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. RESUMEN

La Epidermolisis Bullosa (EB) es una genodermatosis que se manifiesta con fragilidad
de la piel y las mucosas. Uno de los subtipos con mayor compromiso mucocutaneo es
la EB Distréfica Recesiva Severa (EBDR Severa), en la cual el 80% de los pacientes
presenta microstomia severa. El propdsito de este estudio es establecer si dos
aparatos para hacer ejercicios de apertura bucal son capaces de reducir el grado
de microstomia y mejorar la calidad de vida de los pacientes.

Metodologia: La fase clinica fue realizada entre el 2008 - 2009 en el Hospital de nifios
de Londres (Great Ormond Street Hospital) y entre 2011- 2022 en la Clinica de
Cuidados Especiales en Odontologia, Universidad de Chile. Participaron pacientes
de 4 a 18 afios con EBDR Severa. Después de consentir, los pacientes fueron
asignados al azar en: Grupo A que recibio un entrenador bucal (esquema: realizar
ejercicios durante 5 minutos, 3 veces al dia) y grupo B que recibié un cono acrilico
(esquema: realizar 10 estiramientos por 30 segundos, 3 veces al dia).

Se midio la apertura bucal maxima en milimetros y completaron dos cuestionarios
de calidad de vida pre y post intervencion, y se aplicé un cuestionario final de
autopercepcidn de funciones orales luego de un periodo de 12 semanas.
Resultados: Un total de 24 pacientes, 12 en cada grupo, fueron enrolados durante la
fase clinica. Dos pacientes de cada grupo abandonaron el estudio. Toda la informacion
de los otros 20 pacientes se incluy6 en el analisis. El 60% de los pacientes aumento
su apertura bucal. Ambos dispositivos mostraron resultados favorables, sin embargo,
solamente el cono acrilico tuvo resultados estadisticamente significativos. La
adherencia al programa de ejercicios fue del 34% por la dificultad de incorporar
ejercicios a la rutina diaria. No se registraron cambios en los cuestionarios de calidad
de vida.

Conclusiones: E| 60% de los pacientes con EBDR Severa que completaron el estudio
presentaron un efecto terapéutico positivo. Un porcentaje importante de pacientes
percibiéo una mejora en su habilidad para cepillarse los dientes, masticar y tragar. El

mayor desafio fue incorporar los ejercicios en sus rutinas diarias.



Il. INTRODUCCION

La Epidermdlisis Bullosa (EB) es una genodermatosis que se manifiesta con
fragilidad de la piel y las mucosas debido a mutaciones en los genes que codifican
para las proteinas estructurales de la unién dermo epidérmica. Es un término que
engloba diversos trastornos y que abarca mutaciones en 16 genes, con
manifestaciones clinicas muy variadas en severidad y localizacion. Uno de los
subtipos mas frecuentes es la EB Distrofica Recesiva Severa (EBDR Severa), que
es causado por mutaciones en el gen COL7A1 que codifica para el colageno VII,
una proteina que se ubica a nivel subepidérmico (Bardhan y cols., 2020). Las
personas afectadas por este tipo de la enfermedad presentan cicatrizacion
distrofica, que implica la contraccién de estructuras al momento de cicatrizar. Las
mas evidentes son la sindactilia o fusion de los dedos de las manos, y la microstomia
o limitacion de la apertura bucal. En EBDR Severa el 80% de los pacientes
presentan microstomia severa, con menos de 30 mm de apertura bucal maxima
(Serrano-Martinez y cols., 2003). Esta alteracion funcional es progresiva e impacta
en la calidad de vida de las personas con EB. El propdsito del presente estudio es

evaluar estandarizadamente técnicas para manejar esta secuela contractural.

lll. MARCO TEORICO

Epidermolisis Bullosa

La epidermdlisis bullosa hereditaria (EB) es un grupo de trastornos genéticos
heterogéneos caracterizados por fragilidad cutanea, formacion de ampollas,
erosiones y heridas en piel y mucosas en respuesta a traumatismos mecanicos
menores. Ademas de la piel, puede afectar a los ojos, cavidad oral, tubo digestivo
(eso6fago, estdbmago, intestino), via respiratoria, vejiga y zona genital (Has y Fischer,
2019; Kramer y cols., 2020).



Clasificacion

Actualmente se reconocen 4 tipos principales de EB, 34 subtipos que pueden ser
de herencia dominante o recesivo y 5 otros trastornos con fragilidad de la piel
(trastornos relacionados con EB), cuyo nivel de clivaje es muy superficial. Los tipos
principales se clasifican segun el nivel de clivaje de los tejidos en: EB simplex (EBS),
EB de la unién (EBJ), EB distrofica (EBD) y EB Kindler (Has y cols., 2020).

Epidemiologia

Si bien es catalogada como una enfermedad rara, huérfana o poco comun, es decir,
que afecta a menos de 1 persona en 5.000, existe en todo el mundo y no tiene
predileccion por raza o sexo. Se estima que alrededor de 500.000 personas en el
mundo viven con EB. Su incidencia estimada es de 19,6 por cada millén de nacidos
vivos (1:50.000) y su prevalencia es de 11 casos por millén de habitantes. En Chile
estan registradas, al afio 2020, un total de 252 personas con EB, de los cuales el
58% tienen EB simplex, 35% EB Distréfica, 6% EB de la unién y 1% EB de Kindler.
(DEBRA Chile, s.f ; DEBRA Internacional, s.f ; Fine, 2016).

Patogénesis

La EB es una enfermedad genética producida por cambios, disminucion o ausencia
de proteinas estructurales de la piel. Es decir, se debe a mutaciones genéticas que
alteran la dinamica y funcion de proteinas con un rol estructural en la epidermis,
zona de la membrana basal o en la parte superior de la dermis, que son relevantes
para la integridad de la piel y adhesién entre dermis y epidermis (DEBRA Chile,
2018; Mariath y cols., 2020).

La mayor parte de la literatura cientifica sobre esta condicion, describe las
implicancias cutaneas y existe muy poca informacion en cuanto a alternativas de
tratamiento odontoldgico en pacientes con este cuadro. El unico nivel de evidencia
disponible hasta el afio 2010 para respaldar la mayoria de las recomendaciones
eran reportes de casos clinicos y algunas series de casos unicamente con una

descripcién de las caracteristicas clinicas de estos pacientes (Kramer, 2010).
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Recién en el afio 2012, fue publicada la primera Guia de Practica Clinica de Cuidados
en Salud Oral para pacientes con EB (Kramer y cols., 2012).

Manifestaciones clinicas
Existe un predominio de vesiculas generalizadas y

de pequefas ampollas agrupadas (EB simplex),

queratodermia

palmoplantar (EB Imagen 1: "manos en capullo” o
pseudosindactilia (Kramer y cols.,

simplex y EB 2020).
kindler), tejido de granulacion periorificial (EB de la
unién), erosiones y ulceraciones extensas en el
tronco (EB de la unién intermedia), pseudosindactilia
(EBDR severa), carcinoma de células escamosas
(EB distrofica). Dentro de las manifestaciones
\i‘fl\\;uuﬁ' S
—

extracutaneas podemos encontrar: anemia, reflujo

gastroesofagico, estenosis esofagica, atresia

|mageﬁ 2: Bulla extensa crindo la Pilorica, estrefiimiento, osteopenia, osteoporosis,

espalda de un paciente con EBDR

(Krmer y cols.. 2020). mayor frecuencia de fracturas, complicaciones

oculares, compromiso laringeo (ronquera, estridor u
obstruccion respiratoria), miocardiopatia dilatada, entre otras (Bardhan y cols., 2020;
Kramer y cols., 2020).

Tratamiento médico general

A la fecha no hay tratamiento etiolégico o
cura, solamente manejo sintomatico para
la EB. El manejo debe ser realizado por
un equipo de salud multidisciplinario y se
basa principalmente en cuidados topicos

Imagen 3: Manejo de las heridas. Baio en tina en
paciente con EB (DEBRA Chile, 2018).

paliativos.
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Manifestaciones orales

La mayoria de los pacientes con EB presentan algun tipo de lesién oral
vesiculobulosa, que va desde vesiculas pequefias y discretas, hasta bullas de gran
tamano y areas de tejido de granulacion. Presentan caracteristicas orales unicas en
relacion a su tipo y subtipo especifico de EB. En EBS la cavidad oral se ve afectada
principalmente por ulceras esporadicas, al igual que en EB distrofica dominante
(EBDD), mientras que en pacientes con EB de la unién tienen mas hipoplasia
generalizada del esmalte y en EB de Kindler la mayor preocupacion es la
enfermedad periodontal (Wright y cols., 1991).

Epidermdélisis Bulosa Distréfica Recesiva Severa (EBDR severa)
Los pacientes con EBDR Severa (antes llamada RDEB
severa generalizada Hallopeau — Siemens) presentan
mayor compromiso de su cavidad oral. Entre las
manifestaciones orales se destacan: el desarrollo continuo

de ulceras y bullas espontaneas, la presencia de

ampollas recurrentes en mucosa oral (llenas de liquido o

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

sangre) especialmente en la lengua, Ulceras y erosiones
en diferentes estados de cicatrizacion en el rostro (Wright y
cols.,1994); microstomia progresiva, severa obliteracion de los vestibulos,
anquiloglosia, y ausencia de rugas palatinas y papilas linguales (lengua
depapilada). Tienen también significativamente mas caries, ya que la condicidon
fisica de los pacientes con EB — apertura bucal
limitada y contractura de los dedos — dificulta una
correcta higiene oral (Leal y cols., 2016). Esta

deficiencia en la higiene oral en conjunto con los
Imagen 5: Caries dentinarias presentes habitos alimenticios (preferencia de consumo de
en pacientes con EB (Leal y cols., . . ) .

2016). alimentos blandos y comida molida) en conjunto

con una limitada apertura oral, se plantea como la
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causa de alta prevalencia de caries rampante en este tipo de pacientes (Azrak y
cols., 2006).

A su vez podemos encontrar la presencia extensa de depositos de placa y gingivitis
(Fortuna y cols., 2015), y de carcinoma oral de células escamosas en lengua,
labios y paladar duro. Las personas con EBDR severa tienen un riesgo de por vida
superior al 90% de carcinoma de células escamosas con metastasis agresivas
(Pfendnery cols., 2006).

Microstomia

La microstomia es progresiva y afecta a casi todos los pacientes con EBDR
: Severa e incide directamente en el grado en que las
personas pueden abrir la boca, limitando drasticamente la
distancia entre los dientes de arcadas opuestas, incluso
cuando realizan su apertura maxima oral (Wright, 2010).
Esta ha sido definida por muchos autores como el factor
mas limitante de la enfermedad, no solo desde el punto de

vista del tratamiento odontoldgico, sino que también para el

Imagen 6: "AApertura oral . . B i
limitada en EBDR (Kramery €Xamen clinico oral y las funciones orofaringeas y laringeas

Is., 2020). . ]
o ) de los pacientes (Serrano-Martinez y cols., 2003).

Si evaluamos la microstomia siguiendo el método de Naylor y cols., el cual consiste
en medir la distancia entre los margenes incisales de los incisivos centrales
derechos o fragmentos de raiz equivalentes en maxima apertura oral (MOA), se
clasifica en: microstomia leve un MOA de 41-50 mm, moderada a un MOA de 31-
40 mm y severa a un MOA < 30 mm (Naylor y cols.,1984). El estudio de Serrano-
Martinez y cols., permitié concluir que el 80% de los pacientes presenta microstomia
severa (apertura bucal maxima menor a 30 mm) y el 20% restante microstomia

moderada (Serrano-Martinez y cols., 2003).
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La apertura oral disminuida en EBDR severa se explica por la formacion de ampollas
intraorales y periorales, y a la formacion de cicatrices atroficas posterior a éstas,
dando lugar a contracturas incapacitantes. Por ende, la reduccion de la dimension
oral es el resultado de una recurrente cicatrizacion oral alterada que limita la
movilidad de los tejidos blandos. Las bandas cicatriciales fibrosas pueden palparse
bilateralmente en las comisuras y mucosa oral. A pesar de que es bastante
frecuente que comience durante la primera infancia y produzca alteraciones en el
crecimiento normal de los tejidos orales, la microstomia parece desarrollarse
independiente de la edad del paciente (Serrano-Martinez y cols., 2003; Wright,
2010; Kramer y cols., 2020).

Una apertura oral disminuida de 35 mm o menos, puede ser considerada como
severamente restringida y esta asociada a problemas funcionales que incluyen
limitaciones en la ingesta de alimentos, asi como de otras funciones mandibulares
(bostezar, sonreir y hablar). Lo que conlleva a que procedimientos de higiene oral
también se vean obstaculizados, con una restriccion mas severa de apertura oral,
se vuelve muy dificil y compleja la atencion odontologica, ya que la mucosa de estos
pacientes es muy vulnerable a estimulos menores mecanicos (Stellingsma y cols.,
2011).

Por ende, la atencion dental de pacientes con EBDR severa se complejiza por el
dificil acceso a la cavidad bucal, las ampollas intraorales y el dolor que representa
para los pacientes. El simple hecho de que al tocarlos se cause desprendimiento de
piel y mucosas, lleva a que la mayoria de los pacientes requieran atencion por
especialistas y en ocasiones intervenciones bajo anestesia general. Sin embargo,
la microstomia presente en estos pacientes, también dificulta su intubacién (George
y cols., 2009; Kramer y cols., 2020).

Tal como se mencion6 anteriormente, no existe una cura disponible aun para la
epidermdlisis bullosa y su evolucion es progresiva y cronica, llegando a disminuir la

calidad de vida de quienes viven con esta condicion y sus familias. Hasta ahora el
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tratamiento es unicamente sintomatico y su manejo debe ser realizado por un
equipo interdisciplinario, el cual debe estar orientado en la mantencion de la salud
oral, en optimizar la higiene oral y en procedimientos de prevencion para las
lesiones de caries y enfermedad periodontal, manteniendo la apertura oral mediante
aparatos para aumentar la apertura oral de pacientes con este diagnodstico. Sin
embargo, falta evidencia de la efectividad de éstos ultimos (Stellingsma y cols.,
2011).

El tratamiento de la microstomia va desde fisioterapia hasta cirugias complejas y
tratamientos protésicos. Dentro del tratamiento no quirdrgico existen técnicas
mecanicas, mediante dispositivos que permiten obtener leves incrementos de la
apertura oral maxima, mejorando el rango de la apertura, tales como la realizacion
de ejercicios a diario con espatulas de madera, entrenadores bucales, cono de
acrilico con rosca y tapones de resina que aumentan de calibre progresivamente.
Estos pueden ser utilizados en casa y especialmente antes de los controles
odontoldgicos (Silvestre-Rangil y cols., 2015; Naylor y cols., 1984; Dougherty y
Warden, 2003).

Dispositivos Intraorales

Dentro de los diferentes dispositivos identificados en la literatura para el manejo de
la microstomia, se seleccionaron dos que se adaptan a los requerimientos de los
pacientes diagnosticados con EBDR Severa: el entrenador bucal y el cono acrilico.
Ambos cumplen con no tener contacto directo con tejidos blandos, evitando asi
producir lesiones, y son de facil manipulacion, considerando el desarrollo de la
pseudosindactilia que se da con el progreso de la enfermedad (Al Qattan y cols., 2005;
Dougherty and Warden, 2003; Nair y cols., 2008).
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Entrenador bucal
Disefiado por un dentista Aleman,
para una paciente de 7 afos. La

paciente obtuvo una ganancia en su

apertura bucal de 7 mm (de 11 a 18 Imagen 7: Entrenador bucal (Krémer y cols., 2020).
mm), en un periodo de entre 3-4 meses utilizando el dispositivo 10 a 20 minutos al
dia. En los siguientes meses continué con su uso y su apertura bucal mejoré
aumentando a mas de 20 mm. Los resultados favorables en el aumento de apertura
bucal desaparecieron rapidamente al descontinuar la realizacion de los ejercicios

de manera regular (Daby, 2005).

