:CUALES SON LAS
COMPLICACIONES DE LA EB?

Hasta la fecha la EB no tiene tratamiento
curativo, se recomienda manejo paliativo
con los siguientes enfoques de manera
interdisciplinaria:

1. Prevencion - tratamiento de ampollas y
heridas.

2. Analgesia.
3. Soporte nutricional.

4. Intervencion a las complicaciones
mencionadas.
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:SABIAS QUE ES LA PIEL DE MARIPOSA?

La piel de mariposa o epidermolisis bullosa
(EB) es una condiciéon ampollosa de origen
genético, no contagiosa, dolorosa, que
implica la aparicion de ampollas y heridas de
dificil cicatrizacion en piel y mucosas.

La EB tiene diferentes formas clinicas,
clasificadas en 4 sub-tipos principales: EBS
(simple), JEB (de uniéon o juntural), DEB
(distréfica) y KEB (de Kindler).

Se considera una enfermedad huérfana, rara
(afecta a 1:17000 personas y se calcula en el
mundo hay 500 mil personas que la padecen),
afecta a ambos sexos y a todas las razas.

de mariposa
es contagiosa




:COMO SE DIAGNOSTICA?

Sospecha clinica: en pacientes
con ampollas, erosiones, heridas
: en la piel y mucosas ante

traumas minimos.

Biopsia de piel: realizada por
dermatologia, para estudiar los
diagndsticos diferenciales.

Estudio genético: actualmente
considerado el gold standard

para confirmar diagndéstico,

"% definir tipo y subtipos de EB. Una
4} de las pruebas recomendadas es
; la secuenciacién de siguiente
generacion.

:QUE PUEDO HACER AL ENFRENTARME A UN
PACIENTE CON SOSPECHA O DIAGNOSTICO DE EB?

Comunicate con la Fundacién DEBRA Colombia
(www.debracolombia.org), entidad sin dnimo de
lucro fundada en el ano 2009, con sede en la
civdad de Bogotd, miembro de DEBRA
Internacional (www.debra-international.org),

presente en mds de 56 paises y
que apoya de manera
interdisciplinaria especializada a
pacientes con EB o piel
mariposa, basdndose en Guias
de manejo que compartimos a
padres de familia, cuidadores y
equipos de salud.

:QUE DEBO HACER SI TENGO UN PACIENTE
CON EB A PARTIR DE UN DIAGNOSTICO
CLINICO, BIOPSIAY O ESTUDIO GENETICO?

1. NO colocarle adhesivos y evitar al madximo
recomendar incubadoras, éstos son factores de
riesgo para que se formen ampollas y heridas de
dificil cicatrizacion.

2. Siempre drenar las ampollas sin retirar el techo de
la misma, esto optimiza los tiempos de cicatrizacion.

3. Reportarlo como wun paciente con una
ENFERMEDAD HUERFANA al SIVIGILA de acuerdo a la
resolucion 946 del 22 de abril de 2019.

4. Una vez reportado el paciente al sistema SIVIGILA,
se pueden ordenar suplementos nutricionales a
través de MIPRES con fines preventivos o de
intervencion a desnutricion secundaria (si hay
heridas en cavidad oral, disfagia, estenosis esofdgica
o bajo peso), recomendaciéon sugerida de acuerdo a
resolucidon 1343 del 29 de mayo de 2019 en relacidn
con el soporte nutricional a menores de 5 afos o
pacientes con enfermedades huérfanas.

5. Utilice siempre gasas vaselinadas, nunca secas
hasta que sea efectiva la orden de material de
curacion especializado (apdsitos no adherentes,
vendajes tubulares) en una férmula de la IPS
correspondiente haciendo la anotacidon “paciente con
enfermedad huérfana - epidermdlisis bullosa,
requiere material de curacién”, esto NO REQUIERE
MIPRES de acuerdo a la resolucién 6408 de 2017,
Capitulo V, Art. 57.

¢CUALES SON LAS COMPLICACIONES DE LA EB?

Dependiendo del subtipo de EB, éstas son las
complicaciones que requieren diagndstico e
intervencién oportuna:
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:DE CUALES ESPECIALIDADES REQUIEREN
APOYO LOS PACIENTES CON EB?
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