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RESUMEN

La epidermdlisis bullosa es una afeccion poco frecuente, con una prevalencia de 0,5- 1 por
millon de habitantes, que comprende un grupo de alteraciones genéticas caracterizadas
por lesiones ampollares en la piel y las mucosas, cuyo diagndstico requiere del empleo
de técnicas de biologia molecular e inmunohistoquimicas. A tales efectos, se efectud una
revision exhaustiva con vistas a profundizar en las caracteristicas clinicas, genéticas y
epidemioldgicas de esta enfermedad y su repercusion en la cavidad bucal, asi como
también en algunos aspectos puntuales relacionados con el tema.

Palabras clave: epidermolisis bullosa, alteracidn genética, lesion ampollar, epidermis,
dermis, mucosa bucal.

ABSTRACT

The epidermolysis bullosa is an infrequent disorder, with a prevalence of 0,5 - 1 per
million of inhabitants comprising a group of genetic changes characterized by bullous
lesions in the skin and mucosa, which diagnosis requires of the use of molecular
biology and inmunohistochemical techniques. For such effects, an exhaustive review
was carried out with the aim of deepening in the clinical, genetic and epidemiological
characteristics of this disease and its influence on the oral cavity, as well as in some
punctual aspects related to the topic.

Key words: epidermolysis bullosa, genetic change, blistering lesion, epidermis,
dermis, oral mucosa.
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INTRODUCCION

Las enfermedades ampollosas como el pénfigo vulgar, el penfigoide y la epidermdlisis
bullosa son el resultado de una respuesta inmune anormal contra las proteinas de los
desmosomas o de la membrana basal.

El término epidermodlisis bullosa (EB) comprende un grupo de alteraciones genéticas
caracterizadas por lesiones ampollares en la piel y las mucosas (boca, eséfago, faringe,
estdmago, intestino, vias respiratorias y urinarias, parpados y cornea) que aparecen
ante traumas minimos o esponténeos y afecta a 1: 50 000 recién nacidos vivos.!?

La epidermdlisis bullosa es una enfermedad rara, ya que su prevalencia es del orden
de 32 casos por millon de habitantes, con una incidencia de casos nuevos de 1,4 por
milldn de habitantes por afio y con variaciones que dependen mas de la buena calidad
de los registros que de diferencias regionales o étnicas; asimismo, afecta a ambos
sexos por igual. Por esta razén es un desafio médico pasar del diagnostico sindrémico
al especifico, con el fin de orientar a los padres sobre la naturaleza y prondstico de la
enfermedad, de establecer una atencién adecuada tanto para el periodo agudo como
para la etapa ambulatoria posterior y, por ultimo, advertir sobre la posibilidad de
ocurrencia en gestaciones posteriores.!™

Esta afeccidon también se conoce como la enfermedad de la piel de cristal o de
mariposa. Se caracteriza por ampollas y heridas constantes, a partir del mas leve roce
o incluso sin motivo aparente, que alcanzan la severidad de quemaduras de tercer
grado, ya que las capas superiores de la piel pueden desprenderse y dejarla,
literalmente, en carne viva. La piel estd compuesta por 2 capas: una externa, llamada
epidermis y una interna que es la dermis. En individuos sanos, estas capas estan
sujetas por un ancla que impide que se muevan separadas.>*

Con referencia a lo anterior, quienes padecen de epidermolisis bullosa, no tienen esa
ancla que sujeta la epidermis con la dermis, lo que provoca friccidon entre ambas. De
ahi que muchas veces el dafio de la piel, a causa de las cicatrices, puede ser
irreversible.?

El problema fundamental en las EB radica en la excesiva fragilidad cutanea ante
minimos traumatismos, es decir, las capas de la piel se separan con facilidad, con lo
cual el hueco que queda entre estas se llena de un liquido rico en proteinas y se forma
la ampolla. La curacién de las heridas ocasionadas puede dar lugar a cicatrices o no;
rasgo importante a la hora de su clasificacién. En ocasiones el liquido contiene sangre
porque la ampolla es mas profunda.*?

Si bien en sentido estricto, el nombre de epidermdlisis no es correcto, ya que solo
algunas formas son las que cursan con destruccion inicial de las células epidérmicas, si
resulta muy util para expresar la enorme facilidad con que estos enfermos desarrollan
ampollas al mas minimo traumatismo o, como sucede en los casos mas severos, sin
tener conciencia de que este ocurre.’

