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Protocolo de atencion odontoldgica en niiios con Epidermélisis Ampollar

Resumen

La atencién odontolégica de los nifios con Epi-
dermdlisis ampollar (EA) o bullosa (EB) son un
inmenso desafio para la préctica odontolégica
ya que se trata de un grupo de trastornos he-
reditarios que manifiestan aparicién de ampo-
llas en piel y mucosas al roce o suave trauma.

Presentan multiples manifestaciones orofaciales
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que requieren de un protocolo de atencién inter-
disciplinaria especifico que comprenda un alto
componente preventivo. Se describirédn los prin-
cipales items del mismo y las posibilidades de

rehabilitacién bucal integral personalizada.

Palabras clave: epidermdlisis bullosa, ampollas,
interdisciplina, prevencién bucal, tratamiento

rehabilitador.

Protocolo de atendimento odontoldgico para criancas com epidermoélise
bolhosa

Resumo

A atencdo odontoldgica de criancas com Epi-
dermolise bolhosa (EB) é um grande desa-
fio para a prética odontolégica ja que é um
grupo de doencas hereditdrias que se mani-
festam pelo aparecimento de bolhas na pele
e mucosas causadas por friccdo ou trauma

leve. Apresentam mdltiplas manifestacoes

Review article

orofaciais que requerem um protocolo de
atencgdo interdisciplinar especifico que inclua
um grande componente preventivo. Serdo
descritos os principais pontos do mesmo e as
possibilidades de reabilitacdo bucal integral

individualizada.

Palavras-chave: epidermdlise bolhosa, bolhas,

a prevengdo oral.

Dental care protocol for children with epidermolysis bullosa

Summary

Dental care for children with epidermolysis bu-

llosa (EB) is an immense challenge for dental

practice as it is a group of inherited disorders
that manifest blistering of skin and mucous

membranes due to soft brush or trauma. They
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have multiple orofacial manifestations requi-
ring a specific interdisciplinary treatment proto-
col that includes a high preventive component.
The most important items will be described and
the possibilities of personalized comprehensive
oral rehabilitation.

Key words: epidermolysis bullosa, blisters, in-
terdisciplinary team, oral prevention, rehabilita-

tion treatment.

Introduccion

La epidermdlisis ampollar (EA) o bullosa (EB)
es un grupo de enfermedades de la piel poco
frecuentes de origen genético (Grafico 2) que se
caracterizan por una fragilidad epitelial que su-
pone la formacién de ampollas y vesiculas en la
piel y en las mucosas (boca, esé6fago, faringe, es-
tomago, intestino, vias respiratorias y urinarias,
parpados y cérnea). Suelen ser llamados “nifios
mariposa” por la fragilidad de piel similar a las
alas de las mismas, “bebés de algodén” y en

Sudamérica “nifios con piel de cristal”.

La prevalencia es de 1 cada 17000 nacidos vivos,
no muestra predileccién por raza ni etnia (1) y

afecta a ambos sexos por igual.

Es una condicién que es siempre dolorosa, con

frecuencia provoca discapacidad severa y po-

Grifico 1. Marincovic.

tencialmente mortal y, en sus formas mds gra-

ves, mortales en la infancia. (1-2)

La clasificacién es compleja y los primeros in-
tentos se hicieron basdndose en observaciones
clinicas y genéticas. En la actualidad el diagnds-
tico especifico se hace comtinmente por estudio
histopatolégico con microscopia electrénica de
transmisién, complementado con microscopia
convencional, andlisis histoquimico y estudio
molecular de los genes de las proteinas involu-
cradas. (2)

Descripcion

Actualmente existen tres tipos principales de la
enfermedad reconocida, y estos se definen por
la profundidad en la piel en la que se produce la

formacién de ampollas (Grafico 1).

Epidermolisis ampollar simple (EAS)

Las ampollas se forman por la desintegracién de
las células de las membranas basal y suprabasal
y la separacién es intraepidérmica. El desarro-
llo del pelo, dientes y ufias puede ser normal.

