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Introduccion

¢Qué es lared escocesa
de guias (Scottish

Intercollegiate Guidelines
Network, SIGN)?

M [a Scottish
Intercollegiate
Guidelines Network
(SIGN) desarrolla
qguifas de prdctica
clinica basadas en
comprobaciones para
el Servicio Nacional
de Salud (NHS) en
Escocia. Las guias de
la SIGN derivan de una
revision sistemdtica de
la literatura cientifica
y estan disefiadas
como un vehiculo para
acelerar el paso a la
accién de los nuevos
conocimientos a fin de
cumplir con nuestro
objetivo de reducir
las variaciones en la
prdctica y mejorar los
resultados importantes
para el paciente.

OBJETIVO Y AMBITO DE ACTUACION

Esta guia se ha desarrollado para ayudar a todos los profesionales sanitarios que tratan la piel y se encargan
del cuidado de las heridas de los pacientes con el trastorno genético de fragilidad epidérmica, llamado
epidermdlisis bullosa (EB). Las estrategias de tratamiento de las heridas o de las complicaciones de las
heridas se sugieren para los pacientes de cualquier edad a los que se haya diagnosticado cualquier forma
de este trastorno genético. Es una herramienta que se puede usar en todo el mundo e incluye consejos para
los profesionales que tengan acceso limitado a materiales para el tratamiento de heridas. Se presentaran
diferentes opciones para tratar las heridas producidas por la EB.

ACERCA DE ESTE DOCUMENTO

Este documento se desarrollé utilizando una encuesta en la que participaron médicos de diferentes paises que
trabajan con esta patologia y que estaban dispuestos a compartir su conocimiento sobre las heridas de la EB y

su tratamiento. Se realizé una busqueda sisteméatica de la literatura (que se describe al dorso) para proporcionar
mas pruebas para las recomendaciones. Sin embargo, como la EB es una enfermedad rara con un pequefio
ndmero de pacientes, |a literatura esta formada predominantemente por estudios no analiticos o por opiniones
de expertos (Nivel 3-4 o D de la Scottish Intercollegiate Guidelines Network). Una revision de los apdsitos
realizada por Ly (Ly y Su, 2008) sefialé las dificultades para evaluar las opciones de tratamiento de las heridas en
la EB, puesto que el nimero de pacientes es pequefio y hay incoherencias en los criterios de valoracion utilizados.

La informacidn se complementd con la experiencia cotidiana de las personas que viven con la EB y los
testimonios de sus cuidadores. Esta informacién se obtuvo de manera informal en las visitas domiciliarias y
en las asistencias en los centros médicos por parte de los equipos de enfermeria de la EB.

El coste es siempre un factor a considerar en cualquier recomendacidn sanitaria y esto es particularmente
importante en el caso de los tratamientos de la EB, ya que se pueden usar grandes cantidades de apdsitos
caros a lo largo de toda la vida (Kirkorian, Weitz et al., 2014; Angelis, Kanavos et al, 2016). Solamente
hemos recomendado productos en cuyo uso tenemos experiencia a lo largo de muchos afios y en cuyos
resultados confiamos.

COMO SE DESARROLLO LA GUIA
El trabajo inicial se llevd a cabo en talleres en 2012; en los que se recogieron opiniones de los médicos que
trabajan con pacientes de EB, tanto en el Reino Unido como en todo el mundo.

Como parte de un curso avanzado sobre tratamiento de la EB, se solicitd al personal de enfermeriay a

los médicos que trabajaban con pacientes de EB que cumplimentasen un cuestionario relacionado con el
tratamiento de diferentes heridas causadas por la EB. Estas heridas eran desde zonas ulceradas crénicas
observadas en las formas mas graves de EB hasta nuevos sitios de aparicién de ampollas. Los autores las
eligieron puesto que representan los tipos de heridas mas frecuentes que se observan en todas las formas
de EB, o una zona problematica particular.

El grupo recibid fotografias de heridas tipicas y atipicas y se les pregunté qué apdsitos primarios y
secundarios utilizarian para controlar la herida, asi como el método de preferencia de sujecién y los
tratamientos tépicos. Se les pidié que proporcionasen diferentes opciones para cada categoria.
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Hubo una amplia gama de experiencia en el tratamiento de las heridas producidas por la EB dentro del
grupo: algunos médicos tenian un gran nimero de casos en los que habian trabajado exclusivamente con
la EB durante muchos afios; otros solo habian observado uno o dos casos. Algunos miembros del grupo
trabajaban de forma individual, mientras que otros trabajaban como parte de un equipo, lo que se reflejaba
en gran medida sus préacticas laborales habituales. Ademas, algunos participantes tenian acceso limitado a
productos modernos para el tratamiento de las heridas (ver la Tabla 17, pagina 38).

Los resultados de las encuestas se combinaron para proporcionar la evidencia clinica en la guia. Las
opiniones fueron proporcionadas por médicos de diferentes paises. A continuacion, el borrador de la guia se
sometid a una revisién internacional por parte de expertos reconocidos en el campo de la EB, y se realizaron
modificaciones en consecuencia. A continuacidn, la guia se revisé se revisaron por parte de un pequefio
grupo de pacientes y cuidadores, y sus comentarios se usaron para realizar modificaciones adicionales.

Para desarrollar la actualizacion de 2017, realizamos una revisién mas exhaustiva de la literatura y
utilizamos los resultados como base para las recomendaciones. La blsqueda para la guia de 2012 se limité
a los articulos publicados entre 2000 y 2011: los afios de blsqueda se han ampliado y la metodologia de
busqueda se ha mejorado. Ambos aspectos se detallan a continuacién. Ademas, se han incluido nuevos
productos para el tratamiento de las heridas, que se han utilizado y evaluado por parte del grupo de
elaboracidn de la gufa y otros profesionales de la EB.

PLANES PARA ACTUALIZAR LA GUIA
La guia se revisara y actualizard dentro de tres afios, tras una nueva revision adicional de la literatura.

REVISION DE LA LITERATURA

Metodologia de buisqueda

Se realizé una busqueda sistematica de la literatura que concluyé en julio de 2016. Las bases de datos en

las que se realizaron las blusquedas fueron Medline, Embase, British Nursing Index y CINAHL. Los limites de
busqueda fueron articulos publicados entre 1980 vy julio de 2016, articulos publicados en inglés y en los que
participaron pacientes humanos. Dado que el tratamiento de las heridas es un campo en répida evolucién,
se considerd que es poco probable que los documentos publicados antes de 1980 proporcionen informacion
que sea apropiada en la actualidad. Este dltimo punto se pudo comprobar puesto que muchos articulos
publicados en las décadas anteriores de nuestra blisqueda recomendaban estrategias obsoletas, como el
uso de antibidticos tépicos de forma continua; una medida que, en la actualidad, se sabe que conduce a
aumentar la resistencia bacteriana (Moy, Caldwell-Brown et al, 1990; Amirthalingam, Yi et al, 2015).

Con el fin de ser minuciosos, el término de blsqueda inicial utilizado fue 'epidermdlisis bullosa’, seguido de
busquedas independientes de 'herida’, 'erosion’, ‘apdsito’, 'exudado’, 'prurito’, 'picor’, 'olor’, 'dolor'," céncer','
malignidad’,' carcinoma’," apdsitos para heridas',' cuidado de heridas'," dolor de heridas'," tratamiento de
heridas'. Los términos de busqueda se combinaron de forma individual con 'epidermdlisis bullosa' utilizando
el operador booleano 'y'.

RESULTADOS DE LA BUSQUEDA

A continuacién, los revisores evaluaron y clasificaron los documentos de acuerdo con la guia de la SIGN y
una sinopsis de la informacién que contenian. En la actualidad, la SIGN usa una nueva metodologia para la
clasificacion; sin embargo, el sistema anterior se eligid porque es familiar para el grupo de desarrollo de la
guia y porque se utilizé en todas las guias anteriores de la EB.

Los resultados iniciales se cribaron a nivel de resumen Tras la lectura de los articulos enteros

Se obtuvieron 1342 resiimenes

70 se identificaron para su inclusién en la revision

422 eran duplicados

112 se excluyeron al no ser relevantes o al contener

920 eran resultados Unicos

informacién considerada potencialmente dafiina, como el uso
de antibidticos tépicos, tal como se ha indicado anteriormente

102 duplicados adicionales se eliminaron de forma manual

818 resiimenes para revisar

636 resimenes se rechazaron al no ser relevantes; estos se excluyeron porque no
estaban relacionados con el tema (p. €j., articulos que abordaban la EB adquirida, el
tratamiento quirdrgico o relacionados solamente con cuestiones no clinicas)

182 se identificaron para la lectura del articulo entero
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La mayoria de los trabajos se clasificaron como de nivel 3, siendo estudios de casos a pequefia escala.
Ademas, hubo muchos otros de nivel 4, es decir, opiniones de expertos. Dada la poca frecuencia de

la EB vy los muchos factores combinados que afectan la cicatrizacidn, es dificil llevar a cabo estudios
estadisticamente vélidos para proporcionar pruebas que respalden la eficacia de cualquier estrategia de
tratamiento de heridas en particular.

Existe una variacion en la metodologia del estudio vy los criterios de valoracion, como sefiald anteriormente Ly (Ly
y Su, 2008) en una revision del tratamiento de las ampollas de la EB. Ademads, cabe destacar que Petrof (Petrof,
Martinez-Queipo et al, 2013), al investigar el uso de fibroblastos en la cicatrizacion de heridas en la EB, destaca el
hecho de que se desconoce el historial natural de la cicatrizacion de las heridas en la enfermedad, y que, de
hecho, las heridas crénicas, que con anterioridad se habia supuesto que eran estaticas, pueden cambiar y
reducirse en tamafio con el tiempo sin que se introduzca una nueva modalidad de tratamiento. Una leccion que
debe extraerse de la revision de la literatura puede ser que necesitamos ser mas rigurosos y coherentes con
respecto a las metodologias utilizadas para evaluar cualquier estrategia de tratamiento de la herida.

Sin embargo, la combinacidn del conocimiento de la buena practica del cuidado de las heridas, las pruebas
presentadas aqui y el intercambio generoso de informacién y experiencia entre profesionales, pacientes y
cuidadores proporciona un conjunto importante de pruebas para apoyar la practica actual de cuidado de las
heridas en la EB.

SISTEMA DE CLASIFICACION DE LA SIGN

Grados de comprobacion Grados de recomendaciones

++ Metanalisis de alta calidad, revisiones Al menos un metanalisis, revision sistematica o
sistematicas de ECA o ECA con un riesgo ECA calificado como 1++, y directamente aplicable
muy bajo de sesgo a la poblacién a la que va dirigido; o

Metanalisis bien realizados, revisiones
sistematicas o ECA con bajo riesgo de sesgo
Metaanalisis, revisiones sistematicas o ECA
con alto riesgo de sesgo

++ Revisiones sistematicas de alta calidad
de control de casos o cohortes o estudios
Estudios de cohortes o de control de casos
de alta calidad con un riesgo muy bajo de
confusion o sesgo y una alta probabilidad de
que la relacion sea causal

Un conjunto de pruebas que consiste principalmente
en estudios calificados como 1+, directamente
aplicable a la poblacién a la que va dirigido, y que
demuestra la coherencia general de los resultados

n conjunto de pruebas que incluye estudios
calificados como 2++, directamente aplicable a la
poblacién a la que va dirigido, y que demuestra la
coherencia general de los resultados; o
Pruebas extrapoladas de estudios calificados
como 1++ o0 1+

+ Estudios de cohortes o de control de casos —Unconjunto de pruebas queincluye estudios
bien realizados con bajo riesgo de confusion calificados como 2+, directamente aplicables a la
0 sesgo y una probabilidad moderada de que poblacion a la que va dirigido y que demuestra la
la relacién sea causal coherencia general de los resultados; o
Estudios de cohortes o de control de casos Pruebas extrapoladas de estudios calificados como
con alto riesgo de confusién o sesgo y un 2++

riesgo significativo de que la relacién no sea

causal

Estudios no analiticos, p. ej., informes de
casos, series de casos

Un conjunto de pruebas clasificado como de nivel
304;0
Pruebas extrapoladas de estudios calificados como 2+

Puntos de buena practica

Buena practica recomendada basada en la

Opinién de expertos experiencia clinica del grupo de desarrollo de las guias

Fuente: SIGN 50 Guideline Developer's Handbook. NHS Scottish Intercollegiate Guidelines Network, 2014
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Consideraciones especiales

Cuadro 3: Recomendaciones principales para el tratamiento de neonatos

Recomendaciones principales

Fuerza de las
recomendaciones

Grado de
comprobacion

Referencias principales

Lo ideal seria ofrecer un servicio a
disposicion de los recién nacidos

con afectacion grave. Cuando esto

no sea posible, los nifios deben ser
trasladados con los apésitos vy la ropa
apropiados. Este traslado se debe
realizar en un asiento acolchado de un
automovil en lugar de una incubadora
portatil, si la politica local lo permite.

D

4

Denyer 2009

Se debe buscar consejo de un
especialista en dolor pediatrico para
permitir una analgesia adecuada para
el dolor multifactorial crénico y del
procedimiento.

Goldschneider y Lucky 2010
Goldschneider, Good et al, 2014
Herod, Denyer et al, 2002
Weiner 2004

Morash y Fowler 2004

El bebé descansaré en un colchdn
neonatal y el personal y la familia
recibirén formacion sobre el manejo
especifico para evitar traumatismos.

Denyer 2009

Las extremidades y las zonas
vulnerables deben protegerse con
material de apésito adecuado para
reducir la pérdida de piel debido a
los movimientos del bebé, como los
pataleos.

Denyer 2009

Se debe fijar el cordén umbilical con
una ligadura en lugar de una pinza de
cordon.

Denvyer et all 2014

Usar un emoliente graso, como 50 %
de liquido/50 % de parafina suave
blanca, para limpiar la zona del panal,
en lugar de hacerlo con agua.

Denyer 2009
Denyer et al, 2014

Cubrir el pafial con un forro, una
compresa, como Conticloth o un trozo
de tela de muselina o pafio grueso

y suave, para evitar la friccién y el
traumatismo debido a los bordes.

Denyer 2009

Evitar el bafio hasta que el dafio
intrauterino y el del parto hayan
cicatrizado

Denyer y Stevens 2010
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CUADRO 4: Recomendaciones adicionales para el cuidado de neonatos con EB grave

Procedimiento

Retirar de la incubadora a menos que esté indicado para otra afeccién médica
como la prematuridad

Retirar la pinza de corddn y reemplazarla por una ligadura

Recubrir el pafial con material suave

Limpiar la zona del pafnal con un 50 % de liquido/ 50 % de parafina suave
blanca en forma de unglento o aerosol (Emollin)

Retrasar el bafio hasta que el traumatismo prenatal y del parto hayan
cicatrizado

Descansar sobre un colchén neonatal de incubadora

Usar una tetina larga y suave como la tetina de cordero o un Haberman
(alimentador para necesidades especiales)

Aplicar gel para la denticion a la tetina (utilizar una preparacion que sea segura
de usar desde el nacimiento)

Evitar la puncién en el talén para la deteccidon neonatal con muestra de sangre:
obtener la sangre mediante puncién venosa

Justificacion

El calor y la humedad exacerban la formacién de ampollas

Para prevenir el traumatismo en la zona umbilical

Para evitar la formaciéon de ampollas en los bordes del pafal

Para garantizar una limpieza sin traumatismos. Para reducir el dolor

Para evitar el dafio al bebé cuando se maneja desnudo

Para permitir que el nifio se pueda levantar sobre el colchdn y evitar las
fuerzas de cizalla de las manos del cuidador

Para evitar el dafio por friccién en la parte inferior de la nariz y la
mucosa oral

Para aliviar el dolor de la mucosa con ampollas

Para evitar lesiones de avulsion

GUIA DE BUENA PRACTICA CLINICA PARA EL CUIDADO DE LA PIEL Y DE LAS HERIDAS EN LA EPIDERMOLISIS BULLOSA | 11



Comprender la epidermoalisis bullosa

Calidad gy las La EB comprende un grupo complejo de trastornos hereditarios poco frecuentes de la fragilidad de la piel. Lo

pruebas de D ideal es que los pacientes se deban tratar en un centro especializado. La EB es un trastorno crénico que requiere
Nivel 4 intervencion y consideracion del especialista para minimizar las complicaciones y mejorar la calidad de vida.

La clasificacién mas reciente para la EB, acordada en 2014, nombra cuatro categorias de afectacidn definidas
por el nivel de escisién en la unién dermo-epidérmica (Fine, Bruckner-Tuderman et al, 2014). Estas son:

- B EBsimple (EBS)
Las principales

recomendaciones se B EBjuntural (EBJ)

destacan en azul alo B EB distréfica (EBD)

largo deI.texto yen las B Sindrome de Kindler.

referencias se pueden

encontrar en la El factor comun en todos los tipos de EB es la tendencia de la piel y de las membranas mucosas a formar
bibliografia ampollas o erosiones superficiales en respuesta a la friccion y a los traumatismos minimos diarios.

La gravedad de la EB varia desde la formacién de ampollas simples que afectan a las manos y a los pies,
especialmente en climas calidos, hasta la muerte en las primeras etapas de la infancia a causa de la
combinacién devastadora de la enfermedad laringea y la falta de crecimiento. Los pacientes con EBD
desarrollan microstomia y estenosis esofégicas como resultado de las contracturas y cicatrices.

Las personas con formas mas graves de la EB pueden experimentar ampollas recurrentes y pérdida de la
piel. También hay una tendencia a desarrollar heridas crénicas como consecuencia del defecto genético
subyacente, la nutricién se ve comprometida, se produce anemia crénica e infecciones repetidas, junto con
un traumatismo constante.

Las complicaciones no cutdneas, como la anemia debida a la deficiencia de hierro y la enfermedad crénica,
la osteoporosis, el retraso en el crecimiento y el retraso puberal (Haynes 2010) comprometen todavia méas
el bienestar. También hay un riesgo mucho mayor de carcinoma de células escamosas agresivo en aquellos
pacientes con formas graves de EB (Mellerio, Robertson et al, 2016).

EVALUACION Y DIAGNOSTICO

Dentro de cada una de las cuatro categorias de EB existen subtipos que muestran alternaciones clinicas
especificas (13-15). El diagndstico definitivo se realiza con mayor frecuencia a partir del andlisis de una
biopsia cutanea utilizando inmunofluorescencia (IF) positiva, mapeo antigénico y microscopia electrdnica
de transmisién. Estas herramientas clave de diagndstico ayudan a confirmar el diagndstico e indican el
subtipo particular de EB (Uitto, Richard et al, 2007).

