“Decenio de ia Igualdad de Oportunidades para mujeres y hombres”
"ANQ DEL FORTAMECIMIENTO DE LA SOBERANIA NACTONAL™

No 3492, -2022-DG-INSN

RESOLUCION DIRECTORAL
Lima, 30 dedD\cdevnbredel 2022

Visto, el expediente con Registro DG-019258-2022, que contiene el
Memorando N°1116-DEIDAEMNA-INSN-2022 mediante el cual se adjunta la Guia
Técnica: “"GUIA TECNICA PARA EL DIAGNOSTICO Y TRATAMIENTO DEL PACIENTE
PEDIATRICO CON EPIDERMOLISIS BULOSA”, elaborada por el Servicio de
Dermatologia.

CONSIDERANDO:

Que, los numerales II y VI del Titulo Preliminar de la Ley N° 26842, Ley
General de Salud, se establecen que la proteccién de la salud es de interés publico y
por tanto es responsabilidad del Estado regularla, vigilarla y promoverla;

Que, los literales c) y d) del Articulo 12° del Reglamento de Organizacion y
Funciones del Instituto Nacional de Salud del Nifio, aprobado por Resolucion
Ministerial N° 083-2010/MINSA, contemplan dentro de las funciones de la Oficina de
Gestion de la Calidad el de implementar las normas, estrategias, metodologias e
instrumentos de la calidad para la implementacion del Sistema de Gestion de la
Calidad, y asesorar en la formulacion de normas, guias de atencion vy
procedimientos de atencion al paciente;

Que, mediante Memorando N°1116-DEIDAEMNA-INSN-2022, la Direccion de
medicina remite a la Oficina de Gestidén de la Calidad la Guia Técnica: “GUIA
TECNICA PARA EL DIAGNOSTICO Y TRATAMIENTO DEL PACIENTE PEDIATRICO
CON EPIDERMOLISIS BULOSA”, elaborada por el Servicio de Dermatologia del
Instituto Nacional de Salud del Nifio; cuya aprobacion fue autorizada por la
Direccion General mediante Memorando N° 826-2022-DG/INSN, de fecha 23 de
diciembre de 2022;

Con la opinién favorable de la Direccidn General, la Oficina de Gestidn de la
Calidad, Direccién Ejecutiva de Investigacidon, Docencia y Atencion Especializada en
Medicina del Nifio y el Adolescente y la Visacion de la Oficina de Asesoria Juridica
del Instituto Nacional de Salud del Nino, vy;

De conformidad con lo dispuesto en la Ley N° 26842, Ley General de Salud, vy
el Reglamento de Organizacion y Funciones del Instituto Nacional de Salud del Nifio,
aprobado con Resolucion Ministerial N° 083-2010/MINSA;

SE RESUELVE:

/ \\\ Articulo 1°.- Aprobar la Guia Técnica: “GUIA TECNICA PARA EL
C')<} DIAGNQSTICO Y TRATAMIENTO DEL PACIENTE PEDIATRICO CON EPIDERMOLISIS
A2 Q\G%/ BULOSA”, que consta de 49 paginas, elaborada por el Servicio de Dermatologia del
NoEe Instituto Nacional de Salud del Nifio.
Av. Brasil 600
www.insn.gob.pe Brefia. Lima 5, Pert

Tfno. (611) 330-0066
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“Decenio de'la Tguaidad de Oportunidades para mujeres y hombres”
"ANQO DEL FORTAMECIMIENTO DE LA SOBERANIA NACIONAL”

Articulo 2°.- Encargar a la Oficina de Estadistica e Informatica, la publicacion
de la Guia Técnica: “GUIA TECNICA PARA EL DIAGNOSTICO Y TRATAMIENTO DEL
PACIENTE PEDIATRICO CON EPIDERMOLISIS BULOSA”, en la pagina web
Institucional.

Registrese, Comuniquese y Publiquese.
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| FINALIDAD
Con esta Guia Técnica para el manejo y cuidado del paciente con Epidermélisis Bullosa (EB),

el Servicio Dermatologia del INSN Brefia pone a disposicion de los profesionales un
instrumento que permita el mejor abordaje de esta patologia de manera oportuna y adecuada.

La Epidermélisis Bullosa (EB) se considera una enfermedad rara o huérfana por tener una
incidencia inferior al 5 por 10.000 habitantes!? por lo que existe un desconocimiento entre los
profesionales que no estan familiarizados con esta patologia tanto en el INSN como en los
centros sanitarios de referencia y mas teniendo en cuenta que esta enfermedad crénica
requiere ser monitorizado por un equipo multidisciplinario para minimizar complicaciones y
mejorar la calidad de vida de los pacientes afectos.

Por ello, se hace indispensable a través de la Guia Técnicas normalizar, protocolizar y
fomentar el cuidado y manejo de la enfermedad que puedan facilitar la vida de estas personas.

Il OBJETIVOS
Objetivos generales:

e Mejorar la salud y la calidad de vida de las personas con EB.

 Capacitar al familiar en la atencion de su familiar con EB.
Objetivos especificos:

1. Estandarizar el tratamiento y seguimiento de los pacientes con EB en todas sus formas
clinicas, orientando a la toma de decisiones correctas con directrices basadas en la
evidencia cientifica.

2. Promover la adecuada utilizacién de las tecnologias sanitarias, orientando Ia
priorizacién de los recursos.

3. Reducir los riesgos de conflictos en el cuidado, mediante la adopcién de decisiones
clinicas consensuadas.

4. ldentificar areas de investigacién en el cuidado que precisan las personas con EB.
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[l AMBITO DE APLICACION
Esta Guia Técnica va dirigida a todos los profesionales de la salud de los diversos servicios

que proporcionen atencién sanitaria a personas con EB, independientemente del nivel
asistencial donde presten sus servicios del Instituto Nacional de Salud del Nifio Brefia.

La valoraciéon general del paciente EB se define como un proceso de diagnéstico,
multidimensional e interdisciplinar que brinda un plan integral de tratamiento y manejo porlo
que se requiere de un equipo multidisciplinario que dé respuesta a los problemas de salud
que presentan estas personas con EB, que incluyen los siguientes profesionales:
Dermatologo/a, Gastroenterélogo/a, Pediatra, Patdlogo/a, Nutricionista, Odontdlogo/a,
Psicologo/a, Terapista ocupacional | Trabajador/a Social, Genetista y Enfermera/o.
Actualmente existe el Equipo de asistencia social, sanitaria y psicolégica para el paciente con
Epidermdlisis Bulosa, (EB) RD 354-2015-INSN- DG.

Poblacién Objetivo

Pacientes desde 0 horas a 17 afios 11meses y 29 dias con diagnéstico confirmado de EB en
todos sus tipos que cumplan con los criterios de inclusion establecidos en esta Guia Técnica
y sera el médico dermatdlogo quién debera realizar la solicitud de dispositivos de uso médico
para las curaciones.

IV PROCEDIMIENTO A ESTANDARIZAR
EPIDERMOLISIS BULLOSA Q81.0

V CONSIDERACIONES GENERALES

5.1 Definicién

La epidermoélisis bullosa (EB), es una enfermedad genética con clinica heterogénea,
caracterizada por presentar fragilidad mucocutanea con la aparicion de ampollas inducidas

por contacto/friccién o de forma espontanea. 15

La EB esta incluida dentro de las patologias de Fragilidad Cuténea y se clasifica en 5 grandes
tipos: simple, de unién, distréfica, EB Kindler y sindrémicos. Teniendo las formas mas severas
compromiso de la mucosa oral, aparato gastrointestinal, tracto genitourinario, conjuntiva,
sistema pulmonar y musculos.?57.8

5.2 Etiologia
El EB es una genodermatosis causada por mutaciones que comprometen 19 genes que

codifican proteinas implicadas en la adhesion dermoepidérmica, habiéndose descrito mas de

1.000 mutaciones hasta el momento lo que explica la complejidad de su diagnéstico y las
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diferentes presentaciones clinicas. Esta se encuentra dentro de lo desordenes genéticos con
fragilidad cutanea. (Ver Tabla 1).!

5.3 Fisiopatogenia :
Los 5 tipos principales se subdividen en 30 subtipos de acuerdo a nivel de la Proteina afecta

y al nivel ultra estructural de piel: 15

» EB Simple (EBS) CIE-10 Q81.0: alteracion o mutacién en la codificacion de los genes
de queratina (5 y 14), Plectina, Desmoplaquina ,Placofilina, Placoglobina. Pueden ser
de herencia autos6mica dominante o recesiva.

» EB De Unién (EBJ) CIE-10 Q81.1: las mutaciones se dan en genes que codifican
laminina 332, colageno XVII, integrina a6B4 e integrina a3. Se hereda de forma
autosémica dominante o recesiva.

e EB Distréfica (EBD) CIE-10 Q81.2: alteracion en el gen que codifica el colageno ViII,
componente mayoritario de las fibras de anclaje que une la membrana basal a la
dermis. La presentacion clinica puede ser desde leve, intermedia o severa. Se hereda
en forma autosémica dominante o recesiva.

» EB Kindler (EBK) CIE-10 Q81.8: la alteracion se produce por mutaciones en el gen
FERMT1.n que codifica la proteina transmembranal Kindilina. La formacion de
ampollas ocurre en distintos niveles de la piel (dentro y/o debajo de la zona de la

membrana basal) y se hereda en la gran mayoria con un patrén autosémico recesivo.

* Sindrémicos: abarcan varios genes y generalmente son severos y se heredan en su
mayoria bajo un patrén autosémico recesivo

5.4 Aspecto epidemiolégico
Se trata de una enfermedad rara, su incidencia se estima en aproximadamente uno de cada

50 000 nacimientos en USA. Una prevalencia de 8/millén de habitantes en USA, 21/millén en
Escocia, 10.4/millén en Chile. La EB afecta a individuos de todos los origenes étnicos y no
existe una predileccion de género.”

En Pert se desconoce la prevalencia pero fueron registrados 93 pacientes en el INSN Brefia
(1993-2015). La edad promedio fue de 7.9 £ 5,6 arios; el 53,8% (n=50) fueron hombres. Las
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formas clinicas correspondieron a EB distrofica con 41 (44,1%) casos, EB simple con 39
(41,9%) casos, EB de la unién con 8 (8,6%) y EB Kindler con 4 (4,3%) casos. Estimandose
una prevalencia en Pert de 5/millén de habitantes. 17

5.5 Factores de riesgo asociados
Al tratarse de una enfermedad genética no existen factores de riesgo externos para evitarla.

Se transmite tanto como factor dominante o recesivo, dependiendo de si los padres la
padecen o son portadores sanos o como mutacién espontanea.’

