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Resumen 

 

Presentación del caso: Paciente femenina de 11 años de edad, con el antecedente 

familiar de que la hermana fue diagnosticada con epidermólisis ampollar simple, que 

desde 2° día presenta efelacion de la piel en diferentes partes de su cuerpo y además 

lesiones ampollares unas antiguas y otras recientes con eritema de bordes irregulares. 

Consultando múltiples ocasiones por mismo cuadro, confirmándole el diagnostico al año 

de edad, de Epidermólisis bullosa. Intervención terapéutica: Ha recibido múltiples 

tratamientos para el cuidado de la piel, como Fusidin ungüento, baños de avena molida, 

crema de cuerpo eucerin o vaselina simple. Evolución clínica: Paciente ha tenido una 

evolución abandono de control desde hace dos años, ha tenido una evolución adecuada 

a pesar de ello, las lesiones en la piel siempre permanecen por lo que la madre ha optado 

por el uso de pans, o suéter, para evitar laceraciones y así no tener formación de 

ampollas.  

 

 

 

https://orcid.org/0009-0005-0116-3666
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Abstract 

 

Case presentation: 11-year-old female patient, with a family history that her sister 

was diagnosed with epidermolysis bullosa simplex, who from the 2nd day presented skin 

afelation in different parts of her body and also old blistering lesions. and other recent 

ones with erythema with irregular edges. Consulting multiple times for the same condition, 

confirming the diagnosis at one year of age, of Epidermolysis bullosa. Therapeutic 

intervention: Has received multiple skin care treatments, such as Fusidin ointment, 

ground oatmeal baths, Eucerin body cream, or plain Vaseline. Clinical evolution: Patient 

has had an evolution without control for two years, he has had an adequate evolution 

despite this, the skin lesions always remain so the mother has chosen to use pans, or a 

sweater, to avoid lacerations and thus avoid the formation of blisters. 

 

Keywords 

Epidermolysis, Epidermolysis blister, butterfly children, dermoepidermica 
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Introducción 

 

La epidermólisis ampollar, de ahora adelante abreviado por sus siglas EA, esta es 

una enfermedad rara en relación a su presencia, ya que se presenta 1 en 17,000 nacidos 

vivos siendo esta hereditaria (1). Se puede presentar en ambos sexos y afecta a recién 

nacidos o durante la lactancia (2). Por lo que dicho grupo presenta una fragilidad epitelial 

debido a una alteración en las capas de la unión dermo epidérmica que comienza como 

una ampolla y progresa a una ulcera. (3) En algunas ocasiones puede afectar también a 

mucosas, debido a esa característica de fragilidad dérmica, se les llama niños mariposa, 

bebes de algodón como también niños con piel de cristal (4). 

 

La EA se clasifica según su presentación clínica cuando esta produce ampollas 

superficiales en las extremidades se le conoce como epidermólisis ampollosa simple; 

cuando esta las lesiones ampollosas son más profundas y dañan la epidermis y dermis 

se le describe la epidermólisis ampollosa de unión; la epidermis y la dermis; y cuando ay 

ampollas tanto en la piel con afectación de cavidades u órganos se le describe 

epidermólisis ampollosa distrófica (5). Últimamente se ha descrito una variación que 

causa ampollas con alta sensibilidad solar y es el síndrome de Kindler, lesionando 

múltiples sitios de separación cutánea (6).  

 

En la distribución y frecuencia de la tipología la EA simple, siendo esta la más común, 

En cuanto a la epidemiología por subtipos, la EA simple es la de mayor prevalencia (7). 

En dicha tipología mejora con el pasar del tiempo, aunque en casos más graves se 

considera una enfermedad de gran impacto debido a que se desconoce su tratamiento 

por ser tipo inmunológica (8). 

 

En ese sentido, la evolución de la medicina ha permitido generar un avance del 

tratamiento con el uso de la terapia genética (9). Estas consisten en el reemplazo 
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genético, la técnica de fibroblastos o queratinocitos, el uso de los mosaicismos 

reverberantes, la terapia basada en células basados en injertos (10). 

 

 

Para realizar el diagnostico se utiliza la histología, ayudando a la identificación y 

esclarecimiento del diagnóstico diferencial (11).  

 

 

Presentación del caso 

 

Paciente femenina de 11 años de edad, con el antecedente familiar de que la 

hermana fue diagnosticada con epidermólisis ampollar simple, la madre refiere que 2° 

día, posterior a su nacimiento le empezó a notar pequeñas llagas en la piel de diferentes 

tamaños y que con el pasar del tiempo la piel se le descamaba, por lo que inicialmente 

consulto a un establecimiento privado, al cual le diagnosticaron Psoriasis, al no mejorar 

la madre consulta al centro de salud. 

 

 

Al realizar la exploración física la paciente presenta normocraneo, ojos pupilas 

isocóricas reactivas a la luz, conducto auditivo externo negativo, fosas nasales 

permeables permeables, boca, lengua y mucosas húmedas, cuello simétrico, no masas, 

no adenopatías, tórax buena expansión costal, pulmones limpios y ventilados, abdomen 

plano, blando y depresible, peristaltismo presente y normal, no masas, no 

visceromegalia, extremidades normotonicas y normotroficas.  

 

En la exploración se observa con múltiples lesiones ampollares unas antiguas y otras 

recientes con eritema de bordes irregulares y con algunas lesiones de descamación, en 

el dorso de la mano (Figura 1) y placa ertitomato-costrosa en región de pierna, (Figura 

2) 
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Al observar la dificultad del caso, se refiere a consulta externa al Hospital Nacional 

San Juan de Dios de San Miguel, para control y evaluación con dermatólogo, en donde 

se evalúa y esta es referida al Hospital de Niños Benjamín Bloom de San Salvador. 

