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Introdugdo: A epidermdlise bolhosa é uma dermatose hereditdria rara,
caracterizada pelo desenvolvimento de bolhas na regido cutaneo-
mucosa de todo o corpo, em resposta ao trauma minimo, ao calor ou a
nenhuma causa aparente, podendo manifestar-se ao nascimento ou
durante os primeiros anos de vida. Sua classificagdo é determinada pela
modalidade de heranga genética, distribui¢do anatémica das lesGes e
morbidez associada a doenga, distinguindo-se em trés grupos
principais: epidermdlise bolhosa simples, juncional e distréfica, que
englobam mais de 30 entidades distintas. O desenvolvimento de bolhas
em pele e mucosas e as deformidades decorrentes de tais lesdes
interferem sobremaneira na atengdo a saldde bucal, assim, é
importante que o cirurgido dentista conhega a epidermdlise bolhosa e
esteja preparado para assistir o paciente portador dela.

Objetivo: Foi realizada ampla revisdo da literatura acerca da
epidermdlise bolhosa, enfatizando suas manifestages clinicas e os
principais aspectos que interferem com a saude bucal dos pacientes
acometidos por essa condigdo e com sua assisténcia odontoldgica. O
objetivo foi subsidiar o profissional de salde, possibilitando que o
mesmo preste a adequada assisténcia ao paciente, contribuindo para a
melhora de sua salde bucal e consequentemente de sua qualidade de
vida.

Conclusdo: As alteragBes primarias e secundarias da epidermdlise
bolhosa tornam um verdadeiro desafio para o cirurgido-dentista a
condugdo do tratamento odontoldgico para o paciente com esta rara
dermatose. Antes de iniciar o tratamento, é fundamental entrar em
contato com a equipe de saude responsavel pelo acompanhamento
clinico do paciente. Apesar de o tratamento odontoldgico reabilitador
ser possivel, sua condugdo é bastante desgastante, envolvendo riscos
para o paciente. Assim, a promogdo da saude e a prevengdo das
doengas bucais devem ser enfatizadas e iniciadas o mais precocemente
possivel.

DESCRITORES

Assisténcia Odontoldgica Integral; Epidermélise Bolhosa; Sinais
e Sintomas.

ABSTRACT

Introduction: Epidermolysis bullosa is a rare inherited skin condition
characterized by the development of blisters on mucocutaneous
regions of the body in response to minor traumas, heat or no apparent
cause. It may manifest at birth or during the first years of life. Its
classification is determined by genetics, anatomical distribution of the
lesions and associated morbidity. It is divided into three main groups:
epidermolysis bullosa simplex, junctional and dystrophic, covering over
30 different entities. The development of blisters in the skin and
mucous membranes, and the deformities resulting from such lesions
interfere excessively in the oral health, thus it is important for the
dentist to know epidermolysis bullosa and to be prepared to assist
patients with this condition.

Objective: A comprehensive review of the literature on epidermolysis
bullosa was conducted, emphasizing its clinical manifestations and the
key issues that interfere with the oral health of patients suffering from
the condition and with their dental care. The aim was to aid the health
professionals, enabling them to provide adequate patient care,
contributing to the improvement of their oral health and consequently
their quality of life.

Conclusion: The primary and secondary damages of epidermolysis
bullosa become a real challenge for the dentist to conduct dental
treatment for patients with this rare dermatosis. Before starting the
treatment, it is essential to contact the health care team responsible
for monitoring the patient's condition. A rehabilitating dental
treatment is possible, but its conduction is very stressful, involving risks
to the patient. Thus, health promotion and prevention of oral diseases
should be emphasized and initiated as early as possible.

Comprehensive Dental Care; Epidermolysis Bullosa; Signs and
Symptons.
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INTRODUGAO

O cirurgido-dentista deve estar preparado
para reconhecer a epidermdlise bolhosa de forma a
auxiliar em seu diagndstico precoce e podendo
proporcionar ao paciente as medidas adequadas de
prevengao ou reabiIitagéol.

Esta claro que o paciente com epidermdlise
bolhosa necessita ser assistido por uma equipe
muItidiscipIinarl'Z. No caso especifico do tratamento
odontolégico, este apresenta grande dificuldade e riscol,
exigindo extremo cuidado do profissional para evitar
traumas e uIceragéesz. Muitas vezes sdo necessarios
protocolos especificos para seu tratamento’.

