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Introduccion
La maloclusion dental se refiere a un mal alineamiento de los dientes

superiores respecto a los inferiores, o bien a la forma que estos encajan
entre si. Podemos decir que es cualquier desarreglo de contacto irregular
de los dientes superiores con los inferiores, lo que incluye sobremordida y
mordida cruzada, lo cual nos indica una desproporcion entre el tamaro del
maxilar y el diente, provocando un apifiamiento dental o patrones de

mordida anormales.

Actualmente se dice que una maloclusién existe cuando un desarreglo de

los dientes crea un problema para el individuo.

La epidermdlisis bullosa es un grupo de enfermedades genéticas
hereditarias, la cual afecta tejidos estratificados como piel, y mucosas, la
cual provoca la formacién de ampollas y vesiculas, tras minimos
traumatismos, exposicion a temperaturas altas, o de forma espontanea,

esto también puede tener afeccién variable en otros érganos.

Debido a la facilidad con la que los pacientes con epidermdlisis bullosa
pueden tener ampollas y heridas ante el mas minimo roce se les conoce

también como la enfermedad de piel de cristal o de mariposa.

La prevalencia de esta enfermedad es muy baja y no tiene predileccién por
raza o sexo, esta enfermedad puede presentarse de forma dominante o

recesiva, siendo mas frecuente la recesiva.

Las mal oclusiones dentales en nifios con epidermdlisis bullosa distréfica
son muy frecuentes debido a que estos pacientes presentan un retraso
generalizado del crecimiento, y a que se presentan bridas cicatrizales
dentro de la boca después de las lesiones ampollosas, podemos tener
como resultado un colapso de los maxilares, apifamiento dental severo, y
por ende una gran falta de espacio, por lo que el odontdlogo debe estar
capacitado para atender este tipo de padecimientos, aunque la prevalencia
de estos casos es muy baja los odontdlogos debemos tener el

conocimiento y la capacidad de atender a los pacientes con epidermdlisis



bullosa y poderlos ayudar a tener una mejor alimentaciéon asi como una
mejor calidad de vida, por medio de tratamientos odontoldgicos lo cual le
permita al paciente tener una mejor nutricion lo cual favorecera a un mejor
desarrollo, un peso y talla favorable y una mejoria en la cicatrizacion de las

lesiones provocada por dicha enfermedad.

Objetivo

Describir las caracteristicas de mal oclusidon dental en los pacientes con
epidermdlisis bullosa distrofica y su tratamiento ortoddncico, conocer mas
acerca de esta enfermedad para poder ayudar a mejorar su alimentacion y
asi su nutricion, y que estos pacientes puedan tener una mejor calidad de

vida.



Capitulo 1
Antecedentes histéricos

El término epidermdlisis o epidermdlisis bullosa (eb) se menciond por
primera vez en 1886 por Kobner. Sin embargo, inicialmente esta
enfermedad la definio y clasificé Pearson en 1962, basandose en el estudio
de enfermedades ampollosas hereditarias, mediante el uso del microscopio

electronico.'?

La epidermdlisis bullosa o ampollosa, durante mucho tiempo se considero
era una erupcion ampollar mecanica, no inflamatoria, de caracter
cicatrizante que aparecia en la edad adulta. Los primeros casos fueron
reportados en 1895 por Elliot como una enfermedad distréfica hereditaria.
En 1971 Roegnigk propuso criterios de exclusion para el diagnoéstico:
ampollas inducidas por traumatismo o espontaneas, comienzo en el adulto,
falta de antecedentes familiares, demostracion que las ampollas se forman

por debajo de la lamina basal con depdsitos de IgG. *

Los primeros estudios sobre epidermalisis provienen de finales del siglo XX.
Se trata de un conjunto de enfermedades o trastornos de la piel
transmitidas genéticamente y que se manifiestan por la aparicion de
ampollas, ulceras y heridas en la piel, en especial en las areas mucosas, al
mas minimo roce o golpe. También suelen aparecer heridas internas que
provocan un cierre en el eséfago y como consecuencia pérdida de peso al
no poder digerir alimentos; pero el problema de esdéfago, estomago y
heridas internas solamente suele ser en la epidermdlisis bullosa distréfica

recesiva.®

En cuanto a los antecedentes historicos en el tratamiento guia interceptiva
de la erupcién, que sera el tratamiento ortoddncico de eleccién para
pacientes con epidermdlisis bullosa distréfica tenemos que, Robert Bunon,
en el siglo XVII, fue el primero en hablar de extraccion de dientes deciduos
seguida por extraccion de permanentes con el objetivo de obtener un

“‘espacio confortable” para todos los dientes en los arcos maxilares su



trabajo fue publicado en 1743, fue seguido por otros reportes entre ellos Le
Clause en 175, bourdent en 1757, Chapin Harris en 1855, entre otros, las
primeras palabras de precaucién y cuidado en cuanto a este procedimiento

fueron expresadas por Delabarre, en 1819.12

En el comienzo del siglo XX este procedimiento perdié mucho auge con los
ortodoncistas americanos debido a la recomendacion del profesor Edwar
H. Angle quien desde que inicid su carrera condend las extracciones de
dientes permanentes y las etiquetdé como mutilaciones, no obstante los

europeos continuaron con esta practica, con muchos partidarios a ella. 3

En 1929 Birger Kjellgren en Suecia abrio la discusion de extracciones, y en
1950 acuino el término «extraccidon seriada” en una publicacién en la que
describié la mejoria en el apifiamiento de los incisivos, cuando se perdieron
los caninos deciduos en forma espontanea y prematura. Esto produjo como
resultado la extraccion indiscriminada de dientes por odontélogos, que no
apreciaron la necesidad de tener un conocimiento refinado para llevar a
cabo, con éxito, dicho procedimiento. Definié el tratamiento mediante

extracciones cuando existia falta de espacio. 32

Rudolf Hotz en 1970 propuso el término «Guia de erupciéon dental mediante
extracciony», el cual refiere de forma mas completa el principio del

tratamiento. 38

De acuerdo con Jack Dale, en 1972, describio la extraccion seriada como
un tratamiento temprano asociado con la extraccion de dientes deciduos,
seguido por la remocién de dientes permanentes, que utiliza en problemas
en donde hay discrepancia entre el tamafio mesiodistal de los dientes
permanentes y la cantidad de perimetro del hueso basal de los arcos

dentales. 38



Generalidades de la epidermdlisis bullosa
Es una enfermedad hereditaria y cronica, incurable, cuyo rasgo

caracteristico es la formacion de ampollas a partir del mas leve roce o
incluso sin motivo aparente. Dependiendo del tipo de epidermdlisis bullosa,
se forman ampollas tanto en la piel como en las membranas mucosas
(boca, faringe, estdbmago, intestino, vias respiratorias y urinarias e interior

de los parpados y cornea).'?

