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ARTICULO DE REVISION.

RESUMEN

Introduccion: El sindrome de Kindler (SK) es una rara genodermatosis autosdmica recesiva,
considerada un subtipo poco frecuente de epidermdlisis bullosa, caracterizada por fragilidad
cutanea, fotosensibilidad, ampollas inducidas por traumatismos, y poiquilodermia progresiva.
Objetivo: Identificar las caracteristicas dermatoldgicas del SK en menores de edad. Metodologia:
Se empled una metodologia cualitativa basada en el modelo PRISMA, se realizé una busqueda
exhaustiva en bases como PubMed, Scopus, considerando articulos entre 2020 y 2024.
Resultados: Se analizaron 14 casos en menores de edad, con sintomas que varian desde el
nacimiento hasta la adolescencia, evidenciando manifestaciones dermatolégicas como fragilidad
cutanea, poiquilodermia, papulas queratodsicas, pseudosindactilia, ademas de problemas orales
recurrentes como queilitis angular y estomatitis erosiva. Las manifestaciones de otros sistemas
incluian diarrea crdnica, estreflimiento, estenosis uretral, complicaciones vesico-ureterales,
defectos oculares como erosiones corneales y ambliopia, asi como complicaciones odontolégicas
como hiperplasia gingival y caries dentales. Hematoldgicamente se observa anemia en algunos
casos. Conclusién: El SK presenta un conjunto complejo de sintomas dermatolégicos y sistémicos
desde la infancia. La identificacion temprana mediante un enfoque multidisciplinario permitira
gestionar las complicaciones y mejorar el prondstico a largo plazo.

Palabras clave: Sindrome de Kindler,evolucién clinica, dermatologia, nifios.
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Dermatological Characteristics of Kindler Syndrome in Minors.

ABSTRACT

Introduction:Kindler Syndrome (KS) is a rare autosomal recessive genodermatosis, considered an
uncommon subtype of epidermolysis bullosa, characterized by skin fragility, photosensitivity,
trauma-induced blisters, and progressive poikiloderma. Objective: To identify the dermatological
characteristics of KS in minors. Methodology: A qualitative methodology based on the PRISMA
model was employed, with a comprehensive search conducted in databases such as PubMed and
Scopus, considering articles between 2020 and 2024. Results: Fourteen cases in minors were
analyzed, with symptoms ranging from birth to adolescence, showcasing dermatological
manifestations such as skin fragility, poikiloderma, keratotic papules, pseudosyndactyly, as well
as recurrent oral problems like angular cheilitis and erosive stomatitis. Manifestations from other
systems included chronic diarrhea, constipation, urethral stenosis, vesico-ureteral complications,
ocular defects like corneal erosions and amblyopia, and dental complications such as gingival
hyperplasia and dental caries. Hematologically, anemia was observed in some cases. Conclusion:
KS presents a complex set of dermatological and systemic symptoms from childhood. Early
identification through a multidisciplinary approach can help manage complications and improve
long-term prognosis.

Keywords: Kindler syndrome, clinical course, dermatology, children.
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INTRODUCCION.

El sindrome de Kindler (SK) es una genodermatosis autosémica recesiva'!), considerado
un subtipo poco frecuente de epidermdlisis bullosa (EB)?3). Fue primero descrito por Theresa
Kindler en 1954 y en la actualidad se estima que existen aproximadamente 400 casos
documentados en todo el mundo®, sin embargo su prevalencia exacta no estd bien
establecida®?). Esta enfermedad genética se caracteriza por la fragilidad cutdnea, la formacién
de ampollas inducidas por traumatismos y la fotosensibilidad®”), manifestaciones que tienden a
mejorar con la edad, pero que dejan una atrofia cutdnea y poiquilodermia progresiva'®.

El SK es causado por mutaciones en el gen FERMT1, también conocido como KIND1, que
codifica la proteina kindlina-1®). Esta proteina desempefia un papel en la adhesién de los
queratinocitos y en la activacion de integrinas, fundamentales para la integridad estructural de
la piel®?. Las manifestaciones clinicas del sindrome son significativamente variadas, entre las
caracteristicas generales dermatoldgicas, el sindrome presenta fotosensibilidad, poiquilodermia,
hiperqueratosis palmoplantar y pseudosindactilia‘*®1%),

En ninos, el SK frecuentemente comienza con la formacién de ampollas en las regiones
acrales debido al trauma y la exposicidn solar, seguido por fotosensibilidad*?). Estos pacientes
pueden desarrollar eritema y quemazdn tras la exposicion al sol, mejorando usualmente con la
edad, aunque persiste cierto grado de hipersensibilidad®). Con el tiempo, aparece la
poiquilodermia, caracterizada por telangiectasia reticular y pigmentacién hipo e

hiperpigmentada, progresando eventualmente a areas no expuestas al sol(®).