La identificacién de los diferentes genes causantes responsables de la EB permite el reconocimiento de la
ubicacion precisa y el tipo de mutacién. Sin embargo, debido a la escasez de experiencia e instalaciones, por
lo general, el diagndstico se realiza usando IF y mapeo de antigenos. Algunos laboratorios estéan avanzando
hacia el diagndstico molecular a partir de la secuenciacion del exoma de un conjunto de genes conocidos
relacionados con la fragilidad cuténea.

Se puede ofrecer un diagndstico genético preimplantacional o un diagndstico prenatal basado en el ADN
en el primer trimestre a partir de muestras de vellosidades coridnicas o amniocentesis a las familias en las
que se han identificado mutaciones causales o marcadores genéticos informativos. A menudo, los médicos
experimentados pueden realizar un diagndstico provisional sobre las observaciones clinicas, pero siempre
se necesitard un diagndstico definitivo, en especial en los recién nacidos, donde es esencial un diagndstico
claro para garantizar un tratamiento correcto.

CAUSASDELAEB

La EB se puede heredar de forma autosémica recesiva o autosémica dominante y, por lo general, las
formas recesivas tienden a ser mas severas. Se han registrado mas de 1000 mutaciones en 14 genes que
contribuyen a las diferentes formas de EB, lo que da lugar a una gran variedad de presentaciones clinicas
(Fine, Bruckner-Tuderman et al, 2014).

Esta guia describe cada subtipo principal y se centran en los diferentes requisitos de tratamiento de la piel y la
herida, asi como en los principios generales para el tratamiento de las heridas para todos los tipos de EB.

EB SIMPLE

Casi todas las formas de EB simple (EBS) se heredan de forma autosémica dominante, aunque algunas
formas poco frecuentes se heredan de forma recesiva. La EBS es un trastorno de las proteinas de queratina
en la que los defectos primarios se encuentran en los genes que codifican para la queratina 5y la queratina

12| Consenso INTERNACIONAL



14. Estas proteinas forman el andamiaje de queratina dentro de las células epidérmicas basales.

La disfuncién de las proteinas de queratina en la EBS da lugar a la debilidad mecanica de estas células. El
desprendimiento se produce debido a una friccién leve o al frotar, dando lugar a la formacién de ampollas
(Uitto, Richard et al, 2007).

Todas las formas de EBS son més problematicas en ambientes cdlidos y himedos debido a un aumento en
la produccidn de sudor, que exacerba las fuerzas de friccion.

Los tres tipos principales de EBS se clasifican como EBS basal:

W EBS localizada (EBS-loc, anteriormente llamada Weber-Cockayne): afecta principalmente a las manos y los
pies con ampollas provocadas por la friccion o de forma esponténea cuando el ambiente es célido o himedo

B EBS intermedia generalizada (EBS-IG, anteriormente llamada Kébner): causa la formacién de ampollas més
diseminadas en un inicio mas temprano, con ampollas y pérdida de piel que, con frecuencia, se encuentra
presente en el nacimiento. La formacién de ampollas persiste durante toda la vida pero se vuelve menos
problemética. Las principales zonas probleméaticas son las manos, los pies y donde la ropa causa friccién.

B EBS severa generalizada (EBS-SG, anteriormente llamada Dowling-Meara): un tipo méas grave de EBS, y
puede ser grave en el periodo neonatal. Existe un riesgo significativo de muerte en este grupo de edad como
consecuencia de la septicemia y de la formacién de ampollas en la laringe. Las ampollas se suelen producir en
grupos y, a menudo, debajo y alrededor de las ufas y en la boca. La formacién de ampollas tiende a reducirse
tarde en la infancia y se desarrolla hiperqueratosis sobre las palmas de las manos y las plantas de los pies.

Los subtipos basales poco frecuentes adicionales son:

EBS con pigmentacién moteada (EBS-PM)

EBS con eritema migratorio circinado (EBS-migr)

EBS autosémica recesiva K14 (EBS-AR K14)

EBS con distrofia muscular (EBS-DM)

EBS con atresia pildrica (EBS-AP)

EBS tipo Ogna (EBS-Og)

EBS autosémica recesiva por deficiencia en BP230 (EBS-AR BP230)

EBS autosémica recesiva por deficiencia de exofilina (EBS-AR exofilina 5).

La EBS con distrofia muscular es una forma de EBS autosémica recesiva consecuencia de mutaciones en
el gen que codifica la plectina (PLECT). La plectina tiene una funcién importante, tanto en la piel como en
los musculos, ayudando a mantener la funcién mecanica. Si bien la afectacion cutanea puede ser minima,
la afectacion laringea puede ser grave y el paciente puede requerir la realizacién de una traqueostomia. La
distrofia muscular progresiva se suele iniciar en cualquier momento a partir del primer afio en adelante.

Los tipos suprabasales de la EBS son poco frecuentes e incluyen:

Sindrome de descamacién cuténea acral (SDCA)

EBS superficial (EBSS)

EBS acantolitica (EBS-acant)

Deficiencia de desmoplaquina (EBS-desmoplaquina) [asociada con miocardiopatia]
Deficiencia de placoglobina (EBS-placoglobina)

Deficiencia de placofilina (EBS-placofilina).

EB JUNTURAL

La EB juntural (EBJ) es un grupo de trastornos hereditarios autosémicos recesivos, que se caracterizan por
la formacidon de ampollas inducidas mecanicamente a nivel de la ldmina ldcida de la zona de la membrana

basal, entre las células basales y la ldmina densa. Todas las formas de EBJ surgen por mutaciones en genes
que codifican para componentes estructurales de los hemidesmosomas o de los filamentos de anclaje, que
proporcionan integridad mecanica a través de esta zona. La separacidn del epitelio se produce dentro de la
ldmina ldcida entre la ldmina densa de la membrana basal y los queratinocitos basales.

Hay tres formas principales EB juntural:

B EBJ severa generalizada (EBJ-SG anteriormente llamada EB juntural de tipo Herlitz)
B EBJintermedia generalizada (EBJ-IG anteriormente llamada EB juntural de tipo no Herlitz)
W EBJ con atresia pildrica (EBJ-AP).
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Calidad de las
pruebas de
Nivel 4

D

En todas las formas de EBJ, las heridas mas probleméticas se producen en el cuero cabelludo y la parte inferior de
las piernas. En la EBJ severa generalizada (EBJ-SG), se encuentran lechos ungueales abiertos y lesiones faciales.
Hay una tendencia a que se desarrollen heridas crénicas y una caracteristica particular es que las heridas se
granulen en exceso desde una edad temprana. Las caracteristicas frecuentes incluyen esmalte dental hipoplasico,
alopecia y afectacion del conducto genitourinario en pacientes a mas largo plazo (Fine 2010).

EBJ severa generalizada

En la EBJ-SG, la proteina laminina 332 se encuentra ausente o esta muy reducida. La laminina 332 es un
componente importante de la zona de la membrana basal, que proporciona anclaje a través de la ldmina
licida (Nakano, Chao et al, 2002). Para la inmensa mayoria, este tipo de EB tiene un muy mal prondstico
y la mayoria de los pacientes no sobrevive mas alla de los primeros dos afios de vida. La muerte es el
resultado de una combinacién de ampollas laringeas/dificultad respiratoria, una incapacidad profunda e
incorregible para crecer, aparicion de heridas crénicas y septicemia (Fine, 2010). A pesar de la gravedad de
la enfermedad sistémica, un buen tratamiento puede ayudar a reducir la gravedad de las heridas.

EBJ intermedia generalizada

La mayoria de los casos de EBJ-IG son consecuencia de mutaciones en los genes que codifican para el
coladgeno de tipo XVl o la laminina 332, que se expresan en la piel y en otros lugares, como el conducto
urogenital. Esta proteina tiene una funcién importante en el anclaje de la epidermis a la dermis. El colageno
de tipo XVII se expresa en la piel, la mucosa oral, la cérnea, la parte superior del eséfago y el epitelio vesical
(Vany Giudice, 2003). intermedia generalizada

La EBJ-1G tiene un mejor prondstico que la EBJ-SG, y la mayoria de los pacientes sobreviven hasta la edad
adulta, pero existe un mayor riesgo (hasta del 25 %) de desarrollar un carcinoma de células escamosas
(CCE) a partir de los 25 afios de edad (Fine, Johnson et al, 2009).

Las heridas crénicas pueden seguir siendo un problema de por vida y las zonas con heridas previas pueden
atrofiarse. La distrofia ungueal y la alopecia cicatricial son frecuentes en pacientes de mayor edad. Los defectos
en el esmalte dental en este subtipo de EB son caracteristicos y suponen un indicador de diagndstico Util.

EBJ con atresia pildrica

Esto estd asociado con la atresia pildrica y es un subtipo poco frecuente de EBJ consecuencia de
mutaciones en los genes de la integrina alfa-6-beta-4. Esta integrina es un componente importante de
los hemidesmosomas y se encuentra en la piel y otros epitelios, incluido el tubo digestivo y el conducto
urogenital. La EBJ-AP suele tener un mal prondstico a pesar de la correccién quirlrgica de la atresia.

Muchos pacientes mueren en la infancia, mientras que los fenotipos mas leves presentan resultados
similares a aquellos con EBJ-IG. Sin embargo, en aquellos pacientes con este tipo de EB se observa con
frecuencia una morbilidad significativa derivada del compromiso del conducto urogenital.

Otros tipos poco frecuentes de EBJ

B EBJ deinicio tardio (EBJ-IT)

B EBJ con afectacion respiratoria y renal (EBJ-RR)

B EBJ localizada (JEB-loc)

B EBJinversa (EBJ-D

B Sindrome laringocuténeo (sindrome EBJ-LOC; anteriormente llamado sindrome de Shabbir).

EB DISTROFICA

La EB puede heredarse de forma dominante o recesiva y, por lo general, las formas més graves se heredan
de forma recesiva. En todos los casos hay una disminucion o ausencia de la proteina del colageno VII, que
es un componente esencial de las fibrillas de anclaje.. Las fibrillas de anclaje actdan mas bien como ganchos
de Velcro® que unen la epidermis a la dermis. En la EBD, la separacién se produce por debajo de la ldmina
densa de la zona de la membrana basal.

El grado de fragilidad de la piel es extremadamente variado dependiendo, de si la mutacién causante
predispone a la enfermedad leve o grave y de si en la persona afectada el coldgeno VIl estd completamente
ausente o si esté reducido.

En las formas graves de la EBD existen muchas complicaciones, que influyen en la capacidad de la persona
para cicatrizar, y estas deben abordarse y corregirse cuando sea posible. Las complicaciones frecuentes
son desnutricion, anemia, prurito recalcitrante, dolor, infeccién y colonizacién critica (ver pagina 20).
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Tipos de EB distrofica

EB distréfica dominante

La EB distréfica dominante (EBDD) tiene herencia autosémica dominante. Las ampollas pueden localizarse
en zonas particularmente sujetas a traumatismos como las manos, los pies, las rodillas y los codos, o pueden
estar méas generalizadas. La cicatrizacion suele ir acompafiada de algunas cicatrices y, con frecuencia,
también se encuentran presentes los quistes de millium. Las membranas mucosas, en particular de la boca'y
de los mérgenes anales, pueden ser fragiles, lo que provoca dificultades para comer y estrefiimiento.

Tipos de EBDD

EBDD generalizada (EBDD-gen)

EBDD acral (EBDD-ac)

EBDD pretibial (EBDD-pt)

EBDD pruriginosa (EBDD-pr)

EBDD solamente ungueal (EBDD-un)

EBDD dermodlisis bullosa del recién nacido (EBDD-DBR).

EB distroéfica recesiva (EBDR)

EBDR severa generalizada (EBDR-SG)

EBDR intermedia generalizada (EBDR-IG)

EBDR dermdlisis bullosa del recién nacido (EBDR-DBR)
EBDR inversa (EBDR-I)

EBDR localizada (EBDR-loc)

EBDR pretibial (EBDR-pt)

EBDR pruriginosa (EBDR-pr)

EBDR centripetal (RDEB-ce).

EB distroéfica recesiva: severa generalizada

Enla EBDR-SG, la piel es extrernadamente fragil, a menudo con ampollas y heridas extensas. Los pacientes con
esta forma de EB suelen desarrollar zonas dificiles de cicatrizar o que nunca cicatrizan, o zonas que cicatrizan
pero que pueden desprenderse muy rapidamente. Con frecuencia, las cicatrices son atrdficas vy la cicatrizacion

da lugar a contracturas incapacitantes. La pseudosindactilia (ver paginas 21-22) suele estar presente y puede
requerir repetir la cirugia (Formsma, Maathuis et al, 2008, Bernardis y Box 2010). El dolor intenso, el compromiso
nutricional y la anemia profundamente dificil de corregir tendran una influencia negativa en la cicatrizacién de las
heridas. El prurito recalcitrante puede provocar rascado destructivos e interrumpir la cicatrizacion de las heridas.

EB distrofica recesiva: intermedia generalizada

La EBDR-IG tiene una herencia autosémica recesiva. Por lo general, la persona afectada puede expresar en
cierta medida el colageno tipo VII, con anomalias cualitativas y cuantitativas variables en las fibrillas de
anclaje. La presentacién clinica variara con una tendencia a las ampollas generalizadas y a la consiguiente
aparicién de heridas. El desarrollo de la anemia es frecuente con este tipo de EB y, con frecuencia, hay
afectacién de la mucosa. Las manos quedaran marcadas con algunas marcas interdigitales, pero la
pseudosindactilia completa no se observa en la EBDR-IG.

EB distrofica pruriginosa

La EBD-pr se puede heredar por transmision dominante o recesiva. Los pacientes experimentaran la fragilidad
de la piel ya descrita anteriormente, pero también presentardn prurito intenso, que es excepcionalmente dificil
de tratar. El rascado y las lesiones cutaneas producidas pueden provocar la formacién de cicatrices lineales
desfigurantes en algunos pacientes, lo que tiene un aspecto similar a las cicatrices queloides. Otros pacientes
presentaran una formacién extensa de ampollas y desprendimiento de la piel.

EB distroéfica recesiva inversa (EBDR-1)

La EBDR-I puede ser recesiva o, con menos frecuencia, dominante. La mayoria de las heridas se desarrollan
en las zonas de flexién, como el cuello, la ingle v las axilas. En las manos aparecen cicatrices pero estas

no progresan hasta la deformidad en forma de mitén. Las estenosis esofdgicas son problematicas en este
grupo y pueden ser particularmente severas.

GUIA DE BUENA PRACTICA CLINICA PARA EL CUIDADO DE LA PIEL Y DE LAS HERIDAS EN LA EPIDERMOLISIS BULLOSA |15



SINDROME DE KINDLER

El sindrome de Kindler es un trastorno autosémico recesivo causado por mutaciones en el gen FERMTT.
Es un trastorno poco frecuente, dificil de diagnosticar y que, a menudo, se confunde con otros subtipos
de EB. La formacién de ampollas, la atrofia epidérmicay el retraso en la cicatrizacién son consecuencia
de las mutaciones en el gen FERMT1. Las ampollas cutédneas inducidas por traumatismos se producen a
edad temprana y son prevalentes junto con la pérdida de piel y la formacién de heridas durante el periodo
neonatal.

Las formacién de ampollas se reduce en la infancia pero, con el tiempo, se desarrollan la fotosensibilidad
y los signos de poiquilodermia (una afeccién cutanea caracterizada por cambios pigmentarios vy atréficos)
donde la piel adopta una apariencia moteada (Lai-Cheong y McGrath, 2010; Lai-Cheong y McGrath, 2011) .

Otras caracteristicas clinicas incluyen periodontitis, estenosis esofagicas, malabsorcion y diarrea en etapas
tempranas de la vida, asi como estenosis uretrales. También existe un mayor riesgo de CCE mucocutaneo
en etapas posteriores de la vida (Bien, Johnson et al. 2009).

En el sindrome de Kindler, el homdlogo de la familia fermitina 1 suele estar notablemente reducido o
ausente en la epidermis y en la unién epidermodérmica. A diferencia de todos los demas tipos de EB, el
nivel de escisidon es variable, y la formacién de ampollas tiene lugar dentro de la epidermis, la lamina ltcida
o debajo de la ldmina densa, lo que explica las caracteristicas variables demostradas en el sindrome de
Kindler.
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Tratamiento de la piel y de la herida:
principios generales

Todos los tipos de EB se caracterizan por una piel fragil y un grado variable de afectacion cutdnea como
consecuencia de la formacion de ampollas, principalmente en las manos vy los pies, a través de heridas més
generalizadas. La presencia de multiples heridas de diferente duraciéon y capacidad para cicatrizar hace que
el tratamiento de la EB sea dificil y complejo.

Se debe realizar con regularidad una evaluacién cuidadosa de la piel y las heridas. El tratamiento debe
adaptarse tanto al tipo de EB como a las caracteristicas especificas de la herida.

El principio subyacente del tratamiento de la lesion es aplicar un apésito atraumatico para evitar la formacion
de ampollas y el dafio de la piel y del lecho de la herida, lo que provocaria dolor y sangrado al retirarlo.

Las personas con EB y sus cuidadores son expertos en el tratamiento de su afeccion y su participacion en
su atencion médica es primordial.

Es importante escuchar al paciente y/o0 al cuidador, ya que muchas personas con EB tendrén una pauta de
apositos probados y comprobados que eviten lesiones. Por ejemplo, pueden usar un relleno blando para
evitar la formacién de ampollas a partir de los bordes de un apdsito o aplicar vendajes de cierta manera que
se reduzca el riesgo de contracturas. Estas técnicas de colocacién de apdsitos se habran desarrollado a lo
largo de varios afios de vida con EB y muchas técnicas seran atipicas.

Por lo general, un andlisis detallado revelara las razones por las cuales los pacientes usan los productos de una
manera particular y los profesionales sanitarios deben estar preparados para tener una mente abierta. En paises
donde no se dispone de apdsitos adecuados, habitualmente, los apdsitos se pueden modificar o se pueden usar
materiales alternativos (Tabla 17, pagina 38). Ademas, los profesionales sanitarios deben formar a los pacientes
en el tratamiento de las heridas e informarles de los nuevos productos que aparecen en el mercado.

La eleccion de las estrategias de tratamiento de la herida debe equilibrar la eficacia, la eleccion del
paciente y la calidad de vida de forma rentable.

