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RESUMEN

Con el presente articulo se pretende dar a conocer una enfermedad epidérmica inusual que la
mayoria de las veces, y por evolucién normal de la misma, pasa por un tratamiento quirtirgico que
posterior e irremediablemente necesita de Fisioterapia, siendo el objetivo primordial de ésta la recu-
peracién éptima del paciente, ademas de hacerle llegar a un grado de funcionalidad, dentro de sus
posibilidades, que no poseia antes de [a intervencion.

De una forma sintética trataremos de reflejar la evolucion de una manc intervenida quirdrgica-
mente y tratada con Fisioterapia en los dos meses subsiguientes.

Palabras claves: Epidermdlisis distréfica recesiva, mitén, Fisioterapia.

ABSTRACT

This article pretends to let us known an uncommon epidermic ilinon, which most times an
through the usual evolution of the same suffers a surgical treatment which later and irremedibly
needs Physioterapy; this will be directed to obtain an optimun recuperation of the patien and make
him to get a functional degree within his possibilities wich he didn't have before the operation.

In a synthetic way we will try to slow the evolution of a hand that had been preciously operated

and treated with Physiotherapy in the two subseguent months.
Key words: Epidermolysis recesive distrophic, mitt, Physiotherapy.

INTRODUCCION

A excepcién de la forma adquirida, pode-
mos considerar la epidermdlisis ampollosa
como una enfermedad hereditaria en la que
se cumplen las leyes de herencia simple de
Mendel.

Existen muy diversas formas de presenta-
cién de esta enfermedad, pero todas ellas
mantienen una caracteristica comun, que es

la formacion de ampollas después de un
traumatismo minimo en la piel.

En el rastreo bibliografico hemos encontra-
do que la epidermdlisis ampollosa se puede
clasificar siguiendo una variedad muy amplia
de patrones. Como quiera gue no pretende-
mos extendernos, nosotros las agruparemaos
en funcién del lugar de aparicién de las am-
pollas, las cuales, posteriormente, evolucio-
nardn hasta cicatrizar (distréficas) o, por el
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TABLA 1.

Clasificacion de las epidermaélisis ampollosas

Epidermoliticas: no distroficas
EA generalizada
EA localizada
EA herpetiforme
EA ogna

De la zona de unitn

EA de la zona de union o enfermedad de Herlitz

EA benigna atréfica generalizada

Epidermoliticas: distroficas
EA distrofica
EA distrdfica
EA adquirida

Autosdmica dominante
Autosomica dominante
Autosdmica dominante
Autosémica dominante

Autosémica recesiva
Autosdmica recesiva

Autosdmica dominante
Autosdmica recesiva
Autosdmica recesiva

contrario, a no cicatrizar (no distréficas).
Dentro de cada grupo aparecen subgrupos
gue difieren unos de otros en la forma de
transmisién, pues algunas son de herencia
autosémica dominante y otras de forma re-
cesiva. En este Gltimo grupo se encuadra el
caso gue nos ocupa.

En la tabla 1 recogemos una clasificacién
de los tipos de epidermdlisis ampollosa mas
importantes. A veces se presentan casos ati-
picos que no corresponden a ningdn grupo
en concreto de los nombrados anteriormen-
te. Algunos autores han supuesto que estas
otras formas corresponderian a mutaciones
genéticas de cualquier tipo de epidermdlisis
ampollosa (EA).

Aungue hasta hoy no se haya descubierto
el mecanismo por el cual se produce la for-
macion de ampollas, se han propuesto mu-
chas hipodtesis, entre las cuales podemos
destacar:

a) La aparicion, en este tipo de pacien-
tes, de cantidades muy altas de una protea-
sa encargada de la rotura de la epidermis.

b) La existencia de una proteina defec-
tuosa, que no realiza con exactitud su fun-
cién que consiste en la unién de la capa de
la dermis con la epidermis.

¢) En todos los individuos se encuentra
aumentada cuatro veces la accion de la cola-
genasa, pudiendo ser ésta la responsable de
dicha patologfa.

En todos los tipos de EA, la clinica, el pro-
nostico, la evolucion, el tratamiento, etc.,
varian en funcién del grupo en el que se en-
cuadre, por lo que resultarfa casi imposible
intentar abarcar en este articulo todo ese
contenido; por lo tanto, nos ocuparemos
aqui de la forma denominada epidermdlisis
ampollosa distrofica recesiva.