VI CONSIDERACIONES ESPECIFICAS

6.1 Cuadro Clinico:
Entre las claves diagnésticas cardinales: *

¢ Antecedentes familiares: Consanguineidad o si uno de los padres padece la
enfermedad o es portador aparentemente sano o es caso de novo.
» Aparicién de vesiculas ante traumatismos o roces minimos generalmente desde

nacimiento, predominando en zonas de roce como son las rodillas, codos, manos, pies
o dorso.

¢ Afectaciéon de mucosas.

* Secuelas una vez cicatrizadas las vesiculas formadas.

* Quistes Millium: Pueden aparecer en cualquier tipo de EB siendo mas frecuente en el
tipo distrofico.

* Exceso de tejido de granulacién: siendo las zonas mas frecuentes el cuello, zona
lumbar, axilas y bordes ungueales. Siendo mas frecuente en la forma de EB de Union.

* Pseudosindactilia y contracturas en la forma EBD

* Ausencia de ufias: generalmente en la forma EBD

* Atrofia: distintiva de los tipos de Union y distréfico.

* Lesiones hipo o hiperpigmentadas.

CLINICA:

1.-EB Simple

EBS localizada: afecta principalmente a las manos y los pies con ampollas provocadas por
la friccién o de forma espontanea. Empeora meses de verano y climas himedos.

EBS intermedia generalizada no Dowling-Meara: formacién de ampollas mas diseminadas
desde nacimiento y persisten durante toda la vida.'5




EBS severa generalizada tipo Dowling-Meara: presenta vesiculas intactas agrupadas con
una distribucién en forma de arco (herpetiforme) desde nacimiento que tiende a reducirse en
la pubertad. Desarrollan hiperqueratosis en palmas y plantas. 15

Los subtipos basales poco frecuentes adicionales son: 15

¢ 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-DWM)

¢ EBS con atresia pilérica (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)

2.- EB DE UNION (EBJ)"*

¢ Formas principales EB de Unién: leve, intermedia y severa
* EBJ con atresia pilérica (EBJ-AP)

EBJ intermedia generalizada (EBJ-IG)

La EBJ-IG, evidente desde el nacimiento, siendo la mas coman de las de Uniones, presenta
ampollas, cicatrices atroficas y ufias distréficas o ausentes. Pueden presentar alopecia
cicatrizal del cuero cabelludo. 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.5

EBJ severa generalizada (EBJ-SG)

Es el subtipo mas grave, que aparece desde el nacimiento, ampollas en piel y mucosas con
microstomia y anquiloglosia, estas Gltimas no tan marcadas como en las formas recesivas de
EBD, siendo muy caracteristica la aparicion de tejido de granulacién de distribucion simétrica,
en boca, regién central de la cara, region superior de la espalda, axilas y los pliegues
inguinales. !5
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Las manifestaciones extra cutaneas incluyen ampollas en el eséfago, ojos, la via aérea
superior y los genitales; e hipoplasia del esmalte dentario.57:8

Existe un alto riesgo de mortalidad como resultado de infecciones, neumonia y obstruccién
de las vias aéreas, registrandose una mortalidad hasta del 25% antes de los 2 afios.5

Otros tipos poco frecuentes de EBJ 1

¢ EBJ de inicio tardio (EBJ-IT)

» EBJ con afectacion respiratoria y renal (EBJ-RR)
» EBJ localizada (JEB-loc)

e EBJinversa (EBJ-I)

¢ Sindrome laringocuténeo (sindrome EBJ-LOC)
3.- EB DISTROFICA
EB Distréfica Leve, intermedia y severa
EB Distréfica intermedia generalizada (EBD-I)

La EB Distrofica intermedia (EBDI). Presenta ampollas en zonas sujetas a traumatismos como
las manos, los pies, las rodillas y los codos; o pueden estar més generalizadas. El compromiso
ungueal es frecuente. La cicatrizacién suele ir acompafiada de atrofia y quistes de millium.
Es frecuente el compromiso de mucosa bucal, el es6fago y zona anal; lo que provoca disfagia
y estrefiimiento. °

EB Distréfica severa generalizada (EBD-IG)

Presenta ampollas y heridas extensas desde nacimiento en piel y mucosas que resultan en
cicatrizacién atrofica de la piel, microstomia y anquiloglosia en mucosa oral, estenosis
esofagica y pseudosindactilia en manos Yy pies. Este subtipo cursa con desnutricion y retraso
del crecimiento. Pueden presentar ademas erosiones cornéales. Este subtipo, que es el mas
grave de EBD, se complica habitualmente con el desarrollo de carcinomas epidermoides
metastasicos y muerte en la segunda década de la vida, 5

Formas clinicas menos comunes:

» EBDD acral (EBDD-ac)

¢ EBDD pretibial (EBDD-pt)

» EBDD pruriginosa (EBDD-pr)

» EBDD solamente ungueal (EBDD-un)

» EBDD dermdlisis bullosa del recién nacido (EBDD-DBRY)
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4.-EB KINDLER (EBK)

Presenta ampollas de distribucién generalizada que iuego desaparecen con la edad dejando
una piel con poiquilodermia, foto sensibilidad Yy queratodermia. Los pacientes con EBK pueden
presentar distrofia de ufias, contractura y sinequia interdigital. En la cavidad oral presentan
hiperplasia gingival. En aparato digestivo puede presentar estenosis esofagica y anal, colitis
severa y reflujo gastroesofagico, ademas de estenosis uretral. Tienen mayor riesgo de
carcinoma espinocelular después de los 30 afios.’

Compromiso extra cutaneo

1. Tracto gastrointestinal
Erosiones en mucosa oral que ocasiona odinofagia, microstomia , anquiloglosia, estenosis
esofagica asociado a disfagia y reflujo gastroesofagico todo ello lleva a limitacion para la
ingesta de alimentos con desnutricién acentuada por alteraciones en la absorcion intestinal
que lleva a deficiencias calérico proteicas y anemia refractaria, hipoalbuminemia y retraso del
crecimiento especialmente en la forma de EBD.
Estrefiimiento cronico, fisuras y estenosis anales.
Colitis/diarrea.57:8

2. Nutricional
Incremento del gasto energético: procedente de las lesiones cutaneas y la inflamacién e
infeccién de las heridas. Pérdida de micronutrientes y mayor demanda para reparar heridas
como Vitaminas hidrosolubles, Selenio y Zinc siendo mas severa en las formas de EBD.10

3. Hematolégico

Anemia ferropénica severa de origen multifactorial y de pobre respuesta terapéutica.” 8

4. Cavidad oral
EB Kindler: Hiperplasia gingival
EB De Union: Hipoplasia del esmalte

En EB Distréfica a nivel bucal presentan, como consecuencia de cicatrices de ampollas y
erosiones: 18

* Anquiloglosia: con lleva a la limitacion de la motilidad de la lengua

¢ Microstomia: disminucion de la apertura bucal

» Caries en todas las formas pero con mayor prevalencia en EB De Unién y EB
Distréfica recesiva.

o Afectacion de estructuras de sostén como el ligamento periodontal, epitelio de
union y el tejido conjuntivo.
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¢ Pérdida de piezas dentales
e Lengua depapilada

* Obliteracion o cierre del vestibulo oral

5. Oftalmolégico
Epifora, fotofobia, erosiones corneales, blefaritis, cicatrices en la cornea, formacion de
pannus, simblefardn, ectropién/keratitis por exposicion disminucion de la vision a ceguera.
Hay una mayor afectacién en las formas de EBU y EBD de tipo recesivo.”8

6. Musculo-esquelético
Contracturas en flexion en las zonas acrales, axilas, fosas ante cubitales y huecos popliteas.
Osteoporosis y osteopenia provocada por la movilidad limitada y las deficiencias de Calcio y
Vitamina D por exigencias superiores y a una baja exposicion. Incremento de la actividad
osteoclastica, con mayor riesgo a sufrir fracturas. Distrofia muscular. Pseudosindactilia. Mas
frecuente en la EBDR.7:89

7. Tracto genitourinario
Formacién de vesiculas recurrentes en uretra, Ia union ureterovesical y los uréteres causando
hematuria, estenosis del meato/uretral, cistitis recurrente, hidronefrosis, falla renal. Estenosis
vulvar/vaginal. Amiloidosis renal y glomerulonefritis postestreptocdcica.
Méas recuente en las EB Distrofica.”8

8. Sistema cardiovascular
Cardiomiopatia dilatada la cual es de mal prondstico y causa de muerte temprana en EBD.78

9. Endocrinolégico

Pubertad tardia secundaria a desnutricién, inflamacién crénica y amenorrea.”:8

10. Tracto respiratorio
Estenosis traqueo/laringea.”

11. Psicoldgico
La depresion, el aislamiento social y la desesperacion pueden tener un impacto significativo
en las personas con EB y sus familias, en ocasiones, en los profesionales que los cuidan.*

* Estrés, enfado y percepcion de injusticia por estar enfermo y limitados de algunas
actividades propias de su edad.
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» Sentimiento de impotencia por no poder hacer nada que pueda mejorar la situacion
en la que se halla. Y por no tener control sobre su enfermedad.

* Rechazo por parte de la sociedad, sintiéndose observados. Lo que hace mermar la
autoestima gravemente.

¢ Soledad, debido a la estigmatizacion y al no conocer otras personas con la misma
afeccién.

e La vida del paciente con EB gira en torno a la enfermedad, dejando a un lado,
proyectos, vida social, aficiones, etc.

* Alto riesgo de depresion especialmente en la pubertad, deterioro de la autoimagen y
riesgo suicida que requiere medicacién y apoyo psicolégico constante.

Las familias que viven con EB se ven afectadas a nivel econodmico, en el caso de los padres
incapaces de trabajar debido a la carga que supone la atencién del hijo con EB, afectando
igualmente la relacion de pareja entre ellos.

Todo ello lleva que el paciente y el familiar se desilusionen con la provisidn de atencién médica
Y que no muestre adherencia a los tratamientos ofrecidos. Por lo que los pacientes muchas
veces no acuden a las citas y reciban con escepticismo la informacion dada por el profesional.4

6.2 Diagnostico
1. Antecedentes familiares que incluyen el arbol genealdgico, la posible consanguinidad

y la procedencia de la familia.’
Clinica®
Biopsia de piel para estudio de Mapeo de antigenos por Inmunofluorescencia (IF) e
Inmunohistoquimica (IHQ) y Microscopia electrénica de transmisién (ME).5
4. Estudio genético: Método Sanger (NSG) o UltraSanger.5

6.3 Examenes auxiliares: 4578
Biopsia de piel para mapeo de antigenos por IF e I[HQ y ME.

Estudio genético Método Sanger o UltraSanger tecnologia de secuenciacién masiva (NGS),
de acuerdo a insumos disponibles.