Las complicaciones a largo plazo del SK incluyen la progresidon a carcinoma escamoso
agresivo, evidenciado en distintas publicaciones que destacan su incidencia en piel expuesta al
sol y en la cavidad oral”). Ademds, las manifestaciones mucosas incluyen enfermedad
periodontal severa, con pérdida prematura de dientes®. Otras complicaciones mucosas
significativas comprenden estenosis esofdgicas y uretrales, que pueden complicar el manejo

clinico significativo de estos pacientes(13),

Diagnosticar de manera precisa el SK es esencial, dado que sus sintomas pueden
confundirse con otros subtipos de EB ). La confirmacidn genética a través de la identificacion de
variantes patogénicas en el gen FERMT1 permite el manejo adecuado de la enfermedad,
considerando que el diagndstico clinico diferencial es limitado debido a la superposicién de

sintomas con otros desérdenes genéticos!1.
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Se debe prestar atencién a la educacién y el manejo del SK, especialmente en su
identificacion temprana, para prevenir complicaciones y ejecutar cuidados preventivos
adecuados, considerando el riesgo elevado de carcinoma y otras complicaciones severas®”). E|
propdsito de esta revisidén es identificar las caracteristicas dermatoldgicas del Sindrome de

Kindler presentados pacientes menores de edad.
METODOLOGIA.

Este articulo de revisidon sigue un enfoque metodolégico cualitativo basado en el modelo
PRISMA. La metodologia se desarrollé de la siguiente manera:

Se plantedé una pregunta de investigacién centrada en identificar las caracteristicas
dermatoldgicas del Sindrome de Kindler en menores de edad, con un enfoque en comprender

sus manifestaciones clinicas y complicaciones asociadas.

Se realizé una busqueda exhaustiva en bases de datos académicas reconocidas,
incluyendo PubMed y ScienceDirect, centrada en articulos publicados entre el afio 2020 y 2024,
en inglés y espaiol. Las palabras clave utilizadas fueron "Kindler Syndrome", "dermatological
characteristics", "children", y se aplicaron operadores booleanos para refinar la busqueda. Se
establecieron criterios de inclusion estrictos para seleccionar estudios que abordaran
especificamente las manifestaciones dermatolégicas del Sindrome de Kindler en pacientes
pediatricos. Se descartaron aquellos estudios que no cumplieran estos criterios o que no

contuvieran resultados pertinentes.

Se identificaron 230 registros en total, aplicando herramientas de automatizacién y
filtros por afio, se eliminaron 15 registros y 185 registros debido a criterios de afio, ademas de un
archivo duplicado. Esto dejo 29 registros, de los cuales 6 publicaciones fueron excluidas por no
ser accesibles. Se evaluaron 23 articulos completos para su elegibilidad, y tras excluir 13 por su

titulo y por no brindar informacién relevante, se incluyeron 10 estudios en el analisis final.

Los estudios seleccionados fueron analizados exhaustivamente para evaluar sus
metodologias, resultados y la calidad de la evidencia presentada, asegurando su relevancia para
la pregunta de investigacion planteada. Los datos recopilados de los estudios seleccionados se
sintetizaron, permitiendo identificar patrones, variaciones en las manifestaciones
dermatoldgicas y sus implicaciones clinicas. El resumen de estos hallazgos se presenta
estructuradamente en esta revision, complementado con un diagrama de flujo PRISMA (Figura

1).
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l [ Identificacion ]

Tamizaje

Incluidos ] [

Identificacién de estudios a traves de bases de datos y archivos.

