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CASO CLINICO

Rehabilitacion bucal bajo anestesia general
en un paciente pediatrico con diagnadstico
de epider malisis bullosa. Reporte de un caso

Oral rehabilitation under general anesthesia of pediatric patient
with diagnosis of epidermolysis bullosa. Clinical case report

Elizabeth X4chitl Garcia Cruz,* Eduardo de la Teja Angeles,® Luis Américo Duran Gutiérrez"

RESUMEN

La epidermolisis bullosa se refiere a un grupo de enfermedades
poco frecuentes de la piel caracterizadas por la apariciéon de Ulceras
y ampollas después de un traumatismo menor o una presién tan-
gencial minima. Se presenta el caso de un menor que fue sometido
a rehabilitacién bucal bajo anestesia general en el Instituto Nacional
de Pediatria, donde se utiliz6 un equipo especial que incluy6 adhe-
sivos con base de algodon, apdésitos de gasas para la colocacion de
los monitores de signos vitales, y emolientes oleicos sobre tejidos
blandos. Con el principal objetivo de evitar la formacion de bullas,
vesiculas y Ulceras, el manejo especifico de la cavidad bucal, los
tejidos periorales e intraorales, y los programas preventivos que de-
ben disefarse para este grupo de pacientes.

ABSTRACT

Epidermolysis bullosa encompasses a group of infrequent skin
diseases characterized by the appearance of ulcers and blisters
after an event of minor trauma of tangential minimal pressure. This
study presents the case of a child treated at the Instituto Nacional
de Pediatria (National Pediatrics Institute). The patient was
subjected to oral rehabilitation under general anesthesia. A specially
tailored team participated; they used devices such as cotton based
adhesives and gauze dressings to place vital signs monitors, as well
as oil emollients on soft tissues. All the aforementioned items were
used with the main objective of avoiding ulcers, blisters or bullae
formation. For this group of patients, specific handling of the oral
cavity as well as tissues within and around the mouth is required.
Tailor made preventive programs must also be designed.
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INTRODUCCION

La epidermdlisis bullosa (EB) es un grupo de en-
fermedades hereditarias, autosémica dominante o
recesiva. Esta caracterizada por la formacién de bul-
las, las cuales se asocian a numerosos defectos in-
cluyendo anormalidades en la estructura quimica de
la queratina como los hemidesmosomas, las fibrillas,
los filamentos y los componentes fisicoquimicos de la
colagena de la piel; afecta a 1:50,000 recién nacidos
vivos.t?

La forma autosémica dominante es la forma mas
severa, caracterizada por la formaciéon de bullas en
piel y mucosas, las cuales forman severas cicatrices
y contracturas. Como resultado puede existir atrofia
de la lengua, microstomia y en algunas ocasiones
anquiloglosia. La alimentacién normal puede causar
ulceraciones severas en la orofaringe; como conse-
cuencia, estos nifios frecuentemente tienen restric-

ciones nutricionales y es frecuente la gastrostomia a
temprana edad.®

CLASIFICACION

Se han identificado distintos tipos de epidermdlisis
bullosa basandose en las caracteristicas clinicas, ge-
néticas e histopatoldgicas con microscopia electréni-
ca, el analisis histoquimico o el estudio molecular de
las proteinas involucradas.
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La microscopia electronica permite clasificarla en
tres grandes grupos: simple, distrofica y de unién. Los
subtipos de la EB se basan en las caracteristicas es-
tructurales, fenotipicas y en la expresion de los antige-
nos de la membrana.

Algunos estudios actuales de genética molecular
han mostrado una variedad de defectos en diferentes
tipos de epidermolisis bullosa.®#

En las formas simples, la separacién se forma por
fracturas debido a mutaciones en los filamentos de
las citoqueratinas 5 y 14, localizadas en la porcion
inferior de los queratinocitos basales de la epidermis.
En las formas de unién, debido a mutaciones en la
lamina 5, la ampolla se localiza en la lamina licida
de la membrana basal epidermoide. Finalmente, las
formas distroficas son por mutaciones en el colageno
tipo VII que forma las fibrillas de anclaje de la subla-
mina densa.