Hemograma, hematocrito, plaquetas, PCR, VSG, Ferritina, Saturacion Transferrina, Hierro
sérico, Proteinas totales y fraccionadas, Sedimento de orina, Urea, Creatinina, Grupo RH,
Transaminasas (TGO, TGP), dosaje de Vitamina D, Zinc y Selenio

Adicionalmente, el médico tratante puede solicitar examenes por especialidad segun
condicion clinica de cada paciente o procedimientos que se deriven de estas evaluaciones.
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6.4 Manejo
El manejo implica el trabajo coordinado de un equipo multidisciplinario compuesto por

dermat6logo, nutricionista, dentista, psicélogo, terapista fisico, gastroenterdlogo, cirujano

plastico, anestesi6logo, oftalmélogo, entre otros.4

Objetivo del manejo incluye:

Prevenir traumatismos mecanicos y aparicién de nuevas ampollas
Prevenir y tratar las complicaciones secundarias (anemia, malnutricién)
Prevenir y tratar la infeccién local o sistémica

Cuidado de las heridas, incluyendo el drenaje de las ampollas

Manejo del dolor

Apoyo nutricional

Apoyo psicologico

Asesoramiento genético

Deteccion del cancer de piel

Educacién a la familia y/o tutores en el cuidado del paciente

Manejo del Recién nacido con EB*

Manejo en ambientes de neonatologia:

Fijar el cordén umbilical con una ligadura en lugar de una pinza de cordén para
prevenir traumatismo en zona periumbilical

Las extremidades y las zonas vulnerables deben de protegerse con apésitos que
brinden la garantia de no adherirse a la piel y que den el acolchonamiento necesario
para reducir la pérdida de piel debido a los movimientos del bebé, como los pataleos
Usar un emoliente graso, como 50% de vaselina liquida y 50% de vaselina solida para
la limpieza de la zona del parial

Retirar material de latex de los bordes del pafial o colocar material de proteccién en
dichos bordes

Evitar el bafio completo en aquellos bebés con ausencia de piel en extremidades o
tronco (Aplasia Cutis) hasta que hayan cicatrizado

No usar incubadora cerrada a menos que este indicado por otra condicién grave como
la prematuridad ya que el calor y humedad exacerban la formacién de ampolias. Se
pueden utilizar incubadoras abiertas

Para levantar al nifio se realizar4 con la mano abierta, apoyandola sobre la cabeza,
en la parte occipital y las nalgas (evitar zona de la axila)

Evitar el uso directamente sobre la piel de adhesivos (esparadrapo, electrodos, etc.)
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Se fomenta la lactancia materna en forma directa o extrayendo la leche y/o usar tetina
mas larga y suave (tipo Haberman) para evitar dafio por friccién en la parte inferior de
la nariz y la mucosa oral

Evitar la puncion en el talén para la deteccion neonatal con muestra de sangre, para
evitar lesiones de avulsion

Obtener la sangre mediante puncién venosa

Bario y curaciones

Si el bafio es posible, se actuara de Ia siguiente manera;4

Administracién de analgesia media hora antes de la cura.(Ver manejo del dolor)
Utilizar guantes quirdrgicos de latex estériles descartables.

Vigilar la temperatura del agua y del ambiente para evitar hipotermia en el recién
nacido Utilizar sodio cloruro 0.9% 1 It por su efecto osmético reduce el dolor y la
colonizacion de microorganismos y favorece el retiro de costras

Sumergir al nifio en la bariera.

Retirar el vendaje secundario.

Las capas externas del vendaje se cortan con las tijieras de mayo luego retirar el
vendaje primario con cuidado previo remojo de estos

Afiadir aceite/gel de bafio no irritante y altamente hidratante

Secar con cuidado sin friccionar, dando pequerios toques
Ropa de materiales de algodon. Se quitarén las etiquetas y se evitara el uso de
cremalleras y gomas, siempre que se pueda se dejaran las costuras hacia fuera
Tanto en verano como en invierno se aplicara emolientes topicos para reducir la
friccion 4

Si el bafio no es posible:234

1.

Se procedera a retirar el apésito, con cuidado de no lesionar la piel, remojandolo con
sodio cloruro 0.9% 1t si esta adherido a Ia herida.

Colocarlo sobre la pafio estéril (en casa una sabana limpia) y colocar apoésitos
biolégicos hidrofilicos sobre zonas de aplasia cutis y recambiarlos cada 4 a 5 dias
segun nivel de exudacion.
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Evaluacion para curas de heridas

A. Aspecto de Ia lesion: localizacién, tamario, tejido de granulacién, profundidad,
exudado y tejido desvitalizado/necrético, esfacelos de piel perilesional.
B. Manejo de la carga bacteriana, ya que existe un riesgo muy elevado de infeccién.23.12

Como regla general en el manejo de una herida sana, limpia sin signos de infeccion, se debe
considerar los objetivos:

¢ Mantener un ambiente himedo que facilite la reepitelizacion.

e Utilizar apésitos a traumaticos y no adherentes. El ap6sito ideal para estos pacientes
debe tener una capacidad de absorcién, que no afecte a la piel perilesional, que sea
impermeable a bacterias, permita un ambiente himedo, que no sea toxico ni
alergénico, confortable, maleable, que perdure en el tiempo y respete la estética.
(Tabla1)

* Frecuencia: Se recomienda realizarlas cada dos o tres dias, coincidiendo con el bario
para facilitar la retirada de los apositos y vendajes existentes. Y a su vez dar tiempo a
que los apositos ayuden a cicatrizar la piel, pero el apésito secundario puede
cambiarse cada dia si est4 sucio.2312

Desarrollo de las curas
Preparar el ambiente y el material adecuado
Condiciones ambientales requeridas con fuente de calor si fuera necesario para evitar que se
enfrie el paciente.
Material necesario: Preparacién de la mesa con todo el material abierto y utilizado sélo para
las curas:23.12
¢ Guantes estériles y de un solo uso
* Equipo de curas estéril (tijeras finas y pinzas)
* Tijeras de mayo
* Ap6sitos utilizados para acolchar, proteger y absorber el exudado suelen ser
absorbentes de espuma o de silicona de diferentes tamafios, no adhesivos.(Tabla 1)
* Sodio cloruro 0.9% 2 It
¢ Analgésicos orales, segln indicaciones
¢ Pario estéril para el secado
¢ Gasas estériles grandes y pequeias
* Agujas descartables estéril 25 x 5/8", o agujas descartable estéril 23 x 1"
e Gasa en rollo para acoichonar las extremidades y dorso 4 cm, 6cm, 8cm, 10 cmy 12
cm

2%



Venda tubular elastica o malia de algodén no elastica de diferentes tallas #4, #5, #6
que evita que se desplacen los ap6sitos primarios y secundarios

Apdsito gasa impregnada con vaselina 10 x 7 mts

Cintas adhesivas siliconadas o con Safetac

Aposito de hidrofibra absorbente de diferentes diametros

Apésito hidrofilico de membrana polimérica absorbente de diferentes diametros
Aposito hidrofilico de membrana polimérica con plata iénica

Apbsito de hidrofibra con plata iénica de diferentes diametros

Polihexanida 0.1%-betaina 0.1% sol 350 mi para el limpieza, descontaminacién e
hidratacién de heridas

Pectina-carboximetilcelulosa sodico 0.1 gr /3.4 gr/100 g gel 30 g hidrogel amorfo,
translicido e incoloro que forma un ambiente himedo para la herida, fomenta la
cicatrizacion y ayuda desbridamiento auto litico Yy permite el retiro no traumatico de
apositos secundarios.

Removedor de adhesivos en sachets, o solucion y spray (SMAR silicone medical
adhesive removers) elimina adhesivos médicos a base de silicona permiten el uso
seguro de materiales adhesivos para sujetar canulas intravenosas, vias centrales y
tubos nasogéstricos, asi mismo liberan faciimente los adhesivos de vendajes,
ostomias, etc y ayudan a minimizar el dolor y posible desprendimiento de la piel.
Apositos de espuma o silicona

Tratamiento de las ampollas:234

Las ampollas se producen en todos los tipos de EB tras la friccion y un traumatismo

relativamente menor, tanto en piel como mucosas. Las ampollas no son auto limitantes y se

extenderan rapidamente si no se controlan.

Buscar ampollas nuevas, por muy pequerias que sean, deben pincharse con una aguja
estéril en su punto mas bajo para limitar el dafio tisular y 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, presionar suavemente con una
gasa para extraer el liquido, dejando la piel intacta. Se mantendra Ia piel para que
proteja la herida

Aplicar apésitos absorbentes de silicona.
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Si las lesiones son muy exudativas, utilizar apositos absorbentes de espuma
siliconada no adhesivos o apésitos hidrofilicos o de hidrofibra, también no adhesivos.
(Tabla 2)

Cubrir la zona con gasas o compresas plegadas a modo de vendas y fijarlas con
vendas tubulares, evitando que toque la piel. La cura se hace cada dos a tres dias, de
acuerdo al exudado

En las lesiones costrosas se utilizara Pectina-carboximetilcelulosa sédico 0.1 gr/3.4
gr/100 g gel 30 g para mantener un medio htiimedo Y que estas se vayan
desprendiendo espontaneamente

Mantener con emolientes y humectantes las zonas corporales sanas y aquellas ya en
epitelizacién para evitar la friccion

Los espacios interdigitales, tanto si tienen heridas como si no, siempre estaran
separados por apoésitos de silicona o lipido-coloides para que no se junten entre sf
(sindactilia). Se puede hacer a modo de guante o cortando tiras y envolviendo cada
dedo por separado

Se pueden proteger las zonas con mayor friccién con tiras o vendas en rollo

Cuidados posteriores:234.12

Al terminar con el vendaje, se debe garantizar que el nifio pueda realizar todos los
movimientos

Vigilar continuamente Ia aparicion de nuevas ampollas en los espacios visibles, para
proceder a pincharlas y vaciar su contenido

