.

...............

MANUAL de MANEJO GENERAL
de PACIENTES con

EPIDERMOLISIS BULOSA

Ninos Piel de Cristal



(Equipo DEBRA Chile)

Dra. Maria Jodo Yubero G. - Pediatra, Infectdloga

Dra. Constanza Fuentes F. - Pediatra

PhD Ignacia Fuentes B.

Dr. Matias Orellana S. - Fisiatra

Dra. Margarita Calvo B. - Médico PhD Neurociencias
Susanne Kramer S. - Cirujano Dentista MSC Cuidados Especiales en Odontologia
Pilar Morandé D. - Enfermera

Rosario Dell’Oro V. - Enfermera

Florencia Pérez M. - Psicéloga

Dr. Francis Palisson E. - Medicina Interna, Dermatdlogo

Maria José Gana G. - Enfermera

Lucia Vera B. - Enfermera

Mercedes Alessandri C. - Enfermera

Sofia Aravena M. - Técnico Paramédico

Natividad Romero H. - Enfermera (DEBRA Espafia)

Francisco de Villagra 392

Nufioa

Santiago-Chile

Teléfonos: 22 356 0011 -22 228 6725

2da Edicidén, 2018.
Registro de Propiedad Intelectual - Inscripcidon N° 300.112

Diseflo y Diagramacion:
Bernardita Karmy V.

“Queremos dejar en claro que, si bien en este Manual usa-
mos y nombramos productos de distintos laboratorios,
NO tenemos ninguin conflicto de interés con cada uno de
ellos, sino que cada paciente o pais es libre se usar lo que
mejor funcione o pueda acceder”.



v
o

INDICE

l. INTRODUCCION 4
[l. EPIDERMOLISIS BULOSA 5
Etiologia 5
Diagndstico 7
Clasificacion de la EB 7
I1l. CARACTERISTICAS CLINICAS GENERALES DE LA EPIDERMOLISIS BULOSA 14
IV. TRATAMIENTO 21
Manejo General del Paciente 21
Cuidados Especificos del Paciente 27
V. MANEJO Y CUIDADO DE PIEL Y HERIDAS: CONSIDERACIONES GENERALES 35
Manejo de las Ampollas 36
Manejo de las Heridas 37
Uso General de Cremas-Ungiientos 53
Otros Productos de Uso Frecuente 54
VI. OTRAS CONSIDERACIONES DE MANEJO DE ENFERMERIA EN PACIENTES CON EB 56
VII. MANEJO DE HERIDAS DE EB CON RECURSOS LIMITADOS 66
VIIl. REFERENCIAS BIBLIOGRAFICAS 67

www.debrachile.cl %



La Epidermolisis Bulosa (EB) es un grupo de
desdrdenes hereditarios, caracterizados por la
excesiva susceptibilidad de la piel y mucosas de
separarse de su tejido subyacente luego de un
trauma mecanico.

Ademads de afectar la piel puede afectar las mu-
cosas, como las de la cavidad oral, eséfago, ca-
vidad nasal, faringe, tracto genitourinario, zona
peri anal y conjuntiva.

Los pacientes diagnosticados con Epidermoli-
sis Bulosa en Chile se agrupan en la Fundacidon
DEBRA Chile. Actualmente, el registro contiene
288 pacientes chilenos (vivos y fallecidos) con
distintos tipos y subtipos de la enfermedad.

La fundacién DEBRA Chile, es una asociacién sin
fines de lucro, creada en 1999, que se centra en
la ayuday apoyo alos pacientes chilenos con EB
o “Piel de Cristal”’; orienta y asiste a los padres
y/o tutores de nifios afectados, promueve la di-
fusién del conocimiento de la enfermedad en
todos los dmbitos, tanto médicos como socia-
les; potencia la investigacidn y difunde los avan-
ces que se generan con la misma.

Acerca de este Manual de Manejo de EB, el obje-
tivo es ser un documento guia en el conocimien-
to de la EB, su manejo integral general y espe-
cifico en relacién al cuidado de la piel y heridas
en pacientes con este diagndstico, de acuerdo
a la realidad chilena, a nuestros pacientes y fa-
milias, acceso a diversos materiales de curacidn,
equipos de salud, etc. No pretende ser una pres-
cripcion, sino una sugerencia en el manejo que
debe adecuarse a determinadas realidades loca-
les, recursos, accesibilidad, etc.

Ademds, hemos querido recabar informacidon
de otros paises de Latinoamérica en relacion al
manejo de Enfermeria en el cuidado de piel y he-
ridas en los pacientes con EB, a través de una

encuesta diagndstica que realizamos a algunos
enfermeros/as, para asi poder tener una mas
amplia alternativa de accion en nuestra realidad
latina.

Esperamos que sea un aporte para pacientes,
familiares y equipos de salud, para poder asi
contribuir al mejoramiento de la calidad de vida
de muchas personas con EB.



La sigla DEBRA significa Dystrophic Epidermoly-
sis Bullosa Research Association. Existe en mas
de 50 paises y en Chile desde 1999, tal como
mencionamos anteriormente, para dar respues-
ta a los pacientes y sus familias diagnosticados
con Epidermolisis Bulosa en nuestro pais.

La EB es una enfermedad muy poco comun,
pero que existe en todo el mundo. Puede pre-
sentarse en personas de todas las razas y afecta
por igual a hombres y mujeres.

La mayoria de las personas con EB presentan
ampollas o heridas desde el nacimiento. Sin em-
bargo, en algunos casos, la enfermedad puede
no estar presente al nacer, manifestandose lue-
go de las primeras semanas o meses de vida.

El principal signo de todas las formas de EB es
la presencia de ampollas y lesiones, las cuales
se pueden producir en la piel, en los ojos, boca,
tracto digestivo, via respiratoria, vejiga y zona
genital.

Los signos y sintomas dependen del tipo de EB,
los cuales se explicaran y detallaran mas adelan-
te. Cada tipo y subtipo tiene caracteristicas bien
propias que lo identifican de otros. Las formas
mas severas se pueden acompafar de desnutri-
cidn, retraso del crecimiento, talla baja, anemia
croénica, estenosis esofagica, distrofia de manos
y pies, entre otras complicaciones.

La Epidermolisis Bulosa es una enfermedad ge-
nética producida por cambios, disminucién o
ausencia de proteinas estructurales de la piel.
La causa de ello es una mutacién en el gen que
codifica para aquella proteina. Con la ayuda de
la genética, se han identificado mutaciones cau-
santes de EB en al menos 20 genes diferentes,

los cuales codifican para proteinas necesarias
para el mantenimiento de la membrana basal.

Las mutaciones mas frecuentes se han descrito
enlos genes que codifican para 2 citoqueratinas
(KRT5 y KRT14), laminina 332 (LAMA3, LAMB3 y
LAMCQ2) y para el colageno tipo VII (COL7A1).

Su transmision es hereditaria. Todas las perso-
nas contienen dos genes que codifican para una
misma informacidn, uno es heredado del padre
y el otro de la madre. La EB puede ser heredada
de forma recesiva o dominante. En general las
formas recesivas tienden a ser mas severas.

En los tipos de EB con herencia recesiva es ne-
cesario que las dos copias del gen se encuen-
tren afectadas para que el paciente presente la
enfermedad. Una persona que tiene sdélo una
copia del gen alterado, y que por lo mismo no
presenta la enfermedad, se denomina porta-
dor sano. Si dos personas portadoras quieren
tener hijos, en cada embarazo tienen un riesgo
de un 25% de que su hijo presente EB, un 50% de
posibilidad de que su hijo sea un portador sano
como ellos mismos y un 25% de que sea sano y
no portador.

En los tipos de EB con herencia dominante, bas-
ta con que sdlo una copia del gen esté alterada
para presentar la enfermedad. En general, uno
de los padres tiene también la enfermedad y
por lo tanto es portador del gen alterado. De
este modo, un paciente con EB del tipo domi-
nante, en cada embarazo tiene un riesgo de un
50% de que su hijo presente la enfermedad, y
por lo tanto un 50% de que sea sano y no por-
tador.

Muy ocasionalmente puede ocurrir también
en una persona con EB que la alteracién o mu-
tacion del gen ocurrié ya sea en alguno de los
gametos de los padres o después de la fecun-



dacién del embrién, y por lo mismo, ninguno
de sus padres es portador de una mutacion. En
este caso, la herencia se denomina “de-novo”, y
desarrollard la enfermedad como Unico caso en
u familia, pero posteriormente en su descen-

s
dencia, serd de herencia dominante

Herencia Recesiva Cen
Alterado
Gen
Normal
Padre Padre
Portador Portador
. . @ @ @ .ll
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No afectado Portador Portador Afectado
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[ ()
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Afectado Afectado No afectado No afectado
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DIAGNOSTICO

El diagndstico se basa en tres evaluaciones cla-
ves:
- Valoracién y anamnesis, que incluyen mani-
festaciones clinicas de la enfermedad, histo-
ria de la aparicidn de lesiones, evolucion de
las mismas, historia familiar, etc.

- Biopsia de piel, se toma una pequefia mues-
tra de piel (que contenga una ampolla, recién
formada o inducida por el profesional) bajo
anestesia local. Se analiza con distintas téc-
nicas (inmunofluorescencia y/o microscopia
electrdnica) para determinar, a) en qué nivel
de la piel se forma la ampolla y b) si alguna
proteina esta alterada o ausente. Esta tecno-
logia permite orientar el tipo de EB que pre-
sente el paciente.

- Estudio genético, se toma una muestra de
sangre del paciente (2ml aproximadamente)
para el estudio e identificacion del gen altera-
do, lo cual orienta al tipo y subtipo especifico
de EB que presenta el paciente.

CLASIFICACION DE LA EB

En el afio 2014 se desarrollé un nuevo sistema
de clasificacién de Epidermolisis Bulosa (enfo-
que “onion skin”), el cual considera el tipo de
EB, el modo de herencia, fenotipo, los hallazgos
en lainmunofluorescencia y las mutaciones pre-
sentes en cada paciente.

Se mantienen los 4 grupos mayores o tipos de
EB: EB Simplex (EBS), EB Distrdfica (DEB por sus
siglas eninglés), EB de la Unién (Junctional EB o
JEB) y Sindrome de Kindler (KS). Pero, ademas,
se agregan multiples subtipos para clasificar a
los diferentes pacientes.

1. EB SIMPLEX (EBS)

La EBS comprende todos los subtipos de EB
que tienen fragilidad mecanica y ampollas con-
finadas a la epidermis. Se separd en subgrupos:
suprabasal y basal, basado en el sitio histopa-
toldgico donde se origina la ampolla dentro de
la epidermis. Las mutaciones mas frecuentes
se observan en los genes que codifican para las
proteinas Transglutaminasa 5, Citoqueratina 5 y
14, Plectina, entre otras.

La herencia es principalmente autosdmica do-
minante, sin embargo, también existen unos
subtipos poco frecuentes de herencia recesiva.

Hay formas generalizadas donde las lesiones se
observan desde el nacimiento y se presentan
en todo el cuerpo. Otras formas son localizadas
principalmente en manos y pies. Otros signos
que podrian estar presentes: piel engrosada en
manos y pies, ausencia de ufias, Ulceras bucales.
En general, no tienen retraso del crecimiento, ni
anemia, ni lesiones en eséfago.

Todas las formas de EBS son mas problematicas
en ambientes calurosos y himedos debido a un
aumento en la produccién de sudor, que favore-
ce la formacién de ampollas.

Las EBS del subgrupo basal son las siguientes:
* EBS localizada (EBS-loc)
 EBS generalizada intermedia (EBS-gen
intermed)
 EBS generalizada severa (EBS-gen sev)



Estas son las tres mads comunes. También exis-
ten otras menos frecuentes, dentro de las cua-
les estan, por ejemplo:
* EBS con pigmentacién moteada (EBS-MP)
e EBS autosémica recesiva en K14 (EBS-AR
K14)
e EBS con distrofia muscular (EBS-MD)
e EBS con atresia pildrica (EBS-PA)

Las EBS del subgrupo suprabasal son las si-
guientes:
e Sindrome de descamacién cutanea acral
(APSS)
* EBS superficialis (EBSS)
* EBS acantolitica (EBS-acanth)
e Sindromes de fragilidad cutdnea

n manos en paciente con EBS

te con EBS loc

ollas en paciente
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2. EB DE LA UNION (JEB)

La JEB incluye todos los subtipos de EB en los
que las ampollas se desarrollan en la lamina ld-
cida, esto corresponde a la zona de la membra-
na basal que une la epidermis con la dermis y
que esta sobre la [dmina densa. Se separd en 2
subgrupos: generalizada y localizada. Las muta-
ciones mas frecuentes se observan en los genes
que codifican para las proteinas Laminina 332,
Colageno tipo XVII e Integrina a634.

La herencia es autosdmica recesiva.

JEB se clasifica como una forma severa de la en-
fermedad, aunque existe gran diferencia clini-
ca en los dos subgrupos: los generalizados son
mas severos que los localizados. Presentan he-
ridas extensas y de dificil cicatrizacién en cara,
tronco y extremidades. Se puede afectar la via
aérea, esdfago, intestino, entre otras. Ademas,
puede asociarse a retraso del crecimiento, des-
nutricion, anemia, compromiso de la cavidad
oral y dentadura.

Los subtipos mas comunes de JEB son:
* JEB generalizada severa (JEB-gen sev)
e JEB generalizada intermedia (JEB-gen
intermed)
* JEB localizada (JEB-loc)

Existen otros subtipos menos frecuentes como:
e JEBinversa (JEB-inv)
e Sindrome laringo cutdneo (JEB-LOC
syndrome)
e JEB con atresia pildrica (JEB-PA)

Ufias paciente con JEB-gen intermed

abeza paciente con JEB-gen sev

e con JEB-gen sev
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3. EB DISTROFICA (DEB)

La DEB incluye todos los subtipos de EB en los
que la ampolla se produce dentro de la dermis
superior, es decir justo debajo de la [amina den-
sa de la piel. Se separé en subgrupos: dominan-
te y recesiva. Todas las mutaciones de este tipo
de EB se observan en el gen que codifica parala
proteina Colageno tipo VII.

La herencia puede ser dominante o recesiva,
siendo en general mas severas las de herencia
recesiva.

Algunas formas dominantes o DDEB, pueden te-
ner compromiso de manos, pies, rodillas, ufias
y otros drganos. La forma recesiva o RDEB pre-
senta extensas ampollas y lesiones en todo el
cuerpo, pérdida de ufas, anemia, retraso del
crecimiento, pseudosindactilia (fusién de los
dedos o manos en capullo), heridas en cérnea,
boca, eséfago e intestino. Heridas con altas pro-
babilidades de colonizacién bacteriana e infec-
cién recurrente. Ademas, presentan riesgo de
desarrollar cadncer de piel (cdncer espino celu-
lar).

Dentro de las formas dominantes estan:
* DDEB generalizada (DDEB-gen)
e DDEB acral (DDEB-ac)
¢ DDEB pretibial (DDEB-pt)
e DDEB pruriginosa (DDEB-pr)
* DDEB solo ufias (DDEB-na)
e DDEB dermolisis ampollosa del recién naci-
do (DDEB-BDN)

on DDEB-acral

con DDEB-gen
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Y dentro de las formas recesivas encontramos:
* RDEB generalizada severa (RDEB-gen sev)
* RDEB generalizada intermedia (RDEB-gen
intermed)

* RDEB inversa (RDEB-inv)

* RDEB localizada (RDEB-loc)

* RDEB pretibial (RDEB-pt)

* RDEB pruriginosa (RDEB-pr)

* RDEB centripeta (RDEB-ce)

e RDEB dermolisis ampollosa del recién naci-
do (RDEB-BDN)

aciente con RDEB-gen sev

n paciente con RDEB-gen sev

e con RDEB-gen intermed
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4. SINDROME DE KINDLER (KS)

Finalmente, el Sindrome de Kindler, se agregd a
la clasificacion de EB en el afio 2008. De herencia
autosomica recesiva. Las mutaciones causantes
de este tipo de EB se observan en el gen que co-
difica para la proteina Kindlina 1. Es la forma de
EB menos frecuente, dificil de diagnosticar y a
veces confusa respecto a otros subtipos de EB.