Dentro de los beneficios del uso del dispositivo se destaca una mejora en el acceso
para tratamientos odontoldgicos, posibilidad de intubacion en cirugia y disminucion
de problemas para comer. También una mejoria en el rango de movimiento de la
lengua y fortalecimiento de los musculos masticatorios (Daby, 2005).

En la literatura no hay evidencia de efectos adversos del uso de estos dispositivos.
En el reporte de caso solo se recalca la importancia del correcto posicionamiento
del dispositivo en boca para que no ocurra deslizamiento durante la masticacion y

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

Una desventaja de este dispositivo es que no es universal y debe ser fabricado en
el laboratorio y a la medida del paciente (Buchbinder y cols, 1993).

Cono Acrilico
Es un dispositivo que se situa entre los dientes

anterosuperiores y anteroinferiores, que el paciente va

girando de manera gradual con fuerza controlada, de

4

manera que los dientes vayan separandose (Lund y Imagen 8: Cono Acrilico (Kramer
Cohen, 1993). y cols., 2020).
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Lund y Cohen aplicaron un protocolo de ejercicios con este dispositivo, donde este
era usado 4 veces al dia por 10-15 min. En cada sesién se debia realizar el maximo
estiramiento posible y mantener la posicion por 20 segundos, luego descansar 10
segundos y continuar la secuencia (Lund y Cohen, 1993).

Este dispositivo tiene como ventaja que es de facil fabricacion y los tamafios son
estandar, por lo que se puede tener disponibilidad de ellos previo a la consulta del
paciente (Lund y Cohen, 1993; Silvestre-Rangil y cols., 2015).

Como desventaja, su uso es restringido a pacientes con denticion completa o
parcial, requiere aplicar una fuerza controlada o podria generar movilidad en dientes

anteriores (Lund y Cohen, 1993).

Protocolo uso de dispositivos para tratar la microstomia

Dentro de la literatura podemos encontrar evidencia de solo un reporte de caso del
uso dispositivos para aumentar la apertura oral en pacientes con EBDR (Serrano y
cols., 2001).

Serrano y cols., aplicaron un protocolo que consistia en el uso de tapones de resina
que aumentan de calibre progresivamente, donde los pacientes lograron aumentar
la apertura oral maxima de 19 a 23 mm después de 10 minutos de ejercicio, y a 30
mm al final de la sesion de tratamiento. Parametro que al descontinuar la terapia

mecanica, retorno a los valores iniciales de apertura oral (Serrano y cols., 2001).

Estrategias de evaluacion para la investigacion clinica en microstomia

La microstomia ha sido evaluada de manera cuantitativa con diversas técnicas;
midiendo la distancia intercomisural, la apertura maxima oral, el rango del
movimiento, la circunferencia y diametro, y con la distancia interincisal (Wood y Lee.,
1988; Wright y cols.,1991; Watanabe y cols., 2002; Dikbas y cols., 2007; Park y
cols., 2021).
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Para fines de este estudio, se seleccion6 como estrategia de evaluacion la distancia

interincisal.

Distancia interincisal: Es la distancia lineal, en milimetros,
desde el borde incisal del incisivo central superior hasta el
borde incisal del incisivo central inferior o fragmentos de raiz
equivalentes (Serrano-Martinez y cols., 2003). La medicion
se realiza durante la apertura maxima oral del paciente, sin

que este sienta dolor.

Se utilizo esta medida, ya que el borde incisal es considerado  jmagen " Medicion
L . . distancia interincisal (Tiirk
un punto de medicion estable y facil de determinar (Yao y vy cols., 2020). (

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

Calidad de vida

Las personas con EB pueden presentar manifestaciones clinicas de diversa gravedad
que afectan la calidad de vida; tales como ampollas, ulceras, infecciones a la piel,
cancer, dolor, malnutricién, etc (Togo y cols., 2020).

Se define calidad de vida segun la OMS como “ la percepcién del individuo de su
posicion en la vida en el contexto de la cultura y sistema de valores en los que vive y
en relacidon a sus objetivos, expectativas, estandares y preocupaciones. Es un
concepto de amplio alcance que esta atravesado de forma compleja por la salud fisica
de la persona, su estado fisiolégico, el nivel de independencia, sus relaciones sociales
y la relacion que tiene con su entorno” (The WHOQOL Group, 1995; Togo y
cols.,2020).

Las personas con EBDR experimentan un impacto significativo en la calidad de vida,
severas limitaciones funcionales y sociales, en comparacién con otros subtipos de EB,
enfermedades de la piel y la poblacion en general. Los estudios de calidad de vida no
solo ayudan a comprender el impacto de la enfermedad en la vida diaria, sino que
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también brindan informacion util para el tratamiento y seguimiento (Togo y cols.,2020;
Tang y cols., 2021).

Cuestionarios de evaluacion de calidad de vida

La calidad de vida es medida mediante la aplicacion de cuestionarios validados. Estos
pueden ser disefiados para salud general, para trastornos que afectan a un sistema
en particular o para una enfermedad puntual. Son usados para evaluar los resultados
de una intervencion médica desde la perspectiva del paciente, para comparar el
impacto que tiene en la calidad de vida de diferentes enfermedades, para identificar
necesidades y para planificar recursos (Finlay, 1998).

Actualmente existen diversos instrumentos para la evaluacion de la calidad de vida
relacionados con la salud en dermatologia, entre ellos encontramos el: SF-36, EQ-5D,
DLQI (El indice de Calidad de Vida en Dermatologia), Skindex-29, CDLQI (indice de

calidad de vida en nifios en dermatologia), entre otros (Chernyshov, 2019).

Segun Finlay y Augustin y cols., para medir cambios en el impacto de la enfermedad
después de una intervencion médica es mejor el uso de cuestionarios especificos, ya
gue son mas precisos para las areas relacionadas con la enfermedad, tales como el
QOLEB (Finlay, 1998; Augustin y cols., 2012).

Cuestionario QOLEB (Calidad de Vida en pacientes con Epidermdlisis Bullosa)
Es un cuestionario de evaluacion de la calidad de vida especifico para pacientes con
EB. Fue desarrollado por Frew Murrel y cols. y contiene 25 preguntas. Esta
herramienta permite medir el grado de deterioro de la calidad de vida en los pacientes
con los diferentes tipos de EB y ha demostrado ser estadisticamente valido y confiable
(Frew & Cols, 2008).

El cuestionario evalia dos elementos; los aspectos funcionales (preguntas 1-
7,9,10,12,13,15) y aspectos emocionales (preguntas 8,11,14,16 y 17). Para cada
pregunta hay 4 opciones de respuestas, puntuadas de 0 a 3 puntos. Una mayor

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

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

Fue validada su version hispana en México por Frew y cols., (Frew y cols., 2013) y en
espanol/Espafia por Villar y cols., (Villar y cols., 2022).

Calidad de Vida Relacionado a la Salud Oral
Se refiere al impacto de las principales afecciones bucales en la vida diaria de los
individuos, asi como las limitantes en las funciones normales del aparato

estomatognatico (Al Shamrany, 2006).

Cuestionario COHIP (Perfil de impacto de salud oral en nifos)

Es una herramienta de calidad de vida relacionada con la salud oral, que evalua el
impacto de las enfermedades bucodentales en la calidad de vida de los nifios (8-15
anos). Fue publicado en 2007, mediante dos cuestionarios; uno para los nifios y otro
para sus cuidadores. Consiste en 34 preguntas pertenecientes a 5 dominios
conceptualmente distintos: salud oral, bienestar funcional, bienestar social y
emocional, entorno escolar y autopercepcion (Broder y Wilson-Genderson., 2007).

Fue validada la version en espafiol/Chile por Aravena y cols.,(Aravena y cols., 2017).
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IV. HIPOTESIS Y OBJETIVOS.
Pregunta de investigaciéon - ;Cual es el efecto terapéutico y en la calidad de vida
del uso de dos dispositivos intraorales para tratar microstomia en personas con

Epidermdlisis Bullosa Distréfica Recesiva?

IV.1. Hipétesis.

El uso de un dispositivo intraoral para hacer ejercicios de apertura bucal aumenta la
apertura maxima interincisal y tiene un impacto en la calidad de vida de las personas

con Epidermdlisis Bullosa Distrofica Recesiva Severa.

IV.2. Objetivo general.

Evaluar el efecto terapéutico y en la calidad de vida del uso de dos dispositivos
intraorales para tratar microstomia, utilizados por 12 semanas, en personas con
Epidermdlisis Bullosa Distréfica Recesiva Severa a través de un estudio clinico

randomizado multicéntrico.

IV.3. Objetivos especificos.
Evaluar el efecto del entrenador bucal en el aumento de la apertura bucal en
pacientes con EBDR Severa.
Evaluar el efecto de un cono de acrilico con rosca en el aumento de la
apertura bucal en pacientes con EBRD Severa.
Comparar el efecto de ambos enfoques terapéuticos.
Evaluar y comparar la calidad de vida general antes y después de la
intervencion dentro y entre los grupos.
Evaluar y comparar la calidad de vida relacionada a la salud oral antes y
después de la intervencion dentro de cada grupo y entre los grupos.
Evaluar el cumplimiento de la terapia por parte de los pacientes.
Evaluar la autopercepcion de las funciones orales de los pacientes luego de

la intervencion.
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V. METODOLOGIA.

V.1. Diseio

Estudio clinico prospectivo, randomizado, multicéntrico.

A) Intervencion del estudio

Los pacientes se dividieron aleatoriamente en dos grupos.
Los pacientes del grupo A recibieron un entrenador bucal.
Se les indico realizar ejercicios de apertura bucal durante

5 minutos, 3 veces al dia. Imagen 10: Entrenador bucal

Los pacientes del grupo B recibieron conos acrilicos con

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

siguiente protocolo: 10 ejercicios de estiramiento
manteniendo la posicién por 30 segundos, 3 sesiones al
dia.

Imagen 11 : Conos Acrilicos
Ademas del dispositivo asignado de forma aleatoria, cada
paciente recibid un reloj de arena con el tiempo indicado y un calendario para
registrar si cumplieron con la rutina de ejercicios.
A cada participante se le solicitd adicionalmente que completara un cuestionario de
calidad de vida relacionada con la salud oral (Perfil de Impacto de Salud Oral en
Nifios - COHIP) y un cuestionario de calidad de vida general (Calidad de Vida en
Epidermdlisis bullosa — QOLEB) antes de comenzar la intervencion y luego del
periodo de 12 semanas de tratamiento.

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

intervencion (comparacién dentro del grupo).
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B) Tamafio muestral:

El tamafo de la muestra se determiné con los siguientes datos:

o Nivel de significancia: 0.05

e Potencia: 80%

e Diferencia de tratamiento importante: 6mm, segun lo descrito previamente
(Kramer,2006).

e Estimacion de diferencia de varianzas: 5,61

De acuerdo con estos datos, se requirio que el tamafio de cada grupo fuera de 9

participantes.

Para el calculo del tamafio muestral, se realizaron los calculos estadisticos basados
en un estudio clinico de 31 pacientes con diagndstico de EBDR Severa en Chile el
cual realiz6 la Dra. Kramer en la Clinica de Cuidados Especiales en Odontologia,
Facultad de Odontologia, Universidad de Chile en 2006. En este, el valor utilizado
como "estimacion de diferencia de varianzas" fue la desviacion estandar de la

apertura oral maxima (Kradmer,2006).

C) Randomizacion

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

de aleatorizacidn generada por ordenador.

Restriccion
La aleatorizacion se estratifico, y por lo tanto bloqued, en tres diferentes grupos de
edad: de4a8,9a12yde 13 a 18 afios de edad.
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D) Enmascaramiento de la asignacion

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

opacos cerrados numerados secuencialmente.

E) Implementacion de la aleatorizacién

La secuencia generada por computadora se imprimié y guardd en sobres opacos
sellados, numerados secuencialmente por un tercero anexo a la investigacion. Los

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

Se invitd a los pacientes con EBDR Severa a participar en el estudio. Se les explico
a los pacientes y a sus tutores todos los detalles del estudio, las ventajas y posibles
efectos adversos del mismo. Los pacientes pudieron decidir si querian o0 no
participar del estudio. En el caso de los que no quisieron, sus tratamientos
respectivos en las instituciones no se vieron comprometidos. Los pacientes que si
quisieron participar en el estudio, debieron firmar junto a sus tutores un formulario

de consentimiento informado.

Posteriormente el investigador responsable de ingresar a los pacientes en el
estudio, tomo las medidas iniciales calibrando la medicion con una regla metalica
estandarizada y abrio el sobre con la asignacion aleatoria del dispositivo. Cada
paciente recibié su dispositivo, se le dieron las instrucciones correspondientes y

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

A) Aprobacion Etica

La aprobacion ética fue obtenida del Comité de Etica de investigacion del Instituto
de salud del Hospital Great Ormond Street en Londres y del Comité de Etica de

investigacion Servicio de Salud Metropolitano Norte.

B) Participantes del estudio

Criterios de inclusion:
a. Pacientes con EBDR Severa de 4 a 18 afios de edad bajo el cuidado
de:
i. La unidad de EB del Hospital Great Ormond Street, Londres.
ii. Fundacién DebRA Chile, quienes reciben atencién dental en la
Clinica de Cuidados Especiales de la Facultad de Odontologia
de la Universidad de Chile
b. Sdlo participaron aquellos pacientes que desearon voluntariamente

participar y que sus padres o cuidadores estuvieron de acuerdo.

Criterios de exclusion:
No se incluyeron en el estudio los pacientes que:

a. Recibieron intervenciones dirigidas a aumentar la apertura de la boca
en el ultimo afo.

b. Tuvieron una cirugia dental en las ultimas 6 semanas (este fue un
criterio de exclusion, ya que después de someterse a tratamiento
dental bajo anestesia general los pacientes sufren ulceras bucales
severas que se demoran en promedio 3 semanas en sanar).

c. Presentaron antecedentes de disfuncion de la articulacion
temporomandibular.

d. No tenian dientes incisivos que sirvan como puntos de referencia.



25

Centros y paises involucrados:
Centros involucrados: 2
e Departamento Dental y Maxilofacial del Hospital de nifios de Londres
(Great Ormond Street Hospital).
e Clinica de Cuidados Especiales en Odontologia, Facultad de

Odontologia, Universidad de Chile

Grupo Estudio
El estudio fue realizado en 3 etapas:

o Primera etapa: 24 pacientes que fueron atendidos en la clinica de EB del
primer centro, entre julio del 2008 y marzo del 2009, fueron invitados a
participar en el estudio. De los cuales 10 fueron enrolados en este proyecto
de investigacion.

o Segunda etapa: 10 pacientes fueron enrolados en el segundo centro,
(Facultad de Odontologia Universidad de Chile) entre agosto del 2011 y mayo
del 2013.

o Tercera etapa: 4 pacientes fueron enrolados en el segundo centro, entre julio
y octubre del 2021.

