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La epidermdlisis bullosa (EB) es un
grupo de enfermedades ampollosas
cutaneas de origen genético.

Presentan fragilidad de algun
componente epidérmico, por lo que
un pequeno trauma puede causar
ampollas.

Epidermalisis bullosa. Asturias, 1996-2013
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Nuestro objetivo es conocer |las
caracteristicas clinico-epidemiologicas

de la epidermalisis bullosa en Asturias

Epidermalisis bullosa. Asturias, 1996-2013
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Estudio descriptivo: edad, sexo y variante de epidermdlisis
bullosa. Calculo de prevalencia, incidencia.

Fuentes de informacion:

— registro del CMBD (diagnéstico «Otras anomalias de la piel
NCOC», CIE9-MC 757.39) de los hospitales de Asturias

— registro de mortalidad del Principado de Asturias (RMPA)

— historias clinicas (HC) de los pacientes.

Periodo: 1996-2013

Epidermdlisis bullosa. Asturias, 1996-2013
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Epidermalisis bullosa. Asturias, 1996-2013
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Enfermedad de Darier
Pseudoxantoma elastico
Disqueratosis congénita
Aplasia cutis

Enfermedad de Haley-Haley (pénfigo benigno
cronico familiar)

Bandas amnidticas
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. 90 casos Enfermedad de Darier

§ 1996 CIE-9-MC 757.39 Pseudoxantoma elastico

g 1 Disqueratosis congénita

2’1 T . Aplasia cutis

é ST 3 Enfermedad de Haley-Haley (pénfigo benigno

g ~ cronico familiar)

g < 313/ Bandas amnidticas

2 Sindrome de Goldenhar 757.89

"g’ Ictiosis simple 757.1

K Quiste branquial 744.42

:‘:’ Epidermdlisis debida a farmacos 695.15
Penfigoide 694.4
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" 90 casos Enfermedad de Darier
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% |[ HC familiar (2) Sindrome de Goldenhar 757.89

'g Ictiosis simple 757.1

§ 10 casos de Quiste branquial 744.42

o epidermdlisis Epidermolisis debida a farmaco 695.15
bullosa Penfigoide 694.4
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Confirmacion diagndstico clinico

M Biopsia M Genética ™ Historia familiar
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Sexo de los casos de epidermdlisis
i bullosa. Asturias, 1996-2013
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Tasa de incidencia de EB

0,52 por 10° habitantes y afio
(1 caso de 12991 nacidos vivos)
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Variante de epidermolisis bullosa

g Asturias, 1996-2013

~

8 Numero de casos

2 <

- 3 -

@

©

: A

¢ 1 _/

8

3 0 | .

ﬁ DISTROFICA JUNTURAL SIMPLE SIN

'g / \ CLASIFICAR

o

% subtipo AR 1 tipo Herlitz (letal, AR)

w tipo Hallopeau-Siemens 2 atrofica generalizada benigna

(no-Herlitz, AR)
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Edad de inicio de los sintomas

Sintoma de inicio: lesiones

infancia

20% ampollosas cutaneas
L mes Nacimiento 40% localizadas
10% 70% 50% generalizadas

Principales sintomas y signos. Asturias, 1996-2013

Epidermalisis bullosa. Asturias, 1996-2013

ORLNWRARUION

Dolor Distrofia  Prurito Lesiones Alopecia Quiste de Signo de
ungueal mucosas milium  Nikolsky
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Complicaciones de la epidermdlisis bullosa. Asturias, 1996-2013

Infecciones locales

Cavidad oral y mucosa orofaringea Hipoplasia esmalte, caries, microstomia

Sindactilia, retraso de deambulacién,

Musculoesqueléticas .4 : .
d pérdida de funcionalidad mano

Bioquimicas Anemia, desequilibrio electrolitico

Gastrointestinales Obstruccidn intestinal, atresia pildrica, estenosis esofagica

Oftalmoldgicas Erosidn corneal

CELEIES Hidronefrosis

D 1 2 3 4 5

Epidermalisis bullosa. Asturias, 1996-2013

El 50% requirid intervencion quirurgica: sindactilia, gastrostomia, miringotomia
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Registro de Mortalidad del Principado de
Asturias : 2 fallecidos

—Epidermdlisis bullosa fatal (CIE10 Q81.1) con
29 dias de vida

—OQOtra causa, a los 80 anos.

Prevalencia estimada
de EB en Asturias 0,8 casos por 100 000 habs
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Con este estudio se contribuye a mejorar el conocimiento
de las epidermolisis bullosas en Asturias.

Es necesario un cadigo especifico para mejorar la calidad
del registro de ER en general y de |la EB en particular.

Es importante filiar el tipo de EB para realizar un consejo
genético adecuado.

Epidermalisis bullosa. Asturias, 1996-2013
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Muchas gracias

Epidermolisis bullosa en Asturias,
1996-2013

L Pruneda Gonzalez?, E Garcia Fernandez2, M Margolles Martins2.
1 SpainRDR, Oficina de Investigacion Biosanitaria. Asturias.

2 Consejeria de Sanidad, Asturias.
PI FIS, expediente IR11/RDR-XX para 2012-2014.