O presente estudo tem como objetivo realizar
uma revisdo da literatura sobre a epidermdlise bolhosa
com énfase em suas manifestacGes clinicas e no
tratamento odontoldgico do paciente acometido por
esta dermatose. Para isso, foram utilizados os
descritores: “Epidermdélise Bolhosa” e “Odontologia” e
seus correspondentes em inglés em bases de dados
nacionais e internacionais (LILACS, MEDLINE, SciELO) no
periodo de 2001 a 2011.

REVISAO DA LITERATURA

Definigéio e Classificagéo

A epidermdlise bolhosa é definida como uma
dermatose rara, de carater hereditario® caracterizada
pelo desenvolvimento de bolhas na regido cutaneo-
mucosa de todo o corpo, em resposta ao trauma minimo,
ao calor, ou a nenhuma causa aparente4'6, podendo
manifestar-se ao nascimento ou durante os primeiros
anos de vida’.

O mecanismo fisiopatoldgico de sua formacgdo
é atribuido a uma fragilidade das células basais
epidérmicas, ao se romperem, permitem que o0 espago
produzido na epiderme seja preenchido com fluido
extracelular e consequente formacdo de bolhas®”.
Histologicamente, as bolhas caracterizam-se pelo
desprendimento epidérmico completo ou de uma de
suas camadas formadas por queratinécitos e células
dendriticas’.

A classificacdo da epidermdlise bolhosa é feita
de acordo com a sua modalidade de heranca genética,
distribuicdo anatémica das lesGes e morbidez associada a
doenca, distinguindo-se em trés grupos principais:
epidermdlise bolhosa simples, juncional e distrofica®®*™°
que englobam mais de 30 entidades distintas'".

Na epidermdlise bolhosa simples, as lesGes sdo
resultados da intensa degeneragdo das células basais da
epiderme por alteragdo da queratina, determinada por
mutacdo cromossémica. Esta variedade de epidermdlise
ndo deixa cicatrizes nem provoca altera¢cGes ungueais ou
dentarias™®”*°.

Ja na epidermodlise bolhosa juncional, a clivagem
situa-se na juncdo dermoepidérmica, na lamina lucida da

4,6,9,10 .~
zona da membrana basal . Esta variagdo produz

efeitos graves, com ocorréncia de anemia, sinéquias,
retardo de crescimento, disproteinemia, alopecia
cicatricial, hiperceratose palmoplantar, podendo ser
fatal'*.

A epidermdlise bolhosa distrofica pode ter
heranga dominante ou recessiva. Na dominante, a
clivagem é dermoepidérmica abaixo da lamina densa da
zona da membrana basal*®®'. Clinicamente ,as unhas
podem apresentar-se distréficas ou ausentes, havendo
também a presenca de maculas hipocrémicas e atréficas
(lesdes albo-papuloide), milias, cicatrizes hipertroficas e
comprometimento bucal leve™.

Na epidermdlise bolhosa distréfica recessiva, a
clivagem é dermoepidérmica com defeito na estrutura
do coldgeno VIl e na liberagdo celular do coldgeno
sintetizado™®”'°. Trata-se de uma forma grave da
enfermidade, em que o paciente, geralmente, ndo atinge
a idade adulta. Essa forma leva ao surgimento de
sinéquias nos pés e maos com inutilidade funcional,
estenose esofageana, provocando anemia, retardo do
crescimento, dentes displadsicos e cicatrizes atroficas no
couro cabeludo®.

Vale observar ainda a existéncia da
epidermolise bolhosa adquirida, cujas manifestacdes
clinicas sdo distintas e mais amenas que as
anteriormente descritas’>". Esse grupo de doencgas é
mediado por autoanticorpos, depositados na lamina e na
subldmina densa. Desenvolve-se na idade adulta, com o
aparecimento de bolhas em dareas de traumas que se
curam com cicatrizes atréficas e milio™.

Epidemiologia

A epidermdlise bolhosa ocorre em todas as
racas no mundo todo e ndo ha diferenca na sua
incidéncia entre os sexos””'®. £ uma doenca muito rara e
sua ocorréncia na populacdo ndo é conhecida com
precisﬁo“l, mas estima-se que a prevaléncia da forma
distrofica esteja entre um caso em cada 20.000 a 130.000
pessoas17 e da forma adquirida um caso para 1.300.000
pessoas’.

A epidermodlise bolhosa pode afetar
individuos de diferentes grupos etarios, mas a maioria
dos casos é diagnosticada na infancia'®.