Describe una entidad especifica que se caracteri-
za por la presencia de caracteristicas fenotipicas
clinicas unicas en EB, especialmente fotosensibi-
lidad, poiquilodermia y cicatrices. Otras caracte-
risticas clinicas incluyen periodontitis, estenosis
esofdgicas, malabsorcién y diarrea.

En relacién al diagndstico, las ampollas se pro-
ducen en multiples planos de la piel, a diferencia
de lo que ocurre en todos los demas tipos de EB,
donde la ampolla se produce en un plano deter-
minado.

Hiperqueratosis plantar en paciente con Sd. de
Kindler

paciente con Sd. de Kindler

n paciente con Sd. de Kindler

iernas paciente con Sd. de Kindler
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A medida que mejoran las tecnologias de diag-
ndstico, se van descubriendo nuevos pacientes,
sintomas y genes causantes de EB. Es asi como
ademas de las proteinas mencionadas anterior-
mente como causantes de los distintos tipos
y subtipos de EB, existe también la proteina
kelch-like protein 24 (causante de EBS y asocia-
da a cardiomiopatia) y tetraspanin 24 (causante
de EBS y asociada a anomalias renales) ambas
descubiertas recientemente y por lo mismo no
estan incluidas en la clasificacién del 2014. Pro-
bablemente éstas, otras proteinas y nuevos
subtipos serdn incluidos en la préxima clasifica-
cién de EB.

EB type Mutated protein

Transglutaminase 5

EBS suprabasal

Plakoglobin
Placophilin 1
Desmoplakin

Keratin 5/14, plectin,

EBS basal BP230, exophilin 5,
kindlin-1
JEB - Integrin a6p4, integrin a3,
KS N <©!/28en XV, laminin 332
DEB Sub ldmina densa

Collagen VI

Figura extraida de: Jo-David Fine, MD, MPH, FRCP, Leena Bruckner-Tuderman, MD, PhD, Robin A. J. Eady, DSc, FRCP, FMedSci, Eugene A.
Bauer, MD, Johann W. Bauer, MD, Cristina Has, MD, Adrian Heagerty, MD, FRCP, Helmut Hintner, MD, Alain Hovnanian, MD, PhD, Marcel F.
Jonkman, MD, PhD, Irene Leigh, CBE, DSc, FRCP, FRSE, FMedSci, M. Peter Marinkovich, MD, Anna E. Martinez, FRCPCH, John A. McGrath,
MD, FRCP, FMedSci, Jemima E. Mellerio, MD, FRCP, Celia Moss, DM, FRCP, MRCPCH, Dedee F. Murrell, MD, FACD, Hiroshi Shimizu, MD,
PhD, Jouni Uitto, MD, PhD, David Woodley, MD, and Giovanna Zambruno, MD. Inherited epidermolysis bullosa: Updated recommendations
on diagnosis and classification. Journal of the American Academy Dermatology, June 2014, Volume 70, Issue 6, page 1105, fig 1.
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lIl. CARACTERISTICAS CLINICAS

GENERALES DE LA EPIDERMOLISIS

BULOSA

1. AMPOLLAS Y HERIDAS

Estas se producen por friccién o trauma y au-
mentan con el calor y/o la humedad. Su intensi-
dad, evolucidny localizacién dependera del tipo
de EB. Las vesiculas y ulceraciones si no tienen
un buen manejo pueden llegar a infectarse, evo-
lucionando ocasionalmente a celulitis o infec-
ciones mas severas.

2. CICATRICES

Se puede observar la formacién de cicatrices
extensas, y algunas de éstas con fendmenos de
retraccion.

3. CONJUNTIVAS OCULARES

En casos severos, se pueden presentar manifes-
taciones oftalmoldgicas tales como ulceras y ci-
catrices corneales.

4. MUCOSA ORAL

En las formas mas leves de EB, la mucosa oral
solo presenta ocasionalmente ampollas, sien-
do éstas, vesiculas pequefias que sanan rapida-
mente sin dejar cicatriz y no alteran significati-
vamente la vida del paciente.

En las formas mds severas, toda la mucosa se ve
comprometida con la formacién de ampollas se-
veras y la subsiguiente formacidn de cicatrices,
microstomia (limitacion de la apertura bucal),
obliteracién del vestibulo bucal y anquiloglosia
(lengua adherida al piso de la boca).

En una revision realizada en pacientes DEBRA,
se vio que los recién nacidos con lengua depa-
pilada tienen casi un 100% de correlacidn con
RDEB gen sev.

iente con RDEB

en lenguay paladar en RDEB

en lengua y paladar en RDEB
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5. DIENTES

La prevalencia de caries en personas con EBS
y Sindrome de Kindler no se ve afectada por la
EB. Se recomiendan las estrategias preventivas
standard.

Las personas con JEB presentan amelogénesis
imperfecta. Esto significa que la capa externa
de sus dientes (el esmalte) tiene una alteracién
en su estructura. En algunas personas el esmal-
te tiene una composicion y estructura normal,
pero un grosor mucho menor. En estos casos
los dientes se ven mds pequefios y de color mas
amarillento. En otros casos, los dientes tienen
fisuras o pequefias cavidades. En pacientes con
este tipo de EB es muy importante realizar un
protocolo de atencidn especial considerando
la amelogénesis imperfecta desde los primeros
afios de vida.

En las personas con DEB, especialmente con
el subtipo recesivo severo generalizado, se ha
observado mucha mayor prevalencia de caries
dentales. Si bien los dientes no tienen ninguna
alteracion, los nifios y adultos con gran fragili-
dad de sus mucosas tienen mayor dificultad de
cepillarse los dientes. Muchas veces esta difi-
cultad estd dada por temor a generar heridas
intraorales, y también por alteraciones cica-
trizales como limitacidn de la apertura bucal y
lengua adosada al piso de boca. Sin embargo,
un correcto cepillado siempre es posible y debe
realizarse de forma rutinaria.

Es fundamental la educacién en habitos salu-
dables y prevencién desde la pequefia infancia.
Los pacientes con este tipo de EB debieran asis-
tir a controles odontoldgicos cada 3 meses des-
de el primer afio de vida.

Cuando hay un compromiso con las medidas de
prevencion por parte del paciente, la familia y
el equipo dental, es posible mantener la salud
bucal éptima.

rio y heridas en labio en jévenes

ncias en pacientes con Sind. de

nsev

www.debrachile.cl %



6. ANEMIA

Es comun observar anemia crdnica severa mul-
tifactorial en pacientes con la variedad JEB gen
sevy RDEB gen sev. Se presume que seria multi-
factorial debido a una ingesta inadecuada, mala
absorciéon secundaria, desnutricion crénica y
pérdida crénica de fierro. Esta pérdida de fierro
estaria dada por el sangrado crénico de erosio-
nes y ulceraciones y a un estado inflamatorio
crénico similar a la anemia descrita en las enfer-
medades crdénicas.

7. ESOFAGO Y LARINGE

Las manifestaciones a nivel del eséfago se ob-
servan mayoritariamente en las formas de EB
Distréficas y Sindrome de Kindler. Debido a la
formacién de bulas y cicatrices se producen es-
tenosis esofagicas, las cuales pueden llegar a
imposibilitar el paso de los alimentos (el estudio
radioldgico de éstas debe incluir el tercio proxi-
mal del eséfago que es donde se produce la es-
tenosis con mayor frecuencia, Radiografia Oro
Eséfago Estémago Duodeno). Esta estenosis no
afecta inicamente al eséfago, sino que también
se han descrito estenosis de la laringe, las cua-
les se ven principalmente en el tipo de JEB gen
sev, por lo cual en algunos casos es necesario
una traqueostomia.

8. RETARDO DEL CRECIMIENTO

Se presenta en subtipos severos de EB, frecuen-
te en la variedad de JEB gen sev y en RDEB gen
sev, asociado a desnutricidn. La nutricién se
puede ver comprometida por una disminucidon
del apetito, por ampollas o lesiones en la muco-
sa oral, por disfagia, por sindromes de malab-
sorcion y aumento del gasto caldrico. En casos
severos puede ser necesario una gastrostomia.

ilatacién con baldn esofégico
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9. CONSTIPACION

Las formas Distrdéficas se asocian a constipacion
severa secundaria a microstomia, lesiones de
la mucosa oral, alteraciones dentales, ingesta
pobre en cantidad y fibras, estenosis esofégica,
todo lo cual aumenta la constipacion, lo cual
lleva a fisuras anales, aumentando asi el circulo '

vicioso.

10. MANOS EN CAPULLO

Las manos en capullo o pseudosindactilia es ca-
racteristica de la RDEB gen sev. Hay reportes de

pacientes con EB de la Unidn que cicatrizan con
paciente con RDEB-gen sev

estos patrones.

n manos en RDEB

pies en RDEB
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11. UNAS Y PELO

Estos anexos cutdneos pueden ser distréficos o
estar ausentes en las formas de EB Distréficas y
de la Unidn. También se describe alopecia cica-
tricial, principalmente en los tipos RDEB.

12. RIESGO DE CARCINOMA ESPINO
CELULAR (CEC)

Los pacientes con la variedad RDEB gen sev tie-
nen mayor riesgo de desarrollar carcinoma espi-
nocelular en forma temprana (adulto-joven). Es
aqui donde pueden dar metdastasis y ser fatales.
Estos CEC se presentan en un 80% de los pacien-
tes con RDEB gen sev a la edad de 40 afios, con
una sobrevida estimada de 5 afios, pero ha ha-
bido casos reportados de pacientes menores de
hasta 7 afnos.

13. DOLOR Y PRURITO

Debido a la fragilidad de piel y mucosas presen-
tan heridas recurrentes que producen normal-
mente dolor, al igual que en todas las personas.
Este dolor estd presente hasta el cierre de |a he-
rida con una cicatriz, que puede demorar mas
de lo habitual. La cicatriz consecuente, al igual
que todas las cicatrices, puede generar dolor y
prurito de intensidad variable, llegando a dis-
minuir las capacidades de realizar actividades,
desde moverse normalmente a tener un suefio
adecuado.

Los nifios cuando nacen tienen su sistema no-
ciceptivo de recepcion de estimulos dolorosos
complemente funcionante: desde recién naci-
dos son capaces de sentir dolor. Sin embargo,
el sistema modulatorio de dolor, que en adultos
disminuye la intensidad del dolor y permite dis-
minuir sus consecuencias, no esta funcionando;
por lo tanto, el dolor presente desde el naci-

pies en DEB

manos en DEB

n paciente con RDEB gen sev
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miento no tiene los sistemas de proteccion que
tienen los adultos.

Lo anterior hace que los nifios tengan riesgo de
transformar el dolor de las heridas en dolor cré-
nico, permanente.

Ademas del dolor inflamatorio crénico, en un
75% de los pacientes adultos con DEB se ha
encontrado dolor neuropético. Este es secun-
dario a la falla en la regeneraciéon de las fibras
sensoriales epidérmicas que ocurre luego de
episodios repetidos de heridas y cicatrizacion.
Las fibras sensitivas intraepidérmicas depen-
dientes de axones mas largos (las que inervan
los pies y manos) no son capaces de regenerar
y provocan dolor muy intenso y paroxistico, de
tipo quemante. El dafo en las fibras nerviosas
intraepidérmicas también genera como conse-
cuencia un prurito de tipo neuropatico, y que
por lo mismo no se controla con anti-histamini-
Cos.

Las fibras nerviosas del sistema simpatico tam-
bién se ven dafiadas en la dermis superficial y
esto resulta en una disminucidon del reflejo de
sudoracion, el cual no tiene grandes implican-
cias clinicas.

14. RETRASO DEL DESARROLLO PSICO-
MOTOR

Las personas con EB, especialmente con los ti-
pos JEB y DEB, tienen diferentes caracteristicas
que dificultan su normal desarrollo, tanto en los
aspectos motores como psicoldgicos y emocio-
nales.

Normalmente, los nifios y nifias desde su naci-
miento van adquiriendo nuevas capacidades
motoras: controlar su cabeza, controlar su tron-
Co, sentarse, empezar a usar sus manos, gatear,

pararse, etc. Asimismo, van ganando formas de
comunicarse con el mundo: mirar, sonreir, tocar
con sus manos, moverse de un lado a otro. Estas
nuevas capacidades dependen de mantenerse
en movimiento, con sus miembros en buen es-
tado para explorar y sin dolor.

La presencia de heridas y cicatrices desde el
nacimiento, con el dolor y las contracciones de
cicatrices, disminuyen la capacidad de movi-
miento y exploraciéon normal que tienen todos
los lactantes, con lo que desarrollan sus capaci-
dades motoras. Ademas, las necesarias curacio-
nes frecuentes, el dolor y las normales caidas de
los lactantes (que provocan mas heridas) pue-
den generar un ambiente de sobreproteccion
de parte de la familia que limita su capacidad de
movimiento y de exploracion.

Como consecuencia, los nifios tienen retraso de
la adquisicion de habilidades motoras y poten-
cialmente de aprendizaje: caminan menos y de
peor forma, dejan frecuentemente de caminar
y moverse, con los efectos negativos que eso
trae: osteoporosis, mayor dolor, trastornos del
suefo, depresion.

Este problema debe enfrentarse desde el na-
cimiento, educando a los padres y cuidadores
y apoyando con profesionales que favorezcan
sus capacidades motoras.

15. ASPECTOS PSICOLOGICOS

Los pacientes con RDEB presentan un riesgo
significativo a desarrollar algin trastorno psi-
quiatrico en las distintas etapas del desarrollo,
principalmente durante la adolescencia. La De-
presion es el trastorno con mayor prevalencia,
seguida por los Trastornos Ansiosos y los Tras-
tornos Adaptativos.



El aislamiento social, sentimiento de no per-
tenencia al grupo de pares, baja autoestima y
sentimientos de ineficacia, son problematicas
comunes durante la etapa escolar. Durante la
adolescencia se observan dificultades en la in-
tegracion de la imagen corporal, desarrollo de
autonomia e identidad, ademads de una desmo-
tivacion y falta de proyectos personales. Ya du-
rante la adultez se observan sentimientos de
ambivalencia entre la independencia y la nece-
sidad de ser cuidados. Se puede dar una mayor
tendencia a la minimizacién de los sintomas y
consecuencias potenciales de la enfermedad, lo
que incide en la falta de adherencia a los trata-
mientos médicos, o por el contrario, un estado
de hiper alerta en torno a los cambios fisicos y
sus posibles consecuencias negativas. Asimis-
mo, se observa una identidad difusa, con rasgos
dependientes que inciden en dificultades en la
toma de decisiones. Por ultimo, se observa una
crisis existencial, relacionada a un “sin sentido”
de la vida y a un sentimiento de incapacidad de
autorrealizacion personal y de desesperanza
aprendida.

Las responsabilidades, los cuidados y las impli-
cancias fisicas y psicoldgicas de la enfermedad
sobre el paciente que la padece, tienen un im-
pacto a nivel familiar, laboral y social, que afec-
tan el bienestar psico-social de la familia en
general. Los padres del paciente, que tienen el
doble rol de ser padres y cuidadores de éste,
pueden llegar a presentar sintomatologia an-
siosa y depresiva debido al impacto emocional
de dicho conflicto de roles. Previas ambiciones,
intereses, asi como la mantencidén de relaciones
sociales inevitablemente pasan a un segundo
plano. Se vuelve muy dificil organizar los dife-
rentes planes personales, profesionales y fami-
liares dadas las contingencias de los cuidados,
lo que implica un sentimiento de falta de con-
trol, de incerteza y de preocupacion constante.
Rabia, culpa, soledad y ansiedad son algunas

de las emociones que experimentan constante-
mente los padres de los nifios con piel de cristal,
quienes ademas de convivir dia a dia con el su-
frimiento fisico y psicoldgico de sus hijos, deben
enfrentar las dificultades mencionadas.

Es por esto que la contencidon y prevencion psi-
colégica debe acompafiar a los pacientes y sus
familias desde el nacimiento.
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IV. TRATAMIENTO

MANEJO GENERAL DEL PACIENTE

Actualmente no se ha descubierto ningun trata-
miento definitivo (cura) para la EB.

El manejo de una persona con EB debe ser rea-
lizado idealmente por un equipo de salud mul-
tidisciplinario dentro de los que incluyen: médi-
cos (de diferentes especialidades), enfermeras,
técnicos de enfermeria, dentistas, psicélogos,
asistente social, kinesidlogos, terapeutas ocu-
pacionales, educadores, nutricionistas, fonoau-
didlogos, entre otros.

