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I. RESUMEN 

La Epidermólisis Bullosa (EB) es una genodermatosis que se manifiesta con fragilidad 

de la piel y las mucosas. Uno de los subtipos con mayor compromiso mucocutáneo es 

la EB Distrófica Recesiva Severa (EBDR Severa), en la cual el 80% de los pacientes 

presenta microstomía severa. El propósito de este estudio es establecer si dos 

aparatos para hacer ejercicios de apertura bucal son capaces de reducir el grado 

de microstomía y mejorar la calidad de vida de los pacientes.  

Metodología: La fase clínica fue realizada entre el 2008 - 2009 en el Hospital de niños 

de Londres (Great Ormond Street Hospital) y entre 2011- 2022 en la Clínica de 

Cuidados Especiales en Odontología, Universidad de Chile. Participaron pacientes 

de 4 a 18 años con EBDR Severa. Después de consentir, los pacientes fueron 

asignados al azar en: Grupo A que recibió un entrenador bucal (esquema: realizar 

ejercicios durante 5 minutos, 3 veces al día) y grupo B que recibió un cono acrílico 

(esquema: realizar 10 estiramientos por 30 segundos, 3 veces al día).  

Se midió la apertura bucal máxima en milímetros y completaron dos cuestionarios 

de calidad de vida pre y post intervención, y se aplicó un cuestionario final de 

autopercepción de funciones orales luego de un periodo de 12 semanas. 

Resultados: Un total de 24 pacientes, 12 en cada grupo, fueron enrolados durante la 

fase clínica. Dos pacientes de cada grupo abandonaron el estudio. Toda la información 

de los otros 20 pacientes se incluyó en el análisis. El 60% de los pacientes aumentó 

su apertura bucal. Ambos dispositivos mostraron resultados favorables, sin embargo, 

solamente el cono acrílico tuvo resultados estadísticamente significativos. La 

adherencia al programa de ejercicios fue del 34% por la dificultad de incorporar 

ejercicios a la rutina diaria. No se registraron cambios en los cuestionarios de calidad 

de vida. 

Conclusiones: El 60% de los pacientes con EBDR Severa que completaron el estudio 

presentaron un efecto terapéutico positivo. Un porcentaje importante de pacientes 

percibió una mejora en su habilidad para cepillarse los dientes, masticar y tragar. El 

mayor desafío fue incorporar los ejercicios en sus rutinas diarias.  
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II. INTRODUCCIÓN   
 

La Epidermólisis Bullosa (EB) es una genodermatosis que se manifiesta con 

fragilidad de la piel y las mucosas debido a mutaciones en los genes que codifican 

para las proteínas estructurales de la unión dermo epidérmica. Es un término que 

engloba diversos trastornos y que abarca mutaciones en 16 genes, con 

manifestaciones clínicas muy variadas en severidad y localización. Uno de los 

subtipos más frecuentes es la EB Distrófica Recesiva Severa (EBDR Severa), que 

es causado por mutaciones en el gen COL7A1 que codifica para el colágeno VII, 

una proteína que se ubica a nivel subepidérmico (Bardhan y cols., 2020). Las 

personas afectadas por este tipo de la enfermedad presentan cicatrización 

distrófica, que implica la contracción de estructuras al momento de cicatrizar. Las 

más evidentes son la sindactilia o fusión de los dedos de las manos, y la microstomía 

o limitación de la apertura bucal. En EBDR Severa el 80% de los pacientes 

presentan microstomía severa, con menos de 30 mm de apertura bucal máxima 

(Serrano-Martínez y cols., 2003). Esta alteración funcional es progresiva e impacta 

en la calidad de vida de las personas con EB. El propósito del presente estudio es 

evaluar estandarizadamente técnicas para manejar esta secuela contractural.  

 

III. MARCO TEÓRICO 

 

Epidermólisis Bullosa  
La epidermólisis bullosa hereditaria (EB) es un grupo de trastornos genéticos 

heterogéneos caracterizados por fragilidad cutánea, formación de ampollas, 

erosiones y heridas en piel y mucosas en respuesta a traumatismos mecánicos 

menores. Además de la piel, puede afectar a los ojos, cavidad oral, tubo digestivo 

(esófago, estómago, intestino), vía respiratoria, vejiga y zona genital (Has y Fischer, 

2019; Krämer y cols., 2020). 
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Clasificación 
Actualmente se reconocen 4 tipos principales de EB, 34 subtipos que pueden ser 

de herencia dominante o recesivo y 5 otros trastornos con fragilidad de la piel 

(trastornos relacionados con EB), cuyo nivel de clivaje es muy superficial. Los tipos 

principales se clasifican según el nivel de clivaje de los tejidos en: EB simplex (EBS), 

EB de la unión (EBJ), EB distrófica (EBD) y EB Kindler (Has y cols., 2020). 
 

Epidemiología 
Si bien es catalogada como una enfermedad rara, huérfana o poco común, es decir, 

que afecta a menos de 1 persona en 5.000, existe en todo el mundo y no tiene 

predilección por raza o sexo. Se estima que alrededor de 500.000 personas en el 

mundo viven con EB. Su incidencia estimada es de 19,6 por cada millón de nacidos 

vivos (1:50.000) y su prevalencia es de 11 casos por millón de habitantes. En Chile 

están registradas, al año 2020, un total de 252 personas con EB, de los cuales el 

58% tienen EB simplex, 35% EB Distrófica, 6% EB de la unión y 1% EB de Kindler. 

(DEBRA Chile, s.f ; DEBRA Internacional, s.f ; Fine, 2016).  

 

Patogénesis 
La EB es una enfermedad genética producida por cambios, disminución o ausencia 

de proteínas estructurales de la piel. Es decir, se debe a mutaciones genéticas que 

alteran la dinámica y función de proteínas con un rol estructural en la epidermis, 

zona de la membrana basal o en la parte superior de la dermis, que son relevantes 

para la integridad de la piel y adhesión entre dermis y epidermis (DEBRA Chile, 

2018; Mariath y cols., 2020). 

 

La mayor parte de la literatura científica sobre esta condición, describe las 

implicancias cutáneas y existe muy poca información en cuanto a alternativas de 

tratamiento odontológico en pacientes con este cuadro. El único nivel de evidencia 

disponible hasta el año 2010 para respaldar la mayoría de las recomendaciones 

eran reportes de casos clínicos y algunas series de casos únicamente con una 

descripción de las características clínicas de estos pacientes (Krämer, 2010). 
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Recién en el año 2012, fue publicada la primera Guía de Práctica Clínica de Cuidados 

en Salud Oral para pacientes con EB (Krämer y cols., 2012).  

 

Manifestaciones clínicas  
Existe un predominio de vesículas generalizadas y 

de pequeñas ampollas agrupadas (EB simplex),  

queratodermia 

palmoplantar (EB 

simplex y EB 

kindler), tejido de granulación periorificial (EB de la 

unión), erosiones y ulceraciones extensas en el 

tronco (EB de la unión intermedia), pseudosindactilia 

(EBDR severa), carcinoma de células escamosas 

(EB distrófica). Dentro de las manifestaciones 

extracutáneas podemos encontrar: anemia, reflujo 

gastroesofágico, estenosis esofágica, atresia 

pilórica, estreñimiento, osteopenia, osteoporosis, 

mayor frecuencia de fracturas, complicaciones 

oculares, compromiso laríngeo (ronquera, estridor u 

obstrucción respiratoria), miocardiopatía dilatada, entre otras (Bardhan y cols., 2020; 

Krämer y cols., 2020).  

 

Tratamiento médico general  
A la fecha no hay tratamiento etiológico o 

cura, solamente manejo sintomático para 

la EB. El manejo debe ser realizado por 

un equipo de salud multidisciplinario y se 

basa principalmente en cuidados tópicos 

paliativos.  

  

 

Imagen 2: Bulla extensa cubriendo la 
espalda de un paciente con EBDR 
(Krämer y cols., 2020). 

Imagen 1: "manos en capullo" o 
pseudosindactilia (Krämer y cols., 
2020). 

Imagen 3: Manejo de las heridas. Baño en tina en 
paciente con EB (DEBRA Chile, 2018). 
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Manifestaciones orales  
La mayoría de los pacientes con EB presentan algún tipo de lesión oral 

vesiculobulosa, que va desde vesículas pequeñas y discretas, hasta bullas de gran 

tamaño y áreas de tejido de granulación. Presentan características orales únicas en 

relación a su tipo y subtipo específico de EB. En EBS la cavidad oral se ve afectada 

principalmente por úlceras esporádicas, al igual que en EB distrófica dominante 

(EBDD), mientras que en pacientes con EB de la unión tienen más hipoplasia 

generalizada del esmalte y en EB de Kindler la mayor preocupación es la 

enfermedad periodontal (Wright y cols., 1991). 

 

Epidermólisis Bulosa Distrófica Recesiva Severa (EBDR severa) 
Los pacientes con EBDR Severa (antes llamada RDEB 

severa generalizada Hallopeau – Siemens)  presentan  

mayor compromiso de su cavidad oral. Entre las 

manifestaciones orales se destacan: el desarrollo continuo 

de úlceras y bullas espontáneas, la presencia de 

ampollas recurrentes en mucosa oral (llenas de líquido o 

sangre) especialmente en la lengua, úlceras y erosiones 

en diferentes estados de cicatrización en el rostro (Wright y 

cols.,1994); microstomía progresiva, severa obliteración de los vestíbulos, 

anquiloglosia, y ausencia de rugas palatinas y papilas linguales (lengua 

depapilada). Tienen también significativamente más caries, ya que la condición 

física de los pacientes con EB – apertura bucal 

limitada y contractura de los dedos – dificulta una 

correcta higiene oral (Leal y cols., 2016). Esta 

deficiencia en la higiene oral en conjunto con los 

hábitos alimenticios (preferencia de consumo de 

alimentos blandos y comida molida) en conjunto 

con una limitada apertura oral, se plantea como la 

Imagen 4: Bullas en 
mucosa oral en paciente 
con EBDR (Krämer y cols., 
2012). 

Imagen 5: Caries dentinarias presentes 
en pacientes con EB (Leal y cols., 
2016). 
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causa de alta prevalencia de caries rampante en este tipo de pacientes (Azrak y 

cols., 2006).  

 

A su vez podemos encontrar la presencia extensa de depósitos de placa y gingivitis 

(Fortuna y cols., 2015), y de carcinoma oral de células escamosas en lengua, 

labios y paladar duro. Las personas con EBDR severa tienen un riesgo de por vida 

superior al 90% de carcinoma de células escamosas con metástasis agresivas 

(Pfendner y cols., 2006). 

 

Microstomía 
La microstomía es progresiva y afecta a casi todos los pacientes con EBDR 

Severa e incide directamente en el grado en que las 

personas pueden abrir la boca, limitando drásticamente la 

distancia entre los dientes de arcadas opuestas, incluso 

cuando realizan su apertura máxima oral (Wright, 2010). 

Ésta ha sido definida por muchos autores como el factor 

más limitante de la enfermedad, no solo desde el punto de 

vista del tratamiento odontológico, sino que también para el 

examen clínico oral y las funciones orofaríngeas y laríngeas 

de los pacientes (Serrano-Martínez y cols., 2003). 

 

Si evaluamos la microstomía siguiendo el método de Naylor y cols., el cual consiste 

en medir la distancia entre los márgenes incisales de los incisivos centrales 

derechos o fragmentos de raíz equivalentes en máxima apertura oral (MOA), se 

clasifica en: microstomía leve un MOA de 41-50 mm, moderada a un MOA de 31-

40 mm y severa a un MOA ≤ 30 mm (Naylor y cols.,1984). El estudio de Serrano-

Martínez y cols., permitió concluir que el 80% de los pacientes presenta microstomía 

severa (apertura bucal máxima menor a 30 mm) y el 20% restante microstomía 

moderada (Serrano-Martínez y cols., 2003). 

