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ANTECEDENTS:

La caracteristica comuna de les EPIDERMIOLISI BULLOSES (EB) és I'extrema fragilitat i consegiient escissi6
de la pell amb aparicié de butllofes amb el minim frec, a causa de l'alteracié a les proteines d'ancoratge
dermoepidérmiques. La formacié de I'ampolla pot originar-se per sobre de la membrana basal (EBS: simples), a
la membrana basal (EBJ de la uni6 o junturals) o per sota (EBD dermolitiques o distrofiques).

Sobretot les formes recessives i distrofiques, requereixen cirurgies frequents i caracteristiques: estenosi laringia,
botd gastric, sindactilia, cures, etc.

La consecucié del repte és gracies a un treball en equip, multidisciplinar, especialitzat i humanitzat, com a pilar
fonamental.

INFORME DEL CAS:

Pacient de 6 anys amb EBD recessiva de Hallopeau-Siemens, programat per a extracci6 de material
d'osteosintesi i cura, després de cirurgia prévia de sindactilia.

En preoperatori destaca: via aéria dificil prevista, portador de botd gastric i lesions ampul-loses extenses,
cicatrius atrofiques i deformitats amb limitacié funcional.

Procediment sota anestésia general amb induccié intravenosa i amb la preséncia de la mare al quirdfan.
Manteniment amb perfusié continua de propofol i dexmetomidina, en ventilacié espontania. Perioperatori sense
incidéncies.

DISCUSSIO:

Es important determinar la monitoritzacié 6ptima, com abordar la canalitzacié vascular i la via aéria dificil, evitar
I'ansietat, I'agitacid i el dolor. Aixi com I'eleccié dinamica del bloqueig locorregional segons l'estat de la pell i els
requeriments. Tot aixd mantenint la seguretat del pacient i evitant iatrogénia.

PUNTS CLAUS D'APRENENTATGE:

Challenge:

- Accés vascular dificil

- Via aéria dificil

- Abordatge bloquejos locorregionals dificil
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- Evitar agitacié Change:

- Monitoritzacié només la imprescindible

- Minim accés vascular necessari

- Optim abordatge de via aéria

- Técnica locorregional amb minimes puncions, sobre pell no sobreinfectada Choice:
- Técniques minimament invasives i estrictament necessaries