El personal que atiende a los pacientes con EB debe estar capacitado en técnicas de manejo especificas
para evitar causar dafios.

Los entornos de atencidon médica estan llenos de peligros para el paciente con EB, ya que los
procedimientos regulares, como el uso de tabla detraslado PATSLIDE® para mover al paciente o retirar los
electrodos de ECG, pueden provocar una pérdida importante de piel. Se debe tener cuidado de no causar
mas lesiones (Gonzalez, 2013) (Tabla 8, pagina 28).

TRATAMIENTO DE LAS AMPOLLAS
Las ampollas se producen en todos los tipos de EB tras la friccién y un traumatismo relativamente menor.
Pueden estar presentes en cualquier lugar de la piel y también en las membranas mucosas.

Las ampollas no son autolimitantes y se extenderan rapidamente si no se controlan.

A diferencia de las recomendaciones para otras afecciones dermatoldgicas o para el tratamiento de heridas,
las ampollas intactas deben pincharse en su punto méas bajo para limitar el dafio tisular (Denyer 2010). Se
debe usar una aguja hipodérmica nueva o, si no se dispone de ella, una aguja de coser esterilizada. La aguja
debe pasarse a través del techo de la ampolla, de forma paralela a la piel, para crear un orificio de entrada y
salida a través del cual se pueda expulsar el liquido (Figura 2, pagina 18).

Se puede usar un fragmento suave de material, como una gasa, para comprimir suavemente la ampolla y estimular
el vaciado completo. Si esta compresién es dolorosa, se puede colocar una jeringa en la aguja para aspirar el liquido.

Algunos pacientes abogan por el uso de tijeras esterilizadas o de una hoja de bisturi para crear un orificio
mayor para evitar que la ampolla se vuelva a llenar. El techo debe dejarse sobre la ampolla, a menos que
la preferencia personal sea evitarlo para impedir que se vuelva a llenar, pero el desprendimiento puede
provocar dolor adicional y, si es posible, se debe desaconsejar

La ubicacién de una ampolla particular puede ser especifica del tipo de EB. Por ejemplo, la EBS localizada
se producird principalmente en las manos y los pies (Figura 1, pagina 18) mientras que las formas leves de
EB distrofica se produciran en las zonas sujetas a un mayor traumatismo, como las prominencias éseas.
Las ampollas se pueden producir solas o en grupos dependiendo del grado inicial de traumatismo y pueden
llenarse con liguido seroso o sanguinolento.
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de un paciente con EBS Utilizada con permiso del Birmingham Children's Hospital

TRATAMIENTO DE LA PIEL Y DE LAS HERIDAS

Se han probado los apdsitos mencionados y se ha observado que son adecuados para su uso en la piel

y en las heridas de nifios y adultos con EB. Si esta disponible, se debe seleccionar aquello que se indique
como 'eleccion preferente'. Se incluye una amplia gama para ofrecer la seleccion en aguellos casos con un
formulario limitado. Los apdsitos de las tablas se enumeran en orden de su idoneidad.

TRATAMIENTO DE LA EB SIMPLE

La administracidn del apdsito en la EB simple (EBS) se centra en prevenir infecciones, enfriar las zonas con
ampollas y proteger la piel de los traumatismos. Sin embargo, la observacidn dentro del gran nimero de casos
de los autores indica que muchos pacientes prefieren dejar las ampollas sin cubrir con apdsitos.

Los apdsitos pueden provocar un sobrecalentamiento que aumenta la tendencia a formar ampollas, ya que
la sudoracion aumenta la friccién. El paciente también puede presentar ampollas alrededor del borde de
los apdsitos en zonas sujetas a una gran presién, como los pies. Los apdsitos y las almohadillas en los pies
pueden hacer que sea imposible usar zapatos y los apdsitos en las manos pueden obstaculizar la destreza
del paciente. Para obtener informacidn sobre los apdsitos recomendados en las heridas, consulte la Tabla
1. Para obtener mas informacién sobre el tratamiento podoldgico de la EBS, consulte el documento con el
mismo titulo: Tratamiento podoldgico de la EB (Podiatric Management of EB) (Khan 2010).

El tratamiento mas eficaz es pinchar las ampollas (Laimer, Lanschuetzer et al, 2010). En los pacientes a
los que no les gustan los apdsitos o a los que les parezca que exacerban las zonas con ampollas, se puede
usar harina de maiz comercial (almidén de maiz) para secar las zonas con ampollas y proporcionar una
superficie de baja friccion. Los calcetines de seda o Skinnies WEB pueden ayudar a reducir la friccion y no
tienen costuras (Grocott, Blackwell et al, 2013). La experiencia clinica también sugiere que los calcetines
con fibras de plata pueden ayudar a mantener los pies frescos (Denyer 2010).

/ La EBS-SG necesita un tratamiento especifico, ya que cualquier material del apésito tiene la capacidad
de crear ampollas alrededor de los bordes del apdsito (Tabla 2, pagina 20).

En el momento del nacimiento, los neonatos pueden presentar una pérdida generalizada de la piel y, aunque
se requieren apositos, se deben tomar medidas para proteger la piel alrededor de los mismos. Una vez que
las heridas cicatrizan, los apdsitos no se usan para proteccion en vista del dafio resultante. Una fina capa de
partes iguales de parafina blanca, suave vy liquida, puede reducir la friccién. Asimismo, la ropa sin costuras
ofrece cierta proteccion (Denyer 2009).

/ TRATAMIENTO DE LA EB JUNTURAL
El tratamiento de las heridas en la EB juntural (EBJ) se centra en las heridas crénicas y en el exceso de tejido
granular (Tabla 3, pagina 21).

Los lechos ungueales abiertos, y la zona del ombligo y del panal plantean desafios particulares en los
bebés con EBJ-SG. El uso de ungtientos con esteroides tépicos muy potentes reduce en gran medida la
granulacién excesiva y puede fomentar la cicatrizacién.

Segln la experiencia de los autores, una malla de silicona suave tiende a estimular la sobregranulacion
incluso a medida que el tejido crece a través de la malla y forma un puente sobre el apdsito.
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SELECCION Y USO DE UN APOSITO

Existen varias consideraciones cuando se selecciona un apdsito
apropiado, que incluyen:

Tiempo de uso

La mayoria de los apdsitos recomendados en este documento

deben cambiarse cada 1-3 dias a menos que

*  Lapreferencia del paciente/cuidador sea diferente

*  Elfabricante indique lo contrario
*  Los niveles de exudado requieran cambios mas frecuentes,

aligual que la infeccidn de la herida o si el exudado cruza el

aposito de forma evidente.

Es importante asegurarse de que no haya pliegues o crestas en el

Retirada de los apésitos

Los apdsitos se deben quitar con mucho cuidado para evitar

dafos adicionales a la piel. Si es necesario, el apdsito se puede
humedecer en el bafio, hidratarse con agua tibia o solucién salina

o se puede usar un producto que elimine los adhesivos médicos a

base de silicona (SMAR). En particular, esto se aplica a pacientes
con EBDR 0 a aquellos que usan un apdsito con borde.

Sensibilidad

Cualquier sensibilidad a los componentes de un apésito en

particular debe establecerse antes de su uso. La sensibilidad a

la silicona como consecuencia de las impurezas en la silicona es

aposito, lo que darfa como resultado mas formacién de ampollas 'y

un mayor dafio a la piel.

muy poco frecuente, pero se ha informado de casos.

Tabla 1: Apésitos recomendados para la EBS localizada y generalizada v

Eleccion preferente cuando esté disponible: zonas con ampollas — Spycra Protect (ReSkin/Bullen healthcare) o Kerralite Cool (Crawford Healthcare)

Tipo de apésito

Marca

Fabricante

Indicacién/funcién

Contraindicaciones/comentarios

Silicona blanda con .
doble proteccién frente
al estiramiento

Spycra Protect

= ReSkin/Bullen
Healthcare/
Curea Medical

*  Proteccién

* Zonas con ampollas
menores y heridas no
exudativas

Lamina de hidrogel

Kerralie Cool/
Kerralite Cool Border

ActiFormCool

« Crawford Healthcare

= Activa Healthcare

Zonas con ampollas
*  Enfriamiento
*  Reduccién del dolor

* Se mantiene para mantener la
humedad durante mas tiempo

» ActiFormCool (no se suelen
notificar reacciones de dolor)

Apésito de espuma .
con bordes .

Mepilex Border/ Border Lite
Biatain Silicone Lite

Allevyn Gentle Border
Allevyn Lite

Allevyn adhesive (sin silicona)
UrgoTul Absorb Border

* Molnlycke Health Care
» Coloplast
* Smith & Nephew

* Urgo Medical

* Proteccién
* Zonas con ampollas

Malla de silicona suave | *

Mepitel

Mepitel One
Adaptic Touch
Cuticell Contact

* Molnlycke Health Care

« Acelity
= BSN Medical

+ Capa de contacto con
la herida

maiz)

ampollas
*  Reduce la friccién

Lipido-coloides * UrgoTul * Urgo Medical * Capade contactocon |+ Alternativo a la malla de silicona
la herida suave
Hidrogel * Intrasite Conformable * Smith & Nephew * Enfriamiento = No dejar secar
*  Reduccién del dolor
Espuma * Mepilex * Molnlycke Health Care | = Proteccion * Puede producir ampollas
* Mepilex Lite relacionadas con el calor
* Mepilex Transfer » El esparadrapo de silicona suave
se puede utilizar para la sujecion
Cinta de sujecion de + Siltape » Advancis Medical *  Sujecion de apdsitos
silicona suave * Mepitac * Molnlycke Health Care sin bordes
Vendaje de sujecion » CoFlex Haft = Aspen Medical Europe |+ Sujecién » No estirar el vendaje al
* Soft-One * Snogg aplicarlo para evitar el efecto de
* Acti-Wrap = Activa Healthcare torniquete
Polvo * Harina de maiz (almidén de = Comercial * Ayuda a secar las » Aplicar tras la puncién de las

ampollas

= No usar harina de maiz en
la zona del pafial, donde se
convertird en una pasta
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Tabla 2: Apésitos recomendados para los pacientes con EBS-SG

Eleccién preferente cuando esté disponible: Spycra Protect (ReSkin/Bullen Healthcare);
Heridas abiertas — PolyMem (Ferris Mfg Corp [Aspen Medical Europe, Reino Unido])

(almidén de maiz)

las ampollas
Reduce la
friccion

Tipo de Marca Fabricante Indicacion/ Contraindicaciones/comentarios

apdsito funcién

Doble proteccién | = Spycra Protect » ReSkin/Bullen | = Proteccidn

contra el Healthcare/ « Zonas con

estiramiento Curea Medical ampollas

Membrana + PolyMem « Ferris Mfg Corp | = Heridas + Serd necesario colocar tiras

polimérica (Aspen Medical presentes en el de apdsito de hidrofibra (ver a

Europe, Reino nacimiento continuacién) debajo de los bordes
Unido) del apdsito para proteger la piel
» Cambiar cuando esté hiimedo en
lactantes pequefios para evitar la
hipotermia (Ver Tabla 7, pagina 27)
Lipido-coloides | = UrgoTul » Urgo Medical » Capade » Utilizar como apésito principal si
contacto con la hay riesgo de adhesién
herida
de hidrofibra * Durafiber * Smith & * Proteccién en * Hidratar con agua o solucién salina
Nephew los bordes de para retirarlo, en caso necesario
* Aquacel » ConvaTec los apdsitos
(ver méas arriba)

Vendaje tubular |« Tubifast con * Mdlnlycke = Sujecion * Disponible en diferentes tamarfios
estiramiento Health Care para un ajuste adecuado
bidireccional + Activa + Puede necesitar proteccién en los

» ActiFast estiramiento Healthcare bordes para evitar la formacién de
bidireccional * Synergy Health ampollas
» Comfifast
estiramiento
multidireccional
olvo * Harina de maiz » Comercial * Ayudaasecar |* Nousaren lazona del pafial, donde

se convertird en una pasta
» Aplicar tras la puncién de las
ampollas

TRATAMIENTO DE LA EB DISTROFICA
El tratamiento de la EB distréfica (EBD) debe abordar la colonizacién e infeccidn criticas, ofrecer
proteccion contra los traumatismos, evitar contracturas y reducir el prurito.

Los apdsitos suelen ser extensos y se deben buscar tamafos grandes para evitar la formacién de ampollas
donde se unen dos apdsitos mas pequefios (Tabla 4, pagina 23). El exudado puede ser abundante y
necesitar una contencion cuidadosa para evitar la maceracién y las fugas (consultar las paginas 34-35). El
olor puede ser una caracteristica y debe abordarse para evitar la verglienza y el compromiso social, aunque
la erradicacién puede ser imposible (ver Tabla 18, pagina 40).

Enfoques practicos
Sila piel carece de humedad, tiende a picar més. Sin embargo, cuando se trata el prurito en la EB, es necesario
que haya un equilibrio entre la hidratacion de la piel sin que se vuelva demasiado suave y, por lo tanto, méas
propensa a las ampollas. Los emolientes tépicos, que incluyen humectantes y aceites de bafio, son Utiles.

Deben evitarse los humectantes que contienen lauril sulfato de sodio ya que esto puede agravar el dafio de la
piel (Kurgyis, Eros et al, 2013). Se ha informado que los humectantes que contienen un antimicrobiano como el
cloruro de benzalconio y el dihidrocloruro de clorhexidina, ambos presentes en los productos Dermol™ (Dermal
Laboratories), son Utiles tanto para reducir el picor como para ayudar a reducir la colonizacién bacteriana.

Otras aplicaciones tdpicas que pueden ser Utiles incluyen mentol en un producto a base de aceite (como
Dermacool®, Pern Consumer Products). Los esteroides tépicos pueden ser Utiles para el picor severo
particularmente agudo. Una técnica de envoltura himeda modificada similar a la utilizada para el eccema
severo puede ser de utilidad. Es importante cubrir la piel con un apdsito primario adecuado antes de aplicar
la venda himeda para evitar la adherencia.
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Tabla 3: Apésitos recomendados para los pacientes con EBJ

Apadsito de eleccion preferente cuando esté disponible:
Lactantes y zonas con ampollas erosionadas - IntraSite Conformable

Heridas cronicas o agudas — PolyMem con UrgoTul como apésito principal
Lechos ungueales abiertos — Kytocel si hay sangrado; Mepitel One o Cuticell Contact con PolyMem como apésito secundario si estdn hlimedos

fusion temprana (Denyer 2010).

Tipo de apésito | Marca Fabricante Indicacion/ Contraindicaciones/ Tiempo de uso
funcidn comentarios
Gasa impregnada |+ Intrasite Smith & Nephew | = Zonas con = Recién nacidos pequefios con « Cambiar a diario o
en hidrogel Conformable ampollas riesgo de hipotermia a medida cuando esté seco
erosionadas que el apdsito se enfria * Puede necesitar Urgotul
*  Neonatos y * Puede usarse con morfina tépica como capa de contacto
lactantes solo cuando el dolor es dificil de primaria
controlar
Membrana = PolyMem Ferris Mfg Corp | * Heridas crénicasy |+ Estimula altos niveles de = Segun lo determinado
polimérica * PolyMem Max (Aspen Medical agudas donde se exudado: usar una pelicula por el nivel de exudado
Europe, Reino requiere limpieza protectora para la piel = Cambiar con frecuencia
Unido) perilesional en caso necesario hasta que el exudado se
» Un olor diferente no reduzca
necesariamente indica infeccion
= Puede ser dificil de sujetar en
superficies verticales
Lipido-coloides » UrgoTul Urgo Medical + Capa de contacto |+ Se puede combinar con una
con la herida capa absorbente para heridas
con un nivel de exudado entre
moderado e importante
Malla de « Mepitel One Molnlycke + Capa de contacto
silicona suave Health Care con la herida de
= Cuticell Contact BSN Medical silicona suave
= Adaptic Touch Acelity
Hidrofibra * Aquacel ConvaTec *  Heridas muy * Heridas secas o con poco * Rehidratar con agua
= Durafiber Smith & Nephew himedas donde exudado o solucién salina para
es dificil que retirarlo, en caso
el apdsito siga necesario
sujeto
Espuma de silicona | = Mepilex Molnlycke + Proteccién * Puede adherirse si se coloca
suave * Mepilex Lite Health Care * Absorcién directamente sobre el lecho
* Mepilex Transfer * Exceso de de la herida; usar una capa de
exudado contacto atraumatica
Espuma de » Cutimed Siltec BSN medical * Proteccion = Se puede cortar entre los
silicona suave con » Absorcion cristales superabsorbentes
superabsorbentes * Excesode
exudado
Debido a que el prurito en la EB no estd mediado por la histamina, los antihistaminicos suelen tener un
valor limitado. Sin embargo, el efecto sedante de algunos antihistaminicos puede ser valioso para controlar
el impulso de rascarse, lo que puede ocurrir por la noche cuando no hay mucho més para distraer al
paciente. Otros medicamentos que se han utilizado para el picor recalcitrante severo incluyen gabapentina,
amitriptilina, ondansetrdn, talidomida y ciclosporina.
. Tratamiento de pseudosindactilia
Calidad de las Los neonatos con EBDR-SG suelen nacer con heridas que se extienden por sus extremidades, manos
pruebas de D y pies, causadas por movimientos intrauterinos y los traumatismos del parto. En muchos casos, el
Nivel 4 tratamiento cuidadoso de estas heridas, prestando atencidn a la separacion de los dedos, puede evitar la

Las lesiones de avulsién no son infrecuentes tras un traumatismo y también requieren una accién inmediata
para separar los dedos y evitar la fusion digital. A pesar de estas medidas, con el tiempo y después de
repetidos traumatismos, los espacios interdigitales se pierden gradualmente y se desarrollaran fusion y
contracturas digitales (Breitenbach, Gruber et al, 2012).
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Figura 3: Vendaje completo
de la mano en un paciente
con EBDR-SG

Figura 4: Vendaje modificado
de la mano para permitir

una mayor libertad para los
dedos (utilizar en lactantes/
nifios pequefios para permitir
el juego o comer con las
manos). Pueden preferirlo
nifios algo mas mayores y
adultos

Calidad de las

pruebas de D
Nivel 4

Por lo general, la cirugia libera las contracturas y separa los dedos de forma satisfactoria, pero el proceso es
complejo y requiere injertos de piel, anestesia general repetida y cumplimiento de la ferulizacion posquirtrgica.
En muchos pacientes, el proceso de fusion y las contracturas comienza de nuevo al cabo de poco tiempo
(Fine, Johnson et al, 2005). Algunos pacientes adultos pueden rechazar la cirugia de la mano debido a la
necesidad de repetir los procedimientos, prefiriendo en su lugar apafiarse con las manos, lo que en algunos
casos puede presentar una "deformidad en forma de mitén" completa.