 

Imagen 6: Apertura oral 
limitada en EBDR (Krämer y 
cols., 2020). 
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La apertura oral disminuida en EBDR severa se explica por la formación de ampollas 

intraorales y periorales, y a la formación de cicatrices atróficas posterior a éstas, 

dando lugar a contracturas incapacitantes. Por ende, la reducción de la dimensión 

oral es el resultado de una recurrente cicatrización oral alterada que limita la 

movilidad de los tejidos blandos. Las bandas cicatriciales fibrosas pueden palparse 

bilateralmente en las comisuras y mucosa oral. A pesar de que es bastante 

frecuente que comience durante la primera infancia y produzca alteraciones en el 

crecimiento normal de los tejidos orales, la microstomía parece desarrollarse 

independiente de la edad del paciente (Serrano-Martínez y cols., 2003; Wright, 

2010; Krämer y cols., 2020). 

 

Una apertura oral disminuida de 35 mm o menos, puede ser considerada como 

severamente restringida y está asociada a problemas funcionales que incluyen 

limitaciones en la ingesta de alimentos, así como de otras funciones mandibulares 

(bostezar, sonreír y hablar). Lo que conlleva a que procedimientos de higiene oral 

también se vean obstaculizados, con una restricción más severa de apertura oral, 

se vuelve muy difícil y compleja la atención odontológica, ya que la mucosa de estos 

pacientes es muy vulnerable a estímulos menores mecánicos (Stellingsma y cols., 

2011). 

Por ende, la atención dental de pacientes con EBDR severa se complejiza por el 

difícil acceso a la cavidad bucal, las ampollas intraorales y el dolor que representa 

para los pacientes. El simple hecho de que al tocarlos se cause desprendimiento de 

piel y mucosas, lleva a que la mayoría de los pacientes requieran atención por 

especialistas y en ocasiones intervenciones bajo anestesia general. Sin embargo, 

la microstomía presente en estos pacientes, también dificulta su intubación (George 

y cols., 2009; Krämer y cols., 2020). 

Tal como se mencionó anteriormente, no existe una cura disponible aún para la 

epidermólisis bullosa y su evolución es progresiva y crónica, llegando a disminuir la 

calidad de vida de quienes viven con esta condición y sus familias. Hasta ahora el 
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tratamiento es únicamente sintomático y su manejo debe ser realizado por un 

equipo interdisciplinario, el cual debe estar orientado en la mantención de la salud 

oral, en optimizar la higiene oral y en procedimientos de prevención para las 

lesiones de caries y enfermedad periodontal, manteniendo la apertura oral mediante 

aparatos para aumentar la apertura oral de pacientes con este diagnóstico. Sin 

embargo, falta evidencia de la efectividad de éstos últimos (Stellingsma y cols., 

2011). 

 

El tratamiento de la microstomía va desde fisioterapia hasta cirugías complejas y 

tratamientos protésicos. Dentro del tratamiento no quirúrgico existen técnicas 

mecánicas, mediante dispositivos que permiten obtener leves incrementos de la 

apertura oral máxima, mejorando el rango de la apertura, tales como la realización 

de ejercicios a diario con espátulas de madera, entrenadores bucales, cono de 

acrílico con rosca y tapones de resina que aumentan de calibre progresivamente. 

Estos pueden ser utilizados en casa y especialmente antes de los controles 

odontológicos (Silvestre-Rangil y cols., 2015; Naylor y cols., 1984; Dougherty y 

Warden, 2003). 

 
Dispositivos Intraorales 
Dentro de los diferentes dispositivos identificados en la literatura para el manejo de 

la microstomía, se seleccionaron dos que se adaptan a los requerimientos de los 

pacientes diagnosticados con EBDR Severa: el entrenador bucal y el cono acrílico. 

Ambos cumplen con no tener contacto directo con tejidos blandos, evitando así 

producir lesiones, y son de fácil manipulación, considerando el desarrollo de la 

pseudosindactilia que se da con el progreso de la enfermedad (Al Qattan y cols., 2005; 

Dougherty and Warden, 2003; Nair y cols., 2008).  
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Entrenador bucal 
Diseñado por un dentista Alemán, 

para una paciente de 7 años. La 

paciente obtuvo una ganancia en su 

apertura bucal de 7 mm (de 11 a 18 

mm), en un período de entre 3-4 meses utilizando el dispositivo 10 a 20 minutos al 

día. En los siguientes meses continuó con su uso y su apertura bucal mejoró 

aumentando a más de 20 mm. Los resultados favorables en el aumento de apertura 

bucal desaparecieron rápidamente al descontinuar la realización de los ejercicios 

de manera regular (Daby, 2005). 

 

Dentro de los beneficios del uso del dispositivo se destaca una mejora en el acceso 

para tratamientos odontológicos, posibilidad de intubación en cirugía y disminución 

de problemas para comer. También una mejoría en el rango de movimiento de la 

lengua y fortalecimiento de los músculos masticatorios (Daby, 2005).  

En la literatura no hay evidencia de efectos adversos del uso de estos dispositivos. 

En el reporte de caso solo se recalca la importancia del correcto posicionamiento 

del dispositivo en boca para que no ocurra deslizamiento durante la masticación y 

se produzca un daño en la mucosa oral (Daby, 2005).  

 

Una desventaja de este dispositivo es que no es universal y debe ser fabricado en 

el laboratorio y a la medida del paciente (Buchbinder y cols, 1993).  

 

Cono Acrílico 
Es un dispositivo que se sitúa entre los dientes 

anterosuperiores y anteroinferiores, que el paciente va 

girando de manera gradual con fuerza controlada, de 

manera que los dientes vayan separándose (Lund y 

Cohen, 1993). 

 

 

Imagen 7: Entrenador bucal  (Krämer y cols., 2020). 

 

Imagen 8: Cono Acrílico (Krämer 
y cols., 2020). 
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Lund y Cohen aplicaron un protocolo de ejercicios con este dispositivo, donde este 

era usado 4 veces al día por 10-15 min. En cada sesión se debía realizar el máximo 

estiramiento posible y mantener la posición por 20 segundos, luego descansar 10 

segundos y continuar la secuencia (Lund y Cohen, 1993). 

 

Este dispositivo tiene como ventaja que es de fácil fabricación y los tamaños son 

estándar, por lo que se puede tener disponibilidad de ellos previo a la consulta del 

paciente (Lund y Cohen, 1993; Silvestre-Rangil y cols., 2015). 

 

Como desventaja, su uso es restringido a pacientes con dentición completa o 

parcial, requiere aplicar una fuerza controlada o podría generar movilidad en dientes 

anteriores (Lund y Cohen, 1993). 

 
Protocolo uso de dispositivos para tratar la microstomía 
Dentro de la literatura podemos encontrar evidencia de solo un reporte de caso del 

uso dispositivos para aumentar la apertura oral en pacientes con EBDR (Serrano y 

cols., 2001).  

Serrano y cols., aplicaron un protocolo que consistía en el uso de tapones de resina 

que aumentan de calibre progresivamente, donde los pacientes lograron aumentar 

la apertura oral máxima de 19 a 23 mm después de 10 minutos de ejercicio, y a 30 

mm al final de la sesión de tratamiento. Parámetro que al descontinuar la terapia 

mecánica, retornó a los valores iniciales de apertura oral (Serrano y cols., 2001).  

 

Estrategias de evaluación para la investigación clínica en microstomía 
La microstomía ha sido evaluada de manera cuantitativa con diversas técnicas; 

midiendo la distancia intercomisural, la apertura máxima oral, el rango del 

movimiento, la circunferencia y diámetro, y con la distancia interincisal (Wood y Lee., 

1988; Wright y cols.,1991; Watanabe y cols., 2002; Dikbas y cols., 2007; Park y 

cols., 2021).  

 



 

	

 

17 

Para fines de este estudio, se seleccionó como estrategia de evaluación la distancia 

interincisal.  

 

Distancia interincisal: Es la distancia lineal, en milímetros, 

desde el borde incisal del incisivo central superior hasta el 

borde incisal del incisivo central inferior o fragmentos de raíz 

equivalentes (Serrano-Martínez y cols., 2003). La medición 

se realiza durante la apertura máxima oral del paciente,  sin 

que este sienta dolor.  

Se utilizó esta medida, ya que el borde incisal es considerado 

un punto de medición estable y fácil de determinar (Yao y 

cols., 2009; Türk y cols., 2020). 

 

Calidad de vida 
Las personas con EB pueden presentar manifestaciones clínicas de diversa gravedad 

que afectan la calidad de vida; tales como ampollas, úlceras, infecciones a la piel, 

cáncer, dolor, malnutrición, etc (Togo y cols., 2020). 

 

Se define calidad de vida según la OMS como “ la percepción del individuo de su 

posición en la vida en el contexto de la cultura y sistema de valores en los que vive y 

en relación a sus objetivos, expectativas, estándares y preocupaciones. Es un 

concepto de amplio alcance que está atravesado de forma compleja por la salud física 

de la persona, su estado fisiológico, el nivel de independencia, sus relaciones sociales 

y la relación que tiene con su entorno” (The WHOQOL Group, 1995; Togo y 

cols.,2020).  

 

Las personas con EBDR experimentan un impacto significativo en la calidad de vida, 

severas limitaciones funcionales y sociales, en comparación con otros subtipos de EB, 

enfermedades de la piel y la población en general. Los estudios de calidad de vida no 

solo ayudan a comprender el impacto de la enfermedad en la vida diaria, sino que 

Imagen 9: Medición 
distancia interincisal (Türk 
y cols., 2020). 
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también brindan información útil para el tratamiento y seguimiento (Togo y cols.,2020; 

Tang y cols., 2021). 

 

Cuestionarios de evaluación de calidad de vida 
La calidad de vida es medida mediante la aplicación de cuestionarios validados. Estos 

pueden ser diseñados para salud general, para trastornos que afectan a un sistema 

en particular o para una enfermedad puntual. Son usados para evaluar los resultados 

de una intervención médica desde la perspectiva del paciente, para comparar el 

impacto que tiene en la calidad de vida de diferentes enfermedades, para identificar 

necesidades y para planificar recursos (Finlay, 1998). 

 

Actualmente existen diversos instrumentos para la evaluación de la calidad de vida 

relacionados con la salud en dermatología, entre ellos encontramos el: SF-36, EQ-5D, 

DLQI (El Índice de Calidad de Vida en Dermatología), Skindex-29, CDLQI (Índice de 

calidad de vida en niños en dermatología), entre otros (Chernyshov, 2019). 

 

Según Finlay y Augustin y cols., para medir cambios en el impacto de la enfermedad 

después de una intervención médica es mejor el uso de cuestionarios específicos, ya 

que son más precisos para las áreas relacionadas con la enfermedad, tales como el 

QOLEB (Finlay, 1998; Augustin y cols., 2012). 

 
Cuestionario QOLEB (Calidad de Vida en pacientes con Epidermólisis Bullosa) 
Es un cuestionario de evaluación de la calidad de vida específico para pacientes con 

EB. Fue desarrollado por Frew Murrel y cols. y contiene 25 preguntas. Esta 

herramienta permite medir el grado de deterioro de la calidad de vida en los pacientes 

con los diferentes tipos de EB y ha demostrado ser estadísticamente válido y confiable 

(Frew & Cols, 2008).  

El cuestionario evalúa dos elementos; los aspectos funcionales (preguntas 1-

7,9,10,12,13,15) y aspectos emocionales (preguntas 8,11,14,16 y 17). Para cada 

pregunta hay 4 opciones de respuestas, puntuadas de 0 a 3 puntos. Una mayor 

puntuación denota una peor calidad de vida.  
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Las preguntas de este cuestionario analizan las consecuencias de la enfermedad en 

el paciente, valorando los aspectos funcionales y emocionales de la calidad de vida. 

 

Fue validada su versión hispana en México por Frew y cols., (Frew y cols., 2013) y en 

español/España por Villar y cols., (Villar y cols., 2022).   

