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La epidermdlisis ampollosa (EA) engloba al
grupo de enfermedades hereditarias que
afectan uno de cada 17,000 nacidos vivos en
el mundo. Consiste en una marcada fragilidad
de la piel y las mucosas que desencadena la
formacion de ampollas y Glceras en respuesta
a traumatismos menores. Una de las variantes
es la epidermélisis ampollosa distréfica, cau-
sada por mutaciones en la colagena VII que
forma las fibrillas de anclaje de la membrana
basal epidérmica. Las ampollas pueden ser
localizadas o generalizadas, dependiendo del
subtipo, y dejan cicatrices distréficas una vez
que desaparecen. La transmision es autosémica
dominante o recesiva, siendo la forma recesiva
por lo general la més grave, pero menos comdn.
En el caso de EAD dominante pretibial (EADd-
Pt) las ampollas aparecen en el drea pretibial,
los pies, y en menor medida, las manos. En la
EAD dominante acral (EADd-ac) las ampollas
s6lo aparecen en manos y pies. La forma re-
cesiva centripeta (EADr-Ce) afecta los dedos
y la region pretibial. El subtipo més grave es
por mucho la EADr-grave gen, antes llamada
Hallopeau-Siemens, que se caracteriza por
presentar extrema fragilidad de la piel y for-
macion generalizada de ampollas, cicatrizacion
distréfica extensa, pseudosindactilia, distrofia
ungueal y dentaria, caries y microstomia. Los
pacientes con EADr-grave gen tienen un riesgo
elevado de desarrollar carcinoma de células
escamosas de la piel.”
Montemayor-Sanchez y Salas-Alanis docu-
mentan en su trabajo que el desarrollo de la
pseudosindactilia de las manos y pies es una

complicacién que se presenta en 95% de los
pacientes con EADr como resultado de una
afeccion progresiva de las estructuras muscu-
lotendinosas que culmina en la obliteracién
de los espacios interdigitales. Las lesiones
cutdneas se asocian al desarrollo de fibrosis,
atrofia digital y onicélisis. Mencionan que el
objetivo de la cirugia es 1) mantener la capa-
cidad de sujecién de la mano haciendo énfasis
en el funcionamiento de los dedos pulgar e
indice mediante la liberacién de contracturas
en flexion y espacios interdigitales, 2) evitar la
progresion de la pseudosindactilia y 3) mejorar
la apariencia de la mano.

El manejo quirdrgico de las deformidades
de la mano se inicia con la separacion de los de-
dos y liberacién de las contracturas en flexion,
haciendo énfasis en el primer espacio interdigi-
tal y articulaciones del pulgar y dedo indice. Los
dedos son separados mediante una incision en
la epidermis sobre la superficie palmary dorsal
entre ambos digitos recreando un espacio inter-
digital, si hay mayor severidad, es necesaria la
liberacién del primer interéseo dorsal y aductor
del pulgar asi como la fascia. Las contracturas
en flexién son liberadas mediante incisiones
transversas sobre los pliegues de las articula-
ciones interfaldngicas o metacarpofalangicas o
mediante incisiones en cruz, preservando los
tendones y cépsula articulares de los dedos.
Si las articulaciones interfalangicas presentan
rigidez o subluxacién, la fijacién temporal se
realiza con alambres intra6seos de Kirschner.

El manejo de estas lesiones actualmente
emplea cultivos de queratinocitos, injertos de
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piel de espesor parcial o total y aloinjertos de
matriz dérmica acelular, ningn método es
superior a otro. Después de la liberacion de
los dedos y espacios interdigitales, las heridas
tardan en cicatrizar entre tres y cuatro semanas,
por lo que se recomienda aplicar injertos o
apositos bioldgicos en estos defectos.

Se han reportado resultados satisfactorios
con el uso de injertos alogénicos de piel cul-
tivada.®

El manejo de la mano después de la cirugia
es a base de férulas individualizadas creadas
por el terapeuta de mano, ya sea después del
segundo cambio de apdsitos o en la tercera
semana posterior a la liberacién de espacios
interdigitales, valorando de igual manera el
rango de movimiento de la mano e iniciando
ejercicios de flexién con el objeto de disminuir
la rigidez articular y recurrencia de deformi-
dades. El uso de férulas en la superficie volar
del antebrazo ayuda a mantener la muneca en
una posicién neutra, los dedos en extensién y
el pulgar en abduccién.

La terapia génica es un tratamiento prome-
tedor que consiste en la correccion directa del
genotipo enfermo, la cual aiin se encuentra en
fase experimental, aunque se esperan resulta-
dos alentadores a futuro.”

Este trabajo hace referencia objetiva al
manejo quirdrgico y postoperatorio 6ptimo
para los pacientes con pseudosindactilia por
epidermélisis ampollosa, cabe mencionar que a
pesar de que el tratamiento quirtrgico indicado
sea 6ptimo, la recurrencia de las deformidades
de la mano es inevitable en pacientes con EADr.
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