ESTUDIO DE UN CASO DE EADR
Clinica

El rango de severidad con que la enferme-
dad afecta a estos individuos es muy dife-
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rente, hasta tal punto que aquellos que pa-
decen una forma de EADR leve, se confun-
den, a veces, con formas distroficas domi-
nantes leves.

Esta patologia comienza, ya desde el naci-
miento o en la lactancia, afectando a la der-
mis y a las mucosas. La aparicidon de ampo-
llas, que curan lentamente con cicatrices,
afecta principalmente a las manos, los co-
dos, los pies y las rodillas. En etapas poste-
riores de la vida, incumbe principalmente a
las extremidades, por lo que muchas veces la
Fisioterapia se hace imprescindible.

En el caso que tratamos las ampollas se
presentan mayormente en la regién poste-
rior del cuello, en los codos, la region sacra,
las rodillas, los pies y, sobre todo, en las ma-
nos, produciendo una retraccion en flexion y
una fusion digital. Nuestro enfermo también
tiene afectadas las mucosas de la boca, la
faringe, el eséfago y el ano, por lo que estas
lesiones, repetidas casi continuamente, im-
posibilitan o dificultan la ingestién de ali-
mentos, lo que, afadido a una estenosis
esofagica, hace que el paciente se nos pre-
sente en estado de desnutricion y con un
claro retraso en el crecimiento. Por otra par-
te, la produccién de erosiones anales provo-
ca dolor a la defecacion.

A todo ello hay que afadir que también
puede aparecer una estenosis en el meato
uretral, por lo que la miccion se encuentra
alterada, con retencién urinaria, en muchos
Casos.

Otras alteraciones importantes son: ufas
distréficas o pérdida de las mismas, fusion
digital comun, contracturas en flexion de las
articulaciones, alteraciones corneales y con-
juntivales, predisposicién a neoplasias cuta-
neas y anemia.

Existe también una minoria de pacientes
que siguen un patron opuesto en la apari-
cién de las ampollas, presentandose éstas en

Aspecto fisico de la mano derecha no interveni-
da quirlrgicamente.

las zonas axilares, inguinales, perineales y
cervicales.

El principal objetivo fisioterapéutico en
esta enfermedad radica en posponer al ma-
ximo la aparicién de las retracciones en los
miembros, sobre todo en las manos, pues la
formacién de ampollas generalizadas severas
son muy seguidas en el tiempo, y esto, uni-
do a la cicatrizacion continua, va provocan-
do las retracciones en flexion de las rodillas,
los codos y las mufiecas. Ademas, en las ma-
nos y en los pies este proceso va a conducir
a la formacién de fusiones digitales y encas-
quetamiento epidérmico en «mitén» de los
dedos (figs. 1y 2).

TRATAMIENTO

Si hemos hablado hasta ahora que ya des-
de el nacimiento muchos de estos pacientes
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Fic. 2. Aspecto fisico de la mano derecha no intervenida
quirdrgicamente.

estan afectados, cabe presuponer que el tra-
tamiento general debe comenzar desde eta-
pas muy tempranas de la vida y mantenerse
de forma continuada a lo largo del tiempo,
pues se considera que un abandono en el
mismo llevaria, con toda seguridad, a la
muerte del paciente, ya gue las infecciones
repetidas, la desnutricién, la aparicion de
carcinomas en lugares de la piel con lesiones
crénicas, etc., serian inevitables.

Asi pues, durante toda la vida, tanto fami-
liares como profesionales sanitarios deben
prestar su atencion a este tipo de enfermos,
los cuales, muchas veces, se encontraran no
sélo con lesiones en la piel, sino con otras
patologias secundarias, que son tanto o mas
importantes que la aparicion de ampollas en
la piel.

En el programa general de tratamiento de-
beremos incluir:

a) Higiene de vida.

b) Tratamiento medicamentoso.
¢) Tratamiento quirdrgico.

d) Tratamiento fisioterapéutico.

Es necesario considerar que todas estas
medidas se engloban dentro de un progra-
ma general paliativo, pues la curacion total y
absoluta de esta enfermedad aln no se co-
noce.