Todo lo anterior da lugar a manifestaciones clinicas muy variadas y, en ocasiones,
trascendentes desde el punto de vista del prondstico. Existen varios tipos de
epidermdlisis bullosa, que van desde las mas leves, que afectan solo los pies y las
manos, hasta formas mas severas. >®
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Teniendo en cuenta las consideraciones anteriores, los autores decidieron efectuar el
presente estudio, con vistas a profundizar tanto en las caracteristicas clinicas,
genéticas y epidemioldgicas de la epidermdélisis como en las manifestaciones bucales
que ocasiona.

CONCEPTO, CLASIFICACION Y CAUSAS DE LA ENFERMEDAD

La epidermdlisis ampollosa o bullosa se define como un grupo de genodermatosis
(enfermedades cutaneas de origen genético) caracterizadas por la presencia de
ampollas o vesiculas ante minimos traumatismos, que afectan la piel y, en algunas
formas clinicas, también a las mucosas. Para comprender mejor la EB, seria (til
repasar cierta informacién acerca de la genética y la herencia.’

La clasificaciéon de este complejo y heterogéneo grupo de sindromes es compleja y los
primeros intentos se basaron en observaciones clinicas y genéticas. En la actualidad, el
diagnostico especifico se hace cominmente por estudio histopatoldgico, mediante
microscopia electrénica de transmision, complementado con microscopia convencional,
analisis histoquimico y estudio molecular de los genes de las proteinas implicadas.’

La clasificacion de EB del 2008 reconoce 4 grandes grupos y alrededor de 30 subtipos,
gue segun el tipo especifico puede tener una morbilidad significativa e incidir en tejidos
blandos y duros del complejo craneofacial.”™®

La microscopia electrénica permite clasificar este sindrome congénito en 3 grupos
principales, de acuerdo con el plano de separacién en que se produce la ampolla:®®°

e Epidermdlisis bullosa simple

Su herencia esta determinada principalmente por un gen autosémico dominante. Las
ampollas se forman por la desintegracién de las células de las membranas basal y
suprabasal y la separacién es intraepidérmica, por citélisis de los queratinocitos;
asimismo, tienen contenido seroso y sanan sin dejar cicatriz. El desarrollo del pelo,
dientes y ufias puede ser normal.'°

Las ampollas aparecen durante el primer afio de vida y ocasionalmente al nacimiento,
son inducidas por pequefios traumas y generalmente empeoran con el calor. En los
nifios pequefios salen sobre todo en la espalda, en las manos y en las piernas; en los
mas grandes, en las manos, en los pies y en los sitios donde hay friccién por la ropa.
Aunque las ampollas aparecen durante toda la vida, algunos pacientes mejoran
después de la pubertad.

Esta se origina por una mutacion de las células basales de la epidermis que se
manifiesta con lesiones en las manos y los pies. La rotura se produce en la capa
superficial de la piel (epidermis); las ampollas cicatrizan sin pérdida de tejido y los
afectados suelen experimentar mejoria con el tiempo. Este tipo de EB se manifiesta en
52,5 % de los casos.!°

Esta enfermedad es sumamente dolorosa, pues tiende a formar ampollas
constantemente y con el minimo rozamiento mecanico o natural pueden romperse, de
manera que ocasionan una lesién dolorosa.%!!



MEDISAN 2015; 18(8): 995

e Epidermdlisis bullosa de la unién

Se caracteriza por una herencia autosémica recesiva y por la presencia de ampollas
gue se forman dentro de la ldmina ldcida, por fallo en los hemidesmosomas, atribuible
principalmente a mutaciones de las proteinas siguientes: laminina 5 y coldgeno XVII,
gue son las responsables de la unién entre las membranas celulares. Esta variedad
puede afectar las mucosas oculares, la cavidad bucal, las vias urinarias, el eséfago, la
faringe y las ufias.'?

En esta forma de EB existe una variedad potencialmente letal: la epidermodlisis bullosa
de la unién (EBU) tipo Herlitz, donde las ampollas estan presentes al nacer o
tempranamente, luego del nacimiento y después se generalizan. La mucosa bucal
generalmente se encuentra dafiada y puede haber vesiculas en diferentes regiones,
tales como: laringe, traquea, bronquios y vias biliares.'*!3

Muchos nifios mueren en la primera infancia por infecciones y los que sobreviven los
primeros meses, pueden desarrollar costras peribucales y perinasales bien
caracteristicas. En los mayores, la combinacion de infecciones cronicas y pérdida de
hierro a través de la piel puede ocasionar anemia crénica.'?