Personal requerido: el propio paciente, médico dermatdlogo, enfermera o personal
técnico especialista en este tipo de curas y algin miembro de la familia del
paciente.23.12
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Apdsitos recomendados para los neonatos con EB
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Apdsito Marca Fabricante Indicaciones/funcién Contraindicaciones | Tiempo de uso Dsponibilidad
I comentarios mercado
Apésito con * PolyMem * Ferris Mfg | « Primera opcion para | * Cambiar cuando * Segun lo ' Si
membrana Corp (Aspen | lesiones graves en | este mojado para determinado
hidrofilica(Poliuret | * PolyMem | p1o oo neonatos evitar la hipotermia | por el nivel de
ano) 10 x 10 cm Max Europe, . . exudado
Reino * Colonizacién/infeccion | » Olor diferente no
Unido) critica necesariamente
indica infeccion
Gasa * Intrasite * Smith & * EBJ-SG * Recién nacidos » Cambiar a Si
Conformable | Nephew . pequerios con riesgo | diario o cuando
impregnada * Heridas/ampollas en la de hipotermia esté seco
zona del pafial
con hidrogel « Puede
« Utilizar un producto necesitar una
protector como Proshield capa de
Plus para el resto de la contacto
zona del parial primario (p. ej.,
UrgoTul)
Apésito hidrofibra | « Durafiber * Smith & * Heridas muy hiimedas *» Heridas secas o » Cambiar cada | Si
carboximetilcelulo Nephew con poco exudado 3 04 dias
sa sédica y plata * Aquacel * Entre los dedos d°'?<?'e cuando esté
ionica al 1.2% * Convatec exista un riesgo de fusion saturado
Lipocoloide * UrgoTul * Urgo * Capa de contacto con la | « Puede ser dificil de | * Cambiar cada | Si
Medical herida retener 3 04 dias
Malla de silicona * Mepitel * Mélnlycke | « Capa de contacto con Ia | « Mayor riesgo de * Cambiar cada | Si
suave . . Health | herida exceso de 3 0 4 dias
* Adaptic Care granulacion EBJ
* Touch Acelity » Mayor riesgo de
formacion de
ampollas EBS-SG
Espuma de » Mepilex * Mélnlycke | » Proteccién * Uso como apésito [« Segin o | Si
silicona suave . . Health Care . secundario sobre la | determinado
* Mepilex Lite * Absorcién capa primaria | por el nivel de
.« Mepilex | | Coloplast silicona suave o | exudado
Transfer malla de lipido
coloide evitar
» Biatain No adherencia
adhesivo
Espuma de *  Cutimed | » BSN | * Proteccién * Se puede cortar | « Segin  lo | Si
silicona suave Siltec Medical . entre los cristales | determinado
superabsorbentes * Exudado sea excesivo superabsorbentes por el nivel de

exudado
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Manejo de la carga bacteriana

Solucién con agua purificada, undecilenamidopropil betaina y polihexanida en gel /solucidn,
para el lavado, descontaminacion e hidratacién de heridas. Su composicién tiene una
extraordinaria capacidad de remover biopeliculas, resto de materia organica vy
simultdneamente ejercer un efecto antimicrobiano de amplio espectro que actda
selectivamente sobre los microorganismos Gram (+) y (-). Polihexamida no genera resistencia
bacteriana, actua a nivel de la carga eléctrica (tiene caracter catiénico). Betaina surfactante,
remueve el Biofilm. No es toxico, hipo alergénico, no interfiere en el proceso de granulaciéon
por lo tanto favorece la cicatrizacién. 2312

Se aplica en forma de compresa por 15 minutos sobre el lecho de la herida en la presentacion
de solucién. En heridas con mucha carga bacteriana o Biofilm se recomienda su uso en la
presentacion de gel y dejarlo hasta la proxima curacion. (Evitar el uso de soluciones
yodadas).4

Manejo de heridas crénicas

Heridas estancadas que por la carga bacteriana, agotamiento de células madre y deficiencias
nutricionales no mejoran ameritan apositos especiales.?
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Apésito de primera eleccién
Heridas crénicas o agudas

Alto drenaje — Apositos Superabsorbente

preferente cuando esté disponible:
— Apositos hidrofilicos

Tipo de apésito Marca Fabricante Indicacion/funcié | Contraindicacion Tiempo de Disponibilid:
n es/ comentarios uso mercado
Aposito con membrana PolyMem Ferris Mfg Corp | En los casos en | Estimula altos | Cambiar con | Si
hidrofilica(Poliuretano) (Aspen  Medical | las que  se | niveles de | frecuencia
diferentes tamafios Europe, Reino | necesita limpiar exudado con olor | hasta que el
Unido) Heridas crénicas diferente no | exudado se
necesariamente reduzca
indica infeccion
Apésitos Cutimed Siltec BSN Medical Altos niveles de | Se puede cortar entre los cristales Si
superabsorbentes Sorbion Sachet S | Activa Healthcare exudado superabsorbentes, que aparecen
Flivasorb Crawford en filas (en lugar de cortar a través
Kerramax Care Healthcare de la red cristalina)
Malla de Mepitel Mélnlycke Health | » Humedece la herida Si
silicona suave Mepitel One Care « Capa de contacto
Adaptic Touch Acelity
Cuticell Contact BSN Medical
Lipido-coloides UrgoTul Urgo Medical Humedece Donde la retencion es dificil (por | Si
heridas y protege | ejemplo, superficies verticales)
las zonas sanas
vulnerables
Espuma de silicona Mepilex Méinlycke Health | Proteccién Sobrecalentamiento Si
suave Mepilex Lite Care Heridas con poco | Puede ser necesario aplicarlo
Mepilex Transfer exudado. sobre el apésitoc  primario
Para transferir el | atraumatico recomendado
exudado a un
apésito
absorbente
Espuma Allevyn Smith & Nephew | Absorcion y | Puede adherirse si se coloca | Si
UrgoTul Absorb Urgo Medical proteccion directamente sobre el lecho de la
Aquacel Foam ConvaTec herida; usar una capa de contacto
alternativa
Apésitos con borde de Mepilex  Border/ | Mélnlycke Health | Heridas aisladas Pueden requerir | Hasta 4 dias, | Si
espuma Mepliex  Border | Care EBDD y EBDR | SMAR para su dependiendo
Lite Coloplast leve retirada con el fin | de la
Biatain  Silicone Smith & Nephew de evitar erosion | eleccion
Border/Biatain Crawford de la piel personal
Border Lite Healthcare Puede requerir
Allevyn Gentle Urgo Medical una capa de
contacto primaria
Border Allevyn Mala absorcién de
Border Lite exudado muy
Kerrafoam viscoso
UrgoTul
Absorb Border
Queratina Keragel Keraplast Heridas Diluir con Volv | Si
(distribuido por | crénicas emoliente suave si | er a aplicar
H&R Healthcare) se produce | con los
escozor cambios de
aposito
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Heridas Cronicas : Apésitos especiales

Tipo de apésito | Marca Fabricante Indicaciones Contraindicaciones/ Disponibilidad en el
comentarios mercado
Injertos de piel | Dermagraft Organogénesis Heridas Se requiere una Si
mediante Apligraf duraderas no preparacion cuidadosa
bioingenieria cicatrizantes del lecho de la herida
Costoso

Otros productos a considerar

Apésito de Keragel Keraplast Para heridas Puede causar escozor y Si
queratina (distribuido por dificiles de debe diluirse con
H&R Healthcare) | cicatrizar emoliente

Aplicar una capa
delgada y dejar secar si
no se agrega aposito

secundario
Apositos de Particulas Medira Ltd Para heridas Las particulas Helisorb y | Si
colageno Helisorb / dificiles de Neuskin-F contienen
Neuskin-F cicatrizar colageno de pescado y

pueden proporcionar una
alternativa rentable. El
colageno de pescado no
huele

Manejo del dolor

® Realizar una valoracion del dolor que incluye la localizacién, caracteristicas,
aparicién/duracion, frecuencia, calidad, intensidad o gravedad del dolor y factores
desencadenantes. Determinar el impacto de la experiencia del dolor sobre la calidad de vida
(suefio, apetito, actividad, funcién cognitiva, estado de animo).13. 14

Dolor Nociceptivo:

e [Leve a moderado
o Paracetamol 120 mg/5ml liquido oral a15mg/kg/dosis cada 6 horas via oral

o lbuprofeno 100mg/5 ml liquido oral a 20-30 mg/kg/dia repartida en 3 a 4 tomas
via oral

* Dolor intenso
o Opioides

o Tratamientos paliativos que incluye morfina, cannabis

Dolor Neuropatico:

e Gabapentina 300mg tb a dosis 25-35mg/kg/dia via oral a partir de los 6 afios
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Manejo del prurito

Evitar cambios repentinos de temperatura y entornos con excesivo calor. Uso de ropa de
algodon evitando el sobre abrigo y holgada.”:8

Pueden beneficiarse del aire acondicionado, o ventilador en los meses mas calidos. 78

La piel seca incrementa el prurito, usar hidratante después de bafio y repetir en formar
constante para aliviar la friccion.4 7

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

Antihistaminicos orales:4

¢ Clorofeniramina maleato 2 mg/5mi liq oral a dosis de 0.2-0.4 mg/kg dia cada 6 u
8 horas via oral
* Hidroxicina a dosis de 2 mg/kg/dia lig repartido en 3 o 4 tomas via oral

» Cetirizina 5mg/5ml liq oral menores de 20 kg 2.5 mg al dia, mayores de 20 kg 5mg
dia via oral

Manejo y soporte nutricional

Un adecuado aporte nutricional es fundamental para mejorar el estado inmunolégico de Ia
persona con EB, prevenir infecciones, optimizar el proceso de cicatrizacion y favorecer el
crecimiento especialmente antes de la pubertad.

Las personas con EB tienen un incremento de las demandas y necesidades metabdlicas al
existir una disminucién de la masa muscular y del nitrégeno, asi como una hipoalbuminemia.
Estas carencias se ven agravadas por el aumento de la necesidad de energia y proteinas
implicadas en el proceso de cicatrizacién.

Requerimientos Nutricionales en EB

Edad Calorias Proteinas
100-150 % Requerimientos 115-200% Requerimientos
0-1 afio 175%-95 Keallkg/dia 4.2-1.8% grikg
M (kcals/d) F (kcals/d)
1-3 1230-1845 1165-1747 1.1-2.2 gr/kg
4-6 1715-2572 1545-2317 1.1-2.2 gr/kg
7-10 1970-2955 1740-2610 11-22grkg
11-14 2220-3330 1845-2767 1.1-2.2 gr/kg
15-18 2755-4132 2110-3165 1.1-2.2gr/kg -
*EBS Generalizada severa reducir Kcal con |2 edad
Vitaminas & Minerales 150-200% cantidad diaria recomendada
Fibra 100% Cantidad diaria recomendada

Adaptado de Haynes L. Clinical practice guidelines for nutrition support in Infants and
Children with Epidermolysis Bullosa (EB) including THINC (Tool to Help Identify Nutritional
Compromise in EB) DEBRA UK 2007
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Suplemento de Hierro por pérdidas en heridas

Hierro: 3-6 mg/kg/d BID o TID 1°

Hierro (como sulfato) 25 mgFe/ml liq oral gotas

Hierro (como sulfato) 15 mgFe/5ml liq oral

Fierro EV (Hg <7mgr/dI)

e Fierro EV + Eritropoyetina
Fierro EV

* Hierro como sacarato 20 mg Fe/ml 5ml Solucién a dosis de 3a 5 mg de hierro
sacarato por kg 1era dosis luego administrar 1 vez x semana x 4 semanas y re-
evaluar

» Hierro como Carboximaltosa férrica 50 mg/ml x vial 10 ml a dosis de 15 mg de
hierro/kg de peso corporal mediante perfusion endovenosa

Zinc: < 10kg: 22.5 mg/d

10-30 kg: 22.5 mg/d

>30 kg: 45 mg/d
Presentacion Zinc sulfato 10 mgZn/5mi lig oral
Vitamina D: 10ug/dia o 400 Ul/d

En deficiencia tratamiento: Colecalciferol (D3) o Ergocalciferol (D2)

Edad Dosis Oral Duracioén
1-6m 3,000 U/dia 8 semanas
6m- 1 afio 6,000 U/dia 8 semanas
12-18 afios 9,000 U/dia 8 semanas
19 a mas 300,000 Ul como dosis tnica

Adaptado de Haynes L. Clinical practice guidelines for nutrition support in Infants and

Children with Epidermolysis Bullosa (EB) including THINC (Tool to Help Identify Nutritional
Compromise in EB) DEBRA UK 2007
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Salud oral

Manejo de higiene oral y tratamiento bucodentales orientado a:418

Prevencién y deteccion de caries precozmente: Instruccién de higiene oral (tipo de
cepillo y crema dental por edades).

