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1. INTRODUCCION

La epidermolisis bulosa (EB) es un grupo de desordenes determinados
genéticamente y caracterizados por la excesiva susceptibilidad de la piel y
mucosas de separarse de su tejido subyacente luego de un trauma mecanico.
Dentro del compromiso mucoso destaca el de la cavidad oral, esoéfago, cavidad

nasal, faringe, tracto genitourinario, ano y conjuntivas.!" >

Por su baja incidencia es poco conocida por los odontdlogos, a pesar de
presentar numerosas manifestaciones en el territorio bucodental. En la literatura
internacional, los estudios de esta patologia a nivel oral son escasos y con un
nimero bajo de pacientes!" 7). En nuestro pais estos estudios son inexistentes.
El proposito de este estudio es describir la realidad de la salud bucal de los
pacientes con cada subtipo de EB y poder definir protocolos de intervencién con

enfoque de riesgo para cada subgrupo de ellos.



2. ASPECTOS TEORICOS

2.1. ENFERMEDADES HEREDITARIAS MECANO-BULOSAS @)
EPIDERMOLISIS BULOSA

Son un GRUPO de mutaciones genéticas que clinicamente se
manifiestan como excesiva susceptibilidad de la piel y mucosas de separarse
de su tejido subyacente especialmente ante un trauma mecanico.

Ademas de afectar la piel puede afectar las mucosas de la cavidad oral,

esofago, cavidad nasal, faringe, tracto genitourinario, ano y conjuntivas(1'6).

2.2. ETIOLOGIA DE LA EPIDERMOLISIS BULOSA

Las diferentes formas de epidermolisis bulosa han sido vinculadas a
mutaciones en al menos 10 distintos genes que codifican las principales
proteinas estructurales de la zona de la membrana basal. Con el advenimiento
de la genética molecular y la culminacion del proyecto del genoma humano, se

han identificado mutaciones especificas en familias con EB, en 10 genes

diferentes expresados dentro de la zona de membrana basal'?.

Las mutaciones mas frecuentes se han descrito en los genes que

codifican las distintas queratinas, laminina 5 y en el gen del colageno Vi ®




2.3 CLASIFICACION

En primer lugar, corresponderia diferenciar las EB hereditarias de la EB
acquista o adquirida, esta ultima una EB con formacion de ampollas
subepidérmicas que a la inmunofluorescencia directa muestra depdésitos de
inmunoglobulina G en la unién dermo-epidérmica. Este tipo de EB no se
considera en el presente estudio.

Dentro de las EB hereditarias se han descrito hasta treinta entidades
clinicas — genéticas distintas® con variaciones en sus caracteristicas clinicas,
manifestaciones extracutaneas, modo de herencia y nivel de clivaje tisular!"9),

Pearson, en 1976, las clasific6 basandose en la observacion de una
muestra a través de microscopia electronica segun el nivel al cual se separa el
tejido al producirse un trauma mecanico™®. Se consideraron tres categorias.

El modo de herencia también puede ser un criterio de clasificaciéon. En
este caso se presentan como autosémicos dominantes o recesivos'”.

En 1991 hubo un consenso sobre el diagndstico y la clasificacién de EB,
que concluyd en la diferenciacion de 23 subtipos®®. Posteriormente, el afio
2000, hubo otro consenso en que se establecieron solamente 9 subtipos de
esta patologia(ze). Actualmente, hay una corriente encabezada por Uitto, que

plantea la clasificacion basada en la genética molecular'® 2",



Clasificacién segun nivel de clivaje tisular * >®)

e EB Simplex, epidermolitica o intraepitelial (EBS): las ampollas se
producen en la epidermis, dentro de los queratinocitos basales.

e EB de la unién (Junctional) (EBJ): las ampollas se forman dentro de la
lamina ldcida de la union dermal-epidérmica de la membrana basal
(intralamina lucida; lamina lucidolytic)

e EB Distrofica o Dermolitica (EBD): Las ampollas se forman bajo la

lamina densa (sub lamina densa, subepidérmica)

e Recientemente se ha propuesto un cuarto subtipo, la variante
hemidesmosomal de EB, en la cual la separacion de tejido esta en la

interfase célula basal/lamina lucida al nivel de los hemidesmosomas!'?.
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2.4. COMPLEJIDAD MOLECULAR DE LA MEMBRANA BASAL (BMZ) (19)
Para entender la base molecular de las diferentes formas de EB es

necesario conocer en detalle la zona de adherencia dermo-epidérmica de la

membrana basal (BMZ), la cual proporciona la integridad fisiolégica de la unién

de la epidermis a la dermis subyacente.

A la microscopia electronica la piel normal revela una membrana basal,
consistente de lamina lucida y lamina densa, asociada a varios complejos de
unién, incluyendo hemidesmosomas (HDs), estructuras transmembrana que se
extienden del compartimiento intracelular de los queratinocitos hasta la lamina
lucida en la parte superior de la membrana basal dermo-epidérmica. La parte
intracelular de los HDs se une con la red de filamentos intermedios de
queratina, mientras que en el entorno extracelular ellos actuan reciprocamente
con filamentos de anclaje, estructuras filiformes que atraviesan la lamina lucida
y tienden a concentrarse bajo los HDs. En la parte inferior de la zona de unidn
dermo-epidérmica las estructuras fibrilares conocidas como fibrillas de anclaje
se extienden desde la lamina densa de la parte inferior de la membrana basal

hasta las papilas de la dermis.

La caracterizacion molecular de la BMZ ha revelado la presencia de un
numero de macromoléculas que constituyen los complejos de unién

ultraestructuralmente reconocibles.
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0 Los Hemidesmosomas estan constituidos a lo menos por 4 proteinas

diferentes, incluyendo (a) el antigeno del penfigoide bulloso de 230-kDa
(BPAG1), un miembro de la familia de las proteinas plactina; (b) el
antigeno del penfigoide bulloso de 180-kDa (BPAG2), una proteina
colagenasa transmembrana, también conocida como colageno tipo XVII
(COL17A1); (c) una integrina transmembrana a6@4, que contribuye al
anclaje del queratinocito basal a la membrana basal subyacente y (d)
una plectina, molécula de adhesién grande (~500 kDa) con diversas
funciones de union.

o0 Los filamentos de anclaje estan constituidos por laminina 5, un miembro

de la familia de proteinas laminina, compuesta por 3 subunidades de
polipéptidos, las cadenas a3 3 y y2

o Las fibrillas de anclaje estan constituidas por colageno tipo VIl que es

codificado por un gen complejo de 118 exones (COL7A1).

Queratina5y 14

Plectina

Antigeno PB 230-kDa

Integrina a6p4

Laminina 5 Colageno XVII

Colageno VI
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Estas macromoléculas forman una red continua que asegura la union
estable de la epidermis con la dermis subyacente. Asi, las mutaciones
genéticas que conducen a la ausencia o sintesis alterada de uno de los
componentes de la BMZ, podrian causar la fragilidad de la piel en la union
dermo-epidérmica y predisponer a la formacién de bulas como se observa en

las diferentes variantes de EB.

2.5. GENETICA MOLECULAR DE LA EPIDERMOLISIS BULOSA (19

2.5.1. EB simplex: mutaciones en los genes de queratina KRT5y KRT14.
Las queratinas son las principales proteinas estructurales de la
epidermis que se expresan en pares de proteinas acidas (tipo |) y basicas (tipo
II). Sus genes correspondientes se ubican en los cromosomas 17 q12-q21y 12
q11-q13 respectivamente. En la epidermis los queratinocitos basales
indiferenciados expresan principalmente queratina K5 (tipo Il) y K14 (tipo I),
mientras que las células en la dermis superior cambian de expresion a
queratinas especificas de diferenciacién K1 y K10. En las formas clasicas las
mutaciones patdgenas residen en los genes de queratina basal KRT5 y KRT14.
Por consiguiente, las anormalidades estructurales estan limitadas al
compartimiento basal de la epidermis, debido al heterodimero defectuoso

K5/K14 y el plano de clivaje de la piel reside dentro de las células basales. Las
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mutaciones en cualquiera de estos dos genes pueden producir un fenotipo
comparable que refleja la heterogeneidad genética de la EBS. Las mutaciones
en KRT5 Y KRT14 por lo general son heredadas de forma autosdmica
dominante y resultan en la substitucion de residuos de aminoacido
conservados, conduciendo a efectos deletéreos de dominancia-negativa sobre
el ensamblaje de los filamentos intermedios de queratina, causando el

debilitamiento del citoesqueleto y la fragilidad celular (9.

1. Clinicamente, el subtipo mas severo de Epidermolisis Bulosa Simplex es
el subtipo Dowling-Meara (OMIM131760). Este se manifiesta en el recién
nacido con eritema, extensas ampollas, erosiones y algunas areas de piel
denudada. También keratoderma palmoplantar progresivo, compromiso de las
membranas mucosas, infecciones secundarias de la piel y sepsis, distrofia de
las ufas y manchas pigmentarias.

2. Ademas de las mutaciones en las regiones de péptidos iniciales y
terminales de la hélice, hay otros sitios de mutaciones en K5 asociados con
un fenotipo menos severo de EBS. Este corresponde clinicamente al subtipo
de EBS Kébner (OMIM131900), el cual se caracteriza por ser relativamente
leve, con ampollas generalizadas sin formacién de racimos. Las manos y los
pies son comunmente los mas afectados, probablemente debido al mayor

trauma mecanico en estos sitios de cuerpo.
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3. El subtipo mas comun de EBS, relativamente suave y localizado, es la
variante de Weber-Cockayne (OMIM131800), que se caracteriza por
ampollas limitadas a las areas de friccion. En contraste con los otros subtipos
de EBS, las ampollas no estan presentes al nacer, pero se desarrollan mas
tarde durante la vida en respuesta al trauma mecanico de la piel. Las
anormalidades ultraestructurales del citoesqueleto de los queratinocitos de
esta variante, son mucho menos severas que aquellos vistos en el EBS
subtipo Dowling-Meara, ya que las mutaciones patogénicas residen en la
mayoria de los casos fuera de las hélices, en otra parte en el dominio de barra

de K5 o K14.

Aunque la mayor parte de mutaciones genéticas de queratina en EBS
son autosdmicas dominantes, se han identificadas mutaciones autosémicas
recesivas en KRT14, hasta ahora en 7 familias. Estas mutaciones comprometen
predominantemente sitios “sin sentido” y mutaciones en sitios de empalme, que
llevan a la terminacion prematura de la traduccion de la proteina y abolicién de
la queratina afectada. Aunque esta mutacion de la KRT14 con frecuencia
causa EBS severas del subtipo fenotipico Dowling-Meara, las mutaciones en
algunas familias han sido descritas con un cuadro clinico mas suave con

minimo compromiso extracutaneo.
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Mutaciones descritas para el gen de Queratina 5,
filamento intermedio tipo Ilb, en pacientes con EBS

L1 L12 L2 S

P25l G138E DELI183 1467M //"

1161S [183F

Mutaciones descritas para el gen de Queratina 14,
filamento intermedio tipo Ib, en pacientes con EBS

L1 L12 L2 S

Esquemas de Ellen G. Pfender PHD,
Gene DX,
Gaithersburg MD USA,

Il Simposio Internacional de EB
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2.5.2. EB de la union (junctional): mutaciones en la laminina 5.

La forma de EB de la union (EBJ) es heredada, sin excepcion, en un
modelo autosémico recesivo. Muestra una amplia gama de fenotipos clinicos y
en base a la severidad clinica, esta enfermedad se ha dividido tradicionalmente
en el clasico tipo Herlitz (H-EBJ; OMIM226700) y en una variedad de formas
no-Herlitz (NH-EBJ; OMIM226650). La H-EBJ, es devastadora clinicamente y
con frecuencia mortal en el primer ano de vida; se caracteriza por formar
ampollas entre la lamina lucida y la membrana basal.

Estudios tempranos de microscopia electronica han revelado anomalias
estructurales en los complejos hemidesmosomas/ filamentos de anclaje. El
anticuerpo que marca los epitopes de laminina 5 sugiere la ausencia de esta
proteina. En H-EBJ se han identificado mutaciones en cada uno de los genes
LAMA3, LAMB3, y LAMC2 que codifican las cadenas a3 (3 y y2
respectivamente, subunidades constitutivas de la laminina 5.

La mayor parte de estas mutaciones residen en el gen LAMB3, debido a
la presencia de 2 “hot spots”, R635X y R42X. Estas y otras mutaciones en la H-
EBJ introducen codones de terminacion prematura (PTCs) en la traduccion de
las proteinas, ya sea por mutaciones sin sentido, supresiones fuera de marco o
inserciones, como también por errores de empalme que afectan ambos alelos

de cualquiera de estos 3 genes (9.
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Las mutaciones de laminina 5 también se han encontrado en NH-JEB,
sin embargo los tipos y las combinaciones de mutaciones presentan un fenotipo
clinico mas suave. En algunos casos sélo una de las mutaciones es un PTC,
mientras el otro alelo presenta una mutacion sin sentido o una mutacion en la
expresion de un salto de exon. Estas ultimas mutaciones mantienen la
continuidad, expresando asi un polipéptido que tiene imperfecciones
estructurales, pero contiene un carboxilo-terminal final intacto, necesario para el
ensamble de las subunidades de polipéptidos en las moléculas triméricas de
laminina 5. Asi se forman algunos filamentos de anclaje parcialmente
funcionales, que clinicamente muestran un fenotipo mas suave, pero

reconocible (9.

Mutaciones en gen LAMA3 en pacientes
con Epidermolisis Bulosa de la unién (EBJ)
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Esquema de Ellen G. Pfender PHD,
Gene DX,
Gaithersburg MD USA,

Il Simposio Internacional de EB
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Mutaciones en gen LAMB3 en pacientes con
Epidermolisis Bulosa de la unién (EBJ)

Qs00
1482delCs ] 1588deiG
1438del5 1629insG
 464insT  564+5G->T 1367delAC Q586X
462insy\ QU86X 1g6e oa>G 1365delCA R569X
-2 e
35%deic

R144X
R108X 565-1G->C 1363delCA
604delG

994X
a 3024delT
Q

972X
3228+2T->A

Wo5X '
167insT 617delA 957ins77 3228+1G->A

" WB10X Qo5
1320delCA R635X 2910-1G->A
Q373X

R42X Q243X / c 1977-2A->C Q936X Q1083X

29insC 290X 973211?:8' R660X soax 331742T->G
29+2insT \ e / R754x & /

o wwn A AAA P ‘ dad \
E210 c293s vTéovr\
c2908 C353R

Mutaciones en gen LAMC2 en pacientes
con Epidermolisis Bulosa de la union (EBJ)
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2.5.3. Base molecular de Ilas variantes hemidesmosomales de

epidermolisis bulosa "9

Histéricamente, los subtipos de JEB no-Herlitz han comprendido un
grupo heterogéneo de condiciones con variadas manifestaciones clinicas. En
algunos de estos pacientes, la formacion de ampollas en la zona de membrana
basal ocurre al nivel de los hemidesmosomas (HDs), en la interfase célula
basal/lamina lucida. Por esto, recientemente se ha intentado clasificar estas
condiciones como las “variantes hemidesmosomales”. Existen 3 subgrupos de
pacientes en los cuales las caracteristicas ultraestructurales muestran ampollas
formadas en o alrededor de los HDs, cuyo fenotipo clinico es diferente al de las
formas “clasicas” de EBJ. Segun el consenso sobre el diagnostico de EB en el
afio 2000 % estos grupos deben incluirse en EBJ, pero Uitto en 2005 y 2006 '*
27

insiste en dividir la EB en 4 subtipos, incluyendo la categoria de variantes

hemidesmosomal. Dentro de ella entonces considera los subtipos:
1. EB generalizada atr6fica benigna (OMIM226650)

2. EB con atresia pilérica (OMIM226730)

3. EB con distrofia muscular (EB-MD; OMIM226670)

4. variante Ogha de EB (OMIM131950).
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Las mutaciones en estas formas relativamente escasas de EB, han sido
identificadas recientemente en 3 proteinas/genes estructurales asociados a

hemidesmosomas.

1. EB generalizada atrofica benigna: Estos pacientes presentan una
tendencia moderada a formar ampollas y una expectativa de vida normal. Las
ampollas estan asociadas con wun conjunto de caracteristicas vy
manifestaciones extracutaneas: distrofia de las ufas, alopecia de cicatrizacién
focal del cuero cabelludo, pérdida de pestanas, anomalias dentales e
hiperpigmentacion macular desigual. La genética molecular reconoce por
immunofluorescencia al antigeno de penfigoide bulloso de 180-kDa (colageno
tipo XVII) y se han identificado mutaciones en el gen correspondiente
BPAG2/COL17A1. A pesar de la leve variacion en la severidad fenotipica en
diferentes familias con EB atréfica generalizada benigna, la condicién es
uniformemente no mortal y no parece haber una correlacion estricta
genotipo/fenotipo en lo que concierne a mutaciones COL17A1. La EB atréfica
generalizada benigna es heredada de forma autosdmica recesiva. Sin
embargo, en una familia con EB atréfica generalizada benigna ha sido
identificada una mutacién de substitucién de glicina en un alelo de COL17A1,
la cual es de herencia dominante, mientras que el segundo alelo contuvo un

PTC, debido a una mutacién de duplicaciéon interna. De modo interesante, los
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portadores heterocigotos de la mutacion de substitucion de glicina soélo tenian
anormalidades notorias en la denticion (esmalte con hipoplasia del tipo
“pitting”), mientras que al estar combinado con un PTC en otro alelo, se
desarrolla el fenotipo completo de EB atréfica generalizada de tipo benigna.
Estas observaciones sugieren, que la mutacion de substitucion de glicina en
COL17A1 pueda tener impacto sobre el diente en desarrollo, una funcién

antes desconocida de este colageno transmembrana.

2. EB con atresia pilorica: Se caracteriza por la formacion neonatal de
ampollas en la piel, asociada a atresia pilérica o estenosis. Esta condicidn
originalmente fue clasificada como una forma no-Herlitz de JEB, aunque el
analisis cuidadoso del fenotipo revele una gama de ampollas de suave a
moderadas, hasta un desprendimiento severo de la piel, que causa una
muerte temprana posparto. El origen de este subtipo es, en la mayoria de los
casos, mutaciones en uno de los genes ITGAG6 6 ITGB4 que codifican para las
subunidades a6 y P4 de la integrina respectivamente. La mayoria de las
mutaciones residen en el gen ITGB4. Recientemente se han descubierto en
un numero limitado de casos de EB con atresia pilérica, mutaciones en el gen
de plectina, correspondiente a una region de la proteina que actua

reciprocamente con la integrina B4 dentro de los HDs. Este descubrimiento
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demuestra la importancia de las interacciones proteina-proteina de los

hemidesmosomas en el desarrollo del tracto gastrointestinal.

3. EB con distrofia muscular (EB-MD) presenta la zona de fragilidad
mecanica en la region apical de los queratinocitos basales, que contiene los
HDs, un hallazgo bastante distinto a los hallazgos ultraestructurales en EBS
clasica. Esta condicion se decribe histéricamente como pseudojunctional
(pseudo de la unidén) pero ahora esta incluida dentro de las variantes

hemidesmosomales de EB.

El fenotipo clasico de EB-MD es una combinacién de ampollas
neonatales y distrofia muscular que se desarrolla durante la segunda década
de vida. Ademas se presentan anormalidades en las ufas y dientes. El
compromiso muscular lleva a los pacientes a estar atados a una silla de
ruedas y causa a menudo la muerte prematura. También se ha descrito

compromiso muco-cutaneo severo, incluyendo estrechez laringea y uretal.

La mutacion mas frecuente en las formas severas de EB-MD se
encuentra en ambos alelos del gen PLEC1 que codifica plectina, una proteina
de adhesion grande expresada en los HDs y en el sarcolema del musculo. El
rol causal de las mutaciones de PLEC1 en el desarrollo del fenotipo, tanto

cutaneo como muscular, ha sido verificado por el desarrollo de un ratén con
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plectina afuncional (“plectin knockout mouse”), que muestra tanto ampollas en

la piel como debilidad muscular progresiva.

En algunos pacientes, con un fenotipo de EB-MD con ampollas
considerablemente mas suaves y el inicio de la debilidad muscular recién en
la cuarta o aun quinta década de vida, se han observado mutaciones del tipo
“‘in frame deletions” o inserciones. La plectina tiene varios sitios de adhesién
versatiles para otras proteinas y es expresada en casi todos los tipos
celulares. Sin embargo, parece ser que las propiedades especificas de
adhesion estan restringidas a dominios proteicos definidos. Por consiguiente,
la identificacion de la mutacion de plectina en pacientes con EB-MD
proporcionara en el futuro una comprension de las caracteristicas funcionales
de esta proteina de adhesidon y proporcionara una idea de las correlaciones

genotipicas/fenotipicas en este trastorno.

4. Variante Ogna de EB: Es una forma poco comun, heredada de forma
dominante. Se trata de una mutacion especifica en el gen de plectina PLEC1.
Por el plano de clivaje intracelular de los queratinocitos basales, esta
condicion inicialmente fue incluida en la categoria de EBS. Clinicamente, los
pacientes con EB Ogna presentan ampollas hemorragicas en la piel, pero a

diferencia de pacientes con EB-MD, no hay ningun fenotipo muscular y las
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biopsias de musculo se marcan normalmente los anticuerpos contra plectina.

El fenotipo EB Ogna se debe a una mutacién “missense” dentro del dominio

de barra de plectina (R2110W).

Mutaciones en el gen de Plectina

MUTATIONS IN EB-PA PATIENTS

R2110w  R3029X
2727del4  2769del21  EBS OGNA
Q305X 1344G->A 1567DEL R1189X Q2538X

NH COOH

R2465X

R2421Xo633ins4 K4460X 13803ins16
R2319X R2351X

E2005X

956ins3

1287ins
9del21

1541ins36 2677del9

5905del2, 5907ins8
2719del9 5866delC
MUTATIONS IN EB-MD PATIENTS Q1936X
Q1910X

5148del8 5588insG

O — - [] O

Esquema de Ellen G. Pfender PHD,
Gene DX,
Gaithersburg MD USA,

Il Simposio Internacional de EB
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2.5.4. EB distréfica; mutaciones en el gen de colageno tipo VII (19

Las formas distroficas de EB (EBD) se caracterizan por la cicatrizacion
extensa debido a las ampollas sub-lamina densa. EBD puede ser heredada de
forma autosdémica dominante o recesiva y presenta una extensa variabilidad en

el espectro clinico de su severidad.

1. EB distréfica recesiva tipo de Hallopeau-Siemens (EBDr-HS), una de
las formas mas severas. Presenta cicatrizacion mutilante extensa, que
causa la fusiéon de los dedos en las manos y los pies. Estos pacientes
también desarrollan estenosis esofagica asi como erosiones en las cérneas.
Su presentacion clinica se complica por el desarrollo excepcionalmente
agresivo de carcinomas espino celulares, principalmente en las manos y

pies, con rapida formacién de metastasis, ya en la tercera década de vida.

2. EB distrofica tipo Mitis recesiva y EB distréfica dominante (EBDD)
son las formas menos severas de EBD. Muestran ampollas y erosiones
significativas, sin embargo no presentan la cicatrizacién extensa y mutilante

del tipo descrito anteriormente.
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La caracteristica ultraestructural encontrada en las formas distroficas de
EB es una anormalidad en las fibrillas de anclaje; que puede deberse a una
anormalidad morfolégica o numérica (por reduccion o ausencia). Estas fibrillas
estan compuestas por colageno tipo VII.

Los estudios recientes han revelado mutaciones especificas en el gen
COL7A1, lo cual ha permitido establecer correlaciones de genotipo/fenotipo.

En la forma mas severa, EBDr-HS, la lesiéon genética caracteristica en
COL7A1 es un codon de terminacion prematuro (PTC) en ambos alelos del
individuo afectado. Los PTCs generan una disminucién en el numero de
MRNAs de colageno tipo VII.

En las formas de Mitis de EB distrofica recesiva, uno o ambos alelos
contienen una mutacion “missense”, permitiendo la sintesis de un polipéptido de
colageno tipo VIl de largo completo. Esta proteina puede estar alterada en su
conformacién como consecuencia de la substitucién de un aminoacido. Asi, en
estas mutaciones mas sutiles, las moléculas mutantes de colageno tipo VIl
presentan largo completo y son capaces de ensamblarse en fibrillas de anclaje,
pero estan comprometidas funcionalmente causando debilidad de la unién
dermo-epidérmica. La expresion clinica es la fragilidad moderada a severa de

la piel caracteristica del tipo de Mitis de EBDir.
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La EBDD se manifiesta con una leve tendencia a formar ampollas, aun
cuando la cicatrizacion y la pérdida de uhas es un rasgo caracteristico a
menudo asociado con lesiones “albopapuloides”. La mutacion mas recurrente
en EBDD es una substitucion de glicina dentro del dominio colagenoso del
colageno tipo VI, caracterizado por la secuencia repetitiva de aminoacidos Gly-
X-Y. Los polipéptidos mutados, de largo completo, son capaces de asociarse
con polipéptidos sintetizados por el alelo normal. Las substituciones de glicina

desestabilizan la triple hélice del colageno, interfieren con la secrecion de las
moléculas al entorno extracelular y le dan susceptibilidad a la degradacién

intracelular. Ademas de las formas clasicas de EBDD, las mutaciones de
substitucion de glicina han sido descritas en 3 variantes clinicas, conocidas
como EB pretibial, el sindrome de Bart, y la EBS superficialis. Estos
hallazgos muestran, que estos subtipos son alélicos para EBDD con
mutaciones en COL7A1. Los motivos para la variaciéon fenotipica de estos

subgrupos son confusos.
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2.6. DIAGNOSTICO

La clinica es de gran ayuda, sin embargo un diagnostico mas certero se
obtiene por el analisis de una biopsia en el laboratorio. El nivel de separacion o
clivaje del tejido se determina utilizando microscépica electrénica de transmision

3,6)

y/o antigenos de inmunofluorescencia, ( inmunohistoquimica y a través de

estudios de anticuerpos especificos para la EB.©)

Microscopia electrénica de transmision

El microscopio electronico de transmision genera un haz de electrones a
alta tension (80kV) y lo concentra sobre la preparacion mediante un complejo
sistema de campos electromagnéticos equivalentes a los ‘"lentes" del
microscopio de luz.(""

En la EB el analisis de las muestras se realiza utilizando aumentos de
3.000 a 30.000X. Esto permite la definicién del nivel ultraestructural de clivaje
de la piel, ademas de sutiles diferencias en el numero y apariencia de
estructuras especificas, particularmente tonofilamentos de queratina,
hemidesmosomas y fibrillas de anclaje.®®

La microscopia electrénica de transmisién sigue siendo el “gold standard”

para el diagnéstico en EB.*™"
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EB SIMPLEX

JUNCTIONAL EB

ll

DYSTROPHIC EB

[l SATR" 2 e.-“:*__-‘,a £

Esquemas e imagenes de microscopia electrénica para cada subtipo de EB.

Esquemas de Dr. Jemima Mellerio,
St John’s Institute of Dermatology &
Great Ormond Street Hospital
London, UK
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2.7. PRONOSTICO

La EB puede variar desde un trastorno ligero hasta uno severamente
debilitante o a veces fatal. Los pacientes con las formas mas ligeras pueden
tener periodos de discapacidad temporal, pero pueden llevar vidas normales.
Las formas mas severas la EB, pueden ser devastadoras fisica y
emocionalmente, con la consecuencia de que el paciente esté totalmente
inhabilitado y deformado. Se ha observado que con el cuidado médico
apropiado y el apoyo de la familia, la tasa de supervivencia y la calidad de vida
de los pacientes han mejorado en gran medida."?

Actualmente en Chile existe un joven de 32 afos para quien su

esperanza de vida al nacer fue estimada de sélo 2 semanas.
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2.8. EPIDEMIOLOGIA

La prevalencia de individuos con EB en la poblacion varia de 1:50.000 a
1:500.000 dependiendo de la forma de herencia (dominante o recesiva) y la
severidad del cuadro. Las variedades mas leves se observan con mayor

frecuencia que las severas, no habiendo diferencia por sexo.V)

Incidencia de EB en Estados Unidos por millon de nacimientos vivos 1986-90: @
e EB en general: 19.60
e EBS: 10.75
e EBD dominante: 2.86
e EBD recesiva: 2.04
e EBJ: 2.04

e EBD no clasificados: 0.82 nacimientos por millon de nacimientos vivos.

En los estudios de incidencia de epidermolisis bulosa, se estima que s6lo un
5% de los casos de EBS se notifica a los centros de registro de EB, mientras
que se reporta el 100% de EBD. Por lo tanto se asume que la EBS esta

subnotificada y por lo tanto subrepresentada en las estadisticas.®
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2.9. CARACTERISTICAS CLINICAS DE LA EPIDERMOLISIS BULOSA

2.9.1. Caracteristicas generales

Estos pacientes pueden presentar ampollas y erosiones, cicatrices, piel
de aspecto transparente y brillante con apariencia de estar parchada, manos en
mitén, areas de tejido de granulacién en la zona perioral, estenosis a nivel del
eso6fago y la laringe, anemia, retardo del crecimiento, cambios de pigmentacion,
ausencia de ufias y pelo; injurias a nivel de las conjuntivas oculares y mayor

riesgo de carcinoma espino celular (CEC). (681314

Aspecto de la piel

La piel se vuelve transparente y brillante, con apariencia de estar parchada.

Imagen 1. ("

Imagen 1. Aspecto de la piel en un paciente con EBDr-HS

Imagen DebRA Chile
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Ampollas y erosiones'?¢7"

Estas se producen por friccion, trauma y aumentan con el calor y la
humedad. Imagenes 2, 3, 5y 6 M Las vesiculas y ulceraciones se pueden

infectar con Staphylococcus aureus, provocando una sobre infeccion, celulitis

local o septicemia. Imagen 4. "

Imagen 6.EBJ - Imagen 5. EBDr-HS

Iméagenes DebRA Chile
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Manos en miton

Es caracteristica de EBDr-HS. Imagenes 7,8 y 9. Hay reportes de

pacientes con EB de la unidn que cicatrizan con estos patrones. (7

Imagen 7. Paciente de 14 afios con EBDr-HS

Imagen 8. Paciente con EBDr-HS

Imagen 7 DebRA Chile
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Cicatrices

Con la formacién de contracturas cutaneas. Imagen 9.(®)

Imagen 9. La contractura producto de las cicatrices.

Areas de tejido de granulacion en la zona perioral.