La epidermis es la capa mas superior o exterior de la piel, la dermis es la
papa interior de la piel, lisis quiere decir ruptura y bullosa aparicion de
ampollas. El problema fundamental en las epidermdlisis bullosas 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 las capas

se llena de liquido rico en proteinas formandose la ampolla. 2

Epidermis—l;".:,,:.' :

)

Dermis

Hipodermis— &

Figura 1: Esquema que muestra las capas de la piel.'3

La membrana basal epidérmica representa una compleja red de moléculas
de adhesion finamente relacionadas entre si y con funciones especificas;
cuando alguna de ellas falla, la fuerza de union se pierde y provoca, en

general, ampollas.'?

Las epidermdlisis ampollosas congénitas pueden heredarse con unoy otros

patrones genéticos: recesivo y dominante, y probablemente representan



las enfermedades ampollosas genéticas mas comunes en México. Todas
ellas presentan, en diferente grado de afeccion, ampollas y ulceras en piel
y mucosas al minimo traumatismo, de ahi su nombre de enfermedades
mecanobullosas. Estas han sido divididas en forma general en tres grupos:
simples, de unién y distréficas. En las formas simples la separacion se
forma por fractura debido a mutaciones en los filamentos de citoqueratinas
5y 14 localizadas en la porcion inferior de los queratinocitos basales de la
epidermis. En las formas de unién y debido a mutaciones en la lamina 5, la
ampolla se localiza en la lamina lucida de la membrana basal epidérmica.
Finalmente, las formas distréficas son por mutaciones en el colageno VII,

que forma las fibrillas de anclaje de la sub-lamina densa.

Es imposible diferenciar al nacimiento el subtipo de epidermdlisis, pues las
tres formas muestran las mismas caracteristicas: areas de piel denudadas,

erosiones y ampollas en la piel y mucosas.

Las epidermdlisis ampollosas distroficas se manifiestan por diferentes
grados de afeccion, por ejemplo, las formas dominantes muestran pocas
lesiones ampollosas y ulceraciones en la piel de las extremidades,
principalmente en rodillas, pies, codos y manos; sin embargo, en las formas
recesivas las lesiones pueden afectar grandes areas del cuerpo y, con el
tiempo, hasta provocar mutilaciones de dedos por cicatrizacion y absorcion

e incapacidades muy importantes.

En estos pacientes, hay lesiones en las mucosas, provocando estenosis en
el esofago, fisuras y hemorragia en el tracto intestinal (recto), ya que en
todas las uniones epiteliales muestran pérdida de la adhesion. En algunos
pacientes con ulceras crénicas es factible observar carcinomas epiteliales
espinocelulares que, en estos pacientes, pueden provocar metastasis a
edades tempranas.

En la microscopia electrénica las fibrillas de anclaje formadas por

colagenos VIl y localizadas en la sub-lamina densa de la membrana basal
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epidérmica, presentan alteracion en su estructura, disminucion o inclusive

ausencia total, sobre todo en las formas recesivas severas.'?

Epidermis

J — =B, integrin L
. A
o_umq -
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Lamina lucida : jm 1 BPAG 2 —
g
- memnih:
Laminin 5" !usflm
Lamina densa 11

Figuras 2 y3: de algunos componentes de la unién dermo-epidérmica. Diferentes
formas de epidermdlisis ampollosa (EB) y moléculas que las originan al presentar
mutaciones. EB = epidermdlisis ampollosa; D. Muscular = distrofia muscular;
AgPB 180 = antigeno del Penfigoide Buloso 180kDa."?
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El gen del colageno VII (COL 7 Al) parece ser el gen con mas exones
conocido a la fecha, 118 exones y la deteccion de mutaciones es sin duda
una tarea consumidora de tiempo, intensiva y costosa. La primera mutacion
informada en el gen del colageno VII (COL 7 Al) fue identificada en
pacientes con epidermdlisis bullosa distréfica recesiva en 1993.6 Desde
entonces un sin numero de mutaciones han sido publicadas alrededor del
mundo y cada grupo étnico muestra en general mutaciones unicas; sin

embargo, en ocasiones es factible observar mutaciones recurrentes.

Algunas correlaciones geno/fenotipo han sido establecidas. Asi por
ejemplo, las formas recesivas mutilantes llamadas de Hallopeau-Siemens
con ausencia total de colageno VIl en las fibrillas de anclaje, son generadas
por mutaciones de codon de terminacion prematura en ambos alelos. En
las formas autosdmicas dominantes de las epidermdlisis ampollosas
distroficas, la mutacion consiste en una substitucion de glicina dentro del
triple hélix del colageno VIl provocando dificultad en el ensamblaje de las
fibrillas y disminucion de la fuerza de la uniéon dermo-epidérmica. Asimismo,
en las formas menos severas, existe gran diversidad de mutaciones
incluyendo mutaciones por pérdida, por remocidn de intron y mutaciones

de coddn de terminacion prematura cerca del final, entre otras.?
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Prevalencia.
Como sabemos la epidermdlisis bullosa es una enfermedad de muy baja

prevalencia, por lo que existen pocos estudios epidemiolégicos al respecto.

La epidermdlisis bullosa afecta a 1:50 000 recién nacidos vivos. Su
prevalencia es de orden de 32 casos por millon de habitantes y con
variaciones que dependen mas de los registros que de diferencias
regionales o étnicas, ya que varia por zona geografica; asi mismo afecta a

ambos sexos por igual. ©

En cuanto a la epidemiologia por subtipos, la epidermdlisis bullosa simple
es la de mayor prevalencia en el norte de Irlanda, Escocia y Noruega, y
probablemente a nivel mundial. Sin embargo, existe un sesgo de reporte ya
que estos pacientes al no presentar mayores sintomas, tienen una calidad
de vida adecuada y por tanto no acuden a los centros hospitalarios. Se
observan mas casos de (Eb) distréfica en los paises del norte de Europa
que en otros sitios, o que puede explicarse ya sea por una mayor
capacidad para detectar los casos o bien por el alto numero de formas

distroficas dominantes.’”

La prevalencia mas baja reportada en todos los estudios epidemioldgicos
le corresponde a la ebu, incluso paises con alta prevalencia de eb no tienen
muchos reportes de esta variedad. La ebu ocurre en dos recién nacidos
vivos por millén en Estados Unidos, pero la ebu tipo Herlitz, que es mas
rara, tiene una incidencia estimada en <0.41 casos nuevos por cada millén
de nacimientos. La frecuencia de portadores se ha estimado en uno en 781,

y en ltalia en uno en 375.

