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enfermedades d

La epidermdlisis
ampollar es un
grupo de
enfermedades
hereditarias en las
que se desarrollan
ampollas en la piel
como respuesta a
un trauma menor.

ependiendo del tipo,
la epidermolisis ampo-
llar varia en gravedad
desde una generacion
de ampollas menor de
la piel hasta una forma letal que
involucra otros 6rganos. La condicion
generalmente comienza al momen-
to de nacer o poco después. Sin
embargo, la epidermdlisis ampollar
adquirida usualmente aparece en
adultos de méas de 50 afios, aunque
se ha observado en nifios. Igualmen-
te, algunos casos de epidermolisis
ampollar simple pueden permanecer
sin diagnosticar hasta la edad adulta.

citantes

Todos los diferentes tipos de epi-
dermolisis ampollar generalmente
son hereditarios. Por lo tanto, tener
antecedentes familiares de esta
enfermedad, especialmente uno de
los padres afectado, es un factor de
riesgo. El patrén hereditario puede
ser dominante o recesivo. Una forma
dominante significa que un descen-

Algunos bebés pueden tener ampollas
grandes al nacer y en otros comenzar poco
después del nacimiento. Las excoriaciones de
la piel, el frotamiento e incluso el incremento
de la temperatura ambiente puede hacer que
se formen ampollas.

También llamada la
enfermedad de los
pies rojos en
los caballos.

diente puede heredar el gen o rasgo
de uno de los padres afectados,
mientras que la forma recesiva signi-
fica que ambos padres deben portar
un geny transmitirlo a la descenden-
cia para que el bebé o nifio resulte
afectado. Las formas recesivas de la
epidermolisis ampollar tienden a ser
mas graves.

El rasgo distintivo de estas condi-
ciones es la formaciéon de ampollas
grandes llenas de liquido que se
desarrollan en respuesta a un trau-
ma menor. Algunos bebés pueden
tener ampollas grandes al nacer y en
otros comenzar poco después del
nacimiento. Las excoriaciones de la
piel, el frotamiento e incluso el incre-
mento de la temperatura ambiente
puede hacer que se formen ampo-
llas. En las formas graves, la cicatri-
zacion después de las ampollas
puede causar deformidades, fusion
de los dedos de las manos y de los
pies, y deformidades por contractu-
ras en dedos, codos y rodillas. Si hay
compromiso de la boca y el estéma-
go, las ampollas y la cicatrizacion lle-
van a que se presenten dificultades
para alimentarse y deglutir.
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TRATAMIENTO

El objetivo del tratamiento es preve-
nir la formacién de ampollas y sus
complicaciones. La intensidad de
los cuidados depende de la
gravedad de la enfer-
medad. Las recomen-
daciones a menudo
incluyen medidas
para evitar el
trauma cuténeo

y las temperatu-
ras ambientales
elevadas. Para
prevenir la infec-
cion, se requiere de
un excelente cuidado
de la piel, especialmente
si algunas areas con ampollas
desarrollan costras o quedan desnu-
das (expuestas o en carne viva). Se
recomienda seguir las instrucciones
o recomendaciones del médico al pie
de la letra, las cuales podrian incluir
terapia de hidromasaje y aplicacion
de antibi6ticos topicos a estas areas
similares a heridas. El médico comen-

SINTOMAS

Los sintomas dependen del tipo-de epidermlisis ampollar, pero pueden incluir;
-

) Ampollas de la piel como resultado de un trauma menor o de un cambio en

la temperatura
! Ampollas al momento de nacer

! Deformidad o pérdida de las ufias

! Formacion de ampollgs en el interior o alrededor de la boca y en la gargan-
ta, causando dificultad para la alimentacion y_dificultaq para deglutir

5 Ampollas alrededor de los oj&s y la nariz &
et i
+ ) Llanto ronco, tos u otras dificultades respiratorias. -

) Anomalias dentales tales como caries

) Alopecia (pérdida del cabello)

) Milios (protuberancias o granos blancos diminutos) e

Para la epidermolisis an'1pollar adquirida existe una asociacion con la enferme-
dad de Crohn (una enfermedad intestinal inflamatoria) y, posiblemente, con
lupus. Por Idr-tanto, los sintomas de estas condiciones pueden ocurrir en adul-

tos que preseﬁten este tipo de epidermélisis ampollar. &
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tara si se requiere un vendaje o un
aposito y de qué tipo.

Si se presentan dificultades para
deglutir, se puede prescribir el uso
de esteroides orales durante perio-
dos cortos. Si se presenta Candida
en la boca o el eséfago, igualmente
se deberia prescribir un medica-
mento para esa infecciéon secunda-
ria. La buena higiene dental es muy
importante, incluyendo las visitas
regulares a un odontélogo con
experiencia en el tratamiento de
casos con epidermolisis ampollar.
Asimismo, la nutricion adecuada es
importante. Cuando la lesién cuta-
nea es extensa, puede ser necesario
el incremento de la ingesta de calo-
rias y proteinas para ayudar en la
recuperacion, razén por la cual se
debe trabajar muy de cerca con un
nutricionista. Cuando se presenten
ampollas o complicaciones en la
boca o el eséfago, se deben evitar
los alimentos duros o quebradizos
tales como galletas, nueces y pata-
tas fritas.
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Trabajar con un fisioterapeuta
puede ayudar a mantener el rango
de movimiento de las areas articula-
res involucradas y minimizar las con-
tracturas. Es posible que sea
necesario colocar injertos de piel en
las &reas cutaneas ulceradas o desnu-
das. De igual manera, se podrian
recomendar otros procedimientos
quirdrgicos para complicaciones de la
epidermolisis ampollar, como la dila-
tacion del eséfago si se presenta este-
nosis (estrechamiento), reparacion de
las deformidades de la mano y extir-
pacién de las lesiones por carcinoma
escamocelular si se desarrollan.

Existen otros tratamientos que
estan bajo investigacion como la
terapia de proteinas y la terapia
genética. La epidermdlisis ampollar
adquirida se puede tratar con este-
roides orales y medicamentos inmu-
nosupresores, sin embargo, éstos
ultimos pueden incrementar el ries-
go de infeccion secundaria. Asimis-
mo, se estan realizando estudios con
interferén. #






