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A epidermolise bolhosa é uma doencga rara de carater hereditario com etiologia genética
na grande maioria dos casos. Ela é caracterizada pela formagdo de bolhas e tlceras na
pele ou mucosa, causadas por traumas ou manipulagao do tecido. Essa doenga possui
varios subtipos, sendo o distréfico recessivo um dos mais graves, com manifestacoes
estomatoldgicas significativas e que merecem atencdo especial pelo médico dentista. O
objetivo do presente trabalho é relatar um caso clinico de um paciente de 9 anos de ida-
de com epidermdlise bolhosa distréfica recessiva, abordando o tratamento odontolégico
com foco direcionado para as particularidades do paciente com epidermélise bolhosa.
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Epidermolysis bullosa: A case report
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Epidermolysis Bullosa is a rare hereditary disease with genetic etiology in the vast major-
ity of cases. It is characterized by the formation of blisters and ulcers on the skin or muco-
sa, caused by trauma or tissue manipulation. This disease has several subtypes, of which
the recessive dystrophic is one of the most serious, with significant stomatological mani-
festations that deserve special attention from the dentist. The objective of this study is to
report a clinical case of a 9-year-old patient with recessive dystrophic epidermolysis bullo-
sa, addressing dental treatment with a focus on the particularities of the patient with

epidermolysis bullosa. (Rev Port Estomatol Med Dent Cir Maxilofac. 2023;64(3):133-138)
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Introducgao

A epidermdlise bolhosa (EB) é uma doenca rara da pele e das
mucosas, sem cura, de carater hereditario autossémico dom-
inante ou recessivo, ou adquirida com uma etiologia autoi-
mune.>? Esta doenca ocorre devido a alteracdes genéticas
que se manifestam por modificagdes nas células dendriticas,
resultando em alteragdes na juncao entre a epiderme e a
derme, quer de forma completa ou numa das suas camadas.
@) Como resultado, formam-se bolhas e/ou vesiculas na pele
ou nas mucosas de todo o corpo apds pequenos traumas, cal-
or ou de forma espontédnea.* A EB é classificada em subtipos
de acordo com o padrdo genético, aparéncia das lesdes,
regides afetadas e através de observagdes em exames ul-
traestruturais e imunohistoquimicos. Os subtipos incluem o
simples (92% dos casos), distréfico (5% dos casos), juncional
(1% dos casos) e o Kindler (mais raro).* A EB distréfica pode
ser classificada como recessiva ou dominante, dependendo
da sua origem autossémica, sendo que o tipo recessivo esta
associado a complicagées mais graves quando comparado
com o tipo dominante.

As complicag¢oes da EB variam de acordo com o seu tipo
e podem incluir pseudosindactilia nos pés e nas méos, perda
das unhas, alteracoes capilares, oculares, gastrointestinais,
deficiéncias nutricionais que podem levar a anemia e altera-
¢Oes no crescimento, além de infe¢des bacterianas secunda-
rias, seguidas de septicemia.®’ O carcinoma de células esca-
mosas (CCE) é a principal causa de morte em adultos com
epidermélise bolhosa distréfica recessiva (EBDR).®) Na cavi-
dade oral, podem ocorrer a formacao de bolhas e tlceras no
palato, lingua, assoalho bucal e ldbios, 0 que pode resultar em
anquiloglossia, microstomia e diminuicdo do espaco de fun-
do de saco vestibular, devido aos processos intensos e recor-
rentes de traumatismo e cicatrizagdo nessas areas.?° Essas
complicagdes podem levar a problemas na dicgao, mastiga-
cdo e degluticdo, além de dificuldades na higiene oral, que
resultam em um aumento de caries e doencgas periodontais.
Também podem ocorrer reflexos 6sseos na regido da cabeca
e do pescocgo, como alteragdes no crescimento facial e ano-
malias oclusais.>®

Nao existe um tratamento para a EB, e os cuidados sao
direcionados para melhorar a qualidade de vida do paciente.
(1) 0 médico-dentista deve estar familiarizado com a condicdo
para fornecer um atendimento que evite lesdes iatrogénicas e
seja efetivo, incluindo orientac¢des sobre higiene oral, dieta e
a necessidade de terapias complementares, como o uso de
laser de baixa poténcia para acelerar a cicatriza¢do.>*!! Por-
tanto, este artigo tem como objetivo relatar um caso que exem-
plifique o atendimento a um paciente com EBDR e aprimorar
os protocolos existentes para o tratamento odontolédgico des-
ses pacientes.

