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Epidermdlisis bulosa distrofica recesiva
en mujer embarazada. Reporte de caso

Recessive dystrophic epidermolysis bullosa in
pregnant women. Case report.

Francisco lIbargliengoitia-Ochoa,’ Josefina Lira-Plascencia,? Ana Canuto,® Maria
Fernanda Lopez-Torres*

La epidermdlisis bulosa engloba a un grupo de enfermedades carac-
terizadas por una fragilidad extrema de la piel y membranas mucosas, consecuencia de
la formacién de ampollas posterior a un traumatismo minimo. Hay tres tipos principales
de epidermdlisis. Se comunica el caso para hacer notar las implicaciones del cuidado
al momento del nacimiento, y las consideraciones anestésicas.

Paciente de 25 afios en su segundo embarazo con epidermdlisis
bulosa distrofica recesiva. El nacimiento fue electivo mediante cesarea, con anestesia
regional.

Debe tenerse especial cuidado durante las intervenciones terapéu-
ticas a fin de evitar la formacién de bulas o exacerbar las existentes. Las fuerzas de
friccion son mas dafiinas que las de compresién. La planeacién multidisciplinaria es
necesaria para un desenlace sin complicaciones.

Epidermdlisis bulosa; recesiva; embarazo; cesérea; anestesia.

Epidermolysis bullosa encompasses a group of diseases characterized
by extreme fragility of the skin and mucous membranes, resulting in the formation of
blisters after minimal trauma; There are three main types of epidermolysis. The case
is presented to highlight the implications of care both at the time of birth, as well as
anesthetic considerations.

A 25-year-old patient in her second pregnancy with recessive
dystrophic epidermolysis bullosa. The birth was elective by caesarean section under
regional anesthesia.

Special care must be taken during therapeutic interventions to
avoid the formation of bullae or exacerbate those already present. Friction forces are
more damaging than compression forces. Multidisciplinary planning is necessary for
a smooth outcome.

Epidermolysis bullosa; Recessive; Pregnancy; Cesarean section; Anes-
thesia.
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INTRODUCCION

La epidermdlisis bulosa es una enfermedad der-
matolégica caracterizada por un incremento en
la tendencia a la aparicion de ampollas (bulas) de
forma espontanea o después de un traumatismo
mecdanico minimo."'

La epidermdlisis bulosa distréfica recesiva es un
padecimiento hereditario severo consecuencia
de una produccién anormal de colagena tipo
VII que condiciona fragilidad, ampollamiento y
formacién de escaras en la piel y otras superficies
epiteliales. De forma cldsica se manifiesta desde
el nacimiento; las lesiones se curan lentamente,
con cicatrices atréficas que, con el tiempo, pue-
den resultar en microstomia, fusion de los dedos
y contracturas de flexién en las articulaciones de
las rodillas, codos, mufecas y caderas. De forma
agregada, a la piel y el sistema musculo-esque-
lético los ojos, la cavidad oral, dientes, corazon,
rifiones, epitelio pulmonar y vias gastrointestinal
y genito-urinaria pueden estar afectadas.> No hay
una curacion definitiva.

En la bibliografia existen pocos reportes de
pacientes con epidermdlisis bulosa que se em-
barazan.*”

Enseguida se describe el caso de una paciente
embarazada con esta afecciéon, asi como las
recomendaciones para su cuidado y tratamiento
durante el embarazo y el parto.

CASO CLiNICO

Paciente de 25 afos, originaria y residente de una
zona rural del estado de Morelos, con diagnos-
tico de epidermdlisis bullosa distréfica desde el
nacimiento. A los 15 afios tuvo una intervencién
quirdrgica en las manos para la liberacién de
tendones (Figura 1). A los 22 afios tuvo su primer
embarazo complicado, con muerte fetal a las 20
semanas por hidrops secundario a infeccién por

Pseudosindactilia y contracturas.

citomegalovirus. El control prenatal se inicié en
la semana 23 del embarazo, con peso de 37.4
kg, talla de 1.52 m, e indice de masa corporal de
16.1 m?kg. En la semana 29 fue hospitalizada
para transfusion e infusién de sales de hierro,
por hemoglobina de 5.2 g/dL. En la semana 34
la hemoglobina se reporté en 11.5 g/dL. A las
34.5 semanas se integro el diagnéstico de restric-
cién del crecimiento intrauterino. En la semana
38, de forma electiva, se finalizé el embarazo
mediante cesdrea programada, con anestesia
regional. Se obtuvo una recién nacida viva, de
2490 gy calificacion de Apgar de 9-9 al minuto y
cinco minutos respectivamente. La recién nacida
no tuvo manifestaciones de la enfermedad. Se
efectud la oclusion tubaria bilateral a solicitud de
la paciente. La madre y su hija fueron dadas de
alta del hospital al tercer dia del posoperatorio,
en buenas condiciones.
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DISCUSION

La epidermélisis bulosa es un grupo de padeci-
mientos caracterizados por una susceptibilidad
extrema de la piel y mucosas a separarse del
tejido subyacente posterior a un traumatismo
mecanico. Este grupo de condiciones varian
en su presentacion desde ampollas minimas a
una enfermedad que pone en riesgo la vida.®
Se estima una prevalencia de 1 a 20 casos por
cada millén de nacimientos. Se han reportado
multiples mutaciones en genes que afectan las
proteinas responsables de la integridad de la
piel.® Estas mutaciones pueden ser de varios
tipos; los tres principales son: simple (70%),
distréfica (25%) y de union (5%).2 Los sintomas
de forma tipica aparecen desde el nacimiento.’

Se carece de tratamiento y los cuidados médi-
cos se limitan a la prevencion de la formacion
de ampollas, con cuidado de la piel, reduccién
del dolor y tratamiento de las complicaciones.’