El tratamiento se basa primariamente en cui-
dados tépicos paliativos. Estos estdn enfoca-
dos principalmente a la prevencién del trauma,
descompresion de las ampollas y cuidado de las
heridas, y tratamiento de infecciones secunda-
rias. Todo esto acompafnado de una serie de tra-
tamientos y medidas generales que procuren
el desarrollo normal del paciente y su maximo
bienestar dentro de su condicién de salud.

La nutricién en pacientes con Epidermolisis es
tan variada como fenotipos existentes. Si bien
en los pacientes con menos ampollas y/o poco
compromiso gastrointestinal la nutriciéon debe
ser similar ala de un nifio sano, es frecuente que
los pacientes con DEB y JEB manifiesten malnu-
tricién por déficit, siendo ésta el resultado de
combinacion de eventos; inflamacién crdénica
multisistémica, hipermetabolismo, dificultades
en la alimentacién (microstomia, anquiloglo-
sia, disfagia, estenosis esofagica, alteraciones
dentales), entre otros. Lo anterior deriva en
problemas como falla de medro, peor cicatri-
zacion de las heridas, pubertad retrasada, ane-
mia, mayor susceptibilidad a infecciones, entre
otros (Guidelines, Jama, Caio, Haynes), por lo
que se debe hacer especial énfasis en una nutri-
cion equilibrada, completa y supervisada. Cabe
destacar que, si bien se ha descrito compromi-

so de endotelio, no se ha podido demostrar un
sindrome malabsortivo como tal. (Caio 2015,
Haynes 2010). Las metas nutricionales deben
tener como objetivo: minimizar las deficiencias
nutricionales, disminuir el factor estresante de
la alimentacidén, optimizar la funcién intestinal,
inmune, regeneracion de heridas, asi como
promover un crecimiento normal tanto en an-
tropometria como en desarrollo puberal y ma-
duracion sexual (Haynes 2010). Ademads, cabe
considerar que la optimizacién de la nutricion
debe reevaluarse caso a caso, para conseguir
metas individuales, considerando edad, tipo de
EB ademas habitos familiares y cambios progre-
sivos frente a cualquier nueva propuesta.

En cuanto a la alimentacidn se debe proponer
una alimentacion balanceada y saludable, ajus-
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tada al fenotipo de cada paciente. De forma
general la composicién de los alimentos debe
mantener relaciones habituales de hidratos de
carbono (45-50%), proteinas (10-15%) y grasas
(35-40%). Se proponen diversas formas de cal-
cular las calorias diarias necesarias; una alterna-
tiva hace referencia a calcular los requerimien-
tos basales segun antropometria, aspectos
gastroenteroldgicos y aspectos dermatoldgi-
cos. Otra alternativa es segun requerimientos
basales y adicionando el factor de hipermeta-
bolismo a la ecuacién (haciendo un simil a un
gran quemado) (Haynes 2010) pero dadas las
limitaciones de esta férmula también se ha pro-
puesto ofrecer 100-150% de los requerimientos
basales diarios y ascender esto segiin metas de
antropometria y laboratorio. En cuanto a las
proteinas se propone ofrecer 115-200% de los re-
querimientos promedios para la edad, conside-
rando las necesidades éstas para la cicatrizacion
de heridas y crecimiento (Caio 2015, Guidelines).
No se debe olvidar proporcionar una cantidad
adecuada de fibra y agua libre. Ya que todo lo
anterior es una meta dificil de alcanzar, en ca-
sos extremos se pueden necesitar otras alterna-
tivas de alimentacidn, principalmente conside-
rando la instalacion de gastrostomia.

En aquellos pacientes con retardo en el creci-
miento, se pueden indicar férmulas lacteas de
alto contenido proteico, calérico, vitaminas y
oligoelementos. No se ha demostrado que las
férmulas orales tengan una buena absorcién y
se asocian a empeoramiento de la constipacion
presente en este grupo de pacientes; por lo que
solo se indican a los pacientes que toleran su
uso.

Si bien se ha descrito la utilidad del uso de di-
versas vitaminas de forma exdgena para apoyar
el manejo nutricional de los pacientes con Epi-
dermolisis Bulosa (Fine 1989, Ingenhousz Oso
2004, EB Nutricional Guidelines, Haynes 2010),

no existe consenso en cuanto a su suplementa-
cion universal (Caio 2015, Fine, Jama). De todos
modos, siempre se sugiere una bisqueda activa
de potenciales déficit y suplementacion de és-
tos. Mencién especial merecen algunos micro-
nutrientes que estan alterados en la mayoria de
los pacientes con las formas intermedias y mas
severas de la enfermedad (Haynes 2010, Guide-
lines 2007):

VITAMINAS: en pacientes con EB se asume que
hay un requerimiento aumentado de vitaminas.
En caso de que no se logren las metas dietarias
y/o casos severos de EB, se sugiere el uso de
polivitaminico, pero sin superar los limites maxi-
mos (principalmente de vitamina A) recomen-
dados.

e Vitamina C: considerar suplementos que
cubran 150-200% de las recomendaciones ya
que esta vitamina tiene un rol importante en
absorcion de fierro y otros procesos metabd-
licos.

e Vitamina D: dentro de las deficiencias nutri-
cionales mas frecuentes en Chile se encuentra
la vitamina D, el que se ve incrementado en
pacientes con EB principalmente dada la po-
bre exposicidn solar (tanto por los vendajes,
como por las actividades que suelen realizar
los pacientes). Se recomienda la bdsqueda ac-
tiva del déficit y su suplementacidn asociada
a calcio.

e Vitaminas Ay E: juegan un rol como antioxi-
dantes y si bien no se ha demostrado rol en la
prevencion de cancer, pareciera recomenda-
ble mantener niveles plasmaticos en niveles
adecuados.

e Vitamina K: debido a su enteropatia perde-
dora de proteinas y a su déficit nutricional hay
que chequear, los parametros de coagulacion
que en general tienen relacion a un déficit de
vitamina K que se podria aportar.



ZINC: Si bien se conoce el rol del zinc como co-
factor de multiples procesos, no se ha podido
establecer la mejor forma de suplementarlo. En
el caso de necesitarlo éste no debe superar el
200% de las recomendaciones para la edad ya
que puede interferir con otros posesos bioldégi-
Cos.

SELENIO Y CARNITINA: Se recomienda su suple-
mentacion caso a caso en caso de déficit com-
probado y monitorizado.

En los pacientes con anemia se indican suple-
mentos nutricionales que incluyen preparacio-
nes de fierro.

Es importante que los pacientes con estenosis
esofagica y gran dafno en la mucosa oral sean
aconsejados por médicos y dentistas para de-
terminar una dieta nutricionalmente apropiada
y de bajo indice cariogénico, ya que ellos con-
sumen alimentos liquidos o blandos segun sea
su capacidad o dolor al deglutir. Es importante
considerar una dieta blanda pero rica en fibras,
pues es muy importante evitar la constipacion.

Como manejo de la constipacién se pueden uti-
lizar tratamientos habituales, sin embargo, los
mejores resultados a largo plazo se han obser-
vado con el Polietilenglicol en polvo (de prefe-
rencia su uso en mayores de 1 afio). Al no tener
sabor se puede incorporar a la leche u otros li-
quidos, aumentando asi la adherencia al trata-
miento.

Dentro de la forma Distrdéfica, algunos de los
pacientes presentan pirosis y epigastralgia.
Dada la fragilidad de la mucosa el estudio en-
doscdpico no se recomienda. Esto, asociado a
las estenosis esofagicas, nos han hecho utilizar
en forma empirica tratamiento anti reflujo gas-
troesofagico para mejorar la sintomatologia y
disminuir la noxa que favoreceria la estenosis
esofagica.

Es importante destacar que los pacientes con
EB refieren frecuentemente la sensacion de
prurito en las zonas de heridas y cicatrices. Tam-
bién en forma generalizada.

El manejo del prurito parte por un adecuado
cuidado de la piel. Generalmente la piel de los
pacientes EB tiende a ser seca y agrietada, ade-
mas de ser muy reactiva a elementos externos
agresivos. Es necesaria una lubricacién perma-
nente con cremas o lociones lubricantes, que
permitan mantener la piel hidratada para evi-
tar las grietas y mayor facilidad de heridas. Se
debe realizar el aseo de la piel con jabdn neutro
o tipo Syndet y agua tibia. La ropa debe lavarse
con detergente suave especializado y no debe
quedar con olor a detergente. No se deben usar
suavizantes de ropa.

Para evitar el grataje y el agravamiento de las
heridas, es fundamental el uso permanente
de antihistaminicos sistémicos, especialmente
aquellos con efecto sedante como Clorfenami-
na, Hidroxizina o Doxepin. Como coadyuvante
al tratamiento médico el asociar una buena hu-
mectacion también disminuye la sensacion de
prurito. De requerir mayor manejo, éste debe
ser supervisado por el especialista. Si el pruri-
to no responde a antihistaminicos sistémicos
hay que pensar que puede tratarse de prurito
neuropatico secundario al dafio de las fibras in-
traepidérmicas. En este caso se requiere trata-
miento especifico.

En cuanto al manejo del dolor, primeramente,
debemos evaluarlo y medirlo. La evaluacion del
dolor debe incluir la intensidad y fisiopatologia
del dolor, ya que esta correcta evaluacidn tiene
implicancias terapéuticas.



La evaluacidn de la intensidad del dolor se pue-
de realizar a través de:

1. Escala Analoga del Dolor (EVA)

Que consiste en una linea recta, habitualmente
de 10 cm de longitud, con las leyendas “SIN DO-
LOR” y “DOLOR MAXIMO” en cada extremo. El
paciente anota en la linea el grado de dolor que Sin dolor Dolor méximo
siente de acuerdo a su percepcién individual, o 1 2 3 4 5 6 7 8 9 10

midiendo el dolor en centimetros desde el pun- S I I S B . — E—— E— —

to cero (SIN DOLOR).

La EVA es hoy de uso universal. Es un método
relativamente simple, que ocupa poco tiempo,
aun cuando requiere de un cierto grado de com-
prensidén y de colaboracidn por parte del pa-
ciente. Tiene buena correlacién con las escalas
descriptivas, buena sensibilidad y confiabilidad,
es decir, es facilmente reproducible.

2. Escala FACES

Considerando la poblacién infantil, existen es-
calas similares a EVA que adaptan su lectura y
comprensidn a nifios sobre 5 afos, en donde
no pueden expresar su dolor de manera verbal,
por lo cual recomendaremos una escala acorde
a este grupo etario:

N ' X ~— 7 N\ - N— -
o o o o o 0 o o o o (]
\_/ ~— —~ N 0~
0 2 4 6 8 10

Sin dolor Siente sélo un po- | Siente un poco mas Siente adin mas Siente mucho dolor | El dolor es el peor
quito de dolor de dolor dolor que puede
imaginarse

(no tiene que estar

llorando para
sentir este dolor

tan fuerte)
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3. La Children’s and
ve Pain Scale (CHIP

Infants’ Postoperati-
PS)

Es una escala que valora el dolor postoperatorio
en los neonatos. Fue desarrollada por Buttnery
Finke para evaluar la eficacia de la terapia anal-

gésica después de una

cirugia en recién nacidos

y lactantes pequefios. Los autores son de la Uni-
versidad de Ruhr en Alemania.

Parametros
Llanto

Hallazgo

Ninguno 0

-

Llanto silencioso

Llanto y gritos

Expresidn facial

o | N

Relajada, sonriente

Mueca de la boca

—_

Muecas de la caray boca

Postura del tronco

Neutral

o |N

Variable

-

Hacia atras

Postura de las piernas

o |N

Neutral

Dar patadas

-

Piernas estiradas

Inquietud motora

O |N

Ninguna

Moderada

-

Intranquilo 2

Puntaje total = Sumad

Interpretacion:
e Puntaje minimo: o
e Puntaje maximo: 10

e los puntos de los 5 parametros

e A mayor puntaje mayor dolor.

oas

Interpretacidon

No dolor

4a10

Requiere analgesia. A mayor puntaje

requiere medicamento urgente

Categoria de Pacientes:

(1) Neonato: hasta los 28 dias de edad
(2) Infante: 1a 12 meses

(3) Nifios pequenos: 1a 5 afnos

Parametros:

(1) Llanto

(2) Expresidn facial

(3) Postura del tronco
(4) Postura de las piernas
(5) Inquietud motora
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En la evaluacion de la fisiopatologia de dolor
se debe observar el origen del dolor y algunas
caracteristicas clinicas. Dolor por heridas, dolor
por retraccion de musculos o tendones, dolor
por inmovilizacién son fundamentalmente no-
ciceptivos y responden a antiinflamatorios no
esteroidales (AINES) y analgésicos como para-
cetamol u opioides débiles.

Antes y durante la sesion de curacidon de heridas
debemos procurar disminuir al maximo el dolor.
Se puede utilizar premedicaciéon con analgési-
cos como el paracetamol (preferir éste, ya que
produce menor irritacién gastrica), antiinflama-
torios no esteroidales (AINES) via oral o endo-
venosa, derivados de opioides como tramadol
o ansioliticos de accion corta como midazolam
via oral o intravenosa. En casos mas severos se
podria utilizar fentanil sublingual o morfina o in-
cluso anestesia general.

Para el manejo del dolor crénico producido por
las heridas se puede utilizar paracetamol via
oral solo (acetaminofeno) o en asociacién con
AINES. Tener en cuenta que los pacientes con
formas distréficas pueden presentar reflujo
gastro esofdgico (RGE), éste asociado al uso de
AINES, produce injuria de la mucosa esofagica
acelerando la estenosis esofagica. Ademas, al-
gunas formas de EB pueden asociarse a Nefro-
patia, haciendo que el uso crénico de AINES no
sea de eleccidn. Recalcamos entonces que el
analgésico de eleccion es el paracetamol.

En cuanto al dolor neuropatico, éste es un do-
lor espontdneo. La presencia de alodinia (dolor
frente a estimulos no dolorosos) o hiperalgesia
(dolor de intensidad desproporcionada frente a
estimulos dolorosos leves) sugieren que la na-
turaleza del dolor es neuropatico. El uso del ins-
trumento DN4 puede ser de orientacion como
screening. Si el cuadro clinico no es concluyente
se puede realizar un Test de cuantificacidn sen-

sorial, en el cual se mide el funcionamiento de
las fibras intraepidérmicas. Esto se puede com-
plementar con el uso de biopsia de piel para
cuantificar la densidad de las fibras intraepidér-
micas. Estos estudios son el gold standard para
diagnosticar dolor neuropatico en EB, aunque
no siempre son necesarios. Cuando el dolor es
neuropatico el uso de AINE no esta indicado
pues tiene escasa o nula accién. El dolor neuro-
patico se trata de primera linea con antidepresi-
vos triciclicos o duales (amitriptilina, duloxetina
o venlafaxina) o anticonvulsivantes (gabapenti-
nay pregabalina). En el caso de EB, aun no exis-
ten estudios que comprueben la eficacia de es-
tos medicamentos, pero dado que su etiologia
es neuropatico el sentido comdn manda a usar
farmacos eficaces en otras patologias con dolor
neuropatico como las antes mencionadas. Se
recomienda empezar con pregabalina aumen-
tando la dosis gradualmente hasta llegar a dosis
maxima tolerada y evaluar alivio del dolor a las
6 semanas usando la escala visual andloga. Tam-
bién puede iniciarse tratamiento con duloxeti-
na o gabapentina. No se recomienda el uso de
amitriptilina en DEB por la posible asociacion
de este medicamento con miocardiopatia. Si el
alivio del dolor con un sélo medicamento no es
suficiente, se puede agregar otro de otra fami-
lia (antidepresivo mas anticonvulsivante). Re-
cordar aumentar la dosis en forma gradual para
mejorar la tolerancia, y no medir efecto antes
de las 6 semanas.

Los parches de lidocaina al 5% pueden ser efi-
caces al provocar un bloqueo de los canales de
sodio en las fibras intraepidérmicas. Sin embar-
g0, el uso de parches con adhesivos poderosos
estd contraindicado en esta enfermedad, a me-
nos que se compruebe que con removedores se
pueden retirar sin dafiar la piel. La crema de [i-
docaina, aunque menos efectiva, puede otorgar
alivio parcial.



El uso de terapias como musicoterapia, técnicas
de relajacién o técnicas de visualizacion e imagi-
neria pueden resultar muy utiles como comple-
mento.

