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Manejo anestésico en epidermdlisis bullosa.
Reporte de un caso y revision de la literatura
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INTRODUCCION

La epidermdlisis bullosa (EB) es un grupo heterogéneo
de enfermedades ampollosas congénitas, caracterizadas
por la formacién de ampollas en respuesta a fricciones o
traumas por friccion. Se clasifica en tres categorias prin-
cipales, cada una con subtipos en funcién de la ubicacién
donde ocurre la separaciéon o formacién de ampollas:
epidermdlisis bullosa simple (EBS, epidermolysis bullosa
simplex), epidermdlisis ampollosa de unién (JEB, junctio-
nal epidermolysis bullosa) y epidermdlisis ampollosa
distréfica (DEB, dystrophic epidermolysis bullosa). La
primera generalmente se asocia con poca o ninguna afec-
tacion extracutdnea, mientras que las formas mas graves
de unién y distréfica pueden producir una enfermedad
multiorgdnica importante que afecta la superficie de la
mucosa de la boca, es6fago, estdmago, intestino, vias
respiratorias superiores, vejiga y genitales®.

La EBS como subtipo més comin representa hasta el 70%
de los casos. La fragilidad se limita a epidermis y membrana
basal, dentro o sobre los queratinocitos basales (Figura 1). Se
hereda de forma autosémica dominante y en la mayoria de
los pacientes el cuadro clinico es leve con buen prondstico;
las ampollas ocurren con mayor frecuencia en las manos y
los pies (las dreas que experimentan las mayores fuerzas de
friccion de forma repetitiva) y, aunque también existen for-
mas generalizadas severas, rara vez se ve la afeccién oral-9).

En la JEB el defecto estructural se produce en la unién
dermo-epidérmica (Figura 2), representa el 10% de los ca-
sos y se hereda de forma recesiva, lo que lleva a estados de
portador. Existe un espectro de gravedad, pero los pacientes
con JEB a menudo tienen afectacion significativa de la piel
y las mucosas, incluidas ampollas y cicatrizacién esofagica
superior y faringea. El subgrupo mas comiin de JEB es el

tipo de Herlitz, caracterizado por una afectacion laringea que
causa un llanto ronco y estridor, obstruccién y asfixia parcial
o completa de las vias respiratorias superiores, y hasta el 50%
de las los pacientes con JEB generalizada grave puede mostrar
sintomas o signos de estenosis laringotraqueal secundaria a
granulacién; en su forma mds grave los pacientes mueren en
la infancia por desnutricién secundaria al dolor y dificultad
para la alimentacién, anemia e infeccidén por ulceracion
crénical7d),

En la DEB la fragilidad es profunda desde la membrana
basal hasta dermis superior (Figura 2); herencia variable con
mutaciones en el gen COL7A1, que codifica el coldgeno VII
y se ensambla para formar fibrillas. Se caracteriza por una
tendencia a que las ampollas se curen formando cantidades
significativas de tejido cicatricial, lo que conduce a la fusién
de ortejos, pulpejos y tejido cicatricial cutaneo en membranas
no cutdneas como la esofagica, articular y periorbital. Subtipo
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Figura 1. Nivel de ampollas cutaneas en diferentes tipos de
epidermdlisis bullosa.

Este articulo puede ser consultado en versién completa en http://www.medigraphic.com/rma
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Figura 2. Paciente de siete afios en transoperatorio para biopsia renal guiada por USG bajo anestesia general con antece-
dente de epidermdlisis bullosa.

mas comun que requiere tratamiento quirdrgico; el espectro
de la enfermedad es amplio, puede observarse una sobrevida
hasta la edad adulta, donde los carcinomas de células esca-
mosas antes de los 35 afios son comunes y una de las princi-
pales causas de muerte. A nivel oral y en es6fago superior se
observan ampollas que conducen a cicatrizacién progresiva
de la boca, anquiloglosia, disfagia, reflujo gastroesofagico e
ingesta oral deficiente y dolorosa con la subsecuente malnu-
tricién y anemia->7-9),

Se describe un cuarto grupo menos frecuente llamado
sindrome de Kindler, en el cual puede haber multiples niveles
de ampollas. También existen otras formas raras y graves que
no estdn confinadas a un grupo descrito histolégicamente(V.