Envolver la mano utilizando una venda de 2,5 cm que se adapta de forma suave
y proporciona tensién descendente en los espacios interdigitales y alrededor
de la palma, es Util para evitar la pérdida de los espacios interdigitales al forzar
la piel tirando de ella hacia abajo (Figuras 3, 4 y 5). En algunos nifios, extender
esta técnica para envolver individualmente cada dedo ha sido satisfactorio

para mantener buenos resultados después de la cirugia. Las heridas abiertas o
las zonas con ampollas deben cubrirse con un apdsito no adherente antes de
vendarlas y la piel intacta debe protegerse con una capa de emoliente graso.

Figura 5: Uso de tiras de
material para apdsitos (Spycra
Protect) para preservar los
espacios interdigitales

TRATAMIENTO DEL SINDROME DE KINDLER

El nivel de desprendimiento en el sindrome de Kindler es variable a nivel
ultraestructural, pero esto no es clinicamente relevante y no afecta la forma
en que puede presentarse en un paciente. Ver en la Tabla 5 (pagina 24) los apdsitos recomendados. La
puncién de las ampollas es importante en los lactantes y la tasa de formacién de ampollas disminuye con la
edad. La aplicacién de proteccién solar de alto factor es esencial desde una edad temprana.

CONSIDERACIONES SOBRE LA COLOCACION DE APOSITOS EN LAS HERIDAS

Sujecion de los apésitos
Se debe tener mucho cuidado para asegurar que los apdsitos no se deslicen, lo que podria desgarrar la piel
fragil y provocar la adherencia de las heridas existentes a la ropa o la ropa de cama.

El vendaje o esparadrapo de sujeciéon también puede provocar més ampollas debido al movimiento o
contacto con la piel circundante. La sujecién debe permitir la libertad de movimiento para no facilitar

el desarrollo de contracturas en aquellos pacientes con EBD. Existe una gama de prendas de sujecion
especificas para la EB. Skinnies WEB™ se ha desarrollado con la ayuda de pacientes y cuidadores (Grocott,
Blackwell et al, 2013) (Tabla 6, pagina 25).

Se deben usar compuestos que eliminen los adhesivos médicos a base de
silicona (silicone medical adhesive removers, SMAR) cuando se retiren los
apésitos o la ropa adheridos.

Los productos SMAR permiten el uso seguro de materiales adhesivos para sujetar
canulas intravenosas, vias centrales y tubos nasogastricos. Ademas, la aplicacién
accidental de un producto adhesivo no da como resultado necesariamente un
desprendimiento de la piel (Figura 6). Los SMAR estan disponibles en bolsitas
estériles y se pueden usar para la cara y alrededor de las vias centrales (Denyer
2011). Las presentaciones en pulverizacidn se pueden usar en otras zonas.

L
Figura 6: Pérdida de piel

tras retirar la esparadrapo
de silicona suave (sin usar

PRINCIPIOS GENERALES DE TRATAMIENTO SMAR)

Ademas de la importancia de supervisar la integridad de la piel y proporcionar cuidado de las heridas,
también se debe prestar atencidn a optimizar la nutricion y la salud dental, minimizar la deformidad y
controlar las complicaciones oftalmicas vy los problemas genitourinarios (Fine, Johnson et al, 2004).

La salud dsea anormal también puede comprometer todavia mas el bienestar y puede ocasionar
osteopenia, osteoporosis y fracturas (Martinez y Mellerio, 2010). Esta es una complicacién multifactorial
y las causas pueden deberse a la falta de ejercicio con carga de peso, una ingesta nutricional deficiente,
bioguimica anormal, retraso puberal y un estado inflamatorio generalizado que conduce al catabolismo
6seo (Fine y Mellerio 2009).
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Tabla 4: Apdésitos recomendados para la EBD

Aposito de primera eleccion preferente cuando esté disponible:
Heridas croénicas o agudas — PolyMem
Superabsorbente — Cutimed Siltec

* Adaptic Touch
» Cuticell Contact

» Acelity
* BSN Medical

Tipo de apésito | Marca Fabricante Indicacién/funcién Contraindicaciones/ Tiempo de uso
comentarios
Membrana + PolyMem + Ferris Mfg Corp * Enlos casos en las que se | = Estimula altos niveles = Cambiar con
polimérica (Aspen Medical necesita limpiar de exudado frecuencia hasta
Europe, Reino Unido) |« Heridas crénicas * Un olor diferente no que el exudado
necesariamente indica se reduzca
infeccion
* Puede ser dificil de
sujetar en superficies
verticales
Apdsitos » Cutimed Siltec * BSN Medical » Altos niveles de exudado |* Se puede cortar
superabsorbentes | = Sorbion Sachet S entre los cristales
* Flivasorb * Activa Healthcare superabsorbentes, que
+ Kerramax Care » Crawford Healthcare aparecen en filas (en
lugar de cortar a través
de la red cristalina)
Malla de * Mepitel * Molnlycke Health * Humedece la herida
silicona suave * Mepitel One Care + Capa de contacto

* Mepilex Transfer

* Heridas con poco
exudado

* Para transferir el exudado
a un apésito absorbente

* Donde se necesita

conformabilidad; p. €j.,

dedos, axilas

Lipido-coloides * UrgoTul * Urgo Medical * Humedece heridas, seca |+ Donde la retencion es
heridas y protege las dificil (por ejemplo,
zonas sanas vulnerables superficies verticales)

= Usar como una
alternativa a la silicona
suave (ver arriba) en
presencia de exceso de
tejido granular

Espuma de silicona | = Mepilex * Maolnlycke Health * Absorcién del exudado * Sobrecalentamiento

suave * Mepilex Lite Care = Proteccion » Puede ser necesario

aplicarlo sobre el apdsito

primario atraumatico
recomendado

Espuma

« Allevyn
» UrgoTul Absorb
* Aquacel Foam

* Smith & Nephew
* Urgo Medical
» ConvaTec

* Absorcién y proteccion

Puede adherirse si se
coloca directamente
sobre el lecho de la

herida; usar una capa de

contacto alternativa

Apdsitos con borde

Mepilex Border/

* Molnlycke Health

» Heridas aisladas

Los apdsitos con

= Hasta 4 dias,

por H&R Healthcare)

suave si se produce
escozor

de espuma Mepliex Border Lite Care « EBDDy EBDR leve bordes pueden requerir dependiendo
* Biatain Silicone » Coloplast SMAR para su retirada de la eleccion
Border/Biatain Border con el fin de evitar personal
Lite desprendimientos de
* Allevyn Gentle * Smith & Nephew la piel
Border » Puede requerir una capa
* Allevyn Border Lite de contacto primaria
* Kerrafoam » Crawford Healthcare * Mala absorcién de
* UrgoTul Absorb * Urgo Medical exudado muy viscoso
Border
Queratina * keragel » Keraplast (distribuido |+ Heridas crénicas * Diluir con emoliente = Volver a aplicar

con los cambios
de apdsito
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Calidad de las
pruebas de
Nivel 4

D

Para obtener mas
informacion sobre
el tratamiento del
dolor, consulte Pain
care for patients with
epidermolysis bullosa:
best care practice
guidelines (Guia de
buenas practicas para
el tratamiento del
dolor en pacientes
con epidermdlisis
bullosa).
(Goldschneider,
Good et al, 2014).
Disponible a través
de www.debra.
international.com

Calidad de las
pruebas de
Nivel 4

C

Soporte nutricional
En la EB grave, la alimentacién por alimentacidn enteral garantiza una nutricion adecuada y optimiza la
cicatrizacion de heridas a largo plazo.

La nutricién puede verse comprometida debido al poco apetito, ampollas orales y disfagia (Colomb,
Bourdon-Lannoy et al, 2012). Ademas, se necesitan requisitos nutricionales muy aumentados para
compensar las pérdidas y ayudar a la cicatrizacién de heridas (Haynes 2010, Hubbard, Haynes et al, 2017).
Las dilataciones esofégicas regulares pueden mejorar temporalmente la deglucién cuando se presentan
estenosis en pacientes con EB distréfica (Azizkhan, Stehr et al, 2006; Spiliopoulos, Sabharwal et al, 2012).

Tabla 5: Apésitos recomendados para los pacientes con sindrome de Kindler* v

Tipo de Marca Fabricante Indicacién/ Contraindicaciones/ | Tiempo de uso
apésito funcidn comentarios
Malla de * Mepitel * Molnlycke * Humedece la * Hasta 4 dias en
silicona suave Health Care herida neonatos
* Adaptic Touch |+ Acelity * Adecuado para + Esmenos
la mayoria de las probable que los
heridas secas nifios mayores/
adultos necesiten
tales apdsitos,
pero si se usan,
se deben cambiar
de acuerdo con
la preferencia del
paciente
Lipido- * UrgoTul « Urgo * (Capade contacto
coloides Medical con la herida
Membrana * PolyMem = Ferris Mfg * Heridas crénicas Estimula altos * Cambiar con
polimérica Corp (Aspen y agudas niveles frecuencia hasta
Medical * Heridas enlas de exudado que el exudado se
Europe, que es necesario Un olor diferente reduzca
Reino Unido) limpiar no necesariamente |« Protege la piel
indica infeccién perilesional
Puede ser dificil
de retener en
superficies verticales
Espuma de * Mepilex/ * Modlnlycke + Controla el
silicona suave Mepilex Lite/ Health Care exudado
Mepilex Transfer * Proteccion
Apdsitos * Mepilex Border/ | = Molnlycke + Heridas aisladas Heridas secas o
con borde de Mepilex Border Health Care con poco exudado
espuma Lite
* Allevyn Gentle |+ Smith &
Border Nephew
* Biatain Silicone |+ Coloplast
Border
+ Kerafoam » Keraplast
» UrgoTul Absorb | = Urgo Medical
Border

Tratamiento del dolor
El tratamiento éptimo del dolor es esencial para los pacientes con todas las formas de EB e incluye
intervenciones farmacolégicas y no farmacolégicas.

La analgesia simple como el paracetamol y el ibuprofeno puede ser suficiente para controlar el dolor leve,
mientras que los opioides y los ansioliticos son necesarios para el dolor intenso asociado con los cambios
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Nivel 4

Para obtener mas
informacidn sobre

el cuidado bucal y
dental, consultar "Oral
health care for patients
with epidermolysis
bullosa: best care
practice guidelines
2012" (Cuidados
bucodentales para
los pacientes con
epidermodlisis bullosa:
guia de buenas
practicas de 2012). S
Kraemer disponible a
través de www.debra.
international.com

Calidad de las

pruebas de

D

Tabla 6: Recomendaciones para la sujecion de los apésitos

Tipo Marca Fabricante Indicaciones/ Contraindicaciones/
funcion comentarios
Vendaje « K-Band * Urgo Medical * Soporte y sujecién * Proteger la piel seca
= Easifix-K * BSN medical del apésito con emoliente antes del
* Usar un ancho de vendaje
2,5 cm para envolver | = Cubrir todas las heridas
a mano antes de vendar para evitar
la adhesion
Vendaje « Tubifast estiramiento | * Molnlycke = Soporte y sujecién * |gual que el anterior
tubular bidireccional Health Care del apdsito
« ComfiFast MultiStretch | « Synergy Health
= CliniFast
* CliniSupplies
= ActiFast estiramiento
bidireccional + Activa
Healthcare
Prendas de = Skinnies WEB = Skinnies UK » Skinnies fabricauna |+ Igual que el anterior
vestir Skinnies gama de prendas
« Dreamskin * Dreamskin disefiadas con
« DermaSilk » Espeére Health equipos clinicos y
Care grupos de pacientes,
« Tubifast garments * Molnlycke especificamente para
Health Care pacientes con EB
« ComfiFast Easywrap * Synergy
Vendaje « ActiWrap « Activa = Soporte y sujecién * Aplicar sin apretar en
cohesivo Healthcare del apésito exceso o tendrd un efecto
= Coflex Haft * Andover de torniquete
Healthcare
Esparadrapo |+ Siltape * Advancis » Usar en lugar
de silicona Medical de esparadrapo
suave * Mepitac * Malnlycke adhesiva normal
Health Care

del apdsito (Fine, Johnson et al, 2004). Los pacientes gravemente afectados se benefician de los opidceos de
accion prolongada. Algunos pacientes de EB pueden beneficiarse del tratamiento con amitriptilina o gabapentina
para ayudar a controlar el dolor neuropéatico. Las intervenciones efectivas no farmacoldgicas incluyen imagenes
guiadas y terapias de distraccion. Se debe usar un sistema validado de puntuacion del dolor para evaluar la
experiencia del dolor del paciente (Goldschneider y Lucky 2010, Denyer 2012). Cuando se recomiende una nueva
pauta de apdsitos, no debe aumentar la experiencia del dolor del paciente (Denyer 2009).

Tratamiento del prurito
El prurito es uno de los aspectos mas dificiles del tratamiento de la EBD. El picor intenso provoca un

rascado dafino que conduce a un mayor dafio cutaneo.

Las heridas que casi han cicatrizado son particularmente pruriginosas y el rascado puede provocar que la
herida pueda abrirse de nuevo. Ademas del deterioro de la piel, el prurito intenso se puede ver como parte
del espectro del dolor y puede provocar insomnio y depresién. Esto es particularmente destacado en la
EBD pruriginosa. En un estudio, los pacientes informaron que el prurito era méas problemético que el dolor
(Danial, Adeduntan et al. 2013).

Bano

La higiene de los pacientes con EB es un tema delicado. Algunos abogan por el bafio diario y otros
desaconsejan esta practica debido a dificultades, como el manejo y los factores de tiempo o el dolor intratable.

Mientras que los pacientes con EB severa se benefician al bafiarse o ducharse en términos de higiene
general y limpieza de heridas, a muchos les resulta demasiado dificil, doloroso y requiere mucho tiempo.
También existe una amplia diferencia de opinién sobre lo que constituye la mejor practica en la limpieza de
heridas para los pacientes con EB (Arbuckle 2010), y los médicos recomiendan una variedad de técnicas

que incluyen:
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Consejo practico
acerca de los

pacientes que /

experimentan

prurito
W Evitar cambios

El uso de un antimicrobiano en el bafio o compresas de vinagre para controlar los organismos
gramnegativos, como pseudomonas (Nagoba, Wadher et al, 2008; Nagoba, Selkar et al, 2013).

Se ha demostrado que la lejia diluida reduce las tasas de infeccidn en personas con dermatitis atdpica
(Huang, Abrams et al, 2009). La lejia diluida debe enjuagarse con agua corriente después del bafio para
prevenir el picor. Este método se ha recomendado en algunos centros para pacientes con EB.

Los bafios de sal han demostrado ser populares entre algunos pacientes, posiblemente porque el efecto

repentinos de
temperatura y
entornos con exceso
de calor cuando sea
posible

Algunos pacientes
pueden beneficiarse
del aire acondicionado,
de un ventilador
Dyson sin aspas y de
almohadas Chillow
en los meses mas
célidos. Esta es una
consideracién de
especial interés en
entornos hospitalarios
con exceso de calor

Evitar el uso de
productos altamente
perfumados en la piel

Usar productos de
lavado para pieles
sensibles

La ropa debe ser
holgada y muchas
personas evitan los
productos hechos
de lana. Las prendas
DermaSilk® (Espere)
y DreamSkin®

son modernas y
tienen cualidades
antipruriginosas

El estrés puede
exacerbar el picor y
los pacientes pueden
beneficiarse de las
técnicas de relajacion
y otros métodos de
manejo del estrés

osmotico es Util para prevenir el dolor. Agregar aproximadamente 90 g de sal de mesa a 10 litros de agua
para lograr una solucion al 0,9 %. La sal se puede usar en combinacién con antisépticos para reducir su
potencial para picar (Arbuckle 2010, Petersen, Arbuckle et al, 2015).

Sin embargo, todos estos métodos requieren que el paciente se bafie o se duche y muchos pacientes
simplemente no quieren o no pueden hacerlo. Si se duchan, deben tomarse precauciones para garantizar un
flujo bajo vy suave. Por lo tanto, se deben implementar otros métodos de limpieza y de reduccidn de la carga
bioldgica de las heridas (ver Tablas 11y 12, paginas 33-34).

Evaluacién psicolégica

La depresidn, el aislamiento social y la desesperacion pueden tener un impacto significativo en las personas
con EBy sus familias (Moss 2008), asi como también, en ocasiones, en los profesionales que los cuidan
(Dures, Morris et al, 2010). Las familias que viven con la EB severa sufrirédn a nivel emocional y, con
frecuencia, se ven afectadas a nivel econdémico, como es el caso de padres incapaces de trabajar debido a la
carga que supone la atencién del hijo (Van, Lettinga et al, 2008; Jeon, On et al, 2016).

Los sentimientos negativos que resultan de vivir con una enfermedad incurable crénica pueden llevar a que
el paciente se desilusione con la provision de atencion médica y que no concuerde con los tratamientos
ofrecidos. Esto puede hacer que los pacientes no acudan a las citas y rechacen ciertos medicamentos. Al
recomendar nuevos apdsitos, los profesionales sanitarios pueden ser recibidos con escepticismo y deben
estar preparados para explicar de forma minuciosa por qué estan sugiriendo nuevos tratamientos y cuéles
podrian ser sus beneficios.

TRATAMIENTO DE LA INFESTACION POR PIOJOS

Las infestaciones por piojos son comunes entre los escolares de todo el mundo. Sin embargo, el
tratamiento no siempre es efectivo y las opciones son limitadas, incluso para aguellos con una piel y
cuero cabelludo sanos. Al mismo tiempo, la resistencia a los insecticidas es un problema creciente
(Glaziou, Nyguyen et al, 1994, Thomas, McCarroll et al, 2006). (Ver el estudio de caso 5, pagina 48).

El tratamiento de los piojos en las personas con EB puede ser dificil y puede provocar excoriacion del
cuero cabelludo, infeccion y pérdida de cabello. Inicialmente deben implementarse las medidas simples.
Muchos nifios han sido tratados en el Centro de EB en Great Ormond Street Hospital, Londres, donde se
ha encontrado la eficacia de la locién Dermol 500 (Dermal Laboratories), un emoliente que contiene un
antimicrobiano. Esto se puede aplicar al cabello y al cuero cabelludo antes de peinarlo con un peine de
dientes finos. Si se usan insecticidas patentados, todas las heridas, las zonas con ampollas o las zonas de
excoriacion del cuero cabelludo deben protegerse primero con una capa gruesa de vaselina (Unilever).

