejor calidad de vida. Finalmente, se
determiné que la Epidermdlisis Bullosa Distréfica es una enfermedad genética
que genera complicaciones graves y deteriora significativamente la calidad de
vida. Mediante el modelo propuesto por Virginia Henderson, fue posible detectar
necesidades alteradas y disefiar intervenciones basadas en las taxonomias
NANDA, NOC y NIC. Las opciones planteadas, dirigidas al cuidado de heridas,
la movilidad, termorregulacion de la piel y la nutricion, contribuyeron
positivamente al estado general del paciente, mejorando su calidad de vida y

respondiendo concretamente a los objetivos planteados desde un principio.

Palabras claves: epidermdlisis bullosa distrofica, intervenciones de enfermeria,

piel de mariposa.
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ABSTRACT

Dystrophic epidermolysis bullosa (DEB) is one of the most severe forms of
epidermolysis bullosa. It is a rare and debilitating genetic disease characterized
by the formation of blisters or wounds on the skin and mucous membranes, often
present from birth. As this was a retrospective case, the primary objective was to
establish nursing interventions focused on the patient's clinical condition,
applying a methodology centered on a comprehensive, exhaustive assessment
based on Virginia Henderson's theory of human needs, based on the analysis of
the clinical history and various theoretical approaches that minimize
complications that limit the patient's life. In addition, a personalized care plan was
developed, aimed at preventing complications, adequately treating skin wounds,
and promoting a better quality of life. Finally, it was determined that DEB is a
genetic disease that generates serious complications and significantly impairs
quality of life. Using the model proposed by Virginia Henderson, it was possible
to detect altered needs and design interventions based on the NANDA, NOC,
and NIC taxonomies. The proposed options, aimed at wound care, mobility, skin
thermoregulation, and nutrition, positively contributed to the patient's overall
condition, improving his quality of life and specifically addressing the objectives

set forth from the outset.

Keywords: dystrophic epidermolysis bullosa, nursing interventions, butterfly

skin.
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1. INTRODUCCION

Al ser una enfermedad poco frecuente, el manejo de la Epidermdlisis Bullosa
Distrofica en el entorno pediatrico requiere una colaboracién estrecha entre el
equipo de salud, los padres o cuidadores y el paciente, asi como una adaptacién
constante de las estrategias de cuidado en respuesta a la evolucién de la
enfermedad, ya que esta condicion representa un desafio significativo, ademas
de necesitar un enfoque integral y delicado para el manejo de las lesiones, el

alivio del dolor y la prevencion de infecciones.

La Epidermdlisis Bullosa Distréfica o Ampollosa (EBD) hace referencia a un
grupo de enfermedades extrafias genéticas de muy baja prevalencia, transmitida
de forma autosémica dominante o recesiva y causada por una alteracién de las
proteinas que altera la cohesion de la dermis con la epidermis, hecho que da
lugar a la formacion de ampollas y erosiones cutaneas y mucosas (1). Dada la
caracteristica sobre la fragilidad de quienes padecen esta enfermedad, su piel
ha sido comparada con las alas de las mariposas por su particular delicadeza, lo

que los ha llevado a ser conocidos como nifios mariposa (2).

Se trata de una de las enfermedades hereditarias que afectan a uno de cada
17,000 nacidos vivos en el mundo. Se incluyeron en el analisis 21 estudios. Si
bien la revision se centrd principalmente en la poblaciéon pediatrica. La
prevalencia de esta familia de enfermedades se estima entre 8 y 25 casos por
millén. Al ser una enfermedad poco frecuente, Ecuador es un pais donde se han
descubierto enfermedades de poca incidencia a nivel nacional, estas son
llamadas enfermedades huérfanas o raras catalogadas dentro de un censo
realizado a nivel nacional realizado por el Ministerio de Salud Publica, ubicando
la Epidermdlisis Bullosa o ampollosa en el puesto numero 51 del mismo (3). Solo
una de cada mil personas las sufre y estas suelen morir al no poder acceder a
los costosos medicamentos o tratamientos. Los nifilos mariposa o Epidermdlisis
Bullosa presentan un trastorno de la piel, que se presenta como una especie de

ampollas llenas de agua y sangre, que producen dolor (4).

Las ampollas aparecen en el estrato mas profundo de la piel, la dermis. Al

cicatrizar, las sucesivas heridas van originando retracciones en las



articulaciones, llegando a dificultar seriamente el movimiento. Es clave que cada
parte del cuerpo sea vendada por separado para evitar fricciéon. También pueden
aparecer ampollas en las membranas mucosas: boca, faringe, estdmago,
intestino, vias respiratorias y urinarias e interior de los parpados y cérnea (5).
Suelen aparecer heridas internas que provocan un cierre en el eséfago y como
consecuencia pérdida de peso al no poder digerir alimentos; pero el problema de
eséfago, estobmago y heridas internas solamente se presentan en la

Epidermdlisis Bullosa Distréfica Recesiva (6).

Lograr dar a conocer acerca de la Epidermdlisis Bullosa Distrofica es un acto de
compromiso con el bienestar humano, la superacion de desafios cientificos y el
avance de la medicina para transformar la vida de los pacientes que enfrentan

esta dura enfermedad.

Las investigaciones basadas en este tipo de patologias poco comunes y extrafias
denotan un interés estricto, Tardio (7), pretendié analizar de forma sintetizada
en su estudio de caso informacién detallada sobre las manifestaciones clinicas,
complicaciones, cronicidad de lesiones y aspectos relevantes de la enfermedad
que podrian incluir retraso en el desarrollo, problemas gastrointestinales,
oftalmicos, laringeos, dentales, hematolégicos, sobreinfecciones generalizadas
y deterioro del estado general, que si no se tratan con cautela pueden ser

potencialmente mortales.

Una correcta anamnesis y examen fisico son esenciales para sospechar el
diagnéstico y diferenciarlo de otras enfermedades vesiculosas y ampollosas de
la piel desde un principio, especialmente las infecciones y condiciones como
dermatitis herpetiforme, dishidrosis, y ampollas por friccion (8). Para confirmar el
diagnostico de esta condicion se utilizan técnicas inmunohistolégicas como
microscopia electronica, inmunofluorescencia directa y estudios con anticuerpos
monoclonales, ademas se puede diagnosticar a través de una biopsia de las
vellosidades coridnicas de la placenta. También puede llevarse a cabo un estudio
genético del paciente y sus padres para identificar el tipo de mutacion y herencia,
lo que facilita la consejeria genética y el establecimiento del prondstico de la

misma (9).



Uno de los principales problemas a los que se enfrentan las personas que
padecen esta patologia es la ausencia de diagnéstico. Esto sucede debido al
desconocimiento de la misma, la dificultad de acceso a la informacion necesaria
y a la localizacion de profesionales o centros especializados. De hecho, el retraso
del diagnostico da lugar a la demora de las intervenciones individualizas, lo que
conlleva en muchos casos al agravamiento de la enfermedad(10). Como parte
del diagndstico y tratamiento se puede utilizar técnicas quirurgicas de forma
habitual que incluyen desbridamientos de las contracturas con o sin injertos de

piel, artrolisis, elongaciones tendinosas, osteotomias correctoras de eje, etc (11).

Se reconoce que el impacto en la calidad de vida de un paciente pediatrico que
padece de esta patologia influye de forma inmensurable, debido a que la infancia
es el periodo de la vida que transcurre desde la etapa inicial con el nacimiento
hasta la adolescencia, en donde se empieza a desarrollar de manera fisica,
mental, cognitiva y social las capacidades del nifio, permitiéndole aprender y

adquirir habilidades que se ven deterioradas por esta condicion de salud (12).

En un articulo cientifico titulado “Abordaje interdisciplinar sobre el tratamiento de
las heridas en Epidermdlisis Bullosa”, (13) se establece que la dificultad en el
manejo de pacientes con esta patologia se relaciona con las diversas
complicaciones y el sin numero de cuidados que genera su condicién, por lo que
es necesario la participacion interdisciplinar y la intervencion de enfermeria, ya
sean en servicios y/o instituciones relacionadas. Dentro de un articulo aprobado
por la Agencia Europea de los medicamentos (EMA) se constaté una alternativa
de tratamiento paliativo, que se trata de un gel que se aplica de forma tépica una
vez a la semana sobre la piel sin necesidad de manipular las heridas. Por su
caracteristica en las pruebas realizadas, esta mejora la cicatrizacion en mas del

70% de las heridas a los tres meses de tratamiento (14).

Es una enfermedad cronica que no tiene cura, por lo que todos los cuidados y
tratamientos que reciben las personas afectadas de Epidermdlisis Bullosa
Distrofica son paliativos, por tanto, serd necesario ser conscientes de las
barreras psicolédgicas y sociales a las que dia a dia se enfrenta un afectado de

Epidermdlisis Bullosa Distréfica y sus cuidadores (15).



La motivaciéon que llevo a cabo la eleccion de este tema en particular nacié de la
necesidad de dar voz a quienes muchas veces pasan desapercibidos, de
entender una enfermedad tan compleja no solo desde lo clinico, sino desde lo
humano. Es realmente conmovedora la resiliencia del pequefio paciente y la
lucha constante de su familia por brindarle una vida digna y amorosa a pesar de

las adversidades.

Con este estudio de caso es importante destacar el cuidado que desarrolla el
personal de enfermeria y otros profesionales de la salud que se enfrentan a la
complejidad de tratar a nifios con Epidermdlisis Bullosa Distréfica, subrayando la
empatia y dedicacion de cada intervencion a través de un enfoque estructurado.
Quise que este trabajo reflejara no solo una intervencion técnica, sino un acto de

amor, respeto y acompafnamiento en el cuidado de estos pacientes vulnerables.



2. OBJETIVOS

2.1. Objetivo General

Establecer las intervenciones de enfermeria necesarias en un paciente
pediatrico con Epidermdlisis Bullosa Distrofica mediante el historial clinico y
analisis de la teorizante de las necesidades basicas de Virginia Henderson que

minimicen las complicaciones que limitan su condicidon de vida.

2.2. Objetivos Especificos

e Identificar los hallazgos relevantes de la historia clinica y los factores
desencadenantes de complicaciones de un paciente pediatrico que
padece Epidermdlisis Bullosa Distréfica.

e Analizar las principales necesidades alteradas en la valoracién de
enfermeria de un paciente pediatrico con Epidermdlisis Bullosa Distrofica
mediante la teorizante de Virginia Henderson.

e Disefar una propuesta de plan de cuidados de enfermeria segun las
necesidades alteradas en el paciente pediatrico con Epidermdlisis Bullosa

Distrofica.



3. DESCRIPCION DEL CASO EN ESTUDIO

3.1. Historia Clinica

Paciente de sexo masculino de 11 afios de edad, diagnosticado al nacer con
Epidermdlisis Bullosa Distrofica, presenté un cuadro clinico de lesiones en la piel
de gran extension, dificultad de masticacion y deglucién desde los cinco afios de
edad debido a lesiones a nivel del canal esofagico, vomitos con sensacion de
llenura, identificado con diagndstico clinico de desnutricion severa, portador de
gastrostomia para alimentacién desde hace 5 afios; diuresis y deposiciones
normales, controles previos por afectacion ventricular en forma de
Miocardiopatia dilatada leve diagnosticada en el afio 2023, con episodios de
dificultad respiratoria.

Entre los antecedentes ginecoobstétricos del paciente su madre manifesté que
mantuvo un embarazo controlado de curso normal con cesarea a las 36 semanas
de gestacion, por otro lado, entre los antecedentes patoldgicos personales se
identificé al nacimiento RN con Epidermdlisis Bullosa Distrofica recesiva
generalizada confirmada genéticamente, con ingreso hospitalario hasta los 17
dias de vida en area de neonatologia en un hospital de la ciudad de Guayaquil.
Lactancia materna hasta los 3 meses. Desarrollo psicomotor comprometido,
motivo por el cual inici6 deambulacion a los 4 afios de edad por heridas en la
region pélvica. Ademas, registr6 multiples ingresos hospitalarios por
sobreinfeccion de heridas y por estenosis esofagica. Entre los antecedentes
patologicos familiares refirié padres no consanguineos, madre de 29 anos de
edad, sin antecedentes de ninguna enfermedad o alergia; padre de 30 afios de
edad con antecedentes de psoriasis y asma en la infancia; hermana paterna sin
antecedentes; hermana materna sin antecedentes; hermana diagnosticada
también con Epidermdlisis Bullosa Distrofica fallecida a la edad de 11 afios en el
afo 2022 debido a condicion clinica; hermano sin antecedentes, paciente en

estudio no refiere alergias.

Ala exploracion fisica realizada por médico tratante el 29 de mayo del 2024 refirio
peso de 18.3 kg, talla de 106.9 cm, por debajo de los percentiles normales, con
IMC 16.01, debido a condicion clinica se diagnosticd crecimiento fisiolégico

retardado con respecto a la edad. (Ver anexo 1)



Segun prescripcion médica, su tratamiento fue: dieta parenteral a través de
suplementos alimenticios ricos en minerales y proteinas como nutrison
(triglicéridos de cadena media), ferroglicina sulfato segun prescripcion médica de
2 ml cada 24 horas, vitamina D segun prescripcion médica de 12 gotas cada 24
horas, zinc + NM (Cantabria labs): 1 capsula diaria separada de las tomas de
Glutaferro, bilaxten (Bilastina) 20 mg cada dia, omeprazol 2mg/ml en Jarabe de
60 ml cada dia en la mafana, enalapril 5mg comprimidos 2.5 mg cada 12 horas,
entre otros. Ademas, recibio intervencion quirurgica en colaboracion con cirugia
plastica a los 5 afos de edad donde se le realizé injertos de piel cubriendo la
espalda afectada en su totalidad debido a enfermedad de base. Se le realiza
también curaciones con apdsitos especiales y cremas antibidticas, gasas y
esparadrapo. Manifestdé también que ha llegado a estado critico por varios
episodios de sepsis requiriendo ingresos hospitalarios, siendo el ultimo a inicios
del afio 2024. (Ver anexo 2)

Actualmente, el paciente vive en Madrid, Espafa debido a que por la gravedad
y costo de la enfermedad una fundaciéon denominada FANO (Fundacion Albergue
para niflos oncolégicos) los contactd para trasladarlos a seguir el tratamiento en
dicho pais, brindandole todos los cuidados especializados y beneficios que
corresponden. El paciente realiza sus actividades diarias de manera que se
adapten a su condicion clinica, acude a la escuela con normalidad, se moviliza
en silla de ruedas con vigilancia constante de sus cuidadores, se encuentra
hemodinamicamente estable, consciente y orientado recibiendo controles
continuos en un hospital reconocido de la ciudad espainola de forma periddica

para prevenir y detectar complicaciones.
3.2. Valoracioén Integral de enfermeria

Se llevd a cabo la valoracion integral de las necesidades basicas de Virginia
Henderson, a través de una entrevista realizada a la mama del paciente
mediante la cual se pudo definir los siguientes aspectos: Empezando por la
respiracion y circulacion eficaz en donde manifestd que no presentaba dificultad
respiratoria estando dentro de los parametros normales de acuerdo a los
percentiles de signos vitales segun edad contabilizando 24 respiraciones por
minuto aproximadamente, sin anormalidades, no presenta tos, ni expectoracion,

medicacién prescrita ni dispositivos utilizados en complicacion respiratoria.



Con respecto a la necesidad referida al comer y beber adecuadamente se definié
dificultad de deglucién, presencia de gastrostomia completamente estéril y sin
obstrucciones para alimentacidn manejando un numero de ingestas diarias de
5 comidas, con habitos de hidratacién y alimentacion bajo dependencia de
cuidadores, manejo de dieta enteral hiperprotéica prescrita por nutricionista de
base, liquidos diarios aproximadamente de 3 litros por dia descritos en
cantidades normales, manejo de apetito adecuado, no refirié alergias, debido a
condicion se refirid a presencia de nauseas y vomitos en baja prevalencia,
describié peso de 18, 3 kg, talla de 106.9 cm con indice de masa corporal de

16.01, debido a condicién clinica antes mencionada.

Acerca de la eliminacidn por vias corporales, se describié el manejo adecuado
de habitos de eliminacién urinaria, frecuencia de eliminacion fecal de 1 vez por
dia con esfuerzo. No refiere que haya tenido incontinencia o retencion, pero si
estrefimiento, presencia de gases, defecacion sin sangrado. Eliminacion urinaria
con respecto a la ingesta de liquidos normal con una cantidad de 2.3 litros por
dia aproximadamente, no presencia de hematuria, coloracion de orina amarillo

claro, sin alteraciones macroscoépicas visibles.

Al analizar la movilizacibn que se enfoca en moverse y mantener posturas
adecuadas se identific6 grado de autonomia bajo, con dependencia a
cuidadores, refirié que no realiza actividad fisica, mantiene apoyo de dispositivos
como silla de ruedas y andador para deambulacion, fuerza y estabilidad normal,
equilibrio adecuado, energia para actividades de vida diaria con puntaje

aproximado de 8 con respecto a estado animico y hemodinamico.

Al preguntar acerca del tiempo de reposo y suefio refirio que el nino mantiene 7
horas de suefio por dia, manifestando 6 horas de suefio nocturno y una hora de
siesta diaria, con sensacion de descanso al dia siguiente, a la interrogante
manifesto alteracion de insomnio en ocasiones por lo cual se identifica alteracion

del patron de suenio.

Con respeto a vestirse o desvestirse adecuadamente y escoger ropa adecuada,
manifestd el uso de calzado y vestimenta segura en relacion a heridas en la piel
debido a condicion fisica, como observacion manifesté dependencia de

cuidadores para lograr manejo adecuado de la patologia.



En el caso de la termorregulacion de la piel, acerca de mantener la temperatura
corporal dentro de limites adecuados, y modificacion del ambiente se refirié con
sensibilidad a las temperaturas de frio y calor debido a cicatrices, y ampollas de
enfermedad de base, ademas puso en manifiesto que su hogar esta
acondicionado de manera estéril y en temperatura adecuada para manejo de
heridas, e infecciones. Presentd piel y mucosas humedas la mayor parte del

tiempo, maneja correcta higiene corporal y bucal.

En el ambito de seguridad con respecto al ambiente y prevencion de peligros, se
identific nivel de conciencia apto, esquema de vacunacion completa, capacidad
innata para prevenir caidas, accidentes, y quemaduras, no se expone a peligros
ambientales, ni violencia. En otro apartado del componente se evalua el
conocimiento de déficit visual o auditivo, por el cual manifestdé que mantiene
complicacion visual por el uso de gafas con medidas leves, no problemas

mayores y un adecuado manejo del régimen terapéutico.

Al momento de analizar la necesidad de comunicacion efectiva, expresiones,
emociones, necesidades y temores, se logré reconocer que no existe dificultad
verbal, relaciones sociales y familiares con normalidad, debido a condicién fisica
no frecuenta lugares donde existan aglomeraciones, ademas de, participacion
limitada en actividades de ocio y recreacion, su madre reconocio que mantiene
una situacion de aislamiento social por la misma situacion, existe adecuacion y
conocimiento por parte de cuidadores. Por otro lado, también manifesté que el
nino mantiene total confianza y orgullo de mantener creencias religiosas y
valores con respecto a su enfermedad, no refirié que existia dificultad para tomar
decisiones o afrontar situaciones dificiles que le toca experimentar en evidencia
a la misma. Reconocié su condicién socioecondmica como media con respecto

al estilo de vida que ha llevado.

Por ultimo, con respecto a la necesidad de satisfacer la curiosidad que permite
desarrollarse y los aspectos de salud, €l es consciente de sus limitaciones y sus
cuidadores tratan de llevar con normalidad un estilo de vida que le permita a él
conocerse y explorar el mundo a su propia manera, sin exponer su integridad
fisica y salud. Asi como refirié que el nino mantenia nivel de educacion escolar,
con observaciones de alta capacidad de memoria y entendimiento, déficit de

atencion debido a que se entretiene con facilidad, autoestima alto a pesar de



presencia fisica con lesiones en la piel, imagen corporal deteriorada debido a

enfermedad de base (Ver anexo 3).

3.3. Plan de cuidados de enfermeria

Tras realizar la valoracion de la teorizante de V. Henderson, que describe las

necesidades basicas del ser humano, se identificaron varios diagndsticos de

enfermeria que deberian implementar acciones especificas. Este analisis

exhaustivo destacod aspectos relevantes acerca de la condicién de salud del

paciente, en donde se resaltd la necesidad de abordar cada diagndstico de

manera personalizada con el fin de garantizar una atencion de calidad y efectiva

que promueva el bienestar general del individuo, describiéndolos de la siguiente

manera.:

Tabla 1.

Primer plan de cuidados de enfermeria

Diagnéstico Clasificacion de los resultados de enfermeria (NOC)
enfermero
(NANDA)
Dominio 11. Resultados Indicadores Escala de Puntuacion
Seguridad y medicion Diana
proteccion Dominio: Salud 110101 1. Gravemente Mantener en:
Clase 2. Lesion fisiolégica (I1) Temperatura de 2. 1
fisica Clase: la piel Sustancialmente Aumentar a:
Integridad 3. 3
00046 tisular (L) Moderadamente
Integridad de la 110102 4. Levemente Mantener en:
piel deteriorada 1101 Sensibilidad 5. No 1
m/p Lesiones de Integridad comprometido Aumentar a:
la piel, ampollas, tisular: piel y 3
enrojecimiento, membranas
destruccion  de mucosas 110108 Mantener en:
dermis y Textura 1
epidermis por Aumentar a:
condicion fisica 3
de salud.
110113 Mantener en:
r/c  Sensibilidad Integridad de la 1
extrema de la piel Aumentar a:
piel con respecto 3
a condicién
clinica, 110115 Mantener en:
sobreinfeccion Lesiones 1
de heridas. cutaneas Aumentar a:
3
110116 Mantener en:
Lesiones de la 1
mucosa Aumentar a:
3

Mantener en:
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110117 1

Tejido cicatricial Aumentar a:
3
110119 Mantener en:
Descamacion 1
cutanea Aumentar a:
3
Clasificacién de las intervenciones de enfermeria (NIC)
Dominio 2: Fisiologico: complejo Clase L: Control de piel/heridas
Cuidados que apoyan la regulaciéon Intervenciones para mantener o reestablecer la
homeostética. integridad de los tejidos.

3584 Cuidados de la piel: tratamiento tépico

- Evitar el uso de ropa de cama de textura aspera.
- Aplicar antibiéticos tépicos en la zona afectada, segun corresponda.

- Inspeccionar diariamente la piel en personas con riesgo de pérdida de integridad de la misma.

3660 Cuidados de las heridas

- Monitorizar las caracteristicas de la herida, incluyendo drenaje, color, tamafio y olor.
- Limpiar con solucion fisioldgica o un limpiador no téxico, segun corresponda.
- Cubrir la herida con apdsitos especiales.

Fuente: Taxonomias NANDA, NOC y NIC.
Elaborado por: Autora
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Tabla 2.

Segundo plan de cuidados de enfermeria

Diagnéstico

Clasificacion de los resultados de enfermeria (NOC)

enfermero
(NANDA)
Dominio 2. Resultados Indicadores Escala de Puntuacion
Nutricion medicion Diana
Clase 1. Dominio: Salud 1. Gravemente
Ingestion fisiologica (II) 2.
Clase: Digestion Sustancialmente
00002 y nutricién (K) 3. Mantener en:
Nutricion Moderadamente 1
desequilibrada: 1011 101101 4. Levemente Aumentar a:
menos que los Estado de Atragantamiento 5. No 3
requisitos deglucién: fase yl/otos conla comprometido
corporales esofégica deglucién
m/p Mantener en:
Atragantamiento, 1004 1
motilidad Estado 100405 Aumentar a:
gastrointestinal nutricional Relacién 3
alterada, peso/talla
lesiones en la Mantener en:
cavidad bucal y 1
gastrostomia 1015 Aumentar a:
para Funcién 101532 3
alimentacion. gastrointestinal NA&useas
Mantener en:
r/c Dificultad para 1
tragar y 101533 Aumentar a:
musculos Vémitos 3
debilitados
necesarios para 101536 Mantener en:
tragar. Estreflimiento 1
Aumentar a:
3

Clasificacién de las intervenciones de enfermeria (NIC)

Dominio 1: Fisiolégico: basico
Cuidados que apoyan el
funcionamiento fisico

Clase D: Apoyo nutricional
Intervenciones para modificar o mantener el estado

nutricional

1860 Terapia de deglucidn

- Ensefiar a familia/cuidadores las medidas de emergencia para los atragantamientos.
- Lavado de manos antes y después de cada manipulacion de la sonda de gastrostomia.

- Limpiar a diario la parte externa (extension/conector) de la sonda de gastrostomia con agua
estéril aclarar y secarlo; también limpiar la parte interna del conector con agua tibia o hisopos
de algodén y conservar en un contenedor de plastico.

- Comprobar el contenido gastrico de cada alimentacion. Si el contenido es mayor a 100 ml,
se debe retrasar la alimentacion a 1 hora.

- No mezclar la alimentacion con la medicacion para evitar obstruir la sonda.

- Mantener cerrados los tapones del conector de la sonda cuando no se usa. Si es necesario
efectuar descomprension gastrica, abrir la sonda y conectarla a una bolsa para drenaje.

Fuente: Taxonomias NANDA, NOC y NIC.
Elaborado por: Autora
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Tabla 3.

Tercer plan de cuidados de enfermeria

Diagnéstico Clasificaciéon de los resultados de enfermeria (NOC)
enfermero
(NANDA)
Dominio 4. Resultados Indicadores Escala de Puntuacién
Actividad/descanso medicion Diana
Clase 2. Dominio: Salud 020101 1. Gravemente Mantener en:
Actividad/ejercicio funcional (1) Se trasladade 2. 2
Clase: y hacia sillade  Sustancialmente = Aumentar a:
00085 movilidad (C) ruedas 3. 3
Movilidad fisica Moderadamente
deteriorada 0201 020102 4. Levemente Mantener en:
m/p Masa muscular ~ Ambular: silla Impulsalasilla 5. No 2
insuficiente, de ruedas de ruedas con comprometido Aumentar a:
disminucion de la seguridad 3
motricidad fina y
gruesa, movilidad a 020106 Mantener en:
través de Maniobras en 2
dispositivos de las curvas Aumentar a:
apoyo. 3
ric Deterioro 020108 Mantener en:
musculoesquelético, Maniobras en 2
disminucion de la rampas Aumentar a:
fuerza muscular, 3

metabolismo
alterado.

Clasificacion de las intervenciones de enfermeria (NIC)

Dominio 1: Fisiologico: basico
Cuidados que apoyan el

funcionamiento fisico

Clase C: Control de inmovilidad
Intervenciones para controlar el movimiento
corporal restringido y las secuelas

1806 Ayuda con el autocuidado: transferencia

- Ensefiar al paciente todas las técnicas adecuadas con el objetivo de alcanzar el nivel
maximo de independencia.

0846 Cambio de posicion: sillade ruedas

- Seleccionar un cojin hecho a medida segun las necesidades del paciente.
- Comprobar la posicién del paciente en la silla de ruedas mientras el paciente se sienta en el
cojin seleccionado y con el calzado adecuado.
- Asegurarse de que quede un espacio de al menos 5-8 cm a cada lado de la silla.

- Comprobar que el reposapiés esta a una distancia de al menos 5 cm del suelo.

- Proporcionar un trapecio o tabla deslizante para ayudar en transferencia, segun corresponda.

Fuente: Taxonomias NANDA, NOC y NIC.

Elaborado por: Autora
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Tabla 4.

Cuarto plan de cuidados de enfermeria

Diagnéstico Clasificacion de los resultados de enfermeria (NOC)
enfermero
(NANDA)
Dominio 11. Resultados Indicadores Escala de Puntuacion
Seguridad/proteccion medicién Diana
Clase 6. Dominio: Salud 080001 1. Gravemente Mantener
Termorregulacion fisiologica (II) Temperatura 2. en:
Clase: Regulacion  cutanea Sustancialmente 1
00274 metabdlica (1) aumentada 3. Aumentar a:
Riesgo de Moderadamente 3
termorregulacién 0800 080018 4. Levemente
ineficaz Termorregulacion Disminucién 5. No Mantener
m/p aumento o de comprometido en:
disminucion de la temperatura 1
temperatura corporal cutanea Aumentar a:
involuntaria por 3
encima o debajo del 080019
rango normal Hipertermia Mantener
respectivamente en:
debido a masa 080020 1
muscular Hiportermia Aumentar a:
inadecuada. 3
ric tasa metabdlica Mantener
alterada y estado de en:
salud deteriorado. 1
Aumentar a:
3

Clasificacion de las intervenciones de enfermeria (NIC)

Dominio 2: Fisiolégico: complejo
Cuidados que apoyan la regulacion
homeostética

Clase M: Termorregulacion
Intervenciones para mantener la temperatura
corporal dentro de unos limites normales

3900 Regulacidén de la temperatura

- Ensefiar al paciente todas las técnicas adecuadas con el objetivo de alcanzar el nivel

maximo de independencia.

3786 Tratamiento de la hipertermia

- Monitorizar los signos vitales.

- Monitorizar la presencia de anomalias del estado mental.

- Retirar al paciente de la fuente de calor, trasladandolo a un ambiente mas frio.

- Aflojar o quitar la ropa.
- Evitar las friegas de alcohol con esponja.

- Manejar dosis correcta de medicacion prescrita en estos casos.

3800 Tratamiento de la Hiportermia

- Monitorizar la temperatura del paciente, usando el dispositivo de medicion y la via mas

apropiados.
- Apartar al paciente del ambiente frio.

- Retirar la ropa fria y himeda del paciente.
- Monitorizar los sintomas asociados con la hipotermia leve, moderada y grave.

- Monitorizar la aparicion de shock por recalentamiento.
- Monitorizar el color y la temperatura de la piel.
- ldentificar los factores médicos, ambientales y de otro tipo que puedan precipitar la

hipotermia.

Fuente: Taxonomias NANDA, NOC y NIC.
Elaborado por: Autora
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4. DISCUSION DEL CASO EN ESTUDIO

El manejo de un paciente pediatrico con Epidermdlisis Bullosa Distréfica genera
numerosos desafios debido a la naturaleza crénica y debilitante de la
enfermedad. Mediante el modelo propuesto por Virginia Henderson fue posible
detectar necesidades alteradas y disenar intervenciones basadas en las
taxonomias NANDA, NOC y NIC las cuales estuvieron dirigidas al cuidado de las
lesiones de la piel mediante intervenciones directas que apoyen al cuidado de la
pie y heridas, asi como lo manifiesta Alonso, H. junto a otros autores que el
cuidado que se brinda a pacientes con epidermdlisis bullosa distréfica es de
suma importancia ya que los cuidadores deben tener conocimientos sobre el
procedimiento de cura y cuidados de la piel y heridas, ya que existe evidencia
muy alta en que la instruccion a la familia en las medidas para prevenir y
minimizar las lesiones pueden prevenirlas (16), también actividades que estén
dirigidas a la nutricion tratando de reducir complicaciones digestivas y el
tratamiento del boton gastrico, asi como lo indican Biasutto, M. y Martinez, F. que
los cuidados se tratan con extrema delicadeza al efectuar dichos procedimientos,
para no ocasionar un dafio mayor en la fragil piel y mucosas para disminuir
complicaciones ya que debemos tener en cuenta que la mucosa oral de nifios
con EB es fragil ya que se pueden ocasionar ulceras (17), También actividades
enfocadas a la movilidad tratando de ser un apoyo al traslado del paciente
porque se utilizan sillas de rueda o movilizadores adecuados a la edad y
condicion de cada paciente (18), y por ultimo actividades destinadas a la
temperatura corporal ya que se tiende a provocar un gran riesgo de contraer
infecciones y perder liquidos corporales por las ampollas generalizadas (19). con
el fin de fomentar la mejoria en el estado general del paciente respondiendo

concretamente a los objetivos planteados.

Para esto se dio a conocer de qué se trata la enfermedad, por lo cual se tomé en
consideracion ciertas investigaciones previas como en el caso del articulo
publicado por Sanchez, junto a otros investigadores que describen a la
Epidermdlisis bullosa o ampollosa como una fragilidad extrema de la piel, que
desarrolla ampollas y heridas, las cuales pueden afectar también mucosas de la

boca, nariz, y ojos, entre otras areas del cuerpo (20). Una de las alternativas que
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se pueden realizar en el tratamiento de estos casos es el injerto de piel en las
zonas afectadas en totalidad demostrando que el gen curativo seria transferido
a la poblacién de células madre epidérmicas (21). El trasplante de una piel
generada por ingenieria tisular y portadora de células de pacientes corregidas
empleando esta nueva tecnologia ha demostrado ser capaz de regenerar un
tejido completamente normal en un modelo preclinico fidedigno de la
enfermedad (18).

En base a la informacion necesaria de la enfermedad y la recopilacion de datos
explicitos del paciente se dio a conocer varias determinantes que probablemente
permitan trabajar de forma personalizada en el bienestar integral del individuo en
estudio. Ademas, de esto se logro conocer que es una enfermedad genética que
se hereda de manera autosémica dominante o recesiva (22). Por otro lado, nos
manifesté también De la Rosa en sus escritos (23), que la evolucion de las
lesiones resulta en cicatrices y, en ocasiones, en restricciones significativas, ya
que estas complicaciones podrian incluir retraso en el desarrollo, problemas
gastrointestinales, oftalmicos, laringeos, dentales, hematologicos,
sobreinfecciones generalizadas y deterioro del estado general, que si no se

tratan con cautela pueden ser potencialmente mortales.

También la EBD es catalogada una enfermedad debilitante, ya que con su
desarrollo puede llegar a provocar malnutricion, desequilibro electrolitico, y
anemia. Adicional a esto, se realizé una revisidon exhaustiva de manuales y
revistas cientificas, en donde se logré destacar que la enfermedad no tiene cura,
pero si un tratamiento especializado e individualizado para cada paciente con
diferentes manifestaciones clinicas, destacando primordialmente las actividades
que realiza el personal de enfermeria, como por ejemplo evitar fricciones que
causen heridas, tratar las ampollas, aplicar apdsitos especiales a las lesiones y
curarlas diariamente para prevenir infecciones, dentro de estas utilizar cremas
antibioticas en las areas abiertas, vendar las zonas afectadas con apositos y
vendas especiales y proteger las areas de presion con almohadillas, en muchos
de los casos es fundamental la intervencidon quirdrgica (24). Asi como también
se incluyen tratamientos que contrarresten complicaciones como desnutricion,
diabetes, trastornos psicoldgicos, entre otros (25). Segun otras investigaciones

basadas en la enfermedad, se logréo concretar que mantener conocimiento
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oportuno de esta patologia es de vital importancia, debido a que esto nos permite
estar preparados para brindar una mejor atencion tanto en el diagndstico y
tratamiento oportuno y de esta forma disminuir los costos hospitalarios,
obteniendo una mayor oportunidad de vida y menor morbilidad. Asi mismo
disminuir el numero de pacientes con secuelas incapacitantes en diverso grado
afectando el nucleo familiar(26). Tal y como se describe dentro de los planes de

cuidado seleccionados en este estudio.

Es relevante tener conocimiento de este tipo de condiciones clinicas no
comunes, ya que como personal de salud nos permite desarrollar habilidades
que quiza no habiamos experimentado, actividades que no se realizan con
frecuencia con respecto a procedimientos como en el caso de la curacion de
heridas de suma complejidad, manejo de gastrostomia, manejo de ejercicios de
deglucién y control de secreciones en cavidad oral, manejo de la movilidad de
pacientes con apoyo de dispositivos como silla de ruedas o andadores, y otras

actividades mas que se describen anteriormente.

Como resultado, se obtuvo informacion crucial mediante una exhaustiva revision
bibliografica, que incluye la definicion, patogenia y manifestaciones clinicas de la
enfermedad. Finalmente, se destacd el plan de cuidados, subrayando la
relevancia de un enfoque multidisciplinario en el manejo de estos pacientes,

dado el considerable impacto que esta patologia ejerce sobre su calidad de vida.

En conclusion, el proceso de atencién de enfermeria en un paciente pediatrico
con EBD requiere un enfoque meticuloso y multifacético. Este estudio de caso
destaco la importancia de un cuidado integral y centrado en el paciente para
manejar de manera practica las complejidades de la Epidermdlisis Bullosa
Distréfica, asi como dar a conocer la enfermedad en la sociedad, por lo cual es
necesario ensefar, informar y ayudar a las familias que estén pasando por esta

situacion.
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5. CONCLUSIONES

Se logré comprender que esta patologia corresponde a un trastorno
genético hereditario que provoca lesiones a corto, largo y mediano plazo,
de acuerdo a las manifestaciones clinicas puede provocar complicaciones
irreversibles, que se pueden llegar a disminuir con un cuidado adecuado
de estado general de las personas que lo padecen, con el objetivo de
mejorar su calidad de vida.

Se identificé a través de la teorizante de Virginia Henderson cuales eran
las necesidades alteradas en el paciente pediatrico con epidermdlisis
bullosa distréfica, en donde se evidencid deterioro en los componentes de
alimentacion, eliminacion, termorregulacion y movilizacion, debido a que
la mama del paciente refiri6 a la entrevista varias circunstancias que
provocan dificultad para sobrellevar una condicion de vida adecuada.

Se establecieron cuatro planes de cuidados de enfermeria empleando las
taxonomias de NANDA, NOC y NIC enfocados en los diagndsticos
enfermeros integridad de la piel deteriorada, nutricion desequilibrada,
termorregulacion ineficaz y movilidad fisica deteriorada, cada uno de ellos
con sus respectivas intervenciones y objetivos direccionados al apoyo en
la movilidad, manejo de la termorregulacion de la piel, manejo de heridas,
la implementaciéon de técnicas de deglucion y manejo del estado

nutricional.
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7. ANEXOS

Anexo 1.

Historia clinica del paciente

DATOS RELEVANTES DE HISTORIA CLINICA DEL PACIENTE

Edad 11 afos
Sexo masculino
Nacionalidad Ecuatoriano
Ocupacion Estudiante
Antecedentes

Madre de 29 afios de edad sana, sin alergias pertinentes; padre de 30 afios de
edad con antecedentes de psoriasis y asma en la infancia; hermana (solo
paterna, 2008) sana; hermana (solo materna, 2008) sana; hermana (ambos
padres, 2012) con epidermdlisis bullosa distrofica fallecida en el afio 2022
debido a condicién clinica; hermano (ambos padres, 2021) sano, paciente en

estudio no refiere alergias.

Valoraciéon del estado nutricional

Peso 18.3 kg
Talla 106.9 cm
IMC 16.01

Diagnoéstico

Epidermdlisis bullosa distrofica
Portador de gastrostomia
Desnutricion severa
Estenosis esofagica
Crecimiento fisiol6gico retardado
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Anexo 2.

Tratamiento del paciente

TRATAMIENTO DEL PACIENTE

Dieta suplementada con Nutrison Peptisorb plus HE/HP

Ferrum (Hidroxido de hierro (l11)
polimaltosado)

2 ml cada 24 horas

VITAMINA D

12 gotas cada 24 horas

Carnitina 300MG/ML
(Frasco de 40 ml)

1ml/12 H (28mg/kg/dia)

Zinc NM

1 capsula diaria, separada de las
tomas de glutaferro

Bilastina
(20 mg Comprimidos)

20 mg cada dia

Omeprazol 2mg/ml (Jarabe 60 ml)

5 ml por la mafiana cada 24 horas

Enalapril (5mg comprimidos)

2.5 mg cada 12 horas

Se realiza curaciones con prontosan (undecilenamidopropil
poliaminopropilbiguanida, hidréxido de sodio y agua purificada) 350ml,
apositos especiales como mepilex lite (espuma de poliuretano), mepilex
transfer (apoésito antimicrobiano de transferencia de exudado), apoésito de
carbon activado marca actisorb, urgotul pata (apdésito hidrocoloide no
adhesivo), crema emoliente hidratante dexeryl, crema antibitica que contiene
betametasona, gasas y esparadrapo.

betaina,
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Anexo 3.

Instrumento de valoracion segun las 14 necesidades de Virginia Henderson

GUIA BASICA DE VALORACION SEGUN 14 NECESIDADES DE V.
HENDERSON

1. RESPIRACION Y CIRCULACION. Respirar normalmente.

Patrdn respiratorio: 24 respiraciones por minuto

¢ Tiene dificultad para respirar? Si()no (x)
Tos: Si () No (x)

Expectoracién: Si () No (x)

Medicacion: Si () No ( x ) Cuales...