Etiopatogenia

Apesar das manifestac¢des clinicas sugerirem o
diagndstico, este pode ser confundido com outras
doencas bolhosas (como pénfigo, penfigoide bolhoso,
dermatite herpetiforme, porfiria cutanea tardia, cutis
aplastica, epidermdlise bolhosa adquirida, impetigo, ou
Sindrome de Stevens-Johnson)lS, somente podendo ser
confirmado pelo estudo histopatolédgico, em que o plano
de clivagem indica o subtipo envolvido™. Dessa forma, o
diagndstico de epidermdlise bolhosa requer testes de
laboratério, como a microscopia eletronica de
transmissao, o mapeamento do antigeno
imunofluorescéncia ou imunoistoquimica com anticorpos
monoclonais especificoslg.

A microscopia eletronica de transmissdo é o
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padrdo-ouro para o diagndstico. A microscopia de luz
revela bolhas dermoepidérmicas com conteudo seroso
ou hemorragico, vasodilatacdo, infiltrado inflamatério e
perda das papilas dérmicas. A microscopia eletrénica de
transmissdao mostra, na Epidermélise Bolhosa Juncional,
ruptura na regido de lamina lucida da membrana basal e,
na forma distrofica, ruptura na lamina densa. Os
hemidesmossomos podem estar em numero diminuido
ou ausente”.

0O exame histopatoldgico revela a presenca de
bolha subepidérmica, cujo conteido é constituido por
eritrécitos, fibrina e escasso infiltrado linfocitico. Na
derme papilar subjacente observava-se infiltrado
inflamatério misto, composto por neutrodfilos,
eosinofilos, linfocitos, melanodfagos e siderc’nfagos”.

A etiologia da epidermolise bolhosa foi
associada a uma alteragdo da funcdo do 4cido
hialuronico, da degeneracdo de proteinas e também da
deficiéncia de lipidios e do metabolismo
mucopolissacarideols.

Fisiopatologicamente, a enfermidade decorre
da adesdo inadequada entre os componentes do epitélio
e da mucosa, podendo ocorrer em diferentes niveis,
dependendo do subtipo em quest504.

Manifestagdes Clinicas
Manifestagées Clinicas Gerais

As manifestagdes clinicas da epidermdlise
bolhosa variam de acordo com a severidade da doenca,
podendo revelar de suaves bolhas nas maos, pés,
cotovelos, e joelhos que curam sem cicatriz, até a forma
recessiva mais severa, que tem caracteristicas cutaneas e
extracutaneas. Os achados cutdneos variam e podem
incluir bolhas, ulceragGes, grandes cicatrizes na superficie
do corpo, calvicie cicatricial e pregas distréficas. Ja os
achados extracutaneos podem envolver érgdaos como
olhos, mucosa bucal, dentes, esofago, trato
gastrintestinal e trato geniturinériog.

As lesGes cutaneas surgem, em geral, ao
nascimento, pelo trauma mecanico do parto; outras
vezes logo nos primeiros meses de vida. As lesOes
extracutaneas, comuns nas formas mais graves da
doenca, também podem ocorrer desde o nascimento,
sob o estimulo da mamada, simultaneamente a
ocorréncia das lesbes na pele, como é o caso, por
exemplo, das manifestacdes gastrintestinaiszo.

Os envolvimentos cutaneos mais comuns
incluem cicatrizes atrdficas, infec¢Ges bacterianas,
distrofia ungueal, sindactilia, deformidades de maos e
pés, hiperpigmentacdo, formagdo de milia, alopécia,
anquilose, deformidade facial®®” e desenvolvimento
precoce de cancer de pele7’11’18’19’21. O carcinoma
espinocelular de pele desenvolve com maior frequéncia
em pacientes com epidermolise bolhosa distréfica
recessiva, quando comparado com os outros tip0521.

Os primeiros sinais do inicio da instalagdo das
contraturas em flexdao dos dedos e adugdo do polegar
nos pacientes é o surgimento da pseudossindactilia e a
perda progressiva da elasticidade da pele na regido
palmar damdo, sem o acometimento articular. Essas
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contraturas acometem primeiramente as articulagdes
interfalangianas dos dedos mais ulnares que, se nao
tratadas, evoluem para deformidade na flexdo dos
dedos. O atrito entre os dedos leva a ulceragbes que
evoluem para pseudossindactilias, levando a um desvio
ulnar. Instalada essa deformidade, o paciente passa a
realizar uma pinga lateral, que propicia a ocorréncia da
deformidade em adugdo da primeira comissura, com o
encurtamento progressivo dos musculos adutor curto do
polegar e primeiro interésseo dorsal, levando a perda
progressiva da fungcdo da mdo. Com o passar do tempo,
ocorrem as deformidades articulares, que se iniciam,
preferencialmente, nas articulagdes interfalangianas
distais. Todo processo de evolugdo cicatricial nessa
regido, quando ndo prevenido culminard com o
“encasulamento” da mdo, assumindo a forma de “luva
de boxe””