En México se desconoce la prevalencia real, ya que el principal problema
es la falta de recursos ampliamente disponibles para el diagndstico por
inmunomapeo o0 microscopia electréonica de los pacientes con eb. Debra
México, la institucidn que apoya a estos pacientes, tiene registro de seis
casos de ebs, dos de ebu, 41 de edad y 74 de ebd, ademas de 23 sin

clasificacion.
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En el Instituto Nacional de Pediatria tenemos registro de 150 pacientes con
los tres subtipos de eb atendidos desde el inicio de la institucion.
Actualmente, como pacientes activos, tenemos 44 nifios; y de acuerdo con
el diagnéstico clinico, hay 23 con ebd, 10 con ebd, 1 con ebu, 9 con ebs y
1 con sindrome de Kindler (datos no publicados obtenidos de la Clinica
Multidisciplinaria de eb del INP). 7

Caracteristicas de la epidermdlisis bullosa.
La epidermdlisis bullosa es un sindrome genético dermatoldgico que se
caracteriza por la formacion de lesiones ampollosas en la piel y mucosas,
la cual puede ser de distintos tipos de acuerdo con el estrato de la epidermis
que se encuentre afectado, generando sintomatologia diversa. Esta
enfermedad compete mucho al area estomatolégica, debido a las
manifestaciones orales que puede presentar y a la dificultad para su

tratamiento.

El manejo integral estomatologico de los pacientes con epidermdlisis
bullosa representa un reto, debido a la dificultad de las técnicas operatorias
por el riesgo de lesiones en la mucosa oral, por la microstomia secundaria
a la cicatrizacion de las lesiones ampollosas, por la maloclusion dental
frecuente en estos pacientes y por la higiene deficiente que condiciona los
procesos cariosos extensos. El estomatélogo debe realizar un tratamiento
integral y transdisciplinario, no sélo restaurador o mutilatorio, con un
analisis individual de riesgo y una prediccion a futuro para guiar al paciente

a un optimo estado de salud bucal.

En la epidermdlisis bullosa podemos encontrar un amplio espectro de
caracteristicas cutaneas las cuales se encuentran presentes en los
pacientes con EB, estas pueden variar desde ampollas, ulceras extensas y
confluentes, cicatrizacién extensa, alteraciones en la pigmentacion,
limitacion de la movilidad, alopecia, fusion de pliegues en extremidades y
onicodistrofia. Como también sabemos ademas afeccion a estructuras no
cutaneas, tales como la conjuntiva, las mucosas gastrointestinales o el

sistema musculoesquelético. En algunos casos existe afeccion sistémica

14



como la anemia, que en los pacientes con EB es multifactorial, asociada
con las limitaciones en la dieta, la mala absorcion de nutrientes debido a la
cicatrizacion del tracto gastrointestinal, asi como a las pérdidas cronicas de
hierro por hemorragias a nivel de la mucosa gastrica. Ademas, algunos
subtipos de EB se relacionan con retraso del crecimiento y talla baja

asociada con malnutricion, y a la formacion de tejido cicatrizal.

Cabe mencionar que los pacientes con EB distrofica recesiva (EBDR) las
lesiones cutaneas o en las mucosas pueden evolucionar a un carcinoma
epidermoide, siendo una causa frecuente de mortalidad, con un riesgo de
7.5% a los 20 afios de edad y de 67.8% a los 35 afios.?

Figura. 4 Paciente femenina de siete afios de edad con EBD. 8

Caracteristicas estomatologicas de la epidermdlisis bullosa.
Como caracteristica mas comun de la epidermdlisis bullosa podemos

encontrar ampollas localizadas dentro de la cavidad oral, sin embargo, los
hallazgos de los distintos subtipos varian en grado de afeccion, desde
pequenas vesiculas que cicatrizan sin causar alteracion, hasta lesiones
extensas, confluentes que causan cicatrizacién progresiva o aberrante con

la consecuente deformidad bucal.
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De acuerdo con el Registro Nacional de Epidermdlisis Bullosa (EUA) el 35%
de las formas localizadas de EBS y el 59% de las formas generalizadas de
EBS cursan con ampollas, las cuales miden menos de un centimetro y

tienden a cicatrizar sin dejar cicatriz.(2®)

En la EBJ y EBD dominante las lesiones que afectan la cavidad bucal
suelen ser de mayor extensién —mayores a un centimetro— pero cicatrizan
de manera adecuada sin provocar retraccidon severa o cicatrizacidon
progresiva. Las ampollas que se presentan en los pacientes con EBD
recesiva (EBDR) son las que se asocian con mayores complicaciones en
la cavidad bucal, debido a la extensién y confluencia de las mismas; al
cicatrizar, ocasionan bridas extensas que obliteran el vestibulo bucal,

causan anquiloglosia severa y microstomia.

Alteraciones del crecimiento y del desarrollo craneofacial. Los pacientes
con EB presentan retraso generalizado del crecimiento sin que dentro de la
literatura— se haya dilucidado la causa precisa de esto. Se ha asociado con
la malnutricion crénica que presentan los pacientes, debido a la
malabsorcién por alteraciones en la mucosa gastrica, asi como por la
limitacion de la dieta e ingesta adecuada. Otro factor que se ha considerado
como predisponente al retraso generalizado del crecimiento es la formacién
de cicatrices de forma extensa en la piel, en zonas de friccion, extremidades
y articulaciones, que deforman y limitan el crecimiento. El retraso del
crecimiento es mayor en pacientes con EBD y EBU. Los pacientes con EBS
tienen poca afeccion, y generalmente crecen sin secuelas importantes.17-
20 Debido a la formacion de bridas cicatrizales intraorales los pacientes con
EBD presentan colapso maxilar, apifiamiento dental severo y falta de
espacio. Las bridas en carrillos, la obliteracion del vestibulo bucal, la
anquiloglosia y microstomia causan alteracion de la funcién muscular con
la consecuente alteracion del crecimiento craneofacial, asi como el

desarrollo normal de las arcadas dentarias (figura 5). (@
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Figura 5 A) Fotografia extraoral, B y C) microstomia y apifiamiento al
momento de la valoracién, D y E) fotografias de seguimiento donde se
observa progresion de la microstomia, asi como apifiamiento severo a la

erupcién de los incisivos permanentes.®
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Clasificacion de la epidermdlisis bullosa
La microscopia electronica permite clasificar este sindrome congénito en 3

grupos principales, de acuerdo con el plano de separacion en que se

produce la ampolla:

. Epidermdlisis bullosa simple (EBS).
Filamentos h
de v 7R ~ "y Lamina
queratina e ; snica
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Figura. 6 Esquema de la piel normal que muestra los elementos clave de
la union dermoepidérmica afectados en los diferentes tipos de EB.@)
Su herencia estd 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 separacion es intraepidérmica, por
citolisis 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 pequenos 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 friccion por la ropa. Aunque las
ampollas aparecen durante toda la vida, algunos pacientes mejoran

después de la pubertad (figura 8). ??