Relato de caso

Paciente do sexo masculino, com 9 anos de idade, procurou
atendimento odontolégico devido a multiplas caries e feridas
na boca. Relatou ser portador de EBDR diagnosticado desde o
nascimento. Estd constantemente a tomar um suplemento
vitaminico do complexo D, ferro quelato glicinato para tratar
anemia e haloperidol para tratamento psiquidtrico. Nunca foi
submetido a qualquer cirurgia ou transfusdo sanguinea. Rela-
tou uma dieta pastosa e rica em sacarose. Ressaltou que o
primeiro atendimento odontoldgico ocorreu tardiamente, aos
5 anos de idade. Durante o exame clinico geral, observou-se
equimoses eritematosas no tronco e brago esquerdo, que es-
tavam protegidos com curativos dérmicos (Figura 1). Apre-
sentava também pseudosindactilia nos pés (Figura 2) e nas
maos (Figura 3), além de baixo peso corporal. No exame ex-
traoral, notou-se a presenca de milidria, equimoses, lesoes
ulceradas e eritematosas no rosto e na regido semimucosa do
labio inferior (Figura 4).

No exame intraoral, foram identificadas anquiloglossia,
uma lesdo ulcerada na comissura labial e na semimucosa do
1abio inferior, acumulacdo de biofilme nos dentes 11 e 21, fra-
turas corondrias nos dentes anteriores inferiores (Figura 5).
Além da anquiloglossia, observou-se que o paciente apresen-
tava microstomia, lesdes cariosas e fraturas coronarias nos
dentes 17, 15, 14, 13, 11, 12, 21, 23, 24, 25, 26, 37, 35, 34, 44, 45 e
47 (Figura 6), juntamente com remanescentes radiculares nos
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Figura 1. Paciente com presenca de equimoses Figura 4. Paciente com miliaria, equimoses e lesées
eritematosas no tronco e brago esquerdo e curativos ulceradas na face e na regido semimucosa do libio
dérmicos em térax e em membros superiores. inferior.

Figura 2. Paciente com curativo dérmico nos membros Figura 5. Presenca de anquiloglossia, lesdao ulcerada em

inferiores e pés com pseudosindactilia. comissura labial e na semimucosa do labio inferior,
acumulo de biofilme nos dentes 11 e 21, e fraturas
coronarias nos dentes anteriores inferiores.

Figura 3. Paciente com curativo dérmico em méos que se Figura 6. Presenca de microstomia e anquiloglossia,
apresenta com pseudosindactilia. caries e fraturas coronarias nos dentes 35, 36 e 37.
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dentes 16, 22, 36 e 46. Os resultados da radiografia panordmica
confirmam os achados clinicos mencionados (Figura 7).

Com base na histéria clinica, exame fisico e exame de ima-
gem, foi proposto um protocolo de tratamento que inclui orien-
tagOes gerais e cuidados pré, trans e pés-operatérios, idealmen-
te realizados semanalmente. Devido as limitacbes de
mobilidade, foi acordado um acompanhamento semestral, com
consultas concentradas em trés dias consecutivos a cada visita.

Durante todo o tratamento, foram utilizadas aplica¢des de
Bepantol® (Dexpantenol) nas mucosas do paciente, na luva do
médico-dentista e nos instrumentos em contato direto com a
cavidade bucal do paciente. Com o objetivo de evitar manipu-
lagdo excessiva dos tecidos, traumas e administragdo de subs-
tancia anestésica, foi realizado um selamento em massa com
6xido de zinco e eugenol, técnica restauradora atraumatica,
além da aplicacdo de cloranfenicol, tetraciclina e éxido de zin-
co e eugenol (CTZ) nos dentes 11, 41 e 42, que apresentavam
envolvimento pulpar.

Antes e apds todas as sessoes de tratamento odontolégico,
nas consultas de controle semestrais e quando o paciente com-
parecia com necessidades de tratamento, foi realizada a tera-
pia de biomodulagdo com laser de baixa poténcia (MMOptics
- 100 mW) com o seguinte protocolo: infravermelho (2 J/cm?)
—um ponto no centro das lesdes vermelho (1 J/cm?) - 4 pontos
circundando a periferia das lesdes. O protocolo foi aplicado em
todos os sitios com lesdo, geralmente observadas nos labios,
lingua, na mucosa jugal e no palato duro (Figura 8). Também
foram irradiadas as regides de traumas decorrentes do atendi-
mento, como por exemplo nas comissuras labiais, lingua e lo-
cais proximos ao procedimento odontolégico.