Qualquer 6rgdo que seja envolvido por
epitélio, como o trato gastrinstestinal, trato
geniturindrio, olho externo e vias aéreas superiores,
podem ser lesados na epidermdlise bolhosa,
especialmente nas formas mais graves. As complicagdes
extracutaneas incluem a estenose do esbéfago e da
laringe, desnutri¢cdo, anemia e infeccao respiratérials’lg.

A anemia é uma complicacdo multifatorial em
criancas e adultos com os subtipos distréfico recessivo
generalizado e juncional, discretamente amenizada pelas
transfusdes e suplementagdo de ferro. A anemia pode
ter impacto muito significativo no bem-estar geral dos
pacientes afetados, reduzindo os niveis de energia,
causando fadiga, dispneia, tolerancia reduzida ao
exercicio fisico, mda cicatrizacdo e anorexia. A anemia
ocorre em grande parte por deficiéncia de ferro, tanto
pelo aumento da perda como reducdo na ingestdo do
mesmo, ou ainda pelo comprometimento do intestino
que pode interferir na sua absorgdo. Outro fator que
merece atengdo é a anemia por inflamagdo, associada a
cicatrizacdo de feridas cronicas, resultando em citocinas
circulantes que provavelmente inibem a eritropoiese e
reduzem a eficiéncia da utilizacdo de ferro”.

Trato Gastrintestinal

O envolvimento do trato gastrintestinal é
comumente visto em diferentes tipos de epidermdlise
bolhosa e resulta em consideravel morbidade, incluindo
disfagia, odinofagia, engasgos, constipacdo intestinal® e
graves comprometimentos nutricionais, levando a
anemia refratdria e hipoalbuminemia“. Praticamente
qualquer parte do trato gastrintestinal, exceto vesicula,
pancreas e figado, pode ser lesada, principalmente nos
pacientes com o tipo distréfico recessivo, sendo que a
complicacdo gastrintestinal mais grave é a estenose
esofégica“.

O estreitamento do es6fago é mais comum no
ter¢o superior, relacionado a ingestdo de alimentos que
causam dano direto a mucosa esofagica. O
acometimento de porgdes mais inferiores do esofago
pode ser precipitado ou agravado pelo refluxo
gastroesofégic024.

Muitas dessas  complicagcbes sdo mais
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comumente vistas em pacientes com epidermolise

bolhosa distréfica, porém alguns subtipos de

epidermdlise bolhosa simples e juncional também sdo
24

frequentemente afetados” .

Trato Geniturindrio

O acometimento do trato urinario, nas formas
mais graves da doencga, pode acontecer na pelve renal,
uréter e bexiga. A apresentacdo clinica mais comum é a
hematuria macroscdpica associada ou ndo a disuria,
estenose de meato uretral e em casos mais graves, até
sepse urindria. Outras anormalidades do trato
geniturinario nos pacientes com epidermdélise bolhosa
sdo o diverticulo uretral e a hidronefrose associada com
a obstrugdo da jungdo ureterovesical. Nesses pacientes,
o minimo trauma do epitélio da bexiga decorrente da
habitual distensdo vesical ou da mic¢do pode provocar o
espessamento da parede, levando algumas vezes a
obstrucdo ureteral e a necessidade de derivagéozs.

A insuficiéncia renal cronica, resultante de
hidronefrose,  glomerulonefrite  pds-estreptocdcica,
doenga IgA mesangial, ou amiloidose renal, ocorre com
mais frequéncia em pacientes com o subtipo distréfico
recessivo, levando a morte cerca de 12% de pacienteszs.

Vias Aéreas Superiores

Uma variedade de complicages
otorrinolaringoldgicas pode ocorrer, geralmente,
resultando em formacdo de estenose severa, dentro ou
perto do nivel das cordas vocais. Seu desenvolvimento
pode ser rapido e, se ndo for tratada, pode levar a morte.
Tal complicacdo é vista quase que exclusivamente no
subtipo juncional, e pode ocorrer dentro do primeiro ano
de vida. ErosGes e crostas dentro das narinas podem
ocorrer, mas geralmente ndo representam um problema
significativo, exceto também nos casos de epidermdélise
bolhosa juncional, que desenvolvem tecido de
granulacdo resultando em estreitamento das vias aéreas
e sangramentos repetidos deste tecido friavel .

