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La epidermdlisis bullosa o ampollar se
define' como un grupo de enfermedades
cutdneas hereditarias poco frecuentes
que se caracterizan por la susceptibili-
dad de la piel y las mucosas a separarse
de los tejidos subyacentes ante mini-
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mos traumatismos; se transmite como
factor tanto dominante como recesivo
y es causada por mutaciones al gen
COL7A1% Las diversas formas pueden
agruparse en tres tipos principales':
epidermolisis bullosa simple con patrén
de herencia autosémico dominante, epi-
dermdlisis bullosa juntural o de unién
con patrén de herencia autosémico re-
cesivo y epidermolisis bullosa distrdfi-
ca o dermolitica. A su vez, esta tltima
se presenta en tres formas: dominante,
recesiva leve y recesiva grave o de Ha-
llopeau-Siemens.

La epidermdlisis bullosa distréfica
de Hallopeau-Siemens es la forma
generalizada mds severa*’, la cual
empieza al nacimiento con la forma-
cién de ampollas en piel y mucosas.
Las ampollas y vesiculas curan con
formacién de cicatrices atroficas.
Las manifestaciones extracutdneas*
con que cursa son: distrofia o ausen-
cia de ufas, escaso cuero cabelludo o
alopecia, caries dental excesiva, mi-
crostomia, tlceras orales, fijacion del
borde lingual al piso de la cavidad
oral, pseudosindactilia, sindactilia y
deformidades de manos y pies; tam-
bién la superficie epitelial del tracto
respiratorio, gastrointestinal y el sis-
tema ocular se afectan con formacion
de ampollas. Estos pacientes usual-
mente cursan con anemia, desnutri-
cidn y retardo en el crecimiento. Una
de las principales complicaciones de
esta enfermedad es el desarrollo de
enfermedad renal crénica terminal3,
la cual es causa de muerte temprana
y cuyo principal problema es estable-
cer el adecuado acceso para didlisis.
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Mujer de 31 afios de edad referida de
Dermatologia para valoracion de la fun-
cion renal tras contar con diagndstico de
epidermdlisis bullosa desde el nacimien-
to y disfagia a alimentos sélidos que no
amerit tratamiento endoscdpico. En-
docrinologia descarta hipotiroidismo e
insuficiencia suprarrenal asociada. Sin
diagnéstico previo de enfermedad renal
crénica en el dltimo afio, es enviada por
azoemia. A su ingreso presenta: peso
45 kg, talla 1,55 m, palidez tegumenta-
ria +, alopecia parcial, cavidad oral con
costras hematicas escasas diseminadas,
microstomia con fijacion lingual a piso
de cavidad oral, eritema generalizado,
zonas de dermoabrasion con formacién
de ampollas diseminadas respetando la
region cervical, deformidad de ambas
manos, cicatrices bilaterales y zonas de
eritema (figura 1).

Alteraciones de laboratorio relevantes:
hemoglobina 9,1 g/dl, K 7,2 mmol/l,
urea 345 mg/dl, creatinina 9,5 mg/dl, al-
bimina 2 g/dl; Examen general de orina
(EGO) Densidad urinaria (DU) 1009,
pH 5.5, proteinas +, eritrocitos 150 cels/
ul; gasometria arterial: Ph 7,21, PCo,
27, PO, 92%, Sat 92%, HCO, 7,6; pro-
teinuria de 24 h: 1,8 g/dfa; volumen
urinario: 1500 cc; ultrasonido del rifién
derecho 7,5 x 2,5 cm, y del rifién iz-
quierdo 7,1 x 2,6 cm, relacién corteza
médula perdida. Electrocardiograma:
ondas T picudas y simétricas con extra-
sistoles ventriculares aisladas en todas
las derivaciones precordiales. Se decide
la colocacién de catéter permanente tu-
nelizado ante el riesgo de incremento de
infeccion con catéter Tenckhoff.

Figura 1. Lesiones dermatoldgicas de epidermdlisis bullosa que presenté a su
ingreso la paciente con enfermedad renal crénica.
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Previa monitorizacién cardioldgica,
monitoreo de la presion arterial no inva-
sivo y oximetria de pulso, se administra
analgésico intravenoso y sedacidn. Se
identifica la region yugular derecha y el
sitio de salida con el minimo dafio epite-
lial, se tuneliza el catéter y se coloca ca-
téter Permacath, verificando su posicién
con radiografia de térax portdtil. Se ob-
tiene retorno arterial y venoso adecua-
do, por lo que se sutura la piel (figura
2). Inicia hemodidlisis con remision de
la sintomatologfa, siendo egresada por
mejoria clinica e incorpordandose a pro-
grama de hemodidlisis cronica.

DISCUSION

La epidermdlisis bullosa es una der-
matosis hereditaria autosémica recesi-
va que compromete todos los drganos
desde el nacimiento. La enfermedad
renal crénica es la segunda causa de
muerte® en estos pacientes después del
carcinoma celular escamoso; incluso
es relevante mencionar que muchos
pacientes fallecen por cardiomiopa-
tia dilatada asociada®. La enfermedad
renal es usualmente consecuencia del
desarrollo de amiloidosis secundaria,
nefropatia por IgA, glomerulonefritis
posinfecciosa y uropatia obstructiva®’.
Otros factores que contribuyen al desa-
rrollo de nefropatfa crénica compren-
den: deshidratacion, disfagia, vémitos
e hipoalbuminemia®’.

Al momento de desarrollar enfermedad
renal crénica, el acceso para el inicio de
terapia dialitica es considerado un gran

Figura 2. Permeabilidad de

catéter Permacath al término del
procedimiento corroborado en sesién
de hemodidlisis urgente.
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problema. Las lesiones dérmicas y su
predisposicion para infecciones limitan
como opcion el inicio de didlisis perito-
neal. Otra limitacién para realizar una
fistula arteriovenosa es el desarrollo de
lesiones dérmicas y contracturas loca-
les, que imposibilitan la colocacion de
accesos vasculares’. Por ahora, el caté-
ter tunelizado para hemodidlisis coloca-
do en una vena central es considerado
como la mejor opcién'®.
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Linfoma no-Hodgkin
simulando una
peritonitis en un
paciente en dialisis
peritoneal
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Un liquido peritoneal turbio en un pa-
ciente en didlisis peritoneal (DP) es mds
frecuentemente debido a un incremento
de leucocitos, como expresion de una
peritonitis bacteriana. En ocasiones ante
un liquido turbio tenemos que hacer una
diferenciacion entre una infeccidn peri-
toneal con cultivo negativo y una infla-
macion peritoneal no infecciosa (perito-
nitis estéril).
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Paciente de 59 afios en DP desde octu-
bre de 2012 con antecedentes persona-
les de diabetes mellitus tipo 2 y enfer-
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