Remocién de placa dental realizando una higiene bucal asistida

Aplicacion de fldor topico, Aplicacién de Fluoruro en dosis altas (barniz) y uso de
clorhexidina 0,12% para la prevencion de enfermedades bucodentales
Asesoria dietética

Revision de proceso periédico o deterioro de la condicién oral, sesiones cortas y
menos invasivas

Se inicia precozmente con un control en el periodo de recién nacido e instruccién a los
padres en el manejo del aseo bucal e ir4 encaminada a la eliminacién de la placa
bacteriana de forma quimica y mecénica. Se debe tener especial cuidado en la
manipulacién de tejidos blandos.

Instruir al paciente o a su familia sobre Ia frecuencia y la calidad de la atencién de la
salud oral adecuado (por ejemplo: el uso de hilo dental, cepillado, colutorios, uso de
suplementos u otros productos preventivos).

Uso de cepillo dental de cerdas suaves y cabeza pequefia e interdentales para zonas
posteriores ya que la apertura bucal suele ser reducida (microstomia).

Se pueden utilizar elementos coadyuvantes como pastas dentales de alto contenido
de fltor y enjuagues de fltor o clorhexidina 0.05%. Es importante que los enjuagues
bucales no contengan alcohol, para no irritar l[a mucosa.

Enjuagues con productos que contengan clorhexidina (concentracién 0.05%- 0.12%)
es el agente quimico antimicrobiano mas importante siendo bacteriostatico y
bactericida. Se recomienda el uso de colutorios cada 3 meses durante 15 dias a razén
de 3 veces al dia, tras la ingesta de las principales comidas.

Uso de soluciones fluoradas 0.2% aplicados con torundas de algodén 1 vez al dia.
Revisiones semestrales en la consulta dental, para la deteccién precoz de mal
oclusiones dentarias, lesiones incipientes de caries y habitos alimenticios nocivos. Las
medidas preventivas que se recomiendan se dirigen a aumentar la resistencia del
esmalte y minimizar los factores de riesgo de la caries dental. Fluorizaciones t6picas
del esmalte con barnices o geles.

Selladores de fosas y fisuras tanto en molares deciduos como permanentes

Lubricacion de labios con vaselina sélida

2%



* En la EB Kindler es necesario realizar tratamiento preventivo-paliativo y recuperativo
dirigido a la afeccion cronica del tejido periodontal con destratajes periddicos. 18

Evaluacion psicolégica

Las experiencias negativas que resultan de vivir con una enfermedad incurable cronica lievan
a depresion, el aislamiento social y la desesperacion con gran impacto en las personas con
EB y sus familias, asi como también, en ocasiones, en los profesionales que los cuidan. Por
todo ello es importante el soporte psicolégico en ellos y sus cuidadores

6.5 Complicaciones
Estan relacionadas con una mayor morbilidad. Pueden verse en cualquier tipo de EB,

dependiendo su severidad de acuerdo a Ia variedad clinica de esta. 578

Infeccién
Signos manifiestos de infeccién local (olor, dolor o exudado) que puede causar sepsis y falla
multiorganica.
Los gérmenes més comlinmente encontrados son Gram (+) (Staphylococos aureus) y Gram
(-) (Klebsiella sp, Proteus sp y Pseudomona sp).78
Tratamiento:
¢ Antibiéticos orales o sistémicos
Manejo de heridas infectadas:

* Uso de apdsitos para heridas infectadas

A6



25

Tratamientos antimicrobianos locales para heridas infectadas y fuertemente

colonizadas

e Tratamiento de primera eleccién: PolyMen, Flaminal, Prontosan, Octenilin

Tipo de apésito Marca Fabricante | Indicaciones/ Contraindicaciones/ | Tiempo de Disponibilidad
Funcién Comentarios uso en el mercado
Apésito * Polymen | « Ferris Mig * Apésito de espuma. | Uso  corto tiempo { Cada 3 a 4 [ Si
hidrofilico con | Silver Corp * Apésito primario menor de 14 dias, | dias, seg(n
nanocristales de | » Mepilex | Molnlycke « | = Uso corto plazo especialmente nifios | paso de
plata 10.8 x 10.8 | AG Health menores de un afio. exudado
cm *  Urgotul | Care Potencial elevacién
Silver/SSD | Urgo nivel de plata en
Medical plasmafargiria
Alginogel de [ » Flaminal | » Flen | « Debrida, | Se puede usar en | De acuerdo a | Si
enzimas Hydro Pharma antimicrobiano todas las heridas condicién de
(poco * Modula exceso de | No usar en { herida
exudado) proteasas sensibilidad a
* Flaminal alginatos o al
forte /alto polietilenglicol
exudado
Polihexametileno | « * B Braun * Limpieza regular, | Aplicar a heridas y | aplicar en | Si
biguanida Prontosan | Shulke rehidrata, dejar 10 minutos cada cambio
Wound eliminacion de de apésito
Gel/GelX bacterias y desechos
* Octenilin
Wound gel
Gel de bafio | « Octenisan | » Shulke * Bafio diario Si
antimicrobiano
Apésito de fibra | « Kytocell *  Aspen | * Heridas infectadas | Usar sobre apésito | Con apésito | Si
gelificante Medical primario para evitar | primario
Europe adherencia
Miel * Melloxy . Ideal | » Heridas | Solo  debe  ser | Cambio Si
* Algivon Medical malolientes, utilizados productos | frecuente por
. solutions crénicas, donde el | médicos irradiados | aumento de
Medihoney | « Advancis | apésito es dificil de | con rayos gamma por | exudado
* Mesitran | Medical retirar riesgo de transmision
Ointment S | Derma de esporas  de
Sciences botulismo
. Aspen
Medical
Europe
Yodo * lodoflex * Smith & | » Elimina material | Precaucion en | Inicialmente Si
cadexémero * I[dosorb Nephew necrético de heridas | pediatria, embarazo y | cambio diario
lactancia por riesgo
depresion tiroidea
No usar con litio
Gel de | . Heridas | Util EBJ mal olor Aplicar en| Si
metronidazol Numerosas malolientes/infeccion | Corto tiempo cambio de
marcas por anaerobios/ aposito
hongos
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Complicaciones gastrointestinales y nutricionales. %7¢

Atresia pil6rica, estenosis esofagica, reflujo esofagico, colitis, diarrea
Enteropatia perdedora de proteinas/ Desnutricién crénica
Estrefiimiento crénico/impactacion fecal

Fisuras/ estenosis anales

Monitoreo que incluye:%572

Pesar y tallar al paciente
Monitorizar el crecimiento y desarrollo
Obtener medidas antropométricas de la composicion corporal (por ejemplo: indice de
masa corporal, medicion de la cintura y medicién de los pliegues cutaneos)
Vigilar las tendencias de pérdida Y ganancia de peso en una grifica de peso
estandarizada
Monitorizar la ingesta calérica y dietética.
Subsanar las posibles carencias nutricionales de macro y micronutrientes. Facilitar y
mejorar el transito intestinal.
Evaluar la deglucién.

o Disfagia: se facilitaran alimentos de consistencia blanda o liquida para facilitar

el transito.

Alta ingesta de agua y incremento de fibra en la dieta
Identificar las anomalias de la cavidad oral (inflamacion, llagas, encias hemorragicas,
labios agrietados, lengua).
Si hay afectacién de mucosas esofagica con estenosis esofagica realizar dilataciones
esofagicas y si va aunada a desnutricién crénica especialmente en pre plberes esta
indicada la gastrostomia endoscopica o laparoscépica percutanea (PEG).
Laxantes en estrefiimiento. Laxantes Osméticos:

o Polietilenglicol, polvo 0.25- 1.5 g/kg 1vez al dia

o Lactulosa.3.1-3.7 g/5ml lig oral

Procedimientos nutricionales

Sonda nasogéstrica:

Puede inducir friccion interna, irritacion en orificio nasal y erosiones esofégicas. Por ello debe

ser utilizado por corto tiempo. El tubo debe ser suave y de tamafio menor al que

corresponde.*10

Gastrostomia:

24



Ha demostrado ser tolerado y mejora su estado nutricional y crecimiento especialmente
cuando va asociado a severas ulceras orales y estenosis esofagica severas o cuando
presenta una pérdida de peso y talla de por lo menos 1 desviacién standard comparado con
su mejor nivel de peso y/o crecimiento a pesar de una apoyo nutricional regular y adecuado.
Esta indicado precozmente. E| ritmo, volumen y concentracién sera adaptada a las
necesidades individuales y tolerancia del paciente. Se recomienda el uso de anticidos y
inhibidores de bomba de protones para tratar el reflujo gastroesofagico y prevenir el dafio de
la piel debido a rebasamiento de &cido gastrico por la gastrostomia. Y se continuara
fomentando la alimentacién oral durante todo momento. Generalmente luego de la pubertad
esta puede ser removida si el estado nutricional se muestra adecuado y no existiera una
estenosis esofagica intratable.21°

Complicaciones Bucodentales
A nivel bucal presentan, como consecuencia de cicatrices de ampollas y vesiculas podemos
ver:

e Periodontitis

e Caries

* Microstomia con dificultad para apertura bucal

* Anquiloglosia que conlleva a la limitacién de la movilidad de la lengua

* Pérdida de rugosidades del paladar, asi como una obliteracién o cierre del vestibulo
oral y depapilacién lingual.

¢ La sobreinfeccién bacteriana es la principal complicacién de todas las formas de EB.