Niamero total de registro
indentificado a travez de la base
de datos:230
Pubmed (152), ScienceDirect

(7a),

Registros eliminados antes del cribado:
Registros eliminados por automatizacion
de herramientas:

Pubmed (10}, ScienceDirect {5).
Archivos exluidos por anao:
Pubmed(113), ScienceDirect (66)
Archivos duplicados(1)

Numero de registros
seleccionados (29)

Publicaciones excluidas no accesibles.

iE)

ks

Namero de registros completos
de texto evaluados para
determinar su elegibilidad. (23)

MNamero de articulos de texto excluides
Par el fitulo o no brindar infromacion
relevante: 13

Estudios incluidos en el analisis:
(10}

RESULTADOS Y DISCUSION.

Se analizaron un total de 9 estudios en esta revision, en los cuales se presentaron 14 casos
clinicos de pacientes menores de edad diagnosticados con el SK. Este analisis incluyd un rango
amplio de edades, desde los 7 dias hasta los 17 afios, abarcando 7 pacientes masculinos como 7
de sexo femenino. Las edades de inicio de los sintomas varian, proporcionando una vision diversa
y detallada de las manifestaciones clinicas del sindrome en diferentes etapas de Ia
infancia®46891113-15) " Este enfoque permite identificar un espectro de manifestaciones

dermatoldgicas y sistémicas, asi como las complicaciones asociadas, aportando datos relevantes

Figura 1 Flujograma de proceso de seleccion de estudios.

Fuente: Elaborado por el autor.

para la comprensién y reconocimiento temprano de la enfermedad.
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Tabla 1 Andlisis de resultados.

Caracteristicas dermatoldgicas del Sindrome de Kindler en menores de edad.

Autor/Afio

Manifestaciones dermatolégicas.

Otras manifestaciones.

Edrees et al,
2023

fragilidad cutdanea, ampollas recurrentes
en sitios de trauma, fotosensibilidad,
xerosis, poiquilodermia en la cara, parte
superior del pecho, manos y pies,
apariencia similar a papel de cigarrillo en
manos y pies, seudosindactilia, distrofia
ungueal en los pies, adermatoglifia en las
manos, cuticulas largas, e hipertricosis de
vello lanugo principalmente en la cara.

disfagia leve, estenosis
uretral con disuria,
estomatitis erosiva,
sangrado recurrente,
apertura limitada de la boca
con queilitis angular

Maharana et
al, 2022

Parches hipo e hiperpigmentados
(poiquilodermia) con atrofia cutéanea en la
superficie dorsal de los brazos, manos, pies

y piernas; pseudoinhum en los digitos
cuarto y quinto del pie; atrofia de la piel
facial con parches de hipo e
hiperpigmentacién con descamacion.

poiquilodermia

Dolor, enrojecimiento,
lagrimas y disminucion de la
visién en el ojo derecho;
defecto epitelial corneal
central de 6 x 6 mm en el ojo
derecho con opacidad
corneal nebulo-macular
circundante y
vascularizacién superficial de
360 grados; prueba de
ruptura del film lagrimal
(TBUT) instanténea en el ojo
izquierdo.
Sensacion de cuerpo extrafio
e irritacién en ambos ojos
desde la infancia; altura
reducida del film lagrimal
con deficiencia parcial de
células madre del limbo.

Torres et al,
2020

Edad/Sexo Antecedentes
Anemia, multiples
13 A/M cirugias urolégicas
desde los 5 afios.
Episodios similares
10A/F recurrentes en el
pasado.
16A/F -
Dolor y sangrado de
13 A/M c-?naas, 'dlarrea
intermitente,
estrefiimiento.
Episodios de diarrea
11 A/M alterrl.j:m(.io con
estrefiimiento y
encopresis.
15 A/M -
10A/F -

Fragilidad en piel y mucosas desde los 5
afios; erosiones en manos y pies. Piel seca,
dreas atroficas "papel de cigarillo",
hiperpigmentacién "bronceado",
telangiectasias en zonas fotoexpuestas,
seudosindactilia en manos, papulas
queratosicas en plantas.
Lesiones cutaneas desde el nacimiento,
piel seca, areas atroficas,
hiperpigmentaciones, poiquilodermia en
rostro, cuello y térax, seudosindactilia en
manos y pies.

Lesiones ampollares desde los 2 meses,
discromia, lentigos en zonas
fotoexpuestas, poiquilodermia en cara,
cuello y dorso de manos y pies,
seudosindactilia, pitting plantar.
Lesiones ampollares desde los 6 meses,
cicatrices discromicas, atrofia cutanea,
poiquilodermia, efélides en zonas
fotoexpuestas, seudosindactilia, hipertrofia
gingival

Limitacién ocular, ambliopia,
estrabismo; disminucion
apertura bucal, labios secos,
queilitis, estomatitis, mala
higiene oral, hiperplasia
gingival, movilidad dental,
caries.