Esta se origina por una mutacioén de las células basales de la epidermis que

se manifiesta con lesiones en las manos y los pies. La rotura se produce
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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. (%8

¥
vV VY vy Ksy K14
Sitio de formacion
de laampolla

Lamina licida

Figura. 7 Esquema de piel con EBS en el que se muestra la afectacion a
nivel de la capa basal y suprabasal de la epidermis; en este ejemplo vemos
alteraciones en las queratinas 5y 14.¢)

Figura. 8. Imagen clinica de un paciente con EBS donde vemos
escasas ampollas hemorragicas en sitios de friccion. )
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. Epidermdlisis bullosa de la unién (EBU)
Se caracteriza por una herencia autosomica recesiva y por la presencia de

ampollas que se forman dentro de la lamina lucida, por fallo en los
hemidesmosomas, atribuible principalmente a mutaciones de las proteinas
siguientes: laminina 5 y colageno XVII, que son las responsables de la
unién entre las membranas celulares. Esta variedad puede afectar las
mucosas oculares, la cavidad bucal, las vias urinarias, el esofago, la faringe

y las ufas.

En esta forma de EB existe una variedad potencialmente letal: la
epidermdlisis bullosa de la union (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.

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 cronica.

En la variedad no letal, también llamada EB de la union tipo No Herlitz, los
pacientes sobreviven hasta la adultez, de manera que la enfermedad se va
haciendo menos severa con los afos y las mucosas se ven afectadas al
igual que las unas. Esta se produce por una mutacion de la proteina
laminina 5, que une las membranas y puede afectar las mucosas oculares,

la cavidad bucal, las vias urinarias, el eséfago y 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. Q).
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Figura. 9. Esquema de piel con EBU. A: intermedia o localizada (no Herlitz)
en la que hay ausencia parcial de hemidesmosomas. B: severa
generalizada (Herlitz) en la que hay ausencia de hemidesmosomas. @)

Figura 10. Imagen clinica de un paciente con EAU donde vemos ampollas
hemorragicas, exulceraciones, abundante tejido de granulacion y cicatrices
diseminadas
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. Epidermdlisis bullosa distréfica

Puede tener una herencia autosdmica recesiva o dominante y ocasiona
lesiones ampollares entre la lamina densa y el estrato dérmico de la piel.
Por tanto, la separacién es subepidérmica, bajo la membrana basal, por
rotura de las fibras de anclaje. Esto es generado por cambios en el

colageno VII.

La EB distrofica 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 esofago, 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 Yy 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 reabsorcion del hueso; malformaciones que son prevenibles con cirugia,

con buenos resultados a corto plazo, pero con recidivas frecuentes.? 1°

Se ha visto la aparicion de lesiones por carcinoma espinocelular en las
cicatrices de los pacientes con EB distrdfica, lo que puede ocasionar la

muerte.

En la EB de la unién y distréfica se han descrito alteraciones en algunas de
las ultraestructuras que forman la lamina lucida o densa de la membrana
basal, respectivamente. Para estos casos es muy util el estudio
inmunohistoquimico con anticuerpos monoclonales contra distintos
subtipos de colageno, 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 lesion en sus variantes principales.

Segun el tipo de EB, el rango de las lesiones puede ir, desde la formacién
de vesiculas limitadas a la piel de las manos y los pies, en algunas épocas

del aino, hasta todo el cuerpo, lo que puede ser severo y dar como resultado
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la pérdida de fluidos corporales, electrolitos, sangre y proteinas, asi como

deshidratacion, anemia y retardo del crecimiento. (2(®)®)

Fig. 11. Esquema de piel con EBD. A: distroéfica dominante en la que vemos
fibrillas de anclaje presentes, pero disminuidas en numero. B: distrofica
recesiva intermedia (no Hallopeau-Siemens) en la que hay fibrillas de
anclaje presentes pero rudimentarias. C: recesiva severa generalizada
(Hallopeau-Siemens) en la que no encontramos fibrillas de anclaje-®
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Sindrome de kindler.
En la epidermdlisis bullosa mixta (sindrome de Kindler), la lesion se

produce en los queratinocitos de la membrana basal, producida por
mutaciones en el gen Kindling. Se presenta de forma autosémica 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 distréfica 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, estdmago, intestino, vias respiratoria
y urinaria, asi como en el interior de los parpados y la cornea. 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 lesion 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 separacion 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 distroficas, 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 separacion se produce

en la dermis.2 10

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
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alteran por alguna razon. Si uno de esos se abre, existe una probabilidad
de 50 % (una probabilidad de cada 2) de que el nifio tenga la misma
condicion. Los trastornos dominantes suelen ser bastante variables, con

sintomas que pueden ser nulos o0 severos.

En una alteracién dominante, un defecto en una de esas copias causa la
alteracién 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
distrofica dominante) son mas comunes en la poblacion que las recesivas.
En el caso de genes autosémicos 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. &

Figura 12.Imagen clinica de un paciente con EBDD donde encontramos
ampollas hemorragicas, cicatrices atréficas multiples y quistes de milia en
sitios de trauma y friccion, ademas de anoniquia casi total. ?)
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Figura 13. Imagen clinica de un paciente con EADR en que vemos ampollas
tensas en tobillo izquierdo, areas extensas de cicatrices atréficas
despigmentadas, costras queratésicas y exulceraciones, ademas de
pseudosindactilia en manos: 8
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Capitulo 2

Diagnostico de la epidermdlisis bullosa
Como sabemos resulta dificil diagnosticar exactamente el tipo de eb que

tiene un paciente, especialmente en el recién nacido o en etapas tempranas
de la vida si s6lo nos basamos en la presentacion clinica, y resulta aun mas

dificil si no se cuenta con antecedentes heredofamiliares.

Para el diagnéstico de eb en un recién nacido se deben descartar otras
posibilidades, por lo que es necesario realizar una historia clinica detallada,
una exploracion fisica extensa, cultivo de muestras de las lesiones y
examen directo con tinciones Gram y Giemsa, Tzanck o hidroxido de

potasio (ante la sospecha de infecciones).

La biopsia cutanea permite el diagndstico de confirmacién y del subtipo de
EA. La tincién con hematoxilina-eosina sélo permite visualizar una ampolla
a nivel dermoepidérmico. Para la localizacion exacta de la ampolla y por
tanto diagnaostico del subtipo de EA es necesario la microscopia electronica

o técnicas de inmunofluorescencia.

La sensibilidad y especificidad de ambas técnicas es similar. Sin embargo,
la técnica de inmunofluorescencia es mas facil de interpretar. En esta
técnica se emplean anticuerpos dirigidos contra diferentes proteinas de la
membrana basal (laminina 5, colageno tipo VII, colageno tipo 1V,
integrinas...) y segun queden situados en el techo o el suelo de la ampolla
permiten localizar el nivel de separacion. Para la biopsia debe elegirse una
ampolla reciente menor de 24 horas, 0 mejor aun piel sana sobre la que se
induce una ampolla microscopica aplicando la goma de borrar de un lapiz

con goma y ejerciendo un movimiento rotacional sobre el lapiz. ?