Las ampollas aparecen durante el primer afio de
e
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vida y ocasionalmente estdn presentes al naci-
miento, son inducidas por pequefios traumas y
en los nifios pequefios se ven principalmente en

la espalda, manos y piernas. (3)

Epidermolisis ampollar de la union
(EAU)

Se presenta con ampollas que se forman dentro
de la ldmina ldcida, por falla en los hemidesmo-
somas, Esta variedad puede afectar las mucosas
oculares, cavidad bucal, via urinaria, eséfago y
faringe, al igual que las ufias. En esta forma de
EB, existe una variedad potencialmente letal,

llamada EB de la unién tipo Herlitz. (4)

Epidermolisis ampollar distréfica (EAD)

Presenta lesiones ampollares que se ubican en-
tre la ldmina densa y el estrato dérmico de la
piel. Por tanto, la separacion es subepidérmica,
bajo la membrana basal, por rotura de las fibras
de anclaje. La EB distréfica recesiva es una de
las presentaciones clinicas mds severas, en la

que se pueden observar cicatrices en la piel y
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mucosas, vesiculas y cicatrices en el eséfago, el
que puede presentar estenosis secundaria. Las
ampollas generalizadas en la piel y mucosas
pueden provocar retracciéon de la piel palmar
de las manos y pies (7) Este fenémeno llamado
pseudosindactilia, es producido por vesiculas y
dlceras cruentas a repeticién en manos y pies,
las que al cicatrizar dejan lesiones fibrosas que
posteriormente se retraen y traccionan las zonas
de los pliegues de los dedos, pudiendo incluso

llegar a la reabsorcién del hueso.

Sindrome de Kindler (SK), considerado hace
poco como el cuarto tipo de EA (6) caracterizado
por la formacién de ampollas en distintos nive-

les, fotosensibilidad y poiquilodermia.

Los estudios (Prof. John McGrath) que se estdn
llevando a cabo se basan en que la EB esta cau-
sada por defectos en una o mds de las protei-
nas que componen la piel. Estas proteinas estan
defectuosas porque los genes que las codifican

tienen errores en el cédigo.

Existen por tanto 3 tipos principales de EB, y 10

genes que codifican las proteinas de la piel:

TIPOS DE EA | Numero de Subtipos | Herencia de subtipos Genes afectados
EAS Aprox 12 subtipos Dominante o recesiva Queratina 5,14, Plectina
EAU Aprox 6 subtipos recesiva Colageno XVII, Integrina, Laminina
EAD Aprox 13 subtipos Dominante o recesiva Coléageno VII

Existe también una forma adquirida de EA que
se presenta en la cuarta o quinta década de la
vida y se debe a la produccién de autoanticuer-

pos IgG contra el coldgeno VII (6).

A su vez, estos tipos, segin el gen alterado y

en consecuencia la proteina que esté alterada o

deficitaria tendrédn distintas formas de presenta-
cién, severidad, extensién o compromiso extra-
cutdneo dando lugar a los diferentes subtipos,
mas de 33 desde los mas leves hasta los mas
severos que dificultan la deambulacién. Se ha
establecido una nueva clasificacién (3-8) depen-
diendo del tipo genético.
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Prondstico

La EA presenta una gran variabilidad en su se-
veridad. Los pacientes con las formas més leves
pueden tener periodos de discapacidad tempo-
ral, pero pueden llevar vidas normales. Las for-
mas mads severas de EB pueden ser devastadoras
fisica y emocionalmente, con la consecuencia de
que el paciente esté totalmente inhabilitado y

con discapacidad permanente.

Caracteristicas clinicas

Cutdneas

Ampollas - erosiones - cambios de pigmentacion
- alopecia cicatrizal - ausencia o distrofia de ufias
- piel de aspecto transparente y brillante pseu-
dosindactilia - dreas de tejido de granulacién en
la zona perioral, cambios de pigmentacién.

Extracutdneas

Estenosis a nivel del esé6fago y la laringe, anemia,
retardo del crecimiento e injurias a nivel de las
mucosas orales, conjuntivales y cornéales y ma-
yor riesgo de carcinoma espino celular (CEC).

Las vesiculas y ulceraciones se pueden infectar
evolucionando ocasionalmente a celulitis o sep-
ticemia. Cicatrices extensas, algunas con fené-
menos de retraccién.

A nivel del es6fago se observan mayoritaria-
mente en la variedad de Epidermdlisis ampollar
distréfica recesiva EADR, en forma de estenosis,
las cuales pueden llegar a imposibilitar el paso

de los alimentos.

Anemia

Es comiin observar anemia crénica severa mul-
tifactorial en pacientes con la variedad EAU-H
y EADR-HS. Se presume que seria multifactorial

debido a una ingesta inadecuada, mala absorcién
secundaria, desnutricién crénica y pérdida créni-
ca de hierro. Esta pérdida de hierro estaria dada
por el sangrado crénico de erosiones y ulceracio-
nes y a un estado inflamatorio crénico similar a la

anemiadescrita en las enfermedades crénicas. (9)

Complicaciones cardioldgicas:

Cardiomiopatia

Figura 2.

Figura 3. Manos.



Figura 5. Ampollas Figura 6.

en la lengua.

