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Resumen

INTRODUCCION: La epidermélisis ampollosa (EA) es un término que engloba un grupo
de genodermatosis caracterizadas por fragilidad mecanica de la piel y las mucosas. Se
manifiesta con ampollas, exulceraciones, costras y cicatrices en la piel y mucosas ante
traumatismos minimos. Las manifestaciones estomatoldgicas son las mas frecuentes
después de las dermatolégicas y pueden causar una importante morbilidad.

OBJETIVO: Describir los hallazgos clinicos estomatolégicos presentados en los pa-
cientes con EA.

MATERIAL Y METODOS: Se realizé un estudio transversal, observacional, retrospec-
tivo y descriptivo que incluyé pacientes con diagnéstico de EA de enero del 2000 a
diciembre de 2023 de entre 0 y 18 afios que tuvieran valoraciones por dermatologia
y estomatologia pediatrica.

RESULTADOS: Se reportaron 32 pacientes con diagnéstico de EA con la informacién
suficiente para el estudio. La distribucién del sexo de los pacientes fue de 19 (59%)
masculinos y 13 (41%) femeninos. Los subtipos de EA fueron: distréfica recesiva (EADR)
20 (63%), distrofica dominante (EADD) 6 (19%), de union (EAU) 2 (6%), Sindrome
de Kindler 1 (3%) y EA no clasificada 3 (9%). Las principales manifestaciones orales
fueron ampollas y/o exulceraciones en 32 (100%) de los pacientes, gingivitis en 31
(97%), y calculo dental en 30 (94%).

CONCLUSIONES: Las manifestaciones estomatoldgicas en EA son frecuentes siendo
la manifestacién mds comdn las ampollas y/o exulceraciones. Este estudio destaca las
manifestaciones orales a las que el clinico debe de prestar atencién con la finalidad
de detectar, prevenir y tratar las complicaciones orales de la EA de manera temprana.

PALABRAS CLAVE: epidermdlisis ampollosa, enfermedades cutdneas genéticas, enfer-
medades cutaneas vesiculoampollosas, manifestaciones bucales.

Abstract

INTRODUCTION: Epidermolysis bullosa (EB) is a term that encompasses a group of
genodermatoses characterized by mechanical fragility of the skin and mucous mem-
branes. It manifests itself with blisters, exulcerations, scabs and scars on the skin and
mucous membranes following minimal trauma. Stomatological manifestations are the
most frequent after dermatological manifestations and can cause significant morbidity.

OBJECTIVE: Describe the clinical findings in the oral mucosa presented in patients
with EB.

MATERIAL AND METHODS: A cross-sectional, observational, retrospective and
descriptive study was carried out that included patients with a diagnosis of AD from
January 2000 to December 2023 between 0 and 18 years of age who had evaluations
by dermatology and pediatric stomatology.

RESULTS: 32 patients with a diagnosis of EB who had sufficient information for the
study were reported. The sex distribution of the patients was 19 (59%) males and 13
(41%) females. The EB subtypes were: recessive dystrophic AD 20 (63%), dominant
dystrophic EB 6 (19%), junctional EB 2 (6%), Kindler syndrome 1 (3%) and unclassified
EB 3 (9%). The main oral manifestations were blisters and/or exulcerations in 32 (100%)
of the patients, gingivitis in 31 (97%), and dental calculus in 30 (94%).

www.actapediatrica.org.mx

INV

1 Médico Residente de Dermatologia
Pediatrica.

2Médico Residente de Estomatologia
Pediatrica.

3 Médico Adscrito de Estomatologia
Pediatrica.

4“Médico Adscrito de Dermatologia
Pediatrica.

Instituto Nacional de Pediatria, CDMX,
México.

Recibido: 2 de marzo 2024
Aceptado: 5 de septiembre 2024

Correspondencia
Maria Teresa Garcia Romero
teregarro@gmail.com

Este articulo debe citarse como: Lo-
meli Valdez R, Lara Barredes JC, Duran
Gutiérrez LA, Garcia Romero MT. Ma-
nifestaciones estomatoldgicas de la
epidermdlisis ampollosa. Acta Pediatr
Méx 2025; 46 (2): 139-145.

139



140

Acta Pediatrica de México

2025; 46 (2)

CONCLUSIONS: Stomatological manifestations in EB are very common, with the
most common manifestation being blisters and/or ulcers. This study highlights the oral
manifestations to which the clinician must pay attention in order to detect, preventand
treat the complications of epidermolysis bullosa at the oral level.

KEYWORDS: epidermolysis bullosa, genetic skin diseases, bullous diseases, oral

manifestations.