Una vez diagnosticado el enfermo como afecto de uno de los tres grandes
tipos de EA, segun la evolucion y caracteristicas clinicas se puede
diagnosticar subtipos clinicos de EA . En los ultimos anos se ha avanzado
mucho en el diagnostico genético de estas enfermedades y en un futuro
probablemente se podra predecir la expresividad clinica conociendo el tipo

de mutacion.
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En cuanto al diagnostico prenatal, es posible realizarlo a partir de una
biopsia cutanea fetal obtenida después de la decimoséptima semana. Si se
conoce la mutacion, puede realizarse un screening mutacional en las

primeras semanas de embarazo a partir de muestra corionica.

Basicamente, en la histopatologia con hematoxilina y eosina de todos los
subtipos de eb encontraremos una ampolla subepidérmica con ausencia
de, o poco, infiltrado inflamatorio (excepto en la ebs superficial donde puede
verse una ampolla intraepidérmica). Una manera util y ampliamente
disponible para diferenciar entre ebs o ebd es realizar una tincion de pas o
colagena |V para visualizar mejor la membrana basal: si ésta se encuentra
en el piso de la ampolla nos orienta hacia ebs, si se encuentra en el techo

de la ampolla, hacia ebd.

Tanto la microscopia electronica (me) como el mapeo de antigenos por
inmunofluorescencia (mif) se han empleado de manera exitosa para el
diagndstico de eb. Cada una permite determinar el sitio de separacion de
la piel: si es intraepidérmica, intralamina lucida o sublamina densa. Las
principales ventajas de la me son que permite la visualizacién y la
evaluacion semicuantitativa de estructuras especificas (filamentos de
queratina, desmosomas, hemidesmosomas, filamentos de anclaje, fibrillas
de anclaje), las cuales se sabe estan alteradas en numero y/o apariencia

en cada subtipo especifico de eb.

La técnica de mapeo de antigenos por inmunofluorescencia (mif) fue
descrita por Hinter y colaboradores en 1981, y se basa en la deteccion de
proteinas estructurales en la epidermis y en la unién dermoepidérmica
usando anticuerpos (Ac) policlonales y/o monoclonales.La localizacion de
la ampolla y el sitio de anclaje estan determinados por la ubicacion del
antigeno dado. Dependiendo del Ac usado, esta técnica confirma si la

expresion de la proteina estructural es normal, esta disminuida o ausente.?

El panel de anticuerpos utilizados para el diagndstico de eb incluyen:

antigeno del penfigoide ampolloso tipo 2 (bpag2), laminina-1, colagena tipo
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iv, queratina 14, laminina-332 (formalmente llamados laminina-5), colagena

tipo vii, colagena tipo xvii, plectina, integrina a634 y queratina .

Se usa el grupo de anticuerpos de acuerdo con el subtipo de eb del que se
sospecha clinicamente, para asi determinar si hay alteraciones en la
expresion relativa o en la distribucion de uno de los antigenos en la piel

afectada.

Esta informacion es vital para corroborar el diagnéstico antes de realizar
los analisis de mutacion del adn. EI mif es una técnica que faciimente se
utiliza en los laboratorios primarios de confirmacién de la eb, por lo que
idealmente todos los dermatélogos deberian tener acceso a su uso. En
comparacion con la me, es una técnica mas barata y su realizacion es mas

facil, ademas de que las muestras se procesan en unas horas.

El éxito del mif depende de quien lo realiza e interpreta, y debido a que esta
técnica es semicuantitativa, es imposible distinguir con gran sensibilidad o
especificidad entre todos los subtipos de eb unicamente por el grado de
tincion de los anticuerpos dentro del tejido. La microscopia electronica (me)

tiene un papel privilegiado en la realizacidén del diagndstico de la eb.

Esta técnica determina el nivel de separacién de la piel mostrando a detalle
las estructuras que conforman la unién dermoepidérmica y las estructuras

del “complejo de anclaje”.

También es la unica técnica de laboratorio no molecular que puede
identificar a los pacientes con ebs Dowling-Meara. Sin embargo, en el
mundo existen pocos laboratorios recomendables para su realizacion, por
lo que los resultados pueden ser erréneos. La técnica en si es dificil y

costosa.

Es probable que la utilizacion de esta técnica decaiga en un futuro, aunque
en la actualidad su uso continua siendo importante en la investigacion.
Entre los hallazgos en los principales subtipos de ebs, la separacién ocurre

a través de la parte inferior de la epidermis, usualmente por debajo del
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nucleo de las células basales; mientras que en la ebs superficial la ampolla
es a nivel de la interfase entre el estrato corneo y el estrato granuloso. En

la ebs Dowling-Meara se puede ver un cimulo anormal de tonofilamentos.?

En la ebu se presenta con un numero reducido de hemidesmosomas, y en
la variedad Herlitz se aprecia un numero reducido de filamentos de anclaje.
En la ebd la separacion se encuentra por debajo de la lamina densa y hay
ausencia total de fibrillas de anclaje normales en la forma autosémica
recesiva generalizada, mientras que en las formas localizadas las fibrillas

de anclaje se encuentran disminuidas en numero.

El analisis mutacional o genético es el unico modo de determinar
exactamente el modo de herencia, el sitio y el tipo preciso de mutacién
molecular presente en pacientes con eb.

Este método es una magnifica herramienta de investigacion, pero hasta
ahora no se considera aun como método diagndstico de primera linea.
Ademas de que la técnica es laboriosa y cara, no todos los tipos o subtipos
de eb se asocian con mutaciones puntuales, por lo que se necesita
secuenciacion génica completa para identificar la mutacion. También es la
técnica recomendada para el diagnostico prenatal y preimplantacion. 2

Figura 14. Imagen de mapeo por inmunofluorescencia en que vemos: A. laminina
332 en el piso de la ampolla; B: colagena VIl en el techo de la ampolla; C: alfa-6
integrina en el techo de la ampolla; D: citoqueratina 5 de localizacion
intraepidérmica y E: citoqueratina 14 intraepidérmica (cortesia del doctor Julio
Salas Alanis). ?
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Diagnostico de epidermdlisis bullosa en cavidad oral
A pesar de que la prevalencia de la epidermdlisis bullosa es baja, un alto

porcentaje de los pacientes que padecen esta enfermedad presenta dafo
en la zona bucal y maxilofacial, ya sea en tejidos blandos o duros.

Las manifestaciones bucales de eb se ven con mayor frecuencia en los

pacientes con epidermdlisis bullosa distrofica y en la de union.