El promedio de vida de estos pacientes ha au-
mentado gracias a los avances en el manejo de
la malnutricién, anemia crénica e infecciones se-
cundarias. La experiencia clinica ha demostrado
que el tratamiento exitoso estd basado en un
trabajo interdisciplinario del equipo de salud.

CUIDADOS ESPECIFICOS DEL PACIENTE

El objetivo principal en el manejo del paciente
con EB apunta al control de los factores que in-
tervienen en la formacidn y curacion de las heri-
das secundarias a ampollas.

En los siguientes parrafos describiremos el ma-
nejo o cuidados de determinadas caracteristi-
cas clinicas de las personas con EB, y el manejo
de piel y heridas se vera detalladamente mas
adelante en este Manual, en un item especifico
para ello.

1. MANEJO PERINATAL O DEL RECIEN
NACIDO (RN)

En las formas severas de EB se observan ampo-
llas y lesiones en el mismo momento del parto
o bien en las primeras horas del recién nacido.
Una infeccidn secundaria es la principal compli-
cacion que pudiese ocurrir, por lo que el manejo
en el cuidado de la piel, ampollas y heridas es
muy importante.

Describiremos las principales medidas preventi-
vas para la formacién de ampollas y/o lesiones,
las cuales se aplican desde el momento del par-
to en un paciente con sospecha de EB:

* Idealmente, trasladar al paciente con sos-
pecha de EB a un servicio de Neonatologia.

e Dependiendo de cdmo nazca el bebé, éste
debe ser atendido segun la condicién de gra-
vedad que lo requiera.

 Se debe evitar el uso de incubadora por el
calor y la humedad. A no ser que sea necesa-
rio por su condicidn de salud, en este caso,
con la menor humedad posible.

e Una vez estabilizado debe realizarse toda
la atencién de enfermeria habitual (excepto
aspiracion de secrecién o secado por frota-
cion y estimulacién). Secar y/o limpiar con
técnica de tocacion y NO por friccidn, ya que
se producira mayor dafio.

e Evitar el uso de pinzas en el cordén umbili-
cal. Es preferible aplicar la técnica de dos nu-
dos. En caso de tener un clamp puesto, pro-
teger la piel circundante para que no tenga
contacto el clamp con la piel y no produzca
una lesion.

e Drenar todas las ampollas que tenga o que
le vayan saliendo, por mds pequefias que
sean.

e Evaluar las lesiones, y cubrir todas ellas con
un aposito primario antiadherente. Ver mas
adelante el detalle del manejo de las heridas.

e Lubricar la piel dos veces al dia con vaselina
liquida o bien con cremas hidratantes que se
detallan en la seccidon de manejo general de
la piel (preferir las cremas).

e Limpiar la zona del pafal preferentemente
con una mezcla de agua con vaselina (para
evitar mayor friccion), también se pueden
utilizar productos de proteccidn o barrera cu-



tanea (se detallan dentro del Manual, crema,
spray, emulsidn, etc.)

e Evaluar la lengua del RN, ver si tiene o no
papilas.

e Se debe realizar la profilaxis ocular (colirio
CAF), pero con técnica de irrigacién con solu-
cidn fisioldgica, en vez del aseo con algoddn
por arrastre.

¢ Se debe colocar la Vitamina K normalmente.

* No hay contraindicacién en cuanto a vacu-
nacion. La vacuna BCG debe colocarse como
de costumbre.

 El screening neonatal PKU-TSH debe to-
marse, pero se sugiere que sea por muestra
sanguinea por puncidn, ya que la compresion
del taldn pudiera ocasionar una flictena y le-
sion.

e Evitar uso de sondas de todo tipo, a me-
nos que sean estrictamente necesarias y de
usarse sean siliconadas y del menor nimero
posible.

e Evitar la utilizacidn de tarjetas de identifi-
cacion de plastico (a menos que se coloquen
sobre la ropa, y que el RN no se las pase por
la cara).

e Se debe evitar el uso de vias venosas, a
menos que sean necesarias. Mas adelante se
detallara la colocacién de via venosa en pa-
ciente con EB.

¢ Se debe favorecer la lactancia materna en
todo momento. En formas severas utilizar
ademads férmulas de prematuro para aumen-
tar el aporte proteico.

e Cortar el elastico interno del pafal para evi-
tar lesiones cutaneas en esa zona.

n recién nacido con EB
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* Poner al paciente sobre superficie untada
en vaselina liquida, ejemplo: pafio limpio un-
tado en vaselina liquida o pafal de adulto un-
tado en vaselina liquida o gasa parafinada, o
bien cubrir la espalda con apdsito de espuma
como Mepilex® Transfer. Proteger o cubrir
las zonas de mayor roce por movimientos o
postura. Vestirlo preferentemente con ropa
de algoddny con las costuras de laropa hacia
afuera.

e Cubrir las manos con mitones, para evitar
los rasgufios con las ufias.

e Puede usar chupete, pero éste debe ser
blando y largo, para evitar lesiones por fric-
cién en el paladar, también pueden ser de si-
licona, blandos.

¢ Realizar mucho apoyo y contencién emo-
cional a los papas del recién nacido, ya que
sera una etapa muy dura en un principio, de
mucho desgaste tanto fisico como emocional
y favorecer el apego precoz. Derivar a Psico-
loga.

e Educar a los padres e ir permitiendo y esti-
mulando a que participen de las curaciones
en el Servicio, para favorecer el alta del RN
lo antes posible (dentro de sus posibilidades)
con un adecuado manejo de parte de los pa-
pas.

e Siempre descartar otras patologias y ase-
gurarse de VDRL esté negativo.

tis en recién nacido con EB
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2. LACTANCIA MATERNA

Es fundamental tratar de mantener la lactan-
cia materna exclusiva, a pesar de presentar le-
siones peri e intraorales. La lactancia materna
mejora el vinculo madre-hijo, ademas de tener
mejor absorcidn a nivel gastrointestinal.

Si esto no se puede por baja de peso:

e Solicitar que la madre se extraiga leche y
se la administre al recién nacido, ojala con
fortificante.

e Usar leches modificadas de ser necesario,
para mantener el estado nutricional, usar en
formas severas formulaciones de prematu-
ros por el mayor aporte de proteinas.

e Tratar de evitar el uso de sondas nasogas-
tricas, dentro de lo factible, y de tener que
usarlas, usar siliconadas del menor nimero
posible.

e Usar mamadera para bebés con labios fi-
surados (Mamaderas Haberman®), para fa-
cilitar la succidén, es una opcidn, pero debe
utilizarse la que el bebé prefiera con chupete
que mas le acomode.

3. SONDAS

Se debe evitar el uso de sondas de cualquier
tipo. En el caso de requerir alimentacion por
sonda nasogastrica (SNG) preferir el uso de son-
das de silicona, fijandolas SIN los adhesivos con-
vencionales. Usar Mepitac® o fijar amarrando la
sonda hacia posterior con una gasa untada en
vaselina.

De requerir tomar urocultivos a través de son-
deo, usar sonda de recién nacidos pequefia y de
silicona.

Recordar que las heridas de piel, las pueden ha-
cer en las mucosas esofdgica y urogenital, por
eso es que hay que tratar de evitar el uso de
sondas para prevenir estenosis secundarias.
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4. TRAQUEOSTOMIA

Nuestra experiencia con traqueostomias ha
sido con pacientes con EB de la Unidn gen seyv,
por el compromiso de la via aérea caracteristico
de este subtipo de EB.

El sitio del ostoma requiere proteccidon de la piel
en contacto con el tubo, al igual que las cintas
de sujecidn que van hacia la parte posterior del
cuello, especialmente en nifios pequefios don-
de el cuello es corto.

También es importante evaluar el roce que ten-
ga el tubo con la parte inferior de la barbilla en
los niflos pequefios, que puede generar heridas
en esta zona, por lo tanto, podria ser necesa-
rio poner proteccién a través de un apdsito o
también se puede considerar una extension del
tubo.

5. GASTROSTOMIA

En los pacientes con formas severas de EB la
ingesta oral puede ser muy inadecuada y defi-
ciente, secundario a formaciéon de ampollas en
la boca y eséfago, dolor al comer, denticion
alterada, disfagia por estenosis del eséfago y
constipacion crénica que puede conducir a una
renuncia a comer. Ademas que las pérdidas cor-
porales en general se ven aumentadas debido
a la gran superficie de heridas y gran exudacion
de éstas.

Por todo esto, para mejorar el estado nutricio-
nal, crecimiento, etc., se puede ver necesaria la
alimentacion enteral, a través de una gastrosto-
mia.

A pesar de las ventajas en términos nutricio-
nales, la gastrostomia tiene sus complicacio-
nes cutaneas, ya que la filtracidon del contenido

Proteccidn de piel en paciente con EB con
traqueostomia

Gastrostomia en paciente con EB

acido del estdmago sobre la piel del abdomen
ird produciendo heridas crénicas. En este caso
se pueden usar barreras protectoras cutaneas
(que se detallan mas adelante en el Manual) o
bien algun apdsito especial de contacto o ab-
sorcion en la zona.

Se debe seleccionar bien el tipo de dispositivo
a utilizar, para reducir dentro de lo posible las
complicaciones.



6. PROTECCION OCULAR

Usar proteccidn ocular permanente con lagri-
mas artificiales. En caso de contar con mayores
recursos se recomienda aplicar Hyabak® como
lubricante a diario, y en caso de profilaxis en
pabellén o de Ulcera presente, se puede usar
GenTeal® Severe 0.3% (gel) de Novartis, cada 2
horas en cada ojo para el manejo de Ulceras cor-
neales.

7. PREVENCION Y ATENCION DENTAL

Dado el riesgo buco-dentario de nuestros pa-
cientes, la prevencidon es un pilar fundamental
de la atencion dental. Se inicia precozmente
con un control en el periodo de recién nacido
e instruccidn a los padres en el manejo del aseo
bucal.

La higiene dental es muy importante. El cepillo
debe ser de cerdas suaves, para evitar dafar los
tejidos, y cortas, ya que la apertura bucal suele
ser reducida. Se pueden utilizar elementos co-
adyuvantes como pastas dentales de alto con-
tenido de fldor y enjuagues de fldor o clorhexi-
dina. Es importante que los enjuagues bucales
no contengan alcohol, para noirritar la mucosa.
El dentista también juega un rol fundamental en
la prevencidn, ya que puede aplicar fluor tépico
en forma de barniz o gel. Es por eso que el con-
trol periddico, cada 3 a 6 meses, es muy impor-
tante para mantener la salud oral.

En términos generales los pacientes con EB
pueden recibir todo tipo de tratamiento dental.
La gran diferencia es el extremo cuidado que
tanto el dentista como el equipo auxiliar deben
tener al tocar la piel y mucosas de los pacientes
con EB, en especial en el caso de los pacientes
con DEB severas. Los pacientes con EBS, por lo
general, no requieren técnicas especiales; en

los pacientes con JEB hay que prestar especial
atencidén ala hipoplasia generalizada y en perso-
nas con Sindrome de Kindler hay que realizar es-
pecial prevencién de enfermedad periodontal.

En los pacientes con DEB severas se recomien-
da seguir las siguientes recomendaciones:

e Envaselinar los labios. Por lo general tam-
bién se recomienda envaselinar el instrumen-
tal de examen.

e Respecto al instrumental de examen, el
mango del espejo constituye el instrumento
ideal para separar el labio, ya que la microsto-
mia y obliteracidn del vestibulo no permiten
el uso del espejo propiamente tal.

ucal K-trix en aspersor para
gfa de la mucosa oral en
B
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e Usar solamente apoyo dentario (tejido
duro), ya que cualquier apoyo en la cara pue-
de generar bulas.

e El contacto con los tejidos: se puede aplicar
una presion suave en los tejidos, para sepa-
rar labios, por ejemplo, pero cualquier movi-
miento oblicuo puede desprender mucosas o
piel.

e Anestesia: NO hay contraindicaciones. El
cuidado debe ser al momento de realizar la
puncidn, ésta debe ser profunda. Si la pun-
cién es muy superficial puede generar una
bula.

e Eyector: idealmente solo apoyarlo sobre
tejido dentario. Si se apoya sobre la mucosa
ésta se va a desprender facilmente. General-
mente es el/la auxiliar dental la que se preo-
cupa del eyector. Es importante que el den-
tista le informe cual es la forma correcta de
apoyarlo.

e Bulas: antes de terminar la atencion dental
es importante revisar si se formaron bulas.
De ser asi hay que puncionarlas con aguja es-
téril para evitar que se expandan.

e Heridas intraorales: si bien no hay estudios
clinicos que hayan analizado su efecto, la ex-
periencia de nuestro equipo avala el uso de
enjuague bucal en base a caléndula (K-trix),
con el objetivo de reducir la sintomatologia
de las heridas intraorales, asi como ayudar a
la cicatrizacion de las heridas.

8. VACUNACION

No hay contraindicacién con la vacunacién de
ningun tipo.

Se recomienda la colocacidn de Vacuna Varicela
por la implicancia que tendria el que un pacien-
te con EB presentara Varicela.

Se recomienda el uso de Vacunaciéon de Hepa-
titis B, ya que nuestros pacientes pueden verse
sometidos a multiples transfusiones de Gldbu-
los rojos por la anemia que presentan, con el
riesgo secundario.

Se recomienda el uso de Vacuna Virus Papiloma,
dada la mayor superficie de contacto, aumen-
tando el riesgo de contagio, tanto en mujeres
como en hombres.

9. USO DE NEBULIZADORES

Se pueden usar todo tipo de nebulizaciones y
todo tipo de inhaladores.

Se debe tener cuidado con la oclusidn de las
mascarillas. Las de nebulizaciones se pueden
colocar levemente despegadas a la piel. Las
aerocamaras deben ser blandas, acolchadas o
forradas con gasa, para que el contacto directo
con la piel no la dafie (se recomiendan aeroca-
maras valvuladas).

10. PROCEDIMIENTOS QUIRURGICOS

Algunas de las complicaciones secundarias a
EB pueden requerir resolucién quirdrgica, tales
como:

Estenosis esofagica, el procedimiento quirdrgi-
co indicado es una dilatacién esofagica (con ba-
[6n de dilatacidn), la cual requiere de un estudio
radioldgico baritado previo.



Fimosis, ésta debe realizarse en forma comple-
ta, no parcial, para asi evitar recurrencias dadas
por las adherencias secundarias que se produ-
cen.

Manos en Capullo, esta cirugia se realiza de pre-
ferencia, para la liberacién de pinza y aumento
de la autonomia del paciente.

Cirugias oculares.
Cirugias dentales.

En términos generales las zonas operatorias no
presentan mayores complicaciones en cuanto
a su cicatrizacién. De ser necesaria, éstas debe-
rian ser asesoradas por el equipo de la Funda-
cion DEBRA Chile.

11. KINESIOTERAPIA

En relacidn a la kinesioterapia respiratoria, ésta
debe ser realizada suavemente para evitar le-
siones en piel, evitando aspirar ya que pueden
producir dafio en las mucosas.

En relacidn a la kinesioterapia motora, esta re-
comendada desde los primeros dias de vida
para mejorar y estimular el desarrollo psicomo-
tory evitar posturas viciosas.

12. VESTUARIO

En relacidn al vestuario es recomendable el uso
de ropa 100% de algoddn, la primera capa debe
tener las costuras hacia afuera y retirar las eti-
quetas de la ropa.

Como proteccion de pie se puede usar doble
calcetin, también se recomienda el uso de calce-
tines con fibra de cobre para disminuir la hume-
dad y como consecuencia las flictenas.

Se recomiendan zapatos de cuero, de cana baja,
amplios y con buena aireacidn. Considerar que
los nifios tienen los pies asimétricos, por lo tan-
to al momento de comprar zapatos es impor-
tante que se los prueben en ambos pies.

13. MANEJO EN PEDICULOSIS

La Pediculosis es muy comun en la etapa esco-
lar en todas partes del mundo. Sin embargo, los
tratamientos no siempre son efectivos y las al-
ternativas son limitadas.

El manejo de la Pediculosis en personas con EB
puede ser dificil, resultar en irritacion del cuero
cabelludo, infeccién y pérdida de cabello. Por lo
tanto primero debe tratarse la infeccidn si exis-
te, manejo del prurito secundario, una vez que
la piel esta cicatrizada se puede usar lociones
con Permetrina, o de no haber cicatrizacién tra-
tamientos orales de indicacion del especialista.



