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Manejo estomatoldgico integral en paciente
pediatrico con epidermolisis bullosa distréfica recesiva
generalizada severa: Presentacion de caso clinico.
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Resumen

La epidermolisis bullosa (EB) es un grupo de trastornos

genéticos poco frecuentes, caracterizados por fragilidad

cutdnea, con tendencia a la formacion de ampollas y
desgarros ante minimos traumatismos, lo que ocasiona

dolor significativo y afecta a multiples sistemas del orga-
nismo. La EB presenta varios subtipos, que se diferencian
por distintos factores, patrones de herencia y manifes-
taciones clinicas. El estomatdlogo pediatra asume la

responsabilidad de brindar un manejo integral y cuida-
doso de los pacientes con este diagndstico, con el objetivo

de minimizar las complicaciones asociadas al diagnds-
tico de base. Presentacion del caso: Paciente masculino de

7.6 aflos de edad que acude al Servicio de Estomatologia

referido por el Servicio de Dermatologia, con diagndstico

de epidermolisis bullosa distrofica recesiva generalizada

severa, para rehabilitacidon bucal debido a condiciones

deficientes de higiene y presencia de multiples caries.
Debido a sus limitaciones clinicas, se indico tratamiento

bajo anestesia general en el cual se realizaron extrac-
ciones seriadas y rehabilitacion bucal, con el objetivo de

eliminar focos sépticos, prevenir complicaciones oclu-
sales y reducir riesgos asociados al tratamiento en el

sillén dental.
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oclusion, rehabilitacion bucal.
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Abstract

Epidermolysis bullosa (EB) is a rare group of genetic
disorders characterized by skin fragility, with a tendency
to develop blisters and tears after minimal trauma. These
lesions cause significant pain and may involve multiple
body systems. EB comprises several subtypes, which
differ in genetic factors, inheritance patterns, and clinical
manifestations. Pediatric dentists are responsible for
providing comprehensive and careful management of
patients with this condition, aiming to minimize compli-
cations associated with the underlying diagnosis. Case

presentation: A 7.6 — year — old male patient was referred to
the Stomatology Department by the Dermatology Service,
with a diagnosis of severe generalized recessive dystro-
phic epidermolysis bullosa, for oral rehabilitation due to
poor oral hygiene and multiple carious lesions. Given his
clinical limitations, treatment under general anesthesia
was indicated. Serial extractions and oral rehabilitation
were performed with the purpose of eliminating septic

foct, preventing occlusal complications, and reducing the

risk associated with conventional dental chair procedures.
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Introduccion

a epidermdlisis bullosa es una genoderma-
tosis que afecta a los tejidos estratificados,
como la piel y las mucosas. Se caracteriza
por la formacién de ampollas y vesiculas
tras minimos traumatismos, cambios de
temperatura o incluso de forma espon-
tdnea, con posible compromiso de otros
organos y sistemas.! Su incidencia global se estima en apro-
ximadamente 1 por cada 17,000 nacidos vivos. En México,
no se cuenta con una cifra exacta; sin embargo, la orga-
nizacion Debra México, reportd hasta 2016 un total de
200 pacientes registrados con esta patologia. El Instituto
Nacional de Pediatria, por su parte, tiene un registro apro-
ximado de 150 pacientes.>?

Clasificacién y manifestaciones clinicas

La epidermolisis bullosa se clasifica en multiples subtipos,
determinados por factores genéticos, patrones de herencia,
fenotipo clinico y el nivel de separacion tisular en el que se
generan las lesiones. Con el avance de la genética molecular,
esta clasificacion ha sido actualizada, permitiendo dife-
renciar con mayor precision mas de 30 variantes. Estas se
distinguen principalmente por la ubicacion de la separacion
epidérmica, la formacién de ampollas y la susceptibilidad
de la piel al trauma mecanico.*

° Epidermolisis bullosa simple (EBS): Es el subtipo
mds frecuente, representando alrededor del 70% de
los casos. Suele deberse a mutaciones en los genes
KRTS5 y KRT14.*% Su patréon de herencia es auto-
somica dominante; clinicamente se presenta como
ampollas localizadas o agrupadas, afectacion limi-
tada de la mucosa oral, hiperqueratosis palmoplantar,
distrofia ungueal y aparicion de ampollas por friccion
o quemaduras térmicas.’®

° Epidermdlisis bullosa de la union (JEB): Este subtipo
suele ser clinicamente mas severo y esta asociado
por mutaciones en los genes LAMA3, MALB3 y
LAMC3.%% En muchos casos puede ser letal en los
primeros 6 a 24 meses de vida. Se caracteriza por
ampollas generalizadas, cicatrizacion extensa, tejido
de granulacién prominente, afectacion severa de
mucosas, alopecia y distrofia ungueal ¢