En la variedad no letal, también llamada EB de la unidn tipo No Herlitz, los pacientes
sobreviven hasta la adultez, de manera que la enfermedad se va haciendo menos
severa con los afios y las mucosas se ven afectadas al igual que las ufias. Esta se
produce por una mutacién de la proteina laminina 5, que une las membranas y puede
afectar las mucosas oculares, la cavidad bucal, las vias urinarias, el es6fago vy la
faringe.

Las ampollas aparecen en la zona situada entre las capas externa e interna y los
subtipos que incluyen van desde una variedad letal hasta otros que pueden mejorar
con el tiempo. Solo 1 % de los casos esta diagnosticado con esta variedad.***3

e Epidermolisis bullosa distrofica

Puede tener una herencia autosémica recesiva o dominante y ocasiona lesiones
ampollares entre la ldmina densa y el estrato dérmico de la piel. Por tanto, la
separacion es subepidérmica, bajo la membrana basal, por rotura de las fibras de
anclaje. Esto es generado por cambios en el coldgeno VII.***!®

La EB distroéfica recesiva es una de las presentaciones clinicas mas severas, puesto que
pueden observarse cicatrices en la piel y las mucosas, ademas de vesiculas y cicatrices
en el eséfago, el que puede presentar estenosis atribuible a ello. Por otra parte, las
ampollas generalizadas en estas membranas suelen provocar retraccion de la piel
palmar en las manos y los pies. Este fendmeno se denomina pseudosindactilia y se
produce por vesiculas y Ulceras cruentas repetidas en estas regiones, las cuales, al
cicatrizar, dejan lesiones fibrosas que posteriormente se retraen y traccionan las zonas
de los pliegues de los dedos hasta llegar, incluso, a la reabsorcidn del hueso;
malformaciones que son prevenibles con cirugia, con buenos resultados a corto plazo,
pero con recidivas frecuentes.*

Se ha visto la aparicion de lesiones por carcinoma espinocelular en las cicatrices de los
pacientes con EB distroéfica, lo que puede ocasionar la muerte.
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En la EB de la unién y distréfica se han descrito alteraciones en algunas de las
ultraestructuras que forman la Iamina ldcida o densa de la membrana basal,
respectivamente. Para estos casos es muy Util el estudio inmunohistoquimico con
anticuerpos monoclonales contra distintos subtipos de coldgeno, en particular el IV y el
VII,* lo cual permite identificar si este se encuentra en el piso o en el techo de la
ampolla subepidérmica, para asi clasificar la lesién en sus variantes principales.

Segun el tipo de EB, el rango de las lesiones puede ir, desde la formacion de vesiculas
limitadas a la piel de las manos y los pies, en algunas épocas del afio, hasta todo el
cuerpo, lo que puede ser severo y dar como resultado la pérdida de fluidos corporales,
electrolitos, sangre y proteinas, asi como deshidratacion, anemia y retardo del
crecimiento.**!®

En la epidermdlisis bullosa mixta (sindrome de Kindler), la lesiéon se produce en los
queratinocitos de la membrana basal, producida por mutaciones en el gen Kindling 1.
Se presenta de forma autosdémica recesiva y a nivel bucal, los individuos afectados
presentan riesgo de desarrollar enfermedad periodontal severa, que puede tener su
inicio durante la adolescencia. La fragilidad de esta mucosa disminuye con la edad.'®

Las peores complicaciones estan ocasionadas por la EB de la unién y por la distrdéfica
recesiva. Las ampollas aparecen en el estrato mas profundo de la piel, la dermis. Al
cicatrizar, las heridas sucesivas van originando retracciones en las articulaciones y
llegan a dificultar el movimiento (pegan la piel de entre los dedos); también pueden
aparecer ampollas en las membranas mucosas: boca, faringe, estdbmago, intestino,
vias respiratoria y urinaria, asi como en el interior de los parpados y la cérnea. Este
tipo de EB se manifiesta en 46,5 % de los casos y se distingue por la formacion de
ampollas en la piel después de una lesién menor.}**>

En la epidermdlisis bullosa existe dificultad en cuanto a la sintesis de las proteinas
debido a que en una de las bases del ADN hay una mutacion. En las formas simples, el
trastorno radica en los genes que codifican las diversas queratinas (un tipo de
proteina) y la separacién de la piel se produce a nivel de la epidermis; en las
junturales, se encuentran mutaciones en los genes de la laminina (proteina que
interviene en la formacion de los filamentos de anclaje o en otros componentes de la
membrana basal) y la separacion se produce en la unién de la epidermis con la dermis;
en las distréficas, que son las mas graves, las mutaciones afectan al gen que produce
el colageno VII, una proteina que es un componente principal de las fibrillas de anclaje
y la separacién se produce en la dermis.®