Higiene de vida

Para una buena higiene de vida, cabe des-
tacar, como normas muy importantes, las si-
guientes:

— Tratar las heridas de la piel con mucha
asepsia y lavado frecuente de las mismas.

— Aplicaciéon de antibidticos y, a veces,
esteroides en las heridas.

— Aplicacion de ap6sitos salinos varias
veces al dia.

— Evitar alimentos muy duros, que pue-
dan afectar a las mucosas de la boca. Dieta
blanda.

— Asistencia odontolégica lo mas tem-
pranamente posible.

— Limpieza de la boca muy suave con ce-
pillo especial.

— Evitar un peinado erosivo que afecte a
la piel de la cabeza.

— Cuidado con la ropa y el calzado que
se usan, ya que muchas veces pueden dafar
la piel.

— Adaptar el lugar de estudio, trabajo, et-
cétera, lo mas comodamente posible.

Estas son algunas de las medidas mas im-
portante; no obstante, variaran en funcion
del tipo de epidermdlisis y de la afectacion
particular que presente cada paciente.
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Tratamiento médico

Encontramos que la mayoria de estos pa-
cientes toman vitaminas, proteinas, hierro,
minerales y otros tipos de sustancias para
complementar el aporte nutricional del que
a veces escasean.

Se ha estudiado la accién de la vitamina E
sobre estos pacientes y parece ser efectiva
en cuanto que disminuye la formacién de
ampollas. Los corticoides, la fenitoina, etc.,
son otros medicamentos utilizados por estos
enfermos.

Tratamiento fisioterapéutico

El tratamiento fisioterapéutico es consecu-
tivo al quirtrgico cuando éste esta referido
a la intervenciéon que se realiza en caso de
retracciones en la mano u otras partes del
cuerpo, pues la cirugia, para estos pacientes,
se utiliza también en enfermedades secun-
darias, como, por ejemplo, la estenosis eso-
fagica.

Presentamos aqui el caso de una interven-
cién quirdrgica de desguante, de una mano
izquierda en mitén, de un nino de 12 anos
con epidermolisis ampollosa distréfica recesi-
va desde el nacimiento.

La utilidad de este tipo de cirugia ha sido
puesta en duda por muchos autores, ya que,
una vez hecha y a lo largo del tiempo, la
mano vuelve a cerrarse, haciéndose necesa-
ria una nueva intervencion. El caso que esta-
mos estudiando ha requerido hasta ahora
dos intervenciones en cada mano. En la ulti-
ma se le han implantado una serie de agu-
jas, que van desde la parte mas distal de
cada uno de los dedos al carpo, para asegu-
rar asi la extension completa de las manos,
en cuyas palmas se han implantado tambien
sendos injertos.

Fic. 3. Aspecto fisico de la mano izquierda intervenida
quirtrgicamente.

Una vez realizada la intervencién quirdrgi-
ca, la mano sigue con su tendencia al cierre,
por lo que debemos comenzar nuestro tra-
bajo de Fisioterapia muy precozmente.

Como se puede observar en las figuras 3 y
4, la mano todavia se encontraba convale-
ciente; de ahi el aspecto en el que se nos
presenta.

Debido al levantamiento de casi toda la
piel, el tratamiento fisioterapéutico en los
primeros dias fue bastante complicado, pues
nos encontrabamos con el impedimento de
que no podiamos tocar el area afectada, por
lo que las movilizaciones, manipulaciones y
otras maniobras terapéuticas eran casi impo-
sibles de practicar. Por tanto, nuestro trata-
miento se baso en estimular con pequenos
toques los movimientos que nos interesaba
que el enfermo realizase.

Como va se ha dicho, en este tipo de pa-
cientes cualquier friccién o roce provoca la
aparicion de una ampolla. Asf pues, al traba-
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Fic. 4. Aspecto fisico de la mano izguierda intervenida
quirGrgicamente,

jar pasivamente con ellos, realizando movili-
zaciones de las diferentes articulaciones o
cualquier otra maniobra, hay que tener en
cuenta este hecho, ya que el roce continua-
do de nuestras manos sobre su piel va a esti-
mular, con toda seguridad, la aparicion de
una ampolla, la cual, a su vez, nos va a im-
pedir, en sesiones posteriores, continuar con
el tratamiento en ese mismo lugar.
Encontramos que todo el miembro supe-
rior de nuestro paciente sufria una atrofia
en su conjunto, pero que ni en el hombro ni
en el codo habfa retracciones. La mano es-
taba bien extendida, el pulgar desalojado y
la mufieca en flexion dorsal de 45°, siendo
inexistente la flexion palmar de la misma. La
articulacién metacarpofaldngica estaba en
flexion palmar de 45°y las articulaciones de
los dedos limitadas en sus movimientos de-
bido a la permanencia aun de las agujas
(fueron retiradas a lo largo de los veinte

