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RESUMEN

La epidermdlisis bullosa (EB) es una enfermedad ge-
nética poco frecuente que se caracteriza por la extre-
ma fragilidad de la piel, con formacién de ampollas
de manera espontanea o tras minimos traumatismos
como presion, friccion o cizallamiento. En la actuali-
dad, los cuidados de enfermeria en recién nacidos con
EB se encuentran en constante actualizacion gracias
a la experiencia clinica, resolucion creativa de proble-
mas y la disponibilidad de nuevos recursos, como apé-
sitos no adherentes.

La presente puesta al dia tiene como objetivo brin-
dar cuidados basados en la mejor evidencia disponi-
ble. Para ello, se realizé una busqueda bibliografica
en bases de datos como PubMed, SciELO, Cochrane,
asi como en la literatura gris, complementada con la
observacion directa de cuidados especificos de enfer-
meria en un hospital de tercer nivel en Argentina. Este
articulo aporta fundamentos para la atencion neona-
tal en EB, promoviendo una practica de enfermeria
humanizada y de alta calidad, con proyeccién hacia
mejoras continuas en el cuidado de esta poblacion
particular.

Palabras clave: epidermdlisis ampollosa; recién naci-
do; cuidados de enfermeria; piel; enfermedades gené-
ticas congénitas.

ABSTRACT

Epidermolysis bullosa (EB) is a rare genetic disease
characterized by extremely fragile skin, with blistering
occurring spontaneously or following minimal trauma
such as pressure, friction, or shear. Currently, nursing
care for newborns with EB is constantly being upda-
ted thanks to clinical experience, creative problem-
solving, and the availability of new resources, such as
non-adherent dressings.

This update aims to provide care based on the best
available evidence. To this end, a bibliographic search
was conducted in databases such as PubMed, SciELO,
Cochrane, and the gray literature, complemented by
direct observation of specific nursing care in a tertiary
care hospital in Argentina. This article provides a foun-
dation for neonatal care in EB, promoting humanized,
high-quality nursing practice, with a focus on conti-
nuous improvements in the care of this particular po-
pulation.

Keywords: epidermolysis bullosa, newborn; nursing
care; skin; genetic disease, inborn.
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RESUMO

A epidermdlise bolhosa (EB) é uma doenga genética
rara caracterizada pela extrema fragilidade da pele,
com formagdo de bolhas de forma espontanea ou
apds pequenos traumatismos, como pressao, friccdo
ou cisalhamento. Atualmente os cuidados de enfer-
magem voltados aos recém-nascidos com EB estdo
em constante atualizagdo impulsionados pela expe-
riéncia clinica, pela resolugdo criativa de problemas e
pela disponibilidade de novos recursos, como os cura-
tivos ndo aderentes.

Esta atualizagdo tem como objetivo oferecer cuidados
baseados nas melhores evidéncias disponiveis. Para
isso, foi realizada uma busca bibliografica em bases
de dados como PubMed, SciELO e Cochrane, além da
literatura cinzenta, complementada pela observagao
direta de cuidados especificos de enfermagem em um
hospital de referéncia de nivel terciario na Argentina.

O presente artigo fornece fundamentos para a
atengdo neonatal em casos de EB, promovendo uma
pratica de enfermagem humanizada e de alta qualida-
de, com foco na melhoria continua do cuidado a essa
populagdo tdo particular.

Palavras chave: epidermdlise bolhosa; recém-nasci-
do; cuidados de enfermagem; pele; doencas genéti-
cas inatas.
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DESARROLLO

Las enfermedades pocos frecuentes son aquellas que
tienen una incidencia relativamente baja en la pobla-
cién general. A menudo se enfrentan con la falta de
visibilidad y recursos limitados para la investigacion y
el desarrollo de tratamientos. Sin embargo, su impac-
to en la calidad de vida de los pacientes y sus familias
es inmenso, abarcando desde el dolor fisico crénico y
las complicaciones médicas, hasta los desafios psico-
sociales y econdmicos.!

Es el caso de los recién nacidos (RN) con epidermdlisis
bullosa (EB) quienes requieren cuidados especializa-
dos, organizados y de aplicacion efectiva en la unidad
de cuidados intensivos neonatales. Estos pacientes
enfrentan un sinfin de obstaculos que van desde el

diagndstico tardio y la ausencia de tratamientos cura-
tivos, hasta la necesidad de cuidados paliativos com-
plejos y costosos.

La EB es definida como un grupo de enfermedades
ampollares hereditarias de origen genético, con ge-
notipo y fenotipo muy heterogéneo. Clinicamente se
caracteriza sobre todo por la fragilidad mucocutanea,
que se manifiesta con ampollas, erosiones y ulceracio-
nes de dificil tratamiento.?