Se presenta en la variante Herlitz de la EB de la unién. Se desarrollan
durante la infancia y desaparecen durante la juventud sin tratamiento

especifico. Imagenes 10y 11. (")

Imégenes 10 y 11. Tejido de granulacion en la zona perioral

Imagenes DebRA Chile
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Esdéfago, Laringe

Las manifestaciones a nivel del eséfago se observan mayoritariamente
en la variedad H-JEB y en EBDr-HS, en forma de estenosis, las cuales pueden
llegar a imposibilitar el paso de los alimentos.”) Esta estenosis no afecta
unicamente al eséfago, también se han descrito estenosis de la Iaringe.(”

Retardo del crecimiento'"”

Se ve en subtipos severos de EB, frecuente en la variedad de EB de la
unién Herlitz y en EB distréfica recesiva generalizada severa."®
Anemig® 3%

En pacientes con la variedad H-JEB y EBDr-HS es comun observar
anemia severa multifactorial. Se presume que seria secundaria a la mala
absorcion y pérdida crénica de fierro de la sangre, producto de las erosiones y

ulceraciones de la mucosa.
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Riesgo de carcinoma espino celular (CEC)

Los pacientes con las variedades H-JEB y EBDr-HS tienen mayor riesgo
de desarrollar carcinoma espino celular tempranamente, en la época de adulto-
joven, el cual puede dar metastasis y ser fatal.”) Estos CEC se presentan en un

80% de los pacientes con EBDr-HS a la edad de 40 anos, con una sobrevida de

5 afnos. Ejemplos de éstos se observan en las imagenes 12y 13.

Imégenes 12 y 13. Carcinoma espino celular en paciente con EBDr-HS



-39-

Unas vy pelo

Estos anexos cutaneos pueden ser distroficos o estar ausentes en las

formas distréficas de la EB (ver imagen 14).""® También se describe alopecia

cicatrizal (imagen 15)®

—
=
o

Imagen 15. Ufias ausentes en EBD pretibial Imagen 14. Alopecia cicatrizal en EBDr-HS

Conjuntivas oculares

En casos severos, se pueden presentar manifestaciones oftalmolégicas

tales como injurias a la cornea. Imagenes 16y 17. ("

Imagen 17. Ulcera corneal con leucoria Imagen 16. Cicatriz corneal adherente a conjuntiva

Iméagenes DebRA Chile
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2.9.2. Caracteristicas clinicas bucales

En las formas mas leves de EB, la mucosa oral sélo presenta
ocasionalmente ampollas, siendo éstas vesiculas pequefias que sanan
rapidamente sin dejar cicatriz y no alteran significativamente la vida del
paciente. ")

En casos mas graves, toda la mucosa se ve comprometida con la
formacion de ampollas severas y la subsiguiente formacién de cicatrices,

microstomia, obliteracion del vestibulo bucal y anquiloglosia. ("¢"

Ampollas Intraorales

Se presentan en la gran mayoria de los casos de EB, pero con distintas
caracteristicas. Las ubicaciones mas frecuentes son lengua, labios, tejido
gingival y paladar duro.”

En 199429 un estudio clinico de 252 individuos con distintos tipos de EB
determind que las lesiones varian desde vesiculas pequefias a grandes bulas
intraorales, que se rompen dejando un area erosionada. Las lesiones se
distribuyen en toda la cavidad oral; pudiendo estar potencialmente toda la
mucosa involucrada. No hay un patrén especifico de sitios afectados en los

distintos subtipos de EB.
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EBS: En 1993 Whrigt describe la presencia de ampollas en un 59% de los
pacientes con EBS generalizada y en un 35% en pacientes con la variedad
localizada; mientras en 1999®) describe una frecuencia de 40%. Estas
frecuencias difieren mucho de las dadas por Sedano en 19899, En estos
pacientes las ampollas se presentan en el periodo perinatal principalmente,
extendiéndose en algunos casos hasta la nifiez. Son de tamafo menor a 1

centimetro y sanan sin dejar cicatriz.

En casos de EBJ y EBDD: se encuentran ampollas mas numerosas y con

diametros mayores a 1cm; estas se vuelven erosivas y cursan con dolor leve. A
pesar del tamafio de las lesiones en estas dos variedades de EB, las ampollas

sanan sin formar grandes cicatrices.

EBD dominante: Touraine'® describié una prevalencia de lesiones en un 20%

de los pacientes, mientras que Wright(z) las describié en un 71.1% de los

pacientes examinados.

EBD recesiva generalizada: se describen lesiones extensas en el 100% de los

pacientes.” Estas pueden tener contenido hemorragico o seroso y al cicatrizar

producen anquiloglosia y obliteracion del vestibulo bucal.®”
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Microstomia {367

Siendo mas comun y profunda en la EB distréfica recesiva generalizada,
también se observa en individuos con la variante Herlitz de EB de la unién.”

En la EBDr generalizada se presenta microstomia severa. Esta parece ser
resultado de la las ampollas intraorales severas y cronicas y de la obliteracion
del vestibulo.”

Por su parte en la variante Herlitz de EB de la union no se producen
grandes ampollas intraorales ni obliteracién del vestibulo, asi en este caso la
microstomia se asocia principalmente a las lesiones periorales severas y
cronicas y al abundante tejido de granulacion perioral.m

En EBS no se reporta casos de microstomia.?

Obliteracion del vestibulo

Se observa principalmente en pacientes con el subtipo EBDr-HS. (13679

Anquiloglosia

1,3,6,7,9)

Presente principalmente en pacientes con EBDr-HS.! No se ha

descrito en los demas subtipos de EB.®
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Apifiamiento dentario

Se explica por la compresion de los maxilares. ®)

Atrofia de la lenqua

Al examen clinico se observa una lengua depapilada.(1'6)

Carcinoma espino celular (CEC) en la lengua

El carcinoma espino celular ha sido reportado en varios casos de EBDr-
: u ia simi [ [
HS, probablemente con una tendencia similar a los carcinomas aparecidos en la
piel (6,7,15,17)
Gingivitis
Hay mayor indice de gingivitis en ninos con EBDr-HS que en nifios sanos

con denticion temporal (p<0.002) y permanente (p<0.0001)®

Fusion de los pilares palatinos (amigdalianos)!”

Reabsorcion de hueso alveolar®

Atrofia del maxilar®

Prognatismo mandibular®

Aumento del angulo mandibular®
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Caracteristicas dentarias:

La formacion anormal de los dientes ha sido considerado por mucho
tiempo uno de los rasgos principales de ciertos tipos de EB.'*?9) La formacion
del diente requiere una interaccion exacta entre las células epiteliales y
mesenquimaticas. El esmalte deriva de células epiteliales, los ameloblastos,
mientras que la dentina se forma a partir de células mesenquimaticas, los
odontoblastos. Estando la membrana basal en el centro de este proceso parece
l6gico que la mutaciéon en determinadas proteinas asociadas a defectos en la
membrana basal y fragilidad de la piel en EB pueden jugar un rol similar en el
desarrollo de los dientes de estos pacientes. Las queratinas, el colageno VIl y la

laminina 5 se expresan durante el desarrollo del sistema odontogénico.®'?%

Hipoplasias del esmalte ®7

Existen muchas explicaciones posibles para el desarrollo de un esmalte
defectuoso en EB. La mas probable son los defectos moleculares en las
proteinas asociadas a la membrana basal y su influencia en la formacién del
diente. Sin embargo, la malformacién dentaria también puede expresarse
secundariamente a condiciones sistémicas como anemia severa, infeccion

sistémica y problemas nutricionales severos.#%*%)
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Estudios han demostrado que la hipoplasia generalizada del esmalte se
presenta en un 100% de los casos de EB de la unién,m) con variada
expresiones; hay individuos con hipoplasia generalizada “pitting”, mientras que

otros presentan esmalte muy delgado con surcos marcados.!”

Un estudio clinico efectuado en 1999 determind que se presentan
defectos del esmalte en un 100% de EB de la unién, en un 11.4% de la EBD y
15.5% del grupo control. No siendo significativa esta ultima diferencia.®®

En la literatura existen sdlo 2 casos de pacientes con hipolasia de
esmalte generalizada que no presentan EBJ, sino EBDD y EBS

respectivamente.®

Caries
e Mayor COPD en nifios con EB distréfica recesiva®® y en EB de la unién
que en un grupo control.®
¢ No existe una relacion directa entre la extension de las ampollas y la
experiencia de caries.®
e No existe explicacion clara para la marcada diferencia de experiencia de

caries entre los individuos con el mismo subtipo de EB.
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Caries rampante 7

Causas probables de presentar este tipo de caries es tener como antecedente:
= Defectos en el esmalte ©
» Prolongado tiempo de permanencia del alimento en la cavidad oral ®

= Cambios en la consistencia y calidad de la saliva®

Este tipo de caries se presenta con mayo frecuencuia en EBJ y EBDr. ®)

En pacientes con EB de la union se observan caries rampantes asociadas a
la hipoplasia del esmalte, debido a la disminucidn de la resistencia intrinseca de
la pieza dentaria, que la hace mas vulnerable.!”

En los pacientes con EBDr se da con frecuencia este tipo de caries, a pesar
de tener un desarrollo de la denticion normal. Se ha propuesto que las caries en
estos casos son resultado del severo compromiso de los tejidos blandos que
lleva al paciente a alterar su dieta (ellos ingieren alimentos de consistencia
blanda y gran contenido de carbohidratos en alta frecuencia); al tiempo de
clearance bucal aumentado debido a la escasa movilidad lingual y constriccion
vestibular. Esto se ve potenciando por la menor habilidad para efectuar

practicas preventivas como cepillado dental o uso de colutorios. @
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Estructura del esmalte.

° La composicidon mineral y quimica del esmalte en nifios con EBD es
normal y no predispone los dientes a la aparicion de caries.®
° Albumina sérica, un inhibidor del crecimiento del cristal del esmalte, fue

detectada en EBJ, no asi en EBD ni en el grupo control.

Atricién Dentaria ©®

Caracteristicas funcionales:

Saliva
e El flujo salival ha sido estudiado sin encontrarse diferencia entre los

pacientes con EBD y el grupo control.®

e La secrecion de IgA fue mayor en el grupo con EBD, que puede haber
tenido relacion con la formacion de ampollas. ©

e Existe un estudio que muestra cambios cualitativos y cuantitativos en la

saliva de los nifios con EB.%9

Disminucion de la capacidad de clearance de los alimentos. (3)
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Incapacidad de realizar higiene dental adecuada®

e Hay un mayor indice de placa en nifios con EB distrofica recesiva que en
nifos sanos, tanto para piezas temporales (p<0.001) como para
permanentes (p<0.02).®)
Alimentacién

La alimentacion en estos pacientes es de consistencia blanda, de alto
contenido en carbohidratos (los pacientes requieren altas dosis de calorias para
la reparacion tisular). Algunas veces, la recomendacion nutricional incluye

sacarosa liquida.®

Microbiologia
e Se describe menor flora bacteriana anaerdébica en la saliva total en nifios
con EB distréfica recesiva que en nifios sanos®
¢ No hay diferencia significativa en los recuentos de Streptococo mutans,
Lactobacilos o Candida en saliva ni placa en los nifios con EB distrofica

en comparacion al grupo control.®
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2.10. TRATAMIENTO
2.10.1. Manejo general del paciente

Necesitan cuidados especiales que se basan primariamente en el
tratamiento de cuidado tépico paliativom. La piel erosionada se cubre con
apositos no adherentes y se le puede aplicar antibiéticos tépicos (1991 ).(7)

Los cuidados estan enfocados principalmente a la prevenciéon del trauma,
descompresion de las ampollas y tratamiento de infecciones secundarias.

Se ha intentado utilizar tratamientos sistémicos como la administracién
de Tetraciclina® y Fenitoina®, la cual aparentemente disminuia la frecuencia y
severidad de las ampollas en determinados tipos de EB, pero un estudio doble
ciego desestimo la eficacia de esta terapia.m Se ha reportado que las vitaminas
A y E son de utilidad en la disminucién de la frecuencia y severidad de las
lesiones, pero se desconoce su mecanismo de accion.®

En los pacientes con anemia se indican suplementos nutricionales que
incluyen fierro y zinc; en aquellos con retardo en el crecimiento, se pueden
indicar preparaciones liquidas de alto contenido proteico y caldrico. @

Es importante que los pacientes con estenosis esofagica y gran dafio
intraoral sean aconsejados por nutricionistas y dentistas para determinar una
dieta nutricionalmente apropiada y de bajo indice cariogénico;m ya que ellos

consumen alimentos liquidos o blandos segun sea su capacidad o dolor al
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deglutir. Es importante considerar una dieta blanda pero rica en fibras, pues es
muy importante evitar la constipacion'"

Las intervenciones quirurgicas resultan utiles en casos de manos en
forma de miton. También en casos de estenosis esofégica.(7)

El promedio de vida de estos pacientes ha aumentado gracias a los
avances en el manejo de la malnutricién, anemia cronica e infecciones
secundarias. Es por eso que en la actualidad también requieren de tratamientos
odontoldgicos mas refinados y radicales.®

La experiencia clinica ha demostrado que el tratamiento exitoso esta
basado en un trabajo interdisciplinario del equipo de salud.

Las esperanzas de un tratamiento resolutivo estan puestas en los

avances de la ingenieria genética.

2.10.2. Epidermolisis bulosay atencién dental

A pesar de que aun no existen terapias para curar o prevenir la
ocurrencia de ampollas en ningun tipo de EB, ciertamente se pueden controlar
los estragos producidos por ésta’ Actualmente nos podemos enfocar a
disminuir el dolor y mejorar la calidad de vida de los pacientes.!” La denticion
funcional se puede mantener si el tratamiento dental se inicia precozmente. S

Mantener una denticién sana y funcional favorece:
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e La reduccion del dafio potencial a la mucosa oral.®”

e La proteccibn de la mucosa esofagica al permitir una mejor
masticacion.®":9)

e Una mejor nutricion, al triturar correctamente los alimentos para que sean
correctamente digeridos, ademas de evitar dafos por trozos muy

grandes a lo largo del tracto digestivo.®”)

El éxito del tratamiento odontologico esta determinado principalmente por:
= Salud bucodentaria general del paciente!"
» (Capacidad de cooperaciéon del paciente durante el tratamiento'"
» (Capacidad del paciente de realizar profilaxis oral”
= Colaboracion del grupo familiar”

= Motivacion por parte del equipo de salud.

Los clinicos que atienden a estos pacientes debieran estar familiarizados
con los distintos subtipos de epidermolisis para poder realizar un tratamiento

adecuado y favorecer el pronéstico. ©

Los pacientes con EB simplex tienen leve compromiso oral y pueden ser

atendidos en forma rutinaria. La EB de union y la distréfica tienen alteraciones
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mucosas y dentales severas, requiriendo un tratamiento especial.(3) Ellos, al
requerir tratamientos rehabilitadores o quirdrgicos multiples, son manejados de

mejor manera bajo anestesia general.®

Todo paciente con EB y especialmente los que presentan EB distrofica
recesiva y de la union, deben ser evaluados odontolégicamente en etapa
precoz (menos de un afio) para que se impartan los componentes educativos a
los padres; deben ser constantemente controlados para aplicar terapias
preventivas y monitoreados de acuerdo a las caracteristicas segun riesgo

bucal.®

Técnica anestésica en EB

La anestesia se puede administrar de forma segura, incluso en los
pacientes mas afectados siempre y cuando ésta sea inyectada en un plano

profundo y de forma lenta, para evitar la separacién de los tejidos.(z)
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2.11. EPIDERMOLISIS BULOSA EN CHILE

Los pacientes diagnosticados con Epidermolisis Bulosa en Chile se
agrupan en la fundaciéon DebRA Chile. Esta fundacion reune a 161 pacientes
Chilenos. Se ha diagnosticado por microscopia electronica de transmision

(MET) a 93 pacientes, de los cuales 33 tienen EBS, 8 EBJ y 52 EBD.

Tabla 1 Distribucion por sexo segun tipo de EB

Tipo de EB Masculino Femenino Total (%)
EBS 14 17 31 (34,1%)
EBJ 4 4 8 (8,8 %)
EBD 28 24 52 (57,1%)
Total (%) 46 (50,5%) | 45 (49,5%) 91 (100%)

Tabla 2. Distribucion segun lugar de residencia segun subtipo de EB diagnosticado por MET
Region (%) EBS EBJ EBD
I 1.4% 0 0 1
1 2.9% 0 0 2
1l 0.0% 0 0 0
\% 1.4% 1 0 0
V 10.1% 1 1 5
RM  36.2% 6 0 19
VI 5.8% 1 0 3
VII 18.8% 0 4 9
VIII 11.6% 1 0 7
IX 7.2% 1 0 4
X 4.3% 0 0 3
XI 0.0% 0 0 0
Xl 0.0% 0 0 0




Tabla 3. Tipo de EB (diagnosticada con MET) y mortalidad 1982-2006

Tipo de EB Vivos Muertos Total (%)
EBS 29 4 33 (35.5%)
EBJ 4 4 8 ( 8.6%)
EBD 49 3 52 (55.9%)
Total (%) 82 (88.2%) | 11 (11.8%) 93 (100 %)
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Todos estos casos se reunen en la fundacion DebRA Chile (Dystrophic
Epidermolisis Bullosa Research Association), asociacion sin fines de lucro, que
se centra en la ayuda y apoyo a los enfermos; orienta y asiste a los padres y
tutores de ninos afectados. Promueve la difusion del conocimiento de la
enfermedad en todos los ambitos, tanto médicos como sociales; potencia la
investigacion y difunde los avances que se generan con la misma.'?

La sigla DEBRA se utiliza a nivel internacional existiendo en

Latinoamérica DebRA Chile, DebRA México y DebRA Puerto Rico.!'?
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La finalidad de este estudio es determinar cuales son las caracteristicas
bucodentarias de los pacientes con EB atendidos en Chile y cual es la
importancia que le otorgan a la salud bucal, con el fin de aportar mayores
antecedentes a los conocimientos y avances cientificos relacionados con la
enfermedad y poder establecer protocolos de tratamiento, interconsulta o

derivacidn segun riesgo.
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3. HIPOTESIS

Las caracteristicas bucodentarias de los pacientes con EB atendidos en
Chile son diferentes segun el subtipo de EB, diagnosticado clinica e

histopatolégicamente.

La valoracién de la salud oral de los pacientes con EB atendidos en Chile
es diferente segun el subtipo de EB, diagnosticado clinica e

histopatoldégicamente.
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4. OBJETIVOS

4.1. OBJETIVOS GENERALES

Demostrar que las caracteristicas bucodentarias de los pacientes con EB
atendidos en Chile son diferentes segun el subtipo de EB, diagnosticado clinica

e histopatologicamente.

Demostrar que la valoracion de la salud oral de los pacientes con EB
atendidos en Chile es diferente segun el subtipo de EB, diagnosticado clinica e

histopatoloégicamente.

4.2. OBJETIVOS ESPECIFICOS

1.Identificar el grupo de estudio de acuerdo al tipo de EB (EBS, EBJ,
EBDr-HS y EBD-no-HS).

2.Describir las caracteristicas clinicas bucodentarias de los pacientes
segun el subtipo de epidermolisis bulosa.

3.Comparar las caracteristicas bucodentarias de los distintos subtipos
de EB entre siy con el grupo control.

4.Registrar las costumbres de atencién odontoldgica en los distintos

subtipos de EB.
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5.Describir los habitos de higiene oral de los pacientes segun subtipo
de EB.

6.Describir la apreciacion de los pacientes con EB para realizar
funciones basicas del sistema estomatognatico (apertura bucal,
degluciéon y masticacion)

7.Evaluar el indice se salud oral de los pacientes segun subtipo de EB.
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5. MATERIAL Y METODO

Seleccion de la muestra

El universo de este estudio son todos los pacientes con epidermolisis
bulosa atendidos en la fundacion DebRA Chile, 161 chilenos y 7 extranjeros.

Grupo Estudio

En este estudio se examin6 a todos los pacientes con EB diagndsticada
por microscopia electronica de transmision, que acudieron a alguna atencién
médica, de enfermeria u odontolégica a la fundacion DebRA Chile entre los
meses de Agosto 2005 y Julio 2006 (n=52).

Estos pacientes se agruparon en una primera instancia segun el
diagnéstico por MET en EBS, EBJ y EBD®. Luego los pacientes con EBD se
dividieron segun criterio clinico en EBD recesiva tipo Hallopeau-Siemens (EBDr-
HS) y un segundo grupo en que se agrupo a los pacientes con EBD recesiva no
Hallopeau-Siemens (EBDr-no-HS) y con EBD dominante (EBDD). Este nuevo
grupo, en el presente estudio, se llamé EBD no Hallopeau-Siemens (EBD-no-
HS). El criterio clinico utilizado para diferenciar estos dos grupos es la
cicatrizacion mutilante que resulta en manos y pies en miton caracteristico del
subtipo EBDr-HS.?"

Asi el grupo estudio qued6é compuesto por 10 pacientes EBS, 3 EBJ, 31

EBDr tipo Hallopeau-Siemens y 8 EBD no Hallopeau-Siemens.



-60 -

Grupo Control

Como grupo control se examind a 52 pacientes sanos, pareados por
edad y sexo, que acudieron al Complejo Hospitalario Barros Luco Trudeau a
atencion odontoldgica, control de nifo sano o acompanando a familiares, en el

mes de julio de 2006.

Como criterio de exclusion en ambos grupos se considerod la presencia
de otras enfermedades sistémicas, agudas o consumo de farmacos (distintos a

los indicados por problemas derivados de EB) al momento del examen.

El estudio se realiz6é a través de dos métodos: un examen clinico y una
encuesta. El primero para describir las caracteristicas bucodentarias de los
pacientes examinados y la segunda para determinar sus costumbres, habitos, la
apreciacion de la capacidad de realizar funciones y el indice de salud oral. Se
solicitd el consentimiento informado de los padres o apoderados de los

pacientes examinados.

Examen Clinico.

Los examenes fueron realizados por un sélo examinador, previamente

calibrado (Kappa: 0.83) %) El examen de los pacientes del grupo estudio se
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realizd en la Clinica Alemana la Dehesa, en un silléon sirona 30-31. EL grupo
control se examind en el servicio de especialidades odontoldgicas del complejo
hospitalario Barros Luco Trudeau. El instrumental de examen consistidé en una
sonda para examen curva hu-friedy, espejo bucal N°4 (22mm diametro), sonda
periodontal U. Carolina del Norte hu-friedy, regla metalica milimetrada, pie de
metro pequefo y tira de papel Whartman 41 de 1x17cm.

Los datos se ingresaron en una ficha especialmente disefiada en base al
formulario OMS de evaluacién de la salud bucal (1997)%). De éste se
consignaron los criterios de informacidon general, evaluacion extraoral,
articulacion témporomandibular, mucosa oral, opacidades / hipoplasias del
esmalte, fluorosis dental, estado de la denticion y necesidad de tratamiento,
situacion y necesidad de protesis, trastorno que amenaza la vida y dolor o
infeccion al momento del examen. Se agregaron al formulario los criterios de

13)

microstomia (apertura bucal en mm)"®), profundidad de vestibulo, anquiloglosia,

flujos salival mediante el test de saliva total “Whole salival test” (WST)?),

10)

presencia de carcinoma espino celular'®, indice de higiene oral (Green y

Vermillon  simplificado)®?),

funcién lingual en reposo, deglucidon vy
fonoarticulacién, tipo de respiracion y tipo de atencién requerida. (Anexo 1y 4)
En el examen de pacientes con EBDr-HS y EBJ es importante no forzar

la apertura bucal, para evitar nuevas lesiones. Especialmente en pacientes con
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EBDr-HS se recomienda aplicar vaselina como lubricante en labios y guantes.

Para separar el labio utilizar un mango redondo (del espejo o sonda).

Al examinar a los pacientes se tuvo especial cuidado con las ulceras y
bulas presentes, sin forzar la apertura bucal para no provocar nuevas heridas.

En casos extremos se contraindico el examen intraoral.

Encuesta

La encuesta de valoracion de la salud oral consta de dos partes:

1. Preguntas respecto a las costumbres de atencién odontoldgica (edad
de primera consulta, cuando fue la ultima vez que asistié a una atencién dental),
los habitos de higiene oral y la apreciacion del paciente de su capacidad para
realizar las funciones de apertura bucal, deglucién y masticacion.

2. indice de salud oral geriatrico®' (Anexo 2 y 5). Este consta de 12
preguntas con 5 opciones de respuesta: siempre, a menudo, a veces, rara vez y
nunca. A cada uno se le asigna un puntaje del 1 al 5, dependiendo de la
direccionalidad de la pregunta. EL total del puntaje obtenido indica el nivel de
salud oral. Este puede ser bueno (57 — 60 puntos), moderado (51-56) o con

problemas de salud oral (menos de 50 puntos).
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Analisis

Para cada una de las caracteristicas observadas se realizé el siguiente
esquema:

1. Descripcion de los valores obtenidos para cada subgrupo y el grupo control.
2. Analisis comparativo de las caracteristicas entre cada subgrupo y el grupo
control.

La prueba estadisticas utilizada para las variables categodricas es chi
cuadrado y para las variables cuantitativas Test de Student para muestras
independientes (t test) y Analisis de Varianza (ANOVA). Para determinar la
diferencia entre los grupos se utilizé la prueba de Bonferroni. Todos los analisis
fueron realizados con el programa Stata 8.1 (Statistics/Data Analysis

http://www.stata.com). Se asume un nivel de confianza del 95%.
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A continuacion se presentan imagenes de la forma de registrar algunas

caracteristicas:

Imagen 19. Medicion de la Imagen 18. Medicion de la profundidad del vestibulo
apertura bucal con pie de metro. con sonda periodontal tipo carolina del norte.

iy T |'
| TR - Imagen 20. Medicion del flujo
Imagen 21. Medicion del Indice de higiene oral (Green salival con papel Whartman 41.

y Vermillén simplificado)

3 4 5
mlhmJHHfun]tmhm;uuh

Imagen 22. Medicidn de la capacidad para sacar la lengua.



6. RESULTADOS

6.1.

(pacientes con EB) y 52 en el grupo control (pacientes sanos).

a. Distribucion del grupo de estudio segun subtipo de EB:

Tabla 4. Distribucién del grupo estudio segln subtipo de EB.

DESCRIPCION DE LA MUESTRA:

Frecuencia  Porcentaje
EBS 10 19,2%
EBJ 3 5,8%
EBD-HS 31 59,6%
EBD no HS 8 15,4%
Total 52 100,0%

EBD-no-|
15%

(EBDr-HS)
60%

EBS
19%

EBJ
6%

Distribucion de la Muestra segin
HSSubtipo de Epidermolisis Bulosa

B Epidernolisis Bulosa
Sinplex (EBS)

B Epidernolisis Bulosa
de la Union (EBJ)

B Epidernolisis Bulosa
Distrdfica recesiva
Hallopeau-Siemens
(EBD-HS)

@ Epidernolisis Bulosa
Distrdfica no
Hallopeau-Siemens
(EBD no HS)

Gréfico 1. Distribucion del grupo estudio segun subtipo de EB
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La muestra quedo constituida por 104 pacientes, 52 en el grupo estudio
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b. Distribucion segun lugar de residencia:

Tabla 5. Distribucién del grupo estudio y grupo control segln lugar de residencia.

Epidermolisis Bulosa Grupo Control

Frecuencia Porcentaje Frecuencia Porcentaje

| Regién 1 1,9% 0 0,0%
Il Region 2 3,8% 0 0,0%
V Regién 3 5,8% 0 0,0%
VI Region 4 7,7% 0 0,0%
VIl Region 6 11,5% 0 0,0%
VIl Region 5 9,6% 0 0,0%
IX Region 1 1,9% 0 0,0%
X Regién 3 5,8% 0 0,0%
Region Metropolitana 21 40,4% 52 100,0%
Argentina 5 9,6% 0 0,0%
Peru 1 1,9% 0 0,0%
Total 52 100,0% 52 100,0%

Distribucion del grupo estudio segun
lugar de residencia

- I Region
F;oe;u 2% Il Region
° 4%
V Region
6%

VI Region
8%

Argentina
10%

VIl Region
1%

Region
Metropolit
39%' ana VIl Region

10%
IX Region
XRegion 2%

6%

Gréfico 2. Distribucion del grupo estudio segun lugar de residencia.
Los pacientes del grupo estudio presenta una amplia distribucion
geografica a lo largo de Chile. Se incluyen también en este grupo pacientes de

Argentina y Peru. (Gréfico 2, tabla 5)
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c. Distribucién de la muestra segun género:

Tabla 6. Distribucion de la muestra segiin género.

Epidermolisis Bulosa Grupo Control
Frecuencia Porcentaje Frecuencia Porcentaje
Masculino 25 48.1% 25 48.1%
Femenino 27 51.9% 27 51.9%
Total 52 100.0% 52 100.0%
Distribucion del grupo estudio Distribucion del grupo control
segun género segun género

Masculino Masculino
48% 48%
m Masculino B Masculino
@ Femenino @ Femenino

Gréfico 4. Distribucion del grupo estudio  Grafico 3. Distribucion del grupo control
segln género. segln género.
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d. Distribucién de la edad por grupo:
Tabla 7. Descripcion de la edad por grupo.

Epidermolisis Bulosa Grupo Control
Frecuencia 52 52
Media 13,19 13,21
Mediana 9 8
Moda 9 3
Desuv. tip. 12,94 12,97
Minimo 0 0
Maximo 54 54

El rango de edad para el grupo estudio fue de 9 meses a 54 afos y para
el grupo control de 5 meses a 54 afios. La media fue 13,19 en el primero y

13,21 en el segundo, la mediana 9 y 8 afios respectivamente. (Tabla 7)

e. Contraindicacion para el examen intraoral:

Tabla 8. Distribucion de la frecuencia
de contraindicacion para el examen.

No esta Examen
contraindicado contraindicado
EBS 10 0
EBJ 2 1
EBD-HS 31 0
BD no HS 8 0
Sano 52 0 Imagen 23. Paciente con lesion

perioral en la cual esta
contraindicado el examen intraoral

Sélo una paciente presentd contraindicacion para el examen. Se trata de
una paciente con subtipo EBJ en la que la extensa lesidén perioral presente al

momento del examen imposibilitd el examen intraoral. (Tabla 8, Imagen 23)



6.2. DESCRIPCION Y ANALISIS EXTRAORAL

Tabla 9. Aspecto extraoral normal segin subtipo de EB y grupo control.
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EBS EBJ HS-EBD EBDnoHS Grupo Control
N:10 N:3 N: 30 N: 8 N: 52

Aspecto normal 0 0 0 2 43

Tabla 10. Presencia de Ulceras y erosiones segun subtipo de EB y grupo control.

