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resumen

Se describe el caso clinico de un paciente diagnosticado con epidermélisis bullosa distréfica. Con las siguientes manifestaciones bucales: microstomia,
hipoplasia del esmalte, gingivitis generalizada, Glceras bucales. El tratamiento realizado consistié en terapia no quirtrgica periodontal, rehabilitacién
protésica y endodontica. Al final del tratamiento los tejidos bucales mostraron una mejoria importante en cuanto al control de signos y sintomas de la
enfermedad, después de la fase higiénica periodontal y la rehabilitacién completa de su boca.

abstract

We describe the case of a patient diagnosed with dystrophic epidermolysis bullosa. With the following oral lesions: microstomy, enamel hypoplasia,
gingivitis, mouth ulcers. The treatment consisted of nonsurgical periodontal therapy, endodontic, and prosthetic rehabilitation. After treatment the oral
tissues showed a significant improvement in the control of signs and symptoms of the disease after the hygienic phase of periodontal and full

rehabilitation of mouth.

Introduccion

La Epidermdlisis Bullosa (EB) es un término aplicado a un
grupo de trastornos congénitos, cuya principal carac-
teristica es la formacién de vesiculas a causa de excesiva
fragilidad de la piel y mucosas.'*

Se ha descrito en la literatura la etiologia:

Que hace referencia a anomalias en el Gen responsable
de codificacién de coldgeno VII'®, principal componente
de los haces de fibrillas de anclaje que unen la membrana
basal ala dermis.>'*"

Puede ocurrir en tres niveles, intradérmica, dérmica y
de unién. La epidermolis bullosa distréfica recesiva es la
variante mas grave."'*?'

Entre las manifestaciones sistémicas de la EB comun-
mente se encuentran sindactilia, anémia ferropénica,
fragilidad de piel y mucosas, estenosis esofdgica, osteo-
porosis, y defectos en la audicién.''*" Es indispensable el
seguimiento médico para prevenir complicaciones graves,
como carcinoma epidermoide. Entre las manifestaciones
bucales son evidentes vesiculas intraorales, microstomia,
anquiloglosia parcial, hipoplasia del esmalte , gingivitis y
periodontitis por las complicaciones a nivel motriz de las
manos.”’

oral

Actualmente no hay un tratamiento definitivo para esta
enfermedad, lo que se recomienda para estos pacientes
son medidas de sostén para la piel, es decir evitar el
contacto con humedad, calor o actividades fisicas ries-
gosas y antibioticoterapia como prevencién para evitar la
infeccién de lesiones en piel y mucosas. Actualmente en la
literatura se mencionan varios tratamientos alternos, uno
de ellos es la terapia genética basada en la creacién del
gen defectuoso y su aplicacién en las lesiones, con
resultados alentadores, pero adn en vias de investigacién.?

Caso clinico

Ala clinica de periodoncia de la Facultad de Odontologia
Mexicali acudié paciente masculino de 19 afos de edad,
originario de la ciudad de San Luis Rio Colorado, Sonora;
solicitando atencién dental.

Siguiendo el protocolo de atencién y servicio de la
clinica de periodoncia se elaboré; historia clinica médico-
dental, estudio radiogréfico (ortopantomografia). Debido
a la microstomia y fragilidad de las mucosas no fue posible
la toma de serie radiogréfica periapical.

El paciente se encuentra bajo tratamiento y cuidados
médicos de manera permanente porque la epidermolisis
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bullosa distréfica fue diagnosticada al nacimiento. Fisi-
camente presenta sinddctila (figura Ta), cicatrices de
lesiones en piel de varias partes del cuerpo (figuralb),
estendsis esofdgica y periddicamente cursa cuadros de
anemia ferropénica y se realizan exémenes de laboratorio
para monitorear valores hemdticos. Los antecedentes no
indican datos patolégicos heredo-familiares relevantes
asociados a este padecimiento.

Figura 1a.
Sindactilia.

Figura 1h.
Lesiones en piel.

Manifestaciones bucales:

El paciente presentaba microstomia (figura 2a). Oblite-
racion entre labio y encia, hipoplasia del esmalte (figura
2b). Gingivitis generalizada por presencia de placa bacte-
riana y cdlculo supragingival, caries avanzadas, erosiones
en paladar duro, ausencia de rugas palatinas (figura 2d), y
lengua sin papilas gustativas (figura 2¢)".

Figura 2a.
Microstomia.

Figura 2b.
Hipoplasia del Esmalte.
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Figura 2c.
Ausencia de papilas
gustativas.

Figura 2d.
Ausencia de rugas
palatinas.

Radiograficamente se observa discrepancia de creci-
miento en la rama mandibular izquierda en comparacién
con la derecha, pérdida ésea avanzada interproximal en
area anterosuperior y pérdida de densidad 6sea en zona
mentoniana. (Figura 3).

Figura 3.
Ortopantomografia.