Fic. 5. Aspecto fisico de la mano izquierda intervenida
después de 15 dias de tratamiento fisioterapéutico.

dias sucesivos). Las desviaciones, tanto ra-
dial como cubital, estaban bastante bien
conservadas, aunque no hasta su amplitud
maxima.

Como se puede apreciar en las fotogra-
fias, incluso después de la intervencién la
mano mantiene esa tendencia al cierre, de
ahf que el dedo menique tire hacia adentro,
arrastrando al anular.

Nuestro tratamiento fisioterapéutico se
bas¢ en:

— Ejercicios activos y activos-resistidos de
todo el miembro, con la finalidad de mante-
ner la amplitud articular y potenciar, en la
medida de lo posible, el hombro, el antebra-
20 y el brazo. Recomendamos también una
serie de ejercicios activos para hacer en casa.

— Posteriormente, movilizaciones pasivas,
activo-asistidas y activo-resistidas de la mu-
fieca y de los dedos.
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Fic. 6. Aspecto fisico de la mano izquierda intervenida
después de 15 dfas de tratamiento fisioterapéutico.

Una vez retiradas las agujas, comenzamos
a tratar mas intensamente las articulaciones
de los dedos, consiguiéndose en pocas se-
siones la flexoextension de las primeras fa-
langes, la abduccion y aduccién, la oposicion
del pulgar a los demas dedos y las prensio-
nes digitales. La flexoextensién de las segun-
das falanges no se ha llegado a conseguir
nunca.

Logramos bastante movilidad en el dedo
gordo y en el indice, llegando nuestro pa-
ciente a realizar con facilidad la pinza digital.
El dedo mefigue aun mantiene escasa movi-
lidad.

Aproximadamente a los dos meses el nino
ya se valia, con la ayuda de su otra mano,
para comer solo, vestirse y realizar otras acti-
vidades de la vida diaria.

El tratamiento fisioterapéutico sefialado fue
complementado con unas recomendaciones
sobre ejercicios y otras actividades a realizar

en casa, ademés de la aplicacién de un ven-
daje nocturno, que ya comenzamos a colocar
desde los primeros dias para que, durante el
suefio, la mano permaneciera en extension.
Una vez cicatrizada, se adaptaria una férula
postural durante la noche (figs. 5 y 6).

CONSIDERACIONES FINALES

Como se ha expuesto someramente, la
EADR es una enfermedad muy invalidante
en casi la totalidad de los casos, incluso en
algunas ocasiones puede llevar a la muerte si
la atencién que se ofrece a estos pacientes
no es lo suficientemente buena y precoz. No
cabe duda, pues, que estos enfermos necesi-
tan de la ayuda de un equipo multidiscipli-
nar que estudie cada caso particularmente y
le adapte un tratamiento general y especifi-
co individualizado vy eficaz, aunque sélo sea
paliativo y no curativo. En este equipo, la Fi-
sioterapia desempefia un papel muy desta-
cado.

No se nos debe olvidar que la base de esta
patologia esta en la piel, por lo que tendre-
mos que establecer una especial relacion
con un especialista en dermatologia.

Por ultimo, consideramos oportuno recor-
dar también que, aunque nuestro objetivo
primordial como profesionales de la Fisiote-
rapia sea el de ayudar en la medida de lo
posible a conservar el grado maximo de in-
dependencia funcional, a veces, como ocu-
rre con tantos otros enfermos y debido al
trato diario y a la necesidad que éstos pre-
sentan de ser entendidos y aceptados social-
mente, los fisioterapeutas cumplimos un im-
portante papel de apoyo psicolégico. Por
ello es importante mantener hacia estos en-
fermos una actitud abierta y una aceptable
disposicion para escucharlos siempre.
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