EBS EBJ HS-EBD EBDnoHS Grupo Control

N:10 N: 3 N: 30 N: 8 N: 52
Ulceras y eroglones en cabeza, 7 3 30 5 9
cuello, extremidades
Ulceras y erosiones en nariz, mejilla, 5 3 29 9 5
barbilla
Ulceras y erosiones en comisuras 0 2 26 1 1
Ulceras'y erosiones en borde de 4 1 29 1 1
bermelldn
L, . . L. m EBS
Descripcion extraoral por subtipo de epidermolisis bulosa = EBJ
m HS-EBD
1007400% 100%
100% -
90% -
80% -
70% +
60% -
50% -
40% -
30% -
20% -
10% -
0% 0% 0%
0% -
Aspecto normel Ulceras y Ulceras y Ulceras y Ulceras y
erosiones en erosiones en erosiones en erosiones en
cabeza, cuello, nariz, mejilla, corrisuras borde de
extremidades barbilla bermellon

Gréfico 5. Evaluacion extraoral segun subtipo de EB y grupo control.
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Imagen 25. Aspecto extraoral de Imagen 24. Aspecto extraoral
una paciente con EBS. de una paciente con EBJ.

Imagen 27. Aspecto extraoral Imagen 26. Aspecto extraoral de
normal en paciente con EBD-no-HS. una paciente con EBDr-HS.

Imagenes tomadas durante
el examen clinico.
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Dentro del grupo de pacientes con EB, los unicos que presentan aspecto
extraoral normal con cierta frecuencia son los pacientes con EBD-no-HS. (25%)
(Tabla 9)

Las ulceras y erosiones en la cabeza, el cuello o las extremidades se
presentan en todos los subtipos de EB; siendo una caracteristica observada en
un 100% de los pacientes con EBJ y EBDr-HS, y s6lo en 70% y 63% de los
casos con EBS y EBD-no-HS respectivamente. (Tabla 10, grafico 5)

Este tipo de lesiones también se puede observar en todos los subtipos de
EB en nariz, mejilla y barbilla; siendo nuevamente mas frecuente en EBJ y
EBDr-HS (100% y 97% de los pacientes respectivamente), el 50% de los
pacientes con EBS y solamente el 25% de los casos con EBD-no-HS. (Tabla
10)

En las comisuras los pacientes con EBS no presentan ulceras ni
erosiones. Los pacientes con EBD-no-HS solamente en un 12,5%. Nuevamente
encontramos mayor compromiso en los subtipos EBJ (67%) y EBDr-HS (87%)
(Tabla 10, gréfico 5).

El borde del bermellén puede estar comprometido en los 4 subtipos. El
mayor compromiso se presenta en EBDr-HS, luego en EBS, EBJ y EBD-no-HS
con un 73,3%, 40%, 33,3% y 12,5% de los pacientes respectivamente. (Tabla

10, grafico 5)



Imagen 29. Ulceras y erosiones en
cabeza y extremidades superiores en
paciente con EBDr-HS.

Imagen 29. Ulceras y erosiones en
manos paciente con EBS.

Imégenes tomadas durante
el examen clinico, imagen
21 tomada por el equipo
médico DebRA Chile
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Imagen 32. Ulceras y erosiones en
nariz, mejilla, barbilla, comisuras y
borde de bermellén en paciente con
EBDr-HS.

Imagen 32. Ulcera y erosiones en
nariz, mejilla y barbilla paciente con
EBJ

Imagen 32. Mano en miton en
paciente con EBDr-HS
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El analisis detallado se encuentra a continuacion:

i. Aspecto extraoral normal

Tabla 11 Significado estadistico para aspecto extraoral normal. Chi cuadrado.

EBS EBJ EBDr-HS EBD-no-H-S
EBJ 0.999
EBDr-HS 0.999 0.999
EBD-no-H-S 0.094 0.338 0.005
Grupo Control 0.0001 0.001 0.0001 0.0001

En el aspecto extraoral normal todos los subgrupos de EB presentan
diferencia significativa con el grupo control. Entre los grupos, sélo hay diferencia
entre EBDr-HS y EBD-no-HS debido a que el primer subtipo presenta

significativamente mas compromiso del aspecto extraoral. (Imagenes 24-27)

i. Presenciade Ulceras y erosiones en cabeza, cuello, extremidades

Tabla 12 Significado estadistico para UGlceras y erosiones en cabeza, cuello o extremidades. Chi

cuadrado.
EBS EBJ EBDr-HS EBD-no-H-S
EBJ 0.279
EBDr-HS 0.002 0.999
EBD-no-H-S 0.737 0.214 0.0001
Grupo Control 0.0001 0.0001 0.0001 0.0001

La diferencia es significativa entre cada subtipo de EB y el grupo control.
(p: 0.0001 para todos los casos). También hay diferencia significativa para
EBDr-HS que presenta mayor prevalencia de estas lesiones que EBS y EBD-

no-HS. (p: 0.002 y 0.0001) (Imagenes 28-30, 32).
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i. Presenciade Ulceras y erosiones en nariz, mejilla, barbilla

Tabla 13 Significado estadistico Ulceras y erosiones en nariz, mejilla o barbilla. Chi cuadrado

EBS EBJ EBDr-HS EBD-no-H-S
EBJ 0.118
EBDr-HS 0.0001 0.748
EBD-no-H-S 0.280 0.026 0.0001
Grupo Control 0.001 0.0001 0.0001 0.207

La presencia de ulceras en estas ubicaciones es significativamente
mayor en EBJ, EBS y EBDr-HS que en el grupo control. Al analizar los subtipos
entre si observamos que la diferencia es significativa entre EBJ y EBDr-HS con

los otros dos subtipos (ver tabla 13, imagen 30 y 31).

i. Presenciade Ulceras y erosiones en comisuras

Tabla 14 Significado estadistico para Ulceras y erosiones en comisuras. Chi cuadrado

EBS EBJ EBDr-HS EBD-no-H-S
EBJ 0.005
EBDr-HS 0.0001 0.357
EBD-no-H-S 0.250 0.072 0.0001
Grupo Control 0.658 0.0001 0.0001 0.121

La presencia de Ulceras y erosiones en las comisuras, al compararla con
el grupo control, solo es significativamente mayor en EBJ y EBD H-S (p: 0.0001
para ambos casos). Al compararlo entre los distintos subtipos vemos que la
presencia de estas lesiones es mayor en EBDr-HS que en EBS y EBD-no-HS

(p: 0.0001 en ambos casos) y EBJ que en EBS (p: 0.005). (Imagen 30)
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i. Presenciade Ulceras, erosiones en borde de bermellon
La presencia de ulceras y erosiones en el borde del bermellon es
significativamente mayor en EBDr-HS, EBS y EBJ que en el grupo control (p:
0.0001 en los dos primeros y p:0.005 en el tercero). Entre los grupos se observa

mayor prevalencia en EBDr-HS que EBD-no-HS (p:0.002). (Imagen 30-31)

Tabla 15 Significado estadistico para Glceras y erosiones en borde de bermellén. Chi cuadrado

EBS EBJ EBDr-HS EBD-no-H-S
EBJ 0.835
EBDr-HS 0.056 0.151
EBD-no-H-S 0.196 0.425 0.002
Grupo Control 0.0001 0.005 0.0001 0.121
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a. Grado de apertura bucal
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Gréfico 6. Grado de apertura bucal segln subtipo de EB y grupo control.

Tabla 16. Grado de apertura bucal segun subtipo de EB y grupo control.

EBS EBJ  HS-EBD EBDnoHs CriPO

Control

Apertura bucal normal 12.5% 0.0% 0.0% 12.5% 11.5%
Microstomia leve 25.0% 33.3% 0.0% 25.0% 46.2%
Microstomia moderada 37.5% 0.0% 0.0% 25.0% 36.5%
Microstomia severa 25.0% 66.7% 100.0% 37.5% 3.8%
Apertura bucal mayor a 61mm 0.0% 0.0% 0.0% 0.0% 1.9%
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Imagen 36. Apertura bucal méaxima Imadn 35. Apertura
en paciente con EBJ (40mm) paciente con EBDr-HS. (21mm)

Imagen 34. Apertura bucal maxima en
paciente control (45mm)

Imagen 33. Aertura bucal méaxima
en paciente con EBDr-HS (14 mm)

Tabla 17 Significado estadistico grado de microstomia. Chi cuadrado.

EBS EBJ EBDr-HS EBD-no-HS
EBJ 0.458
EBDr-HS 0.0001 0.001
EBD-no-HS 0.940 0.662 0.0001
Grupo Control 0.237 0.002 0.0001 0.032

Imégenes tomadas durante
el examen clinico.
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Al comparar el grado de apertura bucal entre los distintos grupos se

obtuvo, una diferencia estadisticamente significativa entre el grupo control y los

pacientes con EBJ, EBD-no-HS y EBDr-HS, quienes presentan menor grado de

apertura bucal. Microstomia severa presenta un 100% de los pacientes con

EBDr-HS, el 67% de los pacientes con EBJ y el 37.5% los pacientes con EBD-

no-HS. Se observa una diferencia estadisticamente significativa entre EBDr-HS

y los demas subtipos, con p: 0.0001 en todos los casos. (Tabla 17.)

El grafico por correspondencia (grafico 7) permite visualizar la asociacion

entre la microstomia severa y el subtipo EBDr-HS.

1.0
EES
o]
Apertura bucal norma
o
o EBD no HS
0s o
-‘Microstoml'a moderada
0.0 (] O
Sano Microstomia severa HS-EED
Microstomia leve
05
10 _Apertura bucal mayor
EBJ
(8]
U I I I I
-1.0 05 0.0 05 1.0

13

(") Diagnéstico
() Grado de Microstomia

Gréfico 7. Grafico de correspondencia de grado de apertura bucal y subtipo de EB
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b. Abertura Bucal (expresada en milimetros)

Tabla 18. Milimetros de apertura bucal en pacientes con EB y grupo control.

Grupo N Media Desviacion tip.
EBS 8 38.1 9.3
EBJ 3 223 18.0
HS-EBD 31 18.8 5.7
EBD no HS 8 35.3 10.2
Sano 52 41.7 7.2
Milimetros de Apertura Buca por subtipo de EB
450 - 41.7
40-0 | %-1 .
35.0
30.0
25.0
200 - 18.8
15.0
10.0 -
5.0 | L
0.0 -
EBS EBJ HS-EBD EBD no HS Grupo Control

Grafico 8. Milimetros de apertura bucal segun subtipo de EB y grupo control.

Observamos que la apertura bucal maxima es de 38.1mm en EBS,

22.3mm en EBJ, 18.8mm en EBDr-HS, 35.3mm en EBD-no-HS y 41.7mm en el

grupo control (Tabla 18, grafico 8).

Al comparar los valores con la prueba de Bonferroni se observa que la

diferencia es significativa para EBDr-HS con EBS, EBD-no-HS y el grupo
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control (p: 0.0001 para los tres analisis). Para EBJ la diferencia también es

significativa con EBS y el grupo control (p: 0.029 y p: 0.0001 respectivamente)

(Tabla 19).

Tabla 19. Significado estadistico para milimetros de apertura bucal. Prueba Bonferroni

EBS EBJ EBDr-HS EBD-no-HS
EBJ 0.029
EBDr-HS 0.0001 1.000
EBD-no-HS 1.000 0.141 0.0001
Grupo Control 1.000 0.0001 0.0001 0.280

Tabla 20. Correlacién de milimetros de apertura bucal segun rango de edad en cada subtipo de EB.

Edad EBS EBJ HS-EBD EBD no HS Sano
N Media N Media N Media N Media N Media
Menores de 6 3 34,7 2 12,0 11 17,4 2 38,5 19 36,5
7 a 12 afos 1 25,0 0 12 19,8 1 25,0 15 42,9
13 a 20 afios 0 1 43,0 4 19,0 2 27,5 6 43,8
Mayores de 21 4 44,0 0 4 19,8 3 417 12 47,4
Total 8 38,1 3 22,3 31 18,8 8 35,3 52 41,7

Solamente para el grupo de los sanos la diferencia entre las edades es significativa a un
99% de confianza.

AL analizar los milimetros de apertura bucal en los distintos grupos

etareos obtenemos que el Unico grupo que presenta diferencias estadisticas

entre los rangos de edad y la apertura bucal es el grupo control. (Tabla 20).
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6.4. DESCRIPCION Y ANALISIS DE MUCOSA ORAL

a. Numero de ulceras por paciente

Tabla 21. Promedio de localizaciones afectadas por Glceras por subtipo de EB y grupo control.
N Media Desviacion tipica

EBS 10 0.50 0.71
EBJ 2 1.00 1.41
HS-EBD 30 4.33 2.04
EBD no HS 8 1.50 1.20
Grupo control 52 0.08 0.27
Numero de localizaciones afectadas por Ulceras
5 .
4.33
4 -
34
2
1.50
1.00
1 4
0.50
= oo
O . . | —
EBS (==Y HS-EBD EBDno HS Saro

Gréfico 9. Promedio de localizaciones afectadas por Ulceras por subtipo de EB y grupo control.

Tabla 22 Significado estadistico para nimero de Ulceras. Prueba Bonferroni

EBS EBJ EBDr-HS EBD-no-HS
EBJ 0.999
EBDr-HS 0.0001 0.003
EBD-no-HS 0.834 0.999 0.0001
Grupo Control 0.999 0.999 0.0001 0.025

El analisis estadistico de estos datos indica que existe diferencia estadistica
entre el subtipo EBDr-HS y todos los demas grupos, asi como entre EBD-no-HS

y el grupo control.



Imagen 38.ca ' borde de
lengua de paciente EBS.

Imagen 40. Bula hemorréagica en
EBDr-HS

Imagen 42. Bula en cara interna
de mejilla en EBDr-HS.

Imégenes tomadas durante
el examen clinico.
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Imagen 37. Pequefia bula hemorragica
en EBD dominante. (EBD-no-HS)

Imagen 39. Bula serosa en paciente
EBDr-HS

Imagen 41. Bulas hemorrégicas en
paladar de paciente con EBDr-HS
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b. Localizacion de ulceras y bulas

Tabla 23. Localizacidn de Glceras y bulas segin subtipo de EB y grupo control.

Grupo
EBS EBJ HS-EBD EBD no HS ContF;oI
N:10 N: 2 N: 30 N: 8
N: 52
Ulceras, bulas en el vestibulo 0 0 9 1 0
Ulceras, bulas en mucosa bucal 0 0 17 3 1
Ulceras, bulas en piso de boca 0 0 7 1 0
Ulceras, bulas en la lengua 1 1 28 3 0
Ulceras, bulas en paladar 1 1 17 1 0
Ulceras, bulas en bordes alveolares 1 0 12 3 2
Localizacion de ulceras en EB y grupo control WEBS
100% - o EBJ
93%
90% | m HS-EBD
m EBD no HS
80% -
@ Grupo Control
70% -
60% - 57%
50%
40% %
. 30%
30% 23%
20%
3% 3% 1
10% 4
0%0% 0%  0%0% 2% 0%0% 0%
0% I
Vestibuo Mucosa bucal Piso de boca Lengua Paladar Bordes alveolares

Gréfico 10. Frecuencia de Ulceras segun localizacion en cada subtipo de EB y grupo control.

La epidermolisis bulosa, al ser una enfermedad que afecta las proteinas
estructurales de la unién dermo-epidérmica, presenta ulceras y bulas a nivel de
la mucosa. Los porcentajes y numero de prevalencia se presentan en la tabla

23 y el grafico 10. El analisis mas detallado se encuentra a continuacion.
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Las ulceras y bulas en el vestibulo se presentan con mayor frecuencia
en EBDr-HS que en EBS vy el grupo control (p: 0.049 y p: 0.0001); asi como
también en EBD-no-HS presentan una mayor frecuencia que en el grupo control

(p: 0.010). (Tabla 24, grafico 10)

Tabla 24 Significado estadistico para Glceras o bulas en el vestibulo. Chi cuadrado

EBS EBJ EBDr-HS EBD-no-H-S
EBJ 0.999
EBDr-HS 0.049 0.361
EBD-no-H-S 0.250 0.598 0.318
Grupo Control 0.999 0.999 0.0001 0.010

Las ulceras y bulas en la mucosa bucal se presentan con mayor
frecuencia en EBDr-HS que en EBS y el grupo control (p: 0.002 y p: 0.0001); asi
como también en EBD-no-HS se presenta una mayor frecuenta que en EBS y el
grupo control (p: 0.034 y p: 0.0001) (Tabla 25, grafico 10).

Tabla 25 Significado estadistico para Ulceras o bulas en la mucosa bucal. Chi cuadrado

EBS EBJ EBDr-HS EBD-no-HS
EBJ 0.999
EBDr-HS 0.002 0.120
EBD-no-HS 0.034 0.301 0.335
Grupo Control 0.658 0.843 0.0001 0.0001
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Las ulceras y bulas en el piso de la boca se presentan con mayor
frecuencia en EBDr-HS y EBD-no-HS que en el grupo control (p: 0.0001 y

p:0.010) respectivamente. (Tabla 26, grafico 10)

Tabla 26 Significado estadistico para Ulceras o bulas en el piso de la boca. Chi cuadrado

EBS EBJ EBDr-HS EBD-no-HS
EBJ 0.999
EBDr-HS 0.093 0.440
EBD-no-HS 0.250 0.598 0.504
Grupo Control 0.999 0.999 0.0001 0.010

Las ulceras y bulas en la lengua se presentan con mayor frecuencia en
todos los subtipos de EB al compararlos con el grupo control (p: 0.022 para
EBS, p: 0.0001 para EBJ, p: 0.0001 para EBDr-HS y p: 0.0001 para EBD-no-
HS) . Al analizar la diferencia entre ellos observamos que estas ulceras son
mas prevalentes en EBDr-HS que en los demas subtipos (p: 0.0001 para EBS,

p: 0.042 para EBJ y p: 0.0001 para EBD-no-HS). Tabla 27, grafico 10.

Tabla 27 Significado estadistico para Ulceras o bulas en la lengua. Chi cuadrado

EBS EBJ EBDr-HS EBD-no-HS
EBJ 0.166
EBDr-HS 0.0001 0.042
EBD-no-HS 0.163 0.747 0.0001
Grupo Control 0.022 0.0001 0.0001 0.0001
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Las ulceras y bulas en el paladar se presentan con mayor frecuencia en
todos los subtipos de EB al compararlos con el grupo control (p: 0.022 para
EBS, p: 0.0001 para EBJ, p: 0.0001 para EBDr-HS y p: 0.010 para EBD-no-HS)
Al analizar la diferencia entre ellos, observamos que estas ulceras son mas
prevalentes en EBDr-HS que EBS y EBD-no-HS con p: 0.010 y p: 0.026

respectivamente (Tabla 28, grafico 10).

Tabla 28 Significado estadistico para Glceras o bulas en el paladar. Chi cuadrado

EBS EBJ EBDr-HS EBD-no-HS
EBJ 0.166
EBDr-HS 0.010 0.854
EBD-no-HS 0.867 0.236 0.026
Grupo Control 0.022 0.0001 0.0001 0.010

Las ulceras y bulas en los bordes alveolares se presentan con mayor
frecuencia en EBDr-HS y EBD-no-HS que en el grupo control (p: 0.0001 y

p:0.001). Tabla 29, grafico 10.

Tabla 29 Significado estadistico para ulceras o bulas en los bordes alveolares. Chi cuadrado

EBS EBJ EBDr-HS EBD-no-HS
EBJ 0.640
EBDr-HS 0.079 0.258
EBD-no-HS 0.163 0.301 0.898
Grupo Control 0.406 0.777 0.0001 0.001
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c. Lenguadepapilada

Tabla 30. Presencia de lengua depapilada en los distintos subtipos de EB y el grupo control.

Presente Ausente
EBS 0 10
EBJ 0 3
EBDr-HS 31 0
EBD-no-HS 0 8
Grupo control 0 52
o epidermolists butosa - [mESS
31 | )
30 A m HS-EBD
25 - O BBDno HS
20 4 O Grupo Control
15 1
10 |
>l o 0 0 0
0 : : : : ‘
EBS BBJ HS-EBD EBDnoHS Grupo Imagen 43. Lengua depapilada
Control en paciente con EBD HS

Gréfico 11. Presencia de lengua depapilada en los distintos
subtipod de EB y grupo control.

El unico subtipo de Epidermolisis Bulosa que presenta lengua depapilada
es el distréfico recesivo tipo Hallopeau-Siemens (EBDr-HS). Este subtipo
presenta la caracteristica en el 100% se los pacientes. Esta observacion es muy
importante ya que se podria utilizar como un elemento clinico de diagndstico
precoz. (Tablas 30 y 31, grafico 11 e imagen 43)

Tabla 31 Significado estadistico para lengua depapilada. Chi cuadrado

EBS EBJ EBDr-HS EBD-no-HS
EBJ 0.999
EBDr-HS 0.0001 0.0001
EBD-no-HS 0.999 0.999 0.0001
Grupo Control 0.999 0.999 0.0001 0.999
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El alto porcentaje de lengua depilada en EBDr-HS lo convierte en un

posible criterio diagndstico para este subtipo de la patologia.

Se analizara a continuacién la sensibilidad y especificidad para esta

caracteristica:

Esquema 1. Sensibilidad y especificidad para la caracteristica de lengua depapilada.

Lengua depapilada

Sensibilidad: 100%

Especificidad: 100%

Presente | Ausente
EBDr-HS| 31 0 31 if
Diagnostico § =
de EB Segfln Verdadero + Falso + -
M.E.T. Otros £ g
subtipos 0 21 0o g
de EB -
Falso - Verdadero -
31 21

La sensibilidad y especificidad para este criterio diagnéstico, en la

muestra examinada, es de 100%. (Esquema 1)
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d. Hiperplasia gingival

Tabla 32. Presencia de hiperplasia gingival segin subtipo de EB y grupo control.

Presente Ausente
EBS 1 9
EBJ 1 1
EBDr-HS 2 29
EBD-no-HS 0 8
Grupo Control 0 52

100% 1 Presencia de Hiperplasia Gingival en pacientes con EB
80% -
60%

% 50%

40% -

20% |
° 10%

o .
BS

6%
[~ % o%
HS-EBD EBDno HS Grupo control

BJ

Gréfico 12. Presencia de hiperplasia gingival en los distintos subtipos de EB y grupo control.
La hiperplasia gingival se presenta de forma significativa en los pacientes

con EBJ al compararlos con los demas subtipos y con el grupo control. En EBS

la diferencia es significativa solo al compararlo con el grupo control (p:0.022)

(Tabla 32 y 33, grafico 12)

Tabla 33 Significado estadistico para hiperplasia gingival. Chi cuadrado

EBS EBJ EBDr-HS EBD-no-HS
EBJ 0.166
EBDr-HS 0.708 0.038
EBD-no-HS 0.357 0.035 0.461
Grupo Control 0.022 0.0001 0.064 0.999
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e. Enfermedad periodontal

Tabla 34. Prevalencia de enfermedad periodontal segln subtipo de EB y grupo control.

Sin

Enfermedad Gingivitis Periodontitis

Periodontal
EBS 9 0 1
EBJ 2 0 0
EBD-HS 25 6 0
EBD no HS 4 2 2
Grupo Control 37 12 3

Enfermedad periodontal en pacientes con EB

100% 0 Grupo Control
m EBS

o EBJ

m EBD-HS

@ EBD nro HS

100%

90% -
80%
70%

60% -
50% -
40% +
30% -
20%
10% -

0% -

Sin Enfermedad Periodontal Gingivitis Periodontitis

Gréfico 13. Enfermedad periodontal segun subtipo de EB y grupo control.

La unica diferencia estadisticamente significativa se encuentra entre los
dos subtipos de EBD. La diferencia puede deberse a que el grupo con EBDr-HS
estad compuesto principalmente por nifios. (Tablas 34 y 35, grafico 13)

Tabla 35 Significado estadistico para enfermedad periodontal. Chi cuadrado

EBS EBJ EBDr-HS EBD-no-HS
EBJ 0.640
EBDr-HS 0.077 0.492
EBD-no-HS 0.130 0.435 0.013
Grupo Control 0.230 0.671 0.342 0.170
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Tabla 36. Promedio de profundidad de vestibulo en cada subtipo de EB y grupo control.

N Media Desviacion tipica

EBS 10 6.48 2.29
EBJ 1 9.50 .

HS-EBD 29 1.50 1.27
EBD no HS 8 5.12 2.60
Grupo control 52 8.86 2.03

Profundidad de vestibulo en mm.

HS-EBD EBD noHS

9.50
8

8

6.48
6 512
4,
2 1.50
0 | .

EBS EBJ

.86
Sano

Grafico 14. Profundidad de vestibulo en pacientes con EB y grupo control.

Tabla 37 Significado estadistico para la profundidad de vestibulo. Bonferroni

EBS EBJ EBDr-HS EBD-no-HS
EBJ 0.999
EBDr-HS 0.0001 0.001
EBD-no-HS 0.999 0.337 0.0001
Grupo Control 0.005 0.999 0.0001 0.0001
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La profundidad de vestibulo es de 6.48, 9.50, 1.50, 5.12 y 8.86 mm en
EBS, EBJ, EBDr-HS, EBD-no-HS y grupo control respectivamente. El analisis
estadistico entre los grupos indica que existe diferencia estadisticamente
significativa entre el subtipo EBDr-HS y todos los demas grupos, asi como de

EBS y EBD-no-HS con el grupo control.

Imagen 44. Ausencia de vestibulo

Imagen 45. Ausencia de vestibulo superior
en paciente con EBD-HS. inferior en paciente con EBD-HS

A ‘
Imagen 47. Profundidad de vestibulo Imagen 46. Profundidad de vestibulo en
de 2mm en paciente con EBDr-HS. paciente control (8 mm).

Imégenes tomadas durante
el examen clinico.




6.6. DESCRIPCION Y ANALISIS DE ANQUILOGLOSIA
a. Grado de anquiloglosia

Tabla 38. Grado de anquiloglosia segln subtipo de EB y grupo control.

Lengua sobrepasa Lenguallega a nivel  Lengua no llega a

el borde incisal del borde incisal nivel incisal
EBS 10 0 0
EBJ 1 0 0
EBD-HS 14 8 9
EBD no HS 8 0 0
Grupo Control 52 0 0

Anquiloglosia en pacientes con EB | g EBS
100400% 10000%
m EBJ |
m EBD-HS
m EBD no HS
0 Grupo Control

26% 29%

0% O%IO% 0% 0% O%I 0% 0%

Lengua sobrepasa el Lengua llega a nivel del Lengua no llega a nivel
borde incisal borde incisal incisal

Gréfico 15. Grado de anquiloglosia segun subtipo de EB y grupo control.
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El dnico subtipo de EB que presenta anquiloglosia son los pacientes con

EBDr-HS. Este hallazgo es de gran utilidad en el diagnéstico y la prevencion de

secuelas en este subtipo de EB. (p: 0.009 con EBS, p: 0.020 EBD-n-HS y p:

0.0001 en comparacion con grupo control). (Tablas 38 y 39, imagenes 48 y 49)

Tabla 39 Significado estadistico para grado de anquiloglosia. Chi cuadrado

EBS EBJ EBDr-HS EBD-no-HS
EBJ 0.999
EBDr-HS 0.009 0.557
EBD-no-HS 0.999 0.999 0.020
Grupo Control 0.999 0.999 0.0001 0.999




-94 -

b. Milimetros en que la lengua sobrepasa el borde incisal.

Tabla 40. Milimetros en que la lengua es capaz de sobrepasar
el borde incisal en cada grupo de pacientes.
N Media Desviacion tipica

EBS 10  20.90 6.42
EBJ 1 20.00 .
HS-EBD 31 1.74 3.15
EBD no HS 8 23.63 9.84
Grupo control 52  24.60 5.29
Milimetros en que lalengua sobrepasa el borde incisal
o5 23.63 24.60
™
20 _
15
10
5 _
.
0. - |
BS BJ HS-BBD EBDno HS Sano

Graéfico 16. Milimetros en que la lengua sobrepasa el borde incisal.
Al realizar la prueba estadistica so6lo se observa diferencia
estadisticamente significativa entre el subtipo EBDr-HS y los demas grupos p:
0.0001 en todos los casos (Tablas 40 y 41, grafico 16).

Tabla 41 Significado estadistico para milimetros en que la lengua sobrepasa el borde incisal.
Prueba Bonferroni

EBS EBJ EBDr-HS EBD-no-HS
EBJ 0.999
EBDr-HS 0.0001 0.011
EBD-no-HS 0.999 0.999 0.0001
Grupo Control 0.481 0.999 0.0001 0.999
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La anquiloglosia es una caracteristica observada unicamente en EBDr-
HS. En el siguiente esquema se analizara la anquiloglosia (como la
imposibilidad de sacar la lengua mas de 5mm) como un posible criterio
diagndstico para este subtipo de la patologia.

Se analizara a continuacion la sensibilidad y especificidad para esta
caracteristica:

Esquema 2. Sensibilidad y especificidad para anquiloglosia.

Anquiloglosia
(lengua sobrepasa borde incisal 5 mm o
menos)
Presente | Ausente
28
-Aa O
5 9
EBDr-HS| 29 3 29 it
Diagnostico 5%
de EB Segfln Verdadero + Falso + >
9 o
M.E.T. Otros 28
subtipos 0 19 0 £
5 g
de EB R
Falso - Verdadero -
29 22
Sensibilidad: 100% |Especificidad: 86.4%

La sensibilidad es de 100% vy la especificidad de 86.4%, esto indica que
la anquiloglosia es un buen criterio clinico que ayuda en el diagndstico de este

subtipo. (Esquema 2)
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Imagen 49. Méaxima capacidad de un Imagen 48. Maxima capacidad
paciente con EBDr-HS de sacar la lengua. de sacar la lenaua en un caso control

Imagen 53. Amelogénesis Imperfecta

! 9. AIME Imagen 51. Hipoplasias del esmalte
e hiperplasia gingival en EBJ.

generalizadas en EBD HS.

Imagen 53. Amelogénesis Imperfecta en Imagen 51. Hipolasias/ desmineralizaciones
un paciente con EBS. cervicales en EBD HS.

Imégenes tomadas durante
el examen clinico.
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6.7. DESCRIPCION Y ANALISIS DE ALTERACIONES ESTRUCTURALES

DEL ESMALTE

Es importante destacar que en EBDr-HS no se pudo registrar el estado del

esmalte de 10 pacientes, por presentar exclusivamente restos radiculares.

Tabla 42. Presencia de alteraciones del esmalte segln subtipo de EB y grupo control.

No presenta . . Hipoplasias/
. Hipolasias/ . . S
alteraciones . . Hipomaduraciones  Amelogénesis .
Hipomaduracion . . No registrado
estructurales del : en mas de 4 piezas Imperfecta
es localizadas .
esmalte dentarias
EBS 9 0 0 1 0
EBJ 0 0 0 3 0
EBD-HS 9 9 3 0 10
EBD no HS 6 2 0 0 0
Grupo Control 44 7 1 0 0
. . , . mBEBS
Hipoplasias / Hpomaduraciones / Amelogénesis Imperfecta .
100%
100% - m BBDHS
o BBDnoHS
80% - 0 Grupo Control
60% -
40% - 32%
20% -
0% 0% 0% 0% 0% 0% 0%
0% -
No presenta Hpolasias/ Hpoplasias/ Anrelogénesis No registrado
alteraciones Hpormeduraciones  Hpomaduraciones en Inperfecta
estructurales del localizadas mas de 4 piezas
esnelte dentarias

Gréfico 17. Presencia de alteraciones del esmalte segun subtipo de EB y grupo control.
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Tabla 43 Significado estadistico para alteraciones estructurales del esmalte. Chi cuadrado

EBS EBJ EBDr-HS | EBD-no-HS
EBJ 0.003
EBDr-HS 0.002 0.0001
EBD-no-HS 0.181 0.004 0.076
Grupo Control 0.080 0.0001 0.0001 0.655

U Hipoplasias del esmalte.

