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La peau saine
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• Pathologie génétique, rare

X

La peau saineEpidermolyse bulleuse
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Epidermolyse bulleuse

, rare



X

Epidermolyse bulleuse

Fragilité épidermique formation bulles intradermiques
Peau « aile de papillon »



Un système de fixation complexe

Atteinte dépend des formes génétiques et de l’atteinte muqueuse



Complications de l’épidermolyse bulleuse
• Douleurs, prurit, Surinfection

• Dénutrition/Atteinte oesophagienne/buccodentaire
• Atteinte laryngée
• Atteinte ophtalmologiques(cornée, conjonctive, paupière)

• ostéoporose, retard pubertaire
• Atteinte musculosquelettique dans les formes sévèreshandicap
• Cancer

• Retentissement psychologique, familal, social



Traitement des épidermolyses bulleuses (1)

• Pas de tt curatif
• Prise en charge pluridisciplinaire

• Accompagner au mieux les patients dans les soins cutanés quotidiens
- favoriser une cicatrisation rapide et de qualité
- Limiter la douleur liée aux plaies et au soin
- Limiter et traiter les surinfections
- protéger les zones non atteintes des traumatismes/frottement



Traitement des épidermolyses bulleuses (2)

• Prévenir, dépister, traiter au plus tôt les complications
Surveillance Fonctionnelle et Carcinologique

• Autonomiser le patient et sa famille

• Permettre d’accéder aux thérapeutiques innovantes



Thérapie génique
Epidermolyse bulleuse dystrophique
avec déficit complet en collagène 7
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Comment ça marche?
COL 7

mis dans un 
vecteur

Appliqué

suspension de thérapie génique
Beremagene geperpavec-svdt= Vyjuvek ou le B-Vec

Agé de plus de 6 mois.
EDB avec mutation col7A1
 Absence d'autres traitements expérimentaux.
 L’hygiène rigoureuse, notamment lors de la détersion des plaies 
par les bains.. 



• Publication en décembre 2022
• Aspects réglementaires du médicament

• FDA mai 2023
• Accès compassionnel janvier 2024 en France
• Autorisation accès précoce en septembre 2024 en France

• Aspects techniques: 
• conservation du gel : au congélateur 
• stable 7 jours entre + 2°C et + 8°C une fois décongelé.

• Comment faire arriver le traitement jusqu’au patient?



Partenariat HDJ dermatologie Necker/HAD APHP

• Septembre 2024

• Collaboration entre
• Pharmaciens: transfert du produit Mise en place du circuit du Vyjuvek
• Infirmiers: transfert de compétence technique
• Médecins: transfert du savoir et du patient

• 1 er enfant accueilli en HAD le 6 décembre 2024.
• 7 enfants traités suivis à Necker, +/- 20 en France.
• File active actuelle de 5 enfants recevant du Vyjuvek.



Circuit pharmacie

-Vérification
-Colisage
-Livraison 
du colis

Préparation

PUI de Nck PUI HAD:
ULC Cochin

DOMICILE
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1 HDJ NECKER

Transfert de compétence infirmier

6 secteurs HAD



Transfert de compétence infirmier

• Equation du soin complexe

• Assister en HDJ au soin
• Vidéo
• Protocole de soin
• Groupe de référents

• sur chaque secteur
• S’appuyer sur référents « plaies

Thérapie génique
+ soin technique 
+ parent expert

PAS FACILE
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Parcours d’un nouveau patient:
de l’HDJ à l’HDJ-AD

• A la mise en place du traitement
• Après accord de la famille.
• Demande HAD 

• Initiation du traitement  
• en HDJ Necker
• en présence de la coordinatrice HAD +/- IPDE. 
• Evaluation médicale et choix de la plaie cible.



Une semaine avec le Vyjuvek en HAD

Lundi:
 Tableau 

prévisionnel
à la PUI.

Mardi:
 Récupérer des 

photos
 Evolution 

clinique

Mercredi:
 Lien avec 

dermato
 Validation 

posologie par 
patient

Jeudi:
 Préparation à la 

PUI de Nck.
 Transfert à l'ULC

 Vérification
 colisage

 Livraison du colis 
au domicile

Vendredi:
 Photos
 Administration 

du traitement



Réalisation du soin au domicile

Application du 
VYJUVEK directement sur 

la peau

Pansement type Mepilex EM, recouvert d’un 
film alimentaire

Application sous 
forme de gouttelettes
Sur les plaies à vifs
ou bulles perçées

Bain effectué par les parents + prémédication
Photos des plaies
Préparation du matériel pour le soin



Traçabilité (Parents + IPDE)

Les pansements sont retirés par les familles après 24 heures

Elimination des déchets selon la procédure

Procédure destinée aux familles

Réalisation du soin au domicile



Evolution patient 1

1ère séance le 24/01/25 2nd séance le 05/02/25 5ème séance le 25/02



Evolution de la plaie patient 2 

1ère séance 07/03/25 3 ème séance 19/03/25 7 ème séance 16/04/25



VYJUVEK + HAD ?

• Faciliter l’accès à une thérapeutique innovante au patient 

• Pour l’HAD
• Thérapie génique qui s’appelle VYJUVEK
• Nouveau partenariat à construire
• Temps, investissement, adaptabilité



Merci de votre attention
Des questions?