 
Calidad de Vida Relacionado a la Salud Oral 
Se refiere al impacto de las principales afecciones bucales en la vida diaria de los 

individuos, así como las limitantes en las funciones normales del aparato 

estomatognático (Al Shamrany, 2006). 

 
Cuestionario COHIP (Perfil de impacto de salud oral en niños) 
Es una herramienta de calidad de vida relacionada con la salud oral, que evalúa el 

impacto de las enfermedades bucodentales en la calidad de vida de los niños (8-15 

años). Fue publicado en 2007, mediante dos cuestionarios; uno para los niños y otro 

para sus cuidadores. Consiste en 34 preguntas pertenecientes a 5 dominios 

conceptualmente distintos: salud oral, bienestar funcional, bienestar social y 

emocional, entorno escolar y autopercepción (Broder y Wilson-Genderson., 2007). 

Fue validada la versión en español/Chile por Aravena y cols.,(Aravena y cols., 2017).  
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IV. HIPÓTESIS Y OBJETIVOS. 
Pregunta de investigación à ¿Cuál es el efecto terapéutico y en la calidad de vida 

del uso de dos dispositivos intraorales para tratar microstomía en personas con 

Epidermólisis Bullosa Distrófica Recesiva? 

 

IV.1. Hipótesis. 

El uso de un dispositivo intraoral para hacer ejercicios de apertura bucal aumenta la 

apertura máxima interincisal y tiene un impacto en la calidad de vida de las personas 

con Epidermólisis Bullosa Distrófica Recesiva Severa. 

 
IV.2. Objetivo general. 
Evaluar el efecto terapéutico y en la calidad de vida del uso de dos dispositivos 

intraorales para tratar microstomía, utilizados por 12 semanas, en personas con 

Epidermólisis Bullosa Distrófica Recesiva Severa a través de un estudio clínico 

randomizado multicéntrico.  

 

IV.3. Objetivos específicos. 
• Evaluar el efecto del entrenador bucal en el aumento de la apertura bucal en 

pacientes con EBDR Severa. 

• Evaluar el efecto de un cono de acrílico con rosca en el aumento de la 

apertura bucal en pacientes con EBRD Severa. 

• Comparar el efecto de ambos enfoques terapéuticos. 

• Evaluar y comparar la calidad de vida general antes y después de la 

intervención dentro y entre los grupos. 

• Evaluar y comparar la calidad de vida relacionada a la salud oral antes y 

después de la intervención dentro de cada grupo y entre los grupos. 

• Evaluar el cumplimiento de la terapia por parte de los pacientes.  

• Evaluar la autopercepción de las funciones orales de los pacientes luego de 

la intervención.  
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V. METODOLOGÍA. 
   
V.1. Diseño 
Estudio clínico prospectivo, randomizado, multicéntrico. 

 
A) Intervención del estudio 

Los pacientes se dividieron aleatoriamente en dos grupos. 

Los pacientes del grupo A recibieron un entrenador bucal. 

Se les indicó realizar ejercicios de apertura bucal durante 

5 minutos, 3 veces al día.  

Los pacientes del grupo B recibieron conos acrílicos con 

rosca. A este grupo de pacientes se le indicó seguir el 

siguiente protocolo: 10 ejercicios de estiramiento 

manteniendo la posición por 30 segundos, 3 sesiones al 

día.  

 

Además del dispositivo asignado de forma aleatoria, cada 

paciente recibió un reloj de arena con el tiempo indicado y un calendario para 

registrar si cumplieron con la rutina de ejercicios. 

A cada participante se le solicitó adicionalmente que completará un cuestionario de 

calidad de vida relacionada con la salud oral (Perfil de Impacto de Salud Oral en 

Niños - COHIP) y un cuestionario de calidad de vida general (Calidad de Vida en 

Epidermólisis bullosa – QOLEB) antes de comenzar la intervención y luego del 

período de 12 semanas de tratamiento.  

 

El grupo control de cada grupo fueron los mismos pacientes antes de la 

intervención (comparación dentro del grupo).  

 

 

 

Imagen 10: Entrenador bucal 

Imagen 11 : Conos Acrílicos 
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B) Tamaño muestral: 

El tamaño de la muestra se determinó con los siguientes datos: 
 

• Nivel de significancia: 0.05 

• Potencia: 80% 

• Diferencia de tratamiento importante: 6mm, según lo descrito previamente 

(Krämer,2006).  

• Estimación de diferencia de varianzas: 5,61 

 

De acuerdo con estos datos, se requirió que el tamaño de cada grupo fuera de 9 

participantes. 

 

Para el cálculo del tamaño muestral, se realizaron los cálculos estadísticos basados 

en un estudio clínico de 31 pacientes con diagnóstico de EBDR Severa en Chile el 

cual realizó la Dra. Krämer en la Clínica de Cuidados Especiales en Odontología, 

Facultad de Odontología, Universidad de Chile en 2006. En este, el valor utilizado 

como "estimación de diferencia de varianzas" fue la desviación estándar de la 

apertura oral máxima (Krämer,2006).  

 

C) Randomización  

Generación 

Los pacientes se distribuyeron aleatoriamente en dos grupos de acuerdo a una lista 

de aleatorización generada por ordenador. 

 

Restricción 

La aleatorización se estratificó, y por lo tanto bloqueó, en tres diferentes grupos de 

edad: de 4 a 8, 9 a 12 y de 13 a 18 años de edad. 
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D) Enmascaramiento de la asignación 

La asignación de cada participante en el grupo respectivo fue ocultada en sobres 

opacos cerrados numerados secuencialmente.  

 

E) Implementación de la aleatorización 

La secuencia generada por computadora se imprimió y guardó en sobres opacos 

sellados, numerados secuencialmente por un tercero anexo a la investigación. Los 

detalles de la serie no fueron conocidos por el equipo de investigación. 

 

Se invitó a los pacientes con EBDR Severa a participar en el estudio. Se les explicó 

a los pacientes y a sus tutores todos los detalles del estudio, las ventajas y posibles 

efectos adversos del mismo. Los pacientes pudieron decidir si querían o no 

participar del estudio. En el caso de los que no quisieron, sus tratamientos 

respectivos en las instituciones no se vieron comprometidos. Los pacientes que sí 

quisieron participar en el estudio, debieron firmar junto a sus tutores un formulario 

de consentimiento informado.  

 

Posteriormente el investigador responsable de ingresar a los pacientes en el 

estudio, tomó las medidas iniciales calibrando la medición con una regla metálica 

estandarizada y abrió el sobre con la asignación aleatoria del dispositivo. Cada 

paciente recibió su dispositivo, se le dieron las instrucciones correspondientes y 

además se respondieron todas las consultas pertinentes. 
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V.2. Material y Métodos 
 

A) Aprobación Ética  

La aprobación ética fue obtenida del Comité de Ética de investigación del Instituto 

de salud del Hospital Great Ormond Street en Londres y del Comité de Ética de 

investigación Servicio de Salud Metropolitano Norte. 

 

B) Participantes del estudio  

 

Criterios de inclusión:   

a. Pacientes con EBDR Severa de 4 a 18 años de edad bajo el cuidado 

de:  

i. La unidad de EB del Hospital Great Ormond Street, Londres. 

ii. Fundación DebRA Chile, quienes reciben atención dental en la 

Clínica de Cuidados Especiales de la Facultad de Odontología 

de la Universidad de Chile 

b. Sólo participaron aquellos pacientes que desearon voluntariamente 

participar y que sus padres o cuidadores estuvieron de acuerdo.  

 

Criterios de exclusión:  

No se incluyeron en el estudio los pacientes que:  

a. Recibieron intervenciones dirigidas a aumentar la apertura de la boca 

en el último año. 

b. Tuvieron una cirugía dental en las últimas 6 semanas (este fue un 

criterio de exclusión, ya que después de someterse a tratamiento 

dental bajo anestesia general los pacientes sufren úlceras bucales 

severas que se demoran en promedio 3 semanas en sanar). 

c. Presentaron antecedentes de disfunción de la articulación 

temporomandibular. 

d. No tenían dientes incisivos que sirvan como puntos de referencia. 
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Centros y países involucrados: 

Centros involucrados: 2  

• Departamento Dental y Maxilofacial del Hospital de niños de Londres 

(Great Ormond Street Hospital). 

• Clínica de Cuidados Especiales en Odontología, Facultad de 

Odontología, Universidad de Chile 

 

Grupo Estudio 

El estudio fue realizado en 3 etapas:  

o Primera etapa: 24 pacientes que fueron atendidos en la clínica de EB del 

primer centro, entre julio del 2008 y marzo del 2009, fueron invitados a 

participar en el estudio. De los cuales 10 fueron enrolados en este proyecto 

de investigación. 

o Segunda etapa: 10 pacientes fueron enrolados en el segundo centro, 

(Facultad de Odontología Universidad de Chile) entre agosto del 2011 y mayo 

del 2013. 

o Tercera etapa: 4 pacientes fueron enrolados en el segundo centro, entre julio 

y octubre del 2021. 	

C) Intervención 

 

Previo al inicio de la intervención se compraron tres reglas metálicas milimetradas 

de 30 cm, exactamente iguales con el objetivo de calibrar la medición de la apertura 

bucal en cada paciente. 

 

Cada paciente fue invitado a participar en el estudio por el investigador. Toda la 

información relevante fue proporcionada de manera oral y escrita, mediante una 

hoja apropiada para la edad de los pacientes, incluyendo una versión para los 

padres o cuidadores. Se respondieron todas las preguntas de los padres o 

cuidadores. 
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Aquellos pacientes que estuvieron de acuerdo en participar, firmaron un formulario 

de consentimiento y fueron invitados a asistir a una evaluación oral en su centro 

respectivo.   

 

Durante la evaluación se midió dos veces el rango de la apertura bucal máxima 

mediante la calibración con una regla metálica milimetrada; desde el borde incisal 

del incisivo central superior hasta el borde incisal del incisivo central inferior o 

fragmentos de raíz equivalentes (Serrano-Martínez y cols., 2003), se abrió el sobre 

con la asignación del dispositivo y se entregó el dispositivo asignado, sumado a un 

reloj de arena con el tiempo indicado y un calendario para registrar el cumplimiento 

de la rutina de ejercicios. Se explicó el protocolo de ejercicios al paciente y su 

cuidador. Cada paciente completó los cuestionarios de salud oral y calidad de vida 

general con EB. Adicionalmente se realizó una monitorización cada 2 semanas vía 

telefónica con los pacientes o sus cuidadores.  

 
La evaluación final fue realizada 12 semanas después de iniciar la intervención, se 

midió la apertura bucal máxima con la misma regla metálica milimetrada utilizada 

para la medición inicial y se completaron los cuestionarios. Los pacientes fueron 

invitados a expresar cualquier comentario adicional sobre el estudio. Esta 

información es presentada en detalle en la figura 1.  
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DIAGRAMA DE FLUJO DE LOS PACIENTES 
 
       
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
Figura 1. Diagrama resumen explicativo de la intervención. 

 

 

Evaluación de criterios de inclusión. 
Descripción del estudio.  
Consentimiento Informado.  
Inscripción en el estudio. 

Ingreso 

Evaluación 
Evaluación inicial: 

 Apertura bucal máxima (interincisal) 
 Cuestionario de calidad de vida 

relacionado a salud oral. 
 Cuestionario de calidad de vida 

relacionado a salud general  

Asignación 

Grupo A:  
 Entrenador bucal.  

 
Protocolo:  
5 minutos de ejercicio, 3 veces al día.  
  

Grupo B:  
 Cono acrílico.  

 
Protocolo:  
10 estiramientos manteniendo 30 
segundos, 3 veces al día.  
 

Monitorización 

Evaluación 
final 

Se solicitó a los pacientes que completaran un diario de vida en que indicaron si llevaron a 
cabo los ejercicios y si experimentaron dificultad o molestia. 
Los investigadores llamaron a los pacientes por teléfono cada dos semanas para asegurarse 
de que no presentaran ningún problema  
Durante todo el período de estudio los pacientes tuvieron la opción de contactar a los 
investigadores por teléfono, correo electrónico o pedir una cita si tuvieron una duda o 
experimentaron dificultades.  
. 
 