Al comparar con el grupo control, observamos que EBDr-HS presenta

mas hipoplasias e hipomaduraciones, tanto localizadas como generalizadas.

Analizando los subtipos entre si, este grupo presenta diferencias en relacion a

EBS y EBJ, pero no a EBD-no-HS. (Tabla 43, grafico 17, imagenes 51 y 53)

U0 Amelogénesis Imperfecta

Se obtuvo que EBJ presenta significativamente mas amelogénesis

imperfecta que el grupo control. Analizando los subtipos entre si EBJ presenta

estadisticamente mas amelogénesis imperfecta que todos los demas grupos.

(Grafico 17, tablas 42 y 43, imagenes 50 y 52)

Es importante destacar que una paciente con EBS, con mutacién en

queratina 5, presenta amelogénesis imperfecta. Sin embargo esta diferencia no

es significativa.
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Se analizara a continuacion la sensibilidad y especificidad para esta
caracteristica:

Esquema 3. Sensibilidad y especificidad para amelogénesis imperfecta.

Amelogénesis
Imperfecta
Presente | Ausente
RS
53
o —~
EBJ 3 0 3 it
Diagnostico gz
>
de EB se - n Verdadero + Falso +
gu 2
M.E.T. Otros £
. '—08) o~
subtipos 1 40 1 5 g
IR
de EB Bl
Falso - Verdadero - >
4 40
Sensibilidad: 75% | Especificidad: 100%

La sensibilidad es de un 75%, mientras que la especificidad es del 100%.
Esto indica que la presencia del amelogénesis imperfecta no es un criterio
absoluto para diagnosticar EBJ, sin embargo la ausencia de esta caracteristica
se puede utilizar en el diagnéstico diferencial para descartar este subtipo.

(Esquema 3)
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6.8. DESCRIPCION Y ANALISIS DE FLUOROSIS DENTAL

Tabla 44. Presencia y tipo de fluorosis presente en pacientes con EB y grupo control

Normal Discutible Muy Ligera Ligera Moderada Intensa  No registrado

EBS 10 0 0 0 0 0 0
EBJ 1 0 0 0 0 0 1
EBDr-HS 22 0 0 0 0 0 9
EBD-no-HS 7 0 0 0 0 0 1
Grupo Control 51 0 0 0 1 0 0

No existe diferencia estadisticamente significativa en la presencia de
fluorosis dental entre los distintos grupos. Es importante considerar que en el
21,6 % de los pacientes con EB no fue posible registrar esta caracteristica ya

que solo presentaron restos radiculares.

6.9. DESCRIPCION Y ANALISIS DE FLUJO SALIVAL

Tabla 45. Flujo salival en distintos subtipos de EB.
N Media Desviacion tipica

EBS 7 44.57 25.09
HS-EBD 21 69.95 28.64
EBD no HS 6 68.17 35.16
Velocidad de flujo salival
1 6995 68.17
70
60 4
50 4 44.57
40,
301
20 4
10 4
04
EBS HS-EBD EBDno HS

Grafico 18. Velocidad de flujo salival en pacientes con EBS, EBD-HS y EBD-no-HS
La diferencia en la velocidad de flujo salival entre los subtipos EBS,

EBDr-HS y EBD-no-HS no es estadisticamente significativa (p: 0.146).
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6.10. DESCRIPCION Y ANALISIS DE CARCINOMA ESPINO CELULAR:

Tabla 46. Presencia de carcinoma espino celular en boca.

Presenta No presenta
Epidermolisis Bulosa 0 47
Grupo Control 0 52

De los 52 pacientes con EB incluidos en este estudio, a 5 no se pudo
registrar este dato por la dificultad de realizar un examen completo de todas las
estructuras bucales. En los 47 restantes se descartdé la presencia de CEC en
boca en 47. Un paciente con EBDr-HS de 31 afos presenta un CEC,

confirmado por biopsia, en la mano.

6.11. DESCRIPCION Y ANALISIS DEL ESTADO DE LA DENTICION:

P m EBS
16.0 Indice ceo y COPD m EBJ
) m EBD-HS
14.0 1375 m EBD-no-HS
) 1215 @ Grupo Control
12.0 -

1017

10.0

ceo COPD

Gréfico 19. Indice ceo y COPD en pacientes con epidermolisis, segtn subtipo y grupo control.
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Imagen 54. Caries rampante en EBDr-HS

{ Ty Aok RS
AT T

Imagen 56. Molares temporales en EBDr-HS

Iméagenes tomadas durante
el examen clinico.




Tabla 47. indice ceo y COPD segtin subtipo de EB y grupo control.

ceo COPD
EBS 3.33 13.75
EBJ 6.00
EBDr-HS 9.53 12.15
EBD-no-HS 5.00 10.17
Grupo Control  5.55 6.82
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Al analizar el indice ceo, el grupo EBDr-HS presenta una diferencia

estadisticamente significativa en relacién a los pacientes con EBS y del grupo

control, ya que presentan mayor numero de dientes comprometidos por caries.

(Tabla 48)

Tabla 48. Significado estadistico para indice ceo. Prueba Mann-Whitney

EBS EBDr-HS EBD-no-HS
EBDr-HS 0.024
EBD-no-HS 0.542 0.085
Grupo Control 0.326 0.004 0.761

El analisis del indice COPD en los distintos subtipos de EB presenta una

diferencia estadisticamente significativa en los grupos EBDr-HS y EBS, quienes

presentan mayor numero de dientes comprometidos por caries que los

pacientes del grupo control. (Tabla 49)

Tabla 49 Significado estadistico para indice COPD. Prueba Mann-Whitney

EBS EBJ EBDr-HS EBD-no-HS
EBJ 0.157
EBDr-HS 0.392 0.561
EBD-no-HS 0.390 0.600 0.806
Grupo Control 0.042 0.690 0.028 0.176
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6.12. DESCRIPCION Y ANALISIS DE LA NECESIDAD DE TRATAMENTO DE
LA DENTICION:
Al descomponer los indices ceo y COPD en piezas cariadas, obturadas,
extraidas y con indicacion de exodoncia, se puede analizar la necesidad de
tratamiento de la denticion, comparando el porcentaje que representan las

piezas cariadas y con indicacion de exodoncia dentro del indice.

ceo 0 a6 afios | cariadas
120 B extraccion indicada
O obturada
100 -
80 1
6.0
40 -
. :-
0.0+ ; ; ; ;
EBS ==Y EBD-HS EBD-no-HS Grupo Contral

Grafico 20. indice ceo en pacientes de 0 a 6 afios segtin subtipo de EB y grupo control

Tabla 50. Andlisis de la necesidad de tratamiento de la denticion temporal.
Prueba Mann-Whitney

EBS EBDr-HS EBD-no-HS

EBDr-HS 0.501

EBD-no-HS 0.317 0.229

Grupo Control 0.039 0.0001 0.524
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Los resultados indican que los pacientes con EBS y EBDr-HS tienen una

necesidad de tratamiento en su denticién temporal significativamente mayor que

los pacientes del grupo control. (Tabla 50, graficos 20y 21)

ceo 7al2afios
120

100

80

[ cariadas
1 extraccion indicada
0 obturada

120

COPD7al2afios

60
40
20
00 . . .
BS BJ BD-HS EBD

no-HS

Gupo Contral

100 -
80

6.0 -

401
20
‘ 00|

@ Cariadas
0 Obturadas
0 Perdidas

1 Indicacion exodoncia

EBS EBJ

EBDr-HS

EBDno-HS  Grupo Control

Gréfico 21 [ndice ceo en pacientes de 7 a 12 afios segun subtipo de EB y grupo control
Gréfico 22 Indice COPD en pacientes de 7 a 12 afios segun subtipo de EB y grupo control

Los resultados indican que los pacientes con EBDr-HS y EBD-no-HS

tienen wuna

necesidad de

tratamiento en

Su

denticion

permanente

significativamente mayor que los pacientes del grupo control. (Tabla 51, graficos

22 y 23) El grupo con EBDr-HS tiene una mayor necesidad de tratamiento que

los demas subtipos.

Tabla 51. Andlisis de la necesidad de tratamiento de la denticién permanente.
Prueba Mann-Whitney

EBS EBJ EBDr-HS {EBD-no-HS
EBJ 0.263
EBDr-HS 0.025 0.534
EBD-no-HS 0.334 0.207 0.025
Grupo Control 0.637 0.120 0.0001 0.017
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COPD mayores de 13 afnos

0.0 L

BS BJ

BDr-HS

m Cariadas
0O Obturadas
O Perdidas

@ Indicacion exodoncia

EBD-no-HS Grupo Control

Gréfico 23 Indice COPD en pacientes mayores de 13 afios seglin subtipo de EB y grupo control.

Tabla 52. indice COPD por categoria en pacientes mayores de 13 afios segtin subtipo.

Cariadas Obturadas Perdidas Indmauo_n

exodoncia
EBS 1.67 10.30 3.00 0.00
EBJ 6 0 0 0
EBDr-HS 3.25 3.25 413 10.88
EBD-no-HS 4.40 1.60 4.20 0.80
Grupo Control 2.22 5.89 2.44 0.17

El grupo EBDr-HS es el con mayor necesidad de tratamiento. Necesitan,

en promedio, 3.25 obturaciones y 10.88 exodoncias por paciente, es decir, que

la falta de cobertura abarca el 64.9% de sus estructuras danadas. Los demas

subtipos requieren tratamiento en un 11.2% (EBS), 100% (EBJ) 47.3% (EBD-

no-HS) y 22.3% (grupo control) de los dientes afectados por caries.
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6.13. DESCRIPCION Y ANALISIS DEL INDICE DE HIGIENE ORAL:

Tabla 53. indice de higiene oral simplificado para los distintos subtipos de EB y grupo control.
N Media Desviacion tipica

EBS 7 1.10 0.83
EBJ 1 3.00 .

HS-EBD 25 2.55 0.45
EBD no HS 8 1.95 0.77
Grupo control 52 1.57 0.67

indice de higiene oral

3.00
3.
255
1.95

2

1.10
) l
0 ]

EBS EBJ

1.57
HS-EBD EBD no HS Sano

Gréfico 24. indice de higiene oral en segtin subtipo de EB y grupo control.

Los datos obtenidos en el indice de higiene oral simplificado (IHOs)
arrojaron valores para EBS de 1.10, EBJ de 3.00, EBD-HS de 2.55, EBD-no-HS
de 1.95 y para el grupo control 1.57. Estos valores indican riesgo en todos los
grupos, sin embargo, el analisis entre los distintos grupos arrojo diferencia
estadistica s6lo entre EBD-HS y EBS y entre EBD-HS con grupo control.

Tabla 54 Significado estadistico para indice de higiene oral. Prueba Bonferroni

EBS EBJ EBDr-HS EBD-no-HS
EBJ 0.065
EBDr-HS 0.0001 0.999
EBD-no-HS 0.166 0.999 0.224
Grupo Control 0.723 0.285 0.0001 0.999
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6.14. DESCRIPCION Y ANALISIS DE LA FUNCION LINGUAL EN REPOSO:

Tabla 55. Funcién lingual en reposo segun subtipo de EB y grupo control.
Normal Alterada  No registrado

EBS 8 1 0
EBJ 2 0 0
EBD-HS 7 21 2
EBD no HS 5 3 o
Grupo Control 40 12 0
m EBS
Funcion lingual en reposo o EBJ
100% - 190.9% m EBDHS
o EBD no HS
80% 7500 | B Grupo Control

60% ~

40% 37.5%

23.1%

o/, |
20% 11.1%

B

Normal Alterada
Graéfico 25. Funcién lingual en reposo segun subtipo de EB y grupo control

La funcién lingual en reposo se encuentra significativamente alterada en
los pacientes con EBDr-HS al compararlos con el grupo control y con los
pacientes con EBS.

Tabla 56 Significado estadistico para funcién lingual en reposo. Chi cuadrado

EBS EBJ EBDr-HS EBD-no-HS
EBJ 0.621
EBDr-HS 0.002 0.065
EBD-no-HS 0.200 0.301 0.097
Grupo Control 0.418 0.441 0.0001 0.380
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6.15. DESCRIPCION Y ANALISIS DE FUNCION LINGUAL EN DEGLUCION:

Tabla 57. Funcién lingual en deglucion segin subtipo de EB y grupo control.

Normal Alterada  No registrado

EBS 7 2 0
EBJ 2 0 0
EBD-HS 12 15 3
EBD no HS 6 2 0
Grupo Control 46 6 0
m EBS
Funcion lingual en deglucion m EBJ
100.0% m EBD-HS
100% -
88.4% @ EBD no HS
O Grupo Control
80% -
60% -
40% -
20% -
0% -

Normal Aterada

Gréfico 26. Funcion lingual en deglucion segun subtipo de EB y grupo control.

La funcion lingual en deglucién se encuentra significativamente alterada
en pacientes con EBDr-HS al compararlos con el grupo control.

Tabla 58 Significado estadistico para funcidén lingual en deglucion. Chi cuadrado

EBS EBJ EBDr-HS EBD-no-HS
EBJ 0.461
EBDr-HS 0.125 0.254
EBD-no-HS 0.893 0.429 0.191
Grupo Control 0.381 0.610 0.0001 0.297
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6.16. FUNCION LINGUAL EN FONOARTICULACION:

Tabla 59. Funcién lingual en fonoarticulacién segun subtipo de EB y grupo control.

Normal Alterada  No registrado

EBS 7 2 0
EBJ 2 0 0
EBD-HS 10 18 2
EBD no HS 7 1 0
Grupo Control 45 7 0
m EBS
Funcion lingual en fonoarticulacion | g ey
100.0%
100% - m EBDHS
o EBDno HS
@ Grupo Contral
80% -
64.3%
60% -
40% -
222%
20% - . 12.5% 13.5%
0.0%
0% +
Normal Alterada

Gréfico 27. Funcidn lingual en fonoarticulacion segun subtipo de EB y grupo control.
La funcion lingual en fonoarticulacion se encuentra significativamente
alterada en pacientes con EBDr-HS al compararlos con el grupo control y con

los pacientes con EBD-no-HS.

Tabla 60 Significado estadistico para funcién lingual en fonoarticulacion. Chi cuadrado

EBS EBJ EBDr-HS EBD-no-HS
EBJ 0.461
EBDr-HS 0.059 0.169
EBD-no-HS 0.600 0.598 0.023
Grupo Control 0.494 0.578 0.0001 0.941
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6.17.DESCRIPCION Y ANALISIS DEL TIPO RESPIRATORIO:
Tabla 61. Tipo respiratorio segun subtipo de EB y grupo control.

Nasal Mixto Bucal
EBS 7 0 3
EBJ 0 0 2
EBD-HS 18 7 3
EBD no HS 5 0 1
Grupo Control 49 2 1
. . m EBS
Tipo R at
ipo Respiratorio oo0n. | BEB
100% - m EBD-HS
m EBD no HS
80% | O Grupo Control

60% -+

40% -|
25.0%

0,
0.0%0. O°/I. 0%3'8 7
—

Nasal Mixto Bucal

Grafico 28. Tipo respiratorio segin subtipo de EB y grupo control.

Todos los subtipos de EB presentan diferencias estadisticamente
significativas con el grupo control. Al comparar los subtipos entre si,
observamos que EBJ presenta significativamente mas respiracion bucal que
EBDr-HS. Es importante destacar que en el 100% los pacientes con EBJ se
observa respiracion bucal.

Tabla 62 Significado estadistico para tipo de respiracion. Chi cuadrado

EBS EBJ EBDr-HS EBD-no-HS
EBJ 0.067
EBDr-HS 0.136 0.008
EBD-no-HS 0.207 0.054 0.385
Grupo Control 0.004 0.0001 0.001 0.001




6.18. DESCRIPCION Y ANALISIS DE LA SITUACION DE PROTESIS:

Tabla 63. Situacion se protesis maxilar superior en los subtipos de EB y grupo control.
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. Dentadura Dos puentesy Dentadura

Ninguna Mas de un . No
. uente postiza dentadura completa .
Protesis puente . : . . registrado

parcial postiza parcial removible
EBS 10 0 0 0 0 0 0
EBJ 2 0 0 0 0 0 0
EBD-HS 30 0 1 0 0 0 0
EBD no HS 6 0 0 2 0 0 0
Grupo Control 49 0 0 3 0 0 0

En la situacion de proétesis se describid, en pacientes con EB,

un

paciente con mas de un puente y dos pacientes con dentadura postiza parcial,

mientras que en el grupo control se describieron tres pacientes portadores de

dentadura parcial postiza. En el analisis entre los distintos grupos se observa

solamente diferencia estadisticamente significativa entre EBDr-HS y EBD-no-

HS, ya que el uso de prétesis en el segundo grupo es proporcionalmente

mayor.

Tabla 64 Significado estadistico para situacion de prétesis maxilar superior. Chi cuadrado

EBS EBJ EBDr-HS EBD-no-HS
EBJ 0.999
EBDr-HS 0.565 0.796
EBD-no-HS 0.094 0.429 0.015
Grupo Control 0.436 0.727 0.176 0.067
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Tabla 65. Situacion de protesis maxilar inferior en los subtipos de EB y grupo control.

Dentadura  Dos puentes y Dentadura

Ninguna Mas de un . No
. Puente postiza dentadura completa .
Prétesis puente . . . . registrado
parcial postiza parcial removible
EBS 10 0 0 0 0 0 0
EBJ 2 0 0 0 0 0 0
EBD-HS 30 0 1 0 0 0 0
EBD no HS 8 0 0 0 0 0 0
Grupo Control 51 0 0 1 0 0 0

En el grupo de pacientes con EB se describe solamente un paciente
portador de mas de un puente en el maxilar inferior. En el grupo control, el unico
caso de protesis inferior reportado es el de una dentadura postiza parcial. Esta

diferencia no es estadisticamente significativa.

Tabla 66 Significado estadistico para situacion de proétesis maxilar inferior. Chi cuadrado

EBS EBJ EBDr-HS EBD-no-HS
EBJ 0.999
EBDr-HS 0.565 0.796
EBD-no-HS 0.999 0.999 0.607
Grupo Control 0.658 0.843 0.320 0.692
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6.19. NECESIDAD DE PROTESIS:

Tabla 67 Necesidad de prétesis maxilar superior por subtipo de EB y grupo control.

Necesidad de

Ninguna Necesiadad Necesidad de combinacién de Necesidad de
Prétesis  de protesis prétesis S o prétesis No registrado
. - -~ .. protesis unitaria 'y
Necesaria unitaria multiunitaria S completa
multiunitaria

EBS 8 0 1 0 0 0
EBJ 1 0 1 0 0 0
EBD-HS 20 1 6 1 3 0
EBD no HS 5 0 3 0 0 0
Grupo Control 45 4 3 0 0 0

Necesidad de proétesis maxilar superior
100% - o0
°© 87%
° m EBS
80% - o EBJ
m EBD-HS
0/ |
60% @ EBD ro HS
0 Grupo Control
40%
20% -
10%
3%
0% 0% = ° 0% 0% 0% o%- 0% 0%
0% - ‘ ‘
Ninguna Protesis Necesidad de protesis  Necesidad de protesis Necesidad de una Necesidad de protesis
necesaria unitaria multiunitaria combinacion de completa
protesis unitariay
multiunitaria

Gréfico 29. Necesidad de prétesis maxilar superior segln subtipo de EB y grupo control.

Al analisis por subtipo se observé que la diferencia solamente es
significativa para ambos tipos de EBD en comparacion con el grupo control, ya

que éstos tienen mayor requerimiento rehabilitador.

Tabla 68 Significado estadistico para necesidad de protesis maxilar superior. Chi cuadrado

EBS EBJ EBDr-HS EBD-no-HS
EBJ 0.197
EBDr-HS 0.678 0.875
EBD-no-HS 0.200 0.747 0.699
Grupo Control 0.597 0.063 0.018 0.018
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Tabla 69. Necesidad de prétesis maxilar inferior por subtipo de EB y grupo control.

Necesidad de

Ninguna Necesiadad Necesidad de L Necesidad de
o o o combinacion de o .
Protesis  de protesis protesis e o protesis No registrado
. o ... protesis unitaria y
Necesaria unitaria multiunitaria S completa
multiunitaria

EBS 9 0 1 0 0 0
EBJ 1 0 1 0 0 0
EBD-HS 20 2 5 1 3 0
EBD no HS 5 0 3 0 0 0
Grupo Control 45 1 6 0 0 0

100% ~
0%

86%

80% |

60% -

40%

20% |

0%

Nnguna Rrétesis
necesaria

Necesidad de proétesis maxilar inferior

Necesidad de protesis
unitaria

Necesidad de protesis

rrultiunitaria

mEBS

o EBJ

m EBD-HS

@ EBDnoHS
0 Grupo Control

10%

0,
0% 0% P 0%0% 0% o%. 0% 0%

Necesidad de una Necesidad de protesis
corbinacion de proétesis conpleta
unitaria y multiunitaria

Gréfico 30. Necesidad de protesis maxilar inferior segin subtipo de EB y grupo control.

La diferencia en la necesidad de este tipo de rehabilitacion no es

estadisticamente significativa entre los grupos

Tabla 70 Significado estadistico para necesidad de protesis maxilar inferior. Chi cuadrado

EBS EBJ EBDr-HS EBD-no-HS
EBJ 0.166
EBDr-HS 0.588 0.803
EBD-no-HS 0.163 0.747 0.563
Grupo Control 0.895 0.281 0.054 0.153
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6.20. DOLOR O INFECCION AL MOMENTO DEL EXAMEN:

Tabla 71. Frecuencia de dolor o infeccién al momento del examen en pacientes con EB y
grupo control. Prueba estadistica chi cuadrado.

Dolor o Infeccién al momento del examen

Ausente Presente
EBS 6 4
EBJ 1 2
EBD-HS 8 23
EBD no HS 4 4
Grupo Control 40 12
100% - . L m EBS
° Dolor o Infeccion al momento del examen o ERJ
O o m EBD-HS
80% - O EBDnoHS
67% 65%
- 0O Grupo Control
60% -
40% -+
20%
0% -
Ausente Presente

Gréfico 31. Presencia de dolor o infeccion al momento del examen segln subtipo de EB y grupo

El dolor o la infeccion al momento del examen se encuentra
significativamente mas prevalente en EBDr-HS que en EBS y en el grupo
control.

Tabla 72 Significado estadistico en dolor o infeccién al momento del examen. Chi cuadrado

EBS EBJ EBDr-HS EBD-no-HS
EBJ 0.416
EBDr-HS 0.047 0.778
EBD-no-HS 0.671 0.621 0.186
Grupo Control 0.263 0.920 0.0001 0.109
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6.21.ANALISIS DEL TIPO DE ATENCION REQUERIDA (CONSULTA O

PABELLON)

Tabla 73. Tipo de atencién requerida por subtipo de EB y grupo control.

Tipo de atencién requerida

100% -

80% -

60% -

40%

20% -

0% -

100%

Consulta Pabell6n
EBS 10 0
EBJ 2 1
EBD-HS 11 29
EBD no HS 7 1
Grupo Control 52 0
. L . m EBS
Tipo de atencidn requerida = EBU
100% m EBD-HS

Consulta Pabellon

Grafico 32. Tipo de atencidn requerido en pacientes segun subtipo de EB y grupo control.

Se observo que los pacientes con EBS pueden ser atendidos en un

100% en una consulta odontoldégica convencional, mientras que los pacientes

con EBJ (33%), EBDr-HS (65%) y EBD-no-HS (12%) requieren atencion en

pabelldn quirurgico bajo anestesia general.

Esto se debe, en parte, a la severa limitacion de apertura bucal que

presentan estos pacientes, la que se puede aumentar levemente al encontrarse

sedado el

paciente (relajacion neuromuscular) (ver imagen 59).

Otro
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fundamento para indicar atencion bajo anestesia general es el temor que esos
pacientes tienen a la atencion dental, ya que inevitablemente se desprenden
extensas areas de la mucosa oral, como por ejemplo de los labios. En general
estos pacientes son colaboradores, pero hay que comprender que cada

manipulacion les genera dolor, lo que hace ingrata la atencion.

=

Imagen 58. En esta imagen se puede observar  |magen 57. Ulcera a nivel de labio inferior al
la expresion de angustia de la paciente por el retirar el algodén que se observa en la imagen
temor, de que la retraccién del labio con el  anterior.

algodon le produzca dolor y una bula.

Imagen 59. Limitacion de apertura bucal
severa en paciente con EBD-HS.

Iméagenes tomadas durante
el examen clinico.
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En el analisis estadistico se obtuvo que los pacientes con EBJ, EBDr-HS
y EBD-no-HS requieren atencion en pabelldn en mayor porcentaje que los
pacientes sanos. Dentro de los subtipos, EBDr-HS tiene aun mayor necesidad
de atencién en pabellon que EBS y EBD-no-HS.

Tabla 74 Significado estadistico para el tipo de atencién requerida. Chi cuadrado

EBS EBJ EBDr-HS EBD-no-HS
EBJ 0.057
EBDr-HS 0.0001 0.289
EBD-no-HS 0.250 0.425 0.009
Grupo Control 0.999 0.0001 0.0001 0.010

6.22. DESCRIPCION DE TRASTORNO QUE AMENAZA LA VIDA:

Tabla 75. Frecuencia de trastorno que amenaza la vida.
Trastorno que amenaza la

vida
Presente Ausente
Epidermolisis Bulosa 0 52
Grupo Control 0 52

En ningun grupo se presentaron casos con trastornos de origen

odontoldgico que amenacen la vida.
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6.23. EDAD DE PRIMERA ATENCION ODONTOLOGICA:

Tabla 76. Edad de primera consulta odontolégica segln subtipo de EB y grupo control.
N Media Desviacion tipica

EBS 8 5.50 6.86
EBJ 2 3.50 3.54
HS-EBD 25 6.45 5.24
EBD no HS 8 7.70 5.33
Grupo control 52 517 3.89

Edad de primera atencion dental

m EBS m EBJ m HS-EBD m EBD no HS o0 Sano

7.70
6.45

5.50 5
5 |
4 4 3.50
3 i
2 i
1 |
0 ‘ ‘ ‘ ‘

BS BJ HS-BBD

.17
EBDno HS Sano
Gréfico 33. Edad de primera atencidn odontoldgica en pacientes con EB y grupo control.

No existe diferencia estadisticamente significativa en relacién a la edad
en la cual los pacientes con los distintos subtipos de EB y los pacientes del

grupo control asisten a su primera consulta odontolégica. (p: 0.524)
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6.24. ULTIMA ATENCION ODONTOLOGICA:

Tabla 77. Descripcion de la frecuencia en que los pacientes asisten a atencion odontolégica.
¢ Cuando fue su ultima atencion odontoldgica?

Este afio Hace mas de 1 afio Hace mas de 5 afos Nunca
EBS 5 1 0 7
EBJ 1 1 0 0
EBD-HS 13 7 1 4
EBD no HS 7 0 0 y
Grupo Control 30 13 0 9
¢ Cuando fue su Ultima atencién odontolégica? | ® Bsteafo
B Hace nas de 1 afo
35 - 0 B Hace mas de 5 anos
30 | O Nuna
25 i
20 i
9
O [
Bpidernolisis Bulosa Grupo Control

Gréfico 34 Ultima consulta odontoldgica en pacientes con EB y grupo control.

No existe diferencia estadisticamente significativa en la frecuencia en
que los pacientes con los distintos subtipos de EB y los pacientes sanos acuden
a la atencion odontologica.

Tabla 78 Significado estadistico para Ultima atencidn al dentista. Chi cuadrado

EBS EBJ EBDr-HS EBD-no-HS
EBJ 0.526
EBDr-HS 0.785 0.872
EBD-no-HS 0.529 0.104 0.276
Grupo Control 0.768 0.660 0.521 0.213
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6.25.NUMERO DE INGESTAS DE HIDRATOS DE CARBONO DIARIAS:

Tabla 79. Ingestas diarias de hidratos de carbono segun subtipo de EB y grupo control.

N Media Desviacion tipica
EBS 6 3.33 2.07
EBJ 2 4.50 0.71
HS-EBD 20 5.85 2.39
EBD no HS 8 4.75 2.31
Grupo control 52 6.08 217

Ingestas de hidratos de carbono

4.75

585
450
41 3.33
3 -
2 i
1 i
0 : : ‘
BEBS BJ HS-BBD

6.08

EBDno HS

Sano

Gréfico 35. Numero de ingestas diarias de hidratos de carbono en los distintos subtipos de EB y
grupo control.

El andlisis de varianza para variables cuantitativas arrojé una diferencia

significativa entre los grupos (p: 0.040) La prueba de Bonferroni, sin embargo,

no fue capaz de establecer al 95% de confianza entre qué grupos esta la

diferencia (Tabla 80).

Tabla 80 Significado estadistico para momentos de ingesta de hidratos de carbono. Bonferroni

EBS EBJ EBDr-HS EBD-no-HS
EBJ 0.999
EBDr-HS 0.168 0.999
EBD-no-HS 0.999 0.999 0.999
Grupo Control 0.052 0.999 0.999 0.999
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6.26.HABITO DE CEPILLADO DE DIENTES:

a. Uso de cepillo de dientes:

Tabla 81. Uso de cepillo de dientes en pacientes con EB y grupo control.
No usa cepillo de

Usa cepillo de dientes

dientes
EBS 7 0
EBJ 2 0
EBD-HS 20 7
EBD no HS 7 1
Grupo Control 47 5
Uso de cepillo de dientes
100% 100% m EBS
100% | o SO% = EBJ
m EBD-HS
80% 1 = EBD no HS
60% | 0 Grupo Control
40% -
26%
20% 1 . 2% 10%
0% 0%
0% -
Usa cepillo de dientes No usa cepillo de dientes

Gréfico 36. Uso de cepillo de dientes segun subtipo de EB y grupo control.

La diferencia en el uso de cepillo de dientes no es significativa entre los
subtipos de EB y el grupo control. Los pacientes con menor porcentaje de uso
de cepillo de dientes son los pacientes con EBD-HS, pero la diferencia no
alcanza a ser significativa. (p=0.055).

Tabla 82 Significado estadistico para uso de cepillo de dientes. Chi cuadrado

EBS EBJ EBDr-HS EBD-no-HS
EBJ 0.999
EBDr-HS 0.131 0.408
EBD-no-HS 0.333 0.598 0.427
Grupo Control 0.391 0.645 0.055 0.800




b. Frecuencia de cepillado:
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Tabla 83. Descripcion de la frecuencia diaria de cepillado dental de los pacientes segun subtipo

de EB y grupo control.

