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RESUMEN

La Epidermdélisis Ampollosa (EB), comprends un grupo de
enfermedades dermatoldgicas hereditarias caractenzadas por fra-
gilidad mecdnica de la piel resultando en la formacion de ampollas
espontineamente o 3l menor raumas; 23 subtipos han sido recono-
cidos. Un rratamiento odontoldgice especifico a ser ofrecido a los
pacientes no existe, por lo cual, la conducta del odontdlogoe es una
terapia paliativa. Las ampollas dolorosas son frecuentemente en-
contradas en la mucosa bucal, afectando toda la superdicie. En este
trabajo se relata el caso chinico de una paciente portadora de Epi-
dermdilisis Ampollosa Distrdfica Recesiva en lo que se refiere a las
manifestaciones  especificas de fa enfermedad v al abordaje de la
adontopediatria psicoldgica en la conduccidn del ratamicnto bucal

Palabras claves: Epidermilisis Ampollosa, Manifestaciones
orales, Mangjo clinico.

INTRODUCCION

La epidermdlisis ampollosa congénita (EB) representa
un grupo heterogéneo de patologias de cardcler genético
caracterizada por la formacidn espontinea o no, de ampo-
[1as en la regidn cutineo-mucosa, luego de un trawma mini-
mo, como resultado de la fragilidad mecidnica del epitelio®
7, principalmente en dreas de atrito. Mds de 20 sublipos de
esta enfermedad han sido deseriptos ' v son clasificados de
acuerdo con el tipo de padrén genético, distribucidn regio-
nal de las lesiones y apariencia individual de estas, asi como
presencia o no de actividad extracutinea y hallazgos ul-
tracstructurales e mmunohistogquimicos.

La forma distréfica de la enfermedad es la mis debili-
tante por que las ampollas Hevan a la formacion de cicatri-
ces ¥ deformidades de la piel (fusidn de los dedos) ademas
de ser la mids prave ¥ dolorosa. La herencia es autosdmica
dominante o recesiva !

T

ABSTRACT

Epidermolysis bullosa (EB} is a group of genetic hereditary
disorders in which patients frequently present with fragile skin
and mucosal  surfaces that blister following minor trauma; 23
subtypes have been recognized, but their precise pathogenesis and
elivlogy remain obscure, There 15 no treatment for EB, only
patliative therapy. Oral bullae are the most common oral finding
and affect all surfaces. We studied a case of patients with a clinical
subtype of this disease, epidermolysis bullosa dystrophic | and
deseribed the complications encountered when providing managed
surgery Lo a patient exhibiting this condition.,
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ASSIS v ALBUQUERQUE (1988} relataron un caso
de Epidermélisis Ampollosa dominante en o referente a
aspectos clinicos, evolucidn, heredograma v examen histo-
patoldgico. El heredograma sugeria una herencia dominante
por mulacion, que aparecio en esta criatura. Segiin 1os au-
tores, el paciente presentaba cicatrices atréficas permanen-
tes con pérdida total de las ufias de los pies derecho ¢ iz-
gquierdo. Asi mismo, observaron ampollas en la mucosa
bucal, sin comprometer la alimentacion o provocar dista-
gia, En casos como este se debe evitar el calor por que la
formacidn de las ampollas es facilitada en ambientes con
temperaturas elevadas™,

Las formas mads graves de esta enfermedad aparecen al
nacimiento en tanto gue las mds leves surgen mas tardia-
mente; la Epidermdlisis Ampollosa Adquirida ocurre en la
vida adulta y debe ser diferenciada del pénfigo ampolloso,

Es undnime entre los autores que todos los pacientes
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que presentan esta patologia muestran ampollas dolorosas
en la mucosa. En los casos mads graves, la formacion de
cicatrices resulta en anguiloglosia v microstomia. A la vez,
existen relatos esporidicos sobre dientes rudimentarios,
hipoplisicos ¥ una mayor frecuencia de caries. Cabellos
escasos, ufias distrificas o inexistentes y ausencia de papi-
las en la lengua también son relatados 1%,

En los pacientes portadores de Epidermdlisis Ampo-
Hosa la higiene bucal es deficiente debido a la fragilidad de
la mucosa v de las manos. Las lesiones bucales son mis
frecuentes en las formas distrdfica, El trabajo masticatorio
es disminuido con el tiempo debido a la pérdida de las fun-
ciones de los dientes y a la progresiva estenosis esofigica,
requiriendo de una dieta pastosa v liguida. El examen bu-
cal es dificultado por la microstomia en la mayoria de los
pacienles, siendo la exodoncia el tratamiento de eleceidn
para dientes comprometidos y con sintomatologia dolorosa
B 18 14