 

 

 

 

 

Figuras 1: Lesión ertitomato-costrosa en región de mano. 

 

Fuente: Fotografía de paciente con consentimiento de la madre. 
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Figura 2: Placa ertitomato-costrosa en región de pierna 

 

Fuente: Fotografía de paciente con consentimiento de la madre. 
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Intervención terapéutica 

 

Desde el inicio de cuadro paciente fue manejado por fusidin ungüento, baños de 

avena y crema de cuerpo eucerin o vaselina simple. 

 

Evolución clínica 

 

Paciente ha abandona control con dermatólogo desde hace dos años; a pesar de que 

ya no continuo en controles con dermatólogo, ha tenido una evolución adecuada, las 

lesiones en la piel siempre permanecen por lo que la madre ha optado por el uso de 

pans, o suéter, para evitar laceraciones y así no tener formación de ampollas.  

 

Diagnóstico clínico 

 

El diagnostico se le realizo por estudio de biopsia más cuadro clínico se determina 

que corresponde a Epidermólisis ampolla bullosa.  

 

 

Discusión 

 

En su estudio Vidal Gimena CF y Lizarraga Mariana Á.M.; presenta un caso de un 

recien nacido de 15 dias de sexo femenino, la dermatososis inicia al tercerdia de nacido, 

al momento de la consulta presenta dermatosis diseminada, localizada en dedos de 

manos y pies y en ambos talones la presencia de ampollas tensas y vesiculas con 

contenido claro y lesiones con costra serohmatica (12). 

 

 

Por otra parte, Araiza Atanacio Ml y col.; en el cual se incluyeron 35 pacientes, edad 

media de 8.94 años, todos los pacientes presentaron manifestaciones en la piel, 

seguidas por manifestaciones en la mucosa oral (74.3%), nutricionales (54.2%), 
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gastrointestinales (51.4%), hematológicas (40%), oftalmológicas (37.1%), 

musculoesqueléticas (34.2%) y psicosociales (34.2%)  (13). 

 

 

En el estudio Tula M, Pazos M y Marín MB, describe el caso de un paciente de sexo 

masculino de 66 años de edad; consultó por presentar múltiples ampollas dolorosas de 

diferentes tamaños, con contenido seroso o serohemático, que alternan con erosiones, 

placas eritematoescamosas y cicatrices con quistes de millium, localizadas en manos, 

pies, codos (14). 

 

 

Torres Pradilla M. y col . realizo un estudio con 104 pacientes con alta frecuencia 

entre las edades 13 y 18 años, y la mayoria presento manifestaciones   extra cutáneas   

más   frecuente-mente encontradas fueron las complicaciones de la mucosa oral (78,8%), 

seguidas de las complicaciones digestivas (73,1%), nutricionales (47,1%) y 

hematológicas (45,2%), con presentación predominantemente de constipación y anemia. 

(15) 

 

Por lo que se observa una similitud en la edad presentada, y se observa un desarrollo 

de pacientes adultos y esto que la enfermedad no tiene cura y se padece de por vida, las 

manifestaciones son muy similares en todos los casos presentando lesiones que inician 

en ampollas y se descaman con el tiempo. 

 

 

El diagnostico utilizado fue la biopsia y no se le brindo tratamiento por la complejidad 

del caso, solo se le brindo referencia, con un avance de la enfermedad con tratamiento 

de fisioterapia, Vidal Gimena CF y Lizarraga Mariana ÁM. describe la realizacion de 

biopsia como metodo diagnostico, y la aplicación de medidas de sanidad, baños con 

pindiadores syndet, despues aplicar xtericiol cubriendo con gasas vaselinadas, Araiza 

Atanacio Ml y col.; no se les aplico tratamiento especifico si no tratmiento para afecciones 

como la anemia y desnutricion, en el abordaje diagnóstico se realizó biopsia de piel que 
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se tiñó con hematoxilina y eosina en 21 pacientes (60%), estudio con microscopía 

electrónica en 5 (14.2%) e inmunohistoquímica para colágeno tipo IV en 7 (20%). 

 

 

En su caso Tula M, Pazos M y Marín MB, Se realizó laboratorio de rutina, perfil 

inmunológico, serologías para enfermedades virales, estudios de porfirinas, endoscopia 

esofagogastroduodenal y colonoscopia; no se encontró ningún resultado relevante, Se 

realizaron biopsias de piel para el estudio histopatológico e inmunofluorescencia directa 

(IFD). En la tinción con hematoxilinaeosina (HE) se observó un despegamiento 

subepidérmico con leve infiltrado inflamatorio. 

 

 

Por lo que visuliza que el diagnostico utlizado universalmente es la biopsia, ademas 

es con la medida diagnosticas que esta disponible en el pais, con pocas medidas 

terapeuticas, utlizando practicas de autocuidado disminuir la presencia de lacerasiones 

y daños epiteliales. 

 

Aspectos éticos 

 

El principio de confidencialidad, de proveer un consentimiento con previa información 

sobre el uso de datos sin vulnerar su integridad, y no maleficencia con un valor social y 

científico son consideraciones éticas tomadas en cuenta de la declaración de Helsinki. 

Para la realización de este artículo se contó con el consentimiento de la madre para la 

publicación de las fotografías. 

 

https://drive.google.com/file/d/1cYHzhNF4O-tqm8beJ_GquNO8nAy7WnkY/view?usp=drive_link 

 

 

 

 

https://drive.google.com/file/d/1cYHzhNF4O-tqm8beJ_GquNO8nAy7WnkY/view?usp=drive_link
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