N Media Desviacion tipica

2.38

EBS 6 2.33 1.03
EBJ 2 2.00 1.41
HS-EBD 25 1.80 1.38
EBD no HS 8 2.13 1.36
Grupo control 52  2.38 1.19
Frecuencia diaria de cepillado
3 _
lEBSlEBJlHS—EBD:lEBDnoHSl:lSano‘
2.33
200 213
2 1.80
1 -
0
EBS EBJ HS-EBD EBDno HS

Sano

Grafico 37. Frecuencia diaria de cepillado en pacientes segun subtipo de EB y grupo control.

No existe diferencia estadisticamente significativa en la frecuencia de

cepillado de los distintos grupos segun el analisis de varianza (p: 0.437), ni

segun el andlisis entre los grupos.



6.27.USO DE SEDA DENTAL:

Tabla 84. Uso de seda dental en pacientes con EB y grupo control.

Usa seda dental

No usa seda dental
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EBS 0 8
EBJ 0 2
EBD-HS 0 27
EBD no HS 1 7
Grupo Control 4 48
Uso de seda dental
m EBS @ EBJ m EBD-HS @ EBD o HS T Grupo Control |
R 100% 100% 100%
100% - ga 2%
80% -
60% -
40% -
o/  _|
20% 2% g
0% 0% 0% 0%
o
Usa seda dental No usa seda dental

Grafico 38. Uso de seda dental segun subtipo de EB y grupo control.

No hay diferencia estadisticamente significativa en el uso de seda dental

entre los distintos subtipos de EB y el grupo control.

Tabla 85 Significado estadistico para uso de seda dental. Chi cuadrado

EBS EBJ EBDr-HS EBD-no-HS
EBJ 0.999
EBDr-HS 0.999 0.999
EBD-no-HS 0.302 0.598 0.062
Grupo Control 0.417 0.684 0.139 0.647




6.28.USO DE COLUTORIO:

Tabla 86. Uso de colutorio en pacientes con EB y grupo control.

Usa colutorio

No usa colutorio

EBS

EBJ

EBD-HS

EBD no HS
Grupo Control

3 5
0 2
14 13
5 3
10 42

- 126 -

100% -

80% -

60% -

40% -

20% +

0%

Uso de colutorio

B EBS @ EBJ m EBD-HS m EBD no HS O Grupo Control

37%

0%

Usa colutorio

100%

No usa colutorio

Gréfico 39. Uso de colutorios segun subtipo de EB y grupo control

Existe una diferencia estadisticamente significativa en que los pacientes

con EBDr-HS y EBD-no-HS utilizan colutorios con mayor frecuencia que el

grupo control.

Tabla 87 Significado estadistico para uso de colutorio. Chi cuadrado

EBS EBJ EBDr-HS EBD-no-HS
EBJ 0.301
EBDr-HS 0.476 0.157
EBD-no-HS 0.317 0.114 0.595
Grupo Control 0.243 0.492 0.003 0.009
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a. Tipo de colutorio utilizado:

Tabla 88. Andlisis del componente activo del colutorio utilizado por pacientes con EB y grupo
control.

Flaor Colrhexidina Otro /No se Chi Cuadrado
acuerda
Epidermolisis Bulosa 9 4 3
Grupo Control 2 2 6 0.082
Tipo de colutorio
100% -
m EBS o0 EBJ m EBD-HS @ EBD no HS 0O Grupo Control
80% -
67%
60% -
40% -
20%
0%
0% -
Fluor Clorhexidina Otro / no se acuerda cual

Gréfico 40. Tipo de colutorio utilizado segun subtipo de EB y grupo control.

No hay diferencia estadisticamente significativa en el componente activo
del colutorio utilizado en los distintos grupos. En EB el 67% - 50% utiliza
colutorios de fluor y aproximadamente el 33% utiliza colutorios en base a
clorhexidina. Existe un importante porcentaje de pacientes que sdlo recuerda la
marca comercial del colutorio que utiliza. Como muchas marcas tienen
colutorios en base a fluor y otros en base a clorhexidina; éstos se consignan en
la categoria de “no se acuerda”. En “otros” se incluye pacientes que relatan usar

otros enjuagues e incluyen los de bicarbonato y agua.



6.29. FUNCIONES ESTOMATOGNATICAS BASICAS.

a. Dificultad para abrir la boca:
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Tabla 89. Percepcion de dificultad al abrir la boca segln subtipo de EB y grupo control.

¢ Sientes que te cuesta abrir la boca?

Si No
EBS 1 7
EBJ 1 1
EBD-HS 21 6
EBD no HS 3 5
Grupo Control 0 52

¢cSientes que te cuesta abrir laboca?

lEBS\:lEBJIEBD-HSI:lEBDmHSI:IGupoOontroI‘

100% -

87,5%

80%

60% -

40% |

20%

Si No

100,0%

Gréfico 41. Dificultad para abrir la boca segln subtipo de EB y grupo control.

Tabla 90 Significado estadistico para dificultad de apertura bucal. Chi cuadrado

EBS EBJ EBDr-HS EBD-no-HS
EBJ 0.236
EBDr-HS 0.001 0.376
EBD-no-HS 0.248 0.747 0.031
Grupo Control 0.010 0.0001 0.0001 0.0001

Los pacientes del grupo control no relatan tener dificultades para abrir la

boca, mientras que en los 4 subtipos de EB hay pacientes que perciben la

dificultad. En EBS y EBJ hay un solo caso, en EBD-HS 21 y en EBD-no-HS 3
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pacientes. Esto corresponde al 12,5%, 50%, 77,8% y 37,5% respectivamente.
Esta diferencia es estadisticamente significativa en estos 4 casos. La diferencia

entre los subtipos observamos mayor porcentaje de dificultad en EBDr-HS que

en los restantes subtipos de EB.

Imagen 62. Apertura bucal maxima y
Ulceras en las comisuras en paciente
EBDr-HS de 1lafio.

Imagen 62. Apertura bucal maxima y
Ulceras en las comisuras en paciente
EBDr-HS de 11afios.

Imagen 62. Apertura bucal méxima en
paciente EBDr-HS de 31 afios.

En EBJ se observé que la paciente que relata la dificultad para abrir la
boca es menor de 2 anos y presenta una extensa lesion perioral, mientras que
las lesiones del paciente mayor (14 afios) ya se encuentran cicatrizadas y éste

no relata la dificultad.

Iméagenes tomadas durante
el examen clinico.
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i. Motivo de la dificultad:

100% ) <
100% (,POI' que crees que te pasa’?
m EBJ
80%
) m EBD-HS
@ EBDno HS
60% -
40% -
33%
20%
10% 10%
5% 5% 5% .
b 0% A A 0% 0% 0% 0% 0% 0% 0% 0% 0% 0%
0% | 0% 0% ‘ o°/.o°/ ‘ m ‘ m ‘ ‘ [ ‘
Dolor en las Heridas Ulceras "Atras" Por la lengua Region Dolor No le da la piel
corrisuras peribucales (masétero, ligamento
pterigoideo) esfenopalatino

Gréfico 42. Motivo de la dificultad.
Al preguntar a que le atribuyen esta dificultad se obtuvieron los siguientes

resultados (Grafico 42):

> EBJ: La paciente que presenta dificulta para abrir la boca lo

atribuye a las lesiones periorales.

> EBDr-HS: De los 20 pacientes que explicaron el motivo por el cual
sentian dificultad para abrir la boca, 13 lo atribuyeron a dolor en las
comisuras (65%), 2 a las ulceras (10%), 1 lo localiz6 “atras” senalando el
sector del masétero o de los pterigoideos (5%), 1 siente que la lengua no
le permite abrir mas (5%), 1 siente simplemente que la barrera estad dada

por dolor (5%) y 2 perciben que no les da la piel (10%). En las imagenes
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60-62 se observan Uulceras en las comisuras de dos pacientes de 1 afo
dos meses y de 11 anos. En el paciente de 31 afos no se observa

lesiones, pero al tacto se siente un cordon fibrosos muy firme a ese nivel.

> EBD-no-HS: de los 3 pacientes que explicaron por que sienten

limitada su capacidad de abrir la boca, 2 sienten la limitacion a nivel de las

comisuras y uno en la region del ligamento esfenopalatino.

b. Percepcién de la capacidad de masticar:

. . . El
¢ COmMo sientes que masticas? : EEJS
100% m EBD-HS
0 90% @ EBD no HS
0 Grupo Control
80% - 75% 759
60% -
40% -
20% - 13% 157939,
0% -
Normal Me cuesta moler comida No mastico, solo trago

Graéfico 43. Percepcion de la capacidad para masticar segun subtipo de EB y grupo control.
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Tabla 91. Percepcion de la capacidad de masticar segun subtipo de EB y grupo control.

¢, COmo sientes que masticas?

Me cuesta No mastico,
Normal .

moler comida  solo trago
EBS 6 1 1
EBJ 1 1 0
EBD-HS 7 16 4
EBD no HS 6 1 1
Grupo Control 47 5 0

En la percepcion de la funcion masticatoria existe una diferencia

estadisticamente significativa entre los distintos subtipos de EB y el grupo

control (ver grafico 43, tabla 92). El analisis entre los subtipos indica que EBDr-

HS presenta mayor dificultad para masticar que EBS y EBD-no-HS.

De los pacientes con EBDr-HS, el 26% siente que mastica normal, al

59% le cuesta y el 15% no puede. Para los demas subtipos la diferencia no es

significativa, pero debe destacarse que EBS y EBD-no-HS también presentan

un caso que no puede masticar, por lo tanto esta es una caracteristica mas

grave en EBDr-HS pero no exclusiva de este subtipo.

Tabla 92 Significado estadistico para percepcién de funcion masticatoria. Chi cuadrado

EBS EBJ EBDr-HS EBD-no-HS
EBJ 0.468
EBDr-HS 0.033 0.700
EBD-no-HS 0.999 0.468 0.033
Grupo Control 0.034 0.075 0.0001 0.034
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c. Sintomatologia al tragar:

Tabla 93. Sintomatologia al tragar segun subtipo de EB y grupo control.

Al tragar.....
Normal Slentp Me duele
molestias
EBS 6 1 0
EBJ 2 0 0
EBD-HS 8 9 10
EBD no HS 5 1 1
Grupo Control 49 3 0
Sintomatologia al tragar. [gess
100% - = EBJ
m EBD-HS
80% - @ EBD no HS
O Grupo Control
60% -
40% - 37%
20% -
0% 0%
0% - ;
Norral Siento nolestias Me duele

Gréfico 44. Sintomatologia al tragar segun subtipo de EB y grupo control.

En el grupo con EB, 21 pacientes sienten que pueden tragar
normalmente (48%), 11 sienten molestias (24%) y 11 dolor (24%). En el grupo
control, en cambio, 49 tragan normal (94%) y 3 con molestias (6%), no

presentandose ningun paciente con dolor al tragar.
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Del analisis por subtipo de EB se observa una diferencia significativa al
99% de confianza de que el grupo con EBD-HS presenta mayor sintomatologia
al deglutir. S6lo 8 lo hacen de forma normal (29,7%), 9 sienten molestias
(33,3%) y 10 dolor (37%). En EBD-no-HS la diferencia también en significativa,
en un 95% de confianza (p=0.015). Esto, principalmente porque también hay
pacientes con este subtipo de EB que sienten dolor al tragar.

Entre subtipos la diferencia se encuentra en EBS y EBDr-HS, ya que los

segundos presentan mayor sintomatologia.

Tabla 94 Significado estadistico para sintomatologia al deglutir. Chi cuadrado

EBS EBJ EBDr-HS EBD-no-HS
EBJ 0.571
EBDr-HS 0.023 0.130
EBD-no-HS 0.580 0.693 0.128
Grupo Control 0.400 0.727 0.0001 0.015




6.30. INDICE DE SALUD ORAL (GOHAI):

Tabla 95. indice de salud oral segiin subtipo y grupo control.
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Buena salud oral

Moderada salud oral

Problema de salud oral

EBS

EBJ

EBD-HS
EBD-no-HS
Grupo control

OO O o Ww

A DN

100%

indice de salud oral

80% - ‘lEBS:lEBJlEBDI—BI:IEBDncH—Bl:lGupoOmtroI‘

60% -

40% - B* 36%

Buena salud oral

20%
0% 0% 0%
0%

Moderada salud oral

Problema de salud oral

93%

Gréfico 45. Indice de salud oral segun subtipo de EB y grupo control.

Tabla 96 Significado estadistico para nivel de salud oral. Chi cuadrado

EBS EBJ EBDr-HS EBD-no-HS
EBJ 0.392
EBDr-HS 0.003 0.056
EBD-no-HS 0.091 0.999 0.005
Grupo Control 0.899 0.192 0.004 0.030
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El indice de salud oral indica que en el grupo de pacientes con EB, 3
presentan buena salud oral (6,7%), 8 moderada (17,8%) y 34 problemas de
salud oral (75,5%). En el grupo control el numero de pacientes por categoria es
de 5 (35,7%), 1 (7,9%) y 8 (71,4%). La diferencia entre ambos grupos es

significativa. (p=0.019)

Al analizar los subtipos por separado con el grupo control, se observo
que la diferencia es significativa en ambos grupos de EBD. La diferencia en
estos grupos indica que ellos tienen peor indice de salud oral que el grupo
control. Sus niveles son, 2 moderada y 25 con problemas de salud oral en

EBDr-HS y 4 moderada salud oral y 4 con problemas en EBD-no-HS.

Al analizar los subtipos entre si, la salud oral es significativamente peor
en EBDr-HS que en EBS y EBD-no-HS (Tabla 96). De forma esquematica esto

se puede observar en el grafico 45.
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6.31. PRINCIPALES PROBLEMAS DE SALUD ORAL:
Los principales problemas de salud oral se pueden determinar
identificando las preguntas que obtuvieron los puntajes mas bajos en el indice

GOHAL. Este puntaje se puede observar en las tablas 97 y 98 y en el grafico 43.

Tabla 97. Puntaje por pregunta 1-6 del indice de salud oral segun subtipo de EB.
Preg. 1 Preg. 2 Preg. 3 Preg. 4 Preg. 5 Preg. 6

EBS 4.38 3.88 4.50 5.00 4.25 4.50
EBJ 5.00 3.00 500 1 500 i 300 : 500 |
EBDr-HS 289 SN2 NS 341 NRNINE 441
EBD-no-HS 388 { 213 | 375 | 438 | 350 | 4388
Tabla 98. Puntaje por pregunta 7-12 del indice de salud oral segun subtipo de EB.
Preg. 7 Preg. 8 Preg. 9 Preg. 10 Preg. 11 Preg. 12
EBS 3.88 4.38 3.13 4.25 4.63 4.00
EBJ 3.00 5.00 1.00 3.00 3.00 4.00
EBDr-HS 3.15 4.00 2.74 3.48 4.04 3.30
EBD-no-HS 3.00 4.50 3.00 3.38 4.00 3.50

Indice de salud oral

‘IEBS OB mEBDHS :lEBDnc»I—S‘

H

Reg 1 PReg 2 PBeg.3 PReg4 Reg5 HReg6 Reg7 PReg8 HReg9 ARe 10 Re 11 Re.12

Grafico 46. Puntaje por pregunta del indice de salud oral, segun subtipo de EB.
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a. Principales problemas de salud oral en EBS
Los puntajes mas bajos obtenidos al encuestar a estos pacientes
corresponden a las preguntas 9, 2 y 7 con 3.13, 3.88 y 3.88 puntos
respectivamente. Esto significa que sus mayores problemas son:
> A veces se sienten inquietos o preocupados por como se ven sus
dientes o encias.
> Rara vez se sienten incomodos al cortar o masticar algunos tipos
de alimentos, tales como carne o manzanas.
> A menudo (no siempre) se sientes conformes o felices por como

se ven sus dientes, encias o protesis.

b. Principales problemas de salud oral en EBJ
Los menores puntajes obtenidos en estos pacientes fueron en las preguntas
9,2 5 7,10 y 11 con 1.0 puntos en la primera y 3.0 en las demas. Esto
significa que sus mayores problemas son:
> Siempre estan inquietos o preocupados por como se ven sus
dientes o encias. (1.00 punto)
> A veces se sienten incbmodos al cortar o masticar algunos tipos

de alimentos, tales como carne o manzanas. (3.00 puntos)
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> A veces sus dientes o protesis les permiten comer cualquier
alimento sin sentir molestias o dolor. (3.00 puntos)

> A veces se sienten conforme o feliz con la estética de sus dientes.
(3.00 puntos)

> A veces se sienten ansiosos o nerviosos debido a los problemas
en sus dientes, encias o prétesis. (3.00 puntos)

> A veces se sienten incomodos al comer frente a otras personas

debido al estado de sus dientes o proétesis. (3.00 puntos)

c. Principales problemas de salud oral en EBDr-HS
Los principales problemas de salud en pacientes con EBD-HS interpretados
a través de los puntajes por las preguntas 2, 3 y 5 son los siguientes:
> A menudo se sienten incOmodos al cortar o masticar algunos tipos
de alimentos, tales como carne 0 manzanas. (2.22 puntos)
> Rara vez son capaces de tragar sin dificultades. (2.63 puntos)
> Rara vez los dientes o protesis les permiten comer cualquier

alimento sin sentir molestias o dolor. (2.67 puntos)
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d. Principales problemas de salud oral en EBD-no-HS

Los puntajes mas bajos que reflejaron los principales problemas de salud en
estos pacientes se encontraron en las preguntas 2, 7y 9, con 2.13, 3.0y 3.0
puntos:

> A menudo vez se sienten incomodos al cortar o masticar algunos
tipos de alimentos, tales como carne o0 manzanas. (2.13 puntos)

> A veces se sientes conformes o felices por como se ven sus
dientes, encias o prétesis. (3.00)

> A veces se sienten inquietos o preocupados por como se ven sus

dientes o encias. (3.00)
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7. DISCUSION

En el estudio de las caracteristicas bucodentarias y la valoracién de la salud
oral de los pacientes con diferentes subtipos de epidermolisis bulosa hereditaria
pudimos observar que existieron diferencias significativas en varios indicadores,

lo cual comprueba las hipétesis planteadas.

Es importante destacar que los resultados obtenidos para el grupo con EBJ
no son necesariamente representativos para los pacientes con este subtipo,
pues la muestra consistié solamente de tres pacientes, 2 de los cuales son
menores de 1 afio 2 meses y por lo tanto no se pudieron medir todos los
indicadores en ellos. Es muy dificil formar un grupo representativo de este
subtipo por la baja prevalencia y alta mortalidad. En este estudio se examinaron

a 3 de los 4 pacientes diagnosticados en Chile.

0 Composicion del grupo estudio. La distribucion por diagnostico no
corresponde a una relacion porcentual con el total de los pacientes con EB
atendidos en Chile. Si bien los grupos de EBD fueron representados en gran
proporcion y el grupo de pacientes con EBJ casi en su totalidad (3 pacientes); el
grupo de EBS se vio subrepresentado. Esto debido a que la EBS no presenta

caracteristicas bucodentarias limitantes, por lo que los pacientes que viven
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fuera de Santiago no consideran importante viajar para realizarse un examen
odontoldgico; ademas hubo pacientes con EBS residentes en Santiago que no
quisieron ser examinados por dentistas de la fundacion, ya que eran atendidos
rutinariamente por dentistas particulares.

La distribucion por lugar de residencia del total de los pacientes con EB fue
representativa del universo de pacientes atendidos en Chile, pues se
examinaron pacientes provenientes desde las Regiones |, I, V, VI, VII, VI, 1X,
Xy Regién Metropolitana, asi como pacientes de Argentina y Peru. Esto es muy
importante, ya que aumenta la posibilidad de integrar pacientes con distintas
mutaciones al estudio.

En la distribucion por género no hubo diferencias estadisticamente
significativas en los distintos grupos de EB ni en el grupo control.

El subtipo mas dificil de representar fue la epidermolisis bulosa de la unién.
De los 4 pacientes diagnosticados con este subtipo en Chile, se examin6 a 3.
En el primer paciente el examen intraoral estuvo contraindicado por la extensa
lesion perioral presente y la segunda tenia tan solo 10 meses de edad al
momento del examen, no habiendo erupcionado aun las piezas dentarias. Por
lo tanto, varios resultados de este grupo se refieren a un sélo paciente, siendo

de validez relativa.
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Q EI grupo control fue pareado en numero, edad y género con el grupo
estudio. No fue posible parearlo por localizacion geografica por la imposibilidad
del examinador de viajar a distintos lugares de Chile o el extranjero. Tampoco
estan pareados por tipo de emplazamiento (urbano, peri urbano o rural) ni por

nivel socio-econdmico, ya que no se tienen estos datos en el grupo estudio.

O Descripcion y andlisis extraoral. Al analizar cada subtipo de EB con el
grupo control y los distintos subtipos entre si se encontraron diferencias
estadisticamente significativas.

Ningun paciente con EBS present6 aspecto extraoral normal. En ellos se
observaron ulceras y erosiones en un 70% en cabeza cuello y extremidades,
50% en nariz mejilla y barbilla, 40% en borde de bermellén y ningun paciente
presentd ulceras en las comisuras.

En EBJ la prevalencia de Uulceras y erosiones en cabeza, cuello,
extremidades, nariz, mejilla y barbilla es de un 100%, en comisuras un poco
mas baja (66,7%) y en borde de bermellon mas baja aun (33,3%). Llama la
atencion, que las extensas lesiones periorales en los pacientes examinados no
abarcan los labios ni la cavidad oral, sin embargo, afectan severamente la
cavidad nasal. Habria que examinar con mas detencién el compromiso de la

mucosa nasal en comparacion con la mucosa oral, aunque esto se ve
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dificultado al menos en una de las pacientes con EBJ, ya que en el proceso de
cicatrizacion de la piel se obliteraron las narinas.

Los pacientes con EBDr-HS tienen un compromiso importante (73,3% a
100%) en todos los tejidos anteriormente nombrados. Son los pacientes con
mayor compromiso tanto de las comisuras como del borde de bermellon. (86,7 y
73,3% respectivamente)

El grupo con EBD-no-HS, en cambio, presenta su mayor compromiso a
nivel de la cabeza, cuello y extremidades (62,5%), mostrando menor porcentaje
de lesiones a nivel facial (nariz, mejilla, barbilla 25%), en comisuras y labios
(12,5%).

En el grupo control hubo pacientes con ulceras o erosiones en todas las
localizaciones previamente descritas. Como la prevalencia de éstas fue baja
(9,6% a 1,9%) se puede concluir que la prevalencia de éstas es

significativamente mayor, pero no exclusiva de EB.

Q La articulacion témporomandibular no se evalud, debido a la escasa
apertura bucal de los pacientes con EBDr-HS.
O Los reportes de la literatura internacional describen microstomia’%7"

(boca chica) en EBDr-HS y EBJ, pero no existen muchos estudios que midan
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esta caracteristica. En el capitulo que Whright(z) escribid, reporta su forma de
medir la microstomia como los milimetros de comisura a comisura con la boca
cerrada y en apertura maxima. En el presente estudio la forma de medir la
microstomia fue de borde incisal a borde incisal en apertura maxima, lo que en
realidad corresponde a grado de apertura bucal. Esta medicion se analizé en

%) Se observd

una primera instancia segun lo grados descritos por Nayor(
correlaciéon entre microstomia severa y la EBD-HS (Grafico 7) y disminucién de
la apertura bucal en EBJ y EBD-no-HS.

Luego se analizaron los milimetros de apertura bucal segun subtipo
donde se obtuvo que la mayor apertura bucal la present6 el grupo control con
una media de 41,7mm, similar a los pacientes con EBS y EBD-no-HS (38,1mm
y 35.3mm) con una diferencia no significativa entre estos grupos.

En EBJ la media fue 22,3mm (diferencia significativa con grupo control
p: 0.018). Es importante destacar la desviacion tipica de 18,0 en este subtipo,
ya que indica que hay gran variacion en los 3 pacientes examinados. Las dos
pacientes menores de 2 afos y con lesiones periorales presentaron limitacién
severa de apertura bucal, mientras que el paciente de 14 afos, en que esta
lesion ya cicatrizd, no tuvo inconvenientes en abrir la boca 45mm; dimensién

semejante a la del grupo control. Podriamos pensar entonces, que la apertura

bucal en EBJ se ve limitada circunstancialmente durante la infancia mientras
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cicatrizan los tejidos periorales. Esto debe analizarse con mas cuidado, pero
seria de importancia terapéutica para planificar la atencién de los pacientes a
técnicas preventivas basicas en los afos en que las lesiones estan en proceso
de reparacién y rehabilitadores una vez sanadas. (Se debe tener presente que
en este subtipo se reporta amelogénesis imperfecta, lo que requiere
inevitablemente un tratamiento adecuado)

La media de apertura bucal en EBDr-HS fue de 18.8 mm, con una
desviacion 5,7. La apertura es significativamente menor que en el grupo control,
EBS y EBD-no-HS. Nuevamente llama la atencion la desviacion, pero ahora a la
inversa. Es una desviacién muy pequeia, para un grupo de 31 pacientes con un
rango etareo de 9 meses a 31 afios. Corresponderia entonces, hacer un
analisis de la apertura bucal segun rango etareo. Al realizar este analisis se
obtuvo que no hay diferencia significativa en los milimetros de apertura bucal de
los pacientes con EBDr-HS en los distintos rango; mientras que en el grupo
control si hay diferencias significativas. Esto indica que en los pacientes sanos
la apertura bucal va aumentando con la edad, mientras que en EBDr-HS no.

Relacionado con estas mediciones esta la percepcion de los pacientes
respecto a su capacidad de abrir la boca. En la literatura internacional no
existen reportes sobre percepciones de los pacientes respecto a sus

necesidades. Por ello se realizd la encuesta de valoracidon de la salud oral,
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obteniéndose una diferencia estadisticamente significativa entre cada uno de
los subtipos y el grupo control, asi como de EBD-HS con EBS y EBD-no-HS.
Sabemos entonces que estos pacientes perciben una mayor dificultad para abrir
la boca.

Muchas veces, la literatura cientifica busca explicaciones a esta
limitacion en base a observaciones clinicas®”). En el presente estudio, se optd
por preguntarles a los pacientes por qué creen que presentan dificultades al
abrir la boca.

Los pacientes con EBJ lo atribuyeron en un 100% a las lesiones
periorales; los pacientes con EBD-HS y EBD-no-HS en su mayoria (66% y 67%)
indican como factor principal el dolor o tension en las comisuras. Esto coincide
con las apreciaciones clinicas reportadas en la bibliografia(2'7). Entre las otras
causas nombradas estan las Ulceras, las sensacion de que “la piel no les da”, el
dolor, tension en la region del ligamento esfenopalatino y del musculo masétero

y probemas en la lengua.

U AL analizar la mucosa oral encontramos ulceras en todos los pacientes.
En orden decreciente se describe mayor compromiso en EBDr-HS, EBD-no-HS,

EBJ, EBS y el grupo control con 4.33, 1.50, 1.00, 0.50 y 0.08 ulceras por
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paciente. La diferencia fue significativa entre EBDr-HS y todos los demas
grupos, como de EBD-no-HS con el grupo control.

La localizacién de las ulceras en EBDr-HS es principalmente en lengua
(93%), paladar (57%) y mucosa oral (57%) aunque bastante prevalente en
bordes alveolares (47%), vestibulo (30%) y el piso de boca (23%). La

distribucion en los demas subtipos es similar a la anterior.

O La lengua depapilada o atrofia de la lengua, es una caracteristica
comunmente descrita en pacientes con EB."® En el presente estudio, al
analizar la distribucién segun subtipo de EB, se descubri6 que los unicos
pacientes con lengua depapilada son los con EBDr-HS, presentandose en un
100% de los casos. De este grupo de pacientes el menor tenia 9 meses y
presenta la caracteristica. Este hallazgo es de gran relevancia desde el punto
de vista médico, pues podria ser una herramienta de diagndstico precoz del

subtipo, ya que tiene una sensibilidad y especificidad de 100%.

Q La hiperplasia gingival se describe en la literatura acompanando las
amelogénesis imperfectas en EBJ.?Y En el presente estudio se encontrd

hiperplasia gingival en los tipos EBJ y en una paciente con EBS, que también
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presenta amelogénesis imperfecta. Ademas se describié en dos pacientes con

EBD-HS, pero esta prevalencia no fue significativa (p: 0.064).

O El unico estudio que describe la relaciéon de la enfermedad periodontal
y la epidermolisis bulosa es un articulo de Harris de 2001®, que analiza la
microflora de pacientes con EBD-HS. Se describe mayor indice de gingivitis en
ninos con la patologia que en el grupo control. En el presente estudio se
comparoé la prevalencia de gingivitis y periodontitis, no observandose diferencias
significativas para los distintos subgrupos. (Tablas 28 y 29). La diferencia en
ambos estudios puede estar determinada por la dificultad en el diagnéstico
diferencial entre el periodonto inflamado caracteristico de la gingivitis y las

ulceras en los rebordes alveolares presentes en EBDr-HS.

U La obliteracion del vestibulo se describe como una caracteristica del
subtipo EBDr-HS"3679) pero no hay reportes de la profundidad del vestibulo
en estos pacientes. En el presente estudio se midio la profundidad del vestibulo
de todos los pacientes para determinar en relacién al grupo control la
profundidad “normal” del vestibulo (no encontrada en la literatura). A partir de
estos datos se determind que el subtipo EBDr-HS presenta un vestibulo

significativamente disminuido en comparacién con todos los demas grupos.
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También se encontré diferencia entre EBS y el grupo control (p: 0.005) y EBD-
no-HS con el grupo control (p: 0.0001). Este hallazgo es muy importante, ya que
en la literatura existe el reporte de una cirugia de aumento de vestibulo en una
paciente con EBD y el equipo chileno de DebRA esta desarrollando otra
técnica. En base a los resultados recién expuestos se puede saber qué grupo
de pacientes requiere este tipo de cirugia y establecer protocolos de derivacion

y tratamiento.

O La anquiloglosia se describe exclusivamente en los pacientes con
EBDr-HS."3%"9 No existen reportes precisos de grado de anquiloglosia.

La definicion semantica de anquiloglosia se origina en el griego y el latin.
Significa disminuir o suprimir los movimientos de una articulacién normalmente
movil, en este caso la Iengua(37) La definicion semioldgica la considera una
alteracion congénita y la define como la falta absoluta o parcial del movimiento
de la lengua causada por un frenillo lingual muy corto que impide los
movimientos adecuados de la lengua y causa disturbios motores en este
organo. Entre sus caracteristicas destaca el frenillo lingual corto y que al protruir
la lengua ésta toma una forma de corazén o W ©®##0)_ E| tipo de anquiloglosia
presente en los pacientes con EB no es debida exclusivamente a un frenillo

lingual corto, ni presenta siempre la caracteristica de forma de corazén. Por lo
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tanto para la clasificacion de esta caracteristica no se ha considerado las
clasicas de Kotlow ®% ni la de Lalakea “?, si no que se ha categorizado de la
siguiente manera:

1.La lengua sobrepasa el borde incisal

2.La punta de la lengua llega justo a nivel del borde incisal

3.La punta de la lengua no llega al borde incisal.