Cada nifo tiene 2 copias de cada gen en su cuerpo: una procedente del padre y otra
de la madre. Los genes que conforman cada par contienen instrucciones para un rasgo
dominante o recesivo y muchas veces estos se alteran por alguna razoén. Si uno de
esos se abre, existe una probabilidad de 50 % (una probabilidad de cada 2) de que el
nifo tenga la misma condicidon. Los trastornos dominantes suelen ser bastante
variables, con sintomas que pueden ser nulos o severos.

En una alteracion dominante, un defecto en una de esas copias causa la alteracion
aunque el individuo tenga otra copia normal del gen, es decir, el gen defectuoso
predomina sobre normal y se produce entonces un trastorno médico.

Las formas dominantes de EB (que incluye la mayoria de EB simple y distrdfica
dominante) son mas comunes en la poblacidon que las recesivas. En el caso de genes
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autosomicos dominantes, un solo gen anormal en uno de los cromosomas autosémicos
(uno de los primeros 22 cromosomas sin sexo) de cualquiera de los padres puede
causar la enfermedad. Segun este esquema de herencia, uno de los padres tendra la
afeccién ya que es dominante (portador). En fin, solo se necesita que uno de los
padres sea portador para que el nifio herede la enfermedad.®

Herencia autosdOmica recesiva

Si ambos padres son portadores del mismo gen recesivo, capaz de causar un defecto
de nacimiento, existe una probabilidad entre cuatro de que cada uno de sus hijos
herede el problema. Si solo un padre transmite el gen del trastorno, el gen normal
recibido del otro padre evitard que la condicién se manifieste. '’

Los trastornos autosdmicos recesivos suelen ser graves. En este, ambas copias del gen
tienen que estar defectuosas para que la persona padezca la enfermedad; mientras
que una persona con una copia del gen sana, se dice que es portadora y el desorden
no aparecen en cada generacion.

Cuando los 2 miembros de una pareja son portadores de un defecto recesivo, el riesgo
de que tengan un hijo afectado es de 25 %, es decir, una posibilidad entre cuatro en
cada embarazo. La mitad de sus hijos seran portadores (50 %) y el otro 25 % sanos,
dado a que heredaran la copia normal. 78

Manifestaciones bucales de la enfermedad

Aunque la prevalencia de la EB es baja, un alto porcentaje de los afectados presenta
dafio de la zona bucal y maxilofacial, ya sea de tejidos blandos o duros. Por este
motivo, es importante que tanto pediatras como dermatélogos conozcan estas
manifestaciones clinicas, asi como las medidas de tratamiento y prevencion adecuadas
que deben tomar al tratar a un paciente con EB y remitirlo al estomatdélogo cuando sea
necesario, considerando que las lesiones bucales pueden ser particularmente molestas
para estos nifios y limitar funciones basicas como la alimentacién. *°

Las manifestaciones bucales de la EB se ven generalmente en las formas distrofica
recesiva y de la unién. Una alteracién relativamente comun en la EB distrdéfica es la
microstomia (boca pequena) y es 8 veces mas frecuente en la forma recesiva con
respecto a la dominante. Esta dada por el trauma de los alimentos sobre la mucosa
bucal chz%mo resultado disminuye la ingestidn por via oral y dificulta la higiene
bucal.*”

También es posible observar obliteracion del vestibulo bucal entre los labios y las
encias, asi como anquiloglosia (lengua con poca movilidad). Las vesiculas intrabucales
han sido identificadas en 92 % de los pacientes con EB distrofica recesiva, donde la
lengua es la mas afectada. Por otra parte, la microstomia y la atrofia del paladar son
las secuelas mas frecuentes y ocurren como resultado de la cicatrizacion de las
vesiculas (100 % de los pacientes); mientras que la anquiloglosia, la obliteracion del
vestibulo y la depapilacién lingual se observan en mas de 90 % de los afectados.?°

Como bien se plantea, en 80 % de los pacientes la apertura bucal interincisiva es
reducida (menor de 30 mm). Estas manifestaciones intrabucales de la EB, que pueden
ser caracteristicas de la enfermedad, ayudan al pediatra a llegar al diagndstico.?%2?
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La hipoplasia del esmalte dental es un hallazgo frecuente en pacientes con EB y
clinicamente se manifiesta como dientes con falta de esmalte o con cambio de color.
Su frecuencia varia segun la forma de EB, desde 8,6 % en la EB distrofica recesiva
hasta 100 % en la de unidn. Los casos mas graves tienen en esta Ultima, no asi en los
otros tipos de EB.?!

