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Définition :
Les épidermolyses bulleuses héréditaires sont des
maladies génétiques et congénitales, dues a un défaut 
permanent de cohésion entre l'épiderme et le derme. Ce 
défaut entraîne la formation de décollements cutanés ou 
de bulles survenant au moindre traumatisme ou 
spontanément mais également de décollements des 
muqueuses buccales, oesophagiennes et anales.
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L’état cutané
L'état cutané du patient est semblable à celui d'un
grand brûlé puisque la peau n'assure plus son rôle de 
barrière mais à la différence d'une brûlure qui va 
cicatriser définitivement, les décollements cutanés 
des épidermolyses bulleuses héréditaires vont 
persister tout au long de la vie.
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Les soins infirmiers

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

Les complications possibles dans les 
épidermolyses bulleuses

- Les surinfections avec risque de septicémie
- l’amylose rénale et hépatique
- la néphropathie à IgA (maladie de Berger)
- La majoration de l’anémie par saignements cutanés en nappe
- 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 +++…

EPIDERMOLYSES BULLEUSES 
HEREDITAIRES

Les infirmières 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 faire
rémunérer correctement AMI 4 + 12 AIS
Si le temps de pansement est supérieur à 1 H 30, des 
négociations peuvent être engagées avec le médecin Conseil
de la CPAM.
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Le Centre National de Référence pour les maladies génétiques à
expression cutanée de l’Hôpital Saint-Louis (Docteur Blanchet-
Bardon) met à disposition des soignants, des malades atteints
d’épidermolyses bulleuses et des familles,  des formations 
pratiques

• Hôpital de Jour
Docteur Blanchet-Bardon : 01 42 49 49 32
Nicole  Moubarak : 01 42 49 46 01
Paulette Malaval : 01 42 49 49 32

dans un cadre institutionnel
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Protocole de soins

Le soin aux épidermolyses bulleuses est la 
quintescence des soins infirmiers
Tout doit être préparé :

- le pré-soin
- le matériel
- l’environnement
- le soin lui-même
- le post soin et le suivi…
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Le pré-soin
- rester en contact avec son patient
- téléphoner au patient afin de lui donner la    

possibilité de prendre un antalgique 30 mn avec l’arrivée de     
l’Infirmière

- à l’occasion de ce contact prendre le « pouls » de sa forme  
physique  et morale et « diminuer » chez les enfants des  angoisses

- prendre également le pouls de la famille (conflits)  mais 
également sur ce que le patient ne vous dira pas (douleurs, 
malaises, blocage oesophagien, problèmes oculaires,  
constipation,  douleurs dentaires…)
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La préparation de l’environnement avant le bain

- salle de bain avec baignoire (± élévateur) chauffage
et éclairage suffisant

- miroir en pied
- tabouret avec coussin anti-escarres
- table pour pansements
- tables à langer éventuellement
- poubelle
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Le matériel

Le soin n’est pas stérile

- antiseptique pour le bain
- grand ciseaux, petits ciseaux
- compresses tissées et non tissées
- curette Steefel
- filets tubulaires
- bandes
- ruban adhésif pour les bandes
- crèmes antibiotiques
- dermocorticoïdes
- crèmes émollientes ( Dexéryl)
- pansements interfaces ( Urgotull, Mepitel, etc…)
- collyre ou crème Vitamine A OPH
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La préparation du soin

- Dédramatiser le soin, mettre le patient en confiance et gérer 

son stress   pendant le soin
- Aider au déshabillage
- Installer le patient sur un siège recouvert d’un coussin anti-

escarres
- Découper les contours des pansements incrustés ; ils se 
décolleront dans le bain.
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Déroulement du soin 
- Installer le patient dans la baignoire avec une 

serviette éponge tapissant le fond
- décoller dans l’eau du bain les pansements qui ont 

adhéré aux plaies
- Inspecter les pansements (couleur, odeur, aspect 

des plaies, saignements) 
- Prélèvements bactériologiques éventuels
- Estimer le prurit.
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Déroulement du soin 
- Décroûter les érosions 
- Repérer les lésions hyperkératosiques
- Estimer le nombre de nouvelles bulles
- Surveiller le patient (douleur, malaise, état général)
- Sortir le patient du bain
- Sécher le patient en le tamponnant avec douceur.

EPIDERMOLYSES BULLEUSES 
HEREDITAIRES

Déroulement du soin 

- L’Installer sur le coussin anti-escarres

- Réévaluer la surinfection (de cette réévaluation 
découlera l’application de topiques antibiotiques ou 
l’appel du médecin traitant)

- Evaluer globalement la cicatrisation
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Déroulement du soin 
- Examiner les extrémités à la recherche de cornes 

cutanées qui devront également être biopsiées par un 
dermatologue à la recherche d’un carcinome 
spinocellulaire



Epidermolyses bulleuses 
et cancers de la peau

Nous avons développé une stratégie chirurgicale pour 
ces cancers :

- excision chirurgicale de toute hyperkératose 
adhérente

- excision large du cancer, granulation pendant 3
semaines et recouvrement par des greffes en 
pastille



Cancers dans les Epidermolyses 
Bulleuses

Une grande avanée :
Type II collagen is required for Ras-driven Human
epidermal tumorigenesis
Ortiz Urdo et all
Science 2005 Mai 18 ; 307 (5716) 1773-8