El plan de tratamiento periodontal consistié en:

1.Exdmenes de laboratorio (Biometria hemdtica).
Para el monitoreo constante de los niveles de glo-
bulos rojos y plaquetas se mantuvo interconsulta con
su médico. Ya que el paciente presentaba valores
variables de hemoglobina (9.2g/dl) y hematies pre-
sentes en uriandlisis.

2.Fase Higiénica periodontal.
El tratamiento se inici6 modificando la técnica de
cepillado de Bass para facilitarle al paciente los
movimientos adecuados sin lesionar los tejidos, se
cuidé que el tamano de la cabeza del cepillo fuera
pequeia debido a la apertura disminuida del
paciente y que el mango del cepillo resultara cémodo
sin agregar aditamentos extras. Se modificd la
angulacién del cepillo de 45 grados a posicién
horizontal, sin tocar el surco gingival, (figura 4)
manteniendo un monitoreo constante de placa
bacteriana.
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Figura 4.
Técnica de Cepillado.

2.1 Eliminacién de célculo supragingival por
cuadrantes y profilaxis.

Después de que el paciente aplicé correctamente la
técnica de cepillado indicada, se inicié la fase higié-
nica del tratamiento periodontal con citas cortas de
30 minutos a una hora, con lubricacién adecuada de
los tejidos y eliminacién de cdlculo supragingival por
cuadrantes con curetas (figura 5).

Figura 5.
Curetdije y alisado radicular.

2.2 Uso de colutorio de clorhexidina.

Se mantuvo atencién especial al efecto adverso que la
clorhexidina al 0.12% utilizada dos veces al dia
durante 15 dias, podia tener en las erosiones y Ulce-
ras presentes en paladar blando, aunque durante ese
tiempo el paciente no refiri6 malestar. Después de
concluida la fase higiénica, se inicio con un programa
de mantenimiento una vez al mes.

2.3 Citas de monitoreo una vez al mes.

Durante la fase de mantenimiento se practicéd profi-
laxis con cono de hule, evitando pastas abrasivas y
cepillos con cerdas duras. (Figura 6)'™

Figura 6.
Pulido dental.
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Durante el programa de mantenimiento, se observé una
notable mejoria de los tejidos gingivales y control de placa
bacteriana, el paciente mencioné también que la forma-
cién de Ulceras disminuyo notablemente. (Figuras 7a, 7b,
7¢).

Figura 7a.
Antes del Tratamiento.

Figura 7h.
Después del Tratamiento.

Figura 7c.
Reduccion de Ulceras.

Discusion

En la literatura mundial se ofirma que es de gran
importancia la accién del periodoncista en el manejo de la
fase higiénica, para el control de las manifestaciones
bucales de las enfermedades sistémicas, manteniendo de
esta manera la salud bucal.

Se estima que la Epidermélisis Bullosa Distréfica (EBD)
afecta a uno de cada 17,000 nacidos vivos a nivel mun-
dial, con una prevalencia de 500,000 pacientes afectados
entodo el mundo.’

En los Estados Unidos se ha estimado que existen 0.36
casos por cada millén de habitantes. En México no se
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conocen datos epidemiolégicos especificos de la enfer-
medad, sin embargo la asociacién DEBRA México A.C.
(Dystrophic Epidemolysis Research Association) cuenta en
su registro con alrededor de 269 casos de EB bien
documentados desde 1998. Se estima que existen entre
30,000y 40,000 personas afectadas.®”’

No hay un tratamiento sistémico definitivo para esta
enfermedad, solo se trata con medidas de sostén para la
piel como antibibticos sistémicos y tépicos, terapia gené-
tica experimental."*’

En este paciente se observaron todas las caracteristicas
y complicaciones sistémicas cldsicas de la EBD, anemia
ferropénica, alteraciones auditivas, erosiones en piel y mu-
cosasy sindactilia. Es indispensable el seguimiento médico
para prevenir complicaciones graves, como carcinoma
epidermoide.’

En el manejo periodontal de pacientes con EBD, es
necesario utilizar coadyuvantes como clorhexidina en gel
al .02%, en este caso decidimos indicar el uso de enjuage,
ya que es mds prdctico que la colocacién del gel, por las
limitaciones en los movimientos manuales. Se tuvo pre-
caucién especial en el uso de clorhexidina al 0.12% por la
presencia de las lesiones en mucosas, no hubo respuesta
negativa al uso del enjuague, los tejidos se observaron sin
la presencia de signos de inflamacién y la reduccién de la
cantidad de placa bacteriana fue notable.*

Conclusion

En el control de este paciente fue posible constatar que la
accién interdisciplinaria médico odontolégica permitié la
disminucién de las manifestaciénes sistémicas y bucales
de la Epidermélisis Bullosa Distréfica.

La fase de mantenimiento es definitiva y de suma
importancia en personas con esta afeccién.
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