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RESUMEN

La epidermdlisis bullosa o ampollar es
un trastorno de la piel transmitido
genéticamente y que se manifiesta
por la aparicion de ampollas, uUlceras
y heridas en la piel y mucosas al mas
minimo roce o golpe. Hacer el
diagnostico no es dificil si se tiene
experiencia dermatoldgica, pero su
clasificacion es compleja y para ella
se necesita considerar la clinica, la
genética, la microscopia y la
evaluacion de laboratorio. El
tratamiento de esta enfermedad es
también dificil y son necesarias
ciertas medidas para proteger al
paciente y evitar la aparicion de
lesiones y complicaciones derivadas
de ella. En el presente articulo se
presenta un recién nacido masculino,
blanco, con un diagnéstico de
epidermdlisis bullosa realizado en el
Hospital General Docente de Placetas.
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SUMMARY

Epidermolysis bullosa is a skin
disorder that IS genetically
transmitted and that is manifested by
the appearance of blisters, ulcers and
sores on the skin and mucous
membranes with the slightest touch
or stroke. The diagnosis is not difficult
if the doctor has dermatological
experience, but its classification is
complex and it is necessary to
consider the clinical and genetic
aspects, as well as the microscopic
and laboratory evaluation. Treatment
of this disease is also difficult; and
necessary steps needs to be taken in
order to protect patients and prevent
the occurrence of injuries and
complications derived from them. This
report presents the case of a newborn
white male, diagnosed with
epidermolysis  bullosa, who was
treated at the Teaching Hospital of
Placetas.
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La epidermdlisis bullosa congénita es una enfermedad que se observa rara vez,
por esta razdon es un desafio médico pasar del diagnéstico sindromico al
especifico. Las manifestaciones clinicas difieren segun el tipo de trastorno; sin
embargo, en el periodo neonatal resulta imposible, desde el punto de vista clinico,
reconocer un patrén determinado o pronosticar la gravedad del cuadro.*? Por lo
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general todos los tipos de epidermdlisis bullosa son més graves en el periodo
neonatal e incluso pueden ser mortales en los primeros meses.>®

Suele manifestarse al nacer o a los primeros meses de vida y existen dos formas
en las que la enfermedad se puede heredar: en la sucesion dominante uno de los
progenitores tiene la enfermedad y existe un 50% de probabilidades por cada
embarazo de que su hijo esté afectado y en la herencia recesiva ambos
progenitores (padres) poseen un gen enfermo que trasmite la enfermedad. En
cada embarazo existe el riesgo de uno a cuatro (25%) de que tengan un bebé
afectado.'®

La piel de los afectados con epidermdlisis bullosa se caracteriza por ser fragil,
débil, extremadamente sensible, vulnerable y tan delicada como el cristal y, al
menor contacto fisico, se les desprende y les causa heridas y ampollas que tienen
el aspecto de una gran quemadura; es por esto que esta enfermedad también
recibe el nombre de piel de cristal o piel de mariposa.*”’

PRESENTACION DEL PACIENTE

Recién nacido, hijo de una mujer de 32 afos de edad, piel blanca, gesta 2, parto
1 y aborto O, con edad gestacional de 41 semanas y antecedentes personales de
infeccidn del tracto urinario y sepsis vaginal que fueron tratadas durante en el
embarazo. Al nacimiento se detectaron, en el nifio, lesiones bullosas, denudadas y
profundas, en los dos pies, zonas de roce, los labios y la mucosa bucal, con atrofia
de ufas y fragilidad cutanea generalizada que se hacia evidente en la planta de
los pies y que trajo como consecuencia la pérdida de la epidermis (figuras 1y 2).
Se le realizaron complementarios como hemograma completo y glucemia, ambos
dentro de los limites normales.

Figura 1. Lesiones bullosas, Figura 2. Atrofia de ufas
denudadas y profundas en la
planta de los pies
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Aparecieron nuevas lesiones ampollares en las mejillas y el pabellon auricular
(figuras 3 y 4). ElI Especialista en Dermatologia indic6 un tratamiento
antimicrobiano tépico profilactico y vendajes humedos oclusivos para su traslado
a la Sala de Neonatologia del Hospital Materno Provincial “Mariana Grajales” en
Santa Clara con vistas a futuras investigaciones.

Figura 3. Lesiones ampollares en la Figura 4. Lesiones ampollares en
mejilla pabellén auricular

COMENTARIO FINAL

Actualmente el diagnéstico de epidermdlisis bullosa congénita se realiza al
momento de nacer por las lesiones que se producen practicamente de forma
espontanea;® por lo general, todos los tipos de epidermdlisis bullosa congénita
son mas graves en el periodo neonatal e incluso pueden ser mortales en los
primeros meses.’° Su clasificacion es compleja y para ella se necesita considerar
la clinica, la genética, la microscopia y la evaluacién de laboratorio.®® El
tratamiento de esta enfermedad es también dificil y son necesarias ciertas
medidas para proteger al paciente y evitar la aparicion de lesiones y
complicaciones derivadas de ellas.'® La aparicién espontanea en una persona de
un cuadro ampollar sin antecedentes previos en la familia evidencia no solo un
caso de herencia autosdmica recesiva, sino que haya ocurrido una mutacion
genética.
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