El manejo de la piel y heridas debe adaptarse
tanto al tipo de EB como a las caracteristicas es-
pecificas de las heridas y de la persona afectada.

El objetivo principal es tratary prevenir enlo po-
sible la aparicion de ampollas y lesiones, mane-
jar las complicaciones y finalmente entregarles
al paciente y su familia las herramientas necesa-
rias para lograr la mejor calidad de vida posible.

No siempre es facil el manejo de las heridas en
EB. En los tipos/subtipos de mayor compromiso
nos encontramos con multiples heridas en todo
el cuerpo, con distintas evoluciones y durabili-
dad de cada una, lo cual lo hace complejo.

El manejo dependera de variados factores ta-
les como la disponibilidad o acceso a materia-
les adecuados para tratarlas, de las medidas de
higiene, periodicidad de bafos y curaciones,
edad, estado general y comorbilidad del pacien-
te, estado nutricional, apoyo socio-familiar que
tenga, competencias y tiempo de quien hace la
curacion, de las preferencias personales y estilo
de vida que tenga el paciente, entre otras.

En relacién a esto, la Anemia, Desnutricion, Hi-
poalbuminemia por ejemplo, son muy comunes
en pacientes con EB, lo cual debe intentar co-
rregirse lo mejor posible, ya que incidira directa-
mente en el manejo y evolucidn de sus heridas.

Todos los tipos de EB se caracterizan finalmente
por presentar una fragilidad de la piel y un varia-
do compromiso en ésta que va desde aparicion
de ampollas, principalmente en manos y pies,
hasta la mas variada extension y complejidad
de heridas.

Al realizar una curacién o decidir el manejo en
un determinado paciente es muy importante es-
cucharlo, tanto a él como a su cuidador, ya que
tienen la experiencia diaria de esto, saben qué
les puede hacer dafo y qué no, cdmo prevenir

mas dafio, tienen sus preferencias, temores,
seguridades, etc. Y desde esta base podemos
empezar a entregar nuestras indicaciones, su-
gerencias, educacion y recomendaciones.

La piel indemne debe mantenerse lo mas lubri-
cada posible, para fortalecerla, evitar la seque-
dady asi el prurito y mayor riesgo de trauma.

De acuerdo a nuestra experienciay accesibilidad
de productos, hemos tenido buenos resultados
con cremas hidratantes como Exomega (A-Der-
ma), Trixera y XeraCalm A.D. (Avéne), Lipikar
(La Roche Posay), Eucerin pH5 Locién (Eucerin),
Lubriderm Avena (Johnson&Johnson), entre las
mas utilizadas.

Se deben evitar ambientes muy calurosos y el
sobreabrigo, ya que el calor y transpiracion los
hace producir mas ampollas y lesiones.

Se debe utilizar proteccion solar en la piel, du-
rante todo el afio, especialmente en épocas o
ambientes en donde existe mayor exposicion a
la radiacidn solar. Ideal es utilizar productos hi-
poalergénicos. Algunas marcas que hemos utili-
zado y con una buena experiencia son: Daylong
Kids F 50 (Cetaphyl), Anthelios Dermo-Pediatrics
FPS 50+ (La Roche Posay), Eucerin Kids Sun Lo-
cion Micropigmentos FPS 30+ (Eucerin), Eucerin
Kids Sun FPS 50+ (Eucerin), Idéal Soleil, Leche
Nifos FPS 50+ (Vichy), Fotoprotector ISDIN Pe-
diatrics 50+ (Isdin), Avéne Lotion Pediatrics 50+
(Avéne), Leblon Solar Baby/Kids 50+ (Leblon).

Idealmente utilizar ropa de algoddn suave, con
las costuras hacia fuera, sin etiquetas, etc. El la-
vado de la ropa debe ser siempre con jabdn hi-
poalergénico y sin suavizantes, siempre y antes
de su primer uso.

En caso de utilizar panales, cortar el elastico in-
terno, para evitar producir lesiones por roce en
la zona inguinal y gluteos.



Utilizar jabdn neutro liquido o Syndet para los
bafios, generando espuma con las manos o con
un trozo de gasa limpia realizando pequefos
toques, no generar roce horizontal. Siempre
probar primero en una pequefia superficie para
corroborar que no haya alergia o genere moles-
tias. Se pueden utilizar jabones de avena, que
ayudan a la lubricacién también y a disminuir el
prurito. Evitar el uso de jabones en barra por el
mayor riesgo de contaminacion de la barra de
jabdn al permanecer himeda.

MANEJO DE LAS AMPOLLAS

Las ampollas aparecen en todos los tipos de EB,
debido a la friccién y/o trauma. Estas pueden
presentarse en cualquier parte del cuerpo y asi
también en mucosas.

La ubicacidn de las ampollas se relaciona con
los tipos especificos de EB. Por ejemplo, en la
EBS localizada ocurren principalmente en ma-
nos y pies; en DEB pueden ocurrir en zonas de
mayor susceptibilidad a traumas, como las pro-
minencias dseas, por ejemplo. Pueden aparecer
de manera aislada o bien agrupadas y pueden
tener contenido seroso o bien hematico.

Las ampollas no son auto-limitadas y se pueden
extender rapidamente si no las drenamos.

Se deben puncionar TODAS las ampollas para
evitar la diseccidon de piel por éstas, ya que el
avance del liquido se realizard en la zona donde
la piel ofrece una menor resistencia.

Se deben drenar desde la base, casi en el limite
con la piel, con una aguja estéril, la cual debe pa-
sarse a través de la ampolla, de forma paralela a
la piel, creando dos orificios, de entrada y salida
y asi permitir bien la salida del contenido. Con
una gasa se puede hacer una suave compresion

para ayudar al vaciamiento completo de la am-
polla. Si esta compresidn es dolorosa también
se puede aspirar el fluido con una jeringa. En ge-
neral el dolor es producido por el contacto con
la base de la ampolla.

También algunos pacientes usan tijeras o bis-
turis (desinfectados con Alcohol de 70°) para
crear un mayor orificio o corte y asi evitar que la
ampolla vuelva a rellenarse.

No se debe destechar la ampolla, es decir el te-
cho de ésta debe en lo posible quedar ahi, sirve
de proteccidn para evitar asi un mayor riesgo de
extension o bien infeccién de la lesién. Solo reti-
raremos el techo de la ampolla cuando ésta ten-
ga signos de infeccién o contenido purulento.

ido hemorragico

ido seroso
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MANEJO DE LAS HERIDAS

Como regla general, en el manejo de una herida
sana, limpia, sin signos de infeccidn, se deben
considerar los objetivos tradicionales para el
manejo de heridas:

e Mantener un ambiente hiumedo fisioldgico

que facilite la reepitelizacién

e Utilizar apdsitos atraumaticos y no adhe-

rentes.

* Control adecuado del dolor local.

e Evitar la infeccidn.

Es necesario realizar una acuciosa valoracién de
las heridas, para poder tomar decisiones en su
manejo, para esto se puede utilizar la Escala de
Mediciéon MEASURE, en donde:

Medicién: Longitud, amplitud y drea

Exudado: Cantidad y calidad

Apariencia: Lecho de la herida, tipo de tejido y
cantidad

Sufrimiento/Dolor: Tipo y grado
Undermining/Profundidad: Medir en cm
Re-evaluar: Monitorear anormalidades
Edge/bordes: Caracteristicas

Es importante considerar que esta medicidn la
hacemos para cada herida en particular, pero
sabemos que en EB las heridas son multiples
(dependiendo de cada tipo y paciente) y debe-
mos tener en cuenta la dimensidn de la totali-
dad de las heridas, es decir, de la superficie cor-
poral que ellas abarcan, su ubicacidn, etc., todo
ello nos llevara a tomar las decisiones para el
manejo mas adecuado.

Para comenzar a realizar la curacién es muy im-
portante tener un lugar adecuado donde rea-
lizarla. Lo mds importante es que el ambiente
esté limpio, ordenado y con una buena tempe-
ratura.

Siempre hay que comenzar con un adecuado la-
vado de manos. Las manos se deben lavar hasta
la altura del codo. Se debe realizar al empezar el
procedimiento, luego al finalizar el retirado de
los apdsitos en el paciente y empezar el bafio,
asi mismo luego del bafo, al comienzo de la
curacion. Toda vez que sea necesario durante
todo el proceso de curacidn, sobre todo si se
tiene contacto con secreciones.

Si se realiza una curacidén localizada, es decir, a
una(s) herida(s) en particular, el manejo se ini-
cia con un aseo local del lecho de la herida con
suero (suero fisioldgico al 0,9% de preferencia a
agua bidestilada y suero ringer lactato en caso
de heridas hemorragicas); para eliminar cuer-
pos extrafios, exudado y reducir la colonizacion
por microorganismos. Por otra parte, el suero
permite despegar con mayor facilidad los apé-
sitos que, generalmente, tienden a adherirse.
También se podria realizar el aseo o lavado de la
herida con agua tibia.

n localizada
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En casos de pacientes con heridas extensas y/o
generalizadas en su cuerpo sugerimos habilitar
modulos de hidrocuracién o bafoterapia que
consisten en una sala calefaccionada, con una
tina elevada a media altura y una camilla. El mé-
todo de curacidon consiste en introducir al pa-
ciente a la tina con agua tibia.

El bafio puede realizarse con agua sola o bien
con sal, con la cual hemos tenido una muy bue-
na experiencia en general en el alivio del dolor
del contacto de las heridas con el agua. Se utili-
za sal industrial, a concentracidn fisioldgica (SF
0,9%), la cantidad va a depender de los litros de
agua que tenga de capacidad la tina donde se
bafie el paciente.

Cantidad de sal a agregar por capacidad de la
tina:

Capacidad Cantldoad e Cantidad de sal
Largo | Ancho sal (0.9%) para o
total . (0.9%) para ¥
(cm.) | (cm.) (it capacidad total tina con agua
: de tina g
105 70 100 900 gr.= 6 tazas 50 It=3 tazas
120 70 140 1260gr.= 8.4 tazas | 70 It.= 4.2 tazas
140 70 160 1440 gr.=9.6 tazas | 80 It.=4.8 tazas
1530 gr.=10.2 _
150 70 170 tazas 85 It.= 5 tazas
170 70 190 1710 gr.=11.4 tazas | 95 It.= 5.7 tazas
i ) 22-27 (tina _
70-80 | 40-50 de bebé) 225 gr=1.5 tazas

El bafio debe estar desinfectado con algun pro-
ducto que contenga cloro y después se debe
volver a limpiar al finalizar la curacidn. Evitar el
uso o contacto con cortinas de bafio, esponjas
o jabones en barra.

Vigilar la temperatura del agua.

de un lactante en tina

de lactante
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Crear una “zona sucia” para ir dejando todo lo
usado y sucio que se retire o utilice con el pa-
ciente y una “zona limpia”, donde se dejarany
mantendran todos los materiales para la nueva
curacion.

Con una tijera previamente lavada y desinfecta-
da con alcohol de 70° cortar las vendas y retirar
el vendaje y apésitos que estan sobre la herida.
Si hay apdsitos que estan adheridos a la herida,
se pueden mojar en la tina (dejar en remojo) o
suavemente con la ducha para desprenderlos.

Antes de introducirse a la tina se sugiere aseo
de la zona genital, dado que de lo contrario solo
mezclaremos los microorganismos de zonas su-
cias con las heridas de otras zonas mas limpias.

Dejar que el agua corra suavemente para lim-
piar las heridas por arrastre, siempre de arriba
hacia abajo. Al estar en bafo de tina, las heridas
se van limpiando una a una con suavidad, con
jabon neutro, retirando costras, piel desvitaliza-
da, etc. Luego del bafio, que no debe exceder
los 10-15 minutos inmerso en el agua, se debe
enjuagar con agua limpia, para efectuar el arras-
tre mecanico.

Secar con cuidado sin friccionar, por tocacion,
con toalla suave, sabana o sabanilla limpia.

Luego de esto el paciente se traslada con maxi-
mo cuidado al lugar donde se realizara la cura-
cidén, camilla, cama, etc. La cual debe estar abso-
lutamente limpia.

Aprovechar el momento de la curacidn, para
realizar cambio y ventilacién de la habitacion (si
la curacién se realiza en su casa), para prevenir
la colonizacién de microorganismos, dejar que
entre la luz solar lo mas posible y sacar cada
cierto tiempo el colchén al sol.

Cuando el cuerpo esté seco es importante lubri-
car la pielindemne, con cremas hipoalergénicas,
idealmente en base a avena que mejoraran la hi-
dratacién, disminuiran el prurito y el riesgo de
nuevas ampollas y lesiones.

Las heridas deben cubrirse con apésitos antiad-
herentes. La eleccién del apdsito dependera de
las caracteristicas de las lesiones. El apdsito que
va directamente al lecho de la herida se denomi-
na apdsito primario, y éstos existen de diversas
caracteristicas dependiendo como dijimos an-
teriormente de los requerimientos de la herida.
Mas adelante en este Manual se detallaran los
diversos apdsitos.

Dependiendo de la cantidad de exudado de la
herida se debe elegir qué tipo de apédsito secun-
dario se tendrd que poner sobre el apdsito pri-
mario, para ayudar a captar este exudado, éste
puede ser un apdsito grueso o gasas absorben-
tes, idealmente sintéticas, no tejidas, ya que son
mas suaves.

Los vendajes deben ser de sujecion, no compre-
sivos, no deben afectar los movimientos de las
articulaciones, se realizan de distal a proximal.
Es ideal utilizar vendas semielasticadas. Tam-
bién se pueden utilizar mallas tubulares de suje-
cidn, las cuales resultan bastante comodas para
algunos pacientes.

Es muy importante que en los pacientes con
RDEB generalizada severa los espacios interdi-
gitales de manos y pies, tanto si tienen heridas
como si no, deben desde recién nacido estar
siempre separados por apdsitos o vendajes para
evitar la fusion temprana de los dedos, es decir,
la pseudosindactilia.

Las lesiones en manos y pies en este tipo de EB
requieren una accion inmediata para separar los
digitos, para evitar la fusion digital. Sin embar-



go, a pesar de estas medidas, con el tiempo y
tras repetidas lesiones en estas zonas, los es-
pacios interdigitales se van perdiendo gradual-
mente y la fusidn y las contracturas digitales se
desarrollaran de igual forma.

Las manos deben quedar siempre abiertas y
los dedos nunca doblados. Se puede poner un
rodillo en la palma de la mano para que quede
abierta.

La frecuencia del baio y/o curacién seran in-
dicadas por el equipo médico o de enfermeria
tratante dependiendo de las condiciones del pa-
ciente y/o heridas, pero generalmente se indica
cada dos dias.

Segun el tipo de EB podemos encontrar distin-
tos tipos de heridas, y segun éstas, se decidira
cual serd el manejo a realizar en cada una de
ellas, las que a grandes rasgos podriamos dife-
renciar en: heridas Limpias, heridas No Limpias,
heridas Crdnicas, heridas Hipergranuladas, heri-
das Malignas.