Les patients atteints d’EBDR ne développent un 
carcinome spinocellulaire invasif que s’ils expriment un
domaine crucial du collagène VII à savoir le  domaine 
non collagénique de la terminaison aminée (NC1) . Un 
anticorps inhibant le fragment NC1 prévient le 
développement des tumeurs . Les données préliminaires 
suggèrent que les patients EBDR qui conservent le NC1 
sont à risque
Cela n’est pas sans conséquences sur la future thérapie
génique !
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Déroulement du soin 
- Compter les bulles
- Percer les petites bulles avec des aiguilles stériles et des 

compresses

- Entailler le toit des bulles plus grosses avec des ciseaux très 
fins (inciser la base de la bulle sans en enlever le toit) . Ne 
pas appuyer, vider les bulles par capillarité avec la 
compresse

- Antisepsie des plaies (Diaseptyl, Biseptine, etc…).
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Déroulement du soin 

- Appliquer une crème antibiotique suivant les directives 
du médecin

- Appliquer un dermocorticoïde sur les plaies 
bourgeonnantes après avis du médecin (diagnostic 
différentiel avec les carcinomes)

- Appliquer des crèmes émollientes sur toutes les zones 
squameuses

- Appliquer de la vaseline sur les hyperkératoses.
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Déroulement du soin 

Les pansements comprennent  soit : 

- un pansement interface non adhérent, vaseliné ou 
siliconé ( Urgotul, Mépitel)
- un pansement compact non adhérent (Cellosorb,
Mépilex, etc…)

- Un recouvrement par filets ou jersey tubulaire ou  bandes

- Certains pansements compacts peuvent être utilisés sans 
maintien ( Mépilex).
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Déroulement du soin 
Cette application de pansements doit se faire dans un 
ordre topographique précis :

- fesses, pour avoir la possibilité d’asseoir le
patient et de continuer le soin

- pieds, genoux, cuisses, hanches, abdomen, épaules, 
bras, coudes, avant-bras, mains
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Déroulement du soin 
Soins plus spécifiques :
1. Mains :
- Prévention des synéchies commissurales en appliquant  un 

interface et des bandes Nylex dans les commissures en 
rattachant le tout au poignet

- Orthèses digitales en silicone englobant le pouce pour 
préserver la mobilité de la pince.

- Après chirurgie de la main, les pansements seront réalisés 
selon les recommandations médicales.
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Déroulement du soin 
- 2. Pieds
- Désépaissir les hyperkératoses à l’aide d’un bistouri ou 

d’une curette
- Faire intervenir le podologue si nécessaire pour :

- Meulage des  hyperkératoses à la fraise électrique
- orthèses digitales pour éviter le comblement des commissures
- orthèses plantaires (semelles orthopédiques) classiques ou  

thermo-formées
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Déroulement du soin 
3. Yeux 
- Dépister une rougeur oculaire ou une photophobie
- Appliquer un collyre ou une pommade 

ophtalmologique à la vitamine A suivant la 
prescription de l’ophtalmologiste

EPIDERMOLYSES BULLEUSES 
HEREDITAIRES

Fin du soin 

- Vérifier avec le patient que les bandes ne sont pas trop 
serrées, qu ’il a la possibilité d’enfiler ses chaussures 
et que la mobilité reste correcte

- Vérifier l’absence de douleur qui peut être un signe 
d ’appel d’une bulle non percée, en particulier sous 
une hyperkératose et  qui nécessitera sa cure 
immédiate.
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Tenue du dossier de soins
- Ordonnances du médecin
- Etat général, poids, état dépressif ou non
- Température
- Résultats mensuels des analyses d’urines par 

bandelettes
- Résultats trimestriels des examens sanguins et 

bactériologiques

EPIDERMOLYSES BULLEUSES 
HEREDITAIRES

Tenue du dossier de soins
- Etat des plaies préoccupantes 

(hyperbourgeonnantes, ne cicatrisant pas, creusées, 
infectées)

- Evaluation des rétractions des membres supérieurs 
et inférieurs

- Notification de tout événement intercurrent (arrêt de 
l’alimentation orale, constipation, etc.).
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Tenue du dossier de soins
- Soins locaux effectués du jour (sous antalgiques ou 

non)
- Bain
- Réfection complète des pansements ou non
- Application de crème antibiotique, dermocorticoïde, 

vaseline
- Prélèvement sanguin et/ou bactériologique en 

attente.
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Relation d’aide thérapeutique et éducation de 
l’entourage

- Elle sera fonction du type d’épidermolyse bulleuse
- Rappeler l’utilité du soin et des règles élémentaires d’hygiène  

corporelle  et  l’hygiène du matériel (nettoyage et 
désinfection de la baignoire).

- Répondre aux questions du patient et de la famille sur les 
suites du soin (suivi et recueil des résultats bactériologiques 
afin de dépister une surinfection qui devra être traitée avec 
des antibiotiques par voie générale)
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Relation d’aide thérapeutique et éducation de
l’entourage
- Alerter le patient et sa famille sur une cassure de la courbe de 

poids, pour que l’apport calorique soit éventuellement réajusté.
- Vérifier que les orthèses pour les mains sont toujours adaptées 

pour la nuit.
- Signaler au médecin traitant la nécessité de la kinésithérapie et 

des orthèses pour les mains
- Proposer un soutien psychologique en cas de symptômes 

dépressifs
- Surveiller les résultats des examens sanguins tous les 3 mois 

et les transmettre au médecin traitant ou au médecin référent.
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Fréquence des pansements

Grands soins
Dans l’idéal 3 fois par semaine
En pratique adapter en fonction de l’état du patient 
et de sa peau avec bain, mais certains patients ne 
veulent pas le bain, l’eau hypotonique fait mal
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Petits soins quotidiens peuvent êtres proposés
dans les formes moins sévères

Atteinte localisée des épidermolyses bulleuses 

dystrophiques ou épidermolyses bulleuses simples

ou simple réfection de pansements souillés entre les 

grands soins.