Si los piojos no se pueden controlar répidamente mediante el uso de los métodos anteriores, existe
el peligro de que al rascar el cuero cabelludo se provoque infeccién, pérdida permanente del cabello
y formacién de costras problematicas. Los piojos viven debajo de las costras que se encuentran en
el cuero cabelludo de muchas personas con formas graves de EB, lo que hace que la eliminacion
mecanica o quimica sea imposible.

Una alternativa es usar Ivermectin. El farmaco se une selectivamente a los receptores de los
neurotransmisores especificos del sistema motor periférico de los invertebrados. Este tratamiento
también es eficaz para la sarna y también elimina la necesidad de aplicar insecticidas a la piel fragil.
El farmaco no se recomienda para los pacientes que pesen menos de 15 kg.
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Calidad de las
pruebas de
Nivel 4

CUIDADO DE LOS NEONATOS CON EB
En las formas graves de EB, las ampollas y las heridas suelen estar presentes en el momento del parto o

son el resultado de la manipulacién inmediatamente después del nacimiento. En las formas mas leves de la
enfermedad, estas suelen aparecer durante el periodo neonatal.

La infeccidn secundaria es una complicacién primaria. Para ver los apdsitos recomendados utilizados en el
tratamiento de los neonatos con EB, consultar la Tabla 7 (a continuacion).

Ademas, existen varias técnicas de cuidado de heridas, puncién de las ampollas y prevencién que se pueden
utilizar al cuidar a un recién nacido que pueden ayudar a disminuir el riesgo de infeccidn y reducir el dolor de los
procedimientos (ver Cuadro 3 Principales recomendaciones para el tratamiento de los neonatos [pagina 10] y
Cuadro 2 Pruebas para el uso de estrategias especificas para el tratamiento de las heridas [paginas 8-9]).

D

reducir el dolor (ver Cuadro 3, pagina 10).

Tabla 7: Apésitos recomendados para los neonatos con EB

Aposito de primera eleccién preferente cuando esté disponible: PolyMem

Ademas, hay varias técnicas de cuidado de las heridas y prevencién de las ampollas que se pueden
aplicar cuando se cuida a un recién nacido y que pueden ayudar a disminuir la posibilidad de infeccion y

cristales superabsorbentes

Tipo de Marca Fabricante Indicaciones/funcion Contraindicaciones/ Tiempo de uso
apésito comentarios
Membrana * PolyMem + Ferris Mfg Apdsito de primera opcidn para lesiones | = Cambiar cuando esté * Seglnlo
polimérica + PolyMem Max Corp (Aspen graves en neonatos mojado para evitar la determinado
Medical Colonizacién/infeccién critica hipotermia por el nivel de
Europe, Reino * Un olor diferente no exudado
Unido) necesariamente indica
infeccion
» Protege la piel perilesional
Gasa * Intrasite * Smith & EBJ-SG « Recién nacidos pequefios |« Cambiar adiario o
impregnada Conformable Nephew Zonas con ampollas erosionadas con riesgo de hipotermia cuando esté seco
con hidrogel Heridas/ampollas en la zona del pafial * Puede necesitar
Utilizar un producto protector como una capa d? )
Proshield Plus para el resto de la zona contacto primario
del pafial (p. €j., UrgoTul)
Hidrofibra » Durafiber * Smith & Heridas muy himedas donde es dificil |+ Heridas secas o con poco |+ Cambiar cada 3
Nephew que el aposito siga sujeto exudado 0 4 dias cuando
Entre los dedos donde exista un riesgo esté saturado
de fusion
Lipocoloide » UrgoTul + Urgo Medical Capa de contacto con la herida » Puede ser dificil de Cambiar cada
retener en superficies 304 dias
verticales
Malla de silicona | = Mepitel * Malnlycke Capa de contacto con la herida = Mayor riesgo de exceso Cambiar cada
suave Health Care de granulacién en la EBJ 304 dias
» Adaptic Touch * Acelity « Mayor riesgo de forma-
cién de ampollas en la
EBS-SG
Espuma de * Mepilex * Mdlnlycke Proteccion * Uso como apésito Seguin lo
silicona suave * Mepilex Lite Health Care Absorcién secundario sobre la capa | determinado por el
* Mepilex Transfer primaria de silicona suave | nive| de exudado
+ Biatain No + Coloplast o malla de lipido coloide
adhesivo para evitar la adherencia
Espuma de « Cutimed Siltec * BSN Medical Proteccion « Para heridas con poco Segun lo
silicona Absorcién cuando el exudado sea exudado determinado por el
suave con excesivo + Sepuede cortarentre los | nivel de exudado
superabsorbentes
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CUIDADO DE LOS PACIENTES CON EB EN QUIROFANO

Cuando esté indicado un procedimiento quirtirgico o de intervencion, se requeriran ajustes en los

protocolos de anestesia y de quiréfano para minimizar el dafio en la piel, proteger las vias respiratorias y
evitar el dafo por presion.

Los procedimientos quirlrgicos comunes incluyen la reparacién de la deformidad en forma de "mitén”,
liberacion de contracturas, extraccion dental, dilatacion esofagica, insercion y reparacién de las zonas
con gastrostomia, extirpacién del carcinoma de células escamosas, injerto de piel y amputacion de
extremidades (Tabla 8 a continuacién).

MANEJO DE LA ZONA DE GASTROSTOMIA

La combinacién de fragilidad de la mucosa del tubo digestivo superior (que puede provocar formacion de

ampollas en la bocay dolor al comer, la disfagia secundaria por estrechamiento vy cicatrizacion del eséfago,

Tabla 8: Cuidado de los pacientes con EB en quiréfano v

+ Corte la parte adhesiva del electrodo y
fijela con esparadrapo de silicona

+ Pegue los electrodos a la capa de
contacto de silicona, p. e]., Mepitel
One (Moélnlycke Health Care)

sin dafiar la piel

Procedimiento | Medida Justificacion Comentarios
Monitarizaciéon |+ Electrodos adhesivos directamente « Paralograr un * Pegue solamente los electrodos
de ECG en la piel control efectivo directamente sobre la piel si se

dispone de SMAR

= Cuando no se disponga de SMAR,
cubra las heridas abiertas con
un apdsito no adhesivo antes de
vendar

Toma de de la
tensién arterial

* Coloque la capa de acolchado como
Velband/Softban debajo del manguito

* Para minimizar el
dafio en la piel y
reducir el riesgo
de ampollas

* Cubra las heridas abiertas con
un apésito no adhesivo antes de
aplicar Velband

* Donde sea posible, evite colocar el
manguito sobre la zona herida

Medicién de la
saturacién de
oxigeno

* Cubra el dedo con envoltura
alimentaria de plastico comercial o
Mepitel One (Mdlnlycke Health Care)

Para evitar dafos
en la piel

« Aplicar debajo de la sonda

Proteccion de
los ojos vy los
parpados

» Aplicar gotas/unglientos lubricantes
* Cubrir con apédsito himedo no
adhesivo o Neoheal (Laser Physics)

= Para reducir el
riesgo de dafio
en los parpados o
abrasiones en la
cornea

= Omita la lubricacién en nifios
pequefios

= Advierta a los nifios mayores o
adultos sobre la visién borrosa al
recuperarse

Venopuncion

» Evite el uso de compresor
o guante

+ Apriete la extremidad firmemente,
evitando las fuerzas de cizalla

+ Evite frotar excesivamente durante la
preparacion de la piel

Para minimizar el
traumatismo en
la piel

= Envuelva el apésito/banda suave
alrededor de la extremidad antes de
comprimir

* Cubra las zonas abiertas o
ampolladas con un apésito no
adhesivo antes de aplicar la capa
protectora

Sujecion/fijacion
de la cénulay

* Mepitel Film (Mélnlycke Health Care)
» Use esparadrapo de silicona suave

* Para evitar
desprender la piel

* Puede necesitar usar SMAR si la
piel es muy fragil

Medical) o Vaseline (Unilever) sobre
la caray el mentén

una mascara facial
(especialmente
cuando hay

un cambio de
personal)

Para evitar la
formacion de
ampollas debido a
la mascara

del equipo = Sujecién * Sino se dispone de SMAR y se
(ver Tabla 6, pagina 25) usa adhesivo, aplique un 50 %
* Use envoltura alimentaria de plastico de liquido/50 % de parafina
comercial suave y blanca para humedecer el
esparadrapo y retirarlo lentamente
= Utilice clingfilm si no se dispone
de esparadrapo de silicona suave
o SMAR
Uso de * Aplicar Mepitel One (Mélnlycke * Paraevitar fuerzas | = Puede necesitar SMAR estéril
mascarilla Health Care) o Cuticell Contact (BSN de cizalla al usar (Appeel Sterile, CliniMed) para

retirarla si la piel es muy frégil

« Tenga cuidado durante el cambio
de personal ya que la méscara
puede resbalar

= Lubrique los guantes para evitar
que los guantes se adhieran a los
apésitos o a la piel
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Tipo de apésito

el aumento de las necesidades nutricionales causado por la exudacion de las heridas) y la inflamacién
crénica observada en las formas graves de la EB, significa que la ingesta oral por si sola pueden ser
inadecuada. La alimentacion enteral puede estar indicada.

Ademas, el estrefiimiento crénico y la denticion dolorosa pueden conducir al rechazo de la comida (Fine
y Mellerio, 2009). A pesar de las ventajas en la alimentacion enteral, las complicaciones cutéaneas tras la
filtracion intratable de contenido acido del estdmago en la piel del abdomen provocan pérdida de piel y

heridas crénicas (Tabla 9, a continuacion y Caso de estudio 3 en la pagina 46).

La cuidadosa seleccién del dispositivo puede ayudar a reducir las complicaciones. Los tubos de
gastrostomia tipo "botdn" son populares, ya que son discretos; sin embargo, necesitan que la sonda se
conecte muy cerca del abdomen, dando como resultado un posible traumatismo en el estoma'y en la piel. El
traumatismo en el estoma puede causar fugas. Los tubos de gastrostomia son més largos y permiten que la
conexion tenga lugar lejos del estoma 'y de la delicada piel abdominal.

Tabla 9: Manejo de las zonas de gastrostomia v

Marca

Fabricante

Indicaciones/funcion

Contraindicaciones/
comentarios

Protector: cremas,
pulverizadores,
peliculas

Protector cutédneo Proshield
Plus

Partes iguales de sucralfato/
Cavilon

Crema protectora duradera/
pelicula protectora no
irritante (pulverizador)
Sorbaderm

Silesse

Crema protectora Medihoney
50 % parafina suave y
blanca/50 % parafina liquida

Smith & Nephew

* In-house pharmacy
3M Health Care

» Aspen Medical
Europe

« ConvaTec
* Derma Sciences

* Proteccion

= Algunos pacientes pueden
experimentar picor cuando
se aplica a la piel muy tierna

= Evitar el contacto con el
dispositivo de gastrostomia

« Puede dificultar la sujecion
de los apdsitos

Malla de silicona
suave

Mepitel

Adaptic Touch

* Molnlycke Health
Care
* Acelity

= Capa de contacto con la herida

* Use doble capa con los
poros en la malla no
alineados si hay exceso de
granulacion en el tejido

Lipido-coloides

UrgoTul

» Urgo Medical

» Capa de contacto con la herida

(Glaxo Labs)

Superabsorbente |+ Sorbion Drainage * BSN Medical * Supuracién * Usar sobre apdsito primario
» Sorbion Sachet S = Usar sobre apésito de
» Cutimed Siltec drenaje superabsorbente
» KerraMax Care » Crawford Healthcare
* Flivasorb * Activa Healthcare
Crema de * Pomada para ojos Maxitrol * Alcon Laboratories + Tejido con exceso de granulacidn = Segln sea necesario: no
esteroides * Dermovate * Glaxo Wellcome UK mas de 7 dias

Dermovate NN

= Glaxo Wellcome UK
(Glaxo Labs)

en nifios, adultos y ancianos

» Tratamiento a corto plazo de las
manifestaciones inflamatorias y
pruriticas més resistentes en nifios
(mayores de un afio) adultos y ancianos

+ Cutivate * PharmaDerm
(Fougera
Pharmaceuticals)
Crema tépica * Nystaform * Typharm * Cuando la infeccién por hongos y/o * Dos veces al dia hasta
antiflingica * Canesten * Bayer bacterias esté presente 7 dias
Antifdngico tépico | * Trimovate * GlaxoSmithKline + Tratamiento de las dermatosis que * Dos veces al dia hasta
con esteroides » Nystaform HC = Typharm responden a esteroides cuando existe 7 dias
+ Canestan HC * Bayer infeccion por bacteriana/por Candida |+ Dos veces al dia hasta que

se produzca una mejora

Antifdngico oral

Fluconazol

* AvKare

* Tratamiento y prevencion de ciertas
infecciones por levaduras y hongos,
incluyendo candidiasis vaginal, aftas
orales, necrosis flingica

= Tomar con o sin alimentos
(al menos 2 horas antes
de un IBP, por ejemplo,
omeprazol) segln lo
prescrito
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Figura 7: Cuando se usa un
tubo de traqueostomia en
lactantes pequefios, puede
ser necesario un tubo de
extension para evitar que se
produzca friccién debajo del
mentoén

Algunos nifos y adultos con EBD desarrollan retraso en el vaciamiento géstrico, lo que fomenta la fuga
desde el mismo. En casos graves, no se tolera la alimentacién con gastrostomia y puede ser necesaria
la alimentacién yeyunal. La gastrostomia se reemplaza con un dispositivo gastroyeyunal o nasoyeyunal.
Aunque la alimentacién yeyunal permite una nutricion adecuada, la gastrostomia seguira produciendo
pérdidas de contenido gastrico.

La alimentacion yeyunal requiere el uso de una técnica estéril y ciertos medicamentos que se administran
habitualmente a través de una gastrostomia no se pueden administrar a través de la via yeyunal. Los
tratamientos sistémicos con antagonistas del receptor H, e inhibidores de la bomba de protones se pueden
usar solos o0 en combinacién para reducir la acidez de los contenidos géstricos.

MANEJO DE LA TRAQUEOTOMIA
En nuestros centros, muy pocos pacientes con EB tienen traqueotomias, pero tenemos experiencia en su
manejo tanto en la EB distréfica como juntural. El problema principal para la proteccién de la piel procede de
las los esparadrapos de sujecién fijados con fuerza (Tabla 10, a continuacién).

La zona del estoma requiere proteccién debida a la falange del tubo, y las cintas pueden cortar en la parte
posterior del cuello, especialmente en bebés pequefos donde el cuello es corto. El uso de un producto

protector adecuado puede ser Util para proteger la piel vulnerable. La proximidad del tubo en relacién con la
parte inferior del mentén en los bebés pequefios puede provocar heridas en esta zona y se debe considerar
una extension del tubo para evitarlo (Figura 7).

Tabla 10: Cuidado de la traqueotomia v

Tipo Marca Fabricante Indicaciones/funcién | Contraindicaciones/
de apésito comentarios
Lipido-coloides | = UrgoTul * Urgo Medical » Capade contactocon |+ Usar tiras anchas para
la herida evitar la incrustacion
= Usar por debajo de las
cintas
Malla de * Mepitel/Mepitel | = Molnlycke Health » Capade contactocon |+ Tejido con exceso
silicona suave One Care la herida de granulacion (si se
* Cuticell Contact | * BSN Medical necesita silicona suave,
* Adaptic Touch « Acelity use una doble capa con

los poros en la malla
desalineados; Silflex)

* La adherencia puede ser
demasiado fuerte para
una piel muy fragil

presién

Espuma de * Mepilex Transfer | « Mdlnlycke Health « Usar alrededor

silicona suave |+ Mepilex Lite Care de la zona del estoma

Membrana * PolyMem + Ferris Mfg Corp * Alrededor de la zona » Consulte con el personal

polimérica (Aspen Medical del estoma para la de enfermeria de la

Europe, Reino Unido) limpieza y proteccion traqueotomia sobre el

grosor de los apdsitos
por razones de seguridad
para evitar el riesgo de
decanulacion

Apdsito de + KytoCel * Aspen Medical « Infeccion « Usar sobre UrgoTul o

gelificacion Europe sobre la malla de silicona
suave si hay riesgo de
adherencia

Almohadilla/ * Kerrapro * Crawford Medical * Dano por la falange del | = No colocar directamente

gel de aliviode |+ Aderma * Smith & Nephew tubo o por las cintas en la herida

MANEJO DE LAS HERIDAS CRONICAS EN LA EB
Es de vital importancia que cuando se trata de heridas que no cicatrizan, los médicos intenten establecer

la causa de la cronicidad. Aunque esto parece obvio, suele ser facil sentirse abrumado en el contexto de la
EB grave debido a la gran variedad de problemas relacionados con la presentacién de las heridas. No deben
subestimarse los efectos psicoldgicos negativos de vivir con una herida crénica (Adni, Martin et al, 2012).
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Las causas méas comunes de heridas crénicas en la EB son:

B Carga bioldgica alta (colonizacion critica)

B Infeccidn franca debido a la pérdida de la funcidn protectora de la piel con grandes zonas con heridas y
prurito intenso que provoca que el paciente se rasque de manera destructiva (Abercrombie, Mather et
al, 2008; Pillay 2008)

Presencia de material necrético, cominmente esfacelos blandos
Actividad celular patoldgica vista en todas las heridas crénicas

Exudado mal controlado: el exudado extremadamente alcalino es capaz de provocar heridas

La posible presencia de una biopelicula inhibira la cicatrizacién de la herida y debe sospecharse en
heridas de EB no cicatrizantes. Una biopelicula es una comunidad microbiana de mdltiples especies
que secreta una matriz protectora. Las biopeliculas interfieren con la cicatrizacién normal de las heridas
al bloguear el lecho de la herida en un estado inflamatorio crénico que da lugar a niveles elevados de
proteasas y de especies reactivas del oxigeno (ROS) que dafian las proteinas y las moléculas esenciales
para la cicatrizacién. Las comunidades de las biopeliculas suelen estar inactivas y, por lo tanto, toleran
los antimicrobianos (Wounds International, 2016)

B Los mérgenes de las heridas crénicas en la EB suelen ser hiperqueratdsicos, con presencia de exudado reseco
y este tejido desvitalizado inhibird la migracion de las células epidérmicas desde los bordes de la herida

B Existen pruebas que apoyan la nocién de que las células madre de la piel se "agotan” en su batalla interminable
para cicatrizar las heridas (Dellambra, Vailly et al, 1998, Dowsett 2008, Velarde, Demaria et al, 2015).