Fue descrita por primera vez a finales del siglo XIX,
aunque su clasificacion y comprension de las causas
genéticas han evolucionado con el tiempo. Los prime-
ros estudios, los realizé Kobner en 1886 y propuso el
término epidermdlisis bullosa hereditaria para englo-
bar estas enfermedades. También, se registra que, en
1962, Pearson desarrolld el primer sistema de clasifi-
cacion para la EB. Sirviéndose del microscopio electré-
nico definio los tres tipos principales, para lo que se
basd en el plano de despegamiento. Esta clasificacion
se ha utilizado hasta ahora en la practica clinica, en la
ensefianza y en la investigacion.?

También hay registros en el articulo de Siafiez-Gonza-
lez que, durante la década de los ochenta, con el de-
sarrollo de la tecnologia de inmunofluorescencia, hizo
uso de anticuerpos monoclonales y policlonales para
la inmunotincién de muestras de piel, demostrandose
que varios subtipos podian distinguirse por diferen-
cias en los patrones de tincion de antigenos. En el afio
1988 se realizd la primera reunion de expertos en la
ciudad de Washington DC, para intentar establecer un
consenso internacional en la clasificacion, tomando
ventaja de los datos que habian sido generados en los
Estados Unidos por el National Epidermolysis Bullosa
Registry. El desarrollo de las técnicas de analisis de
mutaciones permitié conocer con exactitud los defec-
tos moleculares y genéticos de los distintos subtipos.
En 1999 se realiz6 el segundo consenso internacional
en Chicago, en el que se tomaron en cuenta nuevas
entidades clinicas descritas y los resultados de estu-
dios de andlisis de mutaciones. Durante los ultimos
afos se ha aprendido mucho sobre el espectro de la
EB, tanto en el ambito clinico como molecular. A la luz
de los nuevos conocimientos se considerd necesario
realizar una nueva revision del sistema de clasificacién
de la EB. En mayo de 2007 las autoridades mundiales
en el campo de la EB se reunieron en Viena, elaboran-
do el Tercer Consenso Internacional sobre Diagndstico
y Clasificacion de EB. En este Gltimo consenso se han
incluido otras entidades clinicas en el espectro de la
EB, basandose en el hecho de que comparten caracte-
risticas con los tipos bien establecidos de EB y que su
transmision obedece a un patrén hereditario.*
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En Argentina, Biasutto en su articulo afirma que el
Centro de Investigacion en Genodermatosis y Epider-
molisis Ampollar (CEDIGEA) lleva un registro, que esta
en desarrollo, de la incidencia de esta patologia.? Rea-
liza el estudio genético en los pacientes, lo que per-
mite arribar a un diagndstico molecular y definir las
variantes patogénicas mas frecuentes.

El National Epidermolysis Bullosa Registry (NEBR) de
los Estados Unidos registrd una incidencia general de
todos los tipos principales de EB de 11,1 por millén de
habitantes, sin diferencias estadisticamente significa-
tivas entre los sexos o los grupos étnicos.

Por otro lado, Weisman en su articulo afirma que, en
Espaiia, se estima que la incidencia de EB o piel de
mariposa en todos sus tipos es de 15-19 nacidos afec-
tados por cada milléon de nacimientos. La prevalencia
estimada es de 10 personas afectadas por cada millén
de habitantes, lo que quiere decir que, segun datos de
2016, en Espafia viven aproximadamente 500 perso-
nas con la enfermedad.®

Por ultimo, segln datos estadisticos desde enero de
2023 ajunio de 2025, en el Hospital Garrahan se regis-
tra un incremento en la incidencia de recién nacidos
con diagndstico de EB, segln una revision de la histo-
ria clinica informatizada comparando con afios ante-
riores. Al ser una enfermedad poco frecuente con alta
mortalidad en recién nacidos se refleja la heteroge-
neidad de los cuidados por la baja incidencia de esta.

La fundacion Dystrophic Epidermolysis Bullosa Re-
search Association (DebrA), colabora con los pacien-
tes con EB y sus familias en su sitio virtual de DebrA
Internacional brindando informacion e investigacion
sobre la enfermedad.®

También se conoce como piel de mariposa, porque la ca-
racteristica de la piel es tan fragil como las alas de una
mariposa. Este no es el nombre de una sola enfermedad
de la piel, sino que es un grupo de enfermedades clini-
cas y genéticamente diferentes, en la cual hay mas de 30
subtipos. Se estima que unas 500 000 personas padecen
esta enfermedad en el mundo, afecta igualmente a varo-
nes y mujeres y puede ocurrir en cualquier zona o etnia.
No es contagiosa y todavia no hay cura para la misma.

Su caracteristica comun es la piel extremadamente
fragil y la formacién de ampollas que pueden ocurrir
por presion, friccién, calor en la piel y/o mucosas. Los
signos pueden verse inmediatamente después del na-
cimiento, durante los primeros dias; también pueden
variar de acuerdo con el estadio leve o grave. Las am-
pollas se pueden formar en cualquier parte de la piel y
a veces dentro de la mucosa.

La clasificacion de EB puede realizarse segun herencia
genética, mediante diagndstico por biopsia y segun las
caracteristicas especificas. La EB simple (EBS), es de
origen hereditario y dominante. En la biopsia se de-
tecta alteracidn en la parte superior de la membrana
basal (epidermis). Se caracteriza por ser generalizada
donde las lesiones se observan desde el nacimiento
y se presentan en todo el cuerpo. Otras formas son
localizadas principalmente en manos y pies. Los signos
que podrian estar presentes son piel engrosada en
manos y pies, Ulceras bucales, y pérdida de ufias. La EB
juntural o de la unién (EBJ), es de origen hereditario
y recesivo. En la biopsia se detecta una alteracién en
la membrana basal, en la uniéon de la dermis y la epi-
dermis. Se presenta en dos grandes grupos como EBJ
grave generalizada, la cual tiene afectacion mas grave,
y EBJ grave intermedia, de menor gravedad. Pueden
presentar heridas extensas y de dificil cicatrizacién en
cara, tronco y extremidades. También, puede estar
afectada la via aérea, fosas nasales, boca, faringe, la-
ringe, trdquea, bronquios y bronquiolos, provocando
un llanto ronco caracteristico, y otros drganos como el
esofago y el intestino. Ademas, puede provocar retra-
so en el crecimiento, desnutricion, anemia, Ulceras en
la boca, defectos en el esmalte de los dientes, entre
otros.

La EB distrofica (EBD), es de origen hereditario, domi-
nante o recesiva. En la biopsia se detecta alteracion en
la parte inferior de la membrana basal, en la dermis.
Las formas EBD dominantes pueden tener afectacion
en las manos, pies, rodillas, ufias y, a veces, el eséfago.
Las formas de EBD recesivas suelen ser mas graves y
presentar extensas ampollas y heridas en todo el cuer-
po, pérdida de uias, anemia, retraso del crecimiento,
pseudosindactilia, Ulceras en la cdrnea, boca, eséfago
e intestino. También, existe riesgo de desarrollar can-
cer de piel en la edad adulta. El sindrome de Kindler
(SK), es de origen hereditario y recesivo. En la biopsia
se detecta alteracidon mixta (epidermis, membrana ba-
sal y dermis). Se caracteriza por ser una forma de EB
menos frecuente, por presentar ampollas, fotosensi-
bilidad (sensibilidad al sol), poiquilodermia (cambios
en la piel) y cicatrices. También pueden verse afecta-
dos otros 6rganos.’

Los signos presentes en el RN como fragilidad de la
piel, se manifiestan por ampollas con un traumatismo
minimo que se curan como milios y cicatrices, papi-
las linguales ausentes, ampollas y erosiones que pue-
den provocar aplasia cutis congénita al nacer, que se
manifiesta con ausencia de piel, especialmente en las
extremidades, observada en todos los tipos de epi-
dermdlisis ampollosa, pseudosindactilia de manos vy
pies (formas graves); cicatrices y estenosis orales y/o
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esofagicas; erosiones corneales, cicatrices y pérdida
de vision; predisposicién al carcinoma de células esca-
mosas y por Ultimo ufias distréficas o ausentes, espe-
cialmente las de los miembros inferiores.

El diagndstico de EB se sospecha en individuos con
piel fragil, y se manifiesta por la formacién de am-
pollas ante traumatismos menores. Los diagndsticos
diferenciales de esta enfermedad incluyen pénfigo
vulgar, penfigoide, eccema dishidrético, dermatosis li-
neal por IgA, lupus eritematoso ampolloso, picaduras
de insectos y ampollas por friccion. El abordaje inicial
de los pacientes con sospecha de EB consiste en una
anamnesis completa y un examen fisico exhaustivo. Es
necesaria la toma de biopsia de piel para inmunofluo-
rescencia directa, pero la confirmacion diagndstica se
hace mediante el estudio genético. Se sugiere, de ser
posible, evaluar a ambos progenitores para definir si
son variantes patogénicas hereditarias, de novo, mo-
saicismos germinales o disomias uniparentales, a fin
de brindar un consejo genético correcto.®®

En los RN, la piel puede estar ausente por completo
especialmente en los pies, los tobillos, |la parte interior
de las piernas; pueden salir ampollas en la piel inme-
diatamente después del nacimiento durante los pri-
meros dias. El equipo de dermatologia debe descartar
otro trastorno de la piel, debe hacerse el diagndstico
de laboratorio con la toma de biopsia de piel para in-
munofluorescencia directa, en el cual enfermeria par-
ticipa en la evaluacion del dolor y asiste la toma de
muestra. La confirmacidn diagndstica se hace median-
te el estudio genético. Un plan de atencion integral
debe ser coordinado con un equipo interdisciplinario.

Hasta la fecha, no hay tratamientos curativos aproba-
dos para la EB, por lo que el manejo sigue basandose
en el control de los sintomas, y la prevencion y el tra-
tamiento de las complicaciones, de forma multidisci-
plinaria.*®

La complejidad del tratamiento dependerd de la gra-
vedad de las lesiones que presente el paciente. Se
requiere un equipo multidisciplinario para el manejo
Optimo de estos pacientes que incluya las disciplinas
de enfermeria, dermatologia, cirugia, nutricién, odon-
tologia, fisioterapia, psicologia, medicina del dolor y
genética.

El plan de tratamiento se debe individualizar en cada
caso, y una optima comunicacién entre los miembros
del equipo es vital para la obtencién de buenos resul-
tados. Mantener la salud oral promueve una mucosa
saludable y mejora la masticacion, la deglucidn, la nutri-
cién, la respiracion y el habla. Una rutina diaria de reha-

bilitacidn evita la formacion de contracturas articulares.
El apoyo psicoldgico a los padres y familiares es basico,
y se debe buscar evitar la sobreproteccién del paciente.
La EB no representa una contraindicacion para la apli-
cacion de cualquier inmunizacién. La educaciéon de los
pacientes con EB y de sus familiares es la piedra angu-
lar en su tratamiento. Se recomienda sugerir el acceso
a grupos de apoyo como la asociaciéon DebrA para la
obtencion de informacion adecuada en espafiol sobre
sus cuidados, asi como aportar una carta que explique
la naturaleza no contagiosa de la enfermedad para los
fines que al paciente le convengan.

En cuanto al prondstico en la epidermdlisis bullosa es
muy variable y depende de la gravedad de la enfer-
medad. La EB simple es la de mejor prondstico a largo
plazo y presenta mejoria clinica con los afios. Por otro
lado, la EB de unidn, es la mas agresiva y los enfermos
frecuentemente mueren dentro de los primeros tres
afios de vida. También, la EB distréfica es de mal pro-
nostico, ya que los enfermos presentan deformacio-
nes y amputaciones incapacitantes, asi como neopla-
sias malignas; la esperanza de vida en estos casos se
sitla entre la segunda y la cuarta década de la vida.™

Respecto a los cuidados de enfermeria Acosta y col.
orientan para dividirlos en cuatro etapas de atencion
como recepcidn, traslado, internacion y educacién a la
familia para su mejor comprension y se destacaran los
cuidados especificos a los neonatos con EB.:

La atencion de un recién nacido con epidermdlisis bu-
llosa implica un manejo minucioso y humanizado des-
de su nacimiento, considerando la fragilidad extrema
de su piel y mucosas.

Durante la recepcion, es fundamental garantizar un
ambiente con temperatura adecuada entre 26 y 27 °C,
utilizando una cuna radiante o fuente de calor para
prevenir la hipotermia y favorecer la estabilidad tér-
mica. Se aplican estrictas medidas de asepsia, inclu-
yendo el contacto con guantes, barbijo y camisolin,
especialmente si existe riesgo de exposicién a fluidos
corporales, para evitar contaminacion de las lesiones
cutaneas. El neonato debe ser manipulado con ex-
trema delicadeza, evitando friccién o presion directa
sobre su piel. Para levantarlo, el cuidador o el profe-
sional del equipo de salud, debe colocar ambas manos
planas, una bajo la cabeza y otra bajo la zona glutea,
evitando sujetarlo por las axilas o extremidades, y uti-
lizando movimientos en bloque para prevenir lesiones
por cizallamiento.

Es recomendable envolverlo en un pafio suave que li-
mite los movimientos y reduzca el riesgo de formacién
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de nuevas ampollas. Ademas, cualquier traumatismo
de nacimiento se debe cubrir lo antes posible con un
apodsito no adherente o film transparente para prote-
ger la zona lesionada.

Se lo colocara sobre superficies blandas y acolchadas,
utilizando colchones de presidn redistribuida o cubier-
tas de espuma médica, y se adaptaran los panales des-
cartables, retirando eldsticos y aplicando telas suaves
o vaselina en los bordes para minimizar la friccion.

El uso de gorros de algodon sin elasticos ayuda a man-
tener la temperatura sin dafar la piel, y el neonato
debe vestirse con la ropa, con costuras hacia afuera
para prevenir lesiones por roce.

No se colocardn pulseras de identificacién directa-
mente en la piel, fijdndolas en la cabecera de la cuna
o incubadora.

Durante esta etapa inicial, se realiza un examen fisico
completo para documentar y registrar las lesiones exis-
tentes, incluyendo fotografias si es posible y con con-
sentimiento familiar, a fin de establecer una base para
su seguimiento. El peso se controla sobre sdbanas tipo
pafal de gasa, o campos estériles suaves, para prote-
ger la piel. Los dispositivos de monitorizacién continua,
como el oximetro de pulso, deben colocarse con relle-
no suave o lubricacion entre el sensor y la piel, rotan-
do su posicion en sentido horario para evitar lesiones.
El contacto piel a piel (COPAP) con la madre, conocido
como hora de oro, se fomenta siempre que el neonato
se encuentre clinicamente estable y las heridas estén
adecuadamente cubiertas, pues fortalece el vinculo
afectivo y favorece su desarrollo integral, ademas de
todos los beneficios ya conocidos del COPAP.

Respecto al traslado, este dependera Unicamente de
su estabilidad hemodinamica o respiratoria y no de
su enfermedad cutdnea. Se realiza en incubadora con
superficies protegidas por sabanas tipo painal estéri-
les, evitando el contacto con bordes rigidos y mante-
niendo la misma técnica de manipulacion cuidadosa.
Durante el traslado, los cables y dispositivos se en-
vuelven con gomaespuma u otro material protector,
asegurando relleno o lubricacion previa para dismi-
nuir la fricciéon directa.

En la internacidn, se prioriza el uso de ropa con cierre
frontal colocada al revés, evitando costuras en contac-
to con la piel, y el uso de manoplas, con uias cortas
para prevenir autolesiones.

Respecto a la termorregulacion, las incubadoras se
utilizan solo cuando es estrictamente necesario. Es el
caso de los recién nacidos prematuros con EB, que re-

quieran humedad o aislamiento, ya que la humedad
excesiva puede agravar la formacion de ampollas. La
temperatura ambiental se debe mantener entre 24y
26 °C y el entorno debe ubicarse lejos de corrientes
de aire, ventanas y puertas, con acceso cercano a pi-
letas de lavado de manos para favorecer la técnica en
el equipo de salud.

El cuidado durante las curaciones requiere la parti-
cipacidn de tres personas. Se evallia previamente el
dolor con una escala objetiva, como NPASS, aseguran-
do un manejo del dolor eficaz y minimizando la ma-
nipulacion manual. La piel debe cubrirse siempre con
apositos no adherentes o gasas vaselinadas estériles,
y sobre estas, gasas secas para proteccidn adicional.

Los dispositivos de monitorizacién, como manguitos
de presidn, se colocan con relleno suave y se utilizan
el menor nimero de veces posible para evitar lesiones
cutaneas. La higiene ocular se realiza aplicando lagri-
mas artificiales o lubricantes para proteger parpados
y conjuntiva. La curacidon del cordén umbilical se efec-
tuda limpiando el mufién con gasa y antiséptico, evi-
tando tocar la piel circundante, secando con otra gasa
mediante toques suaves y dejandolo al aire o cubierto
con gasa seca.

En la alimentacidn se prioriza la lactancia materna
exclusiva, evaluando continuamente la capacidad de
succion-deglucidn-respiracion y la integridad de las
mucosas orales. Cuando sea necesario utilizar bibe-
ron, se elegiran tetinas de silicona suave o alimenta-
dores Habermann, lubricando tetina, labios y mentdn
con emolientes como vaselina solida estéril para redu-
cir la friccion y prevenir lesiones.

El manejo del dolor oral es esencial; por ello, si existen
ampollas, se administran analgésicos 20 minutos an-
tes de la toma para permitir una alimentacién cémoda
y segura.

La participacion de la familia es fundamental. Se
promueve el contacto afectivo mediante caricias y
sosteniéndolo en brazos de forma segura, utilizando
almohadas de soporte y manipulando siempre con la
palma de la mano plana, evitando levantarlo desde las
extremidades o axilas para prevenir lesiones. La edu-
cacién familiar debe incluir cuidados basicos como el
cambio de pafial, girar al neonato sobre la superficie
en lugar de levantarlo, utilizar agua potable limpia
a temperatura adecuada o algodén hiumedo para la
higiene, secar con toques suaves sin frotar y aplicar
cremas de barrera en las zonas de roce.

Respecto a la vestimenta, las costuras de la ropa de-
ben orientarse hacia afuera, igual que durante la in-
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ternacién, y se evitard en todo momento el uso de
cintas adhesivas sobre la piel. El proceso de curacion
requiere la formacién progresiva de la familia, comen-
zando con la observacion de los procedimientos, su
colaboracion y, finalmente, la realizacidn supervisada
para fortalecer su autonomia.

La preparacién del material de curacidn se organiza
utilizando dos sectores diferenciados, uno contami-
nado para retirar vendajes y otro limpio para su colo-
cacion, asegurando todo el material necesario antes
de iniciar. La evaluacién de las lesiones se realiza en
cada curay bafio diario, se cuantifican las ampollas, se
observan signos de sobreinfeccidn, se cuantifican los
exudados y se registran sus caracteristicas para segui-
miento médico.

Los bafios se realizan una vez que las lesiones intra-
uterinas y del nacimiento estén curadas, respetando
la rutina del neonato, con duracién maxima de 5-10
minutos en agua templada, asegurando higiene de
manos de los cuidadores y secado posterior mediante
toques suaves con toallas limpias.

Posteriormente, se aplican cremas emolientes sin fra-
gancia, preferiblemente con sustancias calmantes y
reparadoras de la barrera cutdnea, siendo la vaselina
liguida una opcion segura y accesible.

La colocacion de vendajes se inicia priorizando las le-
siones de mayor tamafio, continuando de distal a pro-
ximal en miembros inferiores y superiores, protegien-
do pliegues interdigitales con gasas vaselinadas para
prevenir fusion o lesiones.

Este cuidado integral y humanizado promueve la cica-
trizacion adecuada, previene complicaciones asocia-
das y fortalece los vinculos afectivos familiares, asegu-
rando que el recién nacido con EB reciba una atencion
segura, digna y de calidad, orientada a su bienestar y
desarrollo integral.

Las familias de un RN con EB son los cuidadores prin-
cipales de los nifios que padecen esta enfermedad
conllevando una posible afectacién en sus vidas. Mu-
floz de Maya Enrique realizé una revision bibliografia
en 2022, con el objetivo de conocer el impacto que
tiene la EB en los padres de niflos que padecen esta
enfermedad y cobmo mejorar la atencion de enferme-
ria. Revisé 21 articulos cuyo contenido se agrupd en
cuatro apartados: calidad de vida, impacto socioeco-
noémico, estrategias de afrontamiento y atencién de
enfermeria a los padres de nifios con EB. Observé que
la calidad de vida y el estado socioecondmico se vie-
ron afectados negativamente, especialmente en las

madres. Asimismo, las estrategias de afrontamiento
utilizadas por los padres repercuten en el bienestar de
los hijos. La atencion de enfermeria disminuyd la car-
ga de cuidado en los padres y, para una atencién de
calidad, se recomendé experticia psicosocial y soporte
psicoemocional para los profesionales que trabajan
con EB. Por ultimo, concluyé que la EB impacta negati-
vamente en los padres de nifios con EB. Para mejorar
la atencion de enfermeria es necesario seguir investi-
gando en cuidados dirigidos a los padres, asi como for-
mar a los profesionales en las necesidades especificas
de las familias con EB.*

Ademas, otras organizaciones proporcionan informa-
cién, apoyo y educaciéon a personas con enfermeda-
des raras. Sin embargo, también seria util desarrollar
un archivo Unico que incluya a todos los pacientes con
EB y un sistema de diagndstico y tratamiento. Esto fa-
cilitara que los profesionales sanitarios se familiaricen
con mas casos y tipos de la enfermedad, y adquieran
mas conocimientos y experiencia en la atencion y el
manejo de pacientes con EB.

Frente al problema que presentan estos RN, la estra-
tegia de mejora en los servicios debe ser multiple. Es
necesario disponer de un protocolo consensuado para
evitar la heterogeneidad de cuidados, ya que muchos
profesionales que interactuan tienen distintos crite-
rios y experiencias. Surge, ademas, la necesidad de
un protocolo de cuidados de enfermeria unificados
(Tabla 1).

El material visual, como infografias (Figura 1) debe es-
tar disponible en el servicio para consultas, y en areas
donde el personal descanse.

La tercera estrategia es la capacitacién tedrica prac-
tica para todo el equipo de salud, con modalidades
mixtas.

CONCLUSION

Es importante estandarizar las intervenciones, fortale-
cer la comunicacion con las familias y asegurar la me-
jor calidad de atencién para los recién nacidos con EB.

La humanizacién del cuidado especifico para RN con
diagndstico de epidermdlisis bullosa no solo minimi-
za el dolor y el malestar en el recién nacido, sino que
también fortalece nuestra profesion y accionar en es-
tas enfermedades poco frecuentes, ademas, de gene-
rar un vinculo entre el personal de salud y la familia,
promoviendo una experiencia de cuidado mas compa-
sivo y centrado en las necesidades del neonato y sus
seres queridos.
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Tabla 1. Protocolo para el cuidado de recién nacidos con epidermalisis bullosa
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AMBITO DEL PROTOCOLO

Unidad de Cuidados Intensivos Neonatales (UCIN) 34, Hospital de Pediatria “Prof. Dr. Juan P. Garrahan”,

Buenos Aires, Argentina.

OBJETIVOS

Implementar un protocolo de cuidados de enfermeria en recién nacidos con epidermdlisis bullosa, al 80 %

de los neonatos ingresados en la UCIN para evitar las lesiones en la piel por trauma minimo o no aparente,

disminuir el dolor, evitar infecciones y unificar cuidados, entre julio a diciembre del 2025.

POBLACION BLANCO Y EXCEPCIONES

® RN con diagnostico de EB.