1. HERIDAS LIMPIAS

Una herida limpia/no infectada tiene las siguien-
tes caracteristicas:
e limpia
* tejido de granulacidn, vascularizado, en fase
proliferativa
* bordes bien delimitados, limpios
e sin presencia de biofilm (grupo de bacterias
envueltas en una sustancia barrera, viscosa,
de azucares y proteinas que protegen a las
bacterias)
e sin dolor
e sin mal olor
 generalmente bastante planas o superficia-
les
* exudado de diversa intensidad, pero gene-
ralmente escaso a moderado
e Cicatriza en corto periodo de tiempo

e de granulacion

rna

rficial
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De acuerdo a nuestra experiencia, accesibilidad
y recursos, los apdsitos mas utilizados para las
Heridas Limpias/no Infectadas se observan en
la siguiente tabla:

TIPO DE APOSITO NOMBRE LABORATORIO INDICACION/FUNCION OBSERVACIONES
Jelonet® Smith &Nephew Capa de contacto.
Impregnados con emulsiones (Aplica para todos)
Vaseline® Ceniiian antiadherentes (vaselina). Utilizar er),heridas'con baja
Gasa Protege y favorece la exudacién por riesgo a
emulsionada ® epitelizacién de la herida. maceracion.
SRS Synergy Health Conserva la humedad Utilizar apdsito secundario segun
fisioldgica de la herida. necesidad.
Adaptic® Systagenix Atraumatico en la retirada.
Si bien tiene propiedades
antibacterianas se usa mucho en
Gasa Accénantivacteriana |20 o
. Xeroform® Covidien (bacteriostética) para pre . .
con Bismuto - infeccion de las mismas.
Accion desodorante. . .
En ocasiones puede requerir
doble capa para no
adherirse al lecho de la herida.
Cuticell® Contact BSN Medical (Aplica para todos)
Capa de contacto con silicona.
Adaptic® Touch Systagenix Transparente, perforada. (Aplica para todos)
- Permite pasar el exudado . o .
Siliconados haci Ssit dari Utilizar apdsito secundario
Askina® SilNet B. Braun acla aposito s.ecun ario. segun necesidad.
Suave adherencia al lecho de
5 la herida, atraumatico en la
Mepitel® Mélnlycke Health » atr
Care retirada.
Utilizar en heridas con baja
Capa de contacto. L .
Protege y favorece la exudacién por riesgo a
Lipido - coloide UrgoTul® Urgo Medical Y- . maceracion.
epitelizacién de la herida. - o .
fo: - Utilizar apdsito secundario
Atraumdtico en la retirada. . .
segun necesidad.
Utilizar en heridas con baja
Capa de contacto. - .
Tul con Protege y favorece la exudacion por riesgo de
Hydrotul® Hartmann maceracion.

Triglicéridos

epitelizacién de la herida.
Atraumatico en la retirada.

Utilizar apdsito secundario segtn
necesidad.
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TIPO DE APOSITO NOMBRE LABORATORIO INDICACION/FUNCION OBSERVACIONES
Al contacto con el exudado se
forma un gel que
mantiene un medio himedo
- ‘ Spti f I
Apdsito suave, facilmente .oPtl.m ° .q,ue avorece a
cicatrizacién y favorece un
adaptable. . . e
. . . debridamiento autolitico.
Aquacel® / Potencia la absorcién vertical. .
Hydrofibra ConvaTec . . . 2 Puede ser necesario
Aquacel® Extra Evita el riesgo de maceracién.
. - humedecer para remover.
Alta capacidad de absorcién. "
fo: . En caso de mucha fragilidad de
Atraumadtico en la retirada. )
la piel se puede poner UrgoTul®
como apdsito primario, para
evitar que se pegue al lecho de la
herida.
Mepilex® / (Aplica para todos)
Mepilex® Transfer/ | M®&Inlycke Health Apdsitos de espuma con Tratamiento de heridas con
Mepilex® Border / Care Tecnologia Safetac. exudado moderado a elevado,
Mepilex® Lite durante las fases de granulacion
Apdsito de espuma hidrofilica y epitelizacion.
HydroTac® Hartmann con matriz de hidrogel. Proteccion del lecho de la herida
Apdsito hidrocelular n y atraumaticos al cambio.
Allevyn® Smith & Nephew postto ocely ° Utilizar apdsito secundario segtin
adhesivo. . . .
necesidad. Si se adhiere al lecho
Aquacel® Foam CoiETae Aposito fje éspuma con de la herida se puede poner una
tecnologla de Hldroﬁbra. capa de ContactO.
i Precaucidn con los bordes
Espumas Biatain® Espuma c'o,n alta capafldad e h ; l
Foam Non- Coloplast de absorcidén y retencién del adhesivos 'Sl icona .OS porla
Adhesive exudado fuera del lecho de la adherencia en la piel sana.
v herida. Para prevenir la adherencia al
. . lecho de la herida (heridas con
Apdsito hydr9conduc't|vo con poco exudado) se puede usar
tecnologia Levz‘aFlber. una capa de contacto
Levanta, mantiene y antiadherente.
Drawtex® SteadMed transfiere exudados, Para heridas con moderado o
residuos de la herida, alto exudado poner directo sobre
bacterias y metaloprotea- el lecho de la herida, se pueden
sas de lamatriz extracelular | oner capas adicionales si fuera
nocivas necesario.
Tratamiento de heridas con
Limpia exudado moderado a elevado.
PolyMem® . .
Membrana . Humedece Heridas hipergranuladas.
s Ferris . . .
Polimérica Rellena Si se adhiere al lecho de la herida
PolyMem® Max
Absorbe

se puede poner UrgoTul® como
apésito primario.

Membrana de
celulosa

Membracel®

Vuelo Pharma

Apdsitos y granulos de
colageno.

Cubierta cutdnea transitoria o

sustituto temporal de piel.

Regeneracién de la piel

o hisopado sobre la superficie de

Realizar curacidn por pincelacién

la membrana sin retirarla.
No necesita cambio diario.
Reduce el dolor.

L
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2. HERIDAS NO LIMPIAS

En EB cualquier lesidn abierta tiene naturalmen-
te alguna carga de microorganismos, lo cual no
es indicador de infeccidn.

La adquisicidn de especies bacterianas por una
herida puede dar lugar a cuatro estadios defini-
dos: contaminacidn, colonizacidn, colonizacién
critica, infeccién.

Heridas de evolucidn lenta, estancadas, de di-
ficil evolucidon, se pueden considerar contami-
nadas o colonizadas por bacterias, lo que no
es indicativo de infeccidn. No obstante es muy
frecuente en estas lesiones encontrar una carga
bacteriana, sin presentar los signos tipicos de
la infeccidn (dolor, eritema, edema, calor, mal
olor, etc.).

Las lesiones en fase de colonizacién critica se
caracterizan por tener una elevada carga bac-
teriana, no tienen los signos clasicos de infec-
cidn, pero la cicatrizacion estd muy retrasada.
Estas deben tratarse como si estuvieran infecta-
das. Este manejo se refiere principalmente a un
manejo local, es decir, manejo de la herida con
apdsitos especificos para esta condicion, que se
detallaran mas adelante.

Si aparecen signos clinicos de infeccién, tales
como: dolor, eritema, edema, calor, tendencia a
la no cicatrizacion de las lesiones, aumento del
exudado y del olor, exudado purulento, biofilm,
decoloracién y fragilidad del tejido de granula-
cién, sangrado facil, cavitaciones y/o fistulacio-
nes, signos sistémicos como temperatura ele-
vada, pulso elevado, aumento de neutrdfilos,
entre otros, ademas de todo el manejo local, se
debe evaluar el uso de antibioterapia sistémica.

Una vez resuelta la colonizacidn critica o la in-
feccién cambiar a productos y/o apdsitos espe-
cificos para la fase de granulacion.

on biofilm en paciente con RDEB

n biofilm y exudado abundante
EB

n biofilm en paciente con RDEB
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Los cultivos realizados con hisopo nos pueden
orientar en el manejo de estas heridas. Es una
técnica sencilla, aunque sélo permite detectar
la presencia de microorganismos contaminan-
tes de superficie, no aportando siempre infor-
macién sobre el verdadero microorganismo
que provoca la infeccidn tisular. Tampoco nos
aporta datos sobre su dimension cuantitativa,
sin embargo, si nos puede orientar en la toma
de decisiones. Recordar que el gold estandar de
cultivo es de tejido, pero ante la sospecha de
infeccion no podemos estar tomando biopsia
de piel a todos los pacientes para determinar si
hay o no infeccion, por lo tanto, la sospecha es
clinica, ayudada por el cultivo de superficie que
puede orientar el tratamiento antibidtico.

No olvidar que en la gran mayoria de nuestros
pacientes se aisla mas de un microorganismo.

Los microorganismos mds cominmente encon-
trados son Gram (+), Staphylococcus aureus y
Gram (-) como Klebsiella sp, Proteus sp y Pseu-
domona sp.

Al observar la presencia de biofilm, esfacelo,
tejido necrosado en el lecho de la herida den-
tro de lo posible se debe realizar una limpieza o
desbridamiento de éstos. El desbridamiento se
refiere a la eliminacidon del tejido muerto, dafia-
do o infectado del lecho de la herida para me-
jorar la salubridad del tejido restante. Se puede
realizar de forma quirdrgica (tijeras, bisturi) o
médica, dentro de los cuales estan: mecdnico,
enzimatico o autolitico. De estas ultimas formas
es el tipo de desbridamiento mas comun que
realizamos en las heridas de pacientes con EB,
a través de distintos productos.

Limpiadores-Antisépticos-Desbridantes

VASHE® WOUND SOLUTION (STEADMED):
Solucién que ayuda a limpiar la herida'y cumplir
los objetivos de preparacidon del lecho de la he-
rida de forma biocompatible, segura, efectiva y
natural.

Solucién de Acido Hipocloroso (HCIO).

No es citotdxico, irritante ni sensibilizante.

No tiene toxicidad oral.

No tiene contraindicaciones clinicas de uso.

Se produce con un pH apto para la piel (neutro).
Limpia, desbrida y elimina los microorganismos.
Uso normal: 3 a 5 minutos por aplicacidn.

Para grandes cantidades de tejido desvitaliza-
do: 5a 10 min.

PRONTOSAN® (B. BRAUN): Solucién estéril
para la limpieza y descontaminacion del lecho
de la herida, esta formulada a base de Betainay
Polihexanida. Su composicion tiene una extraor-
dinaria capacidad para remover biopeliculas,
restos de materia organica y simultaneamente
ejercer un efecto antimicrobiano de amplio es-
pectro que actua selectivamente sobre los mi-
croorganismos (Gram (+) y (-)). La combinacién
de los activos impacta positivamente en la re-
duccién de infecciones in situ, favoreciendo el
proceso de cicatrizacion.

Polihexanida: antimicrobiano. No genera resis-
tencia bacteriana, actua a nivel de carga eléctri-
ca (tiene cardcter catiénico).

Betaina: surfactante, remueve el biofilm.

No téxico, hipoalergénico, no interfiere en el
proceso de granulacion.

El fabricante recomienda aplicar por 15 minutos
la solucidn liquida sobre el lecho de Ia herida.
Para heridas muy infectadas o con mucho bio-
film se recomienda mejor usar la presentacion
en gel y dejar hasta la préxima curacion.



JABON DE CLORHEXIDINA AL 2%: se puede
usar en heridas localizadas o en bafio, debe
hacer espuma para que haga efecto antisépti-
co. No se recomienda su uso a menos que esté
indicado por un profesional médico. Al usarse
debe enjuagarse profusamente. Intentar de no
usar mas de 1 vez por semana, mientras dure el
episodio de infeccidn aguda. El uso del Jabén de
Clorhexidina debe realizarse con mucho cuida-
do, dado que éste no solo mata bacterias patod-
genas, sino también la flora normal de la piel,
aumentando la posibilidad que los patégenos
tengan mayor territorio sobre el cual crecer.

CLORO: % taza de cloro en media bafera es-
tandar o 1/8 taza (20-30 ml) en bafera de bebé,
puede ayudar a bajar la carga bacteriana. No
mas de 15 minutos de bafio, enjuagar con abun-
dante agua limpia.

ACIDO ACETICO O VINAGRE (SPRAY): % taza
de vinagre blanco con 6 tazas de agua. Se aplica
con un spray sobre la lesidn o lesiones en que
el objetivo es el cambio de pH, para hacer incé-
modo el hdbitat a los microorganismos. Se debe
dejar actuar 15 a 20 minutos y luego debe en-
juagarse con abundante agua. Si arde en forma
muy importante diluir hasta que sea tolerable.

Se pueden ir alternando bafios con cloro y apli-
cacion de vinagre (acido acético). Todo esto
mientras dure el episodio de infeccién aguda.

HIDROGEL: el Hidrogel es una red de cadenas
de polimeros hidrofilicos, altamente absorben-
tes.

El Hidrogel esta especialmente formulado para
proporcionar humedad a las heridas secas, man-
teniendo un ambiente humedo que favorece la
cicatrizacion, impide la desecacion y promueve
el desbridamiento autolitico de |a herida seca, pro-
porcionando humedad al tejido desvitalizado.

Accidn limpiadora y regeneradora de las heri-
das.

Utiliza las ventajas comprobadas de la cura hu-
meda siendo al mismo tiempo capaz de eliminar
los restos necrdticos, el exceso de exudado y
regenerando el tejido de granulacion.

Evita la necesidad de desbridamiento mecanico
doloroso. Cémodo y bien tolerado, facil aplica-
cién y cambio. Este debe ser monitorizado por
un equipo de enfermeria.

FLAMINAL® HYDRO - FLAMINAL® FORTE
(FLEN PHARMA): pertenecen a una nueva cla-
se de productos para el cuidado de heridas lla-
mados enzima alginogels® - alginatos hidrata-
dos con un sistema enzimatico anti-bacteriano.
Proporcionan 3 funciones clave:

* Mantener la humedad fisioldgica en el le-

cho de la herida que permita su cicatrizacion

e Desbridamiento permanente

e Actividad antibacteriana

Flaminal Hydro para heridas con bajo exudado
y Flaminal Forte para heridas de alto exudado.

También tiene alguna accidon en modular el ex-
ceso de proteasas, por lo tanto, también puede
utilizarse en heridas crdnicas, de dificil regene-
racion.

Se aplica directamente en el lecho de la herida,
una delgada capa, se vuelve a aplicar en cada
cambio de apdsito, el cual se elegird dependien-
do de la herida y cantidad de exudado.



De acuerdo a nuestra experiencia, accesibilidad
y recursos, los apdsitos mas utilizados para las
Heridas No Limpias se observan en la siguiente
tabla:

TIPO DE APOSITO NOMBRE LABORATORIO INDICACION/FUNCION OBSERVACIONES
GCasa Accién antibacteriana En ocasiones puede requerir de
. Xeroform® Covidien (bacteriostética) doble capa para no adherirse al
con Bismuto > .
Accién desodorante. lecho de la herida.
Impregnado con sal de plata.
Antibacteriano de alto espec-
tro (bactericida)
Lipido —coloide UrgoTul Ag® Urgo Medical Elimin'acic'm d’e biofilm en 1 dfa. Utilizar a’pésito s?cundario
con Plata Ambiente himedo que favo- segun necesidad.
rece cicatrizacién.
No adherencia a la herida,
atraumatico al retirar.
Apdsito suave, facilmente Al contacto con el exudado se
adaptable. forma un gel que mantiene un
Potencia la absorcidn vertical. medio hiimedo éptimo que
Aquacel® Ag / o e [Froeref LAY
Hydrofibra Accién limpiadora y favorece la cicatrizacién y
Aquacel® ConvaTec - . . .
con Plata Extra Ag+ antimicrobiana. favorece un desbridamiento
& Mas alta capacidad de autolitico.
absorcidn. Puede ser necesario humedecer
Atraumatico en la retirada. para remover.
Apdsitos antimicrobianos
Mepilex® Ag [ Me- | MdlInlycke Health (plata) de espuma con
. Tecnologia Safetac.
pilex® Transfer Ag Care g L . ‘. .
£ Accién antimicrobiana rapida (Aplica para todos)
cosr?ll;g:a y efectiva. Uso de apdsito secundario
Liberacién controlada de segun necesidad
lata iénica mientras se
Aquacel® Ag F T P
quacef® Ag Foam Convarec absorbe el exudado de la
herida en el apésito.
Tul con plata metalica, de
accién antimicrobiana. - el .
Malla Atrauman® Ag Hartmann No adherente. Utilizar a’pOSltO sgcundarlo
con Plata . . 2 segun necesidad.
Proporciona ambiente hime-
do, limpiando y desbridando.
Espuma antimicrobiana con No utilizar en heridas poco
Espuma - PHMB* exudativas o ubicadas en zonas
Kendall® AMD n -
con PHMB* enda Covidie Exudado moderado a de apoyo, ya que tiende a
abundante adherirse al lecho de la herida.
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TIPO DE APOSITO NOMBRE LABORATORIO INDICACION/FUNCION OBSERVACIONES
Gasa tejida impregnada
*
con PHM.B,' . Utilizar apésito secundario
Poderoso antiséptico, cegin necesidad
Gasa con PHMB* Kerlix® Covidien amplio rango de eficacia €8 : 8
. En ocasiones puede ser necesario
contra bacterias.
- g . humedecer para remover.
Buena aireacién y capacidad
de absorcién.
Sustancia fuertemente
hidréfoba, que permite una
Apdsito con Cutimed® . adhesno'n répida y.efectlva Utilizar apdsito secundario
o BSN Medical de los microorganismos, se . ;
DACC Sorbact® . segun necesidad.
quedan adheridos de forma
irreversible a las fibras del
apésito.
A Tratamiento de heridas con
Limpia exudado moderado a elevado
Membrana PolyMem® / . Humedece . . i
R Ferris Si se adhiere al lecho de la herida
Polimérica PolyMem® Ag Rellena
se puede poner UrgoTul® como
Absorbe . O
aposito primario.
Al entrar en contacto con el
exudado se produce Indicado para heridas con
intercambio de iones de sodio | exudado moderado a abundante
Apdsito y calcio con la herida, ademds | con riesgo de infeccién (incluidas
absorvente con de formar un gel favoreciendo heridas cavitadas y
alginato de calcio, . . la humedad fisioldgica y postoperatorias)
particulas Urgo Sorb Silver® Urgo Medical libreando iones de plata, Estd contraindicado en heridas
hidrocoloides y previniendo asi la contamina- poco exudativas.
plata cién bacteriana. Se puede adherir al lecho de la

Favorece la absorcion del
exudado, hemostasia y
desbrida restos necrdticos

herida, en ese caso, desprender
humectando con suero.