La mayoria de las EB congénitas se asocian con morbi-
mortalidad significativa; la edad y la etiologia de las muer-
tes varian, siendo una de las principales causas en nifios
pequeiios la sepsis y, después de la pubertad, los tumores
malignos®).

Debido a la naturaleza compleja de la EB, los pacientes
que requieren cirugia electiva deben ser manejados en un
centro pediatrico especializado con la experiencia necesaria;
los procedimientos quirtirgicos comunes en esta poblacion
incluyen ortopédicos, separacion de sindactilia, dilataciones
esofégicas o uretrales y cirugia dental u oftdlmica”-!112),

Para el manejo anestésico deben tomarse en cuenta, ademas
de las caracteristicas de la patologia, las consideraciones ana-
tomicas, fisioldgicas y farmacolégicas pedidtricas habituales,
iniciando con una evaluacién preoperatoria exhaustiva que
incluya todas las comorbilidades, los registros anestésicos
previos, el subtipo clinico de EB, la gravedad y la extension
extracutanea; el abordaje debe ser multidisciplinario, inclu-
yendo el Servicio de Dermatologfa(®.

Los estudios preoperatorios son necesarios para establecer
las repercusiones de la desnutricién y el grado de anemia; la
decision de transfundir antes de la cirugia depender4 del nivel
de hemoglobina, los protocolos locales y la cirugia prevista.

Los signos y sintomas de infeccion recurrente deben bus-
carse debido a la funcidn deteriorada de la barrera cutdnea,
algunos pacientes pueden estar tomando corticosteroides
orales a largo plazo y se deben considerar los suplementos
perioperatorios-!D,

CASO CLINICO

Se trata de escolar femenina de siete afios de edad con diag-
néstico de epidermdlisis ampollosa distréfica autosémica
recesiva y sindrome nefrético, programada de forma electiva
para biopsia renal guiada con USG.

Antecedentes de importancia: hospitalizaciones recurren-
tes, actualmente con anemia severa microcitica hipocrémica
regenerativa en remision, infeccion de tejidos blandos en tra-
tamiento y desnutricién severa con detencién del crecimiento
(edad bioldgica tres afios tres meses).

EF: peso 12.6 kg. dermatosis generalizada, ampollas rotas,
ulceraciones, escasas costras heméticas, multiples cicatrices
atréficas, anoniquia y mutilacién de falanges distales de
miembros superiores e inferiores. Estudios de laboratorio
preoperatorios: Hb 10.8, Hto 38.6, plaquetas 44,5000, leu
9,200, BUN 4, creatinina 0.7, TP: 13, 81% actividad, TPT
30.9,INR 1.12. QS: Na: 136, K 4.5, CI 112, Ca 7.2.

Ingresa a quir6fano irritable, cubierta en extremidades y
abdomen con vendas vaselinadas, via venosa periférica en
miembro torécico izquierdo con catéter No. 24G; se medica
con midazolam 1 mg IV, monitoreo I con pulsioximetro de
clip, baumanémetro previamente envuelto en algodén en
miembro pélvico derecho, electrodos vaselinados, con signos
basales T/A: 110/60 mmHg, FC 100 lpm, SPO2: 94%, FR:
20 rpm.

