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EPIDERMOLISIS BULLOSA (EB)

DESCRIPCION: La Epidermolisis Bullosa (EB) es una enfermedad hereditaria y cronica,
incurable, cuyo rasgo caracteristico es la formacion de ampollas a partir del mas leve roce o incluso sin
motivo aparente. Se forman ampollas tanto en la piel como en las membranas mucosas (boca, faringe,
estdmago, intestino, vias respiratorias y urinarias e interior de los parpados y coérnea), dependiendo del
tipo y gravedad de EB. El problema fundamental en la EB es una excesiva fragilidad cutanea ante
minimos traumatismos, es decir, las capas de la piel se separan con facilidad, con lo cual el hueco que
gueda entre las capas se llena de un liquido rico en proteinas formandose la ampolla. Diferenciamos
entre EB Simple, Juntural y Distréfica

SINTOMAS: EB Simple: a) Generalizada: las ampollas se presentan desde el nacimiento o la
primera infancia en areas expuestas al roce o lo que es lo mismo en todo el cuerpo. Suele existir tras un
minimo traumatismo previo y curan sin dejar cicatriz. Es frecuente la hipersudoraciéon en manos y pies,
suele empeorar en verano; b) Localizada: aparicion recurrente de ampollas en manos y pies. Se
desarrolla durante la nifiez o adolescencia. Se considera de mejor prondstico que el caso anterior ya que
en definitiva, es una forma menor. Se necesita una mayor cantidad de friccion para causar las vesiculas o
ampollas que en el caso de la EB simple generalizada. En algunos casos solo se forman ampollas cuando
el clima es caluroso. EB Juntural: Presenta cinco variedades (generalizada grave, mitis, localizada,
inversa y progresiva). Las ampollas aparecen desde el nacimiento, pudiendo ocurrir espontaneamente,
dando lugar a grandes areas ulceradas en tronco y piernas. Hay ademas importante participacién de
mucosas pues la lesién esta en el limite dermoepidérmico, estructura que esta presente también en las
mucosas. Las lesiones motivan adelgazamiento y estrechamiento de la piel. En las formas muy graves, el
nifio puede morir por la pérdida de extensas superficies cutaneas. Puede haber alteraciones
gastrointestinales, respiratorias y urinarias. Se asocia a atresia pilérica e intestinal (cierre de los orificios
de entrada al estdmago e intestinos, produciendo obstruccién) que estara ocasionada por la cicatrizacion
de ampollas a los citados niveles. Si el nifio sobrevive, el primer o segundo afio el cuadro mejorara
considerablemente. EB Distrofica: Existen varias formas. Afecta la totalidad del tegumento y mucosas
por lo que grandes areas se encuentran denudadas, pudiendo dar lugar a infeccién secundaria. La
cicatrizacién da lugar a deformidades a nivel de dedos de manos y pies por su aparicion reiterada,
causando contracturas con anquilosis y en los dedos de las manos, sinequias, sindactilia (fusion de
dedos, debido a la recurrente cicatrizacion), mutilaciones, inmovilidad y dan lugar a manos en miton
(retraccion y fusion de dedos). Las manos y los brazos pueden quedar fijos en una posicion de flexion
con las contracturas resultantes. Hay dificultad para tragar, el eséfago puede tener tejido de cicatriz e
interferir con el pasaje de alimentos al estdmago, las afectaciones en el eséfago son constantes y van
seguidas de formacion de cicatrices con estenosis (estrechamiento del esdfago). Puede desarrollarse
anemia y malnutricion crénicas y, frecuentemente, el desarrollo y el aumento de peso estan retardados.
También existen areas de alopecia y alteraciones dentarias; se producen sinequias labiales con
microstomias (estrechamiento bucal), y adherencias de la lengua al suelo de la boca (anquiloglosia).
Inflamacion de los péarpados con adherencia al globo ocular e inflamacidon de la cérnea o de la
conjuntiva. La complicacion mas importante es la aparicién, sobre cicatrices, de carcinomas
basocelulares y espinocelulares.
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