PHMB¥*: Polihexametileno biguanida, agente antiséptico, disminuye la probabilidad que las bacterianas generen mecanismos de resistencia, se une a
la membrana de las bacterias alterando las bombas de flujo.
DACC**: revestimiento hidréfobo de cloruro de diaquilcarbonilo.
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3. HERIDAS CRONICAS

Las heridas crénicas en EB se refieren a lesiones
que no sanan y permanecen por mas de 6 sema-
nas, manteniéndose activas o abiertas con un
apropiado manejo de curacion.

Los signos y sintomas mas frecuentes se relacio-
nan con una herida con signos de inflamacién
y dolor, puede haber dificultad para mover el
area afectada, la herida se ha hecho mas grande
o también profunda, la piel circundante puede
estar mas oscura, etc.

Se debe descartar infeccién, con la informacién
antes expuesta y malignidad a través de mues-
tra o muestras de Biopsia de piel.

También a veces podria estar relacionada a una
enfermedad de insuficiencia vascular, lo cual se
puede descartar o tratar conjuntamente.

Se ha observado en estudios sobre los mecanis-
mos fisiopatolégicos de la curacién de una heri-
da que existe un rol esencial de las Metalopro-
teasas Matriciales (MMP) en la persistencia de
las respuestas inflamatorias y el enlentecimien-
to de la cicatrizacién de las heridas. Ademas,
cuando el tejido subcutaneo es isquémico, por
ejemplo, en la enfermedad arterial o diabetes,
la presencia de proteasas se convierte en exce-
siva, causando la inflamacidn persistente y des-
truccion dérmica.

ierna de paciente con RDEB

obillo de paciente con RDEB
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De acuerdo a nuestra experiencia los apdsitos
que hemos utilizado en Heridas Crdnicas son:

TIPO DE APOSITO NOMBRE LABORATORIO INDICACION/FUNCION
Apdsito hydroconductivo con tecnologia LevaFiber.
Levanta, mantiene y transfiere exudados,
residuos de la herida, bacterias y metaloproteasas
de la matriz extracelular nocivas.
e Drawtex® SteadMed Para 'prevenir la adherencia al lecho de la herida
(heridas con poco exudado) se puede usar una
capa de contacto antiadherente.
Para heridas con moderado o alto exudado poner directo
sobre el lecho de |a herida, se pueden poner capas
adicionales si fuera necesario.
El NOSF en contacto con el exudado de la lesién forma
Matriz absorvente un gel que neutraliza el exceso de metaloproteasas
micro-adherente presentes en las heridas crénicas.
con Tecnologia La TLC crea ambiente hiimedo favorable al proceso de
Lipido Coloide Urgo Start® Urgo Medical cicatrizacién, favorece proliferacién de fibroblastos y
(TLC) - NOSF garantiza la no adherencia en la herida.
(Nano Oligo Indicado cuando no hay signos de infeccién en la herida,
Saccharide Factor) por lo tanto, se recomienda hacer un ciclo de apésito con
plata para eliminar la infeccidn si existiera.
. Se une a metaloproteasas y las desactiva para
Matriz de . . .
2 Promogran . ayudar a reequilibrar el micro-entorno de la herida.
Coldgeno, CORy . Systagenix . - . L o
plata Prisma® Proporciona un nivel bajo de plata para prevenir infeccion.
Protege los factores de crecimiento.
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4. HERIDAS HIPERGRANULADAS

Se trata de un exceso de tejido de granulacion
que se eleva sobre la superficie en el lecho de
una herida y, por lo tanto, dificulta la cicatriza-
cion. Es una respuesta aberrante con sobrecre-
cimiento de fibroblastos y células endoteliales
con una estructura similar al tejido de granula-
cién normal. Se presenta con una existencia es-
ponjosa, friable, de color rojo intenso.

Se observan con mayor frecuencia en pacientes
con JEB, pero también se pueden observar en
algunos pacientes con DEB.

La hipergranulacién en el lecho de la herida pue-
de aparecer por diferentes causas, que com-
parten un ambiente inflamatorio excesivo. Sin
embargo, es muy importante descartar, sobre
todo en heridas de larga evolucidn, que se trate
de tejido tumoral. Tenemos que sospechar que
la hipergranulacion se esta produciendo en el
contexto de una transformacion maligna cuan-
do su disposicion es irregular, dura al tacto, so-
brepasa los bordes de la herida, no responde al
tratamiento y tiene meses de evolucidon. Ante la
menor duda, ha de realizarse una biopsia.

ladas en espalda en paciente JEB

da en brazo en paciente JEB

da en axila en paciente JEB
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Una vez descartada la malignidad, entre las con-
diciones que pueden desencadenar hipergranu-

lacidn en el lecho de la herida se encuentran:

e Sobreinfeccidn: se suele asociar a exudado
elevado, maceracion de bordes y sangrado.

* Oclusién: se ha asociado la hipergranula-
cion con el uso de apdsitos oclusivos, tipo
hidrocoloide. Este efecto se ha asociado con
varios factores, como la estimulacién de la ac-
cion de los factores de crecimiento, aumento
del edema por el lecho por exudado excesivo
y produccion de nuevos vasos para compen-
sar el ambiente de hipoxia local.

e Friccion: en zonas de roce con dispositivos
externos como sondas de gastrostomia y ca-
téteres.

Algunas alternativas de manejo de este tipo de
heridas, en funcién del problema desencade-
nante que se sospecha, son:

e Si existen signos de sobreinfeccidn: se re-
comienda la utilizacién de productos con pro-
piedades antibacterianas (por ejemplo, apdsi-
tos con plata o ver las alternativas en cuadro
de apdsitos para heridas colonizadas/infecta-
das).

e Apdsitos que disminuyen la humedady ejer-
cen presion sobre la herida para disminuir el
edema: cambio de un apdsito oclusivo a uno
no oclusivo, uso de espumas.

e Bicarbonato tdpico al 2/3 molar, se hume-
dece una gasa con bicarbonato y se deja ac-
tuar 15 a 20 minutos, en cada curacién.

e Escision quirdrgica: no es muy recomenda-
ble dado que puede dafiar tejido sano, produ-
cir sangrado y promover la infeccidn.

e Corticoide tépico: por su efecto antiinfla-
matorio, la respuesta suele ser buena aplica-
do durante una semana, pero debe tratarse
de una herida no infectada. Debe ser solo in-
dicado por el equipo médico.
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5. HERIDAS MALIGNAS

En ocasiones las heridas crdnicas pueden tor-
narse en una herida con caracteristicas de ma-
lignidad, por lo cual se debe sospechar de un
Carcinoma Espino Celular.

Se debe sospechar frente a heridas que no cie-
rren (mds de 6 semanas, con un buen manejo de
curacion), que puedan presentar hipergranula-
cién en ciertos puntos, dolor, mal olor, prurito
intenso, sensacién de herida ‘“rara”, lesiones
con algunas zonas elevadas, brillantes, cerosas,
o bien mas oscuras, sangrantes, etc. El paciente
reporta que la herida se aprecia diferente.

Frente a la sospecha de una lesién con estas
caracteristicas debe realizarse un estudio ana-
tomopatoldgico a través de una biopsia de piel.
Dependiendo de todo el estudio que se le rea-
lice al paciente se vera el tipo de tratamiento a

seguir.

Para el tratamiento de la herida, de forma pa-
liativa se pueden utilizar apdsitos con carbdn
activado, especialmente por el manejo del olor.
Como también otros apdsitos antes descritos
en las tablas, dependiendo del exudado, etc.
Actisorb® (Systagenix)

Carbonet® (Smith & Nephew)

Askina Carbosorbe (B. Braun)

ie en paciente RDEB

spalda en paciente RDEB
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USO GENERAL DE CREMAS-UNGUENTOS

1. CICALFATE® (Avéne):

Restaura rapidamente el bienestar cutaneo y
activa laregeneracion tisular. Limita el riesgo de
proliferacion bacteriana. Se utiliza en lesiones
de las capas superficiales de la piel y post-actos
dermatoldégicos menores. Irritaciones secas,
piel y mucosas. Lactantes, nifios y adultos. Se
aplica 2-3 veces al dia sobre la lesidn.

2. CICAPLAST® (La Roche Posay):

Es una crema regeneradora que acelera la re-
construccién de la epidermis en caso de irrita-
cién o grietas por tratamientos dermatoldgicos
menores. En EB la utilizamos en la fase mas ter-
minal de cicatrizacion de la herida. Se aplica 2-3
veces al dia.

3. NUTRAISDIN®ZN 40 (Isdin):

Pomada reparadora de irritaciones, escocedu-
ras y rojeces producidas en la zona del pafial.
Combina activos antisépticos, astringentes, re-
generadores e hidratantes que desfavorecen el
crecimiento de microorganismos y neutralizan
las enzimas responsables de la irritacion de la
epidermis, a la vez que crean una barrera pro-
tectora que aisla y proporciona a la piel el des-
canso necesario para su recuperacion. Cuidado
dermatoldgico de la dermis glitea. Con dexpan-
tenol. Aplicar en cada cambio de pafial, cubrien-
do con una capa fina y homogénea la zona del
pafal y genital.

4. CAVILON® Crema de protecciéon duradera
(3M):

Humecta y protege la piel que esta en contac-
to con orina y deposiciones u otras secreciones
aislandola del contacto. No se sale con el agua.
Resistente hasta 3 lavados y cambios de pafial,
por lo que no requiere de aplicacién frecuente.
También es muy utilizada y util para la protec-
cién de la piel circundante de una Gastrostomia.

Existe en 2 presentaciones mds (spray y aplica-
dor individual).

5. CUREFINI® (Sidus):

Pomada de uso topico. La lesién o la piel que
necesita proteccion debe ser completamente
cubierta por la pomada CUREFINI. Se debe pre-
parar un vendaje. Se coloca sobre una superficie
limpia y plana, se extiende una fina capa de un
grosor de 2 mm sobre la venda con una espa-
tula. La venda con CUREFINI debe ser aplicada
directamente en la herida o la piel afectada, ex-
tendiéndose 3 cm mas alla del drea afectada y
debe ser cubierta con una venda limpia que sos-
tenga la venda con CUREFINI en su lugar.

La herida debe ser tratada con CUREFINI dos
veces al dia. Con el curso favorable del trata-
miento un esquema de menor frecuencia de
aplicacidn seria posible.

Para volver a aplicar CUREFINI, simplemente
quite la gaza usada y reempldacela con una nue-
va gaza preparada siguiendo las instrucciones
brindadas mas arriba. No hay necesidad de lim-
piar la herida antes de volver a aplicar la gaza.
El tiempo total del tratamiento depende de Ia
rapidez con que avanza el proceso de curacion.
En lesiones leves y en piel sana de pacientes CU-
REFINI se aplica directamente sobre la piel.

6. ANTIBIOTICOS TOPICOS:

No se recomiendan de uso regular por la gene-
racion de resistencia. Deben ser utilizados solo
en heridas pequenas, en periodos delimitados y
solo indicados por el equipo médico.

7. CORTICOIDES TOPICOS:

Del mismo modo que los antibidticos no se usan
de forma regular, se utilizan en superficies pe-
quefas y por tiempos limitados. Solo son indica-
dos por el equipo médico.



OTROS PRODUCTOS DE USO
FRECUENTE

1. REMOVEDORES DE ADHESIVOS

Liberan rapida y facilmente los adhesivos de
vendajes, telas, ostomias, etc. Ayudan a mini-
mizar el trauma del paciente, el dolor y posible
desprendimiento de la piel, especialmente en
pacientes con EB. No son irritantes.

No aplicar en heridas abiertas o en mucosas. Al-
gunas marcas utilizadas:

Remove® (Smith® Nephew): sachets y solucion
Removedor Braun (B. Braun): spray

Niltac® (Conva Tec): sachets y spray
Sensi-Care® Removedor (Conva Tec): sachets y

spray
2. CINTA ADHESIVA

Mepitac® (Md&lnlycke Health Care): cinta adhe-
siva permeable al vapor de agua y a prueba de
humedad. Es una solucién de fijacion perfecta
para pacientes de piel fragil y sensible. La capa
con Safetac® permite una fijacion segura y re-
mocidn sin dolor ni trauma para la piel. Es muy
adaptable y facil de poner y quitar. Se adapta
bien a los contornos del cuerpo.

3. PROTECTORES CUTANEOS

Linovera® (B. Braun): emulsién. Solucién tépi-
ca compuesta por acidos grasos hiperoxigena-
dos de acidos grasos esenciales en un 98% y un
2% compuesto por: Aloe Vera, Centella Asidtica
y perfume (esencia de romero). Utilizada en la
prevencion y tratamiento de las ulceras por pre-
sion y el cuidado de pieles fragiles. Los acidos
grasos hiperoxigenados presentes en su formu-
lacidn, facilitan la renovacién de las células epi-
dérmicas, incrementando la resistencia capilar.
Aloe Vera y Centella asidtica actian como res-
tauradores capilares y de la circulacion capilar.

Mejora la elasticidad cutanea, efecto filmdégeno,
evitando la pérdida de agua y restauracion del
film hidrolipidico, evitando la deshidratacion.

Pulverizar el producto sobre la zona deseada y
realizar una extension del producto facilitando
la distribucion homogénea. Se absorbe de for-
ma rapida tras su aplicacion. Repetir la aplica-
cién en todas las zonas de riesgo 2 ¢ 3 veces al
dia.

Corpitol® (Urgo Medical): aerosol. Aceite com-
puesto en un 99% de Corpitolinol 60 (dcidos gra-
sos hiperoxigenados, con alta concentracion de
acido linoleico (60%) ), Vitamina E y perfume de
Anis. Es hipoalergénico. Reduce el riesgo de de-
sarrollar una ulcera por presidn, conserva la oxi-
genacion de los tejidos bajo presidn, fortalece la
resistencia de la piel, evita la deshidratacion de
la piel, acelera la renovacion celular, restaura la
pelicula lipidica.

Aplicar 1 pulverizacion sobre las zonas de riesgo
de lesion, aplicar extendiendo suavemente con
las yemas de los dedos durante 1 minuto. Repe-
tir la aplicacidn 3-4 veces al dia.

También se puede utilizar en heridas superficia-
les para ayudar en la cicatrizacidn de éstas.

Cavilon® Pelicula protectora sin ardor (3M):
pelicula liquida transparente, transpirable y sin
ardor, que forma una barrera de proteccion per-
sistente sobre la piel a base de polimeros y plas-
tificante. La barrera protege contra adhesivos,
humedad y fluidos corporales hasta por 72 hrs.
Seca rapidamente (30 segundos).

No es citotdxica y permite una aplicacion sin
dolor (ardor) sobre la piel dafada, porque no
contiene alcohol. Ademas puede interactuar
con heridas sin interferir en la reparacion cuta-
nea, traduciéndose en que no interviene con el



proceso de cicatrizacion. No se sale con exuda-
do y liquidos. No requiere ser removida para la
siguiente aplicacidn. Presentaciones en spray y
sachets con aplicadores individuales estériles.