Mas alla de la herida, se debe considerar a todo el paciente y se debe evaluar y abordar el contexto en el
que no se lleva a cabo la cicatrizacion de la herida. La anemia y la malnutricién tendrdn un impacto negativo
en la capacidad del paciente para cicatrizar. El dolor también afecta la capacidad del paciente para cicatrizar,
y esto puede surgir de otras fuentes ademas de las heridas. El prurito puede contribuir, con rascado que con
frecuencia conducen al desprendimiento de la piel recién cicatrizada o cicatrizante.

En ocasiones, el objetivo del tratamiento puede no ser cicatrizar la herida sino controlarla. Puede ser necesario
centrarse en el tratamiento eficaz de los sintomas relacionados con la herida, es decir, exudado, infeccién, olor
y dolor, asi como en proporcionar una pauta de apdsitos que sea aceptable para el paciente y el cuidador.

PREPARACION DEL LECHO DE HERIDA Y LA EB
Los principios de la preparacion del lecho de la herida (wound bed preparation, WBP) son aplicables a las
heridas observadas en pacientes con EB, particularmente las heridas que se han cronificado.

El objetivo de este documento no es volver a establecer el concepto de WBP, sino que, brevemente, su principio
es eliminar las barreras para la cicatrizacién y crear un entorno dptimo para la cicatrizacién de heridas.

El concepto TIME es un marco que se puede utilizar para aplicar los principios de WBP en la practica
(Schultz, Sibbald et al, 2003). Esto comprende los siguientes componentes:
B Tejido: el lecho de la herida debe estar libre de material necrético.

B [nfeccidn o inflamacidn: la carga bacteriana debe controlarse mediante tratamientos sistémicos o
topicos. Los estimulos inflamatorios debidos a los rascado que se observan en el prurito recalcitrante de
la EB pueden ser dificiles de tratar con eficacia.

B Humedad: se debe controlar el exceso de exudado, lo que da como resultado un lecho de la herida
humedo y la preservacion de la piel perilesional.

B Avance epitelial: puede inhibirse por la actividad celular anormal dentro de la herida (Dowsett 2008).
T -Tejido no viable
Desbridamiento del tejido necrético

Este puede ser un proceso continuo en una herida crénica y puede ser necesario el llamado "desbridamiento
de mantenimiento". Hay cuatro opciones principales de desbridamiento (Tabla 11, pagina 33):
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W El desbridamiento autolitico es un proceso normal dentro de una herida mediante el cual las enzimas
proteoliticas y los macréfagos eliminan el material necrético. Algunos apdsitos pueden mejorar este proceso.

B El desbridamiento quirdrgico se realiza en el quiréfano. Sin embargo, esto no suele ser una opcién en la EB debido
al hecho de que la mayoria de las heridas crénicas son excepcionalmente dolorosas y sangran profusamente.

B El desbridamiento mecanico puede ser tan simple como la limpieza de heridas o el uso de una
almohadilla de desbridamiento de fibra de monofilamento para eliminar el tejido con esfacelos (NICE
2014). En algunos centros, se han utilizado bafios de hidromasaje con buenos resultados para limpiar
heridas y piel en pacientes con EB y eliminar el material necrético. Se debe administrar una analgesia
adecuada antes de intentar el desbridamiento mecanico.

W Eltratamiento larvario para eliminar el material necrético ha dado buenos resultados, particularmente
porque las larvas han estado disponibles en una presentacion de tipo "bolsa de té", en lugar de estar en
libertad, lo que generd dificultades de contencién dado que los productos adhesivos causan dafio a la
piel. Sin embargo, el tratamiento con larvas puede causar dolor en algunos pacientes.

I - Infeccién/ colonizacion critica

En todas las formas de EB, la fragilidad de la piel puede dar lugar a una colonizacién o infeccidn bacteriana,
particularmente en las formas més graves donde las heridas pueden ser multiples y de larga duracién. Esto
se debe a que el cuerpo ha perdido algunas de sus defensas de primera linea contra los microorganismos.
El aumento de la carga bioldgica en heridas con un nivel de colonizacidn critico o infectadas dificulta

la cicatrizacidn y, por lo tanto, reconocer estas situaciones y las medidas apropiadas para promover un
entorno de cicatrizacién son fundamentales para el cuidado de las heridas de la EB (Schober-Flores, 2009;
Mellerio 2010; van Duipmans et al, 2014) (Tabla 12, paginas 34-35).

M - Control de la humedad (gestion de exudado)

Habitualmente, el exudado es dificil de manejar en las heridas crénicas observadas en pacientes con

EB (Tabla 13, pagina 35). Esto se debe a la cantidad de exudado, que a menudo es muy viscoso. La alta
viscosidad puede significar que hay dificultades con la absorcién en el apdsito, lo que lleva a la acumulacion
debajo de los apdsitos, dafiando el lecho de la herida vy la piel circundante. Cabe sefialar que la capacidad de
absorcién de muchos apdsitos se puede demostrar utilizando un liquido de baja viscosidad.

La capacidad de un apdsito para controlar el exudado también se ve afectada por su capacidad para
"ventilar" el exceso de liquido de la parte posterior del apdsito. Los apdsitos con un apoyo que permite una
alta tasa de transmisién de vapor de humedad (moisture vapour transmission rate, MV TR) ayudaran mucho
en el manejo del exudado de la herida.

Ademés, no se pueden utilizar los apdsitos adhesivos que pueden haber formado un "sellado" alrededor de
una herida, y que contienen el exudado, debido a la posibilidad de que se desprenda la piel.

E - Estimulacion de los bordes de la herida

El profesional encargado del tratamiento de las heridas puede haber abordado todas las causas de la
cronicidad, y ahora puede tener un lecho de la herida que parece saludable, pero la herida alin no puede
epitelializarse. En ese caso, el profesional puede tener que considerar factores tales como el traumatismo
inducido por los apdsitos, particularmente si los apdsitos estédn adheridos, o se cambian con una frecuencia
inapropiada. La progresién puede estar inhibida en los margenes de la herida debido a la presencia de callos
e hipergueratosis. Una consideracién adicional es el concepto de agotamiento de las células madre de la
piel como se ha mencionado anteriormente (Dellambra, Vailly et al, 1998).

Tratamiento de la piel perilesional

En todos los pacientes con heridas crénicas, la piel perilesional es vulnerable al dafio (Hollinworth 2009). Esto es
particularmente cierto en la EB, donde una gran zona de la piel se puede considerar perilesional, mientras que otras
zonas no lesionadas son vulnerables a dafios y fallos debido a la propia naturaleza de la enfermedad.

El exudado crdnico de la herida es potencialmente corrosivo para la piel intacta y es, en si mismo, un agente
capaz de causar heridas. La maceracién de la piel perilesional con extensidn de la herida es frecuente,
particularmente en zonas donde el exudado drena en sentido descendente. La excoriacion roja y ardiente
también conduce al desprendimiento de la piel y aumenta el dolor (Hollinworth 2009).

Es esencial elegir un apésito apropiado para el nivel de exudado. Se debe seleccionar un apdsito que
proporcione proteccion al absorber el exudado y retener la humedad dentro del apdsito. Algunos apdsitos
también protegen contra la absorcién lateral del exudado a través de la piel intacta.
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Tabla 11: Recomendaciones para el desbridamiento de las heridas en

pacientes con

3]

Tipo de Marca Fabricante Indicaciones/ Contraindicaciones/comentarios Tiempo de uso
aposito funcidn
Hidrogel *  Muchos * Nose *  Material * Sedebe tener en cuenta la humedad adicional | « 1-3 dias
disponibles recomienda una necrético seco que causa la maceracién
marca especifica » Puede usarse para desbridar la
hiperqueratosis y las zonas de exudado seco
* Retirar una vez ablandada con pinzas de
plastico
Miel * Melloxy * |deal Medical * Material * Puede causar picor y dolor
(solo de grado Solutions necrético seco * Puede aumentar el exudado
médico) = Algivon * Advancis * Esfacelos blandos | = Puede necesitar un apésito secundario
Medical superabsorbente
* Ldmina de * Derma Sciences
gel de miel
antibacteriano
Medihoney (para
heridas sensibles)
= Mesitran » Aspen Medical
Ointment S Europe
Ladmina de » Kerralite Cool » Crawford + Como se » Se debe tener en cuenta que el producto se |« Cambiar cuando el
hidrogel Healthcare ha indicado seca y se adhiere al lecho de la herida producto cambia de
* ActiFormCool » Activa anteriormente, color
Healthcare particularmente
en las cicatrices
de tipo queloide
observadas en la
EB pruriginosa
Hidrofibra « Durafiber * Smith & Nephew | = Esfacelos blandos | = Se debe tener en cuenta que el producto « Cambiar cuando se
se adhiere al material hiperqueratdsico en haya formado el gel
los mérgenes de la herida (por ejemplo, la |« Volver a humedecer
herida puede estar mojada, pero aun asf si se seca antes de
* Aquacel * ConvaTec tener méargenes secos) retirarlo

* Riesgo de endurecer las fibras que se
adhieren al lecho de la herida; usar un
aerosol emoliente para reducir el riesgo

Alginogeles de

* Flaminal Forte

* Flen Pharma

» Esfacelos con

* Mantener alejado de los ojos

Diario inicialmente

enzimas mucho exudado | = Seleccione el apdsito secundario apropiado |+ Disminuir cada 3-4
* Flaminal Hydro + Esfacelos con segln los niveles de exudado dias
poco exudado
Membrana » PolyMem * Ferris Mfg Corp | * Esfacelos blandos | = Se debe tener en cuenta el aumento inicial |+ Inicialmente de
polimérica (Aspen Medical del exudado forma diaria y,
Europe, Reino posteriormente,
Unido) reducir la frecuencia
segun los niveles de
exudado
+ Almohadilla |+ Debrisoft + Activa » Esfacelos blandos | * Humedecer con agua o solucién salina
de desbri- Healthcare * Hiperqueratosisy | = Sobre el lecho de la herida hasta 10
damiento exudado seco minutos segun lo tolere
de fibra de * UCS debridement |+ medi UK
monofila-
mento
+ Teladedes-
bridamiento
Gusanos « larvas (larvas * Bio Monde » Esfacelos blandos | = No se debe usar en pacientes con trastornos
estériles libres o contenidas y tejido necrético de la coagulacién, en el tratamiento

en una bolsa
de malla con
espuma)

anticoagulante ni en heridas con vasos
sanguineos expuestos o que sangran
facilmente

* Los gusanos libres deben estar dentro del
lecho de la herida

» Todos los gusanos deben mantenerse
himedos

* Puede reducir el rechazo del paciente si estan
contenidos en una bolsa

* laterapia larval puede causar dolor

Desbridamiento agudo en el quiréfano por parte de un cirujano plastico con anestesia general
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La frecuencia del cambio de apdsito también es importante para proteger la piel perilesional, ya que puede
producirse dafio por maceracion si la frecuencia de cambio del apdsito no es adecuada para el volumen de
exudado. Algunos apdsitos, por ejemplo, productos derivados de la miel y apdsitos poliméricos de membrana,
pueden inicialmente aumentar el nivel de exudado y requerir cambios de apdsito mas frecuentes (Denyer 2010).

Al cambiar los apdsitos, la piel perilesional debe limpiarse suavemente para eliminar el exudado. Se debe evitar el
uso regular de los apdsitos adhesivos en la EB para evitar la descamacién de la piel; incluso los apdsitos con baja
adherencia pueden necesitar usarse con precaucion en pacientes con la piel extremadamente fragil. Si se usa un
aposito adhesivo, asegurese de que se disponga de SMAR para ayudar a la retirada.

Tabla 14: Recomendaciones para el tratamiento de la piel perilesional v

Tipo Marca Fabricante Indicaciones/ | Contraindicaciones/comentarios
funcidn
Cremas * Proshield Plus * Smith & Nephew | = Barrera contra
protectoras |+ Cavilon * 3M Health Care liquidos » Evitar su uso debajo de productos adhesivos ya que
» Crema protectora Medihoney » Derma Sciences corporales puede aumentar la adhesion
« Partes iguales de parafina liquida y + Varios * las cremas protectoras pueden interferir con la
parafina suave blanca capacidad de los productos de silicona suave para
adherirse adecuadamente a la piel y pueden exacerbar
la absorcidn lateral del exudado
» También hidrata la piel, asi que se debe tener cuidado
de dejarla "demasiado suave" y aumentar la tendencia a
formar ampollas
Peliculas * Pelicula protectora apruritica Sorbaderm | = Aspen Medical * Barrera contra |+ Puede evitar la adherencia de productos de silicona
protectoras Europe liquidos suave
* Pelicula protectora apruritica Cavilon |+ 3M Health Care corporales
* Pelicula protectora apruritica LBF * CliniMed
Productos |+ Pulverizador emoliente Emollin * CD Medical * Se puede * No requiere enjuagar la piel
limpiadores utilizar en la piel | = Usar en lugar de agua sobre la piel dolorida
intactay enlas
heridas

Tratamiento de primera eleccién cuando esté disponible: PolyMem, Flaminal Hydro/Forte

Tipo de Marca Fabricante Indicaciones | Contraindicaciones/comentarios Tiempo de uso
aposito
Membrana |+ PolyMem » Ferris Mfg Corp | = Heridas = Puede proporcionar un aumento inicial en el Cambiar cuando esté
polimérica * PolyMem Max (Aspen Medical infectadas exudado que da como resultado un mayor dafio mojado para evitar la
* PolyMem WIC Europe, Reino | * Heridas a la piel si no se controla adecuadamente hipotermia
(debajo de un apdsito Unido) recalcitrantes | = Un olor diferente no necesariamente indica
secundario o una capa infeccién
adicional de PolyMem) * Protege la piel perilesional
Alginogel de | = Flaminal Hydro » Flen Pharma * Poco * Desbrida, elimina los esfacelos y es \olver a aplicar en
enzimas = Flaminal Forte exudado antimicrobiano cada cambio de
* Mucho » Tiene alguna accién para modular el exceso de apésito de al menos
exudado proteasas 2 mm de espesor
» Se puede usar en todas las heridas ademés de
las quemaduras de tercer grado
= No utilizar si el paciente tiene sensibilidad a
alginatos o al polietilenglicol
Miel « Verla Tabla 11, * Heridas * Puede causar escozor o dolor transitorio debido
pagina 33 dolorosas a su acidez y alto poder osmético
* A suvez, esto contribuird a altos niveles de
exudado
Modulador |+ Gama UrgoTul Start * Urgo Medical » Cuando * Promogran/Promogran Prisma puede causar Es posible que se
de proteasas | * Promogran = Acelity pueda haber escozor transitorio inicial requieran cambios
* Promogran Prisma presente * Elexceso de producto no se puede guardar una frecuentes de
(con plata) exceso de vez abierto, ya que se degrada al contacto con apdsito para evitar la
proteasa el aire maceracion
= Se requiere un apdsito secundario y el producto
puede provocar un exudado inicial importante
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Figura 8-10: La grasa
derretida se extiende sobre
el papel higiénico; el papel
higiénico se envuelve
alrededor de la piel y de

las heridas; se elimina
facilmente sin adherencia

Figura 11: Clingfilm se aplica

directamente sobre la piel
intacta y las heridas abiertas

Se puede usar una variedad de productos tépicos para proteger la piel perilesional cuando se crea que es
vulnerable (Tabla 14). El acolchado de zonas vulnerables, particularmente aquellas que tienen cicatrices,
también pueden ayudar a prevenir lesiones adicionales y el desprendimiento de la piel.

Otros tratamientos avanzados

Otros tratamientos avanzados, dirigidos a la cicatrizacion de heridas como los fibroblastos inyectados, los
trasplantes de médula dsea y los injertos de piel modificados genéticamente también se estan utilizando en un
ndmero limitado de pacientes de EB dentro de ensayos de investigacién. Este es un campo en rapido desarrollo.

La Tabla 16 pone de relieve los productos para el cuidado de heridas que han sido particularmente Utiles
para mejorar o cicatrizar heridas estancadas en la EB en los Centros de EB de Londres. Por supuesto, la
eleccion del apdsito dependerd del cuadro clinico completo después de una evaluacién integral.

Tabla 16: Tratamientos avanzados para las heridas cronicas v

Tipo de Marca Fabricante Indicaciones Contraindicaciones/
aposito comentarios

Injertos de * Dermagraft = Organogénesis * Heridas duraderas no | = Se requiere una preparacion
piel mediante « Apligraf cicatrizantes cuidadosa del lecho de la herida
bioingenieria = Costoso

Otros productos a considerar

Apdsito de + keragel » Keraplast » Para heridas dificiles | * Puede causar escozor y debe
queratina (distribuido por de cicatrizar diluirse con emoliente
H&R Healthcare) » Aplicar una capa delgada y

dejar secar si no se agrega
apésito secundario

Apositos de = Particulas » Medira Ltd = Para heridas dificiles | * Las particulas Helisorb y

colageno Helisorb / de cicatrizar Neuskin-F contienen colageno

Neuskin-F de pescado y pueden

proporcionar una alternativa
rentable. El coldgeno de

pescado no huele

Tratamiento de la EB con recursos limitados

Si bien aquellos pacientes con EB en el Reino Unido tienen la suerte de tener acceso a una amplia gama de
apositos, otros pafses que tienen recursos limitados pueden necesitar buscar métodos alternativos para el
cuidado de las heridas.

Una encuesta de 15 pacientes con EB compleja realizada por el Dr. Ravi Hiremagalore, Dermatdlogo
Pediatrico Consultor en los Hospitales de Bangalore Manipal, Bangalore, India, identificé algunas
caracteristicas comunes en su gestién:

B La mayoria de los entrevistados no estaban al tanto de la necesidad de pinchar las ampollas

B Pocos tenfan conocimiento de los apdsitos comerciales

B Aguellos con conocimiento no tenian recursos para comprar apositos

|

La mayoria prefirié no ponerse apdsitos en las heridas debido al calor, lo que provoca un aumento de la
formacién de ampollas.

A la mayoria se le habia recetado un tratamiento antibidtico tépico de facil acceso.
No tienen conciencia de la resistencia a los antibidticos.
Algunos usan crema Betadine.