El tratamiento consiste en evitar traumatismo mecdni-
coen la piel o mucosa y el uso de curativos guimioterapi-
cos es necesano. Los cuidados especiales con los dicntes
i!'l{lhl'_'f't:l'l el usode L'Cpi] los dentales con cerdas extra sunves
¥ de dispositivos con chorros de agua. En funcidn de las
lesiones de la mucosa bucal v esofiigica deben ser utiliza-
das dietas pastosas y son necesarias complementos vitami-
nicos, proteicos v de hierro para combatir la anemia 7, Se
han sugerido corticoides, vitamina E ¢ inmunosupresores
en el tratamiento de esta enfermedad. ' 13,

Algunos de los subtipos son relativamente comunes,
aunque otros son bastante raros como la forma juncional
progresiva, con apenas |8 casos en la literatura. Es impera-
vo que estos nifios sean acompafiados, va que ellos pue-
den presentar obstruccidn de vias aéreas superiores wo di-
SACUSIA.

Segin algunos autores, la epidermélisis ampollosa pue
de ser clasificada® en:

Epidermdlisis ampollosa simple: autosdmica dominan-
te de forma blanda, que puede presentarse en el nacimiento
o después y desaparecer en la pubertad, Afecta dreas suje-
1as a trauma v sus lesiones normalmente retroceden sin de-
jar cicatrices, Las membranas mucosas no son comprome-
tidas ¥ los dientes se presentan normales,

Epidermdlisis ampollosa juncional: autosdmica de
prondstico grave, pudiendo ser letal dentro los dos prime-
ros afios de vida. No presenta fendmenos distréficos, las
ufias pueden estar ausentes o espesadas v pueden existr
lesiones en las mucosas orales, esofigicas v anal.

Epidermalisis ampollosa distrdfica: aulosdmica domi-
nante o recesiva. Considerada la mds grave, siendo la for-
ma recesiva la mids severa v debilitante. Presenta compro-
miso de las mucosas y lesiones que cuando retroceden de-
Jan cicatrices, Esdfago, cavidad nasal, faringe, vagina v el
ano pueden también ser afectados. Los dientes se presentan
con hipoplasia e hipocalcificaciones,

Epidermalisis ampollosa adguirida: auto-inmune y no
genética, cuyas lesiones son inducidas por traumatismos *.

Considerando que la epidermdlisis ampollosa es poco
conocida el presente trabajo tiene por objetivo mostrar las
alteraciones clinicas y buco-dentarias en una paciente por-
ladora de EB Distrofica Recesiva, para que medidas pre-
ventivas sean utilizadas, evitando que tratamientos radica-
les como la exodoncia, sean posteriormente ejecutados.

RELATO DE CASO CLINICO

Presentamos a la paciente TM.M., 16 afos de edad,
sexo Femenino, procedente del interior de Sao Paulo, leu-
coderma, portadora de Epidermdlisis Ampollosa Distrofi-
ca Recesiva, Consultd en ¢l Departamento de Odontope-
diatria de la Facultad de Odontologia de Baury, de la Uni-
versidad de Sao Paulo, para tratamiento odontolégico ale-
gando que ningiin profesional quiso atenderla, Los padres
refataron la presencia de casos semejantes en la familia, La
nifia presentaba ampollas hemorrdgicas en la boca desde Tos
primeres afios de vida. En la evolucion las ampollas apare-
cieron también en la cara, tronco ¥ manos, ademds de distro-
fia ungueal y caries dentaria.

La enfermedad fue diagnosticada y estd siendo tratada
por el médico de la paciente quien estaba siendo asistidaen
¢l Hospital de Base de la misma ciudad. La paciente tenia
uny hermana de 18 afios quien fallecié hace un afio, como
consecuencia de la misma enfermedad.

En ¢l examen clinico la paciente no colabord, se mos-
trid muy desconfiada. El nivel mental de la paciente estaba

el )

Fotos 1- 2. Aspecto de la paciente de frente y perfil
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de acuerdo con la edad, fisicamente aparentaba mucho
menos desarrollada.

En el examen clinico observamos varias ampollas por
todio el cuerpo.