Se obtuvo que todos los pacientes del grupo control, EBS, EBJ y EBD-no-
HS estaban en la primera categoria. Aquellos con EBDr-HS, en cambio,
presentaron diferencias estadisticas (p: 0.0001) ya que sélo el 45% de ellos
sobrepaso6 con su lengua el borde incisal, el 26% llegé justo y el 29% no lo
alcanzo.

También se midié la capacidad de sacar la lengua en milimetros. Los
valores fueron 20.29mm en EBS, 20.00mm en EBJ, 1.74mm en EBD-HS, 23.64
en EBD-no-HS y 24.60 en el grupo control. El subtipo EBDr-HS fue el unico
que presentod diferencias estadisticamente significativas con el grupo control y
los demas subtipos fue EB.

En base a estos datos se determind arbitrariamente anquiloglosia para EB

como la imposibilidad de sobrepasar el borde incisal con la punta de la lenqua

mas de 5mm. Se agruparon entonces los datos en una tabla tetracérica para

analizar la sensibilidad y especificidad de esta caracteristica como apoyo
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diagndstico del subtipo. Se obtuvo una sensibilidad de 100% y especificidad de

86.4%.

O Las alteraciones estructurales del esmalte (hipoplasias/ amelogénesis)
son una caracteristica frecuentemente mencionada en la literatura médica de
EB, ya que es una caracteristica visible y faciimente identificable para el resto
del equipo de salud.

En EBJ se describe hipoplasia generalizada del esmalte en el 100% se
los casos®”) con variadas expresiones. En el presente estudio se examinaron
tres pacientes con EBJ. Todos presentan amelogénesis imperfecta,
coincidiendo entonces con la literatura internacional.

Es interesante destacar una paciente con EBS (mutacion identificada en
K5: A22G) que también presenta amelogénesis imperfecta. Wright* en su
capitulo de manifestaciones orales de EB cita a otros 2 pacientes “no-EBJ” que
presenta amelogénesis imperfecta. La paciente chilena seria entonces el tercer
caso a nivel mundial de amelogénesis imperfecta en una mutacién distinta a la
de la laminina 5.

Al estudiar la presente caracteristica como criterio clinico que facilite el
diagnostico del subtipo de EB obtuvimos una sensibilidad del 75% vy

especificidad de 100%.
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Hipoplasias o hipomaduraciones localizadas se describieron en la
presente muestra en 12 pacientes con EBDr-HS, 2 EBD-no-HS y 8 pacientes
del grupo control. La diferencia fue significativa para EBDr-HS. Es importante
destacar que en el 33,2% de los pacientes no se pudo consignar esta variable,
ya que ellos presentaban caries rampantes. Este resultado difiere del obtenido
por Wright,(z) quien no encontré diferencia estadisticamente significativa en los

defectos del esmalte del EBD y grupo control.

Q El analisis de la fluorosis dental en estos pacientes no revel6 diferencias
respecto al grupo control. En el grupo estudio no se describio fluorosis, mientras
en el grupo control un caso. (p: 0.378) Este caso es de una paciente que vive

en la region Metropolitana, donde el agua es fluorada con 0.6ppm.

Q El flujo salival unicamente fue medido en los pacientes con los subtipos
EBS, EBDr-HS y EBD-no-HS. Lamentablemente no se midié el flujo salival en el
grupo control. No se encontré diferencia significativa (p: 0.146), a pesar de que

se describié mayor flujo en pacientes con EBD.
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O En la muestra estudiada no se diagnosticé ningun caso de carcinoma
espino celular en estructuras bucales. La literatura indica que en EBDr-HS se
han reportado casos de CEC en la lengua, con una tendencia similar los
aparecidos en la piel®”"®") Siguiendo esta tendencia habria que poner
especial atencion en los paciente a partir de la tercera, pero sobre todo en la
cuarta década de vida. Al unico paciente mayor de 30 examinado en este
estudio se le diagnostico recientemente un CEC en la mano. Hay que poner
especial atencion en sus controles odontolégicos, por la posibilidad de observar

metastasis a nivel oral.

Q Al analizar el estado de la denticion nos damos cuenta que tanto el ceo
como en COPD de los pacientes con EBDr-HS es significativamente mayor que
el del grupo control. Coincidente con lo expuesto en la bibliografia internacional,
se encontraron caries rampantes en los pacientes con EBDr-HS.

Lo mas preocupante del indice ceo y COPD es que, al descomponerlo,
observamos que el mayor porcentaje corresponde a piezas cariadas y con
indicacion de exodoncia, habiendo muy pocas obturadas. Esto indica que los

pacientes con EB cuentan con poca cobertura de tratamiento odontolégico.
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O Como la literatura reporta anquiloglosia, en este estudio se quiso incluir
el analisis de la funcion lingual. Esta se analizd en reposo, deglucién y
fonoarticulacion. Las tres funciones unicamente se vieron significativamente
alteradas en EBDr-HS (p: 0.0001 en las tres). Esta nueva informacién es de
gran utilidad para establecer protocolos de derivacién de estos pacientes al

fonoaudidlogo.

O En el analisis del tipo respiratorio indica diferencias significativas entre
el grupo control y EBS (p: 0.004), EBJ (p: 0.0001) y EBDr-HS (p: 0.002). Los
pacientes con EBS presentan en un 30.9% respiracién bucal, mientras que el
grupo control sélo en un 1,9%. En EBJ la respiracién bucal esta presente en el
100% de los pacientes examinados. Esto puede estar relacionado con su
compromiso de la mucosa de las fosas nasales, pero debe ser analizado con
mas detencion. En EBDr-HS la diferencia se debe principalmente a la alta

prevalencia de respiracion mixta (25%).

O Otra caracteristica estudiada fue la situacion y necesidad de protesis.
Esto principalmente para hacer un diagnodstico de las necesidades
rehabilitadoras de estos pacientes. No hubo diferencia significativa en la

situacion protésica, sin embargo, si hubo diferencias estadisticas en la
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necesidad, especificamente en el maxilar superior, donde ambos grupos de
EBD tienen mayores necesidades protésicas que los pacientes del grupo
control. Esto presenta un gran desafio para los rehabilitadores, por el
compromiso de los tejidos blandos intraorales y el potencial dafio que cualquier

prétesis mal disefiada podria ocasionar.

O Parte de la ficha propuesta por la OMS incluye un item denominado
dolor o infeccion al momento del examen. El Unico subtipo que presenta
mayor frecuencia de esta caracteristica al momento del examen son los
pacientes con EBDr-HS al compararlos con EBS y con el grupo control.
Considerando que la muestra no contempla pacientes que demandan atencion
odontoldgica, si no que pacientes que asistian a otro tipo de atencion o control
médico, la prevalencia de dolor o infeccion es importante en todos los grupos.
EBS la presenta en un 40%, EBJ 67%, EBD-HS 65% y EBD-no-HS 50%, el

grupo control en un 25%.

Q Para programar mejor la atencidén de los pacientes se determind el tipo
de atencion requerida por ellos (pabellon o clinica convencional). La diferencia
estd marcada por los pacientes con EBJ, EBDr-HS y EBD-no-HS que requieren

atencion en pabellén en un 33%, 65% y 12% respectivamente; mientras que los
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pacientes sanos y con EBS pueden ser atendidos en un 100% en una consulta

odontolégica convencional.

O Se consigndé la presencia de trastornos de origen odontolégico que

amenacen la vida. Ningun paciente de la muestra presenté alguno.

0 Como parte de la encuesta se investigo la edad a la cual los pacientes
acudieron a su primera atencion odontolégica. Con esto se queria saber si
los pacientes con EB, que tienen un contacto continuo con el equipo médico
desde el nacimiento, eran derivados tempranamente al odontélogo; o por el
contrario se enfocaban tanto en su problema cutaneo que postergaban la
atencion dental. El resultado del analisis indicé que no hay diferencia
estadisticamente significativa en esta pregunta en comparacién al grupo control.
Las edades de primera consulta son: 5.5 anos en EBS, 3.5 anos en EBJ, 6.45
afios en EBD-HS, 7.7 afios en EBD-no-HS y 5.17 en el grupo control. Llama la
atencion que las edades de primera consulta son muy tardias para todos los
grupos, sobre todo considerando la relaciéon estrecha de éstos con el equipo
médico. Esto indica que hay que reforzar la comunicacién dentro del equipo de

salud multidisciplinario que atiende a estos pacientes.
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O Analizando la frecuencia de atencién odontolégica tampoco se
observan diferencias estadisticamente significativas. Sin embargo, lo ideal seria
que los pacientes con EB, principalmente los subtipos EBJ y EBDr-HS,

presenten mayor frecuencia de atencion que el grupo control.

O En la ingesta de hidratos de carbono se describié diferencia
estadisticamente significativa entre los distintos grupos (p: 0.040). Sin embargo,
en la literatura siempre se describe que los pacientes con EBD presentan mayor
frecuencia de ingesta hidrato de carbono, en cambio, en este estudio se
observd que la mayor frecuencia la presentan los pacientes del grupo control,
seguidos por los pacientes con EBDr-HS, EBD-no-HS, EBJ y EBS con 6.08,

5.85, 4.75, 4.50 y 3.33 momentos diarios.

O En el estudio de los habitos de higiene oral se describio:

Uso de cepillo de dientes: En este criterio no hay diferencia

estadisticamente significativa entre los grupos, pero podemos destacar que el
26% de los pacientes con EBDr-HS no usan cepillo, en contraste con el 12% y

10% de los pacientes con EBD-no-HS y grupo control respectivamente.
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Frecuencia de cepillado: no existe diferencia significativa entre los

distintos grupos. La frecuencia diaria es de 2.33 para EBS, 2.00 para EBJ, 1.80
para DBD-HS, 2.13 para EBD-no-HS y 2.38 veces para el grupo control.

Uso de seda dental: tampoco hay diferencia en este habito entre los

subgrupos. El porcentaje de pacientes que utiliza seda dental en EB es de 2,3%
y 8,3% en el grupo control (p: 0.224). Este resultado es un gran desafio para a
labor educativa y preventiva del equipo de salud.

Uso de colutorio: en este caso si encontramos diferencias estadisticas ya

que los pacientes con EBDr-HS y EBD-no-HS presentan mayor frecuencia en
este habito: 52% en EBDr-HS y 63% en EBD-no-HS; sélo el 37% de los
pacientes con EBS usan enjuagues, mientras que el porcentaje es aun menor
en el grupo control (19%) y nulo en EBJ.

Tipo de colutorio: no existen diferencias significativas entre los grupos en

el tipo del colutorio utilizado. Se puede decir en términos generales, que en EB
el componente activo de los colutorios utilizados es en un 70% de los casos
clorhexidina y en un 30% fluor; en el grupo control el 60% no se acuerda que
tipo se colutorio utiliza, el 20% utiliza enjuagues de fluor y el otro 20% de
clorhexidina.

U Al comparar todos los datos recién expuestos con la medicién del indice

de higiene surge una nueva preocupacion, ya que los pacientes con EBDr-HS
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presentan los mismos habitos de higiene oral que los demas grupos, incluso
realizan significativamente mas enjuagues bucales, sa que se debe que este
grupo presenta significativamente el peor indice de higiene oral?
Probablemente la técnica de cepillado no se realiza adecuadamente o se
cepillan con tanto temor de romper las mucosas, que no alcanzan a limpiar
todas las piezas dentarias. Ahora sabemos que en la educacién de estos
pacientes hay que poner especial énfasis en la calidad del cepillado y no en la

frecuencia.

O La alta prevalencia de caries rampante descrita en la literatura cientifica
hizo cuestionarnos la funcion masticatoria de estos pacientes. Para enfocar el
tratamiento hacia sus inquietudes se evalud ésta a través de la encuesta. La
diferencia sélo fue significativa en el grupo de EBDr-HS, quienes sienten que
pueden masticar de forma normal sélo en un 26%, les cuesta masticar en un
59% y no mastican en un 15%. Habria que estudiar esta funcion en relacién con
la presencia de ulceras y la piezas dentarias/restos radiculares en boca. Es muy
importante lograr una funcion masticatoria 6ptima en estos pacientes, pues
alimentos no molidos pueden dafar el tracto esofagico. Debe recordarse que
los pacientes con EBDr-HS presentan estrechez esofagica y problemas de

absorcion de nutrientes, anemia y retardo del crecimiento. No podemos olvidar
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que la salud oral de los pacientes no es un concepto aislado, si no integrado a
la salud general del paciente.

O Concientes del problema de estrechez esofagica de los pacientes con
EBDr-HS se analiz6 la sintomatologia de los pacientes al tragar. Los
pacientes con EBD presentaron significativamente mas molestias y dolor al
tragar que el grupo control. EBDr-HS presenta 30% normal, 33% de molestias y
37% de dolor; EBD-no-HS 72%, 14% y 14% respectivamente. EBS tiene
molestias en un 14%, el grupo control en un 6%, mientras que EBJ no presenta

sintomatologia al deglutir.

O Elindice de salud oral indica que el nivel de salud oral de los pacientes
con EBDr-HS es significativamente peor que el del resto de los grupos. El 93%
de este grupo tienen problemas de salud oral y el 7% restante presenta
moderada salud oral. EBD-no-HS también tiene peor nivel de salud oral que el
grupo control, con un 50% de los pacientes en cada uno de los niveles

anteriormente mencionados.
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8. CONCLUSIONES

Las

caracteristicas bucodentarias en que los pacientes con

epidermolisis bulosa simplex (EBS) difieren significativamente de los

pacientes sanos son:

1.

Ulceras y erosiones en cabeza, cuello y extremidades en un 70%,
en nariz, mejilla y barbilla en un 50% y en el borde del bermellén

en un 40%.

. Ulceras y bulas en la lengua y en el paladar en un 10%.

Presentan hiperplasia gingival en un 10%.

Se observa disminuciéon de la profundidad de vestibulo (X:
6.48mm) en contraste con el grupo control (X: 8.86mm), sin
embargo presentan un vestibulo mas profundo que EBDr-HS (X:
1.5mm).

Presentan mayor indice COPD que el grupo control (COPD: 1.75).
Presentan mayor prevalencia de respiracion bucal.

Sienten dificultad para abrir la boca en un 12.5%.

Les cuesta masticar en un 12.5% y no pueden hacerlo en otro
12.5%, mientras que el grupo control mastica de forma normal en

un 90%.
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caracteristicas bucodentarias en que los pacientes con

epidermolisis bulosa de la union (EBJ) difieren significativamente de los

pacientes sanos son:

1.

Ulceras y erosiones en cabeza, cuello y extremidades en un
100%, en nariz, mejilla y barbilla en un 100%, en las comisuras en

un 66.7% y en el borde del bermellén en un 33.3%.

. Microstomia leve en un 33.3% y severa en un 6.7%, los milimetros

de apertura bucal son en promedio 22.3, mientras el grupo control

presenta 41.1mm.

. Ulceras y bulas en la lengua y en el paladar en un 50%.

Presentan hiperplasia gingival en un 50%.

Presentan amelogénesis imperfecta en el 100% de los casos (3
pacientes)

.Se observa respiracion bucal en el 100% de los casos.

Requieren atencion en pabellon bajo anestesia general en el
33.3% de los casos.

Sienten dificultad para abrir la boca en un 50%.
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caracteristicas bucodentarias en que los pacientes con

epidermolisis bulosa distrofica recesiva tipo Hallopeau-Siemens (EBDr-

HS) difieren significativamente de los pacientes sanos son:

1.

Ulceras y erosiones en cabeza, cuello y extremidades en un
100%, en nariz, mejilla y barbilla en un 97%, en las comisuras en
un 87% y en el borde del bermellén en un 73%.

Microstomia severa en un 100%, los milimetros de apertura bucal
son en promedio 18.8, mientras el grupo control presenta 41.1mm.
El 30% presenta ulceras y bulas en el vestibulo, el 57% en la
mucosa bucal, el 23% en el piso de la boca, el 93% en la lengua,
el 57% en el paladar en un 57% y el 40% en los bordes alveolar.
Se observa en promedio 4.33 ulceras por paciente, mientras que
el grupo control sélo presenta 0.08.

Presentan anquiloglosia. La lengua llega justo a nivel del borde
incisal en un 26% y no alcanza a llegar en un 29% de lo pacientes.
Los milimetros en que los pacientes pueden sacar la lengua son
en promedio 1.74, mientras que en el grupo control son 24.6mm.
La utilizacion de este criterio para el diagnéstico del subtipo de EB

tiene una sensibilidad de 100% y especificidad de 86.4%.
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. Presentan lengua depapilada en un 100% de los casos. Son los
unicos pacientes que presentan esta caracteristica. La utilizacion
de este criterio para el diagnostico del subtipo de EB tiene una
sensibilidad y especificidad de 100%.

. Se observa disminucion de la profundidad de vestibulo (X: 1.5mm)
esta diferencia es significativa al compararla con el grupo control y
con los otros 3 subtipos de EB analizados en este estudio.

. Presentan hipoplasias e hipomaduraciones localizadas en un 29%
y generalizadas en un 25.8% de los casos. En el grupo control
so6lo se presentan de forma localizada en el 13.4% y generalizada
en el 1.9% de los casos.

. Presentan mayor indice ceo y COPD que el grupo control (ceo:
9.53, COPD: 12.15) y mayor necesidad de tratamiento

odontoldgico (obturaciones y exodoncias) que éste (p:0.0001).

10. Se observa la funcién lingual alterada en reposo, deglucion vy

fonoarticulacién en un 75%, 55.6% y 64.3 % respectivamente.

11.Se observa respiracion mixta en un 25% y bucal en un 10.7% de

los casos.

12.Requieren mas tratamientos rehabilitadores en el maxilar superior

que el grupo de pacientes sanos.
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13.Al momento del examen la prevalencia de dolor o infeccion es
mayor (65% en EBDr-HS y 23% en grupo control).

14.Requieren atencion en pabellén bajo anestesia general en el 65%
de los casos.

15.Usan colutorios en mayor porcentaje que los pacientes sanos
(EBDr-HS: 52%, grupo control: 19%).

16.Presentan el mayor indice de higiene oral (son los pacientes con
peor higiene) (X: 2.55, grupo control: 1.57) Es importante

entonces, poner mayor énfasis en la calidad de |a higiene oral.

17.Sienten dificultad para abrir la boca en un 77.8%.

18.Les cuesta masticar a un 59% y no pueden hacerlo en otro 15%,
mientras que el grupo control mastica de forma normal en el 90%
de los casos.

19. Sienten molestias al deglutir en un 33% y dolor en el 37% de los
casos. En el grupo control sélo el 6% siente molestias.

20.El indice de salud oral indica moderada salud oral en el 7% de los
pacientes y problemas de salud oral en el 93% restante; mientras
el grupo control presenta buena salud oral en un 36%, moderada
en un 7% y problemas de salud en el 57% de los pacientes.

La interconsulta precoz al odontélogo es muy importante para prevenir el dafo.
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Las caracteristicas bucodentarias en que los pacientes con
epidermolisis bulosa distréfica recesiva tipo Mitis y EBD dominante (EBD-

no-HS) difieren significativamente de los pacientes sanos son:

1. Ulceras y erosiones en cabeza, cuello y extremidades en un 63%,
en nariz, mejilla y barbilla en un 25% y en las comisuras en un
12.5%.

2. Microstomia moderada en un 25% y severa en un 37.5%; mientras
que en el grupo control estos porcentajes son 36.5% y 3.8%. Los
milimetros de apertura bucal, sin embargo, no indican diferencia
significativa con el grupo control.

3. Ulceras y bulas en el vestibulo, el piso de la boca y el paladar en
un 12.5%, en la mucosa bucal, la lengua y los bordes alveolares
en un 37.5%.

4. Se observa en promedio 1.5 ulceras por paciente, mientras que el
grupo control sélo presenta 0.08.

5. Se observa disminucién de la profundidad de vestibulo (X:

5.12mm), mientras que en el grupo control es 8.86mm.



- 168 -

6. Se observa respiracion nasal en un 83.3% y bucal en un 16.7% de
los casos, el grupo control nasal en 94.2%, mixta 3.8% y bucal en
el 1.9% de los pacientes.

7. Requieren mas tratamientos rehabilitadores en el maxilar superior
que el grupo de pacientes sanos.

8. Requieren atencién en pabellon bajo anestesia general en el 12%
de los casos.

9. Usan colutorios en mayor porcentaje que los pacientes sanos
(EBD-no-HS: 63%, grupo control: 19%).

10. Sienten dificultad para abrir la boca en un 37.5%.

11.Les cuesta masticar en un 12.5% y no pueden hacerlo en otro
12.5%, mientras que el grupo control mastica de forma normal en
un 90%.

12.Sienten molestias al deglutir en un 14% y dolor en el 14% de los
casos. En el grupo control sélo el 6% siente molestias.

13.El indice de salud oral indica moderada salud oral en el 50% de
los pacientes y problemas de salud oral en el 50% restante;
mientras el grupo control presenta buena salud oral en un 36%,
moderada en un 7% y problemas de salud en el 57% de los

pacientes.
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Caracteristicas clinicas que pueden colaborar en el diagndstico del

subtipo de EB:

1. Lengua depapilada
La lengua depapilada, como criterio clinico para diagnosticar el

subtipo EBDr-HS, tiene una sensibilidad y especificidad de 100%.

2. Anquiloglosia
La anquiloglosia, como criterio clinico para diagnosticar el subtipo

EBDr-HS, tiene una sensibilidad de 100% y especificidad de 86.4%.

3. Amelogénesis Imperfecta
La amelogénesis imperfecta, como criterio clinico para diagnosticar el

subtipo EBJ, tiene una sensibilidad de 75% y especificidad de 100%.
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Tabla 99. Resumen de los resultados obtenidos en este estudio

EBS EBJ EBDr-HS |EBD-no-Hs| ©ruP°
Control
1%2] 1%2] [%2] [%2]
2 2 2 olg 22 0ol2 3 2 olg 7 &8 olg 2 & 2
w w w (O] w w w (O] w w w (O] w w w (O] w w w w
N 10 3 31 8 52
Descripciéon extraoral
Aspecto extraoral normal 0 x 0 x 0 (N—*3*0)** 2 R **43** x
Ulcera y erosiones en 7 3 30 (N=30) 5 2
cabeza, cuello o *x *x P P R [
Ulceras y erosiones en 5 3 29 (N=30) 2 1
nariz, mejilla o barbilla *x *x P P P Kk okk kk
Ulceras y erosiones en 0 2 26 (N=30) 1 1
COmiSUraS *k *% *x ** *k *k ** *k ** *%* *k
Ulceras y erosiones en 4 1 22 (N=30) 1 1
borde de bermellén ** ** rroxk ** xR wx
Microstomia
Grado de apertura bucal
Apertura bucal normal 12.5% 0.0% 0.0% 12.5% 11.5%
Microstomia leve 25.0% 33.3% 0.0% 25.0% 46.2%
Microstomia moderada 37.5% 0.0% 0.0% 25.0% 36.5%
Microstomia severa 25.0% 66.7% 100.0% 37.5% 3.8%
'gfrirr:”a bucal > a 0.0% 0.0% 0.0% 0.0% 1.9%
Milimetros de apertura bucal *38’*1* (N=8) . 22.3 wx | ww 18?* e 35'?* :11 'Z*
Descripcion de mucosa oral
Ulceras, bulas en el 0 0 9 1 0
vestibulo * * *x *x wx okx
Ulceras, bulas en 0 0 17 3 1
mucosa bucal *%k *k * % * %k * % * %k * % * %k
Ulceras, bulas en piso 0 0 7 1 0
de boca ** ** * %k **
Ulceras, bulas en la 1 1 28 3 0
Iengua *%* * * ** * %k * * %k ** * %k ** * ** *k *%*
Ulceras, bulas en el 1 1 17 1 0
paladar * % * ** *k * ** * *x * *%* *k * Kk
Ulceras bulas en bordes 1 0 12 3 2
alveolares ** ** Eoxx
Numero de ulceras por 0.5 1 4,33 (N=30) 1.5 0.08
paciente *x *x Kk Ak kR Rk *x % % %
Presencia lengua 0 0 31 0 0
depapilada * %k * %k * %k *%x * % *%* * % * %
. L 1 1 2 0 0
Hiperplasia gingival . . x wx N N P
Enfermedada periodontal
Gingivitis 0 0 6 2 12
Periodontisis 1 0 0 2 3
Profundidad del vestibulo RN I IR 70 I Y D
* Significativo al 95% de confianza
** Significativo al 99% de confianza
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Tabla 100. Resumen de los resultados obtenidos en este estudio

Grupo
EBS EBJ EBDr-HS |EBD-no-Hs up
Control
(%2} 192} %2} (%2}
»w T »w T + %) w T
- - e z -
B8 8 |8 B B |8 88 |8 8B 9|8 B8 &
N 10 3 31 8 52
Descripcion de anquiloglosia
Grado de anquiloglosia
Lengug spbrepasa el 10 1 14 8 52
borde incisal
Lengug II_ega justo a del 0 0 8 0 0
borde incisal
Lengug no llega a del 0 0 9 0 0
borde incisal
Milimetros en que la lengua 20.9 20 (N=1) 1.74 23.63 24.6
sobrepasa el borde incisal ** * ROOR R ** **
Alteraciones estructurales
del esmalte
No pre_senta 9 0 9 6 44
alteraciones
Hipoplasias e
hipomaduraciones 0 0 9 2 7
localizadas
Hipoplasia e
hlplomadura_cmnes en 0 0 3 0 1
mas de 5 piezas
dentarias
Amelogenesm 3 1 0 0 0
imperfecta
No registrado 0 0 10 0 0
Descripciéon y analisis de 0 0 0 0 1
fluorosis dental
Descripcion y andlisis de 44 .57 69.95 68.17
flujo salival
Presencia de carcinoma 0 0 0 (N=28) 0 0
espino celular
Estado de la denticién
indice ceo 3.33 9.53 5 5.55
Indice COPD 13.75 6 12.15 10.17 6.82
Necesidad de tratamiento por 11.20% 100% 47.30% 64.90% 22.30%
paciente mayor de 13 afos * * oo o oo
Descripcion y anélisis del 1,1 (N=7) 3 (N=1) 2,55 (N=25) 1.95 1.57
indice de higiene oral o o o o
Funcién ligual en reposos
Alterada 1 (N=9) 0 (N=2) 21 (N=28) 3 12
Funcion lingual en deglucion
Alterada 2 (N=9) 0 (N=2) 15 (N=27) 2 6
Fx lingual en fonoarticulacién
Alterada 2 (N=9) 0 (N=2) 18 (N=28) 1 7
* Significativo al 95% de confianza
** Significativo al 99% de confianza
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EBS EBJ EBDr-HS |EBD-no-HS CGOrn“t‘l’rgl
(%} (%} [%2) 1%}
S S : £ S
= ,-_,‘5; 2 o |8 g 2 o |8 2 2 o |8 2 g o |8 = g c%
w w w o w w w o w w w o w w w (0} w w w w
N 10 3 31 8 52
Tipo respiratorio
Nasal 7 0 18 5 49
Mixto 0 0 7 0 2
Bucal 3 2 3 1 1
Situaciéon de protesis
Maxilar superior
Ninguna protesis 10 2 30 6 49
Puente 0 0 0 0 0
Més de un puente 0 0 1 0 0
Dentladura postiza 0 0 0 2 3
parcial
Dentladura postiza 0 0 0 0 0
parcial y dos puentes
Dentagura completa 0 0 0 0 0
removible
Maxilar inferior
Ninguna protesis 10 20 30 8 51
Puente 0 0 0 0 0
Méas de un puente 0 0 1 0 0
Dentladura postiza 0 0 0 0 1
parcial
Dentladura postiza 0 0 0 0 0
parcialy dos puentes
Dentaﬁjura completa 0 0 0 0 0
removible
Necesidad de protesis
Maxilar superior
No necesita protesis 8 1 20 5 45
Nelcesf|dad de prétesis 0 0 1 0 4
unitaria
Necgs@adAde protesis 1 1 6 3 3
multiunitaria
Necesidad de
combinacion de prétesis 0 0 1 0 0
unitaria y multitunaria
Necesidad de prétesis 0 0 3 0 0
completa
Maxilar inferior
No necesita protesis 9 1 20 5 45
Nelcesl|dad de prétesis 0 0 2 0 1
unitaria
Nec§S|Qad.de protesis 1 1 5 3 6
multiunitaria
Necesidad de
combinacion de prétesis 0 0 1 0 0
unitaria y multitunaria
Necesidad de prétesis 0 0 3 0 0
completa
* Significativo al 95% de confianza
** Significativo al 99% de confianza
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EBS EBJ EBDr-HS |EBD-no-Hs| SMP°
Control
(%2} (%2} " "
v * v * BN (%) nw T
r 2 r 2 g i r 2
B8 8 9|8 2 8 |8 B 8 g8 88 9|8 8B 8 &
N 10 3 31 8 52
Presencia de dolor o infeccién al 4 2 23 4 12
momento del examen * * ** **
Tipo de atencién requerida
Consulta 10 2 11 7 52
Pabellon 0 1 29 1 0
Presencia de trastorno que 0 0 0 0 0
amenaza la vida
Primera atencion dental
Edad en afios 5,5 (N=8) 3,5 (N=2) 6,45 (N=25) 7.7 5.17
Ultima atencion dental
Este afio 5 1 13 7 30
Hace mas de un afio 1 1 7 0 13
Hace mas de 5 afios 0 0 1 0 0
Nunca 1 0 4 1 9
Ingestas diarias de hidratos de 2,33 (N=6) 2 (N=2) 1,8 (N=25) 2.13 2.38
carbono
Héabitos de higiene oral
Uso de cepillo de dientes 7 (N=7) 2 (N=2) 20 (N=27) 7 47
Frecuencia de cepillado 2,33 (N=6) 2 (N=2) 1,8 (N=25) 2.13 2.38
Uso de seda dental 0 (N=8) 0 (N=2) 0 (N=27) 1 4
Uso de colutorio 3 (N=8) 0 (N=2) 14 (N=27) 5 10
Funciones estatognaticas
Dificultad para abrir la boca 1 (N=8) 1 (N=2) 21 (N=27) 3 0
Percepcién de la capacidad
de masticar
Normal 6 1 7 6 47
Me cuesta 1 1 16 1 5
No mastico, solo trago 1 0 4 1 0
Sintomatologia al tragar
Normal 6 2 8 5 49
Siento molestias 1 0 9 1 3
Me duele 0 0 10 1 0
indice de salud oral
Buena salud oral 3 0 0 0 5
Moderada salud oral 1 1 2 4 1
Problema de salud oral 4 1 25 4 8
* Significativo al 95% de confianza
** Significativo al 99% de confianza
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9. SUGERENCIAS

Como primer acercamiento a las caracteristicas bucodentarias de los

pacientes con epidermolisis bulosa atendidos en Chile a través de la fundacién

DebRA este estudio entrega informacién muy valiosa. Sin embargo hay varios

desafios que nacen a partir de él y seria interesante realizar mas estudios en el

futuro sobre los siguientes aspectos

1.