C) Intervencién

Previo al inicio de la intervencion se compraron tres reglas metalicas milimetradas
de 30 cm, exactamente iguales con el objetivo de calibrar la medicidn de la apertura

bucal en cada paciente.

Cada paciente fue invitado a participar en el estudio por el investigador. Toda la
informacion relevante fue proporcionada de manera oral y escrita, mediante una
hoja apropiada para la edad de los pacientes, incluyendo una version para los
padres o cuidadores. Se respondieron todas las preguntas de los padres o

cuidadores.
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Aquellos pacientes que estuvieron de acuerdo en patrticipar, firmaron un formulario
de consentimiento y fueron invitados a asistir a una evaluacion oral en su centro

respectivo.

Durante la evaluacién se midi6 dos veces el rango de la apertura bucal maxima
mediante la calibracidn con una regla metalica milimetrada; desde el borde incisal
del incisivo central superior hasta el borde incisal del incisivo central inferior o
fragmentos de raiz equivalentes (Serrano-Martinez y cols., 2003), se abrio el sobre
con la asignacion del dispositivo y se entregd el dispositivo asignado, sumado a un
reloj de arena con el tiempo indicado y un calendario para registrar el cumplimiento
de la rutina de ejercicios. Se explico el protocolo de ejercicios al paciente y su
cuidador. Cada paciente completo los cuestionarios de salud oral y calidad de vida
general con EB. Adicionalmente se realizé6 una monitorizacion cada 2 semanas via

telefénica con los pacientes o sus cuidadores.

La evaluacion final fue realizada 12 semanas después de iniciar la intervencion, se
midié la apertura bucal maxima con la misma regla metalica milimetrada utilizada
para la medicion inicial y se completaron los cuestionarios. Los pacientes fueron
invitados a expresar cualquier comentario adicional sobre el estudio. Esta

informacion es presentada en detalle en la figura 1.



DIAGRAMA DE FLUJO DE LOS PACIENTES

Ingreso ] Evaluacion de criterios de inclusion.
Descripcién del estudio.

Consentimiento Informado.
Inscripcién en el estudio.

Evaluacion inicial:

‘¢ Cuestionario de calidad de vida

[ Evaluacion
relacionado a salud oral.

] *¢ Apertura bucal maxima (interincisal)

‘¢ Cuestionario de calidad de vida
relacionado a salud general

[ Asignacion ]

Grupo A: Grupo B:
‘¢ Entrenador bucal. ¢ Cono acrilico.
Protocolo: Protocolo:
5 minutos de ejercicio, 3 veces al dia. 10 estiramientos manteniendo 30
segundos, 3 veces al dia.

[ Monitorizacion ]
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Se solicité a los pacientes que completaran un diario de vida en que indicaron si llevaron a
cabo los ejercicios y Si experimentaron dificultad o] molestia.
Los investigadores llamaron a los pacientes por teléfono cada dos semanas para asegurarse
de que no presentaran ningun problema

Durante todo el periodo de estudio los pacientes tuvieron la opcion de contactar a los
investigadores por teléfono, correo electrénico o pedir una cita si tuvieron una duda o
experimentaron dificultades.

Evaluacion
final

La evaluacion final se realizé 12 semanas después de iniciar el uso de los dispositivos.
Durante esta sesién se midieron los mismos parametros evaluados durante la sesién inicial.

Figura 1. Diagrama resumen explicativo de la intervencion.
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D) Unidades de medicion y resultados esperados:

Los resultados cuantitativos fueron medidos en milimetros de apertura bucal
(distancia interincisal durante apertura bucal maxima). Los otros resultados se
basaron en la puntuaciéon obtenida en los cuestionarios de calidad de vida en

conjunto con los comentarios de los pacientes durante la intervencion.
El resultado principal esperado es un aumento en la apertura bucal interincisal
después de 12 semanas de tratamiento. Analisis adicionales se llevaron a cabo para

comparar la eficacia de los dos enfoques terapéuticos.

E) Analisis estadisticos

Se utilizé el programa STATA version 17.0 y Microsoft Excel version 16.54 para
analisis de datos.

e Se evalud la distribucion de los datos de las diferencias entre el antes y el
después de cada enfoque terapéutico con la prueba de normalidad de
Shapiro-Wilk. Considerando la distribucion normal de los datos, por cada
enfoque terapéutico se realiz6 la prueba t pareado para determinar
diferencias en la apertura bucal antes y después de la intervencion.

e Se determind el coeficiente de correlacion de Pearson para evaluar la
asociacion entre el porcentaje de cambio de apertura bucal y el porcentaje
de uso, para todos y por separado en cada grupo.

e Se realiz6 analisis del porcentaje de cambio en pacientes con mas de 10%
de uso del dispositivo, aplicando prueba t pareada para muestras
independientes.

e Se realiz6 analisis comparativo entre ambos dispositivos mediante aplicacion
de prueba t pareada para muestras independientes.

e Se compar6 las puntuaciones totales de cada cuestionario con la prueba t
pareada en cada grupo y entre ellos mismos.



Para la tabulacion de los datos se utilizo el programa Microsoft Office Excel.
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VI. RESULTADOS

Entre julio de 2008 y octubre de 2021 se enrolaron un total de 24 pacientes
provenientes de dos centros clinicos; Great Ormond Street Hospital, Londres, Reino

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

VI.1. Grupo estudio

El promedio de edad del grupo en estudio fue de 10 afios 11 meses, en un rango
entre los 5 y los 18 afos. La distribucion geografica por centros fue de 10 pacientes
(42%) del centro clinico 1: Great Ormond Street Hospital, Londres, Reino Unido y
14 pacientes (58%) del centro clinico 2: Facultad de Odontologia, Universidad de
Chile Santiago, Chile.

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

El promedio inicial de apertura bucal maxima fue de 15,67 mm (rango de 7,7 a
29mm) y el promedio final fue de 17,35mm (rango de 8,4 a 30,3mm).

De los 24 pacientes estudiados; a 12 pacientes se les asigné el cono acrilico y a los
otros 12 el entrenador bucal. Los pacientes numero 3, 13, 16 y 17 no asistieron a la
evaluacion final (2 pacientes de cada grupo), por lo tanto su informacién no esta
disponible. Un paciente cumplié con el 100% de la rutina de ejercicios, 3 pacientes
con entre 75y 51%, 6 pacientes con entre el 50 y 25% y 5 pacientes cumplieron con
menos del 25%. Solamente 7 pacientes de los mencionados anteriormente
realizaron los ejercicios durante las 12 semanas. Del total de los pacientes, 2 no
realizaron ninguna vez los ejercicios y 3 no aportaron informacion de la frecuencia

en que los realizaron.
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Doce pacientes experimentaron una mejora cuantitativa en su apertura bucal
maxima y también 12 percibieron una mejora cualitativa. Esta informacion es

presentada en detalle en la tabla 1.

Tabla 1. Resultados individuales por paciente

Apertura bucal Apertura bucal Autopercepcion de
Paciente Intervencion maxima inicial maxima final % de uso  Diferencia en mm Diferencia en % aumento de apertura

en mm en mm oral
1 Cono Acrilico 11,81 14,25 100 24 21 Si
2 Cono Acrilico 13,77 13,25 10 05 4 No
3 Cono Acrilico 20,21 N/A N/A N/A N/A N/A
4 Entrenador bucal 11,45 9,53 4 -1.9 -17 No
5 Entrenador bucal 10,25 8,39 N/A -1.9 -18 Si
6 Cono Acrilico 19,01 17,27 2 1.7 -9 No
7 Cono Acrilico 7,66 12,50 33 48 63 Si
8 Cono Acrilico 19,88 19,73 0 0,2 -1 No
9 Cono Acrilico 28,95 30,29 25 13 5 Si, mucho
10 Entrenador bucal 14,85 14,13 0 07 -5 Si, bastante
1 Cono Acrilico 20,50 20,75 N/A 03 1 N/A
12 Cono Acrilico 8,00 12,00 21 4,0 50 Si, un poco
13 Cono Acrilico 20,06 N/A N/A N/A N/A N/A
14 Entrenador bucal 21,74 24,07 N/A 23 1 Si, mucho
15 Entrenador bucal 10,66 11,44 67 08 7 No
16 Entrenador bucal 24,50 N/A N/A N/A N/A N/A
17 Entrenador bucal 22,75 N/A N/A N/A N/A N/A
18 Entrenador bucal 24,50 23,54 70 0,5 -2 Si, un poco
19 Entrenador bucal 12,24 18,55 39 6,3 52 No sé
20 Entrenador bucal 13,88 13,50 43 0.4 -3 Si, un poco
21 Entrenador bucal 20,00 30,00 17 10,0 50 No sé
22 Entrenador bucal 22,75 28,00 67 50 22 Si, mucho
23 Cono Acrilico 12,50 16,50 37 4,0 32 Si, un poco
24 Cono Acrilico 9.00 925 50 03 3 Si, un poco

N/A: Informacién no disponible

Si observamos de manera individual cada grupo, es posible observar que pacientes
del grupo del cono acrilico cumplieron en promedio con un 31% de la rutina de
ejercicios y mejoraron su apertura bucal en promedio 1,47 mm, que a su vez
representa un cambio del 9.7% en ésta. Mientras que los pacientes del grupo del
entrenador bucal cumplieron en un 38% con la rutina de ejercicios, mejorando su
apertura bucal en promedio 1,9 mm, que representa un 11.7% de cambio en su

apertura. Esta informacion se puede observar en la tabla 2.

Tabla 2. Resultados descriptivos de cada grupo de estudio

Grupo completo  Cono Acrilico Entrenador bucal
Pacientes que cumplieron periodo de prueba 20/ 24 10/12 10/12
Promedio Apertura bucal maxima inicial 15.67 mm 15.12 mm 16.23 mm
Promedio Apertura bucal maxima final 17,35 mm 16.58 mm 18.12 mm
Cumplimiento en % 34% 31% 38%
Cambios en mm 1.69 mm 1.47 mm 1.90 mm
Cambios en % 10.72% 9.66% 11.65%
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VL.3. Analisis estadistico del efecto terapéutico de los dispositivos

Para realizar el analisis estadistico de los datos mediante un test paramétrico, se
aplicé la prueba de normalidad de Shapiro-Wilk. Mediante esta se evalud la
distribucion de los datos de las diferencias entre el antes y el después de cada
enfoque terapéutico.

Se obtuvo que p=0.05706. Lo que significa que la variable en cuestion, que seria la
diferencia total entre la apertura total antes y después, presenta distribucién normal,

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

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

intervencion

Los resultados de la prueba t pareada muestran que hay diferencia significativa
en la medida de apertura bucal maxima en milimetros antes y después de la
intervencion para el grupo completo (p=0.0136) y para el grupo del cono acrilico
(p=0.0292), no asi para el grupo del entrenador bucal (p= 0.0872) , tal como se
observa en la tabla 3.

Tabla 3. Analisis Prueba t para muestras pareadas

Apertura bucal maxima final (en . L.
Promedio Desviacion

mm) - Apertura bucal maxima en mm estandar n t p (1 cola)
inicial (en mm)

Grupo de estudio completo 1.68 3.17 20 -2,39 0.0136
Grupo Cono Acrilico 1.47 2.21 10 2,17 0.0292

Grupo Entrenador bucal 1.88 4.04 10 -1.47 0.0872 |
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b) Analisis de correlacion entre el porcentaje de uso del dispositivo y el

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

cada dispositivo.

El test de Shapiro-Wilk evidencié que los datos presentan distribucién normal
(p=0.11177 para variable porcentaje de uso y p=0.13660 para variable de
porcentaje de cambio de apertura bucal), por lo que se analizé correlacion con test
paramétrico llamado test de Pearson.

El analisis de correlacion indica que no hay relacion entre las variables porcentaje
de uso y el porcentaje de cambio en la apertura bucal tanto para el grupo cono
acrilico (p=0.4840), el grupo entrenador bucal (p=0.8238) como para el grupo de

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

Figura 2.
Tabla 4. Analisis de correlaciéon de Pearson: Porcentaje de uso - Porcentaje de cambio
n Coeficiente r de Pearson Sig.‘bilateralz
Grupo de estudio completo 17 0.1741 0.5040
Grupo cono acrilico 9 0.2690 0.4840
Grupo entrenador bucal 8 0.0945 0.8238

Cambio en relacion al uso del dispositivo
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Figura 2. Correlacion entre el porcentaje de uso y el porcentaje de cambio de ambos grupos
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c) Andlisis del porcentaje de cambio en pacientes con mas de 10% de uso del
dispositivo.

Se realizd un tercer analisis con prueba t pareada, para evaluar si la diferencia en
apertura bucal en milimetros fue significativa para aquellos pacientes que realizaron
los ejercicios mas del 10% del periodo de estudio. Los resultados obtenidos fueron
los siguientes: hay diferencia significativa en la medida de apertura bucal maxima
en milimetros antes y después de la intervencion tanto para el grupo completo
(p=0.0029), como para el grupo del cono acrilico (p=0.0059). No se encontrd una
asociacion estadisticamente significativa para el grupo del entrenador bucal (p=
0,0536). Los valores pueden ser observados en la Tabla 5.

Tabla 5. Analisis prueba T pareada en pacientes con mas del 10% de uso del dispositivo

Apertura bucal maxima final (en . C .

, Promedio Desviacion
mm) - Apertura bucal maxima . t p (1 cola)
s en mm estandar
inicial (en mm)
Grupo de estudio completo 3,16 3.20 12 -3,41 0.0029
Grupo Cono Acrilico 2,81 1.78 6 -3,87 0.0059
Grupo Entrenador bucal 3.5 4.37 6 -1.96 0.0536

d) Analisis comparativo entre ambos dispositivos

El analisis con prueba t independiente para comparar la diferencia en el cambio de
la apertura bucal maxima en milimetros obtenida con el cono acrilico y el entrenador
bucal, indica que no hay una diferencia significativa entre ambos enfoques
terapéuticos (p=0.78).

V1.4. Evaluacion de la Calidad de Vida

a) Andlisis de Calidad de Vida

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

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



35

informacion obtenida también nos permitié hacer un analisis descriptivo de la calidad

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

3.
Distribucion de los puntajes obtenidos por pregunta en el Cuestionario QOLEB
2, =
o
: IEN
< | |
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Pregunta

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

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

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

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

personas con EBDR Severa al inicio de la intervencion:

Ambito funcional

Se demoran entre 1 y 2 horas en bahar y cambiar sus vendajes

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

La EB afecta un poco sus posibilidades de asistir a la guarderia, jardin
infantil, colegio o estudios

La mayoria de las veces necesitan ayuda para bafiarse o ducharse

Les parece dificil tomar el lapiz

Ven hasta 5 profesionales de la salud especialistas al afio

La EB afecta mucho su capacidad para comer

La EB afecta mucho sus actividades en climas mas calurosos

La EB afecta un poco su capacidad para salir de compras
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No pueden utilizar algunos tipos de zapatos
Necesitan evitar algunos deportes
Su EB afecta un poco su capacidad para moverse fuera de la casa
La EB afecta un poco su capacidad para dormir
Han necesitado realizar algunas adaptaciones pequefias en sus casas,
como por ejemplo poner rampas, debido a su EB.
Ellos o sus familias se han visto ligeramente afectados financieramente por
su EB.