Es imposible diferenciar al nacimiento el subtipo de
epidermdlisis, pues las tres formas muestran las mis-
mas caracteristicas.*®

MANIFESTACIONES CLINICAS

Las caracteristicas clinicas varian considerable-
mente y pueden incluir cicatrices, erosiones, milia,
vesiculas, tejido de granulacion, pigmentaciones, alo-
pecia cicatrizal y ausencia o atrofia de la ufias. Las
caracteristicas cutaneas puede incluir: ojos, dientes,
mucosa oral, eséfago, tracto gastrointestinal, ano,
tracto genitourinario y sistema musculo esquelético.
En general, los subtipos especificos de EB pueden
tener una combinacion de caracteristicas cutaneas y
extracutaneas.®’

Epidermdlisis distréfica. Puede tener una heren-
cia autosomica recesiva o dominante; presenta lesio-
nes ampollares que se ubican entre la lamina densa
y el estrato dérmico de la piel y por lo tanto la sepa-
racion es subdérmica bajo la membrana basal por la
rotura de las fibras de anclaje. Esto genera cambios
en el colageno tipo VII, que es una de las presen-
taciones clinicas mas severas, en la que se puede
observar cicatrices en la piel'y mucosas, vesiculas
y cicatrices en el eséfago, las cuales pueden causar
estenosis secundaria. Las ampollas generalizadas
en la piel y mucosas pueden provocar retracciéon de
la piel palmar de las manos y pies, lo que se conoce
como pseudosindactilia, la cual es producida por ve-
siculas y Ulceras cruentas de repeticion en manos y
pies. Es frecuente observar la aparicion de lesiones
de carcinoma espinocelular en las cicatrices de los
pacientes con EB distrofica que ocasiona la muerte
(Cuadro I).®

TRATAMIENTO

La epidermolisis bullosa compromete a multiples
organos y sistemas, y se requiere de un equipo multi-
disciplinario para su manejo; esto incluye a pediatras,
dermatdlogos, enfermeras, nutri6logos, genetistas,
cirujanos ortopedistas, cirujanos plasticos, estomato-
logos pediatras, etcétera.

El tratamiento consiste en la aplicacion de cuidados
paliativos utilizando cremas topicas, hidratantes, anti-
bidticos tépicos, suplementos alimenticios a base de
hierro, zinc, principalmente en aquellos nifios que tie-
nen anemia, y la preparacion de liquidos con alta can-
tidad de proteinas y calorias que ayudan mejorar el
desarrollo del nifio. La intervencion quirargica ayuda a
corregir las deformidades de los dedos, y la estenosis
esofagica. El objetivo final del tratamiento es ayudar al
paciente a tener una calidad de vida superior ya que
la enfermedad no tiene tratamiento curativo, solo sin-
tomatico.*”

CARACTERISTICASESTOMATOLOGICAS

Las caracteristicas clinicas varian de acuerdo al
tipo de EB; en la mitad de la formas de EB se presen-
tan lesiones orales, como vesiculas que rapidamente
desaparecen sin dejar cicatrices. En los casos mas
severos se observan Ulceras, microstomia, oblitera-
cion del vestibulo oral y anquiloglosia. En el caso de
EB distréfica es frecuente encontrar un tipo de cancer
de células escamosas en lengua.

Es frecuente observar que dependiendo del sub-
tipo de epidermdlisis, otras manifestaciones como
las que se presentan en la epidermolisis de union,
en la que presentan hipoplasias del esmalte y ca-
ries rampante, esta Ultima es atribuida a la reten-
cion prolongada de los alimentos en la cavidad bu-
cal y a los cambios en la calidad y cantidad de la
saliva.®

En un estudio comparativo de la microflora que pre-
sentan los nifios con EB distréfica y un grupo control,
no se encontraron cambios importantes; sin embargo,
se observé un aumento en la prevalencia de caries, la
cual se asoci¢ a la dificultad que existe para realizar
una adecuada higiene oral, por lo recomiendan el uso
de suplementos de fluoruro y enjuagues de clorhexidi-
na al 0.2% para facilitar la higiene.®>1°

La maduracion dental en nifios con EB segun un
estudio comparativo realizado por el Dr. Koskara re-
fiere una variacion de 2 afios 8 meses a 3 afios, con
respecto al grupo control, concluyendo que en los
nifios con EB hay un retraso en el crecimiento y ma-
duracién dental.1012
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Cuadro I. Diagnostico y clasificacion de la epidermdlisis bullosa.
Caracteristicas Caracteristicas
dominantes recesivas
Caracteristicas Simple Simple Distréfica Distréfica Unién tipo
fenotipicas Tipo Koebner Tipo Weber- Tipo Cockayne- letal o Herlitz
Cockayne Tounaine
Edad de Neonatal Primera década Neonatal Nacimiento Nacimiento
aparicion
Bullas orales Algunas No Raro Si Si
Defectos No No No Si Si
dentales
Defectos Raro Raro Si Si Si
en ufias
Cicatrizaciones No No Si No Si
Lesiones Generalizado Manos y pies Generalizado Generalizadas Generalizadas
localizadas
Sitio primario Lamina basal Epidermis Dermis papilar Lamina Lamina lucida
de la formacion densa
de bulla

MANEJO ESTOMATOLOGICO

El manejo de las restauraciones y las extracciones
dentales generalmente siguen una variedad de proto-
colos de anestesia ya establecidos en donde el princi-
pal objetivo es evitar el trauma a la piel y a la mucosa
oral realizando un interrogatorio, guiado por el subtipo
de enfermedad, sus complicaciones, el estado nutricio-
nal, la presencia de infecciones, microstomia u oblite-
racion del vestibulo, el estado de las estructuras eso-
fagicas, etc.