La evaluación final se realizó 12 semanas después de iniciar el uso de los dispositivos. 
Durante esta sesión se midieron los mismos parámetros evaluados durante la sesión inicial.  
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D) Unidades de medición y resultados esperados: 

 

Los resultados cuantitativos fueron medidos en milímetros de apertura bucal 

(distancia interincisal durante apertura bucal máxima).  Los otros resultados se 

basaron en la puntuación obtenida en los cuestionarios de calidad de vida en 

conjunto con los comentarios de los pacientes durante la intervención.  

  

El resultado principal esperado es un aumento en la apertura bucal interincisal 

después de 12 semanas de tratamiento. Análisis adicionales se llevaron a cabo para 

comparar la eficacia de los dos enfoques terapéuticos.  
 

E) Análisis estadísticos 

 

Se utilizó el programa STATA versión 17.0 y Microsoft Excel versión 16.54 para 

análisis de datos. 

• Se evaluó la distribución de los datos de las diferencias entre el antes y el 

después de cada enfoque terapéutico con la prueba de normalidad de 

Shapiro-Wilk. Considerando la distribución normal de los datos, por cada 

enfoque terapéutico se realizó la prueba t pareado para determinar 

diferencias en la apertura bucal antes y después de la intervención.  

• Se determinó el coeficiente de correlación de Pearson para evaluar la 

asociación entre el porcentaje de cambio de apertura bucal y el porcentaje 

de uso, para todos y por separado en cada grupo.	

• Se realizó análisis del porcentaje de cambio en pacientes con más de 10% 

de uso del dispositivo, aplicando prueba t pareada para muestras 

independientes. 

• Se realizó análisis comparativo entre ambos dispositivos mediante aplicación 

de prueba t pareada para muestras independientes.  

• Se comparó las puntuaciones totales de cada cuestionario con la prueba t 

pareada en cada grupo y entre ellos mismos.  
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Para la tabulación de los datos se utilizó el programa Microsoft Office Excel.  
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VI. RESULTADOS 

 

Entre julio de 2008 y octubre de 2021 se enrolaron un total de 24 pacientes 

provenientes de dos centros clínicos; Great Ormond Street Hospital, Londres, Reino 

Unido y Facultad de Odontología, Universidad de Chile Santiago, Chile.  

 

VI.1. Grupo estudio 
 
El promedio de edad del grupo en estudio fue de 10 años 11 meses, en un rango 

entre los 5 y los 18 años. La distribución geográfica por centros fue de 10 pacientes 

(42%) del centro clínico 1: Great Ormond Street Hospital, Londres, Reino Unido y 

14 pacientes (58%) del centro clínico 2: Facultad de Odontología, Universidad de 

Chile Santiago, Chile.    

 
VI.2. Resultados descriptivos del efecto terapéutico de los dispositivos 

El promedio inicial de apertura bucal máxima fue de 15,67 mm (rango de 7,7 a 

29mm) y el promedio final fue de 17,35mm (rango de 8,4 a 30,3mm). 

 

De los 24 pacientes estudiados; a 12 pacientes se les asignó el cono acrílico y a los 

otros 12 el entrenador bucal. Los pacientes número 3, 13, 16 y 17 no asistieron a la 

evaluación final (2 pacientes de cada grupo), por lo tanto su información no está 

disponible. Un paciente cumplió con el 100% de la rutina de ejercicios, 3 pacientes 

con entre 75 y 51%, 6 pacientes con entre el 50 y 25% y 5 pacientes cumplieron con 

menos del 25%. Solamente 7 pacientes de los mencionados anteriormente 

realizaron los ejercicios durante las 12 semanas. Del total de los pacientes, 2 no 

realizaron ninguna vez los ejercicios y 3 no aportaron información de la frecuencia 

en que los realizaron.  
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Doce pacientes experimentaron una mejora cuantitativa en su apertura bucal 

máxima y también 12 percibieron una mejora cualitativa. Esta información es 

presentada en detalle en la tabla 1. 
 

Tabla 1. Resultados individuales por paciente 

 
N/A: Información no disponible 

Si observamos de manera individual cada grupo, es posible observar que pacientes 

del grupo del cono acrílico cumplieron en promedio con un 31% de la rutina de 

ejercicios y mejoraron su apertura bucal en promedio 1,47 mm, que a su vez 

representa un cambio del 9.7% en ésta. Mientras que los pacientes del grupo del 

entrenador bucal cumplieron en un 38% con la rutina de ejercicios, mejorando su 

apertura bucal en promedio 1,9 mm, que representa un 11.7% de cambio en su 

apertura. Está información se puede observar en la tabla 2.  

Grupo completo Cono Acrílico Entrenador bucal
Pacientes que cumplieron período de prueba 20 ./ 24 10 ./ 12 10 ./ 12
Promedio Apertura bucal máxima inicial 15.67 mm 15.12 mm 16.23 mm
Promedio Apertura bucal máxima final 17,35 mm 16.58 mm 18.12 mm
Cumplimiento en % 34% 31% 38%
Cambios en mm 1.69 mm 1.47 mm 1.90 mm
Cambios en % 10.72% 9.66% 11.65%

Tabla 2. Resultados descriptivos de cada grupo de estudio 
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VI.3. Análisis estadístico del efecto terapéutico de los dispositivos 
 

Para realizar el análisis estadístico de los datos mediante un test paramétrico, se 

aplicó la prueba de normalidad de Shapiro-Wilk. Mediante esta se evaluó la 

distribución de los datos de las diferencias entre el antes y el después de cada 

enfoque terapéutico. 

Se obtuvo que p=0.05706. Lo que significa que la variable en cuestión, que sería la 

diferencia total entre la apertura total antes y después, presenta distribución normal, 

por lo tanto, se pueden utilizar pruebas paramétricas para estimar diferencias.  

 

a) Prueba t pareada que compara la apertura bucal antes y después de la 

intervención 

Los resultados de la prueba t pareada muestran que hay diferencia significativa 

en la medida de apertura bucal máxima en milímetros antes y después de la 

intervención para el grupo completo (p=0.0136) y para el grupo del cono acrílico 

(p=0.0292), no así para el grupo del entrenador bucal (p= 0.0872) , tal como se 

observa en la tabla 3.  

 
   

 
 
 

 

 

Apertura bucal máxima final (en 
mm) - Apertura bucal máxima 
inicial (en mm)

Promedio 
en mm

Desviación 
estándar n t p (1 cola)

Grupo de estudio completo 1.68 3.17 20 -2,39 0.0136
Grupo Cono Acrílico 1.47 2.21 10 -2,17 0.0292
Grupo Entrenador bucal 1.88 4.04 10 -1,47 0.0872

Tabla 3. Análisis Prueba t para muestras pareadas 
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b) Análisis de correlación entre el porcentaje de uso del dispositivo y el 

porcentaje de aumento de apertura bucal por la propia intervención y por 

cada dispositivo. 

El test de Shapiro-Wilk evidenció que los datos presentan distribución normal 

(p=0.11177 para variable porcentaje de uso y p=0.13660 para variable de 

porcentaje de cambio de apertura bucal), por lo que se analizó correlación con test  

paramétrico llamado test de Pearson. 

  

El análisis de correlación indica que no hay relación entre las variables porcentaje 

de uso y el porcentaje de cambio en la apertura bucal tanto para el grupo cono 

acrílico (p=0.4840), el grupo entrenador bucal (p=0.8238) como para el grupo de 

estudio completo (p=0.5040).  Los valores pueden ser observados en la Tabla 4 y 

Figura 2.  

 

 

 

 
 

   

 

 

 

  

Figura 2. Correlación entre el porcentaje de uso y el porcentaje de cambio de ambos grupos 

 

Tabla 4. Análisis de correlación de Pearson: Porcentaje de uso - Porcentaje de cambio 

-30

-20

-10

0

10

20

30

40

50

60

70

0 20 40 60 80 100 120Po
rc

en
ta

je
 d

e 
ca

m
bi

o

Porcentaje de uso

Cambio en relación al uso del dispositivo

cono acrílico

entrenador bucal

Lineal (cono acrílico)

Lineal (entrenador bucal)

c n Coeficiente r de Pearson Sig.(bilateral)
Grupo de estudio completo 17 0.1741 0.5040
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Grupo entrenador bucal 8 0.0945 0.8238
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c) Análisis del porcentaje de cambio en pacientes con más de 10% de uso del 

dispositivo.  

Se realizó un tercer análisis con prueba t pareada, para evaluar si la diferencia en 

apertura bucal en milímetros fue significativa para aquellos pacientes que realizaron 

los ejercicios más del 10% del período de estudio. Los resultados obtenidos fueron 

los siguientes: hay diferencia significativa en la medida de apertura bucal máxima 

en milímetros antes y después de la intervención tanto para el grupo completo 

(p=0.0029), como para el grupo del cono acrílico (p=0.0059). No se encontró una 

asociación estadísticamente significativa para el grupo del entrenador bucal (p= 

0,0536). Los valores pueden ser observados en la Tabla 5.  

 
 

Tabla 5. Análisis prueba T pareada en pacientes con más del 10% de uso del dispositivo 

 
 

d) Análisis comparativo entre ambos dispositivos 

El análisis con prueba t independiente para comparar la diferencia en el cambio de 

la apertura bucal máxima en milímetros obtenida con el cono acrílico y el entrenador 

bucal, indica que no hay una diferencia significativa entre ambos enfoques 

terapéuticos (p=0.78). 

 

VI.4. Evaluación de la Calidad de Vida 

a) Análisis de Calidad de Vida 

El cuestionario de Calidad de Vida en EB (QOLEB) fue utilizado como herramienta 

para identificar cambios en la calidad de vida después de la intervención. La 

Apertura bucal máxima final (en 
mm) - Apertura bucal máxima 
inicial (en mm)

Promedio 
en mm

Desviación 
estándar n t p (1 cola)

Grupo de estudio completo 3,16 3.20 12 -3,41 0.0029
Grupo Cono Acrílico 2,81 1.78 6 -3,87 0.0059
Grupo Entrenador bucal 3,5 4.37 6 -1,96 0.0536
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información obtenida también nos permitió hacer un análisis descriptivo de la calidad 

de vida de los pacientes con esta enfermedad, el cual se puede observar en la figura 

3.  

 

 
Figura 3. Este gráfico nos muestra la distribución de los datos en cuartiles, resaltando el puntaje promedio por 

pregunta en el cuestionario de la Calidad de Vida en EB (QOLEB).  

El valor promedio del puntaje de cada pregunta observado en la figura 3 nos 

permite interpretar el compromiso de calidad de vida en los distintos ámbitos en las 

personas con EBDR Severa al inicio de la intervención: 

 
Ámbito funcional 

• Se demoran entre 1 y 2 horas en bañar y cambiar sus vendajes 

• La EB afecta un poco sus capacidades para moverse dentro de su casa 

• La EB afecta un poco sus posibilidades de asistir a la guardería, jardín 

infantil, colegio o estudios 

• La mayoría de las veces necesitan ayuda para bañarse o ducharse 

• Les parece difícil tomar el lápiz 

• Ven hasta 5 profesionales de la salud especialistas al año 

• La EB afecta mucho su capacidad para comer  

• La EB afecta mucho sus actividades en climas más calurosos 

• La EB afecta un poco su capacidad para salir de compras 
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• No pueden utilizar algunos tipos de zapatos 

• Necesitan evitar algunos deportes 

• Su EB afecta un poco su capacidad para moverse fuera de la casa 

• La EB afecta un poco su capacidad para dormir 

• Han necesitado realizar algunas adaptaciones pequeñas en sus casas, 

como por ejemplo poner rampas, debido a su EB.  

• Ellos o sus familias se han visto ligeramente afectados financieramente por 

su EB. 