Manipulacién de via aérea con equipo y guantes estériles
vaselinados, se coloca mascarilla facial lubricada; induccién
endovenosa con fentanyl 60 pg IV, lidocaina 10 mg IV, pro-
pofol 80 mg IV, latencia medicamentosa y posteriormente
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laringoscopfia directa atraumdtica con hoja curva No. 2, obser-
vandose Cormack-Lehane I11, se coloca tubo endotraqueal No.
4.5 con guia y maniobra BURP al segundo intento, se fijaa 14
cm de comisura mediante Transpore cubierto con vaselina en
la partes en contacto con la superficie de la piel y se conecta
a sistema semicerrado de ventilacién. Se coloca en dectibito
ventral con proteccion de globos oculares y salientes dseas.
Transanestésico con estabilidad hemodindmica y ventilatoria,
manejo de dolor con paracetamol 150 mg IV, metamizol 180
mg IV, tramadol 10 mg IV y como coadyuvantes ranitidina
10 mg IV, dexametasona 2 mg IV, ondansetrén 1.5 mg IV.
Termina procedimiento, emersién por lisis metabdlica y
extubacién sin incidentes; pasa a UCPA con Aldrete 9/10,
Ramsay II a expensas de somnolencia leve, posterior egreso
a piso sin efectos anestésicos residuales.

DISCUSION

Para el adecuado manejo perioperatorio debe hacerse una
evaluacion preoperatoria cuidadosa de la via aérea, especifi-
camente de las cicatrizaciones orales que causan microstomia
o anquiloglosia y denticién pobre o bullas en la mucosa oral,
todos predictores de via aérea dificil. Los pacientes con es-
tenosis y cicatrizacion esofdgica tendrdn un grado de reflujo
gastroesofdgico, se recomienda profilaxis antidcida por via
oral o intravenosa.

La premedicacion es efectiva para disminuir la ansiedad
y los movimientos del paciente que causan friccidn, asi
como para favorecer su cooperacion, evitando el trauma de
la piel 113,

Es importante la preparacion del equipo necesario y los dis-
positivos alternos para el manejo de la via aérea potencialmen-
te dificil, los cuales deben estar debidamente lubricados-12).

El monitoreo es parte esencial de cualquier procedimiento
anestésico seguro; sin embargo, en estos pacientes puede
causar gran dafio si no se aplica de manera correcta. Es pri-
mordial evitar cualquier adhesivo en contacto con la piel o,
si es necesario, su uso debe estar lubricado, se prefieren los
pulsioximetros con clip; los electrodos deben tener almoha-
dillas de gasa o gel o una malla de silicona colocada entre
éstay la piel; presion arterial no invasiva previa aplicacion de
pelicula de PVC 'y almohadillado debajo del manguito o puede
requerirse la presion arterial invasiva debido a la gravedad de
la enfermedad; evitar los dispositivos invasivos de monitoreo
de temperatura’-7-1213),

Para la obtencién de la via venosa periférica puede utili-
zarse anestesia local tépica, los accesos venosos periféricos
o lineas invasivas se pueden asegurar con un vendaje no
adhesivo o se suturan para uso prolongado; si el acceso se
considera dificil la induccién inhalatoria, sigue siendo una
excelente opcion lubricando perfectamente el cojin de la
mascarilla para reducir la friccién, asi mismo cuidar el 4rea
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de contacto con la piel, especialmente la mandibula, donde
hardn contacto los dedos del anestesi6logo con guantes esté-
riles y bien lubricados. En la proteccién ocular se debe evitar
el pegado adhesivo-7-11),

La parte considerada mas compleja es el manejo de la via
aérea por afectacion en la boca, faringe y laringe que difi-
cultan la visualizacion; las cicatrizaciones en boca o cuello
pueden afectar el posicionamiento, el edema significativo y
la formacién de ampollas pueden ser causadas por el contac-
to continuo de la mucosa y la piel durante la anestesia‘!->.
La instrumentacién de la via aérea no es obligatoria, se han
descrito técnicas con mdscara facial, intubacién orotraqueal
0 nasotraqueal, dispositivos supragléticos o traqueostomia;
la formacién de ampollas laringeas debe equilibrarse con
las complicaciones de la exposicion facial prolongada. El
mantenimiento de una via aérea no invasiva no suele ser un
problema, ya que la lengua no tiende a obstruir; sin embargo,
debe recordarse el mayor riesgo de reflujo gastroesofagico;
si es necesaria la intubacion traqueal, se recomienda un tubo
de tamafio mds pequefio, preferiblemente sin globo, pero, si
se utiliza con globo, se debe inflar de forma lenta?-!1-13.15),