Askina® Barrier (B. Braun): crema, térulas de
tocacion, spray. Solucidon y crema concentrada
que aplicada sobre la piel forma una capa pro-
tectora e hidratante transparente que permite
la transpiracion cutanea. Por carecer de alcohol
en su composicion, no produce escozor ni mo-
lestias en la piel. Compuesta por un polimero
que actia como protector cutaneo. Indicada
para su uso en piel indemne, actuando como
barrera frente a la humedad. Se puede utilizar
en zona genital, zona del panal, proteccion de
piel perilesional, o proteccidn de piel en zonas
fragiles y sensibles.

Protector Cutdaneo VUELO® (Vuelo Pharma):
spray de barrera. Es una solucién polimérica li-
quida de secado rapido, incoloro, no oleoso,
resistente al agua y sin alcohol que forma una
pelicula protectora e uniforme cuando se aplica
en la piel, no provoca irritacion. De esta forma,
protege la piel por hasta 72 hrs. de las lesiones
causadas por incontinencia urinaria y/o fecales,
jugos digestivos (ostomias), fricciéon y adhesi-
vos. Puede ser aplicado en piel sana, irritada o
lesionada, sin causar ardor o incomodidad.

Sensi-Care® Protective Barrier (ConvaTec): cre-
ma. Actla como barrera protectora para pre-
venir y tratar lesiones de la piel, especialmente
usada en zona del pafal. Se adhiere y protege
la piel desnuda. Contiene vaselina para actuar
como barrera contra el exceso de humedad e
irritantes y dxido de zinc para proteger y ayudar
a la piel agrietada.

Sensi-Care® Sting Free Skin Barrier (ConvaTec):
aplicador con esponja, spray, sachets. Férmula
sin alcohol, a base de silicona para la proteccion

de la piel. Proporciona una capa de barrera en
la piel que la protege de los efectos perjudicia-
les de los adhesivos, los residuos corporales y el
ataque enzimatico. Ideal para uso diario: no se
acumulan o se adhieren a los pliegues cutaneos.
Proteccién permanente de la piel hasta 72 hrs.

4. GEL HIDRATANTE

DuoDERM® Gel Hidroactivo® (Conva Tec): se
utiliza en heridas secas, con muy poco exudado,
para la creacion de un ambiente hiumedo favo-
rable para la cicatrizacion de la herida. Facilita el
desbridamiento autolitico. Hidrata, llevando la
humedad necesaria a las heridas secas, necré-
ticas, que presentan esfacelo o tejido de granu-
lacion.

Skincol® Gel Himedo de Sucralfato (Lisaphar-
ma SpA): gel humificador con Sucralfato al 25%,
que forma una barrera protectora que cubre la
herida, acelerando el proceso de cicatrizacion.
Se aplica una vez al dia después de la limpieza
de la herida.



@l OTRAS CONSIDERACIONES DE

MANEJO DE ENFERMERIA EN

PACIENTES CON EB

Existen otros procedimientos que requieren de
un manejo de Enfermeria especial consideran-
do las caracteristicas de los pacientes con EB,
los cuales detallamos a continuacidn:

1. MONITORIZACION DE TEMPERATURA

Evitar sensores nasofaringeos y rectales.

Medir T° axilar o inguinal con termdémetro de
mercurio o digital seriadamente, en piel indem-
ne del paciente.

2. ACCESOS VASCULARES

ViA VENOSA PERIFERICA Y TOMA DE MUES-
TRA PARA EXAMENES SANGUINEOS:

Para la puncidn por la toma de muestra de exa-
menes o colocacién de via venosa hay que evi-
tar ligar al paciente. En lo posible se debe com-
primir manualmente la piel cubierta, paralo cual
se requiere una segunda persona. De no ser po-
sible, se pueden utilizar ligas elasticadas o con
velcro que se ponen sobre la superficie venda-
da del paciente (donde no tenga herida o no le
duela) o bien sobre la ropa. Jamas utilizar ligas
directo sobre la piel.

El sitio elegido para la puncién debe estar lo
mas indemne posible y se limpia con una gasa
con alcohol.

Es ideal dejar la via venosa con un alargador
para facilitar la manipulacion de ésta. No utilizar
cintas adhesivas convencionales de ningun tipo
sobre la piel (No usar Duoderm® o Tegaderm®).
Se sugiere utilizar una cinta no adherente como
Mepitac® (Molnlycke) para fijar el teflén a la piel
de una manera mas segura. También es impor-
tante proteger la piel bajo el teflén, en el punto
de entrada de ésta, donde se puede poner un
pedazo de gasa o tull vaselinado. Luego vendar
la extremidad con una venda gasa, idealmente

semielasticada, a modo de inmovilizar la via ve-
nosa.

Finalmente se aplica una tela adhesiva sobre la
misma venda, sin contactar la piel del paciente
con la tela adhesiva. Se debe usar el mismo pro-
cedimiento para la fijacidon de catéteres umbili-
cales o centrales segun el caso.

En la siguiente secuencia fotografica se puede
observar el detalle del procedimiento:

zona a puncionar

ar con teflén o
a, mariposa, etc

2. Limpiar con alcohol la
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4. Poner gasa bajo el 5. Tomar las muestras de 7. Fijar el teflén a la piel

teflén para proteccién de sangre si fuera necesario con tela Mepitac®

la piel

8. Reforzar la fijacion a la 9. Comprobar la 11. Fin de la fijacion

piel permeabilidad de la dejando descubierto el
via venosa acceso al alargador

venoso
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CATETERES CENTRALES Y ARTERIALES:

e Evaluar la zona de la piel a puncionar: sin heri-
das, sin signos de infeccidn.

* Lavado de la zona con jabdn clorhexidina.
¢ Desinfeccion con alcohol de chorhexidina.

* Fijacién con puntos de sutura en forma pro-
funda.

e Cubrir con apdsito siliconado con bordes adhe-
sivos (Mepilex® Border por ejemplo).

* Privilegiar fijacidn segura. Se puede reforzar
con tela Mepitac® encima del apdsito.

* Vigilar la zona de insercion.
* Vigilar signos de infeccién.

e Se sugiere la colocacién de catéteres picc line
de primera eleccidn, o en su defecto, centrales,
pero no los CVC de reservorio por la alta tasa
de contaminacion con Pseudomona spp y sepsis
secundaria a ésta.

de insercién de CVC con

de insercién de CVC con
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3. PROTECCION DE PIEL EN PABELLON
QUIRURGICO

VIA AEREA:

e Mantener via aérea permeable.

e Evaluar microstomia.

e Se puede usar mascara laringea.

e Intubacién oral / 1 nUmero mas pequefio para
la edad, tratar de usar tubo endotraqueal sin
cuff.

e Fijacion con tela siliconada.

e Reforzar con tela de papel.

* Fijacion del Tubo con tira de gasa vaselinada,
detras de la cabeza/cuello.

e NO usar adhesivos para la fijacion.

e Utilizar removedor para retirar telas de papel
u otras si se utilizaron para fijar en la piel.

e Vigilar aparicion de ulceras orales.
e Lubricacidn de labios con vaselina.

 Aspiracion de secresiones suave, sélo en drea
visible, por riesgo de formacion de ampollas.

 NO utilizar canulas rigidas para aspirar.

pabellén

pabelldn
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PROTECCION FACIAL:

e Realizar proteccidn facial en zonas de apoyo
con mascarillas, nariceras, intubacidn, etc.

e Utilizar apdsito fino de espuma (Mepilex®
Transfer, Mepilex® Lite por ejemplo) o gasa
parafinada (Jelonet®, Vaseline®, Paranet® por
ejemplo), en todas estas zonas de apoyo.

* Realizar proteccion ocular. Aplicar gel lubri-
cante en ambos ojos idealmente en base acuo-
sa (Genteal®gel por ejemplo), cerrarlos y luego
cubrir con apésito fino de espuma (Mepilex®
Transfer, Mepilex® Lite).

e Utilizar adhesivo siliconado (Mepitac®).
e Lubricacidén de la piel con vaselina estéril.

e Se pueden utilizar cremas cicatrizantes en zo-
nas donde aparezcan heridas.

ra mascarilla con Jelonet®

ra mascarilla con Mepilex®

via derea
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MONITORIZACION SATUROMETRIA:

* La pseudosindactilia puede dificultar la insta-
lacion del sensor.

e Se pueden utilizar: sensor de oximetria de pin-
za o bien sensor adhesivo, los cuales deben ser
de tamafios acordes al paciente.

e Se deben proteger las zonas de roce donde se
elija para instalar el sensor.

e Utilizar gasa parafinada bajo el sensor para
proteger la piel, lo cual NO interfiere con la se-
fal del oximetro.

ante

on Jelonet® antes de instalar

émetro con piel protegida

form® para instalacién de
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MONITORIZACION CARDIACA:

e Se debe recortar el borde adhesivo de los
electrodos, dejando la zona donde estd el gel
conductor.

e Luego se pone un pedazo de apdsito de es-
puma fino adhesivo siliconado (Mepilex® Trans-
fer) sobre éste para que asi cree una mayor su-
perficie de contacto con la piel del paciente y se
adhiera sin problemas, en piel indemne.

¢ Se puede reforzar con tela siliconada (Mepi-
tac®) si fuera necesario.

e Utilizar conexidn de pinza para asi evitar pre-
sionar sobre la piel del paciente, de lo contrario,
instalar la conexién antes de ponerlo en la piel
del paciente.

rodo protegido con Mepilex®

rodo cubierto con Mepilex®

rodo cubierto con Mepilex®
o con Mepitac®
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MONITORIZACION DE PRESION ARTERIAL:

* Poner el manguito de presién en una extremi-
dad donde no tenga heridas preferentemente,
donde la piel esté lo mas indemne posible.

e Utilizar el manguito de presion adecuado a la
edad y estado nutricional del paciente.

e Situarlo sobre un vendaje soffband o venda
suave, nunca directo sobre la piel del paciente.

e Aislar las tomas de presién en lo posible, de
acuerdo a las necesidades de monitorizaciéon
del paciente.

PROTECCION DE LA PIEL Y ZONAS DE ROCE
EN PABELLON:

¢ Acolchar superficies de contacto (por ejem-
plo, con pafiales desechables de adultos vaseli-
nados, no necesariamente estériles).

e Luego cubrir con sabanas de algoddn (SIN
ARRUGAS).

e Protectores de silicona en zonas de apoyo
(cabeza, talones, etc.) o bien proteger con ven-
dajes y/o espumas.

e No usar plastico en contacto directo con la
piel, porque produce un exceso de calory trans-
piraciéon y por ende riesgo de ocasionar bulas y
heridas.

e Cubrir heridas y zonas de la piel mas friables
con apdsitos de proteccion adecuados.

o de presién sobre la ropa

go de presién sobre vendaje
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USO DE ELECTROBISTURI:

e El uso de electrobisturi puede ser necesario
en ciertas intervenciones quirdrgicas en pacien-
tes con EB. Esto implica la necesidad de utilizar
la placa electroquirdrgica en la piel del paciente.

e La placa mas utilizada hoy en dia es desecha-
ble y tiene material autoadhesivo para poder fi-
jarlo al paciente.

e De acuerdo a nuestra experiencia, se busca
una parte del cuerpo del paciente que no tenga
heridas y que la piel esté lo mas indemne posi-
ble. De acuerdo al tamafno de la zona se acomo-
da la placa y la hemos fijado de dos maneras:

- Cortando todo el borde adhesivo, aplicando
gel conductor sobre ésta y luego se pone en
la parte del cuerpo elegida y se fija con ven-
daje o bien el mismo peso del cuerpo del pa-
ciente (si es que se puso bajo éste).

- Otra forma ha sido cortando los bordes de
la placa para dejar la zona de autoadhesivo lo
mas pequefa posible, gastamos este adhesi-
vo tocandolo fuertemente y repetidas veces
con nuestras manos con guantes estériles,
y luego lo ponemos en la piel del paciente
con suavidad. Se retira muy lentamente y
con removedor. Esto lo hemos realizado en
pacientes con muy pocas lesiones en piel en
general, principalmente con las formas mas
simples de EB.

uri cortada para menor contacto
piel

de electrobisturi en piel
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4. MUESTRA DE ORINA

La toma de muestra de orina se realiza de mane-
ra habitual en pacientes adultos y nifios que ya
controlan esfinter, con el cuidado del aseo geni-
tal, el cual debe realizarse con mucha suavidad
y con elementos suaves, no erosivos.

En el caso de necesitar tomar una muestra de
orina en un lactante o nifio que no controla es-
finter, se tendria que realizar a través de un re-
colector urinario. Estos dispositivos tienen mu-
cho adhesivo, el cual se debe retirar o debilitar.

De acuerdo a nuestra experiencia, utilizando
guantes estériles, gastamos el pegamento del
recolector, tocandolo fuertemente en repeti-
das oportunidades, hasta que ya casi no quede
pegamento. Luego ponemos cintas circulares
de la tela Mepitac®, como un doble contacto,
en todo el contorno del recolector, y a través de
esto lo adherimos a la piel del nifio/a, que debe
estar indemne, sin lesiones. Se debe retirar con
extremo cuidado, con la ayuda de removedores
si es necesario.

En el caso de necesitar tomar una muestra a tra-
vés de sondeo vesical, éste debe realizarse con
una sonda siliconada y del menor calibre posi-
ble, tal como lo sefialamos anteriormente en el
Manual.

a con bandas de
talar en lactante
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Si no se tiene acceso a distintos recursos des-
critos anteriormente, planteamos las siguien-
tes alternativas:

e Solo se requiere para el aseo y manejo de las
heridas un buen lavado de manos con cualquier
jabdn liquido. Si no tiene agua potable, usar
agua hervida por 5 minutos, a temperatura am-
biente, y esto se puede aplicar al lavado de he-
ridas.

e Si el agua de lallave es clara:
1. Utilice cloro que no tenga otros olores
(como limén).
2. Agregue 1/8 de cucharadita (8 gotas o unos
0.75 mililitros) de cloro liquido de uso domés-
tico en 1 galdn (16 tazas) de agua.
3. Mezcle bien y espere 30 minutos o mas an-
tes de beber el agua o de usarla parala limpie-
za de las heridas.

e Si el agua de la llave es turbia:
1. Utilice cloro que no tenga otros olores
(como limén).
2. Agregue 1/4 de cucharadita (16 gotas o 1.5
mililitros) de cloro liquido de uso doméstico
en 1 galdn (16 tazas) de agua.
3. Mezcle bien y espere 30 minutos o mas an-
tes de beber el agua o de usarla para la limpie-
za de las heridas.

e Recuerde que puede ser necesario desinfec-
tar los recipientes antes de utilizarlos para guar-
dar el agua limpia:
1. Utilice cloro que no tenga otros olores
(como limén).
2. Agregue 1 cucharadita (64 gotas o 5 milili-
tros) de cloro liquido de uso doméstico en 1
cuarto de galdn (32 onzas, 4 tazas o alrededor
de 1litro) de agua.
3. Vierta esta solucién en un recipiente limpio
para almacenar y agite bien para asegurarse
de que el liquido cubra todo el interior del re-
cipiente.

4. Deje reposar al menos 30 segundos y luego
vacie el recipiente.

5. Deje secar al aire o enjuague con agua clara
que ya ha sido desinfectada, si la hay.

¢ Nunca mezcle cloro con amoniaco ni con otros
productos de limpieza.

e Cuando utilice cloro, abra puertas y ventanas
para que el lugar se ventile.

e Sino cuenta con aguja estéril para la puncidn
de ampollas, se puede utilizar una tijera, desin-
fectada con alcohol ojald de 70° y aplicar un cor-
te en la ampolla presionando con suavidad.

e Tratar de no usar antibidticos tdpicos a menos
que sea indicado por un médico, en el contexto
de una herida INFECTADA y por tiempo limitado.

e Si en el lugar donde vive el paciente hace mu-
cho calor e incomoda el llevar apésitos y/o ven-
dajes, si éste lleva un buen manejo de su piel y
heridas sin apdsitos, se puede continuar de esta
forma entonces.

e Sino cuenta con apdsitos de alto costo, se po-

dria utilizar:
- Gasas estériles o limpias cubiertas con va-
selina liquida o sdlida (blanda o derretida) y
ponerlos sobre la herida ya limpia y cambiarlo
segun necesidad.
- En paises con mucho calor se puede utilizar
el film plastico trasparente para cubrir las heri-
das o para proteccidn de piel sana, con alguna
pomada cicatrizante o vaselina bajo éste, en
el contacto directo con la piel, para que no se
pegue. Tener en cuenta que puede aumentar
la humedad de la herida y por ende su proceso
de cicatrizacidn.
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