ANTECEDENTES

La epidermdlisis ampollosa (EA) o bulosa
engloba un grupo raro de genodermatosis no au-
toinmunes, que se caracterizan por la aparicion
de ampollas mucocuténeas con traumatismos o
tracciones menores' . (Figura 1) Tiene una inci-
dencia de 20 casos por millén de recién nacidos
vivos y una prevalencia de 8-11 casos por millén
de habitantes®. La EA ocurre por mutaciones en
los genes que codifican proteinas estructurales
de la unién dermoepidérmica, lo cual altera la

Figura 1. Ampollas y exulceraciones secundarias
por EB.

adhesion y permite la formacion de ampollas
tanto cutaneas como mucosas'.

Se puede dividir en 4 subtipos principales de-
pendiendo del sitio de la afectacion?:

- Epidermdlisis ampollosa simple (EAS):
afecta a proteinas de la epidermis y se
subdivide a su vez en suprabasal y basal.
Es el subtipo mds frecuente y constituye
alrededor del 70% de los casos.

- Epidermdlisis ampollosa de unién (EAU):
afecta a proteinas de la unién dermoepi-
dérmica en la lamina ldcida.

- Epidermélisis ampollosa distréfica (EAD):
afecta a proteinas en la dermis papilar
superior en la sublamina densa.

- Sindrome de Kindler (SK): afecta a mas
de una zona dentro de la membrana
basal. Se caracteriza por la presencia
de ampollas acrales, fotosensibilidad y
poiquilodermia.

Las manifestaciones estomatolégicas son muy
frecuentes y aparecen hasta en el 75% de los
pacientes con EA, ocupando el segundo lugar en
manifestaciones clinicas después de la piel®. Su
presentacion no es la misma en todos los pacien-
tes y se han encontrado variaciones dependiendo
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del tipo de EA subyacente; pudiéndose presentar
desde escasas vesiculas hasta grandes ampollas
con exulceraciones*.

Objetivo

Describir los hallazgos clinicos estomatolégicos
presentados en los pacientes con los distinto
tipos de EA atendidos en el Instituto Nacional
de Pediatria, México.

Método

Se realizé un estudio transversal, observacional,
retrospectivo y descriptivo. Se tomaron en cuenta
pacientes con diagnostico de EA dentro del CIE-
10 Q81 de enero del 2000 a diciembre de 2023
de entre 0y 18 afios en el Instituto Nacional de
Pediatria que tuvieran valoraciones por dermato-
logia y estomatologia pedidtrica y se encontraran
reportadas en su expediente clinico.

Para describir las caracteristicas clinicas y los
datos recabados de los pacientes se elabord
una base de datos en formato Excel y posterior-
mente se exportd al paquete estadistico SPSS
version 25. Se utilizé la estadistica descriptiva,
resumiendo las variables cuantitativas con pro-
medio y desviacion estandar; con frecuencias y
porcentajes para las variables cualitativas. Este
estudio fue sometido y aprobado al comité de
investigacion y ética como parte del protocolo:
01718 de manifestaciones clinicas en pacientes
con epidermdlisis ampollosa.

RESULTADOS

Se reportaron 59 pacientes con diagnéstico de
EA en un periodo de 23 anos. De estos pacien-
tes se eliminaron 27 debido a que no contaban
con valoracién por el servicio de dermatologia
y/o estomatologia, restando 32 pacientes. La
distribucién de sexo fue de 19 (59%) pacien-
tes masculinos y 13 (41%) femeninos. La edad
promedio de los pacientes en su dltima cita de

INV

seguimiento por estomatologia fue de 9.3 afios de
edad (DE +/- 4.5 afios) con un promedio de 4.8
citas (DE +/-3.6 citas) de seguimiento al afio. El
apego al seguimiento en las citas subsecuentes por
estomatologia fue de un 50%, el resto no acudié
a sus citas de manera adecuada. (cuadro 1)

Los subtipos de EA reportados en los pacientes
fueron: EA distrofica recesiva 20 (63%), EA dis-
trofica dominante 6 (19%), EA de unién 2 (6%),
Sindrome de Kindler 1 (3%) y EA no clasificada
3 (9%).

Los hallazgos clinicos mas frecuentemente repor-
tados durante las valoraciones estomatolégicas
a lo largo de su seguimiento se reportan en el
cuadro 2. Las ampollas y/o exulceraciones se
reportaron en 32 (100%) de los pacientes. Entre
los demas datos se reportaron: gingivitis 31
(97%), cdlculos dentales 30 (94%), caries 28
(88%), maloclusion dental 24 (75%), microsto-
mia 19 (59%), anquiloglosia 18 (56%) y atrofia
de papilas 6 (19%). Ninguno presenté cambios
malignos al momento de este estudio.