El manejo anestésico sigue diversos parametros,
segun el Guidelines for Anesthetic Management of epi-
dermolisis Bullosa de la Universidad de Stanfort.*?4

PRINCIPIOS GENERALES PARA EL MANEJO

Evitar realizar presion excesiva a la piel, para ello
se sugiere la utilizacién de equipo especial que con-
tenga adhesivos con base de algodén natural que
permitan retirarse suavemente (Webrill MR.), mufie-

queras elasticas con adhesivos de velcro (Ace Wrap
MR.), micropore libre de latex (Koban MR. tape), Lu-
briderm MR., bandas elasticas de nylon y/o algodén
(Surg-o-flex MR.) y electrodos adhesivos.

Antes del procedimiento, la piel se cubre con apési-
tos a base de algodon o gasas, para la colocacion de
los adhesivos. Se recomienda lubricar los instrumen-
tos de uso especifico del anestesiblogo, tales como el
laringoscopio, la mascara de oxigeno, y la sonda de
intubacion con emolientes oleicos como la vaselina.

Para la monitorizacion de los signos se deben colocar
electrodos cubiertos con una banda adhesiva suave. El
oximetro se coloca alrededor de la palma previa coloca-
cion de una mufiequera elastica con adhesivos de velcro
o también se pueden utilizar oximetros con clip.*>1®

CASO CLiNICO
Se traté de un paciente masculino de 3 afios de

edad con diagndstico de epidermdlisis bullosa de tipo
distrdfica, el cual se present6 al servicio de estomato-
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logia pediatrica del Instituto Nacional de Pediatria, para
valorar la presencia de multiples procesos cariosos. Ini-
ci6 su padecimiento al nacimiento, presentado lesiones
vesiculobullosas en tercio proximal de la pierna dere-
cha con liquido de color rojizo que dejaban cicatrices;
posteriormente presento lesiones vesiculobullosas en
manos, dedos y en cavidad oral, por lo que se diagnos-
ticd como epidermdlisis bullosa de tipo distrofica.

Por los antecedentes heredo familiares, el paciente
se reporté como un caso aislado y unico en la familia.
En la examinacion fisica presentdé mdultiples lesiones
en miembros inferiores con cicatrices en el miembro
inferior derecho. En el examen bucal revel6 una den-
ticién temporal completa, con caries que abarcaban el
esmalte y la dentina, secundarias a uso prolongado
del biberdn, a la dificultad para llevar a cabo el cepilla-
do dental y a una dieta blanda rica en carbohidratos.

Extraoralmente se evalu6 una apertura bucal limita-
da, secundaria a la presencia de microstomia, conse-
cuencia esto, de antiguas cicatrices.

Intraoralmente se observé gran cantidad de pla-
ca dentobacteriana y gingivitis localizada en la encia
insertada de 6rganos dentarios anteriores superio-
res. Debido a la extension de las lesiones cariosas,
la edad del paciente y a la dificultad del manejo de
conducta se programd para rehabilitacién bucal bajo
anestesia general.

TRANSOPERATORIO

Se utilizé 6xido nitroso como inductor, por medio de
la mascarilla a la cual se le coloco vaselina alrededor
para evitar realizar presion sobre la piel. Para realizar
la colocacion de los electrodos se utilizé vaselina para
no dificultar su desprendimiento, fijandose con cinta
micropore.

Para fijar la via periférica se utilizaron parches
Duo-Derm MR y se coloco al paciente en una base
de algoddn debajo de su cuerpo; los ojos fueron pro-
tegidos con vaselina y cinta de micropore. La intuba-
cion nasotraqueal fue fijada en una base cubierta con
gasa y cinta adhesiva. Para el manejo de la cavidad
bucal se colocé vaselina en las comisuras labiales
(Figuras 1 a 3).

Debido a la falta de erupcién completa de los se-
gundos molares temporales se decidio trabajar sin el
uso de aislamiento absoluto, colocando previamente
la gasa retrofaringea, evitando la extension excesiva
de la mucosa.