Labios secos, discromia,
queilitis, microstomia,
pérdida de soporte dseo
dental, movilidad grado 3 en
dientes.

Mucosa oral con hipertrofia

gingival, caries dental.

Conjuntivitis, leve ectropion
bilateral de parpado inferior.

Idkaidak et al,
2022

ingresada varias
veces por la severidad
de los sintomas y
pérdida de peso
significativa, peso de
ingreso por debajo
del tercer percentil.

Dos meses/F

Multiples quistes pequefios bilaterales
llenos de liquido en el pie, lesiones
ulcerativas en el pie izquierdo y el dedo
medio de la mano izquierda con hiperemia
y bordes irregulares.

Falla severa para crecer
(FTT), diarrea cronica
aparente desde el
nacimiento, vomitos no
explosivos, nauseas,
deshidratacion, analitica con
hiponatremia persistente,
acidosis metabdlica,
presencia de quistes de
Entamoeba histolytica,
coloboma del iris derecho,
masa oscilante en la auricula
derecha, anemia
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Fotosensibilidad
desde el nacimiento;
historial de sintomas

Pigmentacion de color negruzco a marrén
en todo el cuerpo, comenzando en el
cuello y la cara; cambios poiquilodérmicos

Caracteristicas dermatoldgicas del Sindrome de Kindler en menores de edad.

Sangrado de encias;
ampollas en las
extremidades superiores e
inferiores desde el

Ghorai et al, o . L. .
2022 17 A/M urinarios del tracto extensos con atrofia; pigmentacién nacimiento; ampollas y
inferior; dos reticulada; telangiectasia; "arrugamiento erosiones en las mucosas
hermanos con quejas de papel de cigarrillo" en el dorso de las oral y genital; estenosis
similares. manos; ufias distréficas, fotosensibilidad. meatal con cicatrizacion
sobre el glande
erosiones en la piel sobre los talones
bilaterales, sitios de aplicacion de cinta
Srikumare et . elastica por y sitios de inyeccion; ampollas
7 dias/F - X -
al, 2023 y manchas oscuras en el brazo superior,
antebrazo y pierna; ampollas leves en el
rostro y la espalda.
Descamacion significativa de la piel,
Ampollas en manos, pies y frente (desde el
nacimiento), Sensibilidad al sol causando
reacciones de piel roja e hinchada,
Sequedad generalizada de la piel,
Zhang et al, 12 A/M ) Engrosamiento de la piel con fisuras, Encias hinchadas, Trastornos
2024 especialmente en las plantas de los piesy gastrointestinales
palmas de las manos, Apariencia cerosa en
las palmas, Hiperpigmentacion de la piel
en areas del cuello y axilas, Anormalidades
en las ufias de los dedos de las manos y
pies
Dientes anteriores faltantes
Maculares escamosas secas, atribuidos a periodontitis,
hiperpigmentadas e hipopigmentadas en movilidad dental grado Il a
Bhandary et al, 14A/F Historia familiar de manos y cuello, fotosensibilidad desde la Ill, pérdida ésea alveolar
2024 diabetes tipo 1 infancia, ampollas acrales en brazos, severa, encias hinchadas con
atrofia dérmica significativa, y atrofia del margenes craterizados
lecho ungueal Hinchazdén maxilar anterior,
sangrado persistente.
Bullas acrales, fotosensibilidad,
adelgazamiento de la piel en el dorso de
Neema et al, I\{Iar?ifestaciones las mar}osyh pie.sl, poiquilodermie? en 'TJI o .
2020 16 A/M similares en un cuello, cicatrizacion en papel de cigarrillo Enrojecimiento de los ojos
hermano menor en el dorso de las manos y pies,
leucokeratosis oral, conjuntivitis, gingivitis,
queratodermia palmar.
Lesiones llenas de liquido en manos y pies,
decoloracién, piel delgada desde el S
Chopkar et al, nacimiento, tendencia a formar ampollas, Inﬂam:‘:\um glr.1g|val Ievs—:- en
4A/F - . . . la regién anterior superior e
2021 eritema y sensacién de ardor en dreas

expuestas al sol, poiquilodermia difusa
predominantemente en la cara

inferior

Nota: Afios(A); Masculino (M); Femenino(F).