En cuanto a los tratamientos, se reporto un total
de 14 pacientes (44%) sometidos a rehabilitacion

Cuadro 1. Caracteristicas epidemioldgicas

Sexo
Masculinos 19 59%
Femeninos 13 41%
Edad

Promedio: 9.3 afios DE: +/- 4.5 afios
Citas de seguimiento anual

Promedio: 4.8 DE: +/- 3.6

Tipo de EA
EAS 0 0%
EAU 2 6%
EADR 20 63%
EADD 6 19%
EA no clasificada 3 9%
Sindrome de Kindler 1 3%
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Cuadro 2. Resultado de las manifestaciones estomatolégicas
en pacientes con EA

Manifestaciones clinicas _ %

Exulceraciones 32 100%
Vesiculas 32 100%
Gingivitis 31 97%
Calculo dental 30 94%
Caries 28 88%
Hipoplasia del esmalte 26 81%
Maloclusién dental 24 75%
Microstomia 19 59%
Angquiloglosia 18 56%

bucal bajo anestesia general; dentro de las mis-
mas se realizaron tratamientos radicales como
extracciones dentales por lesiones cariosas
extensas, asi como tratamientos de operatoria
dental (resinas, pulpotomias, pulpectomias y
coronas). También se realizaron tratamientos de
minima invasiéon como selladores de fosetas y
fisuras, aunque son tratamientos que se pueden
realizar en sillén dental, debido a la severidad de
la patologia de los pacientes se considera mejor
realizarlos bajo anestesia general debido a las
secuelas y molestias durante el tratamiento que
se generan por la manipulacién de los tejidos
blando de la cavidad oral.

DISCUSION

En este estudio se incluyé a un ndmero consi-
derable de pacientes con EA, ya que se trata de
una patologia poco frecuente. No se encontr6
una diferencia de sexo entre los pacientes con
EA significativa. El promedio de citas fue de 2.4
citas anuales, lo que corresponde a una cita
cada 5 meses las cuales entran dentro del rango
recomendado de vigilancia cada 3 a 6 meses,
aunque cada caso se debe de individualizar®.

La manifestacion oral reportada mds frecuente-
mente durante el seguimiento de estos pacientes
fueron las vesiculas, ampollas y sus exulceraciones

2025; 46 (2)

secundarias en la totalidad de los pacientes, lo
cual es mayor que lo reportado en literatura
previa que oscila entre el 45-50%. (Figura 2 y
3) Esto podria deberse a que en estos estudios se
incluyeron pacientes con EAS que tienen menor
frecuencia de aparicion de estas lesiones®. En este
estudio no se reportaron casos con EAS, lo que
puede deberse a un sesgo de seleccién, ya que
al ser un centro de tercer nivel solo se recibieron
a pacientes con patologia compleja y de alta
gravedad. Los pacientes con EAS suelen tener
una enfermedad leve y con minimas manifesta-
ciones orales por lo cual no son atendidos en el
area de estomatologia pediatrica de este centro
de manera habitual.

Figura 3. Ampolla en la mucosa labial.
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La segunda manifestacion mas frecuente re-
portada en este estudio fue la gingivitis que
aparecion en un 97% de los casos. (Figura 4) Se
ha reportado la presencia de gingivitis y enferme-
dad periodontal en estos pacientes y su mayor
prevalencia en comparacion con la poblacién
general como lo encontrado en este estudio.®

El célculo dental se ha reportado en un 80% de
los pacientes con EA comparado con un 94% en
esta muestra. Este leve aumento puede deberse
al mal apego e higiene dental que presentaron
los pacientes del estudio.>® El cédlculo dental
fue muy similar en todos los subtipos de EA lo
cual se asocia a enfermedad periodontal. Es
importante recalcar que no se puede asociar
siempre la presencia de la gingivorragia con la
enfermedad periodontal ya que la gingivorragia
puede deberse a la inflamacion por la patologia
de base’. En este estudio no se reporta como tal
el antecedente de gingivorragia, pero serfa de
utilidad interrogarlo y reportarlo en las notas de
seguimiento de estos pacientes.

La caries dental se encontré en un 88% de los
pacientes lo que es consistente comparado con
el 86.6% reportado en la literatura®. El desarrollo
de caries no es especifico de ningin tipo de EA

Figura 4. Inflamacioén gingival.
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sino una consecuencia de los habitos de higiene
y dieta del paciente, ya que a diferencia de este
estudio en pacientes que realizaban adecuada
higiene la presentacion de caries era menor®.

La hipoplasia del esmalte se reporté en un 81% de
los pacientes, similar a lo reportado en la literatura
en general 66%. Destaca hacer la comparacién
por subtipos ya que Joseph et. al distinguieron que
un 75% pacientes con EAU presentaban dafio al
esmalte en comparacion con un 12% en pacientes
con EAD y 8% EAS. Aunque en este estudio el
100% de los pacientes con EU presentd hipopla-
sia del esmalte, en EAD se presentd también con
alta frecuencia en 84%8.