Se realizaron coronas de acero cromo en primeros
molares temporales 84 y 74 respectivamente, previa
pulpotomia; se realizd una corona de acero cromo en
el érgano dentario 52, se coloco resina y sellador en

los 6rganos dentarios 75, 85, 64, 54, y sellador de fo-
setas y fisuras en los érganos dentarios 65y 75. Se
infiltré lidocaina al 2% con epinefrina en los incisivos
anteriores superiores y se extrajeron dichos 6rganos
dentarios; se utilizd gelfoam como hemostatico.

Figura 1. Se colocaron apdsitos a base de gasa y algodon
previa a la adhesion de los aditamentos para la anestesia
general.

Figura 2. Se lubricaron los tejidos periorales para evitar la
tensién excesiva de los tejidos.

Figura 3. Se realiz6 la rehabilitacion bucal sin dique debido
a la falta de erupcion de los molares temporales.
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CUIDADOSPOSTOPERATORIOSY SEGUIMIENTO

Para completar el procedimiento la cavidad oral fue
cuidadosamente aseada y se retiré la gasa retrofarin-
gea. Al evaluar la cavidad oral se observaron multiples
vesiculas y Ulceras en mucosa yugal, punta y dorso
de lengua (Figuras 4 y 5). Se realizd la extubacién con
éxito; el anestesidlogo le administré una dosis Unica
de dexametasona (2 mg), ranitidina (30 mg) y metro-
clopramida (3 mg), respectivamente.

Se retiraron los parches con vaselina sin encontrar
ninguna lesidn causada sobre la piel por el procedi-
miento anestésico. El paciente fue trasladado por el
equipo de enfermeras a la sala de recuperaciéon donde
recibioé apoyo de oxigeno suplementario.

Una hora treinta minutos posteriores al procedi-
miento, el paciente fue evaluado y dado de alta por
el anestesiologo pediatra con sus familiares en ade-
cuadas condiciones. Nosotros indicamos cuidados en

Figura 4. En el postoperatorio se observaron vesiculas, Ul-
ceras y una zona depapilada.

Figura 5. En el control a 15 dias, se observo una mejoria de
las lesiones en boca con un buen control de higiene.

casa, la higiene y el tipo de alimentacion. El paciente
acudi6 8 dias después refiriendo ligera molestia en la
cavidad oral por las multiples ulceras infringidas en el
procedimiento quirdrgico. Se revis6 30 dias después
encontrando al paciente con mejor higiene y sin pre-
sencia de Ulceras.

DISCUSION

La epidermdlisis bullosa es un desorden que impli-
ca cuidados para su atencion integral, la rehabilitacion
bucal bajo anestesia general implica vigilar el manejo
de los tejidos circundantes asi como de las mucosas
gue involucran.

El éxito de la rehabilitacion se basa en el conoci-
miento preciso de los cuidados preoperatorios, tran-
soperatorios y posoperatorios basandose en una guia
para el manejo anestésico de estos pacientes que nos
propone El Children’s Hospital de Louisiana y el pro-
grama de la academia de odontopediatria de pacien-
tes con cuidados especiales. Los diferentes autores
nos indican el uso de emolientes (Lubridem, Eucerin,
MR), parches adhesivos (Duoderm MR) con lo que
se minimiza el trauma a la piel.

Es importante proteger la mucosa oral con el uso
de dique de hule, para evitar el dafio excesivo de di-
cho tejido, protegiéndolo de la canula de succion, el
«flush» de la pieza de alta, y la retraccion del tejido
especializado. La previa colocacién de emolientes
oleicos en piel de labios y comisuras antes del pro-
cedimiento es necesaria para evitar la formacién de
lesiones periorales que condicionen la formacion de
cicatrices.

CONCLUSIONES

El manejo de este grupo de pacientes es especifico
porque involucra a dermat6logos, genetistas, aneste-
siologos, cirujanos pediatricos, estomatélogos pedia-
tras, entre muchos otros profesionistas de la salud.

La cavidad bucal especificamente sufre cambios im-
portantes de los tejidos blandos que dificultan una ade-
cuada higiene oral y una dieta balanceada; colocando
a estos pacientes en un riesgo alto de padecer caries.

La academia americana de odontopediatria re-
comienda disefiar programas de prevencion para la
salud dental tanto en el consultorio como en casa,
ejemplo de este tenemos el dental home o cuidados
dentales en casa que se basa en una monitorizacion
por un periodo de 12 meses, en los cuales debe incluir
la comprension de las enfermedades bucales, habitos
orales, traumatismos dentales, consejos dietéticos,
etc. que incluye visitas periddicas al consultorio. Con
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los que aseguraremos una prevencién especifica y
una vigilancia estrecha de la salud bucal, de los teji-
dos intraorales y extraorales de este grupo de pacien-
tes.?
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