® Exclusiones: RN con diagndstico de EB en adecuacion del esfuerzo terapéutico.
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ESTRATEGIA DE BUSQUEDA

Se realizé una busqueda bibliografica en bases de datos como PubMed, SciELO, Cochrane vy literatura gris,
utilizando términos como “Epidermolysis Bullosa”, “Epidermolysis Bullosa Acquisita”, “Newborn”,
“Nursing Care”, “Guidelines as Topic”, “Guideline Adherence”, “Clinical Protocols”.

REFERENCIAS NORMATIVAS

® Proyecto de Ley de Epidermdlisis Bullosa desde 2008.

® Resolucion C.D. N° 2769, creacion del Centro de Investigacion en Genodermatosis y Epidermolisis

Ampollar, 2014.

® Asociacion DebrA internacional.

PROFESIONALES/SERVICIOS A QUIENES VA DIRIGIDO

Servicio

Cargo

Responsabilidad

Neonatologia:
UCIN

Enfermero Asistencial

Lic. en Enfermeria

Redactar el protocolo, validarlo, participar en
capacitacion al personal, disefiar infografia y unificar
criterios de atencion para cuidados de calidad.

MATERIALES

RESPONSABLE

Protocolo impreso y digital
Capacitacion al personal

Infografia impresa y plastificada

Lic. Diaz, Graciela Paola
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Etapas

Actividades

1. Recepcion del recién nacido
con epidermdlisis bullosa

Objetivo: Garantizar una primera aten-
cién segura, humanizada y adaptada a la
fragilidad cutanea del neonato,
minimizando el riesgo de lesiones y
promoviendo la estabilidad clinica.

Preparacion del material (comun y especifico para EB)*:

-Toallas precalentadas.

- Bolsas o sabanas plasticas para menores de 32 semanas de EG.

- Termdmetro.

- Oximetro de pulso con apésitos no adherentes como barrera.

- Sondas orogdstricas, guantes, jeringas.

- Sistema de aspiracion.

- Mezclador de oxigeno, o mezcla de oxigeno y aire comprimido.

- Reanimador con pieza en T o bolsa de reanimacion neonatal con
valvula de PEEP.

- Mascaras para recién nacidos de término y para prematuros con
adhesivos no adherentes como barrera.

- Laringoscopio con ramas para prematuros y tubos endotraqueales
(TET) de diferentes tamafios.

- Elementos para canalizacion umbilical.

- Adrenalina, solucion fisioldgica.

- Incubadora de transporte con mezclador de oxigeno y oximetria de
pulso.

- Monitor de ECG de 3 derivaciones para evaluacion rapida y confiable
de la frecuencia cardiaca con apdsitos no adherentes como barrera.

Recepcion:

- Preparar el ambiente con temperatura entre 26-27 °C.

- Utilizar cuna radiante y campos estériles suaves.

- Manipular al RN con técnica de manos planas (una en cabeza y otra
en gliteos) y movimientos en bloque.

- Evitar friccidn; envolver en pafio suave.

- Usar ropa sin costuras internas, gorros sin elasticos y no colocar
pulseras en contacto directo con la piel.

- Secar la piel por oposicion y aplicar apdsitos no adherentes o gasas
vaselinadas o papel film en zonas lesionadas.

- Realizar examen fisico detallado y documentar lesiones (con
fotografias si hay consentimiento).

- Pesar al neonato sobre campos estériles.

- Administrar vitamina K, IM o IV, segun indicacion, y realizar
prevencion de oftalmia neonatal.

- Colocar paial con bordes recortados y vaselina para evitar friccion.

2. Traslado del RN
con EB

Objetivo: Garantizar un traslado seguro
evitando el trauma por friccién o presion
y manteniendo la estabilidad clinica del
neonato.

- Trasladar en incubadora con colchdn protegido por sabanas tipo
pafial estériles.

- Evitar contacto con bordes rigidos de la incubadora.

- Manipular al RN con la misma técnica de manos planas y
movimientos coordinados.

- Envolver cables y tubos con espuma de proteccidn para minimizar la
friccion.

- El traslado se realizard solo si el RN presenta estabilidad
hemodindmica y/o respiratoria.

- Asegurar disponibilidad del equipamiento mencionado en la etapa
anterior para su uso en caso de requerirse durante el traslado*.

~
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3. Internacion o ingreso
ala UCIN

Objetivo: Brindar cuidados especificos y
continuos, promoviendo la cicatrizacion,
previniendo infecciones y complicaciones,
y garantizando el confort del neonato.

- Colocar en cuna abierta, evitar incubadoras salvo indicacion médica
como aislamiento o necesidad de humedad.

- Mantener temperatura ambiental entre 24-26 °C, en un sector
alejado de corrientes de aire y con acceso a lavarse las manos.

- Utilizar ropa con costuras hacia afuera y manoplas si hay riesgo de
autolesiones.

- Curaciones asistidas por 3 personas, con analgesia previa evaluada
con escalas (NPASS, COMFORT).

- Aplicar apdsitos no adherentes o vaselinados, con gasas secas por
encima.