° Epidermolisis bullosa distrofica (DEB): Causada
por mutaciones en el gen COL7AL, responsable de
la produccion de coldgeno tipo VII, esencial para la
unién dermoepidérmica.** Puede heredarse de forma
autosomica dominante o recesiva, siendo esta ultima
la mas grave. Se manifiesta con ampollas hemorra-
gicas, cicatrices, pseudosindactilia, afectacion severa
de mucosas, retraso en el desarrollo fisico y sexual y
una alta mortalidad y morbilidad.®

L Epidermolisis bullosa de Kindler (KEB): Es la
variante mds infrecuente con aproximadamente
250 casos documentados en el mundo. Se asocia a

mutaciones en el gen FERMT1.%3 Se observa con
mayor frecuencia en poblaciones pequefias o con
antecedentes de consanguinidad. Clinicamente se
caracteriza por atrofia cutdnea, poiquilodermia en
manos y cuello, hiperplasia gingival y erosiones
corneales.®

Manifestaciones estomatolégicas

Las alteraciones orales en pacientes con EB varian en seve-
ridad y frecuencia, dependiendo del subtipo. En la mayoria
de los casos, se presentan lesiones vesiculo-ampollosas
que pueden ser pequefias y localizadas o evolucionar hacia
grandes dreas con tejido de granulacion. Estas lesiones
pueden distribuirse en toda la mucosa oral.

° 1. Epidermdlisis bullosa simple.

— Ulceras orales frecuentes durante el periodo
perinatal, con posible persistencia hasta la adoles-
cencia.

Mayor riesgo de aparicion de lesiones benignas.”
° 2. Epidermolisis bullosa de la union.

— Afectacion de tejido perioral.

= Microstomia

— Compromiso de tejidos blandos intraorales.

Alteraciones dentales como hipoplasia del esmalte y retraso
en la cronologfa eruptiva.”

° 3. Epidermdlisis bullosa distrofica.

Los pacientes con DEB presentan un incremento en las
manifestaciones orales debido a la extrema fragilidad de la
mucosa y al temor de los cuidadores a causar dafio durante
la higiene bucal.®

= Microstomia, que dificulta la alimentacién, fona-
cion, higiene y atencion odontologica.

Ulceras, ampollas y erosiones (frecuentes durante la
lactancia).

Lengua depapilada.

— Ausencia de rugas palatinas.

Anquiloglosia.

Obliteracion de losvestibulos orales.

= Riesgo incrementado de céncer oral.

Enfermedad periodontal.

Alta prevalencia de caries, asociada a dicta blanda,
limitacion de apertura oral y discapacidad manual.
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Anomalias oclusales, como resultado de la cicatrizacién
repetitiva en tejidos blandos.™

° 4. Epidermolisis bullosa de Kindler.
— Afeccidn del tejido perioral.
= Obliteracion del vestibulo oral.
Enfermedad periodontal 7

Manejo de oclusién en pacientes
con epidermélisis bullosa

Las extracciones seriadas convencionales deben ser modi-
ficadas debido a la alta susceptibilidad de las mucosas al
trauma, el colapso 6seo asociado a la cicatrizacién cons-
tante y el riesgo de erupciones ectopicas que pueden

Caso clinico

ocasionar ampollas constantes y deteriorar la calidad de
vida del paciente. En este contexto, se justifica realizar las
extracciones en una unica fase quirurgica, siguiendo los
principios de la gufa interceptiva de la oclusion, con el fin
de minimizar el numero de intervenciones y reducir compli-
caciones asociadas a la exposicion de trauma en repetidas
ocasiones.! Esta estrategia se implementa cuando los inci-
sivos laterales se encuentran erupcionados, permitiendo la
extraccion conjunta de los caninos temporales, primeros
molares temporales y la enucleacion de los primeros premo-
lares en una sola sesion, con lo que solamente se requiere
una radiografia panoramica para poder realizar la evalua-
cion de los organos dentales 1% Esta decision facilita un
control oclusal mas predecible, con menos riesgo de lesion
en los tejidos blandos y mayor confort para el paciente
pedidtrico, siempre realizando una evaluacion multidisci-
plinaria.

Paciente masculino de 7.6 afios de edad, con diagnostico de epidermdlisis bullosa distréfica recesiva generalizada severa,
referido al Servicio de Estomatologfa por presentar multiples caries. A la valoracidn extraoral el paciente presentaba multi-
ples lesiones ulcerosas y ampollas tanto activas, como en proceso de cicatrizacion en la zona facial, cuello y extremidades

superiores. (Figura 1)

Figura 1. Fotografias extraorales
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A la valoracion intraoral se identificd microstomia, multi-
ples ulceraciones en mucosa labial, encia marginal, encia
adherida, mucosa de revestimiento, lengua depapilada,
anquiloglosia, multiples lesiones cariosas. (Figura 2)

Figura 2. Fotografias infraorales

La radiografia panordmica mostrd multiples zonas radiolucidas compatibles con diversos grados de caries, ademds de una

corona de acero cromo previa. (Figura 3) Es importante mencionar que debido a bajos recursos econémicos del paciente, sola-
mente se pudo realizar la toma de la radiografia panoramica.