Los casos mas severos de hipoplasia del esmalte se vieron en la EB de la unién, no asi
en los otros tipos de EB. Las manifestaciones bucales son comunes en todos los tipos
de esta afeccidn, inclusive en la letal, pues la severidad varia, y de acuerdo con la
gravedad del proceso se encuentran eritemas, vesiculas y ulceraciones con diversos
grados de fibrosis; asimismo, es posible la degeneracion maligna de estas lesiones. En
el tipo distrofico hay dafios en los dientes, que pueden estar hipoplasticos, mal
erupcionados, con maloclusion y numerosas caries.

Ampollas en la cavidad bucal

Las ampollas localizadas en la cavidad bucal son la caracteristica mas comun en todos
los tipos de EB; sin embargo, los hallazgos de los distintos subtipos varian segun el
grado de afeccion, desde pequefias vesiculas que cicatrizan sin originar alteracion,
hasta lesiones extensas y confluentes, que causan cicatrizacion progresiva o aberrante
con la consecuente deformidad bucal.

De acuerdo con el registro Nacional de Epidermodlisis Bullosa de los Estados Unidos,
35 % de las formas localizadas de EBS y 59 % de las generalizadas, cursan con
ampollas, las cuales miden menos de un centimetro y tienden a cicatrizar sin dejar
cicatriz.

En la epidermdlisis bullosa juntural (EBJ) y en la distrofica dominante, las lesiones que
afectan la cavidad bucal suelen ser de mas de un centimetro, pero cicatrizan de
manera adecuada sin provocar retraccidn severa o cicatrizacién progresiva.??

Las ampollas que se presentan en los pacientes con epidermdlisis bullosa distrofica
recesiva (EBDR) son las que se asocian con mayores complicaciones en la cavidad
bucal, debido a su extensién y confluencia. Al cicatrizar, ocasionan bridas extensas
que obliteran el vestibulo bucal, causan anquiloglosia severa y microstomia.?*%3

Microstomia y anquiloglosia

La microstomia es una disminucion de la apertura bucal que se debe a la formacién de
bridas cicatrizales en la mucosa de revestimiento, en la piel de la regién labial,
principalmente en las comisuras labiales, asi como en la obliteracién del vestibulo
bucal. El microestoma aparece con mayor frecuencia en el tipo EBDR, pero también
ocurre en la EBU de tipo Herlitz; sin embargo, en este tipo de obliteracién del
vestibulo bucal o anquiloglosia no se presentan y la microstomia se debe a la
formacion de las lesiones peribucales extensas.?*

Anomalias dentarias

La hipoplasia del esmalte se ha asociado con alta frecuencia con la EBU, de ahi que
en algunos estudios se registra la existencia de alteraciones estructurales mediante
microscopia electronica de barrido. Wright detalld el hallazgo de la hipoplasia del
esmalte en pacientes con EBD, aunque no se presenta de forma constante como en la
EBU; asimismo describio el taurodontismo al revisar las radiografias de los pacientes
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con EBD.?*?>

Alteraciones del crecimiento y desarrollo craneofacial

Los pacientes con EB presentan retraso generalizado del crecimiento y aunque en la
bibliografia no se ha dilucidado la causa precisa, se ha asociado con la malnutricidon
cronica debido a la malabsorcion por alteraciones en la mucosa gastrica, asi como por
la limitacion de la dieta y la ingesta adecuada. Otro factor importante es la formacion
de cicatrices extensas en la piel, en zonas de friccidon, en las extremidades y
articulaciones, que también deforman y limitan el crecimiento. Dicho retraso es mayor
en quienes presentan EBD y EBU; sin embargo, aquellos con EBS tienen poca afeccién
y generalmente crecen sin secuelas importantes.?*2’

Debido a la formacion de bridas cicatrizales intrabucales, los pacientes con EBD
presentan colapso maxilar, apifiamiento dental severo y falta de espacio. Asi, las
bridas en carrillos, la obliteracién del vestibulo bucal, la anquiloglosia y la
microstomia causan alteracién de la funcién muscular con la consecuente alteracién
del crecimiento craneofacial y el desarrollo normal de las arcadas dentarias.