2.

Examinar a todos los pacientes con EB en Chile.

Correlacionar las caracteristicas bucodentarias de los pacientes con
la mutacion especifica que presentan. Esto requiere el diagndstico
por biologia molecular de cada paciente.

Correlacionar las caracteristicas bucodentarias especificas de cada
subtipo de EB (como por ejemplo lengua depapilada en EBDr-HS)
con las caracteristicas clinicas descritas por otros especialistas como
dermatdlogos y oftalmélogos.

En este estudio se describi6 amelogénesis imperfecta de
caracteristicas idénticas en dos pacientes con mutaciones distintas.
Este hallazgo puede utilizarse para estudiar la interaccion de la
laminina 5 y queratina 5 durante la Odontogénesis.

Estudiar todos los casos de Amelogénesis Imperfecta presentes en

EBJ. En los plazos de este estudio s6lo se examind a un paciente con
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EBJ y esta caracteristica, pero como informacion anexa la autora
informa que fuera de los plazos ha vuelto a controlar a una de las
pacientes incluida en el estudio, pero que a la fecha del examen aun
no presentaba las piezas temporales en boca. Esta, asi como la 4ta
paciente en Chile con EBJ que tampoco esta en el grupo estudio de
este trabajo, presentan amelogénesis imperfecta.

Con la identificaciéon de los grupos que presentan determinadas
caracteristicas, como obliteracion del vestibulo bucal o anquiloglosia,
se pueden buscar nuevas técnicas clinicas para tratarlas. Por
ejemplo, una nueva técnica de aumento de vestibulo que ha realizado
el equipo chileno en un paciente con EBDr-HS.

Establecer protocolos para prevenir las consecuencias de la
enfermedad. Por ejemplo, las alteraciones funcionales de la lengua a
través de la interconsulta precoz al fonoaudidlogo y kinesidlogo o las
caries a través de educacion de los padres y la interconsulta
temprana al odontopediatra.

Con la caracterizacion de la mayoria de las alteraciones de la mucosa
oral seria recomendable establecer una ficha odontolégica completa
para aplicar a todos los pacientes con EB. A partir de ello se podria

establecer un registro de caracteristicas bucodentarias en pacientes
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con EB, similar a los registros del NEBR (registro nacional de
epidermolisis bulosa de Estados Unidos), pero mas completo y
especifico en la descripcion de la mucosa oral como por ejemplo la
lengua depapilada en el caso de EBDr-HS y probablemente la
morfologia alterada de las rugas palatinas en forma reticular en
pacientes con EBD dominante pretibial.

9. Estudiar con mayor numero de casos de pacientes con EBJ la
apertura bucal, para saber si la limitacion se debe exclusivamente al
tejido de granulacion perioral o existen otros factores acompafiantes.

10.Analizar la relacién entre amelogénesis imperfecta e hiperplasia
gingival.

11.Analizar la funcién del colageno VIl en la odontogénesis, ya que se
evidencio hipoplasias e hipomaduraciones en pacientes con mutacion
de esta proteina.

12.Estudiar el compromiso de la mucosa nasal en EBJ y su relaciéon con
el tipo de respiracion en estos pacientes

13.Relacionar la prevalencia de caries rampantes y su relacién con la
dificultad para realizar la funcion masticatoria en los pacientes con

EBDr-HS.
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14.Relacionar la sintomatologia al deglutir de los pacientes con EBDr-HS
con examenes de endoscopia esofagica.

15.Relacionar los parametros anteriores (caries-funcion masticatoria-
sintomatologia al deglutir y dafo esofagico) para determinar la
importancia de la prevencion en odontologia y evitar asi las secuelas
a nivel esofagico.

16.Estudiar la relacion entre prognatismo y pérdida de mesa oclusal
posterior en EBDr-HS.

17.Estudiar la relacion entre el flujo salival (cualitativa vy
cuantitativamente) y el COPD en pacientes con EBDr-HS. Es
interesante destacar que los padres de los nifilos con EBDr-HS relatan

que éstos salivan abundantemente.
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10. RESUMEN
La epidermolisis bulosa (EB) es un grupo de cuadros clinicos

determinados genéticamente y caracterizados por la excesiva susceptibilidad de

la piel y las mucosas de separarse del tejido subyacente producto de un trauma
mecanico, aumento de la temperatura o humedad.

La causa de esta patologia radica en mutaciones genéticas de las
proteinas estructurales de la membrana basal. Como existen muchas proteinas
en esta zona, cada mutacion produce cuadros clinicos con determinadas
caracteristicas. Esto, ademas de lo poco prevalente que es la enfermedad, hace
muy compleja su clasificaciéon. A través del examen de microscopia electrénica
se pueden distinguir tres subtipos de EB (1976), segun el nivel al cual se separa
el tejido. A su vez estos se han clasificado en 23 y 9 subtipos respectivamente
en los consensos de 1991 y 2000. Esto se resolvera cuando se pueda hacer un
diagndstico molecular de cada paciente para determinar la proteina mutada.

Ademas de presentar numerosas manifestaciones en la piel, el
compromiso mucoso en estos pacientes es importante. Por la baja prevalencia
de esta enfermedad existen escasos estudios que describan sus caracteristicas
bucodentarias. Ademas, son pocos los odontélogos que cubren las necesidades

de atencion, ya que no existen protocolos de tratamiento para estos casos y de



-179 -

acuerdo a relatos expresados por los pacientes, los profesionales que no estan

habituados a atenderlos tienen temor de causarles aun mas dano.

Los objetivos de este estudio fueron conocer las caracteristicas
bucodentarias y la valoracidn de la salud oral de los pacientes con EB, segun el
subtipo de EB diagnosticado clinica e histopatolégicamente, para poder
establecer protocolos de tratamiento y derivacidn segun riesgo y aportar

conocimientos a los avances cientificos relacionados con la enfermedad.

Material y método: Se examinaron todos los pacientes con EB que
acudieron a alguna atencion médica, de enfermeria u odontolégica a la
fundaciéon DebRA Chile entre los meses de Agosto 2005 y Julio 2006 (n=52).
Estos pacientes se agruparon segun diagnostico por MET en EBS, EBJ y EBD.
El grupo con EBD se dividi6 segun criterio clinico en EBD recesiva tipo
Hallopeau-Siemens (EBDr-HS) y un segundo grupo en que se reunié a los
pacientes con EBD recesiva no Hallopeau-Siemens (EBDr-no-HS) y con EBD
dominante (EBDd). En el presente estudio, este nuevo grupo se llamé EBD no
Hallopeau-Siemens (EBD-no-HS). El criterio clinico utilizado para diferenciar
ambos grupos, es la cicatrizacion mutilante que resulta en manos y pies en

mitdn caracteristico del subtipo EBDr-HS.?")
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El grupo estudio queddé compuesto por 10 pacientes EBS, 3 EBJ, 31
EBDr tipo Hallopeau-Siemens y 8 EBD no Hallopeau-Siemens. Como grupo
control se examiné a 52 pacientes sanos, pareados por edad y sexo, que
acudieron al Complejo Hospitalario Barros Luco Trudeau.

El estudio se realiz6 a través de dos métodos: un examen clinico y una
encuesta. El primero para describir las caracteristicas bucodentarias de los
pacientes examinados y la segunda para determinar sus costumbres, habitos, la
apreciacion de la capacidad de realizar funciones y el indice de salud oral.

Los datos se ingresaron en una ficha disefada en base al formulario
OMS de evaluacién de la salud bucal (1997)?®. Se consignaros los criterios de
informacion general, evaluacion extraoral, mucosa oral, opacidades /
hipoplasias del esmalte, fluorosis, estado de la denticion y necesidad de
tratamiento, situacion y necesidad de proétesis, trastorno que amenaza la vida y

dolor o infeccibn al momento del examen. Se agregaron los criterios de

13) 29)

microstomia!’®, profundidad de vestibulo, anquiloglosia, flujos salival
presencia de carcinoma espino celular'®, indice de higiene oral®®, funcion
lingual en reposo, deglucién y fonoarticulacion, tipo de respiracion y tipo de
atencion requerida.

La encuesta de valoracién de la salud oral incluye preguntas respecto a

las costumbres de atencién odontoldgica (edad de primera consulta, cuando fue
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la dltima vez que asistid a una atencién dental), los habitos de higiene oral y la
apreciacion del paciente de su capacidad para realizar las funciones de
apertura bucal, deglucion y masticacion. También el indice de salud oral
geriatrico®"

Las pruebas estadisticas utilizada fueron chi cuadrado, Test de Student,
Analisis de Varianza (ANOVA) y la prueba de Bonferroni; segun corresponda a
variables categoricas o cuantitativas. Todos los analisis fueron realizados con el

programa Stata 8.1 (Statistics/Data Analysis http://www.stata.com). Se asume

un nivel de confianza del 95%.

Los resultados obtenidos indican, que cada subtipo presenta una
combinacién de caracteristicas bucodentarias unica (ver tablas 89-91). Ademas
se estudiaron las caracteristicas de lengua depapilada, anquiloglosia y
amelogénesis imperfecta como criterio clinico que colabore en el diagnéstico
del subtipo de EB. En este caso se obtuvo que para el primero, la sensibilidad y
especificidad son de 100% para EBDr-HS. En anquiloglosia la sensibilidad para
diagnosticar el mismo subtipo es de 100% y la especificidad de 86.4%. Para
amelogénesis imperfecta en el diagnéstico de EBJ la sensibilidad es de 50% y

la especificidad de 100%
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En epidermolisis bulosa simplex (EBS) difieren significativamente de
los pacientes sanos en que se describen ulceras y bulas en la lengua y en el
paladar en un 10%, hiperplasia gingival en un 10% de los casos, disminucion de
la profundidad de vestibulo (X: 6.48mm) en contraste con el grupo control (X:
8.86mm), sin embargo, presentan un vestibulo mas profundo que los pacientes
con EBDr-HS (X: 1.5mm). Este grupo de pacientes presenta respiracién bucal
en el 30% de los casos, el 12.5% de los pacientes siente dificultad abrir la boca,
12.5% de ellos tiene dificultad para masticar y el mismo porcentaje no pueden

masticar.

Epidermolisis bulosa de la uniéon (EBJ) difiere significativamente de los
pacientes sanos en que se observan ulceras y erosiones en cabeza, cuello y
extremidades en un 100%, en nariz, mejilla y barbilla en un 100%, en las
comisuras en un 66.7%, en el borde del bermellon en un 33.3%, en la lengua y
en el paladar en un 50%. El 33.3% presenta microstomia leve y el 6.7% severa,
los milimetros de apertura bucal son en promedio 22.3, mientras que en el
grupo control es de 41.1mm. El 50% de los pacientes muestra hiperplasia
gingival; el 100% amelogénesis imperfecta y respiracion bucal. El 33.3% de los
casos requiere atencidn en pabellon bajo anestesia general. El 50% siente

dificultad para abrir la boca.
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Los pacientes con epidermolisis bulosa distrofica recesiva tipo
Hallopeau-Siemens (EBDr-HS) difieren significativamente de los pacientes
sanos en que el 100% de los casos presenta ulceras y erosiones en cabeza,
cuello y extremidades; el 97% en nariz, mejilla y barbilla; el 87% en las
comisuras y el 73% en el borde del bermelldon. Muestran en promedio 4.33
ulceras intraorales, mientras que el grupo control solo se observan 0.08. La
prevalencia de ulceras en las distinta estructuras intraorales es de 30% en el
vestibulo, 57% en la mucosa bucal, 23% en el piso de la boca, 93% en la
lengua, 57% en el paladar y 40% en los bordes alveolares. Ademas, el 100% de
los pacientes con este subtipo tienen lengua depapilada, siendo caracteristica
exclusiva del subtipo.

El 100% de los pacientes con EBDr-HS presenta microstomia severa, los
milimetros de apertura bucal son en promedio 18.8, mientras que en el grupo
control es de 41.1mm. La profundidad del vestibulo es en promedio 1.5mm, lo
que indica una disminucién significativa al compararla con el grupo control y con
los otros 3 subtipos de EB analizados en este estudio. Se observa
anquiloglosia, los milimetros en que los pacientes pueden sacar la lengua son
en promedio 1.74, mientras que en el grupo control son 24.6mm. El 29% de los
pacientes presenta hipoplasias e hipomaduraciones localizadas y el 25.8%

generalizadas. En el grupo control solamente el 13.4% de los casos las tiene de
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forma localizada y el 1.9% generalizada. Su prevalencia de caries es mayor que
la del grupo control (ceo: 9.53, COPD: 12.15). La funcién lingual en reposo,
deglucion y fonoarticulacién se encuentra alterada en el 75%, 55% y 64% de los
pacientes respectivamente. El 25% presenta respiracion mixta y el 10.7%
respiracion bucal. Requieren mas tratamientos rehabilitadores en el maxilar
superior que el grupo de pacientes sanos. La prevalencia de dolor o infeccion al
momento del examen es mayor (65% en EBDr-HS y 23% en grupo control). El
65% de los casos requieren atencion en pabelldn bajo anestesia general.

El 52% usa colutorios, siendo el porcentaje mayor que en los pacientes
sanos (EBDr-HS: 52%, grupo control: 19%), sin embargo su indice de higiene
oral es el mas alto (X: 2.55, grupo control: 1.57). El 77.8% sienten dificultad
para abrir la boca. Al 59 % le cuesta masticar, mientras otro 15% no puede
hacerlo. El 33% siente molestias al deglutir, mientras otro 37% siente dolor al
realizar esta funcion. En el grupo control sélo el 6% siente molestias.

Respecto al indice de salud oral el 7% de los pacientes tiene salud oral
moderada y el 93% restante, problemas de salud oral; mientras en el grupo
control el 36% presenta buena salud oral, el 7% moderada y el 57% restante

muestra problemas de salud.
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En epidermolisis bulosa distrofica recesiva tipo Mitis y EBD
dominante (denominado en este estudio como (EBD-no-HS)) Ilas
caracteristicas en que difieren significativamente de los pacientes sanos son: el
63% de los pacientes presenta Ulceras y erosiones en cabeza, cuello y
extremidades; el 25% en nariz, mejilla y barbilla y el 12.5% en las comisuras.
Intraoralmente tienen en promedio 1.5 ulceras por paciente, mientras que el
grupo control solo se observan 0.08. En el 12.5% de los paciente podemos
encontrar ulceras o bulas en el vestibulo y en el mismo porcentaje se presentan
en el piso de la boca y en el paladar. En el 37.5% las encontramos en la
mucosa bucal, la lengua y los bordes alveolares. El vestibulo esta disminuido
(X: 5.12mm), sin embargo es mas profundo que en EBDr-HS. El 25% de los
pacientes tiene microstomia moderada y el 37.5% severa. En el 83% de los
casos se observa respiracion nasal y el 16.7% bucal. Requieren mas
tratamientos rehabilitadores en el maxilar superior que el grupo de pacientes
sanos. El 63% de los pacientes usan colutorios, mientras que en el grupo
control solamente lo usa el 19%.

El 37.5% de los pacientes siente dificultad para abrir la boca. Al 12.5% le
cuesta masticar y un 12.5% no puede hacerlo. El 14% de los casos sienten

molestias al deglutir y otro 14% dolor al realizar esta funcién. El indice de salud
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oral indica que un 50% presenta salud oral moderada y el otro 50% problemas
de salud oral. El 12% requiere atencion en pabellén bajo anestesia general.
Gracias a este conocimiento podemos establecer pautas de tratamiento,
como por ejemplo, la interconsulta precoz de todos los pacientes EBDr-HS al
fonoaudidlogo; ya que sabemos que tienen alteraciones en la funcion lingual.
Este es solamente un ejemplo de la importancia de los datos obtenidos.
Sabemos también, que hay muchas investigaciones por delante, como por
ejemplo, la correlacién entre las caracteristicas clinicas y la proteina mutada (en
vez de subtipo); el estudio de las amelogénesis imperfectas y la posible
interaccion entre queratina 5 y laminina 5 durante la odontogénesis que

desencadenaron un mismo fenotipo dentario, entre muchos otros.

Aun hay mucho por investigar, pero ya conocemos bastantes aspectos
de esta patologia. Sabemos que si bien es un desafio para cada profesional
que se enfrenta a uno de estos nifios, con cariio y amor podemos darles

aliento, devolverles una sonrisa y disminuir, en algo, el dolor.
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12. ANEXOS

12.1. FICHA ODONTOLOGICA (OMS modificada para EB)

FORMULARIO OMS DE EVALUACION DE LA SALUD BUCODENTAL Adaptado para EB
PAIS
Dejese en blanco Ao Mes Dia Num de Identificaciéon ~ Examinador Copia/Original
T @ [T 1 @l (10 (11 [ay  [as) [ ]ue)
INFORMACION GENERAL
Nombre: ............... Dg EB (29)
Afo Mes Subtipo (30)
Fecha Nacimiento | [ ](@0)  Profesion (25)
Edad en Afios  (21) (22) Emplazamiento geografico (27) Contraindicacién para el examen|:|(31)
Sexo M=1, F=2 | 1(23) Tipo de emplazamiento (28) :
1=urbano, 2=periurb., 3=rural 1: Si
EVALUACION CLINICA 32 EVALUACION DE LA ARTICULACION TEMPOROMANDIBULAR
EVALUACION EXTRAORAL
0= Aspecto Extraoral Normal SINTOMAS SIGNOS Chasquido (34)
1= Ulceras, Inflamaciones, Erosiones 0= No |:|(33) 0= No Dolor por Palpacion (35)
(cabeza, cuello, extremidades) 1= Si 1= Si Movilidad reducida (36)
2= Ulceras, Inflamaciones, Erosiones 9= No Registrado 9= No Registrado de la mandibula (<30mm)
(nariz, mejilla, barbilla)
3= Ulceras, Inflamaciones, Erosiones
(comisuras)
4= Ulceras, Inflamaciones, Erosiones APERTURA BUCAL (microstomia)
(borde bermellén) 0= Normal (50-60mm)
= Cancer Oral 1= Microstomia leve (41-50mm) I:l
= Anomalias de los labios superior e inferior 2= Microstomia moderada (31-40mm)
= Ganglios linfaticos abultados (cabeza, cuello) 3= Microstomia severa (menor 30 mm) (......... mm)
= Otras hinchazones de la cara y mandibula 4= mayor a 61mm
= No registrado 9= No registrado
MUCOSA ORAL _ LOCALIZACION BULLAS
= Ningun estado anormal (37)__| (40) 0= Borde bermellon 0= No presenta |:|
= Tumor Maligno (cancer oral) (38)__| (41) 1= Comisuras 1= Hemorragicas
= Leucoplasia (39)__ | 2 2= Labios 2= No Hemorragicas
= Liquen Plano 3= Surcos
= Ulcera (aftosa, herpética, traumatica) 4= Mucosa bucal
= Gingivitis necrotizante aguda 5= Piso de la boca
= Candidiasis 6= Lengua
= Absceso 7= Paladar duro y/o blando
= Otro trastorno (especifiquese si es posible).............ccooeviiiiiiiiiniannne. 8= Bordes alveolares/encias
= No registrado Eritema Gingival, Bullas 9= No registrado
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OPACIDADES/HIPOPLASIAS DEL ESMALTE

FLUOROSIS DENTAL

0= Normal

1= Opacidad delimitada 14 13 12 11 21 22 23 24 = Normal

2= Opacidad difusa @l T T T T T 1T 1 leo = Discutible

3= Hipoplasia 6] [ le2 = Muy ligera

4= Otros defectos 46 36 = Ligera |:|(53)
5= Opacidad delimitada y difusa = Moderada

6= Opacidad delimitada e hipoplasia = Intensa

7= Opacidad difusa e hipoplasia = Excluida

8= Las tres alteraciones = No registrada

9= No registrado

FLUJO SALIVAL

CEC (DG con biopsia)

0= No presente
1= Presente

ESTADO DE LA DENTICION Y NECESIDAD DE TRATAMINETO

pzs.pzs.

tem per SITUACION

TRATAMIENTO

55 54 53 52 51 61 62 63 64 65 A 0 Satisfactoria 0 Ninguno
18 17 16 15 14 13 12 11 21 22 23 24 25 26 27 28 B 1 Cariado P Preventivo
Corona (66) (81) C 2 Obturado, con cariesF  Obt. Fisura
Tratamiento (98) (113) D 3 Obturado, sin caries 1 1 obt superf
E 4 Perd. x caries 2 20+ obt superf
5 Perd. x otro motivo 3 Corona
F 6 Fisura Obturada 4 Revesti% o lamina
85 84 8 82 81 71 72 73 74 75 G 7 Soporte puente 5 Cuidado pulpa + rest
48 47 46 45 44 43 42 41 31 32 33 34 35 36 37 38 8 Diente sin brotar 6 Extraccion
Corona (114) (129) T T Traumatismo (fractu1 7
Tratamiento(146), (161) 9 No registrado 8
9 No registrado
INDICE DE HIGIENE ORAL FUNCION LINGUAL RESPIRACION
0= 16/55 11 _26/65 0= Normal En reposo 0= Nasal
1= 1= Alterada En deglucion 1= Mixta ]
2= En fonoarticulacion 2= Bucal
3= 46/85 31 36/75

SITUACION DE PROTESIS
0= Ninguna Protesis
1= Puente

Superior Inferior

(162) 1163

2= Mas de un puente

3= Dentadura postiza parcial

4= Dos puentes y detadura postiza parcial
5= Dentadura completa removible

9= No registrado

NECESIDAD DE PROTESIS

0= Ninguna Prétesis necesaria Superior Inferior

1= Necesidad de protesis unitaria (162)_T_](1e3)

2= Necesidad de prétesis multiunitaria

3= Necesidad de una combinacién de prétessi unitaria y multiunitaria
4= Necesidad de protesis completa

9= No registrado

NECESIDAD INMEDIATA DE ASISTENCIA'Y CONSULTA CONSULTA

Trastorno que amenaza la vida (177) 0= Ausente 0 = Consulta |:|(180)
Dolor o infeccién (178) 1= Presente 1= Pabellén

Otro trastorno (especifique)............c.veueueiiuaiiiaiaannns (179) 9 = No registrado 9 = No Registrado

Susanne Kréamer susiks@yahoo.com

Universidad de Chile
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12.2. MANUAL PARA APLICAR LA FICHA OMS ADAPATADA PARA EB.
Generalidades:

En todas las secciones del formulario deben utilizarse claves normalizadas. Las
secciones no analizadas deben anularse trazando una linea diagonal o
registrando con el numero 9 (= no registrado).

El formulario esta disefiado para facilitar el analisis de los resultados en un
computador. Cada casilla tiene el numero de identificacion (nUmero pequefo
entre paréntesis), que representa el emplazamiento en el fichero del ordenador.
Junto a las casillas correspondientes se dan las claves de registro.

Los numeros de dos cifras que se hallan por encima de o debajo de algunas
casillas de refieren a determinados dientes, conforme al sistema utilizado por la
Federacion Dental Internacional (FDI). La primera cifra se refiere al cuadrante

de la boca y la segunda al diente en cuestién.®

Secciones:
e Informacién General del Paciente: ?®
El investigador debe escribir con mayuscula el nombre del pais en donde
realiza la encuesta en el formulario original de evaluacion. Las casillas 1-4
del formulario estan reservadas a la clave OMS del pais en que se realiza la

encuesta y no deben ser rellenadas por el investigador. 2
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o0 Fecha del examen (casilla 5-10):

En el momento del examen deben escribirse en el formulario el afo, el
mes y el dia. Sdlo el afo y el mes (registrados en las casillas 5-8) entraran
en el archivo de datos del ordenador. Registrar el dia permite al
investigador referirse a los examenes de un dia que hayan de ser

revisados o verificados.

o Numero de Identificacion (casillas 11-14)

Cada sujeto tendra un numero de identificacidon y sera siempre el mismo
numero de cifras que las del niumero total de sujetos que se han de
examinar. Asi, si se preve el examen de 1200 sujetos, el primer sujeto

tendra el numero 0001.

o0 Examinador (casilla 15)
Se aplica en caso de que haya mas de un examinador, asi a cada

examinador se le asigna un numero.

0 Examenes originales o repetidos (casilla 16)
Si el sujeto es reexaminado para evaluar reproducibilidad, entonces el

primer examen (original) recibe la cifra “1” y cualquier examen ulterior de
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repeticion, lleva la clave 2, 3, 4, etc. inscrita en la casilla. En caso de que
se realicen estos examenes por duplicado, soélo se incluyen los datos del

primer examen en el analisis de la encuesta.

o Nombre
El nombre del paciente debe escribirse en letra mayuscula, comenzando

por el apellido.

o0 Fecha de nacimiento (casillas 17-20)

o Edad (casillas 21y 22)
Debe registrarse la edad correspondiente al ultimo cumpleanos. Si la edad
es menor a 10 anos debe indicarse “0” en la casilla 21. (por ejemplo

“06”anos)

0 Sexo (casilla 23)
Debe registrarse al momento del examen porque no siempre es deducible
a partir del nombre.

1. Masculino

2. Femenino
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En emplazamiento geografico se codificara segun la ciudad de origen del

paciente, de acuerdo a la siguiente lista: (codigos especificos para estudio

EB atendidos en Chile)

1:

2:

8:

9:

Antofagasta, Il Regién

Buenos Aires, Argentina

: Casa Blanca, V Regioén
: Chillan, VIII Region

: Concepcion, VIII Region
: Curico, VII Region

: lquique, | Regidén

Lampa, Region Metropolitana

Linares, VIl Region

10: Los Lagos, X Regién

11: Melipilla, Regién Metropolitana

12: Parral, VIl Regién

13: Pumanque, VI Region

14: Quisco, V Regién

15: Rancagua, VI Region

16: San Carlos, VIl Regién
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17: San Fernando, VI Regién

18: Santiago, Region Metropolitana
19: Talca, VII Region

20: Temuco, IX Regién

21: Tomé, VIl Region

22: Tucuman, Argentina

23: Valdivia, X Region

24: Osorno, X Region

25: Lima, Peru

o Tipo de emplazamiento (casilla 28)

La finalidad de este puede servir como informacion general sobre la

disponibilidad de servicios de salud.

1.

2.

Emplazamiento urbano

Zona peri urbana: zonas que rodean grandes ciudades, que
pueden tener caracteristicas andlogas a las de las zonas
rurales, esto es, muy pocas instalaciones de salud, falta de
establecimiento de asistencia de salud bucodental.

Zona rural o poblado pequefio.
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o Otros Datos (casillas 29 y 30)
En la casilla 29 se debera registrar el tipo de epidermolisis del paciente

segun las siguientes claves:

1. Epidermoilisis bulosa simplex (EBS)
2. Epidermolisis bulosa de la union (EBJ)
3. Epidermolisis bulosa distrofica recesiva Hallopeau-Siemens (EBDr-HS)

4. Epidermolisis Bulosa Distréfica no Hallopeau Siemens (EBD-no-HS)

En el espacio de a la casilla 30 debe escribirse la variante de la

enfermedad, en caso de que esta esté descrita.

o Contraindicacion para el examen (casilla 31)
Deben tomarse en cuenta la presencia de trastornos que contraindiquen la
realizacion de cualquier parte del examen que pueda exponer a riesgo al
sujeto o que le cause incomodidad.

1. No hay contraindicacion.

2. Esta contraindicado.
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(28)

El examen debe realizarse conforme al siguiente orden:

a) examen general de las zonas cutaneas descubiertas (cabeza, cuello y

extremidades)

zonas cutaneas periorales (nariz, carrillos y barbillas)
ganglios linfaticos (cabeza y cuello)

partes cutaneas de los labios superior e inferior
borde bermellén y comisuras

articulacion témporomandibular y region de la glandula parétida

Se utilizan los siguientes criterios y claves:

Aspecto extraoral normal

Ulceras, inflamaciones, erosiones, fisuras: cabeza cuello
extremidades.

Ulceras, inflamaciones, erosiones, fisuras: nariz, mejillas y barbilla.
Ulceras, inflamaciones, erosiones, fisuras: comisuras

Ulceras, inflamaciones, erosiones, fisuras: borde bermellon

Cancer oral

Anomalias de los labios superior e inferior (por ejemplo hendiduras)

Ganglio linfaticos abultados (cabeza u cuello)

y
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8- Otras hinchazones de la cara y la mandibula

9- No registrado

Evaluacion de la articulacién témporomandibular ¢®
o Sintomas (casilla 33), se utilizan los siguientes criterios y claves:
1- Ausencia de sintomas
2- Presencia de chasquido, dolor o dificultad para abrir y cerrar la
mandibula una o mas veces por semana.

9= No registrado

o0 Signos (casilla 34-36), se utilizan los siguientes criterios y claves:
1- Ausencia de signos
2- Presencia de chasquido, dolor a la palpacién o movilidad
menos a 3 centimetros de la mandibula

9- No registrado.
Chasquido (casilla 34) de una o las dos ATM. El chasquido se evalua por
la presencia de ruido agudo audible o por palpacion de las ATM.
Dolor por palpacion (casilla 35) de los musculos temporal anterior y
masétero en uno o ambos lados. Este signo se evalua por presion

unilateral firme de los dedos, ejercida dos veces sobre la parte mas
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voluminosa del musculo. Sélo se registra si la palpacion provoca
espontaneamente un reflejo de evitacion.
Movilidad reducida de la mandibula (apertura <30mm) (casilla 36). Medida
como la distancia entre las puntas de los incisivos centrales maxilares y
mandibulares.
e Aperturabucal ™
El grado de apertura bucal se mide en milimetros desde el borde
incisal de los incisivos superiores hasta el borde incisal de los
incisivos inferiores, luego de pedirle al sujeto a examinar que abra la
boca lo maximo posible.
Se consignaran las claves:
0- 50-60 mm. (normal)

1- 41-49 mm. (microstomia leve)

N
1

31-40 mm. (microstomia moderada)

w
1

Menor a 30 mm. (microstomia severa)

SN
1

Mayor a 61 mm.