Ambito emocional

La EB les causa frecuentemente dolor fisico

Se sienten un poco frustrados respecto a su EB

La EB no tiene impacto en la manera en que se relacionan con los demas
miembros de sus familias

Las demas personas los hacen sentir un poco avergonzados sobre su EB.
La EB no afecta su relacion con sus amigos

Se sienten un poco preocupados o ansiosos debido a su EB

Se sienten un poco deprimidos por su EB

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

burlarse o por la forma en que los miran).

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

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

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

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

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

pacientes que se les asigno el cono acrilico, estaban menos preocupados, ansiosos

y deprimidos por su EB al final del periodo de prueba.



Tabla 6. Analisis paramétrico del puntaje total del cuestionario antes y después de la intervencion

Cuestionario

Sig. Asintética (2 colas)

Grupo estudio completo

Grupo cono acrilico

Grupo entrenador bucal

Calidad de Vida en
pacientes con EB 0.711

0.797

0.780

Tabla 7. Analisis paramétrico de cada pregunta del QOLEB

Sig. Asintética (2 colas)

Grupo cono acrilico

Grupo entrenador bucal

Analisis por pregunta
Grupo estudio completo

QOLEB pregunta 1 1.000
QOLEB pregunta 2 0.163
QOLEB pregunta 3 0.298
QOLEB pregunta 4 0.636
QOLEB pregunta 5 1.000
QOLEB pregunta 6 0.421
QOLEB pregunta 7 0.172
QOLEB pregunta 8 0.805
QOLEB pregunta 9 0.749
QOLEB pregunta 10 0.579
QOLEB pregunta 11 0.542
QOLEB pregunta 12 0.205
QOLEB pregunta 13 0.805
QOLEB pregunta 14 0.187
QOLEB pregunta 15 0.717
QOLEB pregunta 16 0.454
QOLEB pregunta 17 0.215
QOLEB pregunta 18 0.668
QOLEB pregunta 19 0.717
QOLEB pregunta 20 0.083
QOLEB pregunta 21 0.421
QOLEB pregunta 22 0.104
QOLEB pregunta 23 0.083

1.000
0.351
1.000
1.000
0.598
0.104
0.048
0.185
0.685
0.685
1.000
0.563
0.451
0.598
1.000
0.170
1.000
0.598
0.685
0.049
0.785
0.033
0.351

1.000
0.343
0.168
0.520
0.591
0.726
0.591
1.000
0.343
0.279
0.555
0.193
0.758
0.168
0.591
0.726
0.104
1.000
1.000
0.678
0.168
1.000
0.168

c) Andlisis de la calidad de vida relacionada con la salud oral
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El perfil de impacto de salud oral en nifios (COHIP) fue usado también como

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

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

la informacion obtenida permiti6 un analisis descriptivo de la calidad de vida

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

observar en la figura 4.
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Distribucion de los puntajes por pregunta en cuestionario COHIP
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Figura 4. Este grafico nos muestra la distribucion de los datos en cuartiles, resaltando el puntaje promedio por
pregunta en el cuestionario Perfil de Impacto de la Salud Oral en Nifios (COHIP).

El valor promedio del puntaje de cada pregunta observado en la figura 4 nos
permite interpretar el compromiso de calidad de vida en la salud oral en los distintos
dominios en las personas con EBDR Severa, al inicio de la intervencién:

Dominio 1: Salud Oral

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

e A veces respiraron por la boca o roncaron

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

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

e Con frecuencia tuvieron llagas o areas adoloridas en la boca o alrededor de
la boca

e A veces tuvieron mal aliento

e Con frecuencia les sangraron las encias

e A veces se les quedo atrapada comida entre los dientes o en los dientes

e Casi nunca sintieron dolor o molestia en los dientes al beber o comer cosas
frias o calientes

e A veces sintieron la boca o labios resecos
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Dominio 2: Bienestar funcional

A veces tuvieron dificultad en morder o masticar comidas tales como
manzana, choclo o carne dura

A veces se les hizo dificil comer las comidas que les gustan

A veces se les hizo dificil pronunciar / decir algunas palabras

A veces otras personas tuvieron dificultad en entender lo que ellos decian

Con frecuencia se les hizo dificil mantener sus dientes limpios

Dominio 3: Bienestar social y emocional

Casi nunca se sintieron tristes

A veces se sintieron confiados / seguros

Nunca otros nifios los molestaron, amenazaron o se burlaron de ellos

Casi nunca se sintieron preocupados 0 ansiosos

Casi nunca se sintieron timidos.

Casi nunca evitaron sonreir o reirse cuando estaban con otros nifios

Casi nunca se sintieron mal cuando la gente les pregunta sobre sus dientes,
boca o cara

Ellos no estuvieron de acuerdo ni en desacuerdo con que se sienten
nerviosos (ansiosos) por el tratamiento que necesitan en los dientes, boca o

Cara

Dominio 4: Entorno escolar

Casi nunca faltaron a la escuela
Casi nunca se les hizo dificil prestar atencion en la escuela
Nunca no quisieron hablar / leer en voz alta en clase

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

Dominio 5: Autopercepcion

A veces sintieron que se veian distintos a otros nifios

A veces sintieron que son bonita / bonito.

Casi nunca estuvieron preocupados por lo que otra gente piensa acerca de
sus dientes, boca o cara
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¢ Ellos no estuvieron de acuerdo ni en desacuerdo con que cuando sean
mayores, van a tener buenos dientes

¢ Ellos no estuvieron de acuerdo ni en desacuerdo con que cuando sean
mayores, van a tener buena salud

o Ellos estuvieron algo de acuerdo con que se sentiran mejor sobre si
mismos cuando terminen su tratamiento dental

e Ellos estuvieron algo de acuerdo con la frase de que tienen dientes
buenos

e Ellos estuvieron algo de acuerdo con que se sienten bien con ellos
mismos

e En general, sintieron que su salud es regular

e En general, sintieron que su salud oral es regular

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

intervencion

Tal como en el analisis del cuestionario anterior, no se encontraron diferencias
significativas cuando se compararon los puntajes totales del Perfil de Impacto de la
Salud Oral en Nifios (COHIP) en el comienzo y final de la intervencion (Tabla 8).

Cuando se analiz6 estadisticamente cada pregunta de manera individual, 4
preguntas tuvieron una diferencia significativa al 5%. La pregunta nimero 11 mostré
que los pacientes al final del estudio, percibieron tener con mayor frecuencia
dificultad para morder o masticar comidas duras, la pregunta numero 14 refleja que
los pacientes se sintieron con mayor frecuencia mas seguros y confiados al término
del estudio, y las preguntas 37 y 38 muestran que al final del estudio, los pacientes
sintieron que su salud y su salud oral eran peores que al inicio. Estos valores se

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

Cuestionario

Sig. Asintética (2 colas)

Grupo estudio completo

Grupo cono acrilico

Grupo entrenador bucal

Perfil de Impacto de la
Salud Oral en Nifios

0.719

0.391

0.551

Tabla 9. Analisis paramétrico de cada pregunta del COHIP

Analisis por pregunta

Asymp. Sig. (2 colas)

Grupo estudio completo

Grupo cono acrilico

Grupo entrenador bucal

COHIP pregunta
COHIP pregunta
COHIP pregunta
COHIP pregunta
COHIP pregunta
COHIP pregunta
COHIP pregunta
COHIP pregunta
COHIP pregunta
COHIP pregunta 10
COHIP pregunta 11
COHIP pregunta 12
COHIP pregunta 13
COHIP pregunta 14
COHIP pregunta 15
COHIP pregunta 16
COHIP pregunta 17
COHIP pregunta 18
COHIP pregunta 19
COHIP pregunta 20
COHIP pregunta 21
COHIP pregunta 22
COHIP pregunta 23
COHIP pregunta 24
COHIP pregunta 25
COHIP pregunta 26
COHIP pregunta 27
COHIP pregunta 28
COHIP pregunta 29
COHIP pregunta 30
COHIP pregunta 31
COHIP pregunta 32
COHIP pregunta 33
COHIP pregunta 34
COHIP pregunta 35
COHIP pregunta 36
COHIP pregunta 37
COHIP pregunta 38

O ONOOUD_WNLER

0.718
0.275
0.859
0.808
0.508
0.216
0.385
0.645
0.842
0.579
0.387
0.150
0.149
0.022
0.303
0.501
1.000
0.269
1.000
0.110
0.104
0.805
0.668
0.077
0.303
0.483
0.791
0.848
0.280
0.718
0.428
0.524
0.661
0.116
0.529
0.105
0.543
0.056

1.000
0.133
0.451
0.584
0.826
0.785
0.732
0.567
0.826
0.815
1.000
0.626
0.197
0.037
0.528
0.222
0.654
0.351
0.351
0.180
0.351
0.763
0.170
0.504
0.133
0.487
0.785
0.649
0.763
1.000
0.844
0.227
0.080
1.000
0.785
0.567
0.026
0.048

0.347
1.000
0.563
0.444
0.169
0.347
0.111
1.000
1.000
0.594
0.035
0.095
0.559
0.169
0.438
0.622
0.247
0.447
0.729
0.447
0.169
1.000
0.081
0.086
0.782
0.834
1.000
0.347
0.313
0.681
0.347
0.894
0.108
0.084
0.559
0.129
0.302
0.512
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e) Hallazgos durante el monitoreo

Durante las entrevistas telefonicas realizadas cada 2 semanas, 20 de los 24
pacientes reportaron tener problemas para incorporar los ejercicios a sus rutinas
diarias. Dos pacientes no realizaron nunca los ejercicios, 8 pacientes no utilizaron

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

Dentro de los comentarios de los pacientes que no continuaron con la rutina de
manera continua las 12 semanas, se menciona la incomodidad al usar el dispositivo
al inicio, problemas para tragar saliva durante la ejecucion de los ejercicios, disgusto
en cuanto al material del dispositivo e incomodidad al roce del dispositivo con los
dientes, entre otros. Pero a pesar de ciertos comentarios negativos, la mayoria de
los pacientes relaté beneficios en cuanto a la alimentacion, habla y para cepillarse
los dientes.

f) Analisis del cuestionario de evaluacion final

De los pacientes que completaron el estudio, un 63% sinti6 una mejora en su
apertura oral. El porcentaje fue levemente mayor en el grupo asignado al cono
acrilico ( 67% v/s 60%).

A un 47% de los pacientes les gustoé realizar los ejercicios, pero hubo una diferencia
considerable entre ambos grupos; mientras que al 70% de los pacientes del grupo
de entrenador bucal les gusté realizar los ejercicios, solo el 22% de los del cono
acrilico se sintieron a gusto realizandolos. A pesar de que a menos de la mitad de
los pacientes del grupo completo les gusto realizar los ejercicios, al 63% de éstos
les gustaria continuar realizando los ejercicios de apertura oral (66 % del grupo de
cono acrilico v/s 60% del entrenador bucal).

El protocolo que estarian dispuestos a seguir es principalmente una vez al dia (42%
de los pacientes dispuestos a seguir realizando los ejercicios), 2 veces al dia un
17% y 3 veces al dia un 33%.
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Treinta y dos por ciento de los pacientes relataron tener algun dolor o molestia
usando el dispositivo que se les fue asignado durante el periodo de prueba (33%
pacientes asignados al grupo del cono acrilico v/s 30% del grupo de entrenador

bucal).

Cuando se estudio el impacto de la intervencion en la funcidn oral, se encontré que
un 74% de los pacientes sintieron una mejora en su habilidad de cepillarse los
dientes (67% en el grupo de cono acrilico y 80% en el grupo del entrenador bucal).
Cambios en la habilidad de comer o masticar fueron percibidos por un 37% de los
pacientes ( 33% en el grupo de cono acrilico y 40% en el del entrenador bucal). En
cuanto a la habilidad de tragar, 33% sintié una mejora. Esto corresponde al 13% de
los pacientes que utilizaron cono acrilico y 50% de los pacientes que usaron
entrenador bucal.

Por ultimo, en la capacidad de hablar, un 17% del total de los pacientes sintié un
cambio en su capacidad de hablar, de los cuales todos corresponden al grupo del
entrenador bucal (43% entrenador bucal, 0% cono acrilico). Estos resultados
pueden ser observados en detalle en la Tabla 10.

Tabla 10. Resultados descriptivos del Cuestionario de evaluacion final

Dispositivo Asignado
Cono Acrilico Entrenador bucal

¢Sientes que puedes abrir mas tu boca? Si 6 6
No 3 2

No sé 0 2

¢Te gusto hacer los ejercicios? Si 2 7
No 6 2

No sé 1 1

¢Te gustaria seguir haciendo los ejercicios? Si 6 6
No 3 4

¢Qué tan seguido? 1 2 3
2 1 1

3 2 2

¢Tuviste dolor o molestias usando el dispositivo? Si 3 3
No 5 7

¢Sientes algun cambio en tu capacidad de Si 6 8
cepillar tus dientes? No 3 2
¢Sientes algun cambio en tu capacidad de Si 3 4
masticar/comer? No 5 6
¢Sientes algin cambio en tu capacidad de Si 1 5
tragar? No 7 5
¢Sientes algiin cambio en tu capacidad de Si 0 3
hablar? No 8 7
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Todos los pacientes, sus cuidadores y padres fueron invitados a expresar cualquier

comentario en relacion a la intervencion durante el cuestionario final. Estos estan

en el listado de la tabla 11.

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

La madre relata que puede darle mejor a su hijo los remedios, los cuales
le da 3 veces al dia en una cuchara

El problema principal fue adaptar los ejercicios en la rutina diaria

Puede comer pedazos de comida mas grandes, los cuales antes debia
cortar en pedazos pequenos

Tuvo un poco de incomodidad y dolor solamente al inicio

No le gusto la sensacién del cono rozando con sus dientes

Ahora puede mover las comisuras de la boca cuando habla, antes no
podia

Su apertura oral disminuy6 en relacion al inicio del estudio

Le gusto hacer los ejercicios, porque estos le ayudan a su boca

No podia tragar mientras realizaba los ejercicios, asi que tenia que
retirarse el dispositivo para poder hacerlo.

Siente que en el dia mejora su apertura oral, pero en la noche no.

Ahora puede comer lollipops

Siente que realizar los ejercicios, le ha servido para poder abrir bastante
mas su boca

En una ocasion se le salié el dispositivo, lo que le causo ampollas

Siente que abre mas cuando recién retira el dispositivo de su boca
Mama afirma que al término del estudio, su hija no se quejaba tanto al
abrir su boca para cepillarse los dientes

Mama relata que le gusto el dispositivo, pero que preferiria que fuese de
otro material, ya que lo encontré un poco rigido.

Dispositivo Asignado
Cono Acrilico Entrenador bucal

1 0
1 1
1 0
0 2
1 0
1 0
0 1
1 0
1 1
1

0 1
0 2
0 1
0 1
0 1
0 1

g) Eventos adversos

Durante la evaluacion clinica final se evidencié que el 22,2% de los pacientes que

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

ellos corresponden a incisivos temporales que se encontraban en etapa de

recambio dentario y otros dos pacientes a jovenes con incisivos recientemente

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

Por otro lado, el 11.1% de los pacientes presentaron ulceras orales en relacion con

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




Tabla 12. Tabulacion cruzada de eventos adversos acorde al dispositivo asignado
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Dispositivo asignado Total
Cono acrilico Entrenador bucal
Aumento movilidad dentaria Si 0 4 4
No 9 5 14
iPresenta ulceras orales en relacion Si 2 0 2
al dispositivo? No 7 9 16
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VII. DISCUSION

El objetivo de este estudio fue evaluar si existe un beneficio al realizar ejercicios con
alguno de los dos dispositivos intraorales utilizados para el manejo de la
microstomia en pacientes con EBDR Severa.