Las ufias de las manos y pies estaban ausentes, mos-
trando alguna deformidad, Al simple toque en los labios
para realizar el examen clinico las ampollas aparecian rdpi-

Fotos 2,3 - 4. Aspecto de la piel del codo y de las manos.
Se pueden observar las secuelas de la cicatrizacién,

damente, La paciente tenia todos los dientes permanentes,
La lengua estaba despapilada y presentaba anquiloglosia*®,
La paciente también presentaba microstomia debido a los
procesos constantes de cicatrizacidn.

Por la dificultad de cepillarse, los dientes estaban en su
mayoria destruidos y con gran cantidad de placa bacteria-
na. La paciente relaté dolor espontdneo que no cesaba con
analgésicos.

En el plan de tratamiento se optd por la exodoncia de
los dientes: 11, 12, 14, 16, 21, 22, 24, 36, 44, 45, 46. Tam-
bién se decidié la restauracidn de los dientes: 13, 15, 25,
26,34, 42, 47,

Anle ¢l plan de tratamiento, la dificullad de manoseo

Fotos 5 - 6 . Aspecto de la cavidad bucal. Se tomé mucho
cuidado al tomar las fotos, por la facilidad con que se
formaba las ampollas (en circulo).

de la boca debido a la microstomia v a la formacidn de
ampollas, 1a nifia rechazd el tratamiento. De esta forma, se
realizd sesiones de condicionamiento conductual para con-
quistar [a confianza de la paciente. Se coloreo la placa bac-
teriana, se orientd el cepillado y enjuagues con fldor. Du-
ranle ¢l mismo periodo, se contactd a la paciente e inler-
consulld sobre el cuadro de salud general de la misma, ade-
mis se evalud con un anestesista, sobre la posibilidad de
anestesia general o sedacion para realizar las restauracio-
nes dentarias, pero el mismo contraindicd ambas, pues la
intubacidn podria causar lesiones debido a la fragilidad del
revestimiento de los drganos internos. Asi, observando que
el riesgo de vida superaba el beneficio del tratamiento odon-
tolégico, y ante el aumento del dolor espontdneo v dificul-
tad para alimentarse, siguiendo las orientaciones médicas,
se opid por realizar ¢l tratamiento sin ningiin medicamenta,

En la primera cirugia fueron extraidos los dientes 11,
12, 21, 22 (incisivos centrales v laterales permanentes su-
periores). Se inicid aplicando el anestésico tdpico ENLA
por 4 minutos. La paciente estaba muy agitada y hablaba
continuamente v durante la anestesia local, la paciente mos-
ird sefiales de desvanecimiento, Luego de pausas ¢ investi-
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gaciones se realizd la exodoncia, En el acto quirdrgico se
tomd todo cuidado para evilar traumas en la mucosa, que
se despegaba con mucha facilidad. No fue necesaria la su-
tura, pues la encia estaba frigil,

Como la paciente era alérgica a fa penicilina, fue medi-
cada con eritromicina, ¢f 8 hs por 7 dias y paracetamol, en
caso de dolor. Luego de dos dias la madre lamé relatando
que la paciente estaba con dolor de estdmago, cilicos y que
no podia alimentarse cormmectamente. La eritromicina se sus-
pendit ¥ se sustiluyd por Aziromicina.

Luego de cinco dias la paciente retornd v se constand
una excelente cicatrizacidn. Luego de cada cirugia se reali-
#4 profilaxis antibidtica con Azitromicina.

Actualmente la pacienie esta bajo control mensual en
la clinica de la FOB-USP, para terminar las restauracio-
nes, control de placa y de las lesiones que eventualmente
aparecen ¢n la mucosa bucal. Se estd evaluando actual-
mente con los médicos tratantes la posibilidad de 1a insta-
lacidn de una placa palatina para reponer la funcion mas-
ticatoria anterior, asi como la estética, por que la nifia re-
clama este aspecto. Pero la misma produciria irritacidn
constanie en la mucosa, lo cual llevaria a la formacion de
nuevas ampollas. En este caso no se realizd el estudio
anatomopatoldgicao.

DISCUSION

La EB progresiva es un raro subtipo de epidermolisis
ampollosa deseripta inicialmente por Gedde-Dahl", La EB
simple ¢ la mids prevalente, en cuanto que la forma juncio-
nal es bastante rara. La forma simple es transmitida de ma-
nera autosGmica dominante; la juncional de forma autosd-
mica recesiva v la distrdfica tieng patrdn varidble® %1%,

Fisiopatoldgicamente es causada por la adhesidn and-
mala entre los componentes del epitelio, lo que puede ocu-
rrir en diferentes niveles, dependiendo del subtipo en cues-
tidm. En la forma juncional, la ruoptura ocurre en la ldmina
licida de la membrana basal y en la distrdfica en la ldmina
densa. Debido a la pequenia eohesidn presenta formacion
de ampollas luego de un trauma minime.