O paciente recebeu orientacgoes para utilizar uma escova
bitufo ou convencional de cerdas macias cortadas ao meio, a
fim de reduzir o trauma durante a escovagem, e realizar bo-
chechos com Gluconato de Clorexidina a 0,12% duas vezes ao
dia, durante 15 dias. Em relacdo a dieta, o paciente e seus
familiares foram informados sobre a importéancia e necessi-
dade de reduzir o consumo de alimentos cariogénicos e de
realizar acompanhamento nutricional. Ha 6 anos o paciente

Figura 7. Radiografia panoramica, evidenciando
imagens radiolicidas na coroa dos dentes 17, 14, 13, 11,
12, 21, 26, 37, 35, 34, 33, 32, 31, 41, 42, 43, 44, 45 e 47,
sugestivas de lesdes cariosas e/ou fraturas coronarias,
presenca de restos radiculares dos dentes 16, 22, 36 e 46
e os dentes 18,28,38 e 48 ainda nao erupcionados.

be.

Figura 8. Aplicacao de laser de baixa poténcia vermelho
em semimucosa do libio inferior.

continua a ser acompanhado, com consultas semestrais ou
conforme necessario.

Discussao e conclusoes

Os pacientes com EB enfrentam significativas repercussoes
na sua qualidade de vida, abrangendo questdes fisicas rela-
cionadas a estética e as multiplas lesdes dolorosas que afet-
am a pele e as mucosas. Além disso, enfrentam desafios
econdmicos associados aos custos médicos e aos cuidados
com curativos para as feridas. £ importante também consid-
erar os impactos psicolégicos e sociais que esses pacientes
enfrentam. '3 A EBDR é o subtipo que gera as piores conse-
quéncias na cavidade oral, por isso os pacientes frequente-
mente apresentam microstomia, anquiloglossia, reducdo do
fundo de saco vestibular, despapilacdo, multiplas lesdes ve-
siculares e ulceradas e fraturas dentarias.>® A dificuldade de
abrir a boca, a anquiloglossia e a limitagdo do movimento da
lingua dificultam a realizagdo de uma higiene oral atraumati-
ca, levando ao acimulo de biofilme, como observado neste
caso clinico. Portanto, essa situacdo especifica deste paciente
e da maioria dos pacientes com EBDR, juntamente com uma
dieta pastosa rica em sacarose, resulta em uma maior in-
cidéncia de lesdes cariogénicas e doenca periodontal nesses
pacientes.® Ao mesmo tempo, os desafios para estabelecer
uma dieta nutricional, devido a dificuldade de se alimentar
sem causar traumatismos nos tecidos, levam a quadros de
desnutricdo, anemia e altera¢des no crescimento, todas essas
alteracdes observadas neste caso.'%141>

O paciente com EB deve ter a sua primeira consulta odon-
tolégica ainda nos primeiros meses de vida e realizar um
acompanhamento regular com o médico-dentista, uma vez
que as consequéncias da doenca na cavidade oral parecem
acompanhar o tempo de desenvolvimento da doenga.' Neste
caso, o paciente foi ao médico dentista pela primeira vez aos
5 anos de idade. No entanto, falta conhecimento cientifico com
foco no atendimento odontolégico desses pacientes e, por se
tratar de uma doenca rara, poucos os médicos dentistas que
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possuem conhecimento e se sentem aptos a realizar o atendi-
mento e acompanhamento desses pacientes.®' Por isso, é
importante relatar este caso clinico para orientar os médicos
dentistas sobre o atendimento de pacientes com EBDR, além
de melhorar a qualidade de vida deles. £ igualmente impor-
tante que o médico dentista dé prioridade a consultas de cur-
ta duracdo, mesmo que isso implique em um maior nimero
de sessoes. Isso se deve ao fato de que os pacientes com EB
podem sentir desconforto durante procedimentos prolonga-
dos, além do risco de surgirem novas lesoes decorrentes de
traumas mecéanicos durante o tratamento odontolégico.”

