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EPIDERMOLISIS BULOSA EN EL NINO Y ANESTESIA

Dr. Joaquin L. de la Lastra Rodriguez* y Dra. Noris Estrada Vega

RESUMEN

La epidermoélisis bulosa comprende un grupo heterogéneo de enfermedades
ampollosas de la piel y mucosas de origen congénito y hereditario. El tratamiento
es insatisfactorio en gran parte, por lo cual son necesarias ciertas medidas para
proteger al paciente y evitar la aparicion de dichas lesiones y sus complicaciones.
Se describe el manejo anestesiolégico en un nifio de 3 afios de edad, al que se le
administr6 anestesia general intravenosa con clorhidrato de ketamina y diazepan,
y se describen todos los cuidados y recomendaciones que hay que tener para
evitar especialmente los roces, las presiones y las temperaturas altas.

Descriptores DeCSEPIDERMOLISIS BULLOSA/terapia; EPIDERMOLISIS
BULLOSA/ prevencion & control; CETAMINA/administraciéon & dosificacion;
DIAZEPAM/administracion & dosificacion; ANESTESIA INTRAVENOSA,;
ANESTESIA GENERAL.

La epidermdlisis bulosa comprende un  (Kochner), una de la zona de la unién (Herlitz
grupo heterogéneo de enfermedades g letal) y 2 distréficas, una autosémica
ampollosas de la piel y mucosas de origen dominante y otra recesivé.
congénito y hereditario. Se han descrito 16 Se caracterizan por la fragilidad de la
formas, pero se reconocen 5 formas clinicas pjel y se consideran causadas por traumas
mayores (incluyendo a 2 con alteraciones mecanicos (presién, roces) y las
cicatrizales): 2 son simples, unalocalizada temperaturas altas que desencadenan la
(Weber-Cockayne) y otra generalizada aparicién de las lesiones ampollosas. El
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tratamiento de todas las variedades clinicas El tratamiento posterior consistié en la
es insatisfactorio en gran parte y es administracion por via oral de analgésicos
necesario mantener un grupo de medidas antiinflamatorios no esteroidefsoprofeno),
para proteger a estos pacientes segun loantihistaminicos y corticoesteroides)
requiera la gravedad de la enfermetiad. (prednisona) y ademas recibid tratamiento

El objetivo de este trabajo es destacar antimicético por infeccién en las zonas
el papel del anestesidlogo para evitar la afectadas.
agudizacion de esta enfermedad cuando se
requiere de un tratamiento quirdrgico.

RESULTADOS

REPORTE DE CASO Con el uso de la ketamina por via IV se
evitaron la intubacién endotraqueal y las

Paciente masculino de 3 afios de edad maniobras de la laringoscopia y se tuvo
y 17 kg de peso corporal, con diagnoéstico cuidado de no producir posible lesion de
de una variedad no deformante de rocey compresion sobre las mucosas de la
epidermdlisis bulosa sin secuelas boca, garganta, laringe y traquea.
cicatrizales, pero con zonas dérmicas Con el uso del diazepan en
hiperpigmentadas en sitios de lesiones combinacién con la ketamina no soélo se
antiguas y con un cuadro clinico de dolor logré un nivel anestésico adecuado, sino
constante y prurito en areas genital y que se evitaron las alteraciones psiquicas
perineal, un episodio de hematuria y una que produce la ketamina como los suefios
cistografia por cateterismo. Se le realiza desagradables y las crisis de emergencia
examen genital y proctolégico con de la anestesia.
anestesia general. El paciente se premedic6  Se evitaron ademas lesiones de presion
con atropina en dosis de 0,01 mg X kg de y de roces en otras zonas al no usar vendajes
pesoy diazepan en dosis de 0,1 mg X kg de apretados para mantener al paciente en
peso por via intravenosa (IV) a través de posicion correcta, no fue necesario inflar el
un catéter plastico IV numero 20. La manguito del esfingmomanémetro y
induccién anestésica se efectué con tampoco se usaron mascaras que
clorhidrato de ketamina al 1 % y en dosis de presionaran la cara.

2 mg X kg de peso IV y el mantenimiento

con clorhidrato de ketamina al 0,2 % en

infusién IV continua a goteo lento y DISCUSION
manteniendo la respiraciéon espontanea.