Figura 3. Radiografia panorémica
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Se clasifico al paciente con riesgo alto segun el sistema @ Selladores de fosetas y fisuras en érganos dentales
CAMBRA. Posteriormente, se aplico la escala AHIMA 16, 26, 36y 46.

(ASA, riesgo de hemorragia, riesgo de infeccion, inte-
raccion medicamentosa y tolerancia a la atencion dental),
utilizada en el Instituto Nacional de Pediatria para evaluar
la atencion odontologica y hospitalaria; clasificando al @ Extracciones de organos dentales 53, 54, 55, 62, 65,
paciente como ASA II, con riesgo elevado de infecciones

y limitacion funcional para tratamiento en sillon dental. @ 24,74, 83,84y 85.

Debido a las severas limitaciones anatomicas y al riesgo de

trauma, se descarto la atencion ambulatoria en sillon dental, @ Enucleacion de organos 14,34 y 44, (Figura 4)
optando por una rehabilitacion bucal integral bajo anestesia

general, programada para el 03.09.2024. Se realizaron los

siguientes procedimientos:

Corona de acero cromo en 6rgano dental 75.

Figura 4. Rehabilitacién bucal
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Durante el postoperatorio inmediato, el paciente presentd edema de la via aérea y lingual, motivo por el cual fue hospita-

lizado para observacion durante 24 horas. (Figura 5)

Figura 5. Paciente ingresado

Una vez estabilizado el paciente, se realiza su egreso el
dia 04.09.2024; dando las indicaciones post operatorias y
control de higiene en casa de acuerdo al riesgo cariogénico
y por el diagndstico de base del paciente (técnica de cepi-
llado dental con cerdas extra suaves y pasta fluorada de

1500 ppm). En la cita control del 25.10.2024, se evidencid
una evolucion favorable; indicando seguimiento semestral
para vigilancia de higiene oral, monitoreo de la erupcion
dental y prevencion de caries recurrente. (Figura 6)

Figura 6. Control post rehabilitacion bucal
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Discusion

La atencién estomatoldgica en pacientes pedidtricos con
epidermolisis bullosa distrofica recesiva generalizada
severa constituye un verdadero desafio clinico. Estos
pacientes presentan alteraciones anatomicas y funcionales
que dificultan la realizacién de procedimientos convencio-
nales. En el caso presentado, la rehabilitacion bajo anestesia
general permitio llevar a cabo un plan integral en una sola
intervencion, disminuyendo los traumatismos adicionales
a los tejidos del paciente. La decision de realizar extrac-
ciones seriadas en una fase, se fundamenté en la prevencion
de complicaciones derivadas de una erupciones ectdpicas,
siguiendo los principios de la guia interceptiva de la oclusion,
adaptada a las condiciones clinicas especificas del paciente.
Entre los principales riesgos de este abordaje se consideraron:

. Sangrado transoperatorio y postoperatorio.

. Complicaciones anestésicas.

. Edema en zonas friccion repetitiva por el procedi-
miento.

. Cicatrizacion deficiente o defectuosa.

. Sin embargo, los beneficios fueron mayores a los

riesgos, ya que se logro:

. Resolucion integral de todos los padecimientos
dentales.
. Reduccidn del riesgo de trauma repetido por erup-

ciones ectopicas.

. Control efectivo de infecciones.

. Mejor pronostico en el desarrollo oclusal.

Este tipo de manejo requiere la participacion de un equipo
multidisciplinario en un entorno hospitalario lo que asegura
una atencidn segura y eficaz.

Conclusion

La atencion estomatoldgica en pacientes con epidermolisis
bullosa distrdfica recesiva generalizada debe estar indivi-
dualizada de acuerdo a las necesidades clinicas especificas.
La planificacion cuidadosa y la colaboracién multidiscipli-
naria permiten ofrecer tratamientos efectivos aun en casos
de mayor complejidad. La rehabilitacion bucal y las extrac-
ciones seriadas en fase unica, realizadas bajo anestesia
general, representan una alternativa vélida cuando las limi-
taciones clinicas impiden la atencion en consultorio dental.
Por otro lado, la colocacion de mantenedores de espacio o
dispositivos ortoddnticos, estdn contraindicados en estos
pacientes, ya que incrementa de forma considerable el
riesgo de lesiones en la mucosa oral, afectando negativa-
mente en su calidad de vida. El seguimiento debe centrarse
en lavigilancia de la erupcién dental, el control del biofilm
y la prevencién de complicaciones orales, evitando inter-
venciones que agraven a los tejidos. Un abordaje integral no
solo previene complicaciones asociadas al diagndstico de
base, sino que tambié¢n mejora la calidad de vida y preserva
la salud oral en el largo plazo.
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