La alteracion mas frecuente que podemos encontrar en EB distrofica es la
microstomia oral, la cual esta dada por el trauma de los alimentos sobre la
mucosa bucal y como resultado disminuye la ingestion 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. 2

Figura 15. Fotografia extraoral de microstomia y apifiamiento dental en
paciente femenina de siete afios de edad con EB. "°

Figura 16. Paciente masculino con EB que presenta microstomia, anquiloglosia y
Ulceras intraorales y periorales, °
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Podemos identificar vesiculas intrabucales en un 92 % en los pacientes con
EB distrofica en donde la lengua esta mas afectada. La microstomia y la
atrofia del paladar son las secuelas mas frecuentes y ocurren como
resultado de la cicatrizacion de las vesiculas en el 100 % de los pacientes
con eb, la anquiloglosia y la depapilacién lingual se observa en mas de 90

% de los pacientes afectados. %1°

Como lo menciona la literatura en el 80 % de los pacientes con eb la
apertura bucal intensiva es reducida (menor de 30 mm). Todas las
manifestaciones intrabucales antes mencionadas pueden ser

caracteristicas de la enfermedad y de esta forma ayudan al pediatra y al

personal médico a diagnosticar la enfermedad. 810

Figura 17: Fotografias intraorales de pacientes con epidermdlisis bullosa,
con multiples caries dentales y microstomia oral.'°
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Diagnostico para el tratamiento ortodoncico.

Para hacer un cambio preciso y observar los cambios en el desarrollo
dental y facial del paciente se debe hacer un riguroso examen intraoral y
extraoral con los siguientes registros:

Radiografia lateral de craneo

Para evaluar las relacione craneales, faciales y dentales.

Para clasificar el patrén de crecimiento.

Para determinar la relacion maxilomandibular.

Para medir la posicién anteroposterior de los dientes anteriores.

Para evaluar los cambios faciales debidos al tratamiento. 14

Serie periapical completa

Para observar detalladamente las anomalias de forma y tamafo de los
dientes.

Para evaluar problemas periodontales.

Para evaluar con mas detalle, desarrollo radicular de los dientes
permanentes.

Radiografia panoramica

Para determinar el niumero de dientes presentes.

Para ver la secuencia de erupcion dental.

Para evaluar la etapa de desarrollo dental.

Para ver reabsorciones radiculares en dientes deciduos y permanentes.
Para detectar anomalias de forma y de tamano dental en los arcos.

Para determinar inclinaciones y posiciones dentales en relacién con el
hueso alveolar. 4

Para ubicar lesiones cariosas, principalmente interproximales.
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Para evaluar la calidad de las restauraciones presentes.

Para comparar los diametros mesiodistales de los dientes permanentes.

Modelos de estudio

Para medir los perimetros de los arcos dentales.

Para medir el tamano mesiodistal de los dientes deciduos y permanentes.
Para valorar la forma de los arcos.

Para valorar la simetria de los arcos dentales.

Para conformar las relaciones oclusales maxilares y mandibulares.

Para medir la sobremordida vertical.

Para medir la sobremordida horizontal.

Técnica para medir en el modelo

Se debe medir el espacio disponible desde mesial del primer molar

permanente de un lado al molar opuesto.

Después se debe medir, sobre la radiografia periapical, el tamafio
mesiodistal de los dientes que no han erupcionado; que son los caninos y

los premolares permanentes.

Se debe restar el espacio disponible en el modelo con respecto al tamano
de los dientes los dientes, en la radiografia periapical, para determinar el

espacio disponible y el requerido

Es importante tener en cuenta la magnificacion de los dientes en la imagen

radiografica y el tamafio real del modelo.

Es recomendable tener muy en cuenta la inclinacion buco lingual de los
incisivos superiores e inferiores, en la radiografia lateral del craneo, en el

momento de calificar la falta de espacio en cada uno de los arcos, ya que
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una protrusion dentoalveolar severa o una sobre inclinacién de los incisivos

pueden en enmascarar un problema de apifiamiento.'

Figura 18. Modelos de estudio en yeso.'
Fotografias faciales

Los patrones faciales y la forma de la cara juegan un papel importante en
la decision de hacer tratamientos con extraccion seriada. En muchos casos
se toman decisiones acerca de cuales son las ex tracciones mas
convenientes para producir caras armoénicas en sus estructuras dentales,
faciales y esqueléticas.

Las fotografias se utilizan para:

Evaluar las relaciones y proporciones craneales, faciales y dentales.

La evaluacion del perfil facial de tejidos blandos

Determinar desequilibrios musculares y asimetrias faciales.

Fotografias intraorales

Se utiliza para ver en detalle, lo dientes.

Para la forma y tamafio de los arcos dentales.

Para corregir problemas en la formacion del esmalte dental.'
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Para evaluar enfermedades de loe tejidos intraorales.

Figura 19. Fotografias iniciales intraorales. °
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Capitulo 3
Tratamiento para EB

En la actualidad no existe ningun tratamiento especifico, siendo los mismos
sintomaticos y paliativos. EI mismo requiere un equipo multidisciplinario
(dermatdlogo, internista, fisioterapeuta, nutricionista, odontdlogo vy
psicologo). El tratamiento tiene como objetivos minimizar la formacién de
ampollas, proporcionar las mejores condiciones para la cicatrizacién
correcta de las mismas que evite ademas sobreinfecciones, control del

dolor y tratamiento de las posibles complicaciones. 12

Todo paciente en el que se realice diagnostico de EA congénita debe ser
derivado en nuestro pais al centro de Enfermedades Raras que se tratan
en el Banco de Prevision Social (BPS). Ahi seran seguidos por un equipo

multidisciplinario entrenado en el manejo de esta patologia.’?

Para las lesiones cutaneas se realizan curaciones diarias, pudiendo
requerir antibiéticos tépicos (mupirocina, acido fusidico o gentamicina) en
caso de presentar lesiones sobreinfectadas; en cuyo caso se debera tomar
muestras de cultivo y antibiograma, debido a que se observa alta tasa de
resistencia por los multiples planes antibidticos utilizados en estos
pacientes. Las ampollas pueden puncionarse para evitar crecimiento de las

mismas, siempre por su base, sin retirar el techo. 2

Se han visto mejores resultados en tratamientos con apésitos humedos
cuando hay ampollas que la cura tradicional, utilizandose ademas apositos
no adhesivos de tipo hidrocelulares, de espuma de poliuretano, de siliconas

o de tul vaselinado.

Hay que tratar de evitar los traumatismos de la piel que provocan las
punciones para toma de muestra de examenes de laboratorio o fijacion
con leucoplasto de curaciones para evitar la formacion iatrogénica de

ampollas, a menos que sea estrictamente necesario.
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El manejo del dolor es de vital importancia requiriendo tratamiento
psicologico, analgésico y sedante, pudiendo necesitar inclusive anestesia

regional.

En lo odontolégico se recomiendan controles frecuentes, limpieza anual

o bi-anuales con aplicacién de fluor y restauracién dental bajo anestesia.

El tratamiento quirdrgico esta destinado a liberacion de pseudosindactilia y

contractura en flexion.

Se sugiere realizacion de interconsulta con oftalmélogo por eventual
necesidad de lagrimas de metil-celulosa profilacticas y antibidticos tépicos

en caso de erosiones.'?