Para la atencion dental de los nifios con EB es necesario el trabajo con un equipo
multidisciplinario en salud oral, para disminuir complicaciones, del mismo modo valorar donde
se llevara a cabo el tratamiento dental: si en sillén dental 0 en quiréfano.8

Los procedimientos dentales de cura integral de caries se deben de realizar bajo anestesia
general con extremo cuidado con el fin de no ocasionar un dafio mayor en la fragil mucosa

bucal, y asi mismo evitamos que el flush de la pieza de alta velocidad puede ocasionar
Ulceras. 418

Se debe brindar posteriormente a la rehabilitacién un programa de prevencion especifico y
continuar con controles para proteccion de salud bucal ya que se encuentran en constante
recambio dentario de acuerdo a la edad de cada paciente.®
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Complicacion hematolégica:
Anemia multifactorial: manejo*10.20
* Hierro menor a 7 mgr/dl transfusién sanguinea a dosis de 15 ml/kg de peso
¢ Hierro Endovenoso (Hg <7mgr/dl)
¢ Hierro como sacarato 20 mg Fe/ml 5mi Iny: Indicacién en todo grupo etario
o Dosis 3-5 mgr/kg de peso
o Infusién en 1 hora.
o Numero de sesiones 6-12 al mes
o Intervalos de sesiones 48 horas
e Hierro carboximaltosa:
o Dosis 15 mgr/kg de peso
o Infusién de 20 minutos a 1 hora
o Numero de sesiones: 1-2 mensual

e Fierro EV + Eritropoyetina

Complicaciones oftalmolégicas.
Erosiones corneales, blefaritis, pannus, simblefaron, ectropion/ keratitis por exposicion,
disminucién de agudeza visual a ceguera.*
El tratamiento por seguir en este tipo de complicaciones dependera de la afeccion.
Mantener una lubricacién adecuado durante el dia y la noche usando lubricantes oculares sin
preservantes (geles, gotas o pomadas) para minimizar el roce que produce el parpadeo en el
globo ocular.45.78

o Carbomero 0.2% gel oftalmico

¢ Hipromelanosa 0.3% solucién oftalmica o Gel oftalmico

* Polititenglicol 400

o Acido hialuronico 4%

e Uso de gafas de sol

» Evitar la exposicién directa al aire acondicionado, ventiladores y calefaccion.5.7:8

Complicaciones musculo-esqueléticas:

La afectacion de la EB severa se caracteriza por la presentacién de'1.14.16

* Ampollas cutaneas, interdigitales y perimaleolares
» Hiperqueratosis ungueal y/o anoquia
e Xerosis palmas y plantas especialmente en EB Simple generalizada

» Helomas dolorosos multiples en la parte central del talén
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* Mayor frecuencia de pie plano y pie cavo
e Osteopenia y osteoporosis
» Pseudosindactilia total o parcial en manos y pies con pérdida de la funcionalidad

o Distrofia muscular 11.16

Manejo
Intervenciones no quirurgicas. Fisioterapia
Objetivos de la terapia ocupacional;**.14.16
¢ Eltratamiento de las deformidades propias de la EB.
* La recuperacion de la funcionalidad por lo tanto debe ser precoz antes de que se
instauren las pseudosindactilias que no pueden reducirse con terapia fisica.
e Lograr la autonomia. ‘
» Facilitar el desarrollo psicomotor.

» Facilitar la integracién educacional e insercién social

El tratamiento ira regido teniendo en cuenta la valoracién del tono muscular, deformidades,
rangos articulares, el tipo de marcha, etc.

Haciendo inflexion en el vendaje de zonas como los pies y las manos. Vendaje de manos con
separacion interdigital para impedir la formacion de pseudosindactilias.

La fisioterapia busca aumentar los rangos de movilidad, potenciar la habilidad y la destreza
fina, obtener una pinza y prehension util y aumentar la resistencia al esfuerzo. Se realiza a
través de ejercicios terapéuticos funcionales, actividades terapéuticas dirigidas y actividades
ladicas terapéuticas.

Se'busca la autonomia personal para ello se precisa de entrenamiento en destrezas para las
actividades de la vida diaria (AVD), evaluacion de la necesidad de adaptaciones para las AVD
y confeccion de adaptaciones para las AVD.1416

Se fomentara la realizacién de ejercicios, tanto activos como pasivos, de las manos y los pies.
Estos ejercicios se deberan hacer a diario.

Las ortesis pueden ser dinamicas (con funcién correctora) o estaticas (con funcién
preventiva). El disefio y confeccion de las drtesis debe ser personalizado, con una seleccion
de materiales adecuados (termoplasticos moldeables a baja temperatura), moldeado fiel
usando silicona y esponja y con terminaciones de calidad (acolchados autoadhesivos, correas
de sujecion blandas, cierres de contacto con velcro autoadhesivo y barras de aluminio para
traccién). 11.14.16
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Debe evitarse el uso de pegamentos comunes, asi como de materiales que aumenten la
humedad y que puedan producir dafio por roce o presidn. Las o6rtesis dinamicas son
habitualmente de uso diurno y las estaticas, de uso nocturno, manteniendo el uso libre de las
manos y ejercicios terapéuticos.!1.14.16

Es imprescindible una meticulosa proteccion de la piel con vendas, algodén y apésitos, asi
como una correcta educacion al paciente y familia con los objetivos del uso de értesis y su
utilizacién y cuidado apropiados.
Las ortesis deben ser prescritas:

¢ Previo a la cirugia, con el fin de evitar el aumento de la deformidad, en espera de la
intervencion.

» Posterior a la cirugia, con los fines de impedir la retraccion inmediata pos cirugia,
mantener los espacios y la posicién de los segmentos obtenidos con la cirugia y
retardar la aparicion de recidivas

¢ Las drtesis de silicona se hacen a medida y su forma variara, en funcion de las
necesidades de cada paciente. Permiten evitar las sindactilias y los dedos en garra.
En el caso de que la garra ya se haya estructurado, la értesis de silicona evitaria el
roce continuo con el calzado, previniendo asi la aparicién de una futura ampolla y
posterior Glcera.

* La confeccién de soportes plantares o plantillas persigue evitar deformidades en los
pies (pie cavo, pie valgo), previniendo la aparicion de hiperqueratosis y helomas.

Como tratamiento preventivo, se aconseja revisar periédicamente los pies de los pacientes
con epidermolisis bullosa; la higiene e hidratacion diaria con cremas de alta concentracion de
urea; la vigilancia del tipo de calzado y las visitas al podélogo con el fin de prevenir la aparicién
de patologias mas severas. 14,16

Hiperhidrosis

Frecuente en EB simple debe ser tratada para reducir o disminuir la presentacién de ampollas
y el prurito. El uso de la toxina botulinica en los casos severos de hiperhidrosis palmo-plantar
esta recomendado.

Medias de material de seda o con plata Dermasilk Socks o Silver-lined socks mantienen el pie
seco, fresco y sin friccién y reduce el riesgo de sobre crecimiento bacteriano.

Cirugia reparadora.

Se realiza en la aparicion de pseudo sindactilias en manos y pies cuyo fin es lograr una mayor
funcionalidad. Pero estas suelen recurrir después de la cirugia, en un tiempo de 2 afios
aproximadamente. .16
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Cancer
Carcinoma escamocelular (segunda a tercera década de la vida) y tiende a ser recurrente a

pesar de la escision quirdrgica, siendo la principal causa de muerte en las formas severa de
EBD.573

Es esencial realizar una supervision regular y la biopsia de areas sospechosas como:

* La herida ha estado presente durante mas de 3 meses

¢ Crecimiento exuberante de tejido por encima del nivel de la piel circundante
e La herida esta ulcerada

* La herida tiene poca sensibilidad

* La herida es intensamente dolorosa

» Elpaciente informa que la herida se siente diferente

Confirmado el diagnostico se realizara la referencia al Instituto Nacional de Enfermedades
Neoplasicas (INEN) para su manejo,

MANEJO EN SITUACIONES ESPECIALES
Cuidado De Los Pacientes Con EB En Quiréfano

Cuando esté indicado un procedimiento quirdrgico 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 dafio por presion.*

Los procedimientos quirdrgicos comunes incluyen la reparacion de Ia deformidad en forma de
"mitén", liberacion de contracturas, extraccién dental, dilatacion esofagica, insercién y
reparacion de las zonas con gastrostomia, extirpacion del carcinoma de células escamosas,
injerto de piel y amputacién de extremidades y eventualmente biopsias de piel.24

Requerimiento de anestesia:

Local

Regional

General

Valoracidn por el anestesista de: microstomia, vias de acceso, compromiso cutaneo.
Pre medicacién:

Administrar pre medicacién oral 45 minutos antes para reducir o prevenir:

* Ansiedad (midazolam como clorhidrato)5mg/ml Iny 10 ml a dosis de 0.5 mg/kg EV




\\‘\—/

¢ Secrecion oral (atropina sulfato 1mg/ml a dosis de 40mcg/kg)
* Reflujo gastroesofagico (ranitidina como clorhidrato 25mg/ml Iny a dosis de1mg/kg)

¢ Vomito (metoclopramida 150 mcg/kg)
Preferible induccion EV si hay una via colocada o anestesia inhalatoria.2
Mesa de operaciones:24

e Usar colchoneta suave en la mesa de operaciones

e Usar una sabana para levantario o transportar a nifios o movilizarse solos

* Proteger areas de posible trauma (mentén, codos, occipucio, codos, talones, manos,
pies)

Proteccion facial:24

¢ Realizar proteccién facial en zonas de apoyo con mascarillas, intubacion, etc.

* Utilizar apésito de espuma o gasa parafinada en todas estas zonas de apoyo.

* Realizar proteccion ocular para evitar lesiones en parpados o abrasiones en cornea.
Previamente colocar gel lubricante de base acuosa en ambos ojos y luego cubrir con
aposito fino de espuma.

 Utilizar adhesivos siliconados para sujetar tubos (endotraqueal) o catéteres.

* Lubricar los tubos con lubricante de base acuosa

¢ Lubricar de la piel con vaselina estéril.

¢ Usar para retiro de electrodos Removedor de Adhesivos (SMAR)

* Toma de tension arterial: Colocar acolchonamiento por debajo de manguito y evitar
colocarlo sobre heridas.

Medicion de saturacion de oxigeno:

La pseudosindactilia puede dificultar la instalacién del sensor. Se puede utilizar sensor de
oximetria de pinza o bien sensor adhesivo, los cuales deben ser del tamaiio acordes al
paciente y deben de proteger las zonas de roce donde se elija instalar el sensor. Utilizar gasa

parafinada bajo el sensor para proteger la piel, lo cual no interfiere con la sefial del saturo
metro digital 42

Intubacion

Evaluar microstomia y estenosis esofagica en EB distréfica que ameriten intubacién (de
preferencia usar fibra optica asistida con laringoscopia en caso de dificil intubacién).412

* Sala de Recuperacion
¢ Administrar sedaciéon moderada para evitar lesiones por irritabilidad.