Dispositivos: Si () No ( x)

Area de dependencia: ¢ conocimiento ¢ fuerza ¢ voluntad

2. ALIMENTACION/HIDRATACION. Comer y beber adecuadamente

Grado de autonomia para alimentarse:

¢ Dificultad para masticar? No x Si o ¢,Para tragar? No o Si x ¢ Para beber? No
x Sio

Especificar: Para tragar, se atraganta en algunas ocasiones

Numero de ingestas / dia: 5

Habitos de hidratacion y alimentacién: Dependencia ( x) Independencia ()
Tipo de dieta: blanda (x) general ( ) hiperprotéica (x) liquida ( ) hipocaldrica ()
Liquidos diarios: Cantidad: normal

Apetito: Si (x) No ()

Alergias: Si () No (x) cuales

Nauseas o vomitos: Si (x) No ()

Peso: 19,3 kg talla: 108 cm indice de masa corporal:
16.30

Area de dependencia: ¢ conocimiento ¢ fuerza ¢ voluntad

3. ELIMINACION. Eliminar por todas las vias corporales
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Grado de autonomia para la eliminacion urinaria y fecal:

Habitos de eliminacién: Si (x) No ()

Frecuencia de la eliminacién fecal:1 vez Esfuerzo: si (x) no ()
Caracteristicas de las heces: normal con coloracioén por hierro
Incontinencia: Si () No (x)

Retencion: Si (1) No (x)

Estrefiimiento: Si ( x) No ()

Gases: Si (x) No ()

Sangrado: Si () No (x)

Dolor: Si () No ( x)

Area de dependencia: ¢ conocimiento ¢ fuerza ¢ voluntad

4. MOVILIZACION. Moverse y mantener posturas adecuadas

Grado de autonomia para la movilidad:

Actividad fisica: Si () No (x)

Deambula con silla de ruedas y andador

Fuerza: Si (x) No ()

Estabilidad: Si (x) No ()

Uso de dispositivos: Si (x) No () Cuales: Andador y silla de ruedas

Energia para las AVD: 8

Area de dependencia: ¢ conocimiento ¢ fuerza ¢ voluntad

5. REPOSO/SUENO. Dormir y descansar

Horas de sueno/dia: 7 horas Nocturno: 6 horas Siesta: 1 hora
Otros:

Patron de sueno: Alterado () No alterado (x)
Problemas para dormir: Si (x) No () *insomnio*

Sensacion de haber descansado: Si (X) No ()
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Area de dependencia: ¢ conocimiento ¢ fuerza ¢ voluntad

6. VESTIRSE/DESVESTIRSE. Escoger ropa adecuada: vestirse y
desvestirse

Grado de autonomia para vestirse:

Uso de calzado seguro: Si ( X) No ()

Observacion: dependencia para vestirse con cuidadores

Area de dependencia: ¢ conocimiento ¢ fuerza ¢ voluntad

7. TERMORREGULACION. Mantener la temperatura corporal dentro de
limites normales, adecuando la ropa y modificando el ambiente

Grado de autonomia para regular su temperatura:

¢ Es sensible al frio? Si (x) No () ¢Al calor? Si (x) No ()
¢ A los cambios de temperatura? Si (x) No ()

¢, Su casa esta acondicionada para el frio? Si (x) No () ¢,Para el calor? Si (x) No

()

¢ Habitualmente esta en ambientes frios? Si (x) No () ¢ Calurosos? Si (') No (x)

¢, Sabe tomar la temperatura? No o Si x ¢ Qué hace cuando tiene fiebre?:
medicacion prospecto METALGIAL (metamizol sédico)

Area de dependencia: ¢ conocimiento ¢ fuerza ¢ voluntad

8. HIGIENE/PIEL. Mantener la higiene corporal y la integridad de la piel

Grado de autonomia para la higiene corporal:

Higiene correcta: Dependiente (x) Independiente ()

Estado de la piel y mucosas: Semihumedas () Humedas (x) Secas ()
higiene bucal: Dependiente (x) Independiente ()

Area de dependencia: ¢ conocimiento ¢ fuerza ¢ voluntad
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9. SEGURIDAD. Evitar los peligros ambientales y evitar lesionar a otras
personas

Grado de autonomia para prevenir peligros:

Nivel de conciencia: Consciente (x) Inconsciente () Somnoliento ()
Vacunacion: Si (x) No (-) *ESQUEMA DE VACUNACION COMPLETA*

Capacidad para prevenir caidas, aspiraciones, quemaduras, dolor e
infecciones: Si (x) No ()

Peligros ambientales: Si () No (x)

Alergias: Si () No (x)

Déficits visuales o auditivos: Si (x) No () UTILIZA GAFAS
Violencia: Si () No (x)

Manejo del régimen terapéutico: Si (x) No ()

Area de dependencia: ¢ conocimiento ¢ fuerza ¢ voluntad

10. COMUNICACION. Comunicarse con los demas expresando
emociones, necesidades, temores u opiniones

Dificultad en la comunicacién verbal: no, se comunica con facilidad
Dificultad en las relaciones sociales, familiares: Si () No (X)
Situacion de aislamiento social: Si (x) No () : POR CONDICION FiSICA

Existencia y adecuacién de una persona cuidadora: Si (X) No ( ) : PADRES

Area de dependencia: ¢ conocimiento ¢ fuerza ¢ voluntad

11. CREENCIAS Y VALORES. Vivir de acuerdo con sus propios valores y
creencias

Grado de conocimiento y aceptacién de su estado de salud: Sl

Practicas religiosas: Si (X) No ()
Valores relacionados con la salud: Si (X) No ()

Dificultad para tomar decisiones y afrontar situaciones dificiles. Aplica (x ) no
aplica ()
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Area de dependencia: ¢ conocimiento ¢ fuerza ¢ voluntad

12. TRABAJAR/REALIZARSE. Ocuparse en algo de tal forma que su labor
tenga un sentido de realizacién personal

Influencia de la salud en su situacion laboral, social y familiar: Actualmente no

Situacién socio-econdmica: bajo () medio (x) alto ()

Area de dependencia: ¢ conocimiento ¢ fuerza ¢ voluntad

13. OCIO. Participar en actividades recreativas

Actividades de ocio habituales:

Influencia de la salud en las actividades de ocio: refiere () no refiere (x) cuales:
no participa debido a condicion fisica y cuidados de la piel

Area de dependencia: ¢ conocimiento ¢ fuerza ¢ voluntad

14. APRENDER. Descubrir y satisfacer la curiosidad que conduce a un
desarrollo normal y a utilizar los recursos disponibles

Nivel de estudios: preescolar ( ) escolar (x) secundaria ()

Alteraciones de la memoria, cognicidn, atencion o percepcion: Si (x ) No ()
cuales: se entretiene con facilidad

Autoestima: Alto (x) Medio () Bajo ()

Imagen corporal: Positivo (x) Negativo ()

Area de dependencia: ¢ conocimiento ¢ fuerza ¢ voluntad
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