Al ser la epidermdlisis bullosa una enfermedad rara, y la EBDR Severa tener una
prevalencia de solo 3.5 a 20.4 individuos afectados por millébn de habitantes
(Eichstadt y cols., 2021), fue muy complejo enrolar los pacientes necesarios para
satisfacer el tamafio muestral requerido (n=24).

Cuando comparamos el tamano de la muestra de este estudio con los de otros
estudios clinicos en pacientes con microstomia publicados en la literatura,
evidenciamos que si bien el tamafio muestral en el presente estudio es superior al
tamafio promedio de los otros, aun asi no nos permite obtener correlaciones
estadisticamente significativas en cuanto al uso del dispositivo y el aumento de la
apertura (promedio 20, rango: 9-48) (Pizzo y cols., 2003; Yuen y cols., 2012; Clayton
y cols., 2015; Sydow y cols., 2021).

Apertura Bucal
Al evaluar los resultados en la apertura bucal en el estudio, nos encontramos con
que un 63% de los pacientes percibieron una mejora de tipo cualitativa y un 60%

registré una mejora cuantitativa en su apertura bucal.

El primer analisis estadistico utilizando una prueba t para medir el efecto de la
intervencidon mostré un aumento significativo en la apertura bucal después de la
intervencion para el total del grupo de estudio y al analizar los grupos por separado,
la diferencia solamente fue significativa para el grupo del cono acrilico, no asi para
el grupo del entrenador bucal. Estadisticamente esto se puede explicar debido a
que la medida de dispersion de los datos es mucho mayor en el grupo del entrenador

bucal, razon por la cual puede no haberse obtenido significancia estadistica en este
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grupo. A la fecha, no existe evidencia en la literatura de estudios previos que
evaluen el efecto de ambos dispositivos.

Comparacion con otros estudios de apertura oral

La mayoria de los estudios publicados acerca de la realizacion de ejercicios con
dispositivos para aumentar la apertura bucal, se han realizado en pacientes con
esclerosis sistémica (Pizzo y cols., 2003; Yuen y cols., 2012; Sydow y cols., 2021)
o quemaduras orofaciales (Clayton y cols., 2015; Antonarakis y cols., 2017).
Mientras que hay literatura limitada del manejo de la microstomia en pacientes con
EBDR Severa (Kramer y cols., 2020).

En los articulos mencionados anteriormente, se han estudiado ejercicios orofaciales
de estiramiento y apertura bucal, tanto manuales o con palos de madera, con
dispositivos tales como Therabite, The Free Access Il Cheek Retractor y
Orastretch. Ninguno de estos ha estudiado el efecto del cono acrilico ni del

entrenador oral.

Tal como en los estudios publicados por Yuen y cols en el afio 2012 y Sydow y cols
en el ano 2021, en este estudio el seguimiento de los pacientes fue realizado via
telefonica y ademas se realizé un autoseguimiento por parte de los pacientes, donde
se les solicitdé que completaran un diario o calendario de ejercicios para documentar
la adherencia al programa de ejercicios. Ademas, los pacientes debieron asistir de
manera presencial a evaluaciones de monitoreo programadas, al menos 1 vez como
en el presente estudio. El periodo de seguimiento en estos estudios fue en un rango
entre 12 a 36 semanas, con un promedio de 23 semanas (Yuen y cols, 2012; Sydow
y cols, 2021).

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

sistémica (esclerodermia) que realizaron los ejercicios de estiramiento y apertura
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oral durante 18 semanas, mejoraron en promedio 10.7 £ 2.06 mm. Considerandose
una mejora significativa (Pizzo y cols., 2003).

Los pacientes en el estudio publicado por Yuen y cols afio 2012 con esclerodermia
también, realizando ejercicios de estiramientos manuales y de aumento de apertura
oral mejoraron en promedio 2.8 mm en un periodo de 3 meses, considerandose una

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

En el estudio en pacientes con quemaduras de espesor total en la region orofacial
publicado por Clayton y cols en el afio 2015 hubo una mejora significativa en
promedio de 13.3 mm en la apertura bucal vertical y de 9.1 mm en la apertura
horizontal, realizando los ejercicios de estiramiento y apertura oral con los 3
dispositivos (Therabite, The Free Access Il Cheek Retractor y Orastretch), durante
el periodo de rehabilitacion (entre 3 meses a 3 afios) (Clayton y cols., 2015).

En el estudio publicado por Sydow y cols., (Sydow y cols.,2021), al finalizar el
periodo de intervencidn de ejercicios a diario por 3 meses, los pacientes con
esclerodermia sistémica que utilizaron el Therabite, presentaron un aumento de su
apertura oral en promedio de 9 mm (en un rango entre 2-10 mm) y de 7 mm los del

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

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

estudio. Esto se debe, entre varias razones:

i. Condiciones asociadas a la microstomia: Esclerosis sistémica en
comparacion a EB. Hay similitudes y diferencias entre estas condiciones.
Entre EB y esclerodermia: ambas condiciones son progresivas y tiene que
regresar una vez finalizada la intervencion (perdiendo toda la ganancia
obtenida luego del tratamiento no quirurgico). La edad de inicio de la

esclerodermia, sin embargo, es frecuentemente en la adultez, a diferencia de



Vi.

49
la EB, que los pacientes nacen con esta condicion. Es por esto, que la edad
de los grupos de estudio fue diferente en los estudios previos.

Entre EB y pacientes con quemaduras orofaciales: son condiciones con
etiologia diferente, siendo EBDR Severa una condicion progresiva y de
etiologia congénita versus las quemaduras orofaciales que son de etiologia
traumatica y que pueden ocurrir a cualquier edad.

Edad de los participantes: solo nifios en este estudio, a diferencia de los otros
estudios en los que solo participaron adultos.

Diferentes intervenciones: estiramiento manual, palos de madera, Therabite,
The Free Access |l Cheek Retractor, Orastretch versus cono acrilico y
entrenador bucal.

Apertura bucal maxima inicial: En el estudio reportado por Yuen y cols., en
promedio la apertura bucal inicial del grupo intervencién (que realiza los
ejercicios orofaciales) fue de 27.4 + 7.4, en un rango entre 10.0 — 35.0.
Mientras que en el estudio actual la apertura bucal maxima inicial en
promedio fue de 15.7mm, en un rango entre 7.7 a 29mm.

Porcentaje de cambio de la apertura bucal maxima: En el estudio de Yuen y
cols., fue de 2.8 mm en promedio, correspondiente a un 10.2% de cambio
luego de realizar los ejercicios por 3 meses. Y en el estudio actual la mejoria
en la apertura oral fue en promedio de 1.7 mm, lo que corresponde a un
10.7% de cambio, luego de 3 meses de intervencion también.

Duracion periodo de prueba: 12 semanas con hasta 3 afios en un estudio
(Clayton y cols., 2015).

Protocolo de ejercicios propuesto por la Literatura

El protocolo de ejercicios fue basado en literatura previa en conos acrilicos, la cual

repetia el ejercicio 4 veces al dia (Lund y Cohen, 1993).

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

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

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

durante 12 semanas.

Para este estudio se decidid que las repeticiones fueran 3 veces al dia en
consideracion de las extensas rutinas de cuidado de salud de los pacientes con
EBDR Severa (DEBRA Chile, 2018).

En los resultados obtuvimos que 8 pacientes realizaron los ejercicios de forma
continua durante las 12 semanas, y de estos solo un paciente realizo los ejercicios
3 veces al dia, obteniendo un 21% de mejora en su apertura bucal. Mientras que 2
pacientes realizaron los ejercicios 2 veces al dia, obteniendo un 10% de mejora en
promedio. Los otros 4 pacientes realizaron los ejercicios solo 1 vez al dia y
obtuvieron un incremento del 41% en su apertura bucal maxima, claramente mayor
al de los otros pacientes que realizaron los ejercicios con una mayor frecuencia. Si
bien podriamos concluir que podemos obtener un mejor resultado (un porcentaje
mayor de cambio en la apertura bucal) con solo realizar una vez al dia los ejercicios,
estos resultados pudieron ser influenciados por diversos factores; como la edad de
los pacientes, intensidad en que realizaban los ejercicios, gravedad de la
cicatrizacion de la mucosa oral al inicio del estudio y compromiso sistémico de los
pacientes por su EB. Por lo cual, se requeriria un grupo de estudio mayor e
idealmente asignar de manera aleatoria a pacientes con el mismo dispositivo pero

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

Como se menciona anteriormente, este estudio nos permite visualizar que los
pacientes que realizaron los ejercicios solo 1 vez al dia obtuvieron una mejoria
mayor que los que lo realizaron 3 veces al dia, pero no nos permite obtener qué
frecuencia es la mejor. Lo que si nos permite concluir que realizar los ejercicios
mejora la apertura oral significativamente mas que no realizarlos, por lo tanto
debemos alentar a realizar los ejercicios incorporandolos dentro de lo posible en su

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

apertura oral (Serrano y cols., 2001).

Cumplimiento de la Terapia

En el tercer analisis estadistico de este estudio, se utiliz6 huevamente una prueba
t, pero esta vez para medir el efecto de la intervencion en pacientes con mas del
10% de uso del dispositivo. Esto con el fin de excluir de los resultados a todos los
pacientes que obtuvieron una medicion de apertura final mayor a la inicial, sin haber

realizado los ejercicios con cualquiera de los dispositivos.

Se obtuvo nuevamente significancia estadistica para el grupo de estudio completo
y para el grupo del cono acrilico. Ademas, observando los datos del analisis
descriptivo (Tabla 1) es posible notar que los pacientes que realizaron los ejercicios
durante el periodo de prueba, tuvieron un incremento promedio en su apertura oral
de un 25%, mientras que aquellos que no usaron el dispositivo o descontinuar su
uso durante las dos primeras semanas del periodo, tuvieron una disminucién de su
apertura en un 7%.

Este aumento se logré mediante el cumplimiento del uso de cualquiera de los dos
tipos de dispositivo.

Al analizar el incremento promedio por grupo de dispositivo, obtenemos que hay un
mayor aumento de apertura oral mediante el cumplimiento del uso del cono acrilico
que del entrenador bucal, siendo los valores promedios de 29 y 21%,
respectivamente. Lo que nos podria conducir a que si bien estadisticamente no
pudimos probar que exista una correlacion directa entre el porcentaje de uso y el
porcentaje de cambio en la apertura bucal (test de Pearson con p valor mayor a
0.05), el analisis descriptivo en conjunto con la aplicacion de la prueba t del tercer
analisis, nos podria conducir a que con un tamafio muestral mayor, el cumplimiento

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

cono acrilico.

La literatura nos habla que el aumento de la apertura oral ganada con el uso correcto
y continuo del dispositivo se ve mermada por la discontinuidad de la terapia,
volviendo al punto de inicio en la mayoria de los casos expuestos (Serrano y cols.,
2001 ; Yuen y cols., 2012).

A pesar de que este estudio no incluye un grupo control sin intervencion, 5 de los
20 pacientes que completaron el estudio solamente realizaron el 10% o menos de
los ejercicios indicados. Esto nos permite observar la diferencia de la apertura bucal
después de 12 semanas cuando no se realizan ejercicios. Los 5 pacientes que no
realizaron los ejercicios o pararon de realizarlos durante las primeras
semanas, tuvieron una disminucion de la apertura bucal promedio de 1.01 mm (en
un rango entre 0.15 a 1.92 mm), esto representa una disminucion de 7.1% en la
apertura total. Esto se puede explicar debido a que la disminucién de apertura oral
0 microstomia es un proceso progresivo en pacientes con EBDR Severa (Kramer y
cols., 2006).

Si bien el analisis de correlacion estadistico de Pearson no pudo demostrar que el
uso de cualquiera de los dos dispositivos incide directamente con un cambio en la
apertura oral, si el analisis descriptivo y la prueba t nos permiten concluir que realizar
los ejercicios de manera continua durante las 12 semanas, aunque no se cumpla de
manera estricta con el protocolo establecido (3 veces al dia), es el principal factor
de éxito para este enfoque terapéutico (Yuen y cols., 2012).

En el estudio de Yuen y cols afio 2012 la tasa de adherencia fue de 48.9%, asociado
a una disminucion de la apertura oral en los pacientes que no continuaron realizando
los ejercicios. En el presente estudio la tasa de cumplimiento fue de un 34.4%, pero
tal como se menciond anteriormente, no se pudo encontrar una correlacion entre el

porcentaje de uso del dispositivo y el cambio de la apertura oral. A diferencia a la
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tasa de adherencia en el estudio de Pizzo y cols., en el cual todos los pacientes
realizaron el programa de ejercicio diario durante las 18 semanas y donde se
empled un sistema de monitoreo mas estricto, en el cual los pacientes asistieron a

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

Durante el periodo de seguimiento hubo disminucion de la apertura oral en los
pacientes que no continuaron realizando los ejercicios (Sydow y cols., 2021) y se
concluyo6 que una baja tasa de adherencia puede contribuir a una disminucién en la
mejora de la apertura oral (Yuen y cols., 2012).

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

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

Factores que interfieren con el Cumplimiento de la Terapia
En este estudio se analizaron las razones que interfieren con el cumplimiento del
protocolo de ejercicios evaluados:
1. Del cuestionario de evaluacion final y de los controles telefonicos cada 2
semanas:

o Rutina diaria: Un 65% de los pacientes tuvieron problemas para adecuar
los ejercicios en su rutina diaria. Esto se explica por el tiempo que
requieren los cuidados basicos de los pacientes con EBDR severa,
incluyendo sus cambios de vendaje diarios que les toma entre 1-2 horas.
Ademas, algunos pacientes requieren tiempo adicional para alimentarse
(gastrostomia) y deben realizar rutinas fisioterapéuticas de todo el cuerpo
para manejar contracciones de los dedos, tobillos, mufiecas y otras areas
de flexidon. Aparte de los requerimientos especificos por su EB, estos
niAos necesitan tener tiempo para cumplir con sus responsabilidades del
colegio, compartir tiempo con sus familias y amigos, y jugar (DEBRA
Chile, 2018). Por lo que, para algunos pacientes, es dificil incluir los
ejercicios en su rutina diaria.

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

70% les gusto realizar los ejercicios, pero solo un 40% cumplié con el
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protocolo. Mientras que en el grupo del cono acrilico el porcentaje que les
gusto realizar los ejercicios fue de so6lo un 22% y el cumplimiento fue de
un 44%. Por tanto, concluimos que este no es un factor que influy6 en el
cumplimiento de estos.

Dolor: Dolor e incomodidad fueron descritos cuando se respondid la
encuesta final de evaluacion y en los comentarios de los pacientes
durante los controles telefonicos. Seis pacientes experimentaron dolor o
molestia usando el dispositivo. Ninguno aseverd que la molestia o dolor
fuera la causal del no cumplimiento del protocolo de ejercicios como tal,
sino que lo atribuyeron a la presencia de condiciones sistémicas
(estenosis esofagica, heridas y ampollas con relacién a la lengua, labios
y comisuras).