Manifestaciones bucales (10 -12)
¢ Ampollas intraorales.

* Microstomia.

* Anquiloglosia.

* Tendencia a transformacién maligna de las

lesiones.

Dentarias

¢ Hipoplasia de esmalte.

¢ Caries rampante.

e Hipo o anodoncia (++ subtipo letal).

¢ Hipercementosis.

Figura 8. Caries.

Figura 9. Hipoplasias caries.
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Figura 7. Anquilosis.

Tratamiento General

El cuidado de un paciente con E.B. requiere, ade-
mas de los cuidados dermatolégicos, de un equipo
multidisciplinario conformado por neonatélogos,
pediatras, gastroenterélogos, odontdlogos, tera-
pistas ocupacionales, kinesi6logos, nutricionistas,
traumato6logos, cirujanos pldsticos, endoscopistas,

Hemat6logos, odont6logos y psicélogos (11).
Diariamente debe realizarse lo siguiente:

* Higienizar las heridas.

¢ Drenar las ampollas.

e Vendar en forma adecuada (proteccion).
® Prevenir infecciones.

e Promover una buena nutricién e hidratacién.

Figura 10.
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Enfoque para la atencion odontoldgica

Protocolo de atencién odontolégica

¢ Paciente de alto riesgo médico. Coordina-
cién con el equipo de salud a fin de evaluar
procedimientos odontolégicos y conducta a
seguir de acuerdo al estado general. Deriva-
cién temprana para atencién odontolégica

preventiva.

* Manejo apropiado de la conducta del nifio,
motivacién para facilitar la situacién odon-
toldgica (13).

¢ Procedimientos que eviten aparicién de am-
pollas (Minimizar dafios mediante lubrica-
cién) Envaselinar los labios y por lo general
también se recomienda envaselinar el ins-
trumental de examen. Antes de terminar la
atencién dental es importante revisar si se
formaron ampollas, si existiesen se deben

punzar con aguja estéril.

e Las practicas que implican extracciones y
tratamiento periodontal se realizan con con-

trol de Hematologia.

* Necesidad prioritaria de controlar la infec-

cién bucal.

¢ Tratamiento dental con alto contenido Pre-
ventivo por Riesgo cariogénico aumentado
aplicar fldor tépico en forma de barniz o gel.
Es por eso que el control periédico, cada 3 a

6 meses.

¢ Control mecénico de biofilm: adaptacién de

cepillos dentales.

- Control quimico de biofilm - Indica-
cién de clorhexidine 0,12 a 1% y pasta
remineralizante con Recaldent. Indica-

cién de Fluor N-buches sin alcohol).

e Asesoramiento higiénico-dietético.

* Priorizar la Atencién ambulatoria que inclu-
ya todas las especialidades odontolégicas
(14-16-17).

Es necesaria la capacitacion del odontopediatra
interactuando con el resto del equipo de salud,
siguiendo el lineamento marcado por guias in-
ternacionales de manejo dental de pacientes con
EA. (15)

Situacion clinica

Paciente femenina, 11 afios. Diagnéstico: Epi-

dermolisis Ampollar distréfica recesiva.

Rehabilitacién integral que requiere protesis en
atencién ambulatoria, dedicando multiples se-
siones de motivacién y realizando el tratamien-

to con extrema delicadeza.

Requirié supervisién hematolégica por anemia

crénica en las sesiones de extracciones dentarias.
Examen clinico de cavidad bucal:

* DPresencia de ampollas en carrillos, piso de

boca, lengua y rebordes alveolares.

¢ Disminucién de apertura bucal.

* Anquiloglosia.

Figura 11. Policaries.
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Figura 12. Cepillado. Figura 13. Endodoncia. Figura 14. Extracciones.

* Presencia de abundante placa bacteriana.

e (aries penetrantes 13, 12, 11, 21, 22, 23, 33,
32,31,41, 42, 43, 15, 14, 24, 25.

e Caries NP 16, 27, 36, 35, 34, 44, 45, 46.

Figura 16. Prétesis bordes romos. Figura 17. Rehabilitacion Figura 18. Vinculo odontopediatra,
integral. nifia y familia.
Conclusion real importancia en la atencién odontopedidtrica

de pacientes con EA, la que debe estar a cargo no
Esta poblacion de nifios padece de dolor crénico  s6lo del odontélogo, si no de todo el equipo in-
debido a las manifestaciones propias de suenfer-  terdisciplinario de salud. La salud es un derecho
medad. Es muy dificili lograr una aceptable cali-  y estos nifios merecen la major calidad de odon-

dad de vida El concepto de prevencién adquiere  tologia que el odontopediatra debe brindarle.
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