Ámbito emocional 

• La EB les causa frecuentemente dolor físico 

• Se sienten un poco frustrados respecto a su EB 

•  La EB no tiene impacto en la manera en que se relacionan con los demás 

miembros de sus familias 

• Las demás personas los hacen sentir un poco avergonzados sobre su EB.  

• La EB no afecta su relación con sus amigos 

• Se sienten un poco preocupados o ansiosos debido a su EB 

• Se sienten un poco deprimidos por su EB 

• Otras personas los hacen sentir un poco incómodos debido a su EB (por 

burlarse o por la forma en que los miran). 

 
b) Cambios en los cuestionarios de Calidad de Vida después de la intervención 

No hubo diferencia estadística cuando se compara el puntaje total en el cuestionario 

de la Calidad de Vida en EB (QOLEB) al principio y final de la intervención (Tabla 

6). Cuando se analiza cada pregunta de manera individual, las preguntas 7, 20 y 22 

en el grupo de cono acrílico tuvieron diferencia significativa al 5% (Tabla 7). Los 

pacientes que se les asignó el cono acrílico, estaban menos preocupados, ansiosos 

y deprimidos por su EB al final del período de prueba. 
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Tabla 6. Análisis paramétrico del puntaje total del cuestionario antes y después de la intervención 

 
 

Tabla 7. Análisis paramétrico de cada pregunta del QOLEB 

 
 

c) Análisis de la calidad de vida relacionada con la salud oral 

El perfil de impacto de salud oral en niños (COHIP) fue usado también como 

herramienta para identificar cambios en la calidad de vida relacionada con la salud 

oral después de la intervención. De la misma manera que el cuestionario anterior, 

la información obtenida permitió un análisis descriptivo de la calidad de vida 

relacionada con la salud oral de pacientes con esta enfermedad, el cual se puede 

observar en la figura 4.  

 

Grupo estudio completo Grupo cono acrílico Grupo entrenador bucal

Calidad de Vida en 
pacientes con EB 0.711 0.797 0.780

Cuestionario Sig. Asintótica (2 colas)

Análisis por pregunta

Grupo estudio completo Grupo cono acrílico Grupo entrenador bucal
QOLEB pregunta 1 1.000 1.000 1.000
QOLEB pregunta 2 0.163 0.351 0.343
QOLEB pregunta 3 0.298 1.000 0.168
QOLEB pregunta 4 0.636 1.000 0.520
QOLEB pregunta 5 1.000 0.598 0.591
QOLEB pregunta 6 0.421 0.104 0.726
QOLEB pregunta 7 0.172 0.048 0.591
QOLEB pregunta 8 0.805 0.185 1.000
QOLEB pregunta 9 0.749 0.685 0.343
QOLEB pregunta 10 0.579 0.685 0.279
QOLEB pregunta 11 0.542 1.000 0.555
QOLEB pregunta 12 0.205 0.563 0.193
QOLEB pregunta 13 0.805 0.451 0.758
QOLEB pregunta 14 0.187 0.598 0.168
QOLEB pregunta 15 0.717 1.000 0.591
QOLEB pregunta 16 0.454 0.170 0.726
QOLEB pregunta 17 0.215 1.000 0.104
QOLEB pregunta 18 0.668 0.598 1.000
QOLEB pregunta 19 0.717 0.685 1.000
QOLEB pregunta 20 0.083 0.049 0.678
QOLEB pregunta 21 0.421 0.785 0.168
QOLEB pregunta 22 0.104 0.033 1.000
QOLEB pregunta 23 0.083 0.351 0.168

Sig. Asintótica (2 colas)
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El valor promedio del puntaje de cada pregunta observado en la figura 4 nos 

permite interpretar el compromiso de calidad de vida en la salud oral en los distintos 

dominios en las personas con EBDR Severa, al inicio de la intervención: 

 
Dominio 1: Salud Oral 

• Casi nunca sintieron dolor en sus dientes / dolor de muelas 

• A veces respiraron por la boca o roncaron 

• A veces se les decoloraron los dientes o tuvieron manchas en los dientes  

• Casi nunca se les han virado los dientes o han tenido espacio entre ellos 

• Con frecuencia tuvieron llagas o áreas adoloridas en la boca o alrededor de 

la boca  

• A veces tuvieron mal aliento  

• Con frecuencia les sangraron las encías 

• A veces se les quedó atrapada comida entre los dientes o en los dientes  

• Casi nunca sintieron dolor o molestia en los dientes al beber o comer cosas 

frías o calientes 

• A veces sintieron la boca o labios resecos 

 

Figura 4. Este gráfico nos muestra la distribución de los datos en cuartiles, resaltando el puntaje promedio por 
pregunta en el cuestionario Perfil de Impacto de la Salud Oral en Niños (COHIP). 
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Dominio 2: Bienestar funcional  

• A veces tuvieron dificultad en morder o masticar comidas tales como 

manzana, choclo o carne dura 

• A veces se les hizo difícil comer las comidas que les gustan 

• A veces se les hizo difícil pronunciar / decir algunas palabras 

• A veces otras personas tuvieron dificultad en entender lo que ellos decían 

• Con frecuencia se les hizo difícil mantener sus dientes limpios 

Dominio 3: Bienestar social y emocional 

• Casi nunca se sintieron tristes 

• A veces se sintieron confiados / seguros 

• Nunca otros niños los molestaron, amenazaron o se burlaron de ellos  

• Casi nunca se sintieron preocupados o ansiosos 

• Casi nunca se sintieron tímidos. 

• Casi nunca evitaron sonreír o reírse cuando estaban con otros niños 

• Casi nunca se sintieron mal cuando la gente les pregunta sobre sus dientes, 

boca o cara 

• Ellos no estuvieron de acuerdo ni en desacuerdo con que se sienten 

nerviosos (ansiosos) por el tratamiento que necesitan en los dientes, boca o 

cara 

Dominio 4: Entorno escolar 

• Casi nunca faltaron a la escuela 

• Casi nunca se les hizo difícil prestar atención en la escuela 

• Nunca no quisieron hablar / leer en voz alta en clase 

• Nunca no quisieron ir a la escuela debido a sus dientes, boca o cara 

Dominio 5: Autopercepción 

• A veces sintieron que se veían distintos a otros niños 

• A veces sintieron que son bonita / bonito. 

• Casi nunca estuvieron preocupados por lo que otra gente piensa acerca de 

sus dientes, boca o cara 
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• Ellos no estuvieron de acuerdo ni en desacuerdo con que cuando sean 

mayores, van a tener buenos dientes 

• Ellos no estuvieron de acuerdo ni en desacuerdo con que cuando sean 

mayores, van a tener buena salud 

• Ellos estuvieron algo de acuerdo con que se sentirán mejor sobre sí 

mismos cuando terminen su tratamiento dental 

• Ellos estuvieron algo de acuerdo con la frase de que tienen dientes 

buenos 

• Ellos estuvieron algo de acuerdo con que se sienten bien con ellos 

mismos  

• En general, sintieron que su salud es regular 
• En general, sintieron que su salud oral es regular 

 

d) Cambios en la Calidad de Vida relacionada con la salud oral después de la 

intervención 

Tal como en el análisis del cuestionario anterior, no se encontraron diferencias 

significativas cuando se compararon los puntajes totales del Perfil de Impacto de la 

Salud Oral en Niños (COHIP) en el comienzo y final de la intervención (Tabla 8). 

 

Cuando se analizó estadísticamente cada pregunta de manera individual, 4 

preguntas tuvieron una diferencia significativa al 5%. La pregunta número 11 mostró 

que los pacientes al final del estudio, percibieron tener con mayor frecuencia 

dificultad para morder o masticar comidas duras, la pregunta número 14 refleja que 

los pacientes se sintieron con mayor frecuencia más seguros y confiados al término 

del estudio, y las preguntas 37 y 38 muestran que al final del estudio, los pacientes 

sintieron que su salud y su salud oral eran peores que al inicio. Estos valores se 

pueden observar en la tabla 9.  
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Tabla 8. Análisis paramétrico del puntaje total del cuestionario antes y después de la intervención 

 
 
Tabla 9. Análisis paramétrico de cada pregunta del COHIP 

  

Grupo estudio completo Grupo cono acrílico Grupo entrenador bucal
Perfil de Impacto de la 

Salud Oral en Niños 0.719 0.391 0.551

Sig. Asintótica (2 colas)Cuestionario

Análisis por pregunta

Grupo estudio completo Grupo cono acrílico Grupo entrenador bucal

COHIP pregunta 1 0.718 1.000 0.347
COHIP pregunta 2 0.275 0.133 1.000
COHIP pregunta 3 0.859 0.451 0.563
COHIP pregunta 4 0.808 0.584 0.444
COHIP pregunta 5 0.508 0.826 0.169
COHIP pregunta 6 0.216 0.785 0.347
COHIP pregunta 7 0.385 0.732 0.111
COHIP pregunta 8 0.645 0.567 1.000
COHIP pregunta 9 0.842 0.826 1.000
COHIP pregunta 10 0.579 0.815 0.594
COHIP pregunta 11 0.387 1.000 0.035
COHIP pregunta 12 0.150 0.626 0.095
COHIP pregunta 13 0.149 0.197 0.559
COHIP pregunta 14 0.022 0.037 0.169
COHIP pregunta 15 0.303 0.528 0.438
COHIP pregunta 16 0.501 0.222 0.622
COHIP pregunta 17 1.000 0.654 0.247
COHIP pregunta 18 0.269 0.351 0.447
COHIP pregunta 19 1.000 0.351 0.729
COHIP pregunta 20 0.110 0.180 0.447
COHIP pregunta 21 0.104 0.351 0.169
COHIP pregunta 22 0.805 0.763 1.000
COHIP pregunta 23 0.668 0.170 0.081
COHIP pregunta 24 0.077 0.504 0.086
COHIP pregunta 25 0.303 0.133 0.782
COHIP pregunta 26 0.483 0.487 0.834
COHIP pregunta 27 0.791 0.785 1.000
COHIP pregunta 28 0.848 0.649 0.347
COHIP pregunta 29 0.280 0.763 0.313
COHIP pregunta 30 0.718 1.000 0.681
COHIP pregunta 31 0.428 0.844 0.347
COHIP pregunta 32 0.524 0.227 0.894
COHIP pregunta 33 0.661 0.080 0.108
COHIP pregunta 34 0.116 1.000 0.084
COHIP pregunta 35 0.529 0.785 0.559
COHIP pregunta 36 0.105 0.567 0.129
COHIP pregunta 37 0.543 0.026 0.302
COHIP pregunta 38 0.056 0.048 0.512

Asymp. Sig. (2 colas)
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e) Hallazgos durante el monitoreo  

Durante las entrevistas telefónicas realizadas cada 2 semanas, 20 de los 24 

pacientes reportaron tener problemas para incorporar los ejercicios a sus rutinas 

diarias. Dos pacientes no realizaron nunca los ejercicios, 8 pacientes no utilizaron 

el dispositivo durante el primer mes y 3 lo dejaron de usar durante el segundo mes.  

 

Dentro de los comentarios de los pacientes que no continuaron con la rutina de 

manera continua las 12 semanas, se menciona la incomodidad al usar el dispositivo 

al inicio, problemas para tragar saliva durante la ejecución de los ejercicios, disgusto 

en cuanto al material del dispositivo e incomodidad al roce del dispositivo con los 

dientes, entre otros. Pero a pesar de ciertos comentarios negativos, la mayoría de 

los pacientes relató beneficios en cuanto a la alimentación, habla y para cepillarse 

los dientes.  

 

f) Análisis del cuestionario de evaluación final  

De los pacientes que completaron el estudio, un 63% sintió una mejora en su 

apertura oral. El porcentaje fue levemente mayor en el grupo asignado al cono 

acrílico ( 67% v/s 60%).  