Percepcion de resultados positivos: Una cuarta razon para detener la
intervencidn, podria ser la falta de éxito percibido. Si este fuese el caso,
entonces el analisis de correlacion debe ser cuidadosamente
interpretado, ya que los pacientes que se detuvieron porque sintieron que
no habia mejoria, reducirian el indice de correlacion. Si bien al final del
estudio seis pacientes relatan no percibir aumento de su apertura oral,
durante la etapa de monitoreo solo un paciente relata que dej6 de realizar
los ejercicios porque no sentia mejoria. Todos los demas pacientes

relatan que sintieron una mejoria mientras realizan los ejercicios.

2. Observaciones del equipo de investigacion:

A cada paciente se le permitié escoger los colores con que quiso que se
fabricara su dispositivo. No existe literatura asociada con que esto tenga
un efecto positivo en el cumplimiento del protocolo de ejercicios, pero de
todas maneras se les pregunta sus preferencias con el fin de aumentar
Su cooperacion.

La participacion y control por parte de los padres al realizar los ejercicios
durante el tratamiento, principalmente en nifios pequenos, se ha visto que

tiene un efecto positivo en el cumplimiento (Karasiunok y Smahliuk., 2018;



55
Trulsson y cols., 2004). Aunque esto no fue evaluado especificamente
durante el estudio.

e Integrando e informando a otros miembros del equipo multidisciplinario,
como enfermeras, dermatdlogos, pediatras y fisioterapeutas sobre la
intervencion. Esto podria ayudar a los pacientes y sus padres a entender
los multiples beneficios del tratamiento. Por ejemplo, realizar los ejercicios
podria tener beneficios a futuro en caso de requerir una intubacion para

una sesion de anestesia general.

Eventos adversos ante el Uso de dispositivos intraorales

Tal como se menciond anteriormente, el entrenador bucal no es universal y debe
ser fabricado en el laboratorio y a la medida del paciente, por lo que podria traer
consigo problemas de adaptacion (Buchbinder y cols, 1993). Durante el desarrollo
de este estudio, nos encontramos con 3 pacientes que relataron leve dolor al iniciar
por primera vez con los ejercicios, todos asignados al uso de este dispositivo. Por
lo cual, tuvieron que asistir a control de ajuste y no volvieron a sentir molestias al

realizar los ejercicios.

En el estudio de Pizzo y cols afio 2003 solo existe reporte de un paciente que
presenté fatiga muscular transitoria (Pizzo y cols., 2003). Otros estudios no refieren
efectos adversos (Yuen y cols., 2012).

En el presente estudio un 22% presenté aumento en la movilidad dentaria, lo que
puede estar asociado a la edad de los pacientes y el recambio dentario, y un 11%
ulceras orales en relacion al dispositivo, 1o que se explica por la fragilidad de las
mucosas propia de la EB.

Por lo tanto, el manejo no quirurgico de la microstomia, mediante terapia fisica para

aumentar la apertura para es un enfoque terapéutico seguro, pero se debe
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considerar la fase del recambio dentario del paciente y monitorizar si se presenta
movilidad de las piezas dentarias sometidas a las fuerzas propias de los aparatos
de ejercicio. Por otro lado, al disefar los aparatos se debe tener especial atencion
en que estos no generen roce o contacto con las mucosas, pues las fuerzas

tangenciales sobre los tejidos pueden generar lesiones.

Cambios en la Calidad de Vida

A la fecha no hay evidencia de estudios que evaluen el impacto en la calidad de
vida de tratamientos para la microstomia en pacientes con EB. Pero si podemos
encontrar evidencia de que diversos autores mencionan como una las grandes
consecuencias de la microstomia, el compromiso en la calidad de vida de los
pacientes (Pizzo y cols., 2003; Tabolli y cols., 2009; Silvestre-Rangil, 2015; TUrk y
cols, 2020).

Un dato interesante si que podemos encontrar en la literatura, es que al aplicar
cuestionarios para medir el impacto de la enfermedad misma en la calidad de vida,
pacientes con el tipo EBDR severa, mujeres y nifios presentan un mayor impacto
(Tabolli y cols., 2009; Togo y cols., 2020). Dicho analisis no fue realizado en el
presente estudio, debido a que se considerd que el tamafio muestral era bastante
pequefio para segregar aun mas los datos. La variable edad sdlo fue considerada
en la metodologia de este estudio, con fines de tener un grupo de estudio
heterogéneo.

En el presente estudio, al aplicar dos cuestionarios para medir el impacto en la
calidad de vida de los pacientes con EBDR severa, no obtuvimos diferencia
estadistica en el puntaje total en ninguno de los dos cuestionarios (QOLEB ni en el
COHIP) cuando se evalua antes y después de la intervencién. Pero si cuando se
evaluan ciertas preguntas de manera individual, se pudo concluir que los pacientes
del grupo del cono acrilico se sentian menos preocupados, ansiosos y deprimidos

con respecto a su EB, y se sintieron con mayor frecuencia mas seguros y confiados
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al término del estudio. Esta sensacion de seguridad y confianza, se obtuvo tanto
para el grupo del cono acrilico como para el grupo completo.

Estos resultados se correlacionan con los resultados obtenidos analizando los
cambios cuantitativos antes y después de la intervencion con la prueba t para el

grupo de estudio.

Autopercepcion de las Funciones Orales

En las preguntas especificas en el cuestionario de evaluacion final de este estudio,
se percibieron cambios importantes en la habilidad de abrir la boca (63.2%), mejora
en la habilidad de cepillar sus dientes (73.7%) y cambios en la habilidad de comer

o masticar (38.9%).

En uno de los estudios clinicos donde se aplicaron dispositivos intraorales en
pacientes con esclerodermia, todos los participantes reportaron mejoras subjetivas
para comer, hablar y ejecutar medidas de higiene bucal (Pizzo y cols., 2003). Y en
otro, todos los participantes creen que realizar los ejercicios debiese ser parte de
sus rutinas diarias, pero en una frecuencia menor a la propuesta. También varios
pacientes experimentaron mejoras funcionales en su vida diaria, tales como comer

y hablar (Sydow y cols., 2021).

No es posible comparar porcentualmente la mejoria que tuvieron los pacientes de
los estudios anteriormente mencionados con el estudio actual, pero si podemos
destacar que en los 3 grupos de intervencion, se registra una mejoria para comer,

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

Para entender la metodologia del estudio es relevante tener claro tres aspectos: En
primer lugar, se trata de pacientes con enfermedades raras. Lo que nos conlleva a
la principal limitacion que fue el tamafho muestral (n muy reducido) que presenta
este estudio clinico. Se logro enrolar los 24 pacientes requeridos, pero de estos, 4
no terminaron el estudio. Esto se debe a la baja prevalencia de la enfermedad y
aun mas baja de este subtipo especifico de EB (EBDR severa) que presenta
microstomia. La prevalencia estimada de EBDR severa es de 3.5 a 20.4 individuos
por millén de habitantes (Eichstadt y cols., 2021). Esta cifra ademas considera
pacientes de todas las edades, pero para fines del estudio enrolamos solo pacientes
entre 4-18 afos, limitando aun mas el universo del estudio. Para superar la
limitacion del tamafio muestral, debemos extender la investigacion a otros centros
de cuidado para pacientes con EB e incluir pacientes adultos también. A su vez
realizar un analisis estadistico con un numero de pacientes tan reducido, tiene un
efecto en los resultados. Existe un error estandar mas alto y un intervalo de
confianza mas amplio. Y es mas dificil obtener resultados significativos. Esto explica
porque no se obtuvo significancia en el analisis de correlacion para ninguno de los
grupos. La unica manera de superar esta limitacion, es aumentando el tamaio del

grupo de estudio como se menciono anteriormente.

En segundo lugar, no existen protocolos previos para el uso de dispositivos en
microstomia en pacientes con EB. Como literatura previa referente solo tenemos un
articulo antiguo y un reporte de caso respecto a la fabricacidn y uso de estos, ambos
utilizados en pacientes no con EB ( Lund y Cohen, 1993 ; Daby, 2005). Lo que recae
en una falta de evidencia cientifica en ambos dispositivos, pero que en la practica
clinica son utilizados frecuentemente y es por esto que son recomendados en las

guias clinicas actuales (Kramer y cols., 2020).
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Y en tercer lugar, para fines de la realizacion de esta tesis, se decidioé continuar con
la metodologia inicial del proyecto, la cual fue aceptada tanto por el Comité de Etica
de la Investigacion del Servicio de Salud Metropolitano Norte, como por el Comité
de Etica de investigacién del Instituto de salud del Hospital Great Ormond Street en
Londres, pese tener en consideracion ciertas falencias en esta. Se evidencia y
considera la falta de calibracion entre los investigadores, y la no validacion de
cuestionarios de calidad de vida en Espafol/Chileno a la fecha de aplicacién de

éstos, entre otros.
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Lineas de investigacion futura

1. Comparar ambos dispositivos, para lo cual seria ideal hacer un disefio de
estudio cruzado, en que cada paciente utilizara ambos dispositivos.

2. Controlar a los pacientes después de 6 meses — 1 afo, para observar los
efectos a lago plazo.

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

4. Realizar un analisis de costo efectividad de ambos dispositivos en el marco
de las evaluaciones econdémicas para la toma de decisiones y el disefio de
politicas publicas de salud

5. Explorar la combinacion de cirugia con el uso de los dispositivos intraorales
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VIIl. CONCLUSIONES

Los pacientes con EBDR Severa que utilizaron el entrenador bucal mejoraron su
apertura bucal en promedio 1.9 mm que representa un 11.7% de cambio, resultado

que no fue estadisticamente significativo.

Los pacientes con EBDR Severa que utilizaron el cono acrilico mejoraron su
apertura bucal en promedio 1.5 mm que representa un 9.7% de cambio, resultado
que fue estadisticamente significativo.

La calidad de vida general y relacionada con la salud oral medidas a través del
cuestionario Calidad de Vida en EB (QOLEB) y el cuestionario Perfil de Impacto de
Salud Oral en nifos (COHIP), no presentaron diferencias estadisticamente
significativas en sus puntajes totales al comparar antes y después de la

intervencion.

Solamente el 34% de los pacientes pudo completar la rutina de ejercicios durante
las 12 semanas, principalmente por la dificultad de incorporar los ejercicios a su

rutina diaria.

Luego de la intervencion, un 63% de los pacientes percibié una mejora en su
apertura bucal, mientras que en las demas funciones orales un 74% sinti6 que
mejord su habilidad de cepillarse los dientes, un 37% mejoré su habilidad para
masticar y el 33% para tragar.

Para concluir, el 60% del total de las personas con EBDR Severa que completaron
el estudio presentaron un efecto terapéutico positivo. No se registro efecto sobre la
calidad de vida, pero si hubo mejoras en la autopercepcién de las funciones orales.
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Dra, Susanne Kramer
Investigadora Principal
Facultad de Odontologia
Universidad de Chile
Presente

Ref.: Titulo del Proyecto: “Aproximaciones terapéuticas para tratar microstomia en pacientes
con Epidermolisis Bulosa Distréfica Recesiva Halloupeau Siemens, un estudio clinico
randomizado”™.

Estimada Dra. Kramer:

£l Comité de Etica de la Investigacion del Servicio de Salud Metropolitano Norte en sesion virtual
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Consentimiento mayores 18 aflos, versidn 1.2 pacientes mayor de 18 aflos, 21 mayo 2008,
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de Integrantes del CEI-SSMN y Buenas Pricticas Clinicas.

La saluda atentamente,

Asonis on
30 San
Motmoniwe NWDR, JUAN JORGE SILVA SOLIS
PRESIDENTE - CEl-SSMN

71



72

2. Informacion para pacientes version 1.2

LA
l\. $00z ole 12
’ — Nv_;\\.‘ 0004 9 miew cpmmed =5 v
Y
= .& ©0u0pUsdOPU £S04 PROF LB YED Wi
) .m 20685522
v QUON OURIIOG0NBIY PIYES 8D 0DNIDG
.WN UOREBISIN €] 9p €003 0 PWOD BIUSPSEY
eAig obuor uenr g

€ a0u0UID 8PN SOPEIMM OPIS LBy

o 90 aweinp

S0U EPEONS 0180 enb Jepas ey

-

CEFSSM NOR),
\huwa-o‘:'

1202 NAF S )

— HO0Z Odeyy 12
i SOU §1 0P J0KIN OO = Z | UOION
vop | eubeg « g 10p
un £ (4IHOD - .8...8 €0 PIVES 0P CIO0dW 1I0) £J0 PAIES ) UOD OPEUOIND)
UPIA 0D PEPIIED 9P CURUOHSEND UN S10IWOD ONb BIUBIEd EPED © APII © SOWEA UPWEL

€5NE0 ©4)0 JNN !-3.88_.8 o e deip 10p
888888 A ..E..Bhis..:..:a 839...8.!:?_2283;893. P13
8;88.65;22.8.8! "OANISOSIP UN RG] UBEd EPED SOINUIL § HURIND
o e 8!:.!!-_...88!53888.921. ueBiey enb gapad 50| 08 sojuaORd
$01 $0pOY v eyedsy u @ SH-YOBIY LD SaWaOed Jod dudWENsd OPEZIIN By 95 anb
gs-ooac&lw:c!!(inx.conmcoo %0 JOd WAL
§§2§§9§§§§§8$§0§u

‘SEUBWES 7| op odwan
@p opoy) x.-.s.!%.o...so_suevx..: ONFSOGSIP UN RAIGRIA) OIPNISA 10 UD OPIN(OUI
euaned eped ‘g3 op odnar d UD BJWOIS0IIW Bp OUNWEE) |0 esed
opeEDIN Bjudwendd oun eped ggﬁsoou JEZIN B SOWEA OPNse 950 vl

cuonueies) 0p 3!__.8. solow e uoo
.8:388_83. € Jevoodoxd sepod esed 0
$0 ofieque us ‘e gs!ioﬁiigce,tossi 8:.?-.!_8

'(220U00 ersaISEUR B RIE LOEANIUI  (EIUIP IUMWEIRI) 1 OWOO SI(E) PNIES BP UGUBIE Op
SOUMNLIPEc0Id SOUNBiE JRYNDYIP OWOD S8 'SAIUSIP SO1 BRIe|Nded A Jawoo eied ajuaned op
PEPREED € JEAE 9pand SaArI0 5058 U SH-MOET UOO SHUNOR] 0| SOPO} UD SISO
CASPAIWIEI BUN S0 'CWOISOINW OWOD OPDOUOD UNGWE) ‘EPRNPA) (89Nq eInuade e

BPIA 0D PEPRED NS LD d !... e
[0 15 JYEAD RIBd OWOD 158 'SH-HOBD U0D SOIHOEI U [N RINLAdE € JEIAWNE
i!guggg.oo%»lzsg 3.33888.83& 3

ZOTPTITES TOp OTSOUOIT O SO RS 2

J0AI20I0A UROSAP (1§ JIPIAP ©Ied OAEULOHU BluNBis
Siiggg.{%gﬁg: ‘uoebaseaw
€50 0P NSOk Ll $0 0PN |10 LD BLed JeWO) BISID 1S
2»88.885:58.!5.885.9..5@& UOWHNS NEOHEH CASONY EONSIQ
CSOING SHIOULEPIAT VOO SNUNNEd LD B30G B] 0D WINLADE U] JRIUKLNE § SEPEUILEIUD
SOI000) SHUGIJP SOP QIQOS OPNISE UN LD JRADED © OPEIAL OPUNS IS0 POISN

OIS )

2002 oAew 12 ‘soue gy op s0kew sojueINd-Z' | UOIRIOA
‘OAVZIWOONYY ODININD OlON1S3

NN 'SNIW3IS NVAANOTIVH VAISAO3Y YOI40HLSIO YSOINE SISITOWHAAIdE NOD
SAINTIOVA N3 VINOLSOUDIW HVLIVHL VYV SYILNFIVHIL SINOIDVINIXONY




73

202 NP Sy |\n. .
1202 Nnr S ¥ o ¢ eubey M ! T eedoned op sewo

W1 0 COPPUI OPRPIND CININY NS © REDAE OU 0159 CIUMWHUISU0D NS 10D 9D SINTSED SRR
0 JRAUD © PRIE00U 9P UQI $9 PASN CURINIOA SIUILARIO) $9 CPAISH NS UD LOED|DNRT NG

EPRIONE PIOA 95 OU SOjUBWIDeU 8D ELOS; e oy is §§-!