La intubacién representa el estindar de oro con respecto
a la ventilacién mecénica y proteccion contra el reflujo gas-
troesofdgico durante un periodo prolongado en cirugias de
mayor duracion, se puede lograr mediante laringoscopia direc-
ta, videolaringoscopia o técnicas de fibra éptica oral o nasal,
principalmente para cirugia dental; en el proceso de intubacién
deben protegerse los labios con gasa de parafina, las hojas
de laringoscopio y tubos deben lubricarse, asegurar el tubo
evitando el uso de cinta adhesiva y recomendando el uso de
gasas lubricadas sujetas adhesivamente al tubo endotraqueal.
La mascarilla laringea bien lubricada e insertada suavemente
se utiliza con éxito y minimas secuelas; la aspiracién faringea
debe realizarse con gentileza y bajo vision directa, evitando
el trauma directo en la mucosa oral(!:+13),

Se han descrito procedimientos quirdrgicos bajo anestesia
local, general y pocos reportes de uso de técnicas neuroaxiales
centrales y regionales periféricas, las cuales se consideraban
con riesgo de causar infeccién y nuevas ampollas, pero se han
utilizado con éxito sin complicaciones registradas; el aerosol
antiséptico o clorhexidina se usa para asegurar la esterilidad
evitando la friccién de la piel y el uso de infiltracién cutdnea
con anestésico local. El bloqueo neuromuscular no esta con-
traindicado7-10-15),

En el manejo postoperatorio es importante evitar las
mascaras faciales de plastico duro para la administracion de
oxigeno, se prefiere la mascara acolchada lubricada o evitar
el contacto directo con la pielV.

La EB es una condicién inherentemente dolorosa con ele-
mentos de dolor agudo y crénico, la analgesia multimodal es
la base del tratamiento. No hay evidencia para contraindicar
el uso de opidceos fuertes; sin embargo, pueden exacerbar
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Tomado de: Bowen L, Burtonwood MT. Anaesthetic management of
children with epidermolysis bullosa. BJA Education. 2017;18:41-45.

Figura 3. Carro y materiales necesarios para la atencion de
paciente con EB.

el prurito crénico. La anestesia regional es excelente para la
analgesia postoperatoria y especialmente til para los poste-
riores cambios de apésito7:10-15),

CONCLUSIONES

Los pacientes con EB generalmente son atendidos en centros
especializados, pero pueden presentarse en otros hospitales
para una cirugia de urgencia. Ofrecen un desafio para los
anestesidlogos en el manejo perioperatorio, ya que impli-
can el conocimiento de los principios basicos para brindar
atencion segura y efectiva a estos pacientes. Es crucial que
exista una excelente comunicacién entre los equipos de
cirugia y anestesia para garantizar que todo el personal esté

Cuadro I. Memorandum para la practica segura de la
anestesia en paciente con EB.

Recomendado Evitar

Clip en la sonda de satura-
cién de oxigeno

Pelicula de PVC transpa-
rente

Todos los productos auto-
adhesivos

Aplicacién directa de elec-
trodos de ECG/electrodo
de temperatura periférica

Lubricacion, por ej. parafina Dispositivos que causan

o jalea a base de petroleo friccion

(vaselina)

Almohadillas de gel para Plasticos rigidos duros,
los ojos ejemplo: méascaras fa-

ciales de oxigeno, tubos
nasogastricos

Apdsitos a base de silicona

(baja adherencia)

Acolchado de gel/espuma

blanda para areas de pre-

sién

Manguito/torniquete de pre-

sién arterial no invasivo (con

relleno suave por debajo)

Obtenido de texto original

comprometido con la atencién requerida; en muchos centros
especializados hay un carro designado EB en el quir6fano,
provisto de todos los materiales necesarios (Figura 3) y un
memorandum adjunto para facilitar la practica segura de la
anestesia (Cuadro I). Con una planificacién preoperatoria
meticulosa y extrema atencién a los detalles para proteger la
piel y las mucosas, evitando el traumatismo o las fuerzas de
friccidn, se puede administrar anestesia segura con minimos
eventos adversos.
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