A un 47% de los pacientes les gustó realizar los ejercicios, pero hubo una diferencia 

considerable entre ambos grupos; mientras que al 70% de los pacientes del grupo 

de entrenador bucal les gustó realizar los ejercicios, solo el 22% de los del cono 

acrílico se sintieron a gusto realizándolos. A pesar de que a menos de la mitad de 

los pacientes del grupo completo les gustó realizar los ejercicios, al 63% de éstos 

les gustaría continuar realizando los ejercicios de apertura oral (66 % del grupo de 

cono acrílico v/s 60% del entrenador bucal).  

 

El protocolo que estarían dispuestos a seguir es principalmente una vez al día (42% 

de los pacientes dispuestos a seguir realizando los ejercicios), 2 veces al día un 

17% y 3 veces al día un 33%.  
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Treinta y dos por ciento de los pacientes relataron tener algún dolor o molestia 

usando el dispositivo que se les fue asignado durante el período de prueba (33% 

pacientes asignados al grupo del cono acrílico v/s 30% del grupo de entrenador 

bucal). 

 

Cuando se estudió el impacto de la intervención en la función oral, se encontró que 

un 74% de los pacientes sintieron una mejora en su habilidad de cepillarse los 

dientes (67% en el grupo de cono acrílico y 80% en el grupo del entrenador bucal). 

Cambios en la habilidad de comer o masticar fueron percibidos por un 37% de los 

pacientes ( 33% en el grupo de cono acrílico y 40% en el del entrenador bucal). En 

cuanto a la habilidad de tragar, 33% sintió una mejora. Esto corresponde al 13% de 

los pacientes que utilizaron cono acrílico y 50% de los pacientes que usaron 

entrenador bucal.  

Por último, en la capacidad de hablar, un 17% del total de los pacientes sintió un 

cambio en su capacidad de hablar, de los cuales todos corresponden al grupo del 

entrenador bucal (43% entrenador bucal, 0% cono acrílico). Estos resultados 

pueden ser observados en detalle en la Tabla 10. 

Tabla 10. Resultados descriptivos del Cuestionario de evaluación final 

 

  
Cono Acrílico Entrenador bucal

Sí 6 6
No 3 2

No sé 0 2
Sí 2 7
No 6 2

No sé 1 1
Sí 6 6
No 3 4
1 2 3
2 1 1
3 2 2
Sí 3 3
No 5 7
Sí 6 8
No 3 2
Sí 3 4
No 5 6
Sí 1 5
No 7 5
Sí 0 3
No 8 7

¿Sientes algún cambio en tu capacidad de 
cepillar tus dientes?
¿Sientes algún cambio en tu capacidad de 
masticar/comer?
¿Sientes algún cambio en tu capacidad de 
tragar?
¿Sientes algún cambio en tu capacidad de 
hablar?

Dispositivo Asignado

¿Sientes que puedes abrir más tu boca?

¿Te gustó hacer los ejercicios?

¿Te gustaría seguir haciendo los ejercicios?

¿Qué tan seguido?

¿Tuviste dolor o molestias usando el dispositivo?
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Todos los pacientes, sus cuidadores y padres fueron invitados a expresar cualquier 

comentario en relación a la intervención durante el cuestionario final. Estos están 

en el listado de la tabla 11.  

 
Tabla 11. Comentarios de los padres y pacientes de la intervención 

  

 

g) Eventos adversos 

Durante la evaluación clínica final se evidenció que el 22,2% de los pacientes que 

completaron el estudio presentaron un aumento de la movilidad dentaria. Dos de 

ellos corresponden a incisivos temporales que se encontraban en etapa de 

recambio dentario y otros dos pacientes a jóvenes con incisivos recientemente 

erupcionados (10 años). Todos ellos del grupo de entrenador bucal.  

Por otro lado, el 11.1% de los pacientes presentaron úlceras orales en relación con 

el dispositivo. Todos ellos pacientes del grupo del cono acrílico (Tabla 12). 

Cono Acrílico Entrenador bucal
La madre relata que puede darle mejor a su hijo los remedios, los cuales 
le da 3 veces al día en una cuchara 1 0
El problema principal fue adaptar los ejercicios en la rutina diaria 1 1
Puede comer pedazos de comida más grandes, los cuales antes debía 
cortar en pedazos pequeños 1 0
Tuvo un poco de incomodidad y dolor solamente al inicio 0 2
No le gusto la sensación del cono rozando con sus dientes 1 0
Ahora puede mover las comisuras de la boca cuando habla, antes no 
podía 1 0
Su apertura oral disminuyó en relación al inicio del estudio 0 1
Le gustó hacer los ejercicios, porque estos le ayudan a su boca 1 0
No podía tragar mientras realizaba los ejercicios, asi que tenía que 
retirarse el dispositivo para poder hacerlo. 1 1
Siente que en el día mejora su apertura oral, pero en la noche no. 1
Ahora puede comer lollipops 0 1
Siente que realizar los ejercicios, le ha servido para poder abrir bastante 
más su boca 0 2
En una ocasión se le salió el dispositivo, lo que le causo ampollas 0 1
Siente que abre más cuando recién retira el dispositivo de su boca 0 1
Mamá afirma que al término del estudio, su hija no se quejaba tanto al 
abrir su boca para cepillarse los dientes 0 1
Mamá relata que le gusto el dispositivo, pero que preferiría que fuese de 
otro material, ya que lo encontró un poco rígido. 0 1

Dispositivo Asignado
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Tabla 12. Tabulación cruzada de eventos adversos acorde al dispositivo asignado 

 
  

  Total
Cono acrílico Entrenador bucal

Sí 0 4 4
No 9 5 14
Sí 2 0 2

No 7 9 16
¿Presenta úlceras orales en relación 
al dispositivo?

Dispositivo asignado

Aumento movilidad dentaria
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VII. DISCUSIÓN 
 

El objetivo de este estudio fue evaluar si existe un beneficio al realizar ejercicios con 

alguno de los dos dispositivos intraorales utilizados para el manejo de la 

microstomía en pacientes con EBDR Severa. 

 

Al ser la epidermólisis bullosa una enfermedad rara, y la EBDR Severa tener una 

prevalencia de solo 3.5 a 20.4 individuos afectados por millón de habitantes 

(Eichstadt y cols., 2021), fue muy complejo enrolar los pacientes necesarios para 

satisfacer el tamaño muestral requerido (n=24). 

 

Cuando comparamos el tamaño de la muestra de este estudio con los de otros 

estudios clínicos en pacientes con microstomía publicados en la literatura, 

evidenciamos que si bien el tamaño muestral en el presente estudio es superior al 

tamaño promedio de los otros, aún así no nos permite obtener correlaciones 

estadísticamente significativas en cuanto al uso del dispositivo y el aumento de la 

apertura (promedio 20, rango: 9-48) (Pizzo y cols., 2003; Yuen y cols., 2012; Clayton 

y cols., 2015; Sydow y cols., 2021). 

 

Apertura Bucal 
Al evaluar los resultados en la apertura bucal en el estudio, nos encontramos con 

que un 63% de los pacientes percibieron una mejora de tipo cualitativa y un 60% 

registró una mejora cuantitativa en su apertura bucal.  

 

El primer análisis estadístico utilizando una prueba t para medir el efecto de la 

intervención mostró un aumento significativo en la apertura bucal después de la 

intervención para el total del grupo de estudio y al analizar los grupos por separado, 

la diferencia solamente fue significativa para el grupo del cono acrílico, no así para 

el grupo del entrenador bucal. Estadísticamente esto se puede explicar debido a 

que la medida de dispersión de los datos es mucho mayor en el grupo del entrenador 

bucal, razón por la cual puede no haberse obtenido significancia estadística en este 
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grupo. A la fecha, no existe evidencia en la literatura de estudios previos que 

evalúen el efecto de ambos dispositivos.  

 

Comparación con otros estudios de apertura oral 
La mayoría de los estudios publicados acerca de la realización de ejercicios con 

dispositivos para aumentar la apertura bucal, se han realizado en pacientes con 

esclerosis sistémica (Pizzo y cols., 2003; Yuen y cols., 2012; Sydow y cols., 2021) 

o quemaduras orofaciales (Clayton y cols., 2015; Antonarakis y cols., 2017). 

Mientras que hay literatura limitada del manejo de la microstomía en pacientes con 

EBDR Severa (Krämer y cols., 2020).  

 

En los artículos mencionados anteriormente, se han estudiado ejercicios orofaciales 

de estiramiento y apertura bucal, tanto manuales o con palos de madera, con 

dispositivos tales como Therabite, The Free Access II Cheek Retractor y 

Orastretch.  Ninguno de estos ha estudiado el efecto del cono acrílico ni del 

entrenador oral. 

 

Tal como en los estudios publicados por Yuen y cols en el año 2012 y Sydow y cols 

en el año 2021, en este estudio el seguimiento de los pacientes fue realizado vía 

telefónica y además se realizó un autoseguimiento por parte de los pacientes, donde 

se les solicitó que completaran un diario o calendario de ejercicios para documentar 

la adherencia al programa de ejercicios. Además, los pacientes debieron asistir de 

manera presencial a evaluaciones de monitoreo programadas, al menos 1 vez como 

en el presente estudio. El periodo de seguimiento en estos estudios fue en un rango 

entre 12 a 36 semanas, con un promedio de 23 semanas (Yuen y cols, 2012; Sydow 

y cols, 2021).  

 

Resultados 

En el estudio publicado por Pizzo y cols año 2003, los pacientes con esclerosis 

sistémica (esclerodermia) que realizaron los ejercicios de estiramiento y apertura 
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oral durante 18 semanas, mejoraron en promedio 10.7 ± 2.06 mm. Considerándose 

una mejora significativa (Pizzo y cols., 2003). 

 

Los pacientes en el estudio publicado por Yuen y cols año 2012 con esclerodermia 

también, realizando ejercicios de estiramientos manuales y de aumento de apertura 

oral mejoraron en promedio 2.8 mm en un período de 3 meses, considerándose una 

mejora significativa, no así a los 6 meses de evaluación (Yuen y cols., 2012). 

 

En el estudio en pacientes con quemaduras de espesor total en la región orofacial 

publicado por Clayton y cols en el año 2015 hubo una mejora significativa en 

promedio de 13.3 mm en la apertura bucal vertical y de 9.1 mm en la apertura 

horizontal, realizando los ejercicios de estiramiento y apertura oral con los 3 

dispositivos (Therabite, The Free Access II Cheek Retractor y Orastretch),   durante 

el periodo de rehabilitación (entre 3 meses a 3 años) (Clayton y cols., 2015).  

 

En el estudio publicado por Sydow y cols., (Sydow y cols.,2021), al finalizar el 

periodo de intervención de ejercicios a diario por 3 meses, los pacientes con 

esclerodermia sistémica que utilizaron el Therabite, presentaron un aumento de su 

apertura oral en promedio de 9 mm (en un rango entre 2-10 mm) y de 7 mm los del 

grupo de ejercicios manuales (en un rango de 4-11 mm).  

 

En estos 4 estudios, se obtienen mejores resultados cuantitativos que en el presente 

estudio. Esto se debe, entre varias razones: 

 

i. Condiciones asociadas a la microstomía: Esclerosis sistémica en 

comparación a EB. Hay similitudes y diferencias entre estas condiciones. 

Entre EB y esclerodermia: ambas condiciones son progresivas y tiene que 

regresar una vez finalizada la intervención (perdiendo toda la ganancia 

obtenida luego del tratamiento no quirúrgico). La edad de inicio de la 

esclerodermia, sin embargo, es frecuentemente en la adultez, a diferencia de 
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la EB, que los pacientes nacen con esta condición. Es por esto, que la edad 

de los grupos de estudio fue diferente en los estudios previos.  