El examen con ultrasonido detect6 la La aparicién de lesiones ampollosas en
presencia de ampollas en la mucosa vesicalla piel y las mucosas ocurre en todas las
y se descartd la existencia de otras formas clinicas de epidermdlisis bulosa. Se
afecciones. ubican con frecuencia en la cara y la boca,

El monitoreo durante la anestesia en las mucosas de la orofaringe, laringe y
consistié en pulso-oximetria, electro- demas vias aéreas, es6fago y conjuntivas,
cardiograma, vigilancia estrecha sobre el aunque este paciente presentaba las
paciente y se trato de inflar el manguito del lesiones en la vejiga. El diagnostico
esfigmomandmetro sélo en caso necesario. definitivo, el diagnéstico diferencial con
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otras enfermedades vesiculosas vy No hubo manipulacién de vias nasales
ampollosas de la piel y su clasificacion se ni de la mandibulay se protegieron los ojos
realizan por el examen fisico; los estudios con ungiiento oftalmico. No se necesit6 el
histicos, genéticos e inmunoldgicos y su uso de mascara para la administracion de
pronéstico variara segun la forrh®® oxigeno, en cuyo caso se hubiera
Se considera una enfermedad aproximado a la cara. En caso de necesitar
debilitante, pues la presencia de Ulcera en una mascara ajustada a la cara hubiera sido
oro y nasofaringe conduce a malnutricion, necesario usar entre ambas algodén en
desequilibrios electroliticos y anemia, rama, almohadilla de espuma o muselina
ademas pueden ocurrir infecciones empapada en solucién salina o en crema de
secundarias de esas zonas denudadas. EStgijdrocortison&.
paciente presentd micosis en las zonas El uso de clorhidrato de ketamina
lesionadas que requirié de tratamiento zsociado con el diazepan como Unicos
especifico:? agentes anestésicos por via IV fue efectivo,
Se descarto la asociacion con las ¢como ya ha sido recomendado. Otra
porfirias, lo que puede ocurrir, para o cual aiternativa puede ser el uso de barbittiricos
se realizaron examenes de heces y de orinaparg |a induccion y agentes inhalatorios con
Las porfirias constituyen un grupo de o5 cyidados ya antes mencionados de la
sindromes hereditarios que se caracterizan, ;5 sérea. No se recomienda la anestesia

clinicamente por diversos errores del oo infiltrativa por el efecto de ésta sobre
metabolismo de los pirroles y clinicamente |, piel. A partir de la década de los 80

por fotode_rmg,titi_s, alteraciones,viscerales apareci6 un grupo de publicaciones que
y neuropsiquiatricas. La mayoria d? ellas reportaban el uso de la anestesia regional
tienen una forma.de herencia dqmmante, en pacientes que padecian esta
aunque hay varledadgg adqu[n.das en onfermedad®-

pacientes con predominio genet|c|:o. Es La administracion de corticoesteroides
importante saber que pueden estar atentesIOre y posoperatorios se considera una

y comenzar en la adolescencia o despuésrnedida de rutina y se estima que éstos
dsta. haber i : .
de ésta. En caso de haber estado asoc adaﬁueden salvar la vida en la nifiez temprana.

en algunas de sus formas, el uso de los e . . :
g . ; - En este nifio resulté efectiva especialmente
barbitlricos esta contraindicatl®. T . i
al principio del tratamiento, pues en nifios

La via aérea se mantuvo intacta. Se han ; .
. mayores pueden ser inefectivos a causa de
reportado casos de formaciones ampollosas . . . .
las dosis altas que necesitan para inactivar

después de intubaciones endotragueales

sin traumas y se ha recomendado no el proceso.
manipular la via aérea siempre que sea
posible. Si esto es necesario por el area en
gue se va a operar o porque hay dificultad CONCLUSIONES

respiratoria, hacerlo con cuidado extremo o ]

con un tubo endotraqueal estéril, bien Para concluir diremos que los pacientes

lubricado. Al extubar al paciente pensar en dué padecen de epidermolisis bulosa

el peligro de obstruccién supraglética por Pueden necesitar de la adm|n|str§10|c'>n de

la aparicion de bula laringea, en cuyo caso anestesia general para el diagnéstico de sus
la traqueostomia seria necesaria, pero ellesiones o para el tratamiento de secuelas
trauma de este proceder de por si puedecicatrizales deformantes, especialmente en
crear bulag. manos y pies o para el tratamiento de otras
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afecciones quirdrgicas, y es de anestésico, para evitar la agudizacion de
obligatorio cumplimiento el respeto de la enfermedad que es ademéas de
todos los principios del manejo tratamiento dificil.

SUMMARY

Epidermolysis bullosa is a heterogenous group of ampullary diseases of the skin
and mucosas of congenital and hereditary origin. The treatment is largely
unsatisfactory, and that's why it is necessary to take some measures to protect
the patient and to prevent the appareance of such lesions and their complications.
It is described the anesthetic management of a 3-year-old child that was
administered intravenous general anesthesia with ketamine hydrochlorate and
diazepam. The care and recommendations that should be taken into account to
avoid touches, pressures and high temperatures, are described.

Subject headingsEPIDERMOLYSIS BULLOSA/therapy; EPIDERMOLYSIS
BULLOSA/prevention & control; KETAMINE/administration & dosage;
DIAZEPAM/administration & dosage; ANESTHESIA, INTRAVENOUS;
ANESTHESIA GENERAL
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