Dos pacientes usaron la medicina tradicional india complementaria, el Ayurveda

El Dr. Hiremagalore concluyd a partir de esta pequefia muestra que sus pacientes prefieren no usar
apositos, sino usar cremas tépicas antibacterianas. Las razones dadas son de caracter econémico y para
evitar el aumento en la formacién de ampollas.

Cuando los pacientes abordan de forma satisfactoria el cuidado de sus heridas sin apdsitos en climas célidos,

le sugerimos que continlien con esta practica. A la luz de esta informacion, recomendamos educacion sobre la
puncién de las ampollas y la posible resistencia a los antibidticos. Las Figuras 8-11 muestran ejemplos de productos
alternativos para las heridas que los pacientes con recursos limitados han encontrado Utiles. La Tabla 17 (pagina
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Calidad de las
pruebas de
Nivel 4

D

Tabla 17: Opciones de tratamiento alternativas para personas con acceso limitado a suministros médicos

Tipo de material Indicacién/funcion Contraindicaciones/comentarios
Clingfilm/envoltura * Heridas abiertas/piel intacta para | = Aplicar un producto antiséptico/antimicrobiano debajo
alimentaria proteccién de la pelicula

transparente « Usar sino se dispone de apdsitos | = Utilizar acolchado entre las dos capas de pelicula para

las zonas que necesitan proteccién
= Se debe tener en cuenta la posibilidad de
sobrecalentamiento

Algoddn/gasa = Heridas abiertas/piel intacta = Dispersar con emoliente graso
= Usar sino se dispone de apdsitos | = Cambiar con frecuencia para evitar la adhesién
Papel de fumar * Usar si no se dispone de apésitos |« Cambiar a diario
= Dejar que flote si se toma el bafio o rociar para retirar
Papel higiénico * Envolver como un vendaje « Cambiar a diario
extendido con grasa (Ver Figuras 8-10) = Dejar que flote si se toma el bafio o rociar para retirar
derretida

38) muestra algunos ejemplos que hemos aprendido de familias ingeniosas y profesionales de la salud.

TRATAMIENTO DEL CARCINOMA DE CELULAS ESCAMOSAS (CCE)
En pacientes con formas graves de EB hay un alto riesgo de CCE. Es esencial realizar una supervision
regular, con un umbral bajo para la biopsia de areas sospechosas.

Lo ideal es que un histopatdlogo con experiencia en canceres de piel con EB examine una muestra de tejido.
La sospecha debe surgir si:

La herida ha estado presente durante mas de 3 meses

Crecimiento exuberante de tejido por encima del nivel de la piel circundante

La herida estd ulcerada

La herida tiene poca sensibilidad

La herida es intensamente dolorosa

El paciente informa que la herida se siente diferente.

Los pacientes y sus cuidadores suelen ser las primeras personas que reconocen que existe un problemay
se deben escuchar sus preocupaciones. En los centros de EB de Londres hay un umbral muy bajo para la
biopsia, ya que ahora se sabe que incluso las heridas que al principio pueden parecer insignificantes pueden,
de hecho, albergar un CCE.

TRATAMIENTO DE LAS HERIDAS FUNGOSAS

Los pacientes que se encuentran al final de su vida como resultado de un CCE inoperable suelen presentar
una herida fungosa (Abercrombie, Mather et al, 2008, Mellerio, Robertson et al, 2016). En general,

no responden a la quimioterapia, pero la radioterapia puede ayudar a paliar los sintomas (Fine 2004,
Venugopal y Murrell 2010, Mellerio, Robertson et al, 2016).

Cuando se trata de un paciente que tiene una herida fungosa o maligna, el objetivo general es promover la
comodidad del paciente y mantener o mejorar la calidad de vida, abordando los siguientes problemas:

H Dolor

B Exudado

m Olor

M Sangrado

B Infeccidn

(Grocott 2000; Grocott, Gethin et al; 2013, Gethin, Grocott et al; 2014)

Aunque generalmente se debe evitar el uso de multiples apdsitos, con frecuencia es necesario que el
médico que atiende a un paciente con una herida maligna use diferentes apdsitos en capas para lograr
resultados 6ptimos. Esto se debe a que alin no se ha desarrollado el apdsito ideal para tratar el complejo
rango de sintomas vy dificultades que se observan en las heridas fungosas (Grocott, 2000) (Tabla 18,
paginas 40-41).
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Para obtener mas
informacioén, consulte
la Guia de buenas
prdcticas para el
tratamiento del
carcinoma de células
escamosas en la
epidermolisis bullosa
disponible en www.
debra.international.
com

Deben evitarse los cambios frecuentes en los apdsitos, para evitar un dolor adicional, malestar y posible
sangrado, que es frecuente en los tumores fungosos, ya que los vasos sanguineos se erosionan por el
crecimiento del tumor. Los cambios en los apdsitos también deben reducirse al minimo para evitar la
posible angustia del paciente y sus cuidadores por el aspecto visible y el fuerte olor. Esto debe equilibrarse
con la necesidad de tratamiento del exudado (Grocott, 2000).

Se debe llevar a cabo una evaluacion cuidadosa, regular y estructurada para garantizar la eficacia de la
pauta de tratamiento de la herida y para permitir realizar ajustes cuando sea necesario. El paciente, los
cuidadores y el equipo profesional pueden evaluar la eficacia (Grocott, 2000). Es imprescindible utilizar un
enfoque interdisciplinario para garantizar que el paciente reciba la mejor atencién posible.
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Medidas generales para el cuidado

al final de la vida

Analgesia y manejo de los sintomas

Es probable que el equipo de cuidados paliativos maneje el dolor y los sintomas. Sin embargo, existe la
necesidad de analgesia de accién répida para los cambios de apdsito. Es esencial una revision periddica de
los niveles de dolor del paciente (Goldschneider, Good et al, 2014).

Bombas de infusidn de jeringa
Las bombas de infusion de jeringa se toleran bien en la EB y se pueden sujetar con una esparadrapo o
pelicula de silicona suave (Tabla 8 pagina 28).

Parches analgésicos
Pueden usarse incluso en la EB grave y se pueden retirar de forma segura con SMAR.

Amputacion

Nuestra experiencia en lo que respecta a la amputacidn de extremidades es que los pacientes generalmente
cicatrizan bien. Sin embargo, existen dificultades para colocar prétesis, especialmente si se trata de
miembros inferiores donde la presion puede provocar dafios en la piel.

Con la ayuda de un protésico especialista, bien informado sobre la EB a los pacientes de los centros de
Londres se les han colocado prétesis con un grado de éxito un tanto mixto (Jain y De, 1988). Un paciente
tenia una pierna protésica, que usé con éxito durante los dltimos dos afios de su vida. Esta se ajusté unas
pocas semanas después de la cirugia cuando se logrd una buena cicatrizacion. Se usé un forro de silicona
para proteger el mufién.

El paciente si notificd la formacién de ampollas y el deterioro de la piel, pero sintié que esto no era mas de lo
que hubiera experimentado con su propio pie. Otro paciente con EB rechazdé una prétesis de brazo, ya que la
mano protésica perfecta no se parecia en nada a su mano contraida y con cicatrices.

Alivio de la presién y manejo manual

Una de las dificultades a las que se enfrentan los pacientes al final de la vida es el movimiento para
reducir la presion y el posible dafio a la piel. También pueden existir dificultades a la hora de mover a los
pacientes para realizarles procedimientos o para el aseo.

Transferencias laterales

Para realizar transferencias laterales, el uso de 'Hover-Matt®' (HoverTech International) puede ser de gran
ayuda, aunque este equipo es costoso. Una alternativa mas disponible es Slide Sheets, sin embargo, los
deslizadores PAT deben usarse con extrema precaucion.

Redistribucion de la presion
Cuando el requisito de alivio de la presion es de riesgo bajo a moderado, el colchén 'Repose®' (Frontier
Therapeutics) puede proporcionar una solucién rentable aceptable para la mayoria de las personas con EB.

Cuando el riesgo de dafio por presion es alto (como al final de la vida), es muy eficaz el uso de un sistema
de baja pérdida de aire. Como es probable que haya altos niveles de liquido de la herida, que pueden
filtrarse a la cama, puede ser (til un sistema que combine una ldmina de Gore-Tex®, que permita una baja
pérdida de aire y el manejo de la humedad. Algunos pacientes pueden no aceptarlo ya que el movimiento se
hace mas dificil una vez que estan en el colchdn.

Aseo

Esto siempre supone dificultades cuando los pacientes se acercan al final de su vida. Para el control
urinario se pueden usar orinales de tipo cufia para la cama o un dispositivo llamado 'Shewee' (Shewee
Ltd). Alternativamente, se puede insertar un catéter urinario bien lubricado. En general, este Ultimo esta
contraindicado en la EB grave, pero al final de la vida, cualquier dafio minimo resultante debe sopesarse
frente a la comodidad del paciente.

El control intestinal puede ser muy complicado y puede requerir almohadillas o pafiales si el paciente no
puede sentarse en un orinal o inodoro. En ocasiones, los pacientes han desarrollado diarrea en la fase
paliativa. Los apdsitos que se puedan ensuciar se pueden proteger con pelicula comercial para evitar
cambios posteriores en el apdsito.
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Sangrado catastroéfico

Este es un evento raro y se citan varios métodos de control o prevencién (Pereira y Phan, 2004), sin
embargo, no esta dentro del alcance de esta guia. Se puede lograr un buen cuidado teniendo un plan
de tratamiento claro. Se deben seguir las politicas locales cuando se trata de un paciente en riesgo de
hemorragia y se deben hacer preparativos para abordar la situacién (Mellerio, Robertson et al, 2016).
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Estudios de casos

ESTUDIO DE CASO 1

RECIEN NACIDO CON EBRD-SG

Este bebé presentd fragilidad cutanea, heridas y distrofia ungueal al nacer. Las heridas extensas sobre
la pierna derechay el pie izquierdo que afectaban las partes dorsal y plantar y la avulsion de todos los
dedos de los pies habian sido causadas por una combinacién de dafios causados por movimientos
intrauterinos y traumatismos del parto.

Figura 1: Paciente a los 18
dias. Se us6 una malla de
silicona suave y apdsitos de
espuma para tratar heridas

Plan de tratamiento
Los objetivos del tratamiento fueron ayudar a que las heridas cicatrizasen mientras se minimizaba la
cicatrizacién de la contractura y se intentaba evitar la fusion digital.

Las heridas se cubrieron poco después del nacimiento con una gasa impregnada con Vaselina como
capa de contacto con la herida con varias capas de gasa seca como apdsito secundario. Por desgracia,
la gasa de vaselina se secd y los apdsitos se adhirieron firmemente a las heridas. La eliminacion fue
asistida por SMAR, pero no se pudo evitar eliminar la piel y el traumatismo consiguiente.

A continuacidn, se colocaron apdsitos en las heridas con malla de silicona suave como apdsito primario

Figura 2: Las tiras de y espuma de silicona suave colocada sobre la malla para absorber el exudado y ofrecer proteccién contra
hidrofibra se colocan entre traumatismos (Figura 1). Estos apdsitos estaban disponibles y en ese momento eran el tratamiento

los dedos de los pies (todos inicial estadndar para los recién nacidos con afectacién grave. Estos apdsitos se seleccionaron para la

los dedos de los pies, retirada atraumatica.

excepto el dedo gordo del
pie fusionado en este bebg) S colocaron tiras de un apdsito de hidrofibra (Aquacel, ConvaTec) entre los dedos para tratar de

evitar la fusion digital (Figura 2). La hidrofibra es muy cémoda v, debido a que es muy suave, no causa
traumatismos. Se convierte en un gel cuando entra en contacto con la humedad y puede permanecer in
situ cuando se coloca entre los dedos y alrededor de los dedos con avulsién.

El apdsito de silicona suave se usé durante 21 dias; la cicatrizacion fue lenta y el exudado fue
desagradable. La complejidad de un sistema de apdsito de dos capas implicé cambios prolongados en
el apdsito y, por lo tanto, se decidié cambiar a los apdsitos de membrana poliméricos (PolyMem, Ferris
Mfg Corp [Aspen Medical Europe, Reino Unido]).

Figura 3: Paciente a los 28

dias de edad después de PolyMem es ideal para los recién nacidos porque no se requiere un apdsito primario, lo que reduce
usar apésito de membrana el tiempo necesario para cambiar los apdsitos vy, por lo tanto, reduce el dolor y la angustia. El apdsito
polimérica contiene un limpiador no téxico (F68) que ofrece una limpieza continua de las heridas, reduciendo el

riesgo de infeccidn. La limpieza es de particular importancia, ya que no se recomienda bafiarse hasta
que el dafio causado en el nacimiento haya cicatrizado, puesto que no es posible protegerlo de un
traumatismo durante este procedimiento.

PolyMem se envolvié alrededor de las piernas y se pegd con esparadrapo adhesivo. Se usé un vendaje
tubular elastico bidireccional (Tubifast, Mélnlycke Health Care) para sujetar de manera adicional

el apdsito y evitar que se frotara la zona superpuesta de PolyMem v los bordes del esparadrapo de
sujecion.

Resultados

Inicialmente, el apdsito PolyMem requirié un cambio diario debido al exceso de exudado y la humedad
Figura 4 y 5: Paciente a los resultante, lo que supuso un riesgo de disminucién de la temperatura del bebé. Después de eso, los
48 dias usando apésitos de apositos se cambiaron cada 3 dias. Las heridas permanecieron limpias y cicatrizaron gradualmente
membrana polimérica durante un periodo de ocho semanas.

Por desgracia, durante los cambios de apdsito en la unidad neonatal, las tiras de hidrofibra no siempre se
usaron para separar los dedos de los pies y se produjo fusidn digital en un pie. Esto se puede producir en
las 24 horas siguientes a que dos superficies lesionadas estén en aposicion.
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ESTUDIO DE CASO 2

RECIEN NACIDO CON EBJ-SG

Este bebé de 3 semanas de edad tenia ampollas alrededor del ombligo e inflamacién alrededor de los
lechos ungueales que habian estado presentes al nacer y se cubrieron con espuma de silicona suave.
Las ampollas se habian extendido por el abdomen vy los costados (Figura 1). La cicatrizacién se vio
comprometida debido a la friccién continua de los bordes del pafial.

Plan de tratamiento

Los objetivos fueron mejorar la comodidad, evitar la propagacion de nuevas ampollas y reducir la
friccion que afectaba a la zona de la herida. Los productos elegidos fueron un 50 % de liquido/50 %
de parafina suave blanca en forma de pomada o aerosol (Emollin en aerosol) para limpiar la zona del
pafial y gasa impregnada con hidrogel (IntraSite Conformable, Smith & Nephew) para las lesiones en la
zona del pafial (Figura 2). En el resto de heridas se colocaron apésitos de productos de silicona suave.
La morfina en hidrogel se usé como analgesia tépica.

A los pocos dias, las lesiones mejoraron mucho vy cicatrizaron en 1 semana. Las puntuaciones de dolor
en los cambios de pafiales fueron bajas, pero se observd llanto cuando se aplicd la gasa impregnada
con hidrogel. Se pensd que esto se debia al choque de la gasa fria y hiumeda que entraba en contacto
con su piel caliente. Los apdsitos se cambiaron con cada cambio de pafial.

Como la gasa estaba en riesgo de resecarse, se colocaron apdsitos lipidocoloides (UrgoTul, Urgo Medical)
debajo de la gasa impregnada con hidrogel. Se usé un vendaje tubular eléstico bidireccional para mantener
el apdsito en su lugar. Los apdsitos se cambiaron inicialmente a diario, pero a medida que la enfermedad
avanzaba y el bebé se debilitaba, estos se reducian cada 2-3 dias segln su nivel de tolerancia.

Resultados

Todas las lesiones cicatrizaron en 4 semanas vy el dolor en los cambios de apdsito se redujo. Las
heridas permanecieron limpias. Se produjeron nuevas ampollas y heridas solo ocasionalmente y estas
cicatrizaron rapidamente a pesar de la caquexia progresiva y el deterioro respiratorio. El bebé murié a
los 14 meses, pero la piel se mantuvo mayoritariamente intacta antes de su muerte (Figura 3).

Figura 1: Paciente de 3 semanas Figura 2: Paciente de 6 semanas Figura 3: Trece meses de edad
con malla de silicona suave después de cambiar a una gasa después del tratamiento con
impregnada con hidrogel un lipidocoloide como capa de

contacto con la herida con una
gasa impregnada con hidrogel
como apésito secundario
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ESTUDIO DE CASO 3

HERIDA CAUSADA POR LA FUGA DE UNA GASTROSTOMIA EN UN PACIENTE CON EBRD-SG

La alimentacién enteral suplementaria es necesaria para muchos nifios y adultos con formas graves de EB.

En particular, aquellos con EB distréfica generalizada grave requieren alimentacion con gastrostomia para
satisfacer sus mayores requerimientos nutricionales. Una de las complicaciones de la alimentacion con
gastrostomia en este grupo es la filtracion del contenido estomacal en la frégil piel circundante. La fuga es dificil
de controlar, ya que, en parte, esta causada por la inflamacién dentro de la pared del estémago que conduce

a un retraso en el vaciamiento gastrico. La fuga excesiva de alimentos por via oral y por la gastrostomia puede
comprometer el estado nutricional. La alimentacion yeyunal a través de un tubo gastroyeyunal garantiza una
nutricién adecuada, pero no resuelve el problema de la filtracidn del contenido estomacal.

Informe de caso

La paciente tenfa 12 afios y tenfa una herida de 5 cm x 5 cm alrededor de la zona del estoma y excoriacién
profunda que se extendia por el abdomen, los costados vy la espalda causada por una fuga continua de
contenido estomacal de la zona de gastrostomia (Figura 1).

El tratamiento médico incluyé tratamientos sistémicos de inhibidores de la bomba de protones y antagonistas
del receptor H, y aplicacién tépica de productos de barrera. La cicatrizacion estuvo continuamente
comprometida por la constante filtracién de contenido acido del estémago sobre la piel excoriada.

Plan de tratamiento

La fuga no pudo evitarse a pesar de todos los intentos de corregir el problema. Los objetivos del tratamiento
fueron aliviar el dolor y prevenir la extensién de la herida y la excoriacion adicional. El producto elegido fue
un apdsito de drenaje superabsorbente (apdsito de drenaje Sorbion Sachet S, BSN Medical).