* Usar para aspiracion traqueal tubos pequefios y suaves.




Venopuncién:*

¢ Acceso a via venosa periférica y toma de muestra para exdmenes sanguineos

¢ Evitar frotar excesivamente en la preparacion de la piel

* Evitar ligar al paciente, comprimir manualmente la piel cubierta. Cuando no es posible,
utilizar ligadura sobre la superficie vendada del paciente donde no tenga heridas o
bien sobre Ia ropa. Jamas utilizar ligaduras sobre la piel directamente.

¢ Fijacién de canula: cubrir la piel con malla de silicona o parafinada y fijar con
esparadrapo siliconado o cinta no adherente como Mepitac (Moinlycke) para fijar el
teflon a la piel de manera segura. Retirar haciendo uso de SMAR o dilucién de
Vaselina solida/liquida 50/50 sobre el area en caso de usar esparadrapo convencional.

* Se sugiere usar catéteres tipo Picc fine de primera eleccion a CVC por la alta tasa de
contaminacion por Pseudomona sp. de estos Ultimos.

Via Aérea*
¢ Evaluar microstomia
¢ Intubacién oral: usar un numero mas pequefio para la edad, fijacién con tela siliconada,
no usar adhesivos para la fijacién y utilizar removedor (SMAR) para retirar todo
material para fijar en la piel . Lubricacion de labios con vaselina.
* Aspiracion de secreciones suavemente, solo en area visible por riesgo a la formacion
de ampollas. No utilizar canulas rigidas para aspirar.

Monitorizar temperatura

Evitar sensores orales o rectales. Medir temperatura axilar o inguinal con termémetros de
mercurio o digital en piel indemne. 4

MANEJO DE LA ZONA DE GASTROSTOMIA

Los tubos de gastrostomia tipo "botén" 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 mas largos y permiten que la conexion tenga lugar lejos del estoma
y de la delicada piel abdominal. Colocar apo6sitos hidrofilicos alrededor del botén gastrico y
gasa parafinada o siliconada.234.12.13
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Manejo de las zonas de gastrostomia

* Nystaform HC
* Canestan HC

* Dermovate NN

* Typharm

* Bayer

* Glaxo Wellcome
UK (Glaxo Labs)

bacteriana/por Candida
en nifios mayores de 1
afo, adultos y ancianos

Tipo de aposito Marca Fabricante Indicaciones/funcion Contraindicacion | Disponibilid:
es/ mercado
comentarios

Protector: cremas, | = Protector cuténeo | * Smith & Nephew Proteccién Algunos pacientes | Si

pulverizadores, peliculas Proshield Pius pueden presentar

. In-house picor cuando se
* Partes iguales de | Pharmacy aplica a la piel muy
sucralfato/Cavilon
3M Health Care delgada
* Crema protectora : Evitar el contacto
duradera/pelicula » Aspen  Medical con el dispositivo
protectora no iritante | Europe de gastrostomia
(pulverizador) * ConvaTecDerma .
Sciences Puede dificultar Ia
* Sorbaderm sujecion de los
* Silesse apositos
Malla de silicona suave Mepitel Adaptic Touch | » Mdlnlycke Health | Capa de contacto con la | Dobie capa con | Si
Care Acelity herida los poros en la
malla no alineados
en exceso de
granulacién en el
tejido

Lipido-coloides UrgoTul * Urgo Medical Contacto con la | Si
herida

Superabsorbente * Sorbion Drainage » BSN Medical Supuracion Usar sobre | Si

. apésito primario
* Sorbion Sachet S . Crawford
. . Healthcare Usar sobre
* Cutimed Siltec Activa Health aposito de drenaje
¢ Activa Healthcare
« KerraMax Care superabsorbente
* Flivasorb
Crema de esteroides * Pomada para ojos | « Alcon Laboratories Tejido con exceso de | Segtin sea | Si
Maxitrol granulacién necesario: no mas
de 7 dias
* Clobetasol
* Fiuticasona
Crema tépica antiftingica Imidazolicos topicos Cuando la infeccién por | Dos veces al dia | Si
hongos y/o bacterias | hasta7 dias
esté presente

Antiftingico tépico con | ¢ Trimovate * GlaxoSmithKline Infeccion por | Dos veces al dia | Si

esteroides hasta 7 dias




MANEJO DE LA TRAQUEOTOMIA

Considerar que el cuello del nifio es muy corto y la piel alrededor del tubo requiere proteccion

Yy que las cintas de fijacién pueden cortar la piel.

La piel alrededor del tubo de traqueotomia debe protegerse con protectores de barrera y

fijarse el tubo a la parte posterior del cuello.

Tener en cuenta es corto espacio entre el mentén y el tubo endotraqueal por lo que considerar

usar una extension del tubo esa area.

Usar esparadrapos siliconados y apésito de hidrofilico y/o gasa vaselinada.23.12
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Cuidado de la traqueotomia

Tipo de apésito | Marca Fabricante Indicaciones/funcién Contraindicaciones/comentarios | Disponibleid
Lipido-coloides UrgoTul Urgo Medical Capa de contacto con la | Usar tiras anchas para evitar la | si
herida incrustacion
Usar por debajo de las
cintas
Malla de silicona | » Mepitel/Mepitel | «  Msinlycke | Capa de contacto con la Tejido con exceso de granulacion | si
suave One Health Care herida usar silicona suave, con doble capa
. . con los poros en la malla

» Cuticell Contact » BSN Medical desalineados:

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

Espuma de | * Mepilex Transfer * Moinlycke Usar alrededor de la zona del estoma si
silicona suave

* Mepilex Lite ¢ Health Care

Membrana PolyMem Ferris Mfg | Alrededor de la zona del Consulte con el personal | Si
polimérica Corp  (Aspen | estoma para la limpieza y | de enfermeria de la traqueotomia
Medical proteccién sobre el grosor de los apésitos por
Europe, Reino razones de seguridad para evitar el
Unido) riesgo de decanulacién
Apdsito de | KytoCel Aspen Medical | Infeccién Usar sobre UrgoTul o sobre la | Si
gelificacion Europe malla de silicona suave si hay
riesgo de adherencia
Almohadilla/gel * Kerrapro . Crawford | Dafio por la falange del | No colocar directamente en la | Si
de alivio de Medical tubo o por las cintas herida
presion * Aderma
* Smith &
Nephew
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Tratamientos innovadores
Cuando estén disponibles de implantar en nuestro pais

» Terapia génica: EBJ y EBDR

 Trasplante de células pluripotenciales alogénicas® 15
o .Fibroblastos alogénicos EBDR
o .Células mesenquimales estromales EBDR
o .Trasplante de medula 6sea EBDR
o .Células madre transgénicas

e Infusién de Proteinas 615
o Colageno VIl recombinante EV EBDR

.Diacereina 1% ungiiento o pomada en EBS1®

Oleogel-S10 (Betulina) gel en EBDR y EBJ1

6.6 Criterios de Referencia y contra referencia
Los criterios de referencia para esta condicién de salud corresponden a:
Sospecha clinica de epidermolisis bullosa, realizada por el médico tratante, desde la etapa

neonatal y/o para confirmar diagnéstico a través de biopsia de piel para estudio de IF e IHQ
y ME o estudio genético.

Seguimiento de las personas con EB

Es de suma importancia la monitorizacion e inspeccion continua de la persona con EB, por
parte del equipo multidisciplinario para identificar y manejar las complicaciones
tempranamente y prescribir medicacion segln protocolo.

Periodicidad del seguimiento.

Evaluacion:

¢ Mensual hasta los 6 meses de edad
e Cada 2 meses desde los 6 meses de edad casos leves
¢ Mensual casos intermedios a severos

e Examenes de laboratorio segun protocolo cada 6 meses en casos leves y en
intermedios y severos segln se requiera.




Contrarreferencia

Paciente hospitalizado es dado de alta para manejo ambulatorio en el INSN Brefia, si el
paciente es de provincia se remitira informe al Hospital de origen para su seguimiento por el
Servicio de Dermatologia y Pediatria correspondiente y se mantendra su evaluacién 2 veces
por afio en el INSN brefia por el equipo multidisciplinario en los casos leves y cuantas veces
lo requiera en los casos intermedios a severos con tratamiento segtin protocolo.

6.7 Fluxograma de atencion
Paciente derivado de centros de salud /hospitales/Institutos a nivel nacional es derivado al

INSN brefia al Servicio de Dermatologia para diagnostico basado en la clinica, biopsia de piel
para estudio de IF e IHQ y ME y/o estudio genético.

Confirmado el diagnostico en los primeros dias de vida, los casos leves contintian su atencion
ambulatoria. En las formas intermedias y severas ingresa a los servicios de hospitalizacién
de Neonatologia o Dermatologia segun corresponda por el grupo etario. Posteriormente el
seguimiento de la enfermedad y de sus complicaciones se lleva a cabo por un equipo
multidisciplinario del Programa de Atencion sanitaria, psicolégica y social para pacientes con
EB del INSN brefia constituido por dermatélogos, nutricionistas, odontélogos, fisioterapeutas,
psicologos, servicio social y farmacia. Asi mismo por las especialidades que lo requiera
(Genética, gastroenterologia, etc.)

El flujo de atencion, para esta condicion de salud, se organizara




Confirmacion Diagnostica segtin protocolo
Tratamiento multidisciplinario segun protocolo
Seguimiento

P wN =

Suministro de insumos y dispositivos médicos para curaciones, soporte
nutricional, acompafiamiento psicoldgico, terapia fisica y cuidado dental segln
protocolo.