La maloclusién dental fue reportada en un 75%
de los pacientes de este estudio. Es de interés
resaltar que en la mayoria de los estudios pre-
vios no se reporta la presencia o ausencia de la
maloclusién dental. Esto es importante reportarlo
debido a que realizar un adecuado diagnéstico
y tratar la maloclusién temprana, previene el
traumatismo recurrente y ademads el tratamiento
estomatolégico se dificulta posteriormente con
la aparicién de microstomia®.

En la literatura la microstomia y la anquiloglosia
solo se encontraron descritas en pacientes con
EAD®. (Figura 5) En este estudio se reporta una
prevalencia de 59% para la microstomia y 56%
para la anquiloglosia. De la misma manera
todos los pacientes que las presentaron tenfan
una EAD, excepto por 1 paciente con SK. La
atrofia papilar solo se reporté en un 19% de
los pacientes, siendo todos pacientes con EAD.
Krdamer et al. proponen este hallazgo como un
alto sugerente de EADR. Es de considerar que
este hallazgo puede orientar a EAD, aunque sin
especificar el subtipo ya que uno de nuestros
pacientes reportados con atrofia papilar presen-
taba EADD'.

No se report6 el area de la afectacién a nivel
oral debido a la ausencia de la informacién en
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Figura 5. Microstomia con limitacién de la apertura
bucal.

las notas médicas de evolucién. Sin embargo,
Joseph et. al si lo reportaron y no se encontra-
ron diferencias en la gravedad con respecto a
las zonas de presentacion de las lesiones entre
EAD y EA, ni tampoco al clasificarlo por edad®.
En cambio otro estudio realizado por Crawford
et al. al comparar las edades, los menores de
12 afos tenian lesiones mds graves que los que
tenian edades mayores''. Por lo cual, se reco-
mienda reportar las zonas y la gravedad de las
lesiones en estos pacientes para poder imple-
mentar recomendaciones para la prevencién y
el tratamiento.

Estandarizar la revisién en las consultas esto-
matolégicas puede mejorar la deteccion de las
manifestaciones orales de EA. Fortuna et al.
realizaron un puntaje de severidad de EA oro-
faringea (EBOS) que se pude utilizar en todos
los pacientes para establecer de una manera
mas objetiva la severidad de la afectacion oral
en los pacientes y ver su evolucién durante las
consultas subsecuentes. Se debe de tomar en
cuenta que el puntaje es objetivo sin incluir sin-
tomas asociados. A su vez, tampoco incluye los
pardmetros de caries, enfermedad periodontal
ni malignidad ya que se consider6é que no son
factores directamente relacionados con la enfer-
medad sino una consecuencia secundaria a las

2025; 46 (2)

previamente incluidas.' Hasta este momento,
no se han realizado estudios que permitan esta-
blecer una utilidad en esta puntuacion. Es decir,
falta establecer una clasificacién para estas pun-
tuaciones que pudieran definir una necesidad de
tratamiento especifico u otras recomendaciones.
A pesar de ello, este puntaje que puede orientar
al clinico en las evoluciones subsecuentes sobre
el estado general y progresién de las lesiones
oral para decidir implementar algiin manejo
terapéutico temprano.

Las fortalezas de este estudio recaen en el ni-
mero amplio de pacientes que se incluyeron
para ser una patologia poco frecuente. Com-
partimos y comparamos nuestros resultados con
lo reportado en la literatura hasta el momento.
La informacién es limitada por lo que serd de
utilidad este estudio para ampliar la informacién
sobre las manifestaciones orales de la EA y su
manejo.

Entre las limitaciones encontramos que al ser un
centro de referencia solo se atendieron pacien-
tes con EA grave principalmente. Ademas, se
perdié un ndmero considerable de pacientes al
no contar con las valoraciones de estomatologia
y/o dermatologia necesarias para el estudio. Al
ser un estudio retrospectivo solo reportamos las
manifestaciones consignadas en el expediente
y ciertas manifestaciones pudieron no haber
estado consignadas en el expediente.

CONCLUSIONES

Es importante conocer las manifestaciones orales
que presentan los pacientes con EA para preve-
nirlas, identificarlas, reportarlas y tratarlas; ya
que son sumamente prevalentes. Se reportd las
manifestaciones estomatolégicas mds frecuentes
en pacientes pediatricos con EA que el clinico
debe detectar: ampollas y exulceraciones, gingi-
vitis, calculo dental, caries, maloclusién dental,
microstomia, anquiloglosia y atrofia de papilas.
Consideramos este estudio como una importante
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fuente de datos para el seguimiento de la EA
oral y una base para realizar ensayos futuros
para establecer tratamientos estomatolégicos
especificos en pacientes con EA.
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