La herida se limpid con solucién salina y luego se usé una barrera tépica (Proshield Plus, Smith & Nephew).
El apdsito primario fue un lipidocoloide (UrgoTul, Urgo Medical) seleccionado por sus propiedades no
adherentes, conformabilidad y comodidad. Sorbion Sachet Drainage y Sorbion Sana (BSN Medical)

se usaron como apoésitos secundarios. Sorbion Sachet Drainage se colocé alrededor del dispositivo de
gastrostomia para absorber el contenido del estémago a medida que se filtraban y Sorbion Sana se colocé
en la parte superior porque el apdsito de drenaje no podia absorber el gran volumen de liquido.

Se us6 un vendaje tubular para la sujecion.

Resultados

La fuga continud pero estaba contenida con los apdsitos superabsorbentes. La ropa permanecié seca, lo
cual era importante para el paciente. En el transcurso de 6 semanas, la herida disminuyd de tamafo hasta
un drea de 1cm x 1,5 cm debajo del botdn de gastrostomia y el drea grande de excoriacidn cicatrizé (Figura 2).
La puntuacién del dolor seglin la escala Wong Baker se redujo de 10 a 2 durante los cambios de apdsito vy el
tiempo de uso.

Figura 1: herida por gastrostomia Figura 2: tras 1 mes de uso
antes de ser tratada con apésitos de apdsitos de drenaje
de drenaje superabsorbentes superabsorbentes
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ESTUDIO DE CASO 4

TRATATAMIENTO DE UNA HERIDA EN LA ESPINILLA EN UN PACIENTE CON EBJ-1

Un hombre de 23 afios con EBJ-I sufrid lesiones mientras jugaba futbol, lo que resultd en heridas extensas en ambas
espinillas. Las heridas habian estado presentes durante 17 afos y habian sido tratadas con esteroides tépicos durante
periodos prolongados, pero se habian extendido y empeorado durante este tiempo. Eventualmente, el equipo clinico logré
persuadir al paciente para que suspendiese la administracion de los esteroides tdpicos en vista de los efectos secundarios
indeseables. El paciente estaba trabajando y estaba de pie la mayoria de los dias. El dolor no era una caracteristica particular
de esta herida, lo cual fue sorprendente. La herida parecia haber cicatrizado a veces, como lo demuestran las zonas rojas y
con cicatrices alrededor de la herida, lo que es coherente con heridas previas. Sin embargo, el tejido cicatricial se mantenia
fragil y vulnerable, y se rompia con frecuencia extendiendo la herida. El prurito y el consiguiente rascado contribuyeron a al
desprendimiento de las zonas previamente cicatrizadas.

El lecho de la herida parecia limpio, aunque con algo de exceso de granulado y fragil. El lecho de la herida era rojo ardiente y
tenia un aspecto poco saludable, aunque no habia signos de infeccidn, lo cual era una preocupacién. Habia algo de maceracion
de la piel perilesional; resultado de los altos niveles de exudado. También habia signos de hiperqueratosis en algunas zonas de
la piel perilesional. El paciente habfa estado usando dos capas de productos de silicona durante al menos 7 afos. Se observé
sensibilidad a los apdsitos de silicona en otros pacientes con EB que habian usado los productos durante periodos prolongados.
Se ha observado que suspender los productos de silicona en algunos pacientes conduce a mejoras sustanciales. La silicona en
si misma es inerte; sin embargo, se cree que las sensibilidades surgen por las impurezas de la silicona. La alergia a la silicona es
un tema de debate, pero hemos basado nuestro enfoque en la experiencia clinica y en el hecho de que, en el peor de los casos,
una sustitucion del apdsito no causara dafo y que, en el mejor de los casos, mejorara la situacion.

Plan de tratamiento

Los objetivos del tratamiento fueron:
B Controlar los niveles de exudado

Reducir el exceso de granulacion

Proteger la piel perilesional

Desbridar las zonas hiperqueratdsicas

Sustituir un apdsito lipidocoloide por la capa de silicona primaria
Prevenir la infeccidn.

La herida se lavé con Octensian (Schiilke) en cada cambio de apdsito para prevenir la infeccidn y se aplicé Dermovate

NN (GSK) a las zonas con exceso de granulacion durante 3 dias, después de lo cual hubo una reduccion en el tejido de
hipergranulacion. Se utilizé un emoliente 50/50 para ablandar las zonas hiperqueratdsicas y ayudar al desbridamiento
manual con férceps. Se utilizé UrgoTul (Urgo Medical) como apdsito primario para determinar si el paciente era intolerante
alas impurezas de los apdsitos de silicona suave que habia estado usando. Se utilizé Mepilex Transfer (MoInlycke

Health Care) para garantizar que el exudado se transferia desde el lecho de la herida y la piel perilesional hasta el apdsito
absorbente secundario. Se utilizd Release (J&J), ya que era la preferencia del paciente. El paciente también toma la decisién
de renunciar a su empleo para concentrarse en tratar de cicatrizar esta herida asegurando el descanso y los cambios
regulares de apdsito. Para la sujecidn, se usaron K-Band (Urgo Medical) y Tubifast (Malnlycke Health Care). Se utilizd
Cavilon (3M) para proteger la zona perilesional de la maceracion.

Resultados

La mejorfa inicial fue evidente en el plazo de 1 semana utilizando un apdsito lipidocoloide en lugar de un apdsito de silicona suave.
Ellecho de la herida parecia mucho menos inflamado. La herida cicatrizd casi por completo durante un periodo de 18 meses
(Figura 2). Un factor importante que contribuyé a la cicatrizacién fue, sin duda, el hecho de que el paciente dejé de trabajar, pasé
tiempo con las piernas en alto y fue capaz de llevar a cabo cambios de apdsito con mas regularidad. Esto, sin embargo, tuvo un
costo psicosocial y, aungue el paciente estaba muy satisfecho con la cicatrizacidn lograda, se aislé y le deprimié socialmente.

Q Figura 1: La herida del

paciente después de la
presentacién

Figura 2: 18 meses
después del cambio

de pauta de apésito y
reduccion en los niveles
de actividad
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ESTUDIO DE CASO 5

HERIDAS CRONICAS EN LA CABEZA DE UNA PACIENTE CON EBRD-SG

Una muijer de 24 afios con EBRD-SG grave desarrollé heridas crénicas en la cabeza después de una infestacion
con piojos cuando era nifia. El rascado posterior a la infestacion condujo al desarrollo de lesiones extensas
con presencia de piojos debajo de las zonas incrustadas. Las heridas y la inaccesibilidad de algunos de los
piojos hicieron que los tratamientos con pediculicida y/o0 uso de peine de dientes finos fueran inapropiados
y potencialmente dafiinos. Las heridas habian estado presentes y empeoraron gradualmente durante 6 afios
(Figura 1). Las heridas no estaban cicatrizando debido a infecciones recurrentes (incluso con Pseudomonas)
y posible a formacién de biopelicula. Las heridas tenfan un exudado abundante con fugas extremas en los
canales auditivos y en los ojos, lo que contribuyd aldin mas a la infeccién local, como la conjuntivitis. El cuero
cabelludo era extremadamente sensible y los niveles de dolor eran altos. La paciente requirid opidceos para
tolerar el cambio de apdsito y el desbridamiento no fue una posibilidad debido a los niveles de dolor.

Objetivos de tratamiento
B Absorber y reducir el exudado de la herida

W Desbridar las heridas
M Reducir el mal olor

B Reducir la incidencia de infeccidn

Plan de tratamiento

Flaminal Hydro (Flen Pharma), adecuado para heridas con poco exudado y aquellas con alto riesgo de
infeccidn. Se aplicé en forma de capa gruesa con un hisopo suave y se distribuyé suavemente por las
heridas del cuero cabelludo. Aunque estas heridas tenfan un alto nivel de exudado, la paciente no pudo
tolerar Flaminal Forte (Flen Pharma), que habria sido la formulacién de eleccién. Mepitel y Mepilex Transfer
(MalInlycke Health Care) se mantuvieron como apdsitos primarios y secundarios con Acti-Wrap (Activa
Healthcare) (Vandenbulcke 2006; Beele H, Durante C et al, 2012).

Resultados

Los niveles de exudado aumentaron inicialmente; el apdsito se cambid todos los dias durante los primeros
5 dias. Posteriormente, los niveles de exudado disminuyeron constantemente y los cambios de apdsito

se redujeron a cada 3 dias. El mal olor disminuyd y las heridas comenzaron a desbridar. La paciente
comenté que Flaminal Hydro tenia un efecto refrescante que mejoraba la comodidad. Se observd tejido
de granulacién en los margenes de la herida y las heridas parecian mas limpias sin signos adicionales de
infeccién. Las heridas no cicatrizaron por completo, sin embargo, hubo una mejora notable después de
cuatro semanas de tratamiento (Figura 2).

A este caso practico contribuyeron Pauline Graham-King y Karen Snelson, especialistas en enfermeria de
EB, en el St Thomas' Hospital, de Londres, Reino Unido

Figura 1: heridas en la presentacién Figura 2: tras cuatro semanas de
tratamiento con Flaminal Hydro
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ESTUDIO DE CASO 6
USO DE UN APOSITO EN LAMINA DE HIDROGEL EN EL TRATAMIENTO DEL

PRURITO Y DE LA CICATRIZACION EN PACIENTES CON EBDD-P

Paciente de 54 afios con EBDD-P y antecedentes de cicatrizacion prolongada en la parte anterior de las
piernas y los tobillos; a estaba dolorida y tenfa un aspecto adoquinado con zonas abiertas. La zona era
intensamente pruriginosa y el paciente estaba privado de suefio, generando depresivos.

Plan de tratamiento

Se aplicé un apdsito de hidrogel (ActiFormCool, Activa Healthcare) sobre un humectante suave (Diprobase,
Bayer) y se aplicaron antibacterianos (Fucibet, LEO Pharmay Crystacide, Derma UK) en las zonas abiertas.
El Unico cambio en la administracion fue la aplicacion de la lamina de hidrogel. El apdsito se dejé en su lugar
durante 3 dias y el paciente lo cambid tras ducharse

Resultado

El paciente informd de una reduccidn drastica en el prurito en las espinillas. Este efecto se produjo
rapidamente después de la aplicacion del apdsito y durd hasta la siguiente aplicacién 3 dias después.
Después de que el paciente se duchase, se secé la piel con una toalla y se retiré una gran cantidad de tejido
cicatricial de las piernas. Se pensé que esto era resultado del apdsito en [dmina de hidrogel que hidrataba el
tejido cicatricial y la accién de desbridamiento mecanico de la toalla.

* El soporte del apdsito de lamina de hidrogel se dejo en su sitio para evitar que se secara el apdsito, ya que
habia pequefios volimenes de exudado.

(Tomado de una presentacion en formato péster: Pillay E. The use of a hydrogel sheet dressing in the
management of pruritus and scarring. 2010; Wounds UK, Harrogate)

Figura 1: Paciente antes de la aplicacion de los apésitos de hidrogel

Figura 2: Paciente 2 meses tras el comienzo del tratamiento con apésitos de hidrogel en laminas
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ESTUDIO DE CASO 7

TRATAMIENTO DE LA FORMACION GRAVE DE AMPOLLAS EN LOS PIES DE UNA NINA
CON EBS LOCALIZADA

Una nifia de 8 afios con EBS localizada desarrollé ampollas dolorosas extensas en sus pies
como resultado de participar en actividades escolares con clima caluroso. Las ampollas eran
muy dolorosas y limitaban la marcha a pesar de la maxima analgesia oral de paracetamol,
ibuprofeno y tramadol.

Imagen 1: Antes de usar KerraLite Cool

Imagen 2: Tras 5 dias de uso de
Kerralite Cool

Plan de tratamiento

El objetivo del tratamiento era ofrecer comodidad y alivio del dolor al tiempo que se
proporcionaba un entorno adecuado para la cicatrizacién. Se tuvo cuidado para asegurar
que el tratamiento no causara dafio adicional a las zonas con ampollas y a la piel
perilesional.

Las ampollas se pincharon con una aguja hipodérmica y luego se colocaron apésitos con
borde de Kerralite Cool (Crawford Healthcare).

Los apdsitos se cambiaron cada 2 dias vy se utilizé un producto para retirar de adhesivo
médico de silicona para garantizar la eliminacion atraumatica.

Resultados
El alivio del dolor fue instantédneo y la movilidad aumentd. Los apdsitos proporcionaron un
efecto de enfriamiento, lo que ayudd a reducir las ampollas relacionadas con el calor.
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ESTUDIO DE CASO 8

Vardn de 68 afios con EBDD, diabetes y edema con lipodermatoesclerosis en ambos miembros inferiores
con artroplastia parcial de la rodilla izquierda, artroplastia total de la rodilla derecha y ulceracién en ambas
piernas durante 2 afios. La Ulcera de la pierna izquierda se deteriord y el paciente acudié diariamente

a enfermerfa para colocarle apdsitos debido al aumento del exudado (Imagen 1). La pauta de apdsitos
incluia el apdsito Atrauman (Hartmann UK) KerraMax Crawford Healthcare) y las medias Class 2 British.
Un curso de antibidticos de 2 semanas dio lugar a una leve mejorfa. Las heridas median 13 cm x 6 cm,
Imagen 1 2,5cmx 3 cm, 1cm x 2 cm con aproximadamente un 60 % -70 % de esfacelos. Debido a su trabajo en
una granja, el paciente requirié una pauta de apdsitos que le permitiese usar sus botas de trabajo.

Plan de tratamiento
Obijetivos: absorber el exudado, desbridar el lecho de la herida, reducir las bacterias y promover la
cicatrizacion de las heridas

B Apdsito Kytocel (Aspen Medical Europe): apdsito primario. Este es un apdsito antibacteriano
gelificante y altamente absorbente

Imagen 2 B Apdsito absorbente de heridas KerraMax secundaria, que también proporciona proteccion adicional a
la parte inferior de la pierna

B Cambiar las medias de compresién a Medi Active Mens Class 2 RAL para mejorar el retorno venoso y
reducir el edema
B Fomentar la elevacién de las piernas y los ejercicios de tobillo para reducir el edema.

A los 3 meses la herida se habia reducido en tamafio y en exudado, el lecho de la herida estaba maés

: limpio y granulado. Lamentablemente, se desarrollé una nueva herida con maceracion en los méargenes

L i de la herida (Imagen 2). Las heridas median 9 cm x 3 cm, 9 cm x 5 cm con aproximadamente un 80 % de
granulacion.

Imagen 3

Plan de tratamiento

B Continuar con Kytocel

B Crema protectora Medihoney (Derma Sciences) para proteger de la maceracién la piel perilesional
B Continuar con el tratamiento de compresion y la elevacion de la pierna.

Resultados

Las propiedades absorbentes de Kytocel pudieron reducir las visitas a la enfermera a 3 veces por semana
y, finalmente, a una vez a la semana. Esto fue un ahorro de tiempo y dinero para el paciente.

Alos 6 meses, la herida media 6 cm x 3 cm con un 90 % de tejido de granulacién y cicatrizé por
completo en un afio (Imagen 3).
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ESTUDIO DE CASO 9

CASO PRACTICO DE MELLOXY (UN GEL PARA HERIDAS TOPICO A BASE DE MIEL)
Una nifia de 16 afios con EBDR-SG se presentd con una herida crénica en el hombro, que habia estado
presente durante varios afios. Se habian utilizado multiples tratamientos antimicrobianos con un éxito limitado.

Se aplicé Melloxy (Ideal Medical Solutions) a la herida diariamente. El escozor inicial fue transitorio.

Se observé una répida limpieza y desbridamiento de la herida y v la cicatrizacion progresé.

Figura 1: Antes del Figura 2: 8 semanas después del tratamiento con Melloxy
tratamiento con Melloxy

ESTUDIO DE CASO 10

CASO PRACTICO: TELA DE DESBRIDAMIENTO UCS
Un vardn de 89 afios con EBDD presentaba una herida crénica en la parte inferior de la pierna. El lecho de la
herida estaba ocluido parcialmente por una costra grande, lo que dificultaba la evaluacién completa (Imagen 1).

Plan de tratamiento

Retirar la costra y la hiperqueratosis para permitir la evaluacion de la herida. Se aplicd suavemente sobre

la zona una tela de desbridamiento previamente humedecida de UCS (medi UK) durante 5 minutos para
ablandar la costra, que se desprendid sin traumatismo ni dolor, permitiendo la evaluacién de la herida (Imagen 2).

Resultado
Las biopsias se tomaron mas tarde y se descubrié que era un carcinoma de células escamosas, que se extirpd
quirdrgicamente.

Las toallitas de UCS pueden ser
beneficiosas con algunas heridas de EB
para ayudar a ablandar la hiperqueratosis
y desbridar suavemente las heridas. Esto
permite una evaluacion adecuada de la
herida y mejora la piel perilesional.

Imagen 1: Antes del Imagen 2: Después del
tratamiento con UCS tratamiento con UCS
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ESTUDIO DE CASO 11

HERIDAS FACIALES EN UN NINO CON EB JUNTURAL SEVERA GENERALIZADA

El bebé D fue el segundo hijo de padres no emparentados. Desarrolld inflamacién de los lechos ungueales
y ampollas poco después del nacimiento y se le diagnosticé EBJ-SG. A los 4 meses de edad, los principales
problemas de D en ese momento eran la ausencia de ufias, con heridas en los lechos ungueales y ampollas
en la zona del pafal.

Atipicamente en los nifios con este diagndstico, el bebé D comiay crecia muy bien. Tenia una minima
afectacion laringea. Requirié transfusiones de sangre regulares, pero pocas intervenciones médicas
adicionales.

Aligual que otros supervivientes a largo plazo de EBJ-SG, el bebé D desarrollé heridas en la carg, las orejas v la
parte posterior de la cabeza. Estas heridas se volvieron mas granuladas y el tejido frégil sangraba facilmente.

Debido a la dificil sujecidn de los apdsitos y al riesgo de autoexploracion que resultaria en traumatismos
y en el posible riesgo de cubrir su via respiratoria, estas heridas se trataron por via tépica y se dejaron
expuestas.

Las heridas se trataron con un antimicrobiano (Flaminal Forte, Crawford Healthcare) y una pomada de
esteroides muy potente (Dermovate, GSK). Se logré una buena cicatrizacién en una escala de tiempo de
varias semanas y la piel permanecié intacta.

La parte posterior de su cabeza y orejas fueron maés resistentes a la cicatrizacion y el tratamiento se cambid
a coldgeno de pescado tépico (Helisorb Particles, Medira) con buenos resultados.

Lamentablemente, el bebé D fallecid poco antes de su tercer cumpleafios tras una gastroenteritis virica.

Figura 1: El bebé D con su padre antes del tratamiento
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