Un aspecto importante es que la dificultad re-
sultante en la masticacién y deglucién conduce
a la malnutricién, retraso en el crecimiento y
pérdida de peso.

En la poblacién mas afectada de forma mas
severa, el carcinoma de células escamosas
aparece incluso hasta en el 76% de los casos y
la mortalidad alcanza un 84% a los 40 afios."

El primer embarazo asociado con epidermdlisis
bulosa se reporté en 1978."

Cuidado antenatal. Las mujeres con epidermé-
lisis bulosa no estan en un riesgo incrementado
de complicaciones asociadas con el embarazo.
Debe ofrecerse consejeria genética a las pa-
cientes en virtud de su patron hereditario. La
desnutricion, anemia severa e infeccion cronica
pueden asociarse. La etiologia de la anemia es
multifactorial porque la deficiencia de hierro,
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la inflamacion sistémica y la pobre nutricion
pueden contribuir. La deficiencia de hierro
puede ser secundaria a la pérdida activa por las
lesiones de la piel, pobre absorcion de hierro
y deficiencia nutricional. El tratamiento con
hierro oral no siempre desencadena cambios
en las concentraciones de hemoglobina; por
eso cuando la hemoglobina es menor a 8 g/
dL debe considerarse la transfusién o el hierro
endovenoso.?

La toma regular de la presion arterial debe prac-
ticarse con un brazalete acolchado. Figura 2

Consideraciones intraparto. Previo al naci-
miento debe informarse a todo el personal la

Manguito con acolchamiento.
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fragilidad de la piel. La principal complicacién
puede darse al momento del nacimiento. Los
riesgos y beneficios de la forma de nacimiento
y la eleccién de la anestesia necesitan sope-
sarse; sin embargo, la informacién es limitada.
El nacimiento por parto puede asociarse con
ampollamiento de la mucosa vaginal, pueden
formarse ampollas en la espalda baja y gldteos
cuando el parto se prolonga. Una complicacién
obvia, consecuencia de una cesarea, implica la
formacion de ampollas y cicatriz en el sitio de la
incisién, aunque esta reportado que los tejidos
tienden a cicatrizar debidamente.’

Si bien no hay diferencias entre el desenlace
de nacimiento por parto o cesarea, los riesgos
y beneficios deben discutirse y evaluarse en
todos los casos.

Los accesos venosos periféricos pueden ser
dificiles; debe evitarse el apretado excesivo del
torniquete v fijar el catéter con cinta de silicon
y proteger con acolchamiento y vendaje no
compresivo. Figura 3

Otras consideraciones del intraparto incluyen:
limitar las exploraciones vaginales a las estric-
tamente necesarias. La mesa operatoria debe
tener un colchén blando y acolchado, adecuar el
tamano del brazalete para la toma de la tensién
arterial con acolchamiento y tomas espaciadas
y evitar compresiones altas, cortar el adhesivo
de la placa de electrocauterio y solo poner en
contacto con la piel el medio conductor con
suficiente cantidad de gel. Utilizar campos qui-
rdrgicos sin adhesivos, considerar en caso de una
cesdrea una incision quirdrgica amplia. Pueden
utilizarse suturas subcuticulares para suturar la
piel, evitar el secado vigoroso para estimular
al recién nacido, evitar el oximetro continuo,
utilizar sonda de Foley de Silicon.”

Anestesia regional. Es el método mas favorable
en pacientes con epidermdlisis bulosa para evitar

Acceso venoso sin adhesivo.
con algodén y venda.

Proteccion
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la manipulacién de la via aérea. La formacion de
bula en el sitio de puncién no es una complica-
cién aparente. Es importante la inspeccion para
determinar que no haya evidencia de infeccién
(Figura 4). La marcacion de los sitios 6seos, con
frecuencia, es simple. La piel debe limpiarse con
un antiséptico en aerosol y evitar el frotamiento.
Se recomienda fijar el catéter peridural con tela
de silicén.*¢ Figura 5

Colocar a la paciente en una posicién cémoda y
sobre una superficie no dspera. Figura 6

Durante la anestesia para el nacimiento es reco-
mendable que la paciente se coloque ella misma
en posicién. Espaciar y tomar de forma gentil la
presion arterial y la oximetria.™

Consideraciones posparto. Hay pocas compli-
caciones postnatales. Las medias de compresion
no estan indicadas debido a la fuerza que
produce su aplicacién. No parece haber riesgo
incrementado de trombosis. Las inyecciones
intramusculares pueden administrarse si es ne-
cesario evitando areas de lesion. Las pacientes
pueden requerir ayuda extra para el cuidado de
su recién nacido, sobre todo si las manos de la

Espalda antes del bloqueo.
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Catéter en el area sin bula.

mamd estan afectadas por ampollas, cicatrices o
pseudosindactilia, como en la paciente del caso.

Lactancia materna. No estd contraindicada
pero debera ofrecerse una pezonera de silicon
debidamente lubricada.

CONCLUSION

La epidermélisis bulosa es una afeccién grave de
la piel, incapacitante. Es necesario informar a las
pacientes que el embarazo no es una contraindi-
cacién pero que como cualquier mujer deberian
tener un éptimo estado de salud y un buen esta-
do nutricional antes de intentar el embarazo. La
experiencia indica que no hay complicaciones
en estos embarazos y la condicién de la piel
no parece empeorar debido al embarazo. El
momento mas critico es el relacionado con el
nacimiento. La anestesia regional debe recomen-
darse para una minima afectacion en el sitio de
puncién. El embarazo y nacimiento en pacientes
con epidermélisis bulosa pueden conducirse de
forma segura; es importante planear todas las
situaciones por un equipo multidisciplinario
debidamente informado.
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Vista panoramica.
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