Las primeras manifestaciones generalmente ocurren en
la infancia o adolescencia v son caracterizadas por la for-
macidn de ampollas en la piel, difusas por el cuerpo, prin-
cipalmente donde el desgaste es mayor, como ocurre en
este caso. Con excepcion de la forma distréfica, en esta se
presenta cicatrices. La Distrofia ungucal puede ocurrir en
las formas juncional y distrdfica 451

En estos dos subtipos la cavidad oral es susceptible a
injurias, comao erosiones, ampollas y eventual desnudamien-
to de lalengua, ademds de anquiloglosia y microstomia. La
presencia de lesiones del esmalte dentario es caracteristica
de la forma juncional,

En el caso presentado notamos presencia de lesiones
polimdrficas en la mucosa oral v en la lengua'™, Habia
evidencia de desnudamiento de la lengua y anguiloglosia,

tal vez por tratarse de la forma mds severa de presentacién
o debido a un mayor tiempo de evolucidn,

La afeccidn laringea, usualmente ocurre en los prime-
ros dos afes de vida y puede tener cardcter indolente o se-
vero. Inicialmente se manifiesta como ronguera intermi-
tente ¥ puede llevar a la estenosis laringea, siendo la ra-
queostomia necesaria, pero en este caso las lesiones larin-
geas lipicas no fueron encontradas. Algunos pacientes pue-
den desarrollar lesiones en el tracto digestivo, donde 1a este-
nosis esofdgica o ampollas perianales pueden aparecer **11,

A pesar de las manifestaciones clinicas se planlea el
diagndstico clinico, el mismo solo es confirmado por el
estudio histopatolégico, donde el plano de clivaje indica el
subtipo presentado ™. La BB distréfica muestra a la mi-
crascopia dptica ampollas subepidérmicas y pérdida de las
papilas dérmicas: en la microscopia electrénica, ruplura en
laregidin de ldmina licida, No se encuentran depésitos elec-
trodensos en todos los casos. Los hemidesmosomas pue-
den estar en nidmero disminuido o ausentes ',

En la primera descripcion de esta patologia, por Gedde-
Dahl, ¢l paciente presentaba disacusia neurosensorial v el
autor sugirid que seria parte de un sindrome. Aungue otros
estudios mostraron que la disacusia era una entidad dife-
rente ligada a otro gen, transmitida de forma intimamente
ligada al gen de la epidermdlisis en la poblacién noruega.
Por esto, es importante evaluar la presencia de hipoacusia
en estos pacientes. En nuestro caso, Ia audicidn se presentd
normal.

El tratamiento es multidisciplinario, lamentablemente,
ningtin tipo especifico de terapéutica existe. Se debe evitar
traumas cutines-mucosos; las infecciones secundarias de-
ben ser tratadas con antimicrobianos tpicos y/o sistémicos
¥ la dieta rica en proteinas, hierro y zinc. El seguimiento
odontoldgico es imperativo. El uso de difemilhidantoina v
vitamina E estd basado en estudios en que s¢ sefiala fa inhibi-
cién de la sintesis de coldgeno, pero su uso es controvertido.

Los odontopediatras deben estar familiarizados con esta
patologia en el diagndstico diferencial de lesiones ampo-
llosas de la cavidad oral ¥ vias aéreas superiores. Pero mis
gue nada deben comenzar a familiarizarse con los trata-
mientos multidisciplinarios, aprendiendo a salir del ostra-
cismo que lo caracteriza, abriéndose a nuevas posibilida-
des terapéuticas que acrecientan el hienestar del paciente y
a elevar su calidad de vida.

COMENTARIO FINAL:

El presente caso mostrd la importancia del reconoci-
miento del tipo y gravedad de la patologia sistémica pre-
sentada por la paciente. Debido a la gran dificuliad en ¢l
tratamicnio dentario se debe enfatizar los métodos de pre-
vencion,

En caso que un paciente portador se presente con un
cuadro de caos oral, siempre se debe tener en cuenta que el
tratamiento es multidisciplinanio.
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