VIl RECOMENDACIONES

Dado que en los pacientes portadores de la EB se evidencia que la piel y mucosas
son extremadamente fragiles mostrando erosiones y ampollas en dichos tejidos ante
el trauma y/o en forma espontanea, lo que conlleva a un manejo muiltidisciplinario y
complejo e inclusive muchas veces es necesario someterlos a procedimientos
quirtrgicos rutinarios que inclusive pueden incrementar atn méas sus erosiones;
consideramos de vital importancia esta guia técnica para uniformizar criterios de
manejo entre los profesionales de salud y con ello prevenir mayor dafio y brindarles
mejor calidad de vida.
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'IX ANEXOS
Tabla 1. Clasificacién clasica de la Epidermélisis Bulosa (EB):
Nivel de Clivaje  Tipo EB Herencia Gen Mutado Proteina alterada
en tipos clasicos
de EB

o7

Autosémico recesivo KRT5,KRT14 Keratin 5, keratin 14
DST Antigeno Penfigoide Buloso
230 (BP230)(sin.BPAGTe,
distonina
EXPH5(sin.SLAC2B) Exofilina5 (sin.slac-2b)
PLEC Plectina
CD151(sin.TSPAN24) CD151antigeno

(sin.tetraspanina24)

Colageno VII

e

Autosémico recesivo

s

Hmologol fam Fermitina
{sin. Kindilina 1)

Mixto EB Kindler FERMTL1 {sin. KIND1)
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Tabla 2. Definicion de tipo de ap6sitos

Tipo de Apésito Indicaciones/Funcién Observaciones Marca Fabrican | Disponib
te ilidad en
el
mercado
Gasa Capa de contacto | Aplica en todas las heridas. Si
Emulsionada impregnada con emulsiones | Utilizar en heridas con baja
antiadherentes  (vaselina). | exudacién por riesgo a
Protege y favorece la | maceracién. Utilizar apbésito
epitelizacion de la herida. | secundario segun
Conserva la humedad. A | necesidad
traumatica en la retirada.
Gasa Siliconada | Aplica para todos. Capa de | Aplica para todos. Si
contacto con  silicona, | Utilizar apdsito secundario
transparente, perforada, | segtn necesidad
permite el paso de exudado
hacia apdsito secundario,
suave adherencia al lecho
de la herida. A traumatica a
la retirada. Heridas de leve
drenaje
Lipido-Coloide Capa de contacto. Protege y | Utilizar en heridas con bajo Si
favorece Ia epitelizacion. | exudado por riesgo a
Atraumatica a la retirada. maceracion.
Utilizar apésito secundario
segun necesidad
Hidrofibra con Apésito suave, facilmente | Al contacto con el exudado | Aquace | Convatec | Si
plata adaptable. Potencia la [ se forma un gel que | | plata
absorcion vertical. Evita el | mantiene un medio himedo
riesgo de maceracién. Alta | 6ptimo que favorece Ia
capacidad de absorcién. A | cicatrizacion y el
traumatica a la retirada. desbridamiento  autolitico.
Puede ser necesario
humedecer - con  suero
fisiolégico para remover.
Espuma Apésito de espuma con (Aplica para todos) Foam Convatec | Si
Tecnologia Safetac Tratamiento de heridas con | Biatain Coloplast
Apdsito de espuma | exudado
hidrofilica con matriz de | Moderade ha elevado,
hidrogel durante  las fases de
Apésito  hidrocelular  no granulacién y epitelizacion.
adhesivo Proteccion del lecho de
Apdsito de espuma con | herida y a trauméticos al
tecnologia de hidrofibra cambio.  Utilizar apdsito
Espuma con alta capacidad | secundario segun
de absorcion y retencién del | necesidad.
exudado fuera del lecho de | Si se adhiere se puede
la herida colocar una capa de
Apésito hidroconductivo con | contacto. Precaucion con
tecnologia Levafiber. [ los  bordes  adhesivos
Levanta, mantiene -y | siliconados por la
transfiere exudado, residuos | adherencia a piel sana.
de la herida, bacterias y | Para heridas de moderado o
metaloproteinasas de la { alto exudado colocar
matriz extracelular nocivas directamente sobre el lecho
de herida.
Espuma con Heridas aisladas de | Pueden requerir removedor | Biatain Coloplast | Si
bordes moderado  exudado, no | de cinta para evitar heridas | border
denso al retirarlo.
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Tipo de Apésito Indicaciones/Funcién | Observacién Marca Fabricante | Disponibilidad
en el mercado
Membrana Limpia, humedece, | Tratamiento de Polymen Ferris Si
Polimérica o rellena y absorbe heridas con
hidrofilica exudado
moderado a
elevado.
Heridas
hipergranuiadas.
Siseadhiereala
herida  colocar
gasa vaselinada
Apésito Al entrar en contacto | Indicado  para Si
absorbente con con el exudado se | heridas con
Alginato de calcio | produce intercambio | exudado
de iones de sodio y | moderado a
calcio con la herida, | abundante con
ademas de forma un | riesgo de
gel favoreciendo la | infeccion
humedad fisiolégica y | (heridas
liberando iones de | cavitadas)
plata, previniendo asi | Contraindicado
la contaminacion | en heridas poco
bacteriana. exudativas.
Favorece la absorcion | Se puede
del exudado, | adherir al lecho
hemostasia y debrida | de ia herida, en
restos necréticos. este caso,
desprender
humedeciendo
con suero
fisiolégico.
Material de Malia eléstica de | Evita el uso de | Liderfix Lidermed Si
fijacion contencion que fija los | esparadrapos.
Malla tubular en apositos primarios y | Usar diferentes
base de poliéster | secundarios. diametros
o algodon en Proteger bordes
diferentes para no causar
medidas heridas
Almidon de Maiz Ayuda a secar la | Se aplica luego Si
Talco ampolla de drenaje de
Reduce la friccién ampollas
No usar talco en
area del panal
ya que se puede
formar una pasta
Keratina Heridas cronicas Reaplica en Si
cambio de
apdésitos
Esparadrapo Cinta suave de fijacion 3M Si
siliconado
Polihexanida Limpieza regular, | Aplicar en cada | Prontosan | Braun Si
0.1%-betaina 0.1% | rehidratacion y | cambio de
sol 350 ml remueve bacterias y | apésito
debrida costras.
Aplicar y dejar por 10
minutos
Antimicrobiano Antimicrobiano  para Si

Octenisan

bafio corporal diario
como jabén liquido

Qa



ANEXO 8.1: CONSENTIMIENTO INFORMADO DE TOMA DE BIOPSIA

Sefior(a)

buenos dias (tardes, noches); respecto a lo Ud. debe saber es que, la biopsia de piel y/o
mucosas

Los riesgos reales y potenciales asociados al procedimiento, mas frecuentes son:

e Dolor

e Sangrado
e Erosién de la piel circundante

Menos frecuentes:

e [nfeccion
e Dehiscencia de sutura

Efectos adversos de los usuarios de, anestesia local y /o Midazolam intranasal o EV

¢ Reaccion alérgica
e Depresion respiratoria.

e Excitacion, agitacion, mareos, tinnitus, visién borrosa, nauseas, vomitos, temblores y
convulsiones.

Pronédstico y recomendaciones:

* Es un método seguro de diagnéstico.
¢ Es un método seguro de prondstico de la enfermedad..




EXPRESION DEL CONSENTIMIENTO INFORMADO

Fecha y Hora: / /
Yo, padre,
madre y/o tutor del menor con
Historia Clinica: he sido informado por el Médico Dermatélogo que mi

menor hijo requiere una toma de Biopsia de piel para estudio de Microscopia Electrénica e
Inmunomapeo En la opinién del Medico Dermatologo, es la mejor opcién actual en mi caso.
El Médico Dermatélogo ha respondido a todas las dudas y preguntas que he realizado.

Por lo tanto, en forma libre, consciente y voluntaria; Sl ( ), NO ( ) DOY MI CONSENTIMIENTO
para el procedimiento de Biopsia de piel.

Asi mismo, se me ha explicado que pueda ser necesario el uso de fotos clinicas ylo
videograbaciones, por lo tanto (Opcional):

(Marcar con una “x” en cada item que se consiente o no)
Sl consiento que sea grabado: Video( ) Audio( ) Fotografia ()

NO consiento que sea grabado: Video( ) Audio( ) Fotografia ( )y/o

Y

Firma y sello del Personal Asistencial que

Firma y/o huella digital del padre o responsable legal del realiza el procedimiento.
paciente

DNI
N° DNI

N° de Colegiatura:




REVOCATORIA DEL CONSENTIMIENTO INFORMADO

Fecha y Hora: / /

Se me ha informado que puedo revocar este consentimiento atin después de haberlo firmado
Y, por ello NO AUTORIZO la realizacion del procedimiento descrito anteriormente y, habiendo
entendido las implicancias que ello conlleve, asumo las consecuencias que de ello puedan
derivarse para la salud o la vida del paciente, deslindando de toda responsabilidad al Equipo
médico y a la Institucién.

Firma y/o huella digital del padre o responsable legal del Firma y sello del Personal Asistencial que
paciente realiza el procedimiento.

DNI
N° DNI

N° de Colegiatura:




ANEXO 8.2: PARTICIPANTES EN LA ELABORACION DE LA GUIA TECNICA PARA EL DIAGNOSTICO Y
TRATAMIENTO DEL PACIENTE PEDIATRICO CON EPIDERMOLISIS BULOSA

Rosario Torres Iberico
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ANEXO 8.3: Declaracion de conflicto de intereses

El/los elaborador(es), el/los revisor(es) y el/los Jefe(s) declaran no tener ningln conflicto de interés
potencial con respecto a la investigacion, autoria y/o publicacién de la Guia Técnica para el diagnéstico
y tratamiento de los pacientes pediétricos con Epidermolisis Bulosa

ELABORADO POR:

Dra. Rosario Torres Iberico

Firma y Sello:

: FINISTERND BE Saius
ws(GTUTo NA?ON".L Dﬁo [

“iddico Asistente del Servicio de Dermainnais
CMP. NS 19331 RNE, N© 8632

Fecha, hora y lugar: ........ / {//2 ZZ‘ ..............
REVISADO POR:

Dra. Rosalia Ballona Chambergo
Firma y Sello:

Fecha, hora y lugar: ..........

APROBADO POR:

Jefe de Departamento de Medicina Pedistrica: Dr. Wilmer Cérdova Calderén

Jefe de Servicio: Dra. Rosalia Ballona Chambergo
Firmas y Sellos:

(22
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ANEXO 8.4: INSUMOS, EQUIPOS BIOMEDICOS Y/O MEDICAMENTOS UTILIZADOS:

Instruccién: detallar de manera ordenada en el cuadro de denominacién el/los equipos biomédicos,

instrumental y mobiliario a utilizar, ademés de la cantidad y especificaciones de cada uno.

1 Midazolam (como clorhidrato) 5 mg/1 ml 01 Iny 10 ml

2 Lidocaina con epinefrina 2%+1:200,000 01 Iny 20 ml

Instruccion: detallar de manera ordenada en el cuadro las caracteristicas de los medicamentos con

D.C.1.(Denominacién Comtn Internacional), concentracién, forma farmacéutica, presentacién y dosis.

i

1 Midazolam (como 1mg/mli Iny 5ml 0,2-0,5 mg/kg
clorhidrato) via nasal
2 Midazolam (como 5 mg/mi Iny 10 ml 0,05-0,1 mg/kg
clorhidrato) EV
3 Lidocaina con 2%+1:200,000 | Solucién ampolla Inyectable 2%
epinefrina inyectable + 1:200 000/20
mL
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