Caries

Las caries estan relacionadas con la EB, pero la presencia de lesiones cariosas es
multifactorial y se asocia con los factores de riesgo individuales que no son exclusivos
de la enfermedad y con aquellos asociados directamente con ella. Los pacientes con EB
tienen riesgo predisponente de caries por disminucion del flujo salival y alteraciones
en la inmunoglobulina A (IgA) presente en el surco gingival. %’

Epidermolisis bullosa en la cavidad bucal. Tratamiento

Por ser la EB una enfermedad que afecta la piel y las mucosas del individuo, que
provoca una labilidad extrema ante minimos traumas, friccion o presion, los tejidos
peribucales, en especial la piel y las mucosas de labios y mejillas, se encuentran
particularmente afectados al estar constantemente expuestos al “trauma” de la
masticacion.?%?’

Especialmente en la variedad distrdfica, las Ulceras que se producen ante minimos
traumas en la regién peribucal, generan cicatrices en el espesor de los tejidos, de
forma radiada, que al retraerse causan dificultad para abrir la boca, la cual es
progresiva en el tiempo. Es evidente entonces que esta condicion clinica le genera al
paciente gran dificultad para su higiene bucal y provoca una absoluta falta de
autocuidado por temor a provocarse heridas en la mucosa bucal. De lo anterior se
deduce que este hecho hace que los pacientes con EB tengan un altisimo riesgo de
desarrollar caries y enfermedad periodontal; hecho que ocasiona la pérdida prematura
de las piezas dentarias, con la consecuente alteracion de las funciones masticatorias,
respiratorias, fonatorias y, sobre todo, de la autoestima. ?’

La progresiva microstomia que se puede observar en estos pacientes, es obvio que
también dificulte su atencién odontoldgica, incluidos los tratamientos convencionales.
Esta situacion lleva al individuo a padecer otras afecciones mas comprometedoras,
tales como: abscesos y flegmones faciales, asi como trastornos oclusales y
dentomaxilares, por citar algunos.?”:?8

Por todo lo anterior se considera que la prevencion desde los primeros meses de vida,
es la mejor manera de garantizar una salud bucal adecuada, que se adapte a los
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requerimientos de la vida diaria. Es precisamente en este contexto donde la educacién
bucal adquiere suma importancia, pues a través de ella es posible incentivar a los
padres a mantener la correcta salud bucal de sus hijos y a velar por ella. Esta es la
Unica forma de evitar que la enfermedad de base de estos pacientes no se vea
agravada por otras como las ya comentadas.

En primera instancia, la prevencién en salud bucal debe comenzar con la educacioén, la
cual debe estar dirigida tanto a los padres como al equipo de salud que evalla y trata
a estos niflos. Esta debe considerar aspectos tales como el rol que cumplen los dientes
temporales; los conceptos basicos sobre las enfermedades de mayor prevalencia
(caries y periodontopatias); el dafio que causan los malos habitos a nivel dentario y
maxilofacial; la importancia de la higiene bucal y los métodos a emplear, adaptados a
estos pacientes, asi como el control de la dieta. Resulta importante, ademas, dar una
breve resefia de las afecciones bucales que pueden encontrarse en estos nifios, segin
el tipo de EB.?%%°

Por otra parte, en los menores con EB, los tratamientos restauradores deben ser
realizados generalmente con anestesia general y con extremo cuidado al efectuar
todos los procedimientos, con vistas a no ocasionar un dafio mayor en la fragil mucosa
bucal, la cual tiende a generar ampollas facilmente, que al cicatrizar retraen el tejido
con las nefastas consecuencias ya comentadas.?®

Debido a lo anterior, en estos nifios el concepto de prevencidn adquiere real
importancia. Esta debe ser una tarea que compete no solo al estomatodlogo, sino a
todos los integrantes del equipo multidisciplinario de salud encargados de la atencion a
estos pacientes con EB.3?

Atendiendo a todas las manifestaciones bucales de la epidermodlisis bullosa, se hace
necesario incorporar aspectos actualizados al plan de estudio de la carrera, en
especial de periodoncia, especificamente en el capitulo relacionado con las
manifestaciones bucales de las enfermedades dermatoldgicas, a fin de establecer un
programa multidisciplinario, dirigido a pediatras, dermatdlogos y estomatdlogos, que
sirva como material de consulta.
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