Fuente: Elaborado por el autor.

Manifestaciones dermatoldgicas.

El analisis de las manifestaciones dermatoldgicas en el Sindrome de Kindler en menores
de edad revela un patrdn clinico complejo y caracteristico, que varia en su presentacion entre los
casos reportados®1°). Entre las caracteristicas dermatoldgicas mas destacadas se encuentra la
fragilidad cutanea, lo que conduce a la formacién de ampollas con el minimo trauma fisico. En la
mayoria de los casos, este patron de fragilidad cutanea es bien desde el nacimiento o durante los

primeros meses de vida, tal como lo demuestran casos reportados por Edrees et al. y Torres et
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al., quienes documentaron lesiones ampollares recurrentes que se presentan en la infancia

temprana debido al menor roce®*3),

La poiquilodermia es una caracteristica prominente del SK, que se manifiesta con
hipopigmentacion, hiperpigmentacion, atrofia de la piel y telangiectasias, siendo especialmente
visible en zonas fotoexpuestas'14), Esta manifestacion lleva a un aspecto de "papel de cigarrillo"
en areas fotoexpuestas, una imagen distintiva de esta condicion. Estudios de Maharana et al. y
Neema et al., confirman que estas dreas comprometidas son principalmente la cara, el cuello y
las extremidades superiores e inferiores, donde la estética y la integridad de la piel sufren mayor
compromiso(11:14),

Chopkar et al., y Ghorai et al., documentaron la formacién de papulas queratdsicas como
otra caracteristica dermatoldgica de interés, la aparicién de dichas pdpulas puede ser
acompafada de problemas ungueales como la distrofia reportada por Idkaidak et al. y Bhandary
et al, que indican modificaciones severas en la estructura cutdnea y ungueal®3913) |3
seudosindactilia, observada en los casos presentados por Edrees et al. e Idkaidak et al., es una

consecuencia de los cambios cicatriciales asociados al sindrome(!3:15),

Los pacientes a menudo presentan problemas orales como queilitis angular, estomatitis
erosiva y dismorfia gingival, por lo cual Torres et al. y Zhang et al., en la narracién de sus casos
mencionan que estos sintomas son recurrentes en los menores con SK, exacerbados por
condiciones periodontales que se suman a las dificultades orales, como la fragilidad de la mucosa

y la formacién de placas®.

La fotosensibilidad exacerbada por la exposicidn solar es comun y sus efectos pueden ser
mitigados con medidas preventivas, Srikumare et al. y Torres-Iberico et al., recomiendan el uso

de bloqueadores solares en estos casos revisados®12),

Neema et al., mediante el uso de la dermatoscopia permitié observar cambios como la
falta de patrones dermatoglificos y la estructura blanca sin forma, sugiriendo atrofia y

cicatrizacion que corroboran las caracteristicas del sindrome(*4),

Otras manifestaciones no dermatologicas.

Una revision de varios casos revela que algunos pacientes experimentan dificultades
como diarrea crénica y estrefiimiento intermitente®). Estas alteraciones digestivas pueden ser
graves y afectar el crecimiento y desarrollo, como se observa en un caso donde un paciente

infante presentaba diarrea crénica desde el nacimiento, acompanada de una grave desnutricion
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y fallas para prosperar’3. Ademas, la estomatitis erosiva recurrente y la inflamacién gingival son

comunes entre los pacientes de este sindrome, lo que dificulta la deglucién en algunos casos (13,

Los pacientes pueden experimentar estenosis uretral, como se observd en el caso
presentado por Edrees et al., donde el paciente necesitd multiples dilataciones uretrales debido
al estrechamiento de la uretra®™. Asimismo, el sindrome se asocia con complicaciones vesico-
ureterales, como el reflujo vesicoureteral, que también fue observado en el caso presentado por
Edrees et al®®. Otra complicacién observada es la presencia de meatal estenosis, como se

reportd en el caso presentado por Ghorai et al.®.