Quando hd o envolvimento da laringe, pelo
acometimento agudo de bolhas, evoluindo com
rouquiddo e estridor, é necessaria a imediata
intervengdo  otorrinolaringoldgica para avaliar a
necessidade de traqueostomia. O epitélio colunar
pseudoestratificado que reveste a maior parte da laringe
e da traqueia os fazem menos suscetivel a formacao de
bolhas por fricg5027. O envolvimento da laringe pode
levar a graus varidveis de dificuldade respiratéria e,
particularmente em criangas com epidermolise bolhosa
juncional, pode levar a morte no primeiro ou segundo
ano de vida®.

Manifestagdes Oftalmoldgicas

O comprometimento ocular pode ocorrer,
porém as complicagGes mais graves no olho externo sdo
mais comumente encontradas em pacientes com
epidermdlise bolhosa juncional generalizada e distréfica
recessiva e dominante, podendo manifestar na infancia,
e se ndo tratada, pode levar a cicatrizes e deficiéncia
visual progressiva. As complica¢cdes podem ser agudas,

entre elas a hiperemia conjuntival, vermelhidao,
lacrimejamento, bolhas, vesiculas e erosdes na cdrnea,
associados com inflamagdo aguda ou prejuizo na
superficie do olho; e crénicas: cicatrizes na cérnea,
formacdo de simbléfaros. A maioria  dessas
manifestacGes estd associada a dor, embora
ocasionalmente possam ser assintomaticas”>.

Manifestagées Bucais

A epidermdlise bolhosa afeta todas as
superficies bucais, incluindo a lingua, mucosa jugal e
labial, palato, assoalho da boca e gengivas. Podem
desenvolver-se lesGes bolhosas polimérficas nas regides
jugal e vestibular, além de vermelhidao nos ldbios”.

De acordo com a severidade da doenca e o
aumento das bolhas, outras complicacdes podem estar
presentes como dificuldade na movimentacao da lingua
pela escarificagdo sofrida e adesdo da mucosa a gengiva
em dareas edéntulas ou no colo do dente em dreas
dentadas. Tal aderéncia resulta de contragGes das
cicatrizes ou de formacgdes de bolhas na regiéos.

Também podem ocorrer erosdes e ocasional
desnudamento da lingua, anquiloglossia4’23,
microstomia4’23’28, alteragcbes no desenvolvimento da
oclusdo, degluticao atipica, desequilibrio da
musculatura®®, atrofia de maxila e prognatismo
mandibular e pré-disposicdo ao desenvolvimento de
carcinoma bucal®.

Os efeitos combinados de subnutricdo e as
cicatrizes podem causar acentuada inibicdo do
crescimento facial, que pode levar a despropor¢ao
dentoalveolar e, consequentemente, apinhamento
dentdrio. Além disso, a desfiguragdo associada aos
dentes anteriores mal posicionados e desalinhados é
significativaz.

Na epidermolise bolhosa juncional é comum a
presenca de hipoplasias  de esmalte4’8’23’29’30,
caracteristica patognomodnica de todos os seus
subtiposzs. Também é comum a ocorréncia de dentes
impactados e supranumerérioss.

Nos casos de epidermdlise bolhosa distrofica
recessiva, as manifestacdes bucais sdo severas e
debilitantes, os sulcos vestibulares sdo obliterados pelas
cicatrizacdes e a anquiloglossia costuma ser comum,
tornando a lingua atréfica e lisa, exceto nos pontos
afetados pelas bolhas®>. A denticdo neste grupo é
bastante prejudicada, sendo comum a ocorréncia de
hipoplasia de esmalte®.

Tratamento odontoldgico

Os pacientes com epidermdlise bolhosa
geralmente tém grande dificuldade na higienizacao
bucal, pois o uso de escovas pode levar ao surgimento de
bolhas e a inflamagdo da gengiva4. Ademais,
deformidades nas mdos e dedos também dificultam a
higiene bucal'®®. Isso leva 2 presenca constante de
biofilme® e mesmo ao desenvolvimento de doenca
periodontal severa6’31, frequentemente, levando ao
edentulismo parcial ou total®”.