Tratamiento ortoddncico

Guia interceptiva de la oclusién
Las extracciones como guia de la oclusidn constituyen un método valido de
tratamiento que debe ser realizado bajo un analisis minucioso del caso, el

cual brinda multiples.*

Discrepancia 6seodentaria.

Es un problema de espacio que se presenta cuando hay discrepancias
entre el tamano mesiodistal de todos los dientes permanentes de un arco,

con respecto al perimetro demarcado por el hueso basal.

Estos problemas dentales pueden ser predecibles con algun margen de
seguridad, en las etapas tempranas de desarrollo y crecimiento y hay varios
métodos con los cuales podemos predeterminar los espacios disponibles

en los arcos dentales, aun en etapas de denticion mixta.

Algunos clinicos recomiendan una intervencion temprana para evitar
problemas mas severos de oclusion, ya que el espacio es sumamente
necesario y la manera de obtenerlo es la extraccion en las etapas

intermedias y finales de la denticion mixta, en donde se remueven dientes
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deciduos seguidos por dientes permanentes que, en la gran mayoria de los

casos son los primeros premolares superiores e inferiores. *

Extraccion seriada
Es la remocion, en secuencia, de dientes deciduos y dientes permanentes

en una etapa especifica del desarrollo dental, con el fin de interceptar o
corregir, maloclusiones producidas por discrepancias entre el tamafo
mesiodistal de los dientes permanentes y la cantidad de perimetro en los

arcos dentales. 4

Guia de erupcion

Es la remocion, en secuencia, de dientes primarios en una etapa especifica
del desarrollo dental, con el fin de interceptar, o corregir, una mal oclusién
producida por una discrepancia entre el tamafio mesiodistal de los dientes

permanentes y la cantidad de perimetro en los arcos dentales. 4

Objetivo de la extraccién seriada
El objetivo principal de este tratamiento es prevenir maloclusiones con

apifamientos severos, en etapas tempranas de la denticion mixta. La
correccion se presenta de manera espontanea pues reduce, notablemente,
el numero de dientes por efecto de las extracciones y los que estan

apifiados se acomodan en el arco en alto porcentaje.

Con este procedimiento se busca favorecer la erupcion acelerada de los
primeros premolares permanentes antes de los caninos; de esa manera, se
podran extraer, en forma temprana, para que dejen espacio para los
caninos y los segundos premolares permanentes. Estos procedimientos no
eliminan la necesidad de hacer tratamientos correctivos posteriores con

aparatos fijos de ortodoncia.

Otros problemas que se pueden corregir con extraccion seriada:
Desviaciones de linea media a causa de dientes retenidos.

Desviaciones severas de lineas medias debido a la pérdida temprana de
un canino deciduo.
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Biprotusiones dentoalveolares severas.
Mordidas abiertas anteriores de tipo dental-'4

Si la extraccion seriada se lleva a cabo adecuadamente en un grupo
seleccionado de pacientes, se trata de un procedimiento excelente y
valioso. Puede ademas reducir el tiempo de tratamiento con aparatos, el
coste del mismo, la incomodidad del paciente, las secuelas iatrogénicas

potenciales y la pérdida de tiempo por el paciente y sus padres.* '

Tratamiento de extraccion seriada

Después del examen clinico y el estudio de todos los examenes
complementarios el profesional decidira si se debe o no hacer las
extracciones. Si la respuesta es afirmativa debera decidir si debe extraer

los primeros molares deciduos o los caninos y cuando debera hacerlo.

Existen tres fases dentro de esta técnica:

Primera fase: los caninos temporales inferiores, son extraidos después de
la erupcion de los incisivos laterales inferiores permanentes. Los caninos
temporales superiores son extraidos, de ser posible antes de la erupcion
de los incisivos laterales superiores permanentes. Se nota un mejoramiento
en el alineamiento de los incisivos ya sea que estén linguales o labiales,
ellos se alinean en el espacio creado por la extraccion de los caninos

temporales. 4 1

Segunda fase: remocién de los primeros molares caducos, para acelerar la
erupciéon de los primeros premolares para que esta erupcidén en antes de
los caninos y haya una inversion en la secuencia normal de erupcion. Los
primeros molares deciduos deben ser extraidos después de que los
primeros premolares, hayan sobrepasado el estadio 6 de Nolla, con el fin
de que la erupcién sea acelerada, si son extraidos antes, habra un retraso

en la erupcion de los premolares.

Tercera fase: durante esta fase del tratamiento se extraen los cuatro

primeros premolares antes de la erupcion de los caninos permanentes, con
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el fin de asegurar el ajuste de los caninos permanentes dentro del espacio
creado, el mejor ajuste se logra si los caninos permanentes pueden
erupcionar dentro del espacio creado que moverse hacia ese espacio. El
tiempo mas favorable para la extraccidn de los primeros premolares,
depende de la secuencia de erupcion de caninos y primeros premolares,

depende del examen radiografico. 4!

Existen tres posibilidades:

Si las radiografias muestran que los primeros premolares erupcionaran
antes que los caninos, la extraccion del premolar es detenida hasta que el
primer molar temporal sea exfoliado naturalmente y el primer premolar haga

Su erupcion, se ve con frecuencia en el arco maxilar.

Si las radiografias muestran que el canino y el premolar van erupcionando
al mismo tiempo y nivel, el primer molar temporal es extraido para permitir

la erupcion del primer premolar antes que del canino.

Si las radiografias muestran que el canino erupcionara antes que el
premolar, los primeros molares temporales y primeros premolares aun sin

erupcionar deberan ser extraidos quirdrgicamente.®
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indicaciones de la guia
interceptiva de la oclusidn

tratamiento pacientes con
convencional EBD

Discrepancia hereditaria
Oseo-dentaria severa Apifiamiento anterior
(mayor a 6-8 mm)

Maloclusiones clase | apifiamiento anterior

Paton ortognatico o
ligeramente
hiperdivergente.

colapso maxilar

discrepancia

overjet y overbite minimo
dentoalveolar

Figura 20. Indicaciones para realizar la guia interceptiva de la oclusién en
los pacientes con epidermdlisis bullosa (EB) en comparacién con los
pacientes sanos. 8

Tratamiento .
) Paciente con EBD
convencional

1ra. extracciéncanina fase 1: extraccion del canino
temporal temporal, primer molar
temporal y enucleacién del
primer premolar

2da. extraccion del primer
Fase 1
molar temporal
fase 2: control de erupcién
3ra. extraccion del primer
premolar
Fase 2 Tratamiento de ortodoncia

Figura 21. Secuencia de extraccion en el tratamiento convencional
mediante la guia interceptiva de la oclusién y secuencia modificada en
pacientes con (EBD).8
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No existe una secuencia precisa de extraccion, ya que varia de acuerdo
con el objetivo individual del tratamiento; sin embargo, existe una secuencia
frecuente y que se adapta a la mayoria de los tratamientos, la cual consiste
en la extracciéon del canino temporal cuando los dientes no erupcionados
tienen menos de la mitad de la formacion radicular. Posteriormente se
realiza la extraccion del primer molar temporal cuando la formacion
radicular del primer premolar sea mayor de la mitad. Finalmente se realiza
la extraccion del primer premolar cuando se encuentre erupcionado. En una

segunda fase se debera realizar un tratamiento ortodontico. 8,10

En los pacientes con EBD se realizara la intervencion en una sesién, en el
momento en que los incisivos laterales se encuentren erupcionados y con
formacion radicular mayor de dos tercios. En cuanto a la edad de
tratamiento, se relaciona con la edad dental y ésea, por lo que se debera

individualizar en cada caso.®
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Plan de tratamiento ortodoncico para paciente con EBD.
Caso clinico
Se trata de un paciente masculino de ocho afos de edad con diagndstico
de epidermdlisis bullosa distréfica, referido del Servicio de Dermatologia

para una valoracién estomatologica

. A la exploracion se encuentra el paciente con lesiones multiples en la piel
de la cara, el cuello y las extremidades, correspondientes a ampollas por
diagnostico de base en distintas fases de cicatrizacion. Se observa tipo
facial mesoprosopo, con disminucion del tercio medio facial, perfil facial
ligeramente convexo, con posicion posterior del labio inferior y pogonion
blando. Se observa limitacion de la apertura bucal con distancia interincisal

de dos centimetros.

A la exploracion intraoral se observan mucosas con lesiones ampollosas
amplias en region del paladar duro en zona de la linea media, ulceras en
proceso de cicatrizacion en region de la mucosa labial inferior y superior,
limitacion para la movilidad lingual, con cara dorsal de la lengua lisa de color
rosa palido consistente con depapilacién por cicatrizacién y con presencia
de ampolla en zona de linea media. Se observan bridas cicatrizales en la
mucosa y la piel de la region de comisuras labiales con ampollas presentes

en proceso de cicatrizacion.®

SN

Figura 22: (A y B) Fotografias en oclusién y de apertura maxima, C) fotografia
intraoral de arcada superior inicial, D) fotografia de arcada inferior en etapa
inicial que muestra el apifiamiento severo, E) fotografia de arcada superior

posterior al tratamiento con adecuada alineacion de la arcada y erupcion de los
premolares, F) fotografia de arcada inferior posterior al tratamiento con
alineacion de los incisivos.?
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Se observa denticion mixta con presencia de lesiones cariosas extensas en
los 6rganos dentarios: 55, 54, 53, 52, 62, 63, 64, 74, 73 y 83. Se observa
ausencia clinica de 6rganos dentarios 65, 75, 84 y 85. Se observan érganos
dentarios 16, 26, 36 y 46 con caries que abarca esmalte y dentina. Organos
dentarios 11 y 21 libres de procesos cariosos y 6rganos dentarios 32, 31,
41 y 42 con apinamiento severo, libres de procesos cariosos. Se solicita
ortopantomografia donde se observa destruccion amplia de la corona de
todos los érganos dentarios de la primera denticion, con via de erupcion de
los caninos superiores adecuada; sin embargo, con falta de espacio para
su erupcion. Se realizé una valoracion individualizada de riesgo mediante
el indice CAMBRA, concluyendo que el paciente presenta riesgo elevado
de caries, por lo que con base a eso se instaura un programa de

prevencion, rehabilitacién y seguimiento.®

Figura 23. Ortopantomografia inicial.®

Plan de tratamiento
Prevencion Se indicé una técnica de cepillado mediante un cepillo pequefio

de cerdas suaves, utilizando pasta fluorada con 1,450 ppm. Ademas de la
realizacién de colutorios a base de solucion de agua y bicarbonato tres
veces al dia. Se realizaran aplicaciones topicas de fluoruro en barniz cada
seis meses y se realizan recomendaciones dietéticas. Eliminacion de focos

infecciosos El paciente se programa para la rehabilitacion bucal bajo
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anestesia general debido a limitacion de la apertura bucal, extension del
tratamiento, riesgo de lesiones orales y poca cooperacion del paciente. Se
realiza intubacion nasotraqueal mediante fibroscopio por dificultad a la via
aérea. Los pacientes con EB tienen riesgo de estenosis de la via aérea por
maniobra de intubacion, por lo que se debera valorar el riesgobeneficio de
forma meticulosa para determinar el plan de tratamiento. El paciente
presenta pseudosindactilia, por lo que se solicita valoracion por el Servicio
de Cirugia Plastica y Reconstructiva, quienes deciden realizar la plastia de
la mano afectada en el mismo tiempo quirdrgico. Se realizan extracciones
de 6rganos dentarios 55, 54, 53, 52, 62, 63, 64, 65, 75, 74, 73, 83, 84 y 85;

y restauracion a base de resina en érganos dentarios 16, 26, 36 y 46.

Guia interceptiva de la oclusién Se realiza enucleacién de los primeros
premolares para favorecer una adecuada erupcion de incisivos laterales y
caninos permanentes. Debido al diagndstico del paciente se encuentra
contraindicada la utilizacion de la aparatologia ortopédica como
mantenedores de espacio, por lo que solo se realiza la enucleacion de

organos dentarios.?

Figura 24. Ortopantomografia posterior al tratamiento.?
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Conclusiones

Dentro de las alteraciones en los pacientes con epidermolisis bullosa
tenemos la microstomia oral y colapso maxilar, lo cual produce un
apinamiento dental e impide una buena higiene oral asi como una buena
alimentacion para estos pacientes, porque se ve reflejado directamente en
la nutricion, en el estado de salud general y la calidad de vida, por lo que
los odontdlogos forman parte fundamental para el tratamiento de estos

pacientes.

Al final de este trabajo llego a la conclusién que como odontélogo debemos
conocer o tener conocimiento de como tratar a un paciente con
epidermdlisis bullosa, ya que no es frecuente en la consulta dental, pero si
nos podemos enfrentar a este tipo de pacientes, y debemos tener la

capacidad y los conocimientos para remitirlo o tratarlo adecuadamente.

La epidermdlisis bullosa es una afeccion de la piel que hoy en dia sabemos
que afecta mas alla de ella llegando a mucosas orales y gastrointestinal, lo
que afecta su nutricion de los pacientes y con ello su correcto desarrollo,
los odontdlogos pueden ayudar a mejorar este padecimiento por medio de
la guia interceptiva de la erupcion, ya que en la epidermdlisis bullosa no
podemos utilizar ningun tipo de aparatologia debido a la fragilidad de las
mucosas, lo cual provocaria mas ampollas en los pacientes, por este motivo
el unico tratamiento para mejorar la oclusion son las extracciones seriadas,
el odontélogo debe tener la preparacion y el conocimiento para realizar las
extracciones seriadas para no causar un problema mas grave en los

pacientes.
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