Segun diversos estudios y casos clinicos, las manifestaciones oculares pueden incluir
defectos en el epitelio corneal, principalmente en forma de erosiones recurrentes, lo que lleva a
un debilitamiento de la visiéon debido a la opacidad corneal y vascularizaciéon superficial(1?).
Ademas, se observa una deficiencia parcial de las células madre del limbo en algunos pacientes,
lo cual se manifiesta por una pelicula lagrimal reducida y tiempos de ruptura de la pelicula
lagrimal mas cortos, indicando asi una disfuncién lagrimal significativa V). Se reportan también
casos de ambliopia y estrabismo en ciertos pacientes, lo cual impacta negativamente en la
agudeza visual®®. Ademas, existen informes de conjuntivitis crénica y leve ectropién del parpado
inferior, lo que puede predisponer a infecciones y abrasiones oculares®. En algunos casos,
pueden aparecer colobomas, que son defectos congénitos de la estructura del ojo, aunque

menos reportados en la literatura(3),

Entre las caracteristicas odontoldgicas frecuentes, se observan erosiones crdnicas en la
mucosa oral, como estomatitis erosiva, queilitis angular y disminucion de la apertura bucal, como
se destaca en los estudios realizados por Edrees et al. y Torres-lberico et al.®*). En algunos casos,
como menciona Maharana et al., estos sintomas pueden incluir hemorragias recurrentes en las
encias. La apariencia dental y gingival también es notoria, con hiperplasia gingival, que en

ocasiones puede formar bolsas periodontales que complican ain mas la higiene oral?),

Las caries dentales y la mala higiene oral son otro sello distintivo en estos pacientes!®®),
Esta predisposicion a las caries se combina con problemas mas serios, tales como la movilidad
dental, que puede llegar a grados avanzados, y pérdida de soporte éseo, especialmente en los
dientes anteriores, aumentando el riesgo de pérdida dental prematura como se observa en los
casos reportados por Bhandary et al. (8, Contrario a estas manifestaciones mas comunes, Zhang

et al., reportaron un paciente con encias inflamadas sin mencionar erupciones cutaneas
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caracteristicas!®). Por otro lado, Ghorai et al. y Neema et al., identificaron que el sindrome puede
incluir otras complicaciones orales menos comunes, como la leucoplasia oral, lo que indica una

variabilidad en las caracteristicas bucales entre diferentes pacientes®14).

Un ejemplo de anomalias hematoldgicas es la presencia de anemia, que es una
caracteristica comun reportada en varios estudios de casos®13%), Por ejemplo, Edrees et al.,
reportaron anemia en su paciente junto con complicaciones urinarias serias®. De manera
similar, Bhandary et al., observaron anemia en una paciente que presentaba hinchazén en la
region maxilar y sangrado persistente, lo que sugiere un trastorno hematoldgico leve
acompafiante'®. Ademas, Idkaidak et al. documentaron anemia en un lactante con desnutricién
grave, lo cual resaltd la importancia de una nutricién adecuada en el manejo de los sintomas del
sindrome(*3), En estos casos, la anemia suele presentarse sin neutropenia ni trombocitopenia,
indicando una anemia microcitica e hipocrémica, como se informa en el caso descrito por

Bhandary et al.‘®).

Por otro lado, a pesar de las variables clinicas, es importante observar que no todos los
pacientes con SK desarrollan complicaciones hematoldgicas significativas, lo cual es evidente en
los pacientes reportados por Ghorai et al. y Srikumare et al.,, donde las investigaciones de

laboratorio no mostraron anomalias significativas en su perfil hematoldgico®12).,
CONCLUSION.

El SK es una condicién genética poco frecuente pero clinicamente relevante, que presenta
una compleja variedad de manifestaciones dermatoldgicas y sistémicas en pacientes pediatricos.
A través de la revisién de multiples estudios, se identificaron caracteristicas dermatoldgicas clave
como la fragilidad cutadnea, la poiquilodermia y la fotosensibilidad exacerbada. Estas
manifestaciones suelen presentarse desde el nacimiento o la infancia temprana, siendo
importante realizar un enfoque multidisciplinario que incluya dermatologia, oftalmologia,
odontologia, y pediatria para abordar las complicaciones multisistémicas y mejorar las

perspectivas a largo plazo de los pacientes.

La educacién en el manejo del SK y el enfoque preventivo son imperativos para mejorar
la calidad de vida de estos pacientes, resaltando la necesidad de continuar investigando vy
documentando nuevos casos para ampliar el conocimiento y el tratamiento de esta condicion en

la poblacién infantil y adolescente.
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