A dificuldade de higienizacdo propicia
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também o surgimento de lesdes de carie™®, Assim, a
assisténcia odontolégica para o paciente com
epidermdlise bolhosa deve incluir trés estratégias
principais: prevencdo pela higiene bucal e reducdo do
consumo de alimentos cariogénicos — medida de suma
importancia para minimizar o surgimento da carie;
restauracdo de defeitos de esmalte e dentina com
restauracdes e/ou coroas de ago inoxidavel para garantir
a estrutura e fungdo dos dentes; e extragdes dos dentes
mais afetados a fim de eliminar as fontes continuas de
infeccdes bucais'®.

A prevencdo da carie e doenga periodontal é
muito importante desde o diagndstico de epidermdlise
bolhosa, que ¢ feito, geralmente, logo apds o
nascimento®. Entretanto, a procura pelo tratamento
odontoldgico muitas vezes é tardia, quando a
necessidade de tratamento cirdrgico/restaurador
coexiste com a grande dificuldade para realiza-lo, pois o
simples manuseio dos tecidos bucais pode favorecer o
aparecimento de bolhas*. Outro fator limitante para o
tratamento odontoldgico, e mesmo para o simples
manuseio bucal, € a microstomia, e sua severidade
independe da idade”.

Alguns cuidados especificos devem ser
tomados no caso do tratamento
cirL’Jrgico/restaurador2’35. E aconselhavel a utilizagdo de
protocolos de reducdo de ansiedade. Eles favorecem a
realizacdo de um tratamento mais seguro e ajudam a
reduzir os efeitos nos tecidos moles decorrentes de
traumas durante o tratamento. Sua utilizagdo também
possibilita diminuir o nimero de consultas’>.

O minimo atrito pode causar bolhas na
mucosa bucal dos pacientes33, assim, algumas
precaucdes basicas devem ser adotadas, como evitar
traumas desnecessarios na mucosa bucal durante os
procedimentos clinicos™®**; proteses e restauragdes
devem ser cuidadosamente adaptadas e criteriosamente
polidas; infecgdes secundarias devem ser prevenidas
com o uso de antissépticos (ex. bochechos com
digluconato de clorexidina a 0,12%) e antibidticos tdpicos
podem ser utilizados sobre as lesOes pré—existentesls.
Deve-se dar preferéncia para a utilizagdo de
instrumentais de tamanho reduzidolﬁ'aa, como os
odontopediatricos; brocas de haste curta e pegas de mao
com a cabega reduzida'®. A mucosa bucal deve sempre
ser lubrificada antes da realizacdo de qualquer
procedimento para reduzir a aderéncia e formacdo de
lesGes. Para isso pode-se utilizar vaselina'®*>.

A administracdo de anestesia local pode
induzir a formagao de bolhas e deve ser evitada sempre
que possivel. No entanto, o tratamento sob anestesia
geral é mais complicado porque a intubagcdo pode
predispor o paciente a um risco extremamente elevado
de provocar lesbes na faringe e traqueials. Assim,
havendo a necessidade do seu uso, a solugdo anestésica
deve ser injetada profundamente nos tecidos
lentamente o bastante para prevenir a distor¢do tecidual
que pode causar a formagao de bolhas’.

Apesar das dificuldades descritas, a realizagdo
de exodontias multiplas ndo deve ser considerado o
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tratamento de escolha, e a colocagdo de préteses totais
ainda é um assunto controverso pelo risco de formacao
de bolhas e lesdes erosivas'. Esses pacientes ja sdo
submetidos a mutilagdes graves pela sua doenca e a
perda dos dentes pode agravar ainda mais sua condicao
fisica e emocional®.

A reabilitagdo protética de pacientes com
epidermdlise bolhosa é extremamente dificil®®. Préteses
removiveis convencionais frequentemente levam a
formacdo de bolhas, resultantes da friccdo da prétese
com a mucosa®.

A opcdo que tem sido apontada é a
reabilitagdo com implantes dentarios e proéteses
fixas®*>**. Isto favoreceria o conforto do paciente e
limitaria as ulceragdes nos tecidos moles®. Vale ressaltar
que a epidermdélise bolhosa é uma doenga mucocutanea
sisttmica que ndo afeta a osteointegragéos.
Prototipagens podem ser Uteis no planejamento e
posicionamento dos implantes e dos componentes
protéticos33. Ainda assim é necessario administrar os
problemas adicionais causados pelo ato cirdrgico visto
que a incisdo no tecido e o deslocamento do retalho
podem provocar bolhas, assim como o contato entