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Introduccién: El manejo de la via aérea en pacientes
con diagnéstico de Epidermiolisis Ampollosa
Distréfica Dominante (EADD) debe ser muy
cuidadoso para evitar lesiones serias en cavidad oral y
mucosa faringea durante la intubacién y extubacién.
Es un caso muy inusual debido a la baja incidencia de
esta enfermedad.

Exposicion del caso: Mujer de 65 afios con
diagndstico de EADD que requiere cirugia por
obstrucciéon del canal auditivo interno debido a su
enfermedad basal. Se plantea una intubacién con
fibrobroncoscopio.

Diagnéstico y discusion: El diagnéstico de esta
enfermedad se basa en la inmunofluorescencia y
microscopia electrénica. El tratamiento es sintomatico.
La prevencién de la lesién de mucosas y la formacion
de ampollas es lo mas importante. El uso del
fibrobroncoscopio, a pesar de no ser una via aérea
dificil, nos permiti6 un manejo exquisito de la via
aérea, sin apenas rozamiento con la mucosa oral.
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CASO CLINICO
INTRODUCCION

El manejo de la via aérea en pacientes con
diagnodstico de Epidermiolisis Ampollosa Distréfica
Dominante (EADD) debe ser muy cuidadoso para
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evitar lesiones serias en cavidad oral y mucosa
faringea durante la intubacién y extubacién. Es un
caso muy inusual debido a la baja incidencia de esta
enfermedad.

EXPOSICION DEL CASO

Mujer de 65 afios con diagnéstico de EADD que
requiere cirugfa por obstruccién del canal auditivo
interno debido a su enfermedad basal. Se plantea una
intubacién con fibrobroncoscopio con la intencién de
manipular la mucosa oral y faringea del paciente lo
minimo posible. La paciente acepta. Tras una
monitorizacién estdndar (saturacion de oxigeno,
presién arterial no invasiva y electrocardiograma) se
procede a induccién anestésica con fentanilo (150
microgramos), propofol (200 miligramos) y rocuronio
(40 miligramos) intravenosos.

Tras ello, se coloca cuidadosamente una céanula
VAMA y se procede a intubacién con fibroscopio
flexible sin incidencias y sin apenas friccién con
mucosas.

Tras la cirugia, que transcurre sin incidencias, la
educcién anestésica se realiza sin complicaciones y el
paciente es extubado sin incidencias, con las
precauciones extendidas que precisa la patologia de la
paciente.

La paciente pasa a la unidad de reanimacién
postanestésica donde se observa que no existe lesiéon
alguna en mucosa oral. Y tras la observacién
correspondiente pasa a planta de hospitalizacion.

DIAGNOSTICO Y DISCUSION

La Epidermdlisis bullosa es un trastorno de la
fragilidad de la piel hereditario, clinica y
genéticamente  heterogéneo, caracterizada por
anomalifas estructurales que causan una alteracién en
la unién dermo-epidérmica o en la capa basal de la
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epidermis, lo que resulta en una mayor vulnerabilidad
cutdnea al estrés mecanico [1]. La incidencia de esta
enfermedad se sitia en torno a 1 de cada 17.000
nacidos vivos y con una estimacion mundial de unos
500.000 casos actuales [2]. Se pueden clasificar, segin
el plano de despegamiento, en: simples (la amplia
mayoria, en torno a un 92% de todas las epidermolisis
ampollosas), distréficas y de la unién. En la variante
distréfica de la enfermedad, que supone solamente el
5% de los casos, el plano de clivaje se sittia por debajo
de la lamina densa, dentro de la dermis papilar
superior a nivel de las fibrillas de anclaje y se debe a
mutaciones en el gen COL7A1, que codifica la cadena
alfa-1 del colageno tipo VIL

El diagnodstico de esta enfermedad se basa en la
inmunofluorescencia y microscopia electrénica. El
tratamiento es sintomatico para la prevenir lesiones de
mucosas y formacién de ampollas [2]. El uso del
fibrobroncoscopio, a pesar de no ser una via aérea
dificil, nos permiti6 un manejo exquisito de la via
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aérea, sin apenas rozamiento con la mucosa oral. Por
ello consideramos que la técnica de intubacién con
fibroscopio flexible como la mas apropiada en este
tipo de pacientes cuando requieran anestesia general.
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