- Controlar PA con manguito acolchonado y el minimo de veces
necesario.

- Lubricar los ojos con lagrimas artificiales y mucosas orales antes de la
alimentacion.

- Priorizar lactancia materna; si no es posible, usar tetinas de silicona
suave y aplicar emolientes antes y después de las tomas.

- Evaluar dolor y administrar analgesia previa si existen lesiones orales.
- Higiene con agua limpia o algodén hiumedo, secado por toques, sin
frotar.

4. Educacion a la familia

Objetivo: Instruir y empoderar a la familia
en los cuidados del neonato, asegurando
su participacion activa, autonomia
progresiva y fortalecimiento del vinculo
afectivo.

- Ensefiar técnicas seguras de manipulacion (carga con manos planas,
sin levantar de axilas o extremidades).

- Instruir en el cambio de pafial, higiene diaria, aplicacion de cremas
barrera y eleccién de vestimenta.

- Evitar el uso de cintas adhesivas directamente sobre la piel.

- Iniciar formacidn en curaciones: observacion, colaboracion y
realizacion supervisada.

- Organizar el area de curacion en sectores limpios y contaminados.
- Evaluar lesiones en cada cura, cuantificar exudado y signos de
infeccion.

- Indicar bafio solo una vez curadas las lesiones de nacimiento, con
agua templada, duracién maxima 10 minutos.

- Secar con toalla limpia, aplicar cremas emolientes sin fragancias.

- Colocar vendajes desde las lesiones mas grandes y de distal a
proximal, protegiendo los pliegues interdigitales.

APARTADOS:

Infografia (Anexo 3).

Indicadores:

- N°de RN con diagnéstico de EB/ total de ingreso a UCIN x 100.

- Total de cuidados correctos observados/ N° total de observaciones por 8 cuidados esperados x 100.

- N°de observaciones con conocimiento alto, intermedio, bajo/ total de observaciones realizadas x 100.

~
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GLOSARIO

Epidermdlisis bullosa (EB): Grupo de enfermedades genéticas raras que provocan fragilidad extrema en la piel
y mucosas. Cualquier friccion o trauma leve puede causar ampollas, erosiones o desprendimiento de la piel.
Recién nacido (RN): Nifio en el periodo neonatal, comprendido entre el nacimiento y los primeros 28 dias de vida.

Manipulacion en bloque: Técnica de sujecion que evita el roce o traccion individual sobre las extremidades.
Se colocan las manos planas por debajo del RN, una en la cabeza y otra en gluteos o espalda, para movilizar en
conjunto.

Apdsito no adherente: Material de curacidn que no se adhiere a las heridas, utilizado para evitar dafio adicional
al retirarlo. Son ideales para lesiones por EB.

Cura o curacion: Procedimiento destinado a la limpieza, proteccién y tratamiento de las lesiones cutaneas. En
EB debe realizarse con extrema delicadeza, usando apdsitos especiales y técnicas asépticas.

NPASS (Neonatal Pain, Agitation and Sedation Scale): Escala de evaluacion del dolor y sedacién en recién na-
cidos, utilizada para adecuar el manejo del dolor.

Gasas vaselinadas: Gasas estériles impregnadas con vaselina liquida o similar, empleadas para cubrir heridas
sin que se adhieran a la piel.

Hora de oro: Momento inmediato post nacimiento (primeros 60 minutos), donde se fomenta el contacto piel a
piel entre el RN y su madre, promoviendo el vinculo afectivo y la estabilidad fisioldgica.

Costuras invertidas: Ropa de algoddn cuya confeccién permite que las costuras queden hacia el exterior, redu-
ciendo el roce con la piel del RN.

Emolientes: Sustancias humectantes o lubricantes que hidratan y protegen la piel, indicadas para prevenir el
resecamiento o dafio cutaneo.

Tetina Habermann: Dispositivo de alimentacion especialmente disefiado para bebés con dificultades de suc-
cion. En EB, se prefiere por ser suave y adaptable.

Sistema de aspiracion: Equipamiento que permite la limpieza de secreciones de la via aérea superior, indispen-
sable durante la estabilizacidon neonatal.

Incubadora de transporte: Equipo portatil que permite el traslado seguro de RN manteniendo temperatura,
oxigenacién y monitoreo continuo.

Monitor de ECG (electrocardiograma): Dispositivo que permite registrar la actividad eléctrica del corazén del
RN, 4til para evaluar frecuencia y ritmo cardiaco durante situaciones criticas.

Cizallamiento: Fuerza paralela a la piel que provoca desprendimiento de capas internas, generando lesiones. Se
evita con técnicas correctas de manipulacion.

Frecuencia cardiaca (FC): Niumero de latidos por minuto. En neonatologia, su monitoreo es clave para detectar
signos de sufrimiento o estabilidad clinica.
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Figura 1. Infografia para la promocion de los cuidados especificos para recién nacidos con EB
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