1€00) UQIOE BUN € JIPNOe
oA 08 15 Ojesede |op 08N 10 J0d SOINLIBE B CSED LB UGDESUSALOD 8P SOpMNDE By ON

.o.gcilgs;g gsglsgisgt

. 99121 AND EIUJD UKUNE B BP BAIU 19 © OGN 19 LIFIONHE OU 8T CIUBLIOW
OQVZINOONYY ODIN1D 0I0NLSA J0INbieny US OIPMISe 19D SLIEIGA) 8D OLDMIED |8 BUBH PEISN OIPNSe Kise € OopesabL

NN 'SNINEIS NYEANOTIVH VAISO3M YOIH0HLSIO VSO NG SISINOWNA0IdE NOD !8::!&!!33..16 ﬂ&o.l&..W 8“3..!-! d N WD n.io!so-.
SAINTIOV. VINOLSONDIN SVOLNFAVHAL SINOIOVINIXONAY 0P OuRINULOY LN Buuy (7] o o8 £ oumbes ns oMEULOM B8

e WIVL Vive 95 JRdOWR] B SILOIWOD #% PAISN 15 OU 0 JRAURd 25D 18 IDIDED P AN S8 PN ON

¥

CUVWEOINTOINIIWIIN TSRO S de |0 jesn op o

10G0q £ Jowoo epend og
h ]




74

3. Informacién para pacientes version 2.2

1200 Wnr S l..!.!..
g_ SN g,
ot:
Swﬂ%llss. opeg
-.Sg_.ollﬂ.
1200 NAr S) — s.l..f.
gﬁ\! ...Jj 0002 04w 12 un A (dIHOD - Ut US 610 Y 9 CIDEKL Iad) 810 PIYES U OpeLOEY
S w: NI = o) | eiped l.se. EPIA 9P PEPIED 9P OLBUOHSIND UN )W aaned eped € Jpad B SOWEA UpQWEe |
'8q129) Ofiy NS BND BIIUJO LOIDUSIE ©) BP [BAIU |8 O 8.:- je OU 083 ESNED €40 JANDIEND JOd SHEIO SLIA0NN S| © UGKDEIA) US O OANISOTSID |9p
U@ OIPNISe |Op BsIRIIA) 8P OYDRALEP 18 UUan oliy ns A paisn ois. o150 e opesasbul ey O8N |9 VoD LS BA ‘BwWeqoXd UnBie USL 18 A SO SO JenBas ried 58 EPIA 8D CURIP |3
paisn anb oliy NS 8p SjuLILI) CUPIW @ RILIYNOU 98 ns Uy A 9D OURID UN £ BUJE BP [OFd) UN 'CARISOTSIP UN RAQIA) SIUAED BPED SOINLIL § RURIND
@p OueINULO) UN duuy anb gupad 8 8 A onsibas ns sed oageuwLoj! 8jse piebanue o oS 2P |@ $800A ¢ Ojesede |9 UCO OIS 8P SOINe vebey anb papad s 98 sejuened

Jedoed e 9j9wodwod 98 PaIsN 1S 'ou 0 adiogied anb BJAND 1S JPOSP 8P BIQI S8 PaISN 'ON $0| $0pO} iwsggygsigsgg ey #s anb
T AT OBIST TS un s0 opunbes |3 eluewsry Ue SH-HAEI LoD
ggg!!&ggsgsgigw

ojsede 1@ Jesn op sendsep £ sejue 10geq £ sewod epend eg
9 SeURWaS Z| op odwen
9P OPOUSd UN SUEIND BN O AND RIPST &) 95 A CAYSOASID UN RIGIDH) CIPNISS |19 US OPINPUI
wod ooyekBsysns rew-3 oueed eped g3 Op OdGGNS 9180 LOO SHUGEd U BIUCISOINU 0P OuMwER) |0 eed
STLIBLE 7 OpeZIHN SUSWeAND Oun BpEd ggugéogeg-ﬁ:m
ah.h.u%?o.e!::
UOPO 8P pEIInoe 4 OlUMEILS) P RANRUIINE JOlOW B LOD
Q..soo.awg_uoawwmz $Ueed S0 S0PO] € JEU0rIOd0Id JOpod BJed ‘SOPEIINSA) SO| JEIBAWIOD A JENIEAD OUESEOU
ORI Suussng "eiq $0 0B/EQUS LIS 'BJWOIS0NW ) Jejes) esed des0) opuebng uey o
sao-on-!!avca..o!:-_
epand d s0| & sepnp sual d ey 1050000 e1Sa1S0UR €] BJed UOEGNIUI & IBIUGD OJUMLIEIES |@ OLWOD S(E] PIYES P UOUAE Op
88! 88!:2. 'SOUBPUNIRS $0[09)0 S0ISA P € anbjend :8:3!6888 u3 SOIMWIPIO0IT SOUNDIE JENDYIP OWOD 158 'SAUAIP SOy dseRdad A Jawoo eied ajuaed Bp
.388 $0| djuURIND €ZIONY ©| '0|$0 JEYAD RIRg pepoeded o) Jepaje opand soarb $0se0 U3 SH-NOAT OO SejUeed SO SOPO) U MUesId
2.8..-&35288 1UBIOPE 9D SAIUBIP SO| JEOS URLIPO] OS) SRIOLBILE SIUDIP EASPOPIED BUN § BRUOISOOIU OWOD OPRHOUOY UPIGWE] ‘BPINPA) (BN npade e
0| 9P PEPIIAOW €| JEUdWINE ) u&u._.arﬂoso!o... Soi!-e.o!ﬂ_.l!i
esnle o8 L SOU 'epaons 0jse Jepne ey pepyed
!ogsiigg.gs.ﬁxtﬂa 33““..5 10 15 Jenere wed Owod |se mx.xoow.n.oo SE-M"M Us 189N & xchx !i:d"_t.
3 Jud $Op 80| 9P U9 JNo0 e ‘aqeqosd uos
SOUBPUNDDS SO190}0 07 s dsip SOQUIE 9P O8N |3 ‘OIPISH 0150 2Ied SO S0XNPdRI Sanbojue SOp A $0 OIpISe 980 op opsodosd |3

ue oliy s ep ugediaied e op ozerd 06/e| 0 s.o € $aAeJ0 SOSIEADE $0J09)0 URDIUE 85 ON

ZOTPITSS TOp OISOUOTT U SS TONS 7 2
AL L L L LR Ll e b L R ) o Y

edoged oliy ns anb Lesep 1S PR esed
paisn esed oyeUq ap Jas apand anb i:&ESs. $8J JaInbiend OARRULOJUI BjuaNDrs 10 J00| BIed OJWEY FSAWG)] JOAR) JOF SOPRIONIOAU S08S0U SO| OWOD 158
yg:ﬂ.ﬂcecrﬁugo.aes!-eﬂos o 1 ‘uorebaseau e1se op 0§s0d0sd 1@ SOWNbIAXS 8 anb SUELOW! S8 'OPNISS 19 LS led W)
Y uoebnsaaul zoA eun ojesed I e | NS D LISHP 1S WQOS LOISIDAP JAINDIEND JeWO) 8p SajuY SUBWIG NeddoleH
88.1838.38!§§ue885£88o-§9§..h§2-5_ ?g&33§m§§b$8ﬁﬁﬂwﬁ?§s!§-
o 190 'Spwapy d onl d o ey I 6
o uo e d op o @ wuel opse 9 0p0ued 18 aveng SOPOLIISIUD SEIJEIN) SEIINP S0P G008 OPIYSG UN LS JSdRd @ PR 0P B Oy g
$0| B BAJ@NA 8N SOWaJ! Ll
A PEN|EAD 105 BWIXPU €2NQ BnjIade NS 8D 21 9 0poysad [9p feuy Iy TURTSIPOI C}
seuewas égsgczsaﬂgisowgsgi
opadsas Lo Jaua) epand SEPNP S| SEPO} Japuodsas A OPeSN OWED BJQOS SAUOKONLSUI -
se| giep 9| JopeBgsaaur |3 Jeze je sopeubise oAsodsip un gAQIDa) Oliy NS ‘LOIENURUOD 800Z OAe 12 ‘sasoin | Sa1ped -2 UPISIOA
€DIA 3P PEPIIED 3P SOUBLONSAND Z B1SBU0D
anb sowauspad 8| £ oliy ns ap 1eanq de e| eAd el esdwud eu
e "OGVZINOONYY ODINITO OIaNLS3
NN ‘SN3W3IS NY3dNOTIVH YAISIO3Y VOI40H.1SI0 YSOING SISITOWN3AId3 NOD
SH-¥Q83 8p Jopepiod s anbiod opysa aise ua sedionied e opeyAl opis ey oliy ng
SIINIIOVd N3 VINOLSONDIW HVLVHL VIV SYIILNIJVHIL SINOIDVNIXONIY
TEOPIBI[S OPTE SOWSY INDI0d7 ¢
OIPNYSS 9P SEUBWAS Z| 9 Opopad |9 Jeuiwua) ap seNdsep A UQIUBAIBIUI ] JEZUSLIOD 8P
sejue (3100 - €s0)|nq siSHousapId3 U EpIn 3p PEPIED) BPIA BP PEPIED 9P SOLBUOSEND SIINIOVI VEVI NOTOVIWSOINT




75

QNP S1 omoce
-

ew 4 eyoey OJUILNUBSLOD BWO) anb Jopebiseau|
ewuly eydey 1e6ay Joim 0 aupey
euuy eyoay ouaoed )quonN

OIpNSe 218 Le adixued oliy 1w enb ue opience ep Aois3 ¢

opnse
19 UB UoPeAIEd NS BP OPEULOJUI BJBS BUEIRS OXIPPW NS anb opusquy

EPEIOAJE RIAA 95 OU UGININSUI 8] LS BIIPPW

ugUBlE NS |Se Jas a0 uozes eunbuiu wis A OUBWOW JANbIEND LB JRINS)
opend @s anb £ eueunion $8 oy 1w ap uoedosed e anb opusnue OA €

OIpNSe #se ue adied oliy 1w
anb ou 0 yanb 15 JPep esed BJULIDYNS OdWaN OPEP UBY W anb OULYUOD Z

seyunbad Jaoey

8p pepIUNpOdo €] OpIua) 8y A OOZ OABW 8D |Z BYIS) LD Z'Z UGISIAA OPElID
Sajue OIPNIS3 13 2.)q08 OARBLLOUI 1@ OpipUBlUG A OpB| By anb ouuyuod |

12 10 | duped -Z°Z UQISIOA : PN

‘'OQVZINOONYY ODINITD OlaN1s3
NN ‘SNIW3IS NYIINOTIVH YAIS3O3Y VOIJ0HLSIA VSO NG SISITOWNIAId3 NOD
SAUINIIOVd N3 VIWOLSONDIN MVLVHL ViV SYOILNIdVHIL SINOIDVINIXONY

1202 NAP G} gﬁ SO ey - 800Z Okew 12
¢ 201N | QPR = Z T UOSIOA
¥ 9p ¢ eubeg mutOz.:wm.— ajuedoned |op sajeu]

QUMY ©I2USI6)0 RICD RANSS 6 'OPRULIY
OJUSIWINUSSUOD 16D BIJOD BUN LOD OJUNI OAYRULIOJU B)Se 8D RIJ0O BUN LOD BSEPEND JOAR) JO

oPNISe 0)50
e Jedioed 1esepisuod Jod seesb se) apep ried PepUNUOdo B)se Jeydeacide eueISnb SON

wod coyeADsysns pew-3
SZLI8L6 1oy

Ansi E.oeoo!ooomum:

JOUWETS] BUUESHS "eI0)

€ JERIU00 9pand OIPNISe #j$e LoD epeuoe|) BluNBaid eunbie suen paisn IS
USRS UT TO AT eI TR S eI U S P sy

893.:-!:808.25 208 0108 £ |RI2UBPYUOD AUBIEIOUISE

OWOoO EpElR)) RBS OOIPPW |BUOISIY NS B BANEIA) UQEULOJUl B BPOL |BIUBP UOIDUBIE
€] O COIPPW OpEPIND CIMNY NS B RIedMe o:o_- ‘OJUBILIRUISUOD NS JBP 8P SPNASIP SR
0 Jedidued OU SPIDAP PAISN IS UOZE) BUN JEP N JBUS) UIS CJUAWOW JaNbiend Ue asJeNe)
0JeAUD € 85,e00U 8D BJQ) 50 PAISN BUBIUNIOA HUBLYEIO] SO CIPNISS BSS LS UoedIDYEd NG
TRIVIOT IP OSSP IS o)

Seuoeuesed

0 $8UOIEMNAND SB| UD SIQEOLNUSPI JOS © BA OU PIS) SUBUNSD UQIDEULIOUI B QeI
53&.%88.988.!..89:8 ‘€Iq8Q 9P UNAIOQ (B SAUMPUOASSL0D SOPEYINSa)
$0| J&) d nb Pw £ $22160|0/U0PO SBUOIUNG) U SOPRIUISEI] OWOD
.888::85!25938888.88.3!8_ Je211qnd 8p UGUBIU! €] SOWPUDY
ZOIPITSS OIS0 Op SOPEITSST SOT U0 PISTT one 7 L)

OlO€IUOD 9P SOIEP IU SOJUBIWIDEU
9D 428} ‘2JQIOU OWOD [BUOSIA UGIDBLLIOJUI NIOUI UIS ‘'SBUOIIPSW SEIUNSID S€| 3P SOPIUBIQO
SOIEP SO| URJEZIIEUE O[OS OIPMIS® (9P SOPEYNSA) SO [BIOUSPYUOD BUBWEIDUIS RIPUBIUEW
85 0IPNS? 12 Ud ofiy NS @p uoedIDNEd € 8iq0S 8d00B) B8 BND LOEWIOJUI €] PO

ZUBTIEUITUT o] PIRUS e e UgIns A 3pusa’ 0k

1e6a) uoIoe eun e spnoe

anb eupua) pasn uoeBasaaul ap odinba |ap ciquanw unbie ap euebyBau sod opeaipnliad
@A 88 1S ‘ojesede |9p osn |9 Jod sopinliad ap 0sED U UCEesUBAWOD ap sopsande Aey ON
PAL R LA LE R L L)

PEPIULIAUS B ap OdNQNS 3)$d LOD SAjUBIEd US BPIA 8P

PepIied € A |80 PNIES 9:q08 UOIDBLLOJUI BIEPULQ A SH-HOES UCO SajUBIoRd U BIWOIS0IDIW
eJed OUBIWEIR)) 8P SEDILDP) SB| BIQOS OJUBILIOUDD |9 Jesolew euuuad uoedoned ng
SOpezI|eue Ueas OIPNISa 3iSa ap sopejnsas

$O| OPUBND RIQES @5 O|0S 0)sa anb A 'epin p PepIed B Ud CludIWElR)) 8)Sd Bp O3S |8
Joapasd sowspod ou ‘0Biequd UIS SaUBIP SO| Jey|Idad O JBLD BUEYIDR) 3 0S3 OARISOdSID
19p O8N |9p BIDUBNOSSUCD OWOD [EaNng eunpade ns Jejuawne aubo| oiy ns enb soweseds3
ZOTPITS 97SS US JEQTITIET Op SETeIUsA Se[ U0s SI[eny? ‘g



76

4. Informacion para pacientes version 3
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6. Informacion para pacientes version V

| INFORMACION PARA PACIENTES |

TRATAMIENTO PARA APERTURA DE LA BOCA LIMITADA EN EB
[ Version 5 - Nifios menores de 6 anos, 21 Mayo 2008 |
Hola!