9

No registrado
En la ficha se puede consignar en el espacio correspondiente los milimetros

exactos de apertura bucal.
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e Mucosa oral (casilla 37-42) ?®
En cada sujeto debe efectuarse un examen de la mucosa oral y de los tejidos
blandos bucales y peribucales. El examen ha de ser completo y sistematico y

sequir el siguiente orden:

a) Mucosa y surcos labiales (superior e inferior)

b) Parte labial de las comisuras y la mucosa bucal (derecha e
izquierda)

c) Lengua (superficies dorsal, ventral y bordes)

d) Piso de la boca

e) Paladar duro y blando

f) Bordes alveolares y encias (superiores e inferiores)

Para retraer los tejidos pueden utilizarse dos espejos bucales o un
espejo y el mango de la sonda. Se deben emplear las casillas 37-39 para
registrar la ausencia, presencia o presencia presunta de los trastornos
incluidos en las claves 1-7; para lo cual los examinadores pueden efectuar
un diagnostico de sospecha, prestandoles la debida atencion en el curso
de los examenes clinicos. La clave 8 se empleara para registrar un

trastorno que no esté mencionado en la lista precodificada; por ejemplo, la
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leucoplasia pilosa o el sarcoma de Kapossi. En lo posible, el diagnostico

presunto debe especificarse en el espacio correspondiente.

Los criterios y las claves son:

Borde bermellén

Comisuras

Labios

Surcos

Mucosa bucal

Piso de la boca

Lengua

Paladar duro y/o blando

Bordes alveolares/encias

No registrado

En las casillas 40-42 deben registrarse la localizacidn principal de la

lesidn o lesiones de la mucosa oral:

—

Cle|XN||a|B[wld

Ningun estado anormal

Tumor Maligno (cancer oral)

Leucoplasia

Liquen Plano

Ulcera (aftosa, herpética, traumatica)

Gingivitis necrotizante aguda

Candidiasis

Absceso

Otro trastorno (especifiquese si es posible)........

No registrado
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e Profundidad de vestibulo

La obliteracién del vestibulo o pérdida de profundidad de éste se medira en
milimetros con una sonda periodontal (Carolina del Norte) desde el fondo del
vestibulo (zona de reflexidon de los tejidos) hasta la papila de la pieza
correspondiente o hasta el limite superior del reborde alveolar, en caso de

tratarse de una zona edéntula.

Se haran mediciones en relacion a:

0 Los primeros molares permanentes o en caso de no haber
erupcionado aun, se medira en relacion a los segundos
molares temporales; superiores e inferiores, derechos e
izquierdos.

o Caninos superiores e inferiores, derechos e izquierdos.

o0 Incisivo central superior derecho

o0 Incisivo central inferior izquierdo
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e Anquiloglosia
Se medira como la capacidad de la lengua de sobrepasar el borde de
los incisivos centrales inferiores. Se consignara si la lengua:
0: Sobrepasa el borde incisal.
1: Llega a nivel del borde incisal.
2: No llega al borde incisal.
En el caso de sobrepasar el borde incisal se debera consignar en

cuantos milimetros lo realiza.

e Carcinoma espino celular (CEC)?

En las formas mas severas de EB distréfica recesiva (HS-RDEB) se
describen de carcinomas espino celulares excepcionalmente
agresivos, con rapida formacién de metastasis, principalmente en las
manos y pies, ya en la tercera década de vida. Por lo tanto ante la
sospecha de CEC se debera tomar una biopsia y segun el
diagndstico de ésta se consignara “1” si es positivo.

0- No presenta CEC (no se sospecha de CEC o el resultado

de la biopsia es negativo)

1- CEC diagnosticado en base a una biopsia
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e Flujo Salival ¢

Para medir el flujo salival se utilizara el test de saliva total Whole
Saliva Test (WST) descrito por Lépez et al en 1996.

Se debe estandarizar idealmente un horario y una temperatura
ambiente para tomar las muestras. Cada sujeto debe ser instruido
para adoptar la posicion conocida como "la posicién de cochero" %°.
En ella el sujeto sentado, baja su tronco verticalmente, la espalda es
encorvada y la cabeza cuelga ligeramente hacia adelante. Antes de
comenzar de la mediciodn, la persona traga la saliva que él/ella tiene
en la boca. Durante los cinco minutos que dura la medicion el sujeto
debe permanecer relajado y con los ojos cerrados.

La prueba de saliva entera (WST) mide el caudal (en cm/min). Se
realiza con papel Whatman 41 cortado en tiras de 1 x 17 cm. Se
imprime una regla milimetrada, dejando el primer centimetro sin
impresion. La tira se ingresa en una bolsa de polietileno de baja
densidad.

El centimetro no milimetrado de la tira se extrae de la funda de
polietileno. Entonces este centimetro se dobla en un angulo de 90° y

se inserta en la cavidad bucal bajo la lengua, esta parte debe estar en

contacto con la mucosa bucal. Al cerrar los labios ligeramente éstos
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se ponen en contacto con la funda que protege la parte milimetrada
de la tira de la humedad. Después de 5 minutos, el sujeto abre su
boca, se extrae la tira y se leen los centimetros mojados. Si durante
la medicion, una tira fuera humedecida completamente antes de que
se completen los cinco minutos, el tiempo exacto debe ser registrado

y se debe calcular lo correspondiente a 5 minutos.

e Opacidades/ hipoplasias del esmalte (casilla 43-52) (%)

Se utiliza el indice de desarrollo de defectos del esmalte (DDE)
modificado. Las anomalias del esmalte se clasifican en tres tipos,
basandose en su aspecto. Varian la amplitud, localizacién en la
superficie de los dientes y distribucion dentro de la dentadura.

El examen clinico debe efectuarse en 10 dientes indicadores, sélo en
las superficies vestibulares y codificarlos en las casillas 43-52. Si falta
un diente indicador, debe dejarse en blanco la casilla o las casillas
correspondientes.

Para examinar los dientes es importante examinar acuciosamente
toda la cara vestibular, eliminando placa gruesa o restos alimenticios

de ser necesario y examinar los dientes mientras estan humedos.
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Los criterios y las claves son:

0-

1-

Normal

Opacidad delimitada. En un esmalte de espesor normal y de superficie

intacta, se observa una alteracion de la translucidez del esmalte de

grado variable. Queda delimitada respecto al esmalte adyacente

normal por un borde neto y claro, y puede ser blanca o de color crema,

amarillo o pardo.

Opacidad difusa. Es también una alteracion que comprende la

alteracion de la translucidez del esmalte, de grado variable y de

aspecto blanco. No existe limite neto con el esmalte nhormal adyacente.

La opacidad puede ser lineal, irregular o de distribucién confluente.

Hipoplasia. Es un defecto que afecta a la superficie del esmalte y que

se asocia con una disminucion localizada del espesor del esmalte.

Puede presentarse en forma de:

i. Hoyos: unicos o multiples, planos o profundos, dispersos o
dispuestos en filas horizontales a través de la superficie dental.

ii. Surcos: unicos o multiples, estrechos o anchos (2mm como
maximo).

iii. Ausencia parcial o total de esmalte: en una superficie considerable

de la dentina. El esmalte afectado puede ser translucido u opaco.
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4- Otros defectos

5- Opacidad delimitada y difusa

6- Opacidad delimitada e hipoplasia
7- Opacidad difusa e hipoplasia.

8- Las tres alteraciones

9- No registrado.

En la diferenciaciéon entre las opacidades del esmalte y otras
modificaciones del esmalte dental interesan en particular: las manchas blancas
por caries y los rebordes blancos de las cuspides y de los margenes en los

dientes premolares y molares, y a veces en los incisivos laterales.

Si no hay ninguna duda respecto a la presencia de una alteracion, la
superficie debe clasificarse como “normal” (clave 0). Asimismo, una superficie
dental con una sola alteracion de menos de 1mm de diametro debe clasificarse
“0”. Cualquier alteracion que no pueda clasificarse facilmente en uno de los tres
tipos basicos, debe incluirse en el apartado “otros defectos” (clave 4). Sélo debe
considerarse que un diente esta presente si cualquier parte del mismo ha
penetrado en la mucosa; debe registrarse cualquier alteracion que se halle en la

parte brotada. Si mas de las dos terceras partes de una superficie dental estan
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muy restauradas, fuertemente cariadas o fracturadas, no deben examinarse

(clave9).

e Estado de la denticién y necesidad de tratamiento®®
En lo que respecta a la caries dental, el examen ha de realizarse con un
espejo bucal plano. No se recomienda la radiografia para la deteccion de la
caries proximal porque no es factible utilizar el equipo en todas las situaciones.
Tampoco se recomienda el empleo de fibras 6pticas. Aunque evidente que esos
dos medios de diagnostico disminuiran la subestimacion de las necesidades de
tratamiento restaurador, las complicaciones adicionales y frecuentes objeciones

a la exposicion radiologica superan las ventajas previsibles.

Los examinadores deben adoptar un procedimiento sistematizado para
evaluar el estado de la denticidén y las necesidades de tratamiento. El examen
debe efectuarse de forma ordenada pasando de un diente o espacio dental al
diente o espacio dental adyacente. Debe considerarse que un diente esta
presente en boca cuando cualquier parte del mismo es visible. Si un diente
permanente y otro primario ocupan el mismo espacio dental, debe registrarse

en estado del diente permanente.
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o Estado de la denticidn (casillas 66-97 y 114-145).
Se utilizan letras y numeros para registrar el estado de la denticion. Se
emplean las casillas 66-97 para los dientes superiores y las casillas 114-145
para los dientes inferiores. Se ingresan los datos en las mismas casillas tanto

para los dientes primarios como para los sucesores permanentes.

Nota: Debe procederse con gran cuidado para diagnosticar las obturaciones

del color del diente, cuya deteccién es extremadamente dificil.

Se dan a continuacion las claves para el estado de denticién de los dientes

primarios y permanentes:

Diente Primario | Diente Permanente [Trastorno/Estado
A 0 Satisfactorio
B 1 Cariado
C 2 Obturado, con caries
D 3 Obturado, sin caries
E 4 Perdido, como resultado de caries
- 5 Perdido, por cualquier otro motivo
F 6 Fisura obturada
G 7 Soporte _de puente, corona especial,
funda o implante
8 Diente sin erupcionar
T T Traumatismo (fractura)
9 No registrado
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Los criterios para el diagnéstico y la codificacion (claves de los dientes

primarios entre paréntesis) son:

0- (A) Corona sana. Una corona se registra como sana si no muestra
signos de caries clinica tratada o sin tratar. Se excluyen las fases
de la caries que preceden la formacién de cavidades, asi como
otros trastornos analogos a las fases iniciales de la caries, porque
no se pueden diagnosticar de modo fiable. Asi, una corona que
presenta los siguientes defectos, en ausencia de otros criterios
positivos, debe codificarse como sana:

- Manchas blancas o yesosas

- Manchas decoloradas o asperas , que no resultan blandas

al tacto con una sonda OMS metalica

- Hoyos o fisuras tenidos en el esmalte, que no presentan
signos visuales de alteracion del esmalte, ni ablandamiento

del suelo o las paredes detectable con una sonda OMS

- Zonas oscuras, brillantes, duras o punteadas en el
esmalte de un diente que presenta signos de fluorosis

moderada a intensa.
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- Lesiones que, basandose en su distribucion,
antecedentes o el examen visual/tactil, parecen deberse a

la abrasion.

1- (B) Corona cariada. Se registra la presencia de caries cuando la lesién
presente en un hoyo o fisura, o en una superficie dental libre, tiene
una cavidad inconfundible, un esmalte cavitado o un suelo o pared
apreciablemente ablandada. También debe incluirse en esta
categoria un diente con una obturacion temporal o un diente que
esta obturado pero también cariado.

En los casos en que la corona ha sido destruida por la caries y
solo queda raiz, se considera que la caries se ha iniciado en la

corona.

2- (C) Corona obturada, con caries. Se considera que una corona esta
obturada con caries, cuando tiene una o mas restauraciones
permanentes y una o mas zonas que estan cariadas. No debe
diferenciarse la caries primaria de la secundaria (es decir da lo
mismo si la caries esta en relacién a la obturaciéon o no lo esta y
constituye una lesion independiente)

3- (D) Corona obturada, sin caries. Se considera que una corona esta

obturada, sin caries, cuando se hallan una o mas restauraciones
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permanentes y no existe ninguna caries en la corona. Se incluye
en esta categoria un diente con una corona colocada debido a una
caries anterior. (Se aplica la clave 7 (G) a un diente que presenta
una corona por cualquier motivo distinto de la caries, por ejemplo

el soporte de un puente).

4- (E) Diente perdido, como resultado de la caries. Se utiliza esta clave

para los dientes permanentes o primarios que han sido extraidos
debido a la presencia de caries, incluyendo el registro en el estado
de la corona. Para los dientes primarios perdidos, este grado debe
emplearse soélo si el sujeto presenta una edad en la que la
exfoliaciéon normal no seria explicacién suficiente de la ausencia.

En los arcos totalmente desdentados, por comodidad se inscribe
solo “4” en las casillas 66 y 81 y/o 114 y 129, segun corresponda,

uniendo los respectivos pares de numeros con lineas rectas.

Dientes permanentes perdidos, por cualquier otro motivo. Esta
clave se utiliza para los dientes permanentes que se consideran
ausentes de modo congénito, que se han extraido por motivos
ortodénticos o por periodontopatias, traumatismos, etc. Igual que
en la clave 4, dos inscripciones de la clave 5 pueden unirse por un

alinea en los casos de arcos totalmente desdentados.
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6- (F) Obturacion de fisura. Se utiliza esta clave para los dietes con
sellante de fisuras en la superficie oclusal o para los dientes en los
que el sellante oclusal se ha ensanchado con una fresa redonda o
‘en forma de llama”, colocando un material compuesto. Si el
diente obturado tiene caries, debe codificarse como 1 o B.

7- (G) Soporte de puente, corona especial o funda, implante. Se incluye
esta clave en el estado de corona para indicar que un diente forma
parte de puente fijo, esto es, un soporte de puente. Esta clave
puede también emplearse para coronas colocadas por motivos
distintos de la caries y para fundas o laminas que cubren la
superficie labial de un diente en el que no hay signos de caries o
de restauracion.

8- (---) Corona sin brotar. Esta clasificacion esta limitada a los dientes
permanentes y se utiliza sélo para un espacio dental en el que hay
un diente sin brotar, pero en ausencia de diente primario. Los
dientes clasificados como no erupcionados quedan excluidos de
todos los calculos relativos a la caries dental. Esta categoria no
incluye los dientes perdidos congénitamente, por traumatismos,

etc.
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T- (T) Traumatismo (fractura). Se clasifica una corona como fracturada
cuando falta una parte de su superficie como resultado de un
traumatismo y no hay signos de caries.

9- (--) No registrado. Esta clave se utiliza para cualquier diente
permanente brotado que por algun motivo no se puede examinar
(por ejemplo presencia de bandas ortoddnticas, hipoplasias

intensas, etc.)

0 Necesidad de tratamiento (casillas 98-113 y 146-161)

Existen grandes variaciones entre los paises en la capacidad de los
profesionales odontoldgicos para satisfacer las demandas de asistencia de
salud bucodental, asi como en las actitudes profesionales y las técnicas de
tratamiento. Por ello, puede haber amplias diferencias en los resultados
obtenidos por lo examinadores en distintas zonas e incluso en la misma
zona, respecto a las necesidades de tratamiento. Conviene que los
examinadores utilicen su propio juicio clinico al decidir el tipo de tratamiento
que seria mas conveniente, basandose en lo que seria el tratamiento
probable, para la persona media de la comunidad o el pais. Esto puede
ampliarse a la aplicacion “0”, incluso en el caso de que el estado de la

denticion haya recibido una calificacion distinta.
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Los datos sobre las necesidades de tratamiento tienen gran valor en los
niveles local y nacional porque proporcionan la base para calcular el personal
que se requiere y el costo de un programa de salud bucodental, en las
condiciones locales reinantes o previstas, siempre que se tengan en cuenta

los niveles de demanda de tales necesidades.

Es preciso evaluar las necesidades de tratamiento de la totalidad del
diente, incluyendo las caries de la zona coronaria y radicular.
Inmediatamente después de registrar el estado de un diente y antes de pasar
al siguiente diente o espacio dental, debe registrarse el tipo de tratamiento
requerido, si corresponde (casillas 98-113 y 146-161). Si no se precisa
tratamiento, indique “0” en la casilla de tratamiento correspondiente. (De lo
contrario, sera imposible determinar mas tarde, cuando se procesen los
datos, si no se necesita tratamiento o si el examinador o el asistente de

registro omitié la indicacion correspondiente.)
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Los criterios y claves para las necesidades de tratamiento son las siguientes:

0-

Ninguno. (ningun tratamiento). Esta clave se incluye si la corona y
la raiz estan sanas o si se ha decidido que el diente no debe
recibir ningun tratamiento.

Preventivo, cuidados de denticion de la caries

Obturacion de fisura.

Una obturacién superficial.

Dos 0 mas obturaciones superficiales.

Debe utilizarse una de las claves P, F, 1 o 2 para indicar los cuidados

requeridos a fin de:

Tratar la caries inicial, primario o secundaria.
Tratar la decoloracién del diente o un defecto del desarrollo.
Tratar lesiones producidas por traumatismo, erosion o abrasion.

Sustituir obturaciones o sellados insatisfactorios.

Un sellante se considera insatisfactorio si la pérdida parcial se ha

extendido hasta dejar expuesta una fisura, hoyo o union de la superficie de la

dentina, lo que en opinion del examinador, requiere un nuevo sellado.
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Una obturacién se considera insatisfactoria si existen una o mas de las
siguientes situaciones:
= Un margen deficiente. Respecto a una restauracion existente,
que ha permitido la infiltracion en la dentina o es probable que la
permita. La decisiéon sobre la deficiencia del margen debe
basarse en el juicio clinico del examinador, en los datos
obtenidos por la insercién de la sonda OMS en el margen o en la
presencia de una tincion intensa de la estructura dental.
= Un margen colgante. De una restauracion existente, que
produce irritacion local manifiesta de la encia y no puede
eliminarse restableciendo el contorno de la restauracion.
» Una fractura de una restauracion existente, que hace que quede
floja o que permite la infiltracion en la dentina.

= Decoloracion.

3- Corona por cualquier motivo.

4- Funda o lamina (puede recomendarse por motivos estéticos).

5- Cuidado de la pulpa y restauracion. Esta clave se utiliza para
indicar que un diente necesita probablemente tratamiento de la

pulpa antes de la restauracion con una obturacién o una corona,
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debido a la presencia de una caries profunda y amplia o a la
mutilacion o traumatismo del diente.

Nota: Nunca debe introducirse una sonda en la profundidad de
una cavidad para confirmar la presencia de la exposicion
sospechosa de la pulpa.

Extraccion. Se registrara un diente como ‘“indicado para la
extraccion”, en funcion de las posibilidades de tratamiento
disponibles cuando:

0 La caries ha destruido tanto el diente que no se puede
restaurar,

0 La enfermedad periodontal ha avanzado hasta el punto
de que el diente esta movil, doloroso o afuncional y que
segun el juicio clinico del examinador no puede cicatrizar
hasta una situacion funcional,

o0 Un diente necesita extraerse a fin de dejar lugar para una
protesis;

0 La extraccion es necesaria por motivos ortoddnticos o

cosméticos o debido a la inclusidn del diente.
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7/8- Necesidad de otra asistencia. EI examinador debe especificar los
tipos de asistencia utilizando las claves 7 y 8. El empleo de estas
dos claves debe reducirse al minimo.

9 — No registrado.

« Indice de higiene oral (Green y Vermillon Simplificado) ©°
Para determinar este indice se enjuicia el estado de higiene de las piezas
dentarias permanentes o temporales totalmente erupcionadas (en el plano

oclusal), con excepcién de los terceros molares.

El IHOs esta compuesto por:

1. indice de depodsitos blandos, incluyendo los restos

alimenticios y la placa bacteriana.
2. Indice de depésitos duros o tartaro.

El examen, tanto de depdsitos duros como para depdsitos blandos, se realiza
en una cara de solamente 6 piezas dentarias, tanto para la denticion
permanente como para la temporal, que son consideradas como
representativas de cada uno de los grupos dentarios de la cavidad bucal y

que como requisito deben estar totalmente erupcionadas.
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Las piezas dentarias seleccionadas y la forma de medicién es:

e En el maxilar superior se mide en la zona distal del 22 premolar, por

vestibular del primer o segundo molar definitivo.

¢ En la mandibula se mide de igual forma, también en el primer o segundo

molar definitivo, pero en su cara lingual.

En ausencia de molares definitivos, la medicibn para ambos maxilares

puede hacerse en el primer o segundo molar temporal.

e En la zona anterior, la medicion se realiza en la superficie vestibular del
incisivo central superior derecho y en la superficie vestibular del incisivo
central inferior izquierdo, definitivo o temporal, segun el que esté
presente. Si alguno se encuentra ausente se medira en el incisivo mas

cercano a la linea media.

El examen se realiza deslizando la sonda de caries por la cara
correspondiente de cada uno de los 6 dientes seleccionados, luego se
consigna la extension de los residuos. El enjuiciamiento de las caras
correspondientes incluye ademas la mitad de la cara mesial y distal de la

pieza dentaria.
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Los siguientes criterios se utilizan para determinar los valores para cada

superficie examinada:

A. Depésitos blandos:

0. No hay depositos ni pigmentacion.

1. Existen depdsitos blandos que cubren hasta 1/3 del diente, o hay
presencia de pigmentacion extrinseca sin residuos, cualquiera sea la

extension de ellos en la superficie.

2. Existen depdsitos blandos que cubren mas de 1/3, pero no mas de

2/3 de la superficie dentaria.

3. Los residuos cubren mas de 2/3 de la superficie dentaria.

B. Depdsitos duros:

0. No existe tartaro

1. Tartaro supragingival que cubre no mas de 1/3 de la superficie

examinada.

2. Tartaro supragingival que cubre mas de 1/3 pero no mas de 2/3 de
la superficie dentaria o bien, hay porciones aisladas de tartaro

supragingival.
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3. Tartaro supragingival que cubre mas de 2/3 de la superficie corona
dentaria expuesta o existe una banda gruesa continua de tartaro

subgingival que rodea la porcion cervical del diente.

Después de registrar los valores de depdsitos blandos y tartaro, se calculan
los indices. Para cada individuo se suman los valores de depdsitos blandos y
duros en forma independiente y se les divide por la cantidad de las
superficies valoradas. El valor total del indice de IHOs para cada individuo es

la sumatoria de ambos indicadores.

El valor para cada grupo de personas es obtiene por el calculo del promedio

de los valores individuales.
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e Funciodn lingual

La funcion lingual se evaluara en:

% Reposo
s Deglucién

s Fonoarticulacion

La funcion lingual se calificara segun corresponda en:
0: Normal
1: Alterada
Para evaluar la funcién lingual en fonoarticulacion se utilizaras palabras que

contengan los fonemas d, r, s, y t.

e Respiracion
Se evaluara el tipo respiratorio segun este sea:
0: Nasal
1: Mixto

2: Bucal
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e Situacion y necesidad de prétesis®®
o0 Situacion de prétesis (casillas 162—163)
Debe registrarse la presencia de protesis en cada maxilar (casilla
162, maxilar superior; casilla 163, maxilar inferior). Para ello se
utilizan las siguientes claves:

0

Ninguna protesis.

1- Puente

2- Mas de un puente

3- Dentadura postiza parcial

4- Dos puentes y dentadura postiza parcial
5- Dentadura completa removible.

9- No registrado.

o Necesidad de protesis (casilla 164-165)
Debe registrarse en cada maxilar la necesidad percibida de
prétesis (casilla 164, maxilar superior; casilla 165, maxilar inferior),

conforme a las siguientes claves:

0- Ninguna protesis necesaria.

1- Necesidad de protesis unitaria. (Sustitucién de un diente).
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2- Necesidad de protesis multiunitaria. (Sustitucion de mas de
un diente).

3- Necesidad de una combinacion de prétesis unitaria y
multiunitaria.

4- Necesidad de una protesis completa (sustitucion de todos
los dientes).

9- No registrado.

Necesidad inmediata de asistencia y consulta (casillas 177-180)%®

El examinador o el jefe del equipo tienen la responsabilidad de
conseguir que el paciente acuda a un servicio apropiado de asistencia

sanitaria, si es preciso.

La asistencia inmediata es necesaria si hubiera dolor, infeccién o
enfermedad grave, si no, se proporciona tratamiento en un periodo
razonable. Este periodo puede variar entre unos dias a un mes,
conforme a la disponibilidad de los servicios de salud bucodental. Entre
los trastornos que requieren atenciéon inmediata pueden citarse como

ejemplo, el absceso periapical y la gingivitis ulcerosa necrotizante aguda.
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También pueden registrarse en la casilla 178 la caries extensa y los
abscesos alveolares cronicos.

Se proporcionan tres casillas para registrar la presencia “clave1” de

los siguientes trastornos:

o Trastorno que amenaza la vida (cancer o lesiones precancerosas
de la boca) u otro trastorno grave con claras manifestaciones
orales (casilla 177);

o Dolor o Infeccion que precisa alivio inmediato (casilla 178);

o Otro trastorno (especifiquese) (casilla 179)

Si el sujeto es enviado para recibir asistencia debe inscribirse la clave

“1” en la casilla 180.

e Tipo de atencidn requerida.
En esta seccién de la ficha se consignara si el paciente:
0. Puede atenderse en una consulta dental convencional.
1. Debe ser atendido en un pabelldon quirdrgico bajo sedacion o

anestesia general.
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12.3. ENCUESTA DE HABITOS Y VALORACION DE LA SALUD ORAL

1. ;Cuando fue tu primera atencion dental?

2. ¢Cuéando fue la ultima vez?
Este afio
hace mas de 1 afio

hace mas de 5 afios
nunca

[]
[]
[]
[]
3. ¢Cuantas veces al dia ingieres alimentos que contengan hidratos de carbono?
4. ;Usas cepillo de dientes normalmente? []Si []No
Ayer, cuantas veces te cepillaste los dientes? [ ]
5. ¢Usas seda dental? [1Si []No
6. ¢Usas algun enjuague? []Si []No

¢Cual?

7. ¢Sientes que te cuesta abrir la boca? [1Si []No

Si tu respuesta es si, ;por qué crees que te pasa?

8. ¢COmo sientes que masticas?

[ 1 Normal
[ 1 Me cuesta moler comida
[ 1 No mastico, solo trago

9. Al tragar....
[ 1 Normal

[ ] Siento molestias
[ 1 Me duele
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En los Ultimos 3 meses.....

Siempre

A menudo

A veces

Rara vez

Nunca

1. ¢Limitas el tipo o cantidad de
alimentos que comes debido a
problemas en tus dientes o
protesis?

2. ¢ Te sientes incobmodo al cortar
0 masticar algunos tipos de
alimentos, tales como carne o
manzanas?

3. ¢(Eres capaz de tragar sin
dificultades?

4. i Tus dientes o protesis te
impiden hablar como quisieras
hacerlo?

5. ¢ Tus dientes o protesis te
permiten comer cualquier
alimento sin sentir molestias o
dolor?

6. ¢ Limitas tus contactos con la
gente por las condiciones de tus
dientes o tus protesis?

7. ¢ Te sientes conforme o feliz
por como se ven tus dientes,
encias o protesis?

8. ¢ Usas algun medicamento para
aliviar dolores o molestias en tu
boca?

9. (Te sientes inquieto o
preocupado por como se ven tus
dientes o encias?

10. ¢ Te sientes ansioso 0 nervioso
debido a problemas con tus
dientes, encias o protesis?

11. ; Te sientes incomodo al
comer frente a otras personas
debido al estado de tus dientes o
protesis?

12. ;Sientes tus dientes o encia
sensibles al calor, frioo a lo
dulce?
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12.4. INSTRUCTIVO ENCUESTA

En el indice de salud oral geriatrico (GOHAI) el maximo puntaje es 60.
Un puntaje entre 57 y 60 se considera alto e indica buena salud oral, entre 51y
56 se considera moderado y menos de 50 como puntaje bajo que indica un
problema en la salud oral.

Es importante tener presente que existe diferencia en la direccionalidad
de las preguntas. En las preguntas 3, 5 y 7 se asocian con mejor salud la
respuesta siempre y en las otras preguntas la respuesta nunca. En cada celda

esta el puntaje que corresponde a cada pregunta.
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12.5. CONSENTIMIENTO INFORMADO

Esta es una invitacion para que usted participe en un importante estudio. Por favor lea cuidadosamente
esta informacién antes de dar su consentimiento voluntario para participar.
Este estudio tiene como objetivo describir las manifestaciones bucales de los pacientes con epidermolisis

bulosa segun su diagnoéstico especifico.

Este estudio consiste en una encuesta y un examen clinico:

1. Encuesta de habitos y valoracion de la salud oral: Tiene 12 preguntas sobre la percepciones del

estado de salud de sus dientes y encias. Ademas de preguntas sobre algunos habitos relacionados con la
salud bucal. El tiempo para responderla es de aproximadamente 5 minutos.

2. Examen Clinico: Es una examen realizado por una estudiante de odontologia de la Facultad de
Odontologia de la Universidad de Chile, en el cual se consignaran las caracteristicas orales del paciente

segun la pauta establecida por la OMS (Organizacién Mundial de la Salud). Tiempo aproximado 30 min.

Todos los datos aportados al personal del equipo de salud son de naturaleza confidencial y seran
utilizados exclusivamente para los fines de este estudio.

Los resultados nos entregaran informacién valiosa para ayudar a que su salud sea mejor. Desde ya le
agradecemos su colaboracion. Usted es libre de no participar, respetando su posicion. La participacion en
el estudio no es remunerada.

La persona que suscribe acepta voluntariamente participar en este estudio. Al mismo tiempo certifica
haber leido y comprendido toda la informacién que se le ha suministrado respecto de la investigacion y

deja constancia que sus preguntas han sido respondidas de manera satisfactoria.

Nombre del paciente Firma Nombre del examinador Firma Fecha
Susanne Kramer Strenger

09-369 9954 - 2141427
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12.6. GLOSARIO

BMZ: Zona de membrana basal.
CEC: Carcinoma espino celular
HDs: Hemidesmosomas

PTC: Codon de terminacion prematura

EB: Epidermolisis Bulosa

EBS: Epidermolisis bulosa simplex o simple

e EBS-DM: Epidermolisis bulosa simple Dowling Meara (OMIM 131760)
e EBS-K: Epidermolisis bulosa simple tipo Kébner (OMIM 131900)
e EBS-WC: EB simple Weber-Cockayne (OMIM 131800)

EBJ: Epidermolisis bulosa de la unién o junctional

e H-EBJ: EBJ tipo Herlitz (OMIM 226700)
e NH-EBJ: EBJ tipo no-Herlitz (OMIM 226650)

Epidermolisis bulosa variantes hemidesmosomales:

e GABEB: EB generalizada atréfica benigna (OMIM 226650)
e EB-PA: Epidermolisis bulosa con atrofia pilérica (OMIM 226730)
e EB-DM: Epidermolisis bulosa con distrofia muscular (OMIM 226670)

e Variante Ogna (OMIM 131950)

EBD: Epidermolisis bulosa distréfica o dermolitica

e EBDr-HS: EBD recesiva tipo Hallopeau-Siemens
e EBDD: Epidermolisis bulosa distréfica dominante
e EBDr Mitis:  EBD recesiva tipo Mitis
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