Os protocolos presentes na literatura foram amplamente
explorados para estabelecer a conduta terapéutica neste caso
clinico. O médico dentista deve avaliar a relacdo custo-bene-
ficio das técnicas utilizadas, procurando planos de tratamento
individualizados, resolutivos e que minimizem os traumas.'>'#
Assim, a técnica de tratamento restaurador atraumatico deve
ser utilizada sempre que possivel. O uso de lubrificantes, como
vaselina e Bepantol® (Dexpantenol), em todas as superficies
em contato com a mucosa e na pele do paciente é essencial
para evitar a formagao de bolhas e tlceras iatrogénicas.

A adequacdo do meio bucal deve ser realizada preferen-
cialmente com materiais que se adaptem a presenca de sali-
va, uma vez que a utiliza¢ao de isolamento absoluto é consi-
derada muito traumadtica para o tecido e desfavorecida
anatomicamente em pacientes com EB. As propriedades do
6xido de zinco e eugenol tornam-no um material de escolha
para o selamento em massa, como foi feito neste caso.’ Sem-
pre que possivel, é ideal realizar isolamento relativo em pa-
cientes com EB, utilizando cimento de ionémero de vidro, uma
vez que é um tipo de restauragdo mais duradoura.?’ Coroas
dentérias fraturadas devem ser restauradas para evitar o atri-
to da sua superficie com a mucosa oral, como foi feito neste
caso. Deve-se evitar a realiza¢ao de procedimentos com anes-
tesia local, como tratamento endodontico convencional, uma
vez que podem causar lesdes.?! Como alternativa, existe o
tratamento endoddntico ndo instrumental, no qual a técnica
de instrumentacio dos canais radiculares é substituida ape-
nas pela utilizacdo de pasta antibidtica, como o CTZ, que foi
utilizado neste caso.?? £ importante ressaltar que, embora a
literatura preconize o uso de anestésico e isolamento absolu-
to para a realizacdo da técnica, os procedimentos realizados
em pacientes com EB devem ser adaptados para reduzir as
lesOes iatrogénicas.

A aplicacao do laser de baixa poténcia aumenta a motili-
dade das células epiteliais e reduz a sintese de mediadores
inflamatoérios, o que resulta na prevencdo de novas lesdes,
melhoria na resolugdo dos processos inflamatérios, redugdo
da dor e do inchaco, além da preservacao dos tecidos e nervos
adjacentes a lesdo.?? O protocolo de aplicacdo do laser de bai-
xa poténcia infravermelho (2 J) e vermelho (1 J) foi realizado
nas lesoes ulceradas deste paciente com EBDR nas regides dos
lébios, lingua, mucosa jugal e palato duro, antes e apés o tra-
tamento odontolégico, o que resultou em bons resultados.

O médico dentista também deve orientar os responsaveis
pelo paciente com EB sobre a pratica da higiene oral utilizando
escovas unitufo ou escovas convencionais de cerdas macias
cortadas, a fim de reduzir o trauma durante a escovagdo.!®
Deve ser utilizado um dentifrico fluoretado néo abrasivo e rea-

lizado um constante lubrifica¢ao dos labios, bem como boche-
chos com clorexidina a 0,12%, quando necessario. A dieta deve
ser liquida ou pastosa e com baixo teor de sacarose.

O paciente com EB geralmente enfrenta um grande impac-
to na sua qualidade de vida, especialmente no caso do subtipo
EBDR.'0 Assim, é essencial que o paciente seja acompanhado
por uma equipe de cuidados multidisciplinares, que inclua os
cuidados odontoldgicos.® Portanto, os médicos dentistas de-
vem possuir um bom conhecimento dessa condi¢ao para es-
tarem aptos a fornecer atendimento ambulatorial e orienta-
¢Oes para os cuidados pessoais, com o objetivo de contribuir
para a melhoria da qualidade de vida desses pacientes. Para
além disso, é imperativo que as entidades governamentais
estimulem e financiem pesquisas cientificas com o intuito de
ampliar o conhecimento acerca da qualidade de vida dos pa-
cientes com EB. Essas pesquisas também permitiriam a disse-
minacao de orientagoes aos familiares, bem como o desenvol-
vimento de protocolos e novos fdrmacos destinados ao
tratamento das lesdes.'® Tal abordagem resultaria em melho-
rias fisicas, psicoldgicas e de integracdo social, promovendo
um cuidado de satde mais abrangente ao paciente e favore-
cendo a inclusdo cultural, social e econémica.
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