Entre EB y pacientes con quemaduras orofaciales: son condiciones con 

etiología diferente, siendo EBDR Severa una condición progresiva y de 

etiología congénita versus las quemaduras orofaciales que son de etiología 

traumática y que pueden ocurrir a cualquier edad.  

ii. Edad de los participantes: solo niños en este estudio, a diferencia de los otros 

estudios en los que solo participaron adultos.  

iii. Diferentes intervenciones: estiramiento manual, palos de madera, Therabite, 

The Free Access II Cheek Retractor, Orastretch versus cono acrílico y 

entrenador bucal. 

iv. Apertura bucal máxima inicial: En el estudio reportado por Yuen y cols., en 

promedio la apertura bucal inicial del grupo intervención (que realiza los 

ejercicios orofaciales) fue de 27.4 ± 7.4, en un rango entre 10.0 – 35.0. 

Mientras que en el estudio actual la apertura bucal máxima inicial en 

promedio fue de 15.7mm, en un rango entre 7.7 a 29mm.  

v. Porcentaje de cambio de la apertura bucal máxima: En el estudio de Yuen y 

cols., fue de 2.8 mm en promedio, correspondiente a un 10.2% de cambio 

luego de realizar los ejercicios por 3 meses. Y en el estudio actual la mejoría 

en la apertura oral fue en promedio de 1.7 mm, lo que corresponde a un 

10.7% de cambio, luego de 3 meses de intervención también. 

vi. Duración periodo de prueba: 12 semanas con hasta 3 años en un estudio 

(Clayton y cols., 2015). 

 

Protocolo de ejercicios propuesto por la Literatura 
El protocolo de ejercicios fue basado en literatura previa en conos acrílicos, la cual 

repetía el ejercicio 4 veces al día (Lund y Cohen, 1993).  

 

Estudios más recientes con programas de ejercicios para mejorar la apertura oral 

avalan que aún no existe consenso sobre un régimen de ejercicio aplicable de 

manera efectiva y segura (Cüzdan y cols., 2021; Sydow y cols., 2021), pero estos 
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están siguiendo el mismo protocolo utilizado en este estudio, de 3 veces al día 

durante 12 semanas. 

 

Para este estudio se decidió que las repeticiones fueran 3 veces al día en 

consideración de las extensas rutinas de cuidado de salud de los pacientes con 

EBDR Severa (DEBRA Chile, 2018).  

 

En los resultados obtuvimos que 8 pacientes realizaron los ejercicios de forma 

continua durante las 12 semanas, y de estos sólo un paciente realizó los ejercicios 

3 veces al día, obteniendo un 21% de mejora en su apertura bucal. Mientras que 2 

pacientes realizaron los ejercicios 2 veces al día, obteniendo un 10% de mejora en 

promedio. Los otros 4 pacientes realizaron los ejercicios solo 1 vez al día y 

obtuvieron un incremento del 41% en su apertura bucal máxima, claramente mayor 

al de los otros pacientes que realizaron los ejercicios con una mayor frecuencia. Si 

bien podríamos concluir que podemos obtener un mejor resultado (un porcentaje 

mayor de cambio en la apertura bucal) con solo realizar una vez al día los ejercicios, 

estos resultados pudieron ser influenciados por diversos factores; como la edad de 

los pacientes, intensidad en que realizaban los ejercicios, gravedad de la 

cicatrización de la mucosa oral al inicio del estudio y compromiso sistémico de los 

pacientes por su EB. Por lo cual, se requeriría un grupo de estudio mayor e 

idealmente asignar de manera aleatoria a pacientes con el mismo dispositivo pero 

con diferentes protocolos de ejercicios para poder definir cual es el más efectivo.  

 

Como se menciona anteriormente, este estudio nos permite visualizar que los 

pacientes que realizaron los ejercicios solo 1 vez al día obtuvieron una mejoría 

mayor que los que lo realizaron 3 veces al día, pero no nos permite obtener qué 

frecuencia es la mejor. Lo que sí nos permite concluir que realizar los ejercicios 

mejora la apertura oral significativamente más que no realizarlos, por lo tanto 

debemos alentar a realizar los ejercicios incorporándolos dentro de lo posible en su 

rutina diaria. Esto es avalado por la literatura la cual nos recalca que el uso contínuo 
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de estos dispositivos es finalmente lo que hará aumentar de manera progresiva la 

apertura oral (Serrano y cols., 2001). 

 

 
Cumplimiento de la Terapia 

 

En el tercer análisis estadístico de este estudio, se utilizó nuevamente una prueba 

t, pero esta vez para medir el efecto de la intervención en pacientes con más del 

10% de uso del dispositivo. Esto con el fin de excluir de los resultados a todos los 

pacientes que obtuvieron una medición de apertura final mayor a la inicial, sin haber 

realizado los ejercicios con cualquiera de los dispositivos.  

 

Se obtuvo nuevamente significancia estadística para el grupo de estudio completo 

y para el grupo del cono acrílico. Además, observando los datos del análisis 

descriptivo (Tabla 1) es posible notar que los pacientes que realizaron los ejercicios 

durante el período de prueba, tuvieron un incremento promedio en su apertura oral 

de un 25%, mientras que aquellos que no usaron el dispositivo o descontinuar su 

uso durante las dos primeras semanas del período, tuvieron una disminución de su 

apertura en un 7%.  

Este aumento se logró mediante el cumplimiento del uso de cualquiera de los dos 

tipos de dispositivo.  

 

Al analizar el incremento promedio por grupo de dispositivo, obtenemos que hay un 

mayor aumento de apertura oral mediante el cumplimiento del uso del cono acrílico 

que del entrenador bucal, siendo los valores promedios de 29 y 21%, 

respectivamente. Lo que nos podría conducir a que si bien estadísticamente no 

pudimos probar que exista una correlación directa entre el porcentaje de uso y el 

porcentaje de cambio en la apertura bucal (test de Pearson con p valor mayor a 

0.05), el análisis descriptivo en conjunto con la aplicación de la prueba t del tercer 

análisis, nos podría conducir a que con un tamaño muestral mayor, el cumplimiento 

de los ejercicios con cualquiera de los dos dispositivos estaría correlacionado con 
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una mejora en la apertura, siendo mayor en el caso de los pacientes que utilicen el 

cono acrílico.   

 

La literatura nos habla que el aumento de la apertura oral ganada con el uso correcto 

y continuo del dispositivo se ve mermada por la discontinuidad de la terapia, 

volviendo al punto de inicio en la mayoría de los casos expuestos (Serrano y cols., 

2001 ; Yuen y cols., 2012). 

 

A pesar de que este estudio no incluye un grupo control sin intervención, 5 de los 

20 pacientes que completaron el estudio solamente realizaron el 10% o menos de 

los ejercicios indicados. Esto nos permite observar la diferencia de la apertura bucal 

después de 12 semanas cuando no se realizan ejercicios. Los 5 pacientes que no 

realizaron los ejercicios o pararon de realizarlos durante las primeras 

semanas,  tuvieron una disminución de la apertura bucal promedio de 1.01 mm (en 

un rango entre 0.15 a 1.92 mm), esto representa una disminución de 7.1% en la 

apertura total. Esto se puede explicar debido a que la disminución de apertura oral 

o microstomía es un proceso progresivo en pacientes con EBDR Severa (Krämer y 

cols., 2006).  

 

Si bien el análisis de correlación estadístico de Pearson no pudo demostrar que el 

uso de cualquiera de los dos dispositivos incide directamente con un cambio en la 

apertura oral, sí el análisis descriptivo y la prueba t nos permiten concluir que realizar 

los ejercicios de manera continua durante las 12 semanas, aunque no se cumpla de 

manera estricta con el protocolo establecido (3 veces al día), es el principal factor 

de éxito para este enfoque terapéutico (Yuen y cols., 2012).  

 

En el estudio de Yuen y cols año 2012 la tasa de adherencia fue de 48.9%, asociado 

a una disminución de la apertura oral en los pacientes que no continuaron realizando 

los ejercicios. En el presente estudio la tasa de cumplimiento fue de un 34.4%, pero 

tal como se mencionó anteriormente, no se pudo encontrar una correlación entre el 

porcentaje de uso del dispositivo y el cambio de la apertura oral. A diferencia a la 
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tasa de adherencia en el estudio de Pizzo y cols., en el cual todos los pacientes 

realizaron el programa de ejercicio diario durante las 18 semanas y donde se 

empleó un sistema de monitoreo más estricto, en el cual los pacientes asistieron a 

control clínico cada 2 semanas (Pizzo y cols., 2003 ; Yuen y cols., 2012).  

 

Durante el periodo de seguimiento hubo disminución de la apertura oral en los 

pacientes que no continuaron realizando los ejercicios (Sydow y cols., 2021) y se 

concluyó que una baja tasa de adherencia puede contribuir a una disminución en la 

mejora de la apertura oral (Yuen y cols., 2012).  

Los pacientes que cumplieron con el periodo comprendido de estudio, comentaron 

los beneficios al hablar, comer y cepillarse los dientes (Pizzo y cols., 2003).  

 

Factores que interfieren con el Cumplimiento de la Terapia 

En este estudio se analizaron las razones que interfieren con el cumplimiento del 

protocolo de ejercicios evaluados: 

1. Del cuestionario de evaluación final y de los controles telefónicos cada 2 

semanas:  

• Rutina diaria: Un 65% de los pacientes tuvieron problemas para adecuar 

los ejercicios en su rutina diaria. Esto se explica por el tiempo que 

requieren los cuidados básicos de los pacientes con EBDR severa, 

incluyendo sus cambios de vendaje diarios que les toma entre 1-2 horas. 

Además, algunos pacientes requieren tiempo adicional para alimentarse 

(gastrostomía) y deben realizar rutinas fisioterapéuticas de todo el cuerpo 

para manejar contracciones de los dedos, tobillos, muñecas y otras áreas 

de flexión. Aparte de los requerimientos específicos por su EB, estos 

niños necesitan tener tiempo para cumplir con sus responsabilidades del 

colegio, compartir tiempo con sus familias y amigos, y jugar (DEBRA 

Chile, 2018). Por lo que, para algunos pacientes, es difícil incluir los 

ejercicios en su rutina diaria. 

• Gustar/Disgustar los ejercicios: En el grupo del entrenador bucal a un 

70% les gustó realizar los ejercicios, pero sólo un 40% cumplió con el 
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protocolo. Mientras que en el grupo del cono acrílico el porcentaje que les 

gustó realizar los ejercicios fue de sólo un 22% y el cumplimiento fue de 

un 44%. Por tanto, concluimos que este no es un factor que influyó en el 

cumplimiento de estos.  

• Dolor: Dolor e incomodidad fueron descritos cuando se respondió la 

encuesta final de evaluación y en los comentarios de los pacientes 

durante los controles telefónicos. Seis pacientes experimentaron dolor o 

molestia usando el dispositivo. Ninguno aseveró que la molestia o dolor 

fuera la causal del no cumplimiento del protocolo de ejercicios como tal, 

sino que lo atribuyeron a la presencia de condiciones sistémicas 

(estenosis esofágica, heridas y ampollas con relación a la lengua, labios 

y comisuras).  

• Percepción de resultados positivos: Una cuarta razón para detener la 

intervención, podría ser la falta de éxito percibido. Sí este fuese el caso, 

entonces el análisis de correlación debe ser cuidadosamente 

interpretado, ya que los pacientes que se detuvieron porque sintieron que 

no había mejoría, reducirían el índice de correlación. Si bien al final del 

estudio seis pacientes relatan no percibir aumento de su apertura oral, 

durante la etapa de monitoreo solo un paciente relata que dejó de realizar 

los ejercicios porque no sentía mejoría. Todos los demás pacientes 

relatan que sintieron una mejoría mientras realizan los ejercicios.  

 

2. Observaciones del equipo de investigación:  

• A cada paciente se le permitió escoger los colores con que quiso que se 

fabricará su dispositivo. No existe literatura asociada con que esto tenga 

un efecto positivo en el cumplimiento del protocolo de ejercicios, pero de 

todas maneras se les pregunta sus preferencias con el fin de aumentar 

su cooperación.  

• La participación y control por parte de los padres al realizar los ejercicios 

durante el tratamiento, principalmente en niños pequeños, se ha visto que 

tiene un efecto positivo en el cumplimiento (Karasiunok y Smahliuk., 2018; 
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Trulsson y cols., 2004). Aunque esto no fue evaluado específicamente 

durante el estudio. 

 

• Integrando e informando a otros miembros del equipo multidisciplinario, 

como enfermeras, dermatólogos, pediatras y fisioterapeutas sobre la 

intervención. Esto podría ayudar a los pacientes y sus padres a entender 

los múltiples beneficios del tratamiento. Por ejemplo, realizar los ejercicios 

podría tener beneficios a futuro en caso de requerir una intubación para 

una sesión de anestesia general.  

Eventos adversos ante el Uso de dispositivos intraorales 

 

Tal como se mencionó anteriormente, el entrenador bucal no es universal y debe 

ser fabricado en el laboratorio y a la medida del paciente, por lo que podría traer 

consigo problemas de adaptación (Buchbinder y cols, 1993). Durante el desarrollo 

de este estudio, nos encontramos con 3 pacientes que relataron leve dolor al iniciar 

por primera vez con los ejercicios, todos asignados al uso de este dispositivo. Por 

lo cual, tuvieron que asistir a control de ajuste y no volvieron a sentir molestias al 

realizar los ejercicios.  

 

En el estudio de Pizzo y cols año 2003 sólo existe reporte de un paciente que 

presentó fatiga muscular transitoria (Pizzo y cols., 2003). Otros estudios no refieren 

efectos adversos (Yuen y cols., 2012).  

  

En el presente estudio un 22% presentó aumento en la movilidad dentaria, lo que 

puede estar asociado a la edad de los pacientes y el recambio dentario, y un 11% 

úlceras orales en relación al dispositivo, lo que se explica por la fragilidad de las 

mucosas propia de la EB. 

 

Por lo tanto, el manejo no quirúrgico de la microstomía, mediante terapia física para 

aumentar la apertura para es un enfoque terapéutico seguro, pero se debe 
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considerar la fase del recambio dentario del paciente y monitorizar si se presenta 

movilidad de las piezas dentarias sometidas a las fuerzas propias de los aparatos 

de ejercicio. Por otro lado, al diseñar los aparatos se debe tener especial atención 

en que estos no generen roce o contacto con las mucosas, pues las fuerzas 

tangenciales sobre los tejidos pueden generar lesiones.  

 

Cambios en la Calidad de Vida 
A la fecha no hay evidencia de estudios que evalúen el impacto en la calidad de 

vida de tratamientos para la microstomía en pacientes con EB. Pero si podemos 

encontrar evidencia de que diversos autores mencionan como una las grandes 

consecuencias de la microstomía, el compromiso en la calidad de vida de los 

pacientes (Pizzo y cols., 2003; Tabolli y cols., 2009; Silvestre-Rangil, 2015; TÜrk y 

cols, 2020). 

 

Un dato interesante sí que podemos encontrar en la literatura, es que al aplicar 

cuestionarios para medir el impacto de la enfermedad misma en la calidad de vida, 

pacientes con el tipo EBDR severa, mujeres y niños presentan un mayor impacto 

(Tabolli y cols., 2009; Togo y cols., 2020). Dicho análisis no fue realizado en el 

presente estudio, debido a que se consideró que el tamaño muestral era bastante 

pequeño para segregar aún más los datos. La variable edad sólo fue considerada 

en la metodología de este estudio, con fines de tener un grupo de estudio 

heterogéneo. 

 

En el presente estudio, al aplicar dos cuestionarios para medir el impacto en la 

calidad de vida de los pacientes con EBDR severa, no obtuvimos diferencia 

estadística en el puntaje total en ninguno de los dos cuestionarios (QOLEB ni en el 

COHIP) cuando se evalúa antes y después de la intervención. Pero sí cuando se 

evalúan ciertas preguntas de manera individual, se pudo concluir que los pacientes 

del grupo del cono acrílico se sentían menos preocupados, ansiosos y deprimidos 

con respecto a su EB, y se sintieron con mayor frecuencia más seguros y confiados 
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al término del estudio. Esta sensación de seguridad y confianza, se obtuvo tanto 

para el grupo del cono acrílico como para el grupo completo.  

Estos resultados se correlacionan con los resultados obtenidos analizando los 

cambios cuantitativos antes y después de la intervención con la prueba t para el 

grupo de estudio.  

 

Autopercepción de las Funciones Orales 

En las preguntas específicas en el cuestionario de evaluación final de este estudio, 

se percibieron cambios importantes en la habilidad de abrir la boca (63.2%), mejora 

en la habilidad de cepillar sus dientes (73.7%) y cambios en la habilidad de comer 

o masticar (38.9%).  

 

En uno de los estudios clínicos donde se aplicaron dispositivos intraorales en 

pacientes con esclerodermia, todos los participantes reportaron mejoras subjetivas 

para comer, hablar y ejecutar medidas de higiene bucal (Pizzo y cols., 2003). Y en 

otro, todos los participantes creen que realizar los ejercicios debiese ser parte de 

sus rutinas diarias, pero en una frecuencia menor a la propuesta. También varios 

pacientes experimentaron mejoras funcionales en su vida diaria, tales como comer 

y hablar (Sydow y cols., 2021).  

 

No es posible comparar porcentualmente la mejoría que tuvieron los pacientes de 

los estudios anteriormente mencionados con el estudio actual, pero sí podemos 

destacar que en los 3 grupos de intervención, se registra una mejoría para comer, 

hablar y para cepillarse los dientes (Sydow y cols., 2021; Pizzo y cols., 2003). 

 

 
 
 
 
 
 



 

	

 

58 

 
Limitaciones del estudio 
 

Para entender la metodología del estudio es relevante tener claro tres aspectos: En 

primer lugar, se trata de pacientes con enfermedades raras. Lo que nos conlleva a 

la principal limitación que fue el tamaño muestral (n muy reducido) que presenta 

este estudio clínico. Se logró enrolar los 24 pacientes requeridos, pero de estos, 4 

no terminaron el estudio. Esto se debe a la baja prevalencia  de la enfermedad y 

aún más baja de este subtipo específico de EB (EBDR severa) que presenta 

microstomía. La prevalencia estimada de EBDR severa es de 3.5 a 20.4 individuos 

por millón de habitantes (Eichstadt y cols., 2021). Esta cifra además considera 

pacientes de todas las edades, pero para fines del estudio enrolamos solo pacientes 

entre 4-18 años, limitando aún más el universo del estudio. Para superar la 

limitación del tamaño muestral, debemos extender la investigación a otros centros 

de cuidado para pacientes con EB e incluir pacientes adultos también. A su vez 

realizar un análisis estadístico con un número de pacientes tan reducido, tiene un 

efecto en los resultados. Existe un error estándar más alto y un intervalo de 

confianza más amplio. Y es más difícil obtener resultados significativos. Esto explica 

porque no se obtuvo significancia en el análisis de correlación para ninguno de los 

grupos. La única manera de superar esta limitación, es aumentando el tamaño del 

grupo de estudio como se mencionó anteriormente.  

 

En segundo lugar, no existen protocolos previos para el uso de dispositivos en 

microstomía en pacientes con EB. Como literatura previa referente solo tenemos un 

artículo antiguo y un reporte de caso respecto a la fabricación y uso de estos, ambos 

utilizados en pacientes no con EB ( Lund y Cohen, 1993 ; Daby, 2005). Lo que recae 

en una falta de evidencia científica en ambos dispositivos, pero que en la práctica 

clínica son utilizados frecuentemente y es por esto que son recomendados en las 

guías clínicas actuales (Krämer y cols., 2020). 
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Y en tercer lugar, para fines de la realización de esta tesis, se decidió continuar con 

la metodología inicial del proyecto, la cual fue aceptada tanto por el Comité de Ética 

de la Investigación del Servicio de Salud Metropolitano Norte, como por el Comité 

de Ética de investigación del Instituto de salud del Hospital Great Ormond Street en 

Londres, pese tener en consideración ciertas falencias en esta. Se evidencia y 

considera la falta de calibración entre los investigadores, y la no validación de 

cuestionarios de calidad de vida en Español/Chileno a la fecha de aplicación de 

éstos, entre otros.  
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Líneas de investigación futura 
 

1. Comparar ambos dispositivos, para lo cual sería ideal hacer un diseño de 

estudio cruzado, en que cada paciente utilizará ambos dispositivos. 

2. Controlar a los pacientes después de 6 meses – 1 año, para observar los 

efectos a lago plazo. 

3. Evaluar los efectos de realizar este protocolo de ejercicios en pacientes 

adultos.   

4. Realizar un análisis de costo efectividad de ambos dispositivos en el marco 

de las evaluaciones económicas para la toma de decisiones y el diseño de 

políticas públicas de salud 

5. Explorar la combinación de cirugía con el uso de los dispositivos intraorales 
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VIII. CONCLUSIONES 

Los pacientes con EBDR Severa que utilizaron el entrenador bucal mejoraron su 

apertura bucal en promedio 1.9 mm que representa un 11.7% de cambio, resultado 

que no fue estadísticamente significativo.  

Los pacientes con EBDR Severa que utilizaron el cono acrílico mejoraron su 

apertura bucal en promedio 1.5 mm que representa un 9.7% de cambio, resultado 

que fue estadísticamente significativo.  

La calidad de vida general y relacionada con la salud oral medidas a través del 

cuestionario Calidad de Vida en EB (QOLEB) y el cuestionario Perfil de Impacto de 

Salud Oral en niños (COHIP), no presentaron diferencias estadísticamente 

significativas en sus puntajes totales al comparar antes y después de la 

intervención.  

Solamente el 34% de los pacientes pudo completar la rutina de ejercicios durante 

las 12 semanas, principalmente por la dificultad de incorporar los ejercicios a su 

rutina diaria. 

Luego de la intervención, un 63% de los pacientes percibió una mejora en su 

apertura bucal, mientras que en las demás funciones orales un 74% sintió que 

mejoró su habilidad de cepillarse los dientes, un 37% mejoró su habilidad para 

masticar y el 33% para tragar.  

Para concluir, el 60% del total de las personas con EBDR Severa que completaron 

el estudio presentaron un efecto terapéutico positivo. No se registró efecto sobre la 

calidad de vida, pero sí hubo mejoras en la autopercepción de las funciones orales. 
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X. ANEXOS.   
1. Aprobación ética 
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2. Información para pacientes versión 1.2 
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3. Información para pacientes versión 2.2 
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4. Información para pacientes versión 3	
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5. Información para pacientes versión 4 
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6. Información para pacientes versión V 
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7. Formulario de ingreso y monitorización  
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8. Cuestionario de evaluación final 

 
 

Opinión del tutor: 
o Si 

§ Un poco 
§ Bastante 
§ Mucho 

o No 
o No se 
 

 
o Si 
o No 
o No se 
 
 
 
o Si 
o No 

Cuestionario de evaluación final  

 

 En comparación con hace 3 meses, ¿sientes que puedes abrir mas tu boca? 

 Si 

§ Un poco 

§ Bastante 

§ Mucho 

 No 

 No sé 

 

 ¿Te gustó hacer los ejercicios? 

 Si 

 No 

 No sé 

 

 ¿Te gustaría seguir haciendo los ejercicios? 

 Si 

§ Que tan seguido? ________ 

 No 

 

 ¿Tuviste dolor o molestias usando el dispositivo? 

 Si 

 No 

 

 Sientes algún cambio en tu capacidad de:  

 Cepillar tus dientes 

 Masticar / comer 

 Tragar 

 Hablar 

Algún otro comentario: _____________ 

 

 

Examen:   
 

Movilidad dentaria: _____________ 

 

Úlceras orales en relación al dispositivo: ________________ 

 

 

Apertura interincisal máxima: ________  /  ________  

Fecha: _____________ Firma:_________________ 

Asignación: ________________________________ 

 Cuestionario QOLEB 

 Cuestionario COHIP 

 Diario de vida y cuadernillo 
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9. Cuestionario QOLEB 
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10. Cuestionario COHIP 
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11. Diario de vida pacientes  
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