Te estamos invitando a participar en un
estudio!

1. Te vamos a pedir que abras la boca lo mds
que puedas y vamos a medir cuanto la abres.

2. Después te vamos a dar un aparato y te vamos a pedir que
hagas ejercicios 3 veces al dia por 3 meses. Los
ejercicios son asi:

3. Al final te vamos a pedir que
vuelvas a abrir la boca y vamos a ver si
los ejercicios te ayudaron a abrir mds
aun la boca.

Iniciales participante: Pagnaide1
Versién 5 — nifios menores de 6 afos
21 Mayp 2008
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8. Cuestionario de evaluacion final

Cuestionario de evaluacion final

‘¢ En comparacion con hace 3 meses, (sientes que puedes abrir mas tu boca?

L Si Opinion del tutor:
= Un poco o Si
= Bastante = Un poco
=  Mucho =  Bastante

= Mucho
[J No ) o No
[J Nosé o Nose

4

(Te gustod hacer los ejercicios?

0 Si o
[J No °
o Nose

[J Nosé

‘e ;Te gustaria seguir haciendo los ejercicios? )
0 Si o

= Que tan seguido? o e

] No

e ;Tuviste dolor o molestias usando el dispositivo?
0 Si
] No

4

Sientes algiin cambio en tu capacidad de:
[0 Cepillar tus dientes
[ Masticar / comer
[ Tragar
01 Hablar
Algln otro comentario:

Examen:
Movilidad dentaria:

Ulceras orales en relacion al dispositivo:

Apertura interincisal maxima: /
Fecha: Firma:
Asignacion:

[ Cuestionario QOLEB
[] Cuestionario COHIP
[ Diario de vida y cuadernillo
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9. Cuestionario QOLEB
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10.Cuestionario COHIP

10

Gracias por ayudarnos con nuestro estudio. Estamos haciendo este estudio para entender mejor qué piensan
los nifios sobre sus dientes y sobre si mismos.

Por favor lee con cuidado cada pregunta y escoge la contestacién que mejor te describa durante los Ultimos
tres meses. No hay contestaciones buenas o malas. Solamente queremos saber lo que tu piensas o como te
sientes.

Ejemplo: cDurante los ultimos tres meses cuantas veces te has sentido timido/a o retraido/a?

Nunca Aveces Con frequencia Casi todo el

Casi
Nunca tiempo

Si te has sentido timido/a debido a tus dientes, boca o cara, escoge la contestacién apropiada. Si
te has sentido timido/a por alguna otra razén escoge “Nunca”.

Algunas cosas que debes tener en cuenta:

« Contesta las preguntas lo mas honestamente que puedas.
« No hables con nadie sobre las preguntas mientras las estas contestando.
« Antes de contestar, preguntate a ti mismo/a:
- “¢Esto me esta pasando debido a mis dientes, boca o cara?”
« Escoge la contestacion que mejor describe lo que te ha estado pasando, o lo que has estado sintiendo durante los
ultimos 3 meses.

a&’/{ (oo me v s, oo v

Casi A Con Casi
Nunca Nunca veces frequencia todo el
teimpo
¢Has sentido dolor en los dientes/dolor de muelas? O O O O O
¢Has estado respirando por la boca o roncando? 0O 0O 0O 0O 0O
¢Se te han descolorado los dientes o has tenido O O O O O
manchas en los dientes?
¢Se te han virado los dientes o has tenido espacios 0O 0O O 0O 0O
entre los dientes?
¢Has tenido llagas o areas adoloridas en la boca o O O O O O
alrededor de la boca?
Casi A Con Casi
Nunca Nunca veces frequencia todo el
teimpo

¢Has tenido mal aliento? O O O O O
¢Te han sangrado las encias? | O O | O
¢Se te ha quedado comida atrapada entre los dientes o O O ] 0O O
en los dientes?
¢Has sentido dolor o molestia en los dientes al beber o O O O O O
comer cosas frias o calientes?
¢Has sentido la boca o los labios resecos? O O O O O



=

¢Has evitado sonreir o reirte cuando estés con otros

26.

- [ Durante los Gltimos tres meses, cuantas veces? ]

¢Has tenido dificultad en morder o masticar comidas

tales como manzanas, mazorcas de maiz o carnes duras?

¢Te has sentido triste?

¢Has faltado a la escuela?

(Te has sentido confiado/ seguro?

¢Se te ha hecho dificil comer las comidas que te gustan?

¢Te has sentido pr si ?

¢Te has sentido timido/a o retraido/a?

;Se te ha hecho dificil prestar atencién en la escuela?

Nunca

Oo0o

O

Durante los altimos tres meses, cuantas

]

nifios?
¢Te has sentido triste?

¢No has querido hablar/leer en voz alta en clase?

(Otros nifnos te han embrom men ose

han burlado de ti?

¢Se te ha hecho dificil pronunciar/decir algunas
palabras?

;Sientes que te ves distinto/a a otros nino/ as?
¢Otras personas han tenido dificultad en entender

lo que tu dices?

(Sientes que eres bonita/guapo o buen mozo?

Nunca

O

O
O

DDDDE

Casi

Casi
Nunca

OoOoo

O

Casi
Nunca

O

O
O

Casi

Nunca
O
Od
O
Od

>

veces

Oo0o

O

<
2
]

O

oo

veces

Con

Con
frequencia
O
O
O

Con
frequencia
O

O
O

Con
frequencia

86

Casi
todo el
teimpo

O

(]

Casi
todo el

teimpo

OoOoo

O

Casi
todo el
teimpo

|

Casi
todo el
teimpo

oo of

O



veces?

‘@Ei [ Durante los altimos tres meses, cuantas
6

27.
28.

29.

30.

31
32.

33.

34
35.

36.

37.
38.

¢Se te ha hecho dificil mantener tus dientes limpios?
¢Has estado preocupado/a por lo que otra gente piensa
acerca de tus dientes, boca o cara?

Te has sentido mal cuando la gente te hace preguntas
sobre tus dientes, boca o cara?

¢No has querido ir a la escuela debido a tus dientes,

boca, o cara?

Nunca

O
a

Casi
Nunca

O
O

A
veces
O
O

O

Con

frequencia

O
|

Estas oraciones hablan sobre tus dientes, boca o cara, o sobre tu salud en general. Por favor
lee cada oracion y elija la respuesta que mejor describe lo que has pensado o sentido durante

los dltimos 3 meses. No hay contestaciones correctas/buenas o incorrectas/malas.

Solamente queremos saber qué opinas/piensas.

Tengo dientes buenos.
Creo (pienso) que voy a tener buenos dientes cuando

sea mayor.

Creo (pienso) que voy a tener buena salud cuando sea
mayor.
Me siento bien de mi miso/a.

Me voy a sentir mejor sobre mi mismo/a cuando

termine mi tratamiento dental.
Me siento nervioso/a (ansioso/a) por el tratamiento
que necesito en los dientes, boca o cara.

En general, siento que mi salud es

En general, siento que mi salud oral es

OO0O0o0ooao

Mala

oo

Un poco

falso

O0O00o0ooo

No muy
mala

oo

Mas o
menos

OO0 oOooo

Regular

O
|

Un poco

cierto

OO0 o0ooao

Buena

ood

Casi
todo el

teimpo
O

O

OO0 0aoo

Excelent

oo

87



11.Diario de vida pacientes

10* Semana:

.a__.
Mafana | Mediodia_| Noche

Lunes
Martes
Miércoles
Jueves
Viemes
Sabado

Domingo

11*Semana: . _a .
Mafana Noche

Lunes
Martes

Miércoles
Jueves
Viemes
Sabado

Domingo

12* Semana:

._a__.
Mariana i Noche

Lunes
Martes
Miércoles
Jueves
Viemes
Sabado

Domingo

13" Semana:

.a__.
Mafana | Mediodia | Noche

Lunes
Martes

Miércoles
Jueves
Viemes
Sabado
Domingo

Cono acrilico

» Ubique el cono acrilico entre sus dientes
incisivos superiores e inferiores.

% Gire el cono hasta alcanzar laméaxima
apertura bucal posible ( sin sentir molestias)

» Mantenga esa posicion por 30 segundos.
Puede utilizar el reloj de arena azul que le
hemos dado para cronometrar sus
ejercicios.

» Repita el ejercicio 10 veces.

» Haga 3 series de ejercicios cada dia.

% Anote en este diario de vida si realiz6 los
ejercicios 0 no.

% Si tiene cualquier dificultad, duda o
comentario usted puede comunicarse con
nosotros por email o por via telefonica.
También puede anotar comentarios en el
cuademillo que le entregamos.

Para nosotros es importante saber si usted realizé o
no los ejercicios. Por favor sea honesto y sélo
marque los casilleros que corresponden.

1* Semana:

a__.
Mafiana | Mediodia | Noche

Lunes
Martes
Miércoles
Jueves
Viemes
Sébado
Domingo

Contacto:

Dra. Susanne Kramer
MSc Spedial Care Dentistry

88

Aproximaciones terapéuticas para tratar
microstomia en pacientes con
Epidermolisis Bulosa Distrofica
Recesiva Halloupeau Siemens, un
estudio clinico randomizado.

Investigador principal centro Chile:

Dra. Susanne Kramer

Equipo Investigador:

Dr. Jemima Mellerio
Mrs. Susanne Kramer

Facultad de Odontologia
Universidad de Chile Miss. Carol Mason
Tel: 9781725 Mrs. Mary Calvert
E-mail: susiks@yahoo.com Dr. Emma Worrell
Prof. Stephen Porter
Dr. David Moles
2" Semana: a__. 6" Semana: a__.
Mafana_| Mediodia | Noche Mafana | Mediodia | Noche
Lunes Lunes
Martes Martes
Miércoles Miércoles
Jueves Jueves
Viernes Viernes
Sabado Sabado
[Domingo [Domingo
3* Semana: a__. 7" Semana: a__.
Mafana_| Mediodia | Noche Mafana | Mediodia | Noche
Lunes Lunes
Martes Martes
Miércoles Miércoles
Jueves Jueves
Viernes Viernes
Sabado Sabado
Domingo Domingo
4" Semana: a__. 8" Semana: a__.
Mafana_| Mediodia | Noche Mafana | Mediodia | Noche
Lunes Lunes
Martes Martes
Miércoles Miércoles
Jueves Jueves
Viernes
Sabado
[Domingo Domingo
5" Semana: a__. 9" Semana a__.
Mafana | Mediodia | Noche Mafana | Mediodia | Noche
Lunes Lunes
Martes Martes
Miércoles Miércoles
Jueves Jueves
Viernes Viernes
Sabado Sabado
Domingo Domingo




Entrenador bucal

w

B

iq

Ubique el entrenador bucal entre sus dientes
incisivos superiores e inferiores.

Haga ejercicios de apertura bucal por 5
minutos. Puede utilizar el reloj de arena
naranjo que le hemos dado para
cronometrar sus ejercicios.

Repita este ejercicio 3 veces en el dia.
Anote en este diario de vida si realiz6 los
ejercicios 0 no.

Si tiene cualquier dificultad, duda o
comentario usted puede comunicarse con
nosotros por email o por via telefonica.
También puede anotar comentarios en el
cuademnillo que le entregamos.

Para nosotros es importante saber si usted realizo o
no los ejercicios. Por favor sea honesto y sélo
marque los casilleros que corresponden.

1" Semana:

a__.
Mafana i Noche

Lunes
Martes
Miércoles
Jueves
Viemes
Sabado
Domingo

2" Semana: a__. 6" Semana: a__.
Mafana Noche Mafana Noche
Lunes Lunes
Martes Martes
Miércoles Miércoles
Jueves Jueves
Viernes Viernes
Sabado Sabado
Domingo Domingo
3" Semana: a__. 7" Semana: a__.
Manana | Mediodia | Noche Mafana | Mq Noche
Lunes Lunes
Martes Martes
Miércoles Miércoles
Jueves Jueves
Viernes Viernes
Sébado Sabado
Domingo Domingo
4 Semana: a__. 8" Semana: a__.
Manana | Mediodia | Noche Manana | Mediodia | Noche
Lunes Lunes
Martes Martes
Miércoles Miércoles
Jueves Jueves
Viernes Viernes
Sébado Sabado
Domingo Domingo
5° Semana: a__. 9" Semana: a__.
Mafana | Mediodia | Noche Mafana Noche
Lunes Lunes
Martes Martes
Miércoles Miércoles
Jueves Jueves
Viernes Viernes
Sabado Sabado
Domingo Domingo

&9
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GUAUTY MATTERS...

ENSURING EGUITABLE HEALTH OUTCOMES

? frontiers Event Abstracts

00100231

Therapeutic approaches for treating microstomia
in severe generalized recessive Dystrophic
Epidermolysis Bullosa, A multicenter randomized
control trial

S. Kramer?, C. Serradilla!, M. Baeza’, S. Porter?

AIM(S)

To evaluate and compare the effect of two technical aids in increasing the
maximal mouth opening in patients with severe recessive dystrophic epi-
dermolysis bullosa

METHODS

Prospective, Blind, Randomized Clinical Trial. The clinical stage was con-
ducted between July 2008 and July 2009 at Great Ormond Street Hospital
for Children, London, UK and from 2012 to 2022 at the Special Care Dentistry
Unit, University of Chile. Patients aged 4 to 18 diagnosed with severe gen-
eralized Recessive Dystrophic Epidermolysis Bullosa were invited to partici-
pate. After obtaining consent patients were randomly allocated to: Group A
received a Mouth Trainer and were asked to perform exercises for 5 minutes
3 sessions a day. Group B received a Threaded Acrylic Cone and were asked
to perform 3 sessions of exercises a day, performing 10 maximal stretching
maintaining 30 seconds. Main outcome measure: Maximal inter-incisal dis-
tance in millimeters after 12 weeks. Randomization was computer-generated
and concealed in opaque sequentially numbered envelops. Researchers were
blind for the initial measurement of each patient

RESULTS

A total of 24 patients were enrolled during the clinical period fulfilling the
research design, 12 in each group. Two patients of each group dropped out
the study. Data of all other 20 patients is included in the analysis. Outcome
Group A: increase in mouth opening: 1.89mm and Group B: increase in
143mm. No significant difference was found.

CONCLUSIONS

Patients in both groups improved mouth opening after 12 weeks. There was
no significant difference when comparing both devices




