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Docteur Emmanuelle BOURRAT Les épidermolyses bulleuses héréditaires sont des
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défaut entraine la formation de décollements cutanés

Centre de Référence National des Maladies de bulles survenant au moindre traumatisme ou
Génétiques a Expression Cutanée spontanément mais également de décollements des
Hopital Saint-Louis muqueuses buccales, oesophagiennes et anales.
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L'état cutané du patient est semblable a celui d'un
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barriere mais a la différence d'une brdlure qui va

cicatriser définitivement, les décollements cutanés

des épidermolyses bulleuses héréditaires vont Papiliory
persister tout au long de la vie.
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Les soins infirmiers sont la pierre d’angle de la prise
en charge médicale de ces patients pour lesquels il
n'existe pas actuellement de traitement spécifique

EPIDERMOLYSES BULLEUSES
HEREDITAIRES

Les infirmieres libérales qui prennent en charge ces

patients et elles le font souvent sur le mode du volontariat
peuvent utiliser la circulaire 55/2000 de la CNAM pour se fair:
rémunérer correctement AMI 4 + 12 AIS

Si le temps de pansement est supérieur a 1 H 30, des
négociations peuvent étre engagées avec le médecin Consell
de la CPAM.

Les complications possibles dans les
éepidermolyses bulleuses

- Les surinfections avec risque de septicémie
'amylose rénale et hépatique
la néphropathie a IgA (maladie de Berger)
La majoration de 'anémie par saignements cutanés en nap
Les pannus occulaires
les déficits en Vitamines, scorbut
Les déficits en métaux : cardiomyopathie et mort subite par
déficit en sélénium
la dénutrition
les cancers de la peau +++...
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Le Centre National de Référence pour les maladies génétique:
expression cutanée de I'Hopital Saint-Louis (Docteur Blanchet
Bardon) met a disposition des soignants, des malades atteints
d’épidermolyses bulleuses et des familles, des formations
pratiques
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Protocole de soins

- le pré-soin

- le matériel

- 'environnement

- le soin lui-méme

- le post soin et le suivi...

Le pré-soin

La préparation de I'environnement avant le bain

Le matériel




La préparation du soin

Déroulement du soin




Déroulement du soin
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Déroulement du soin Déroulement du soin
- 2. Pieds
1. Mains :




Déroulement du soin
3. Yeux

Fin du soin

Tenue du dossier de soins

Tenue du dossier de soins

Tenue du dossier de soins




Relation d’aide thérapeutique et éducation de
I'entourage

Relation d'aide thérapeutique et éducation de
I'entourage

Fréquence des pansements

Petits soins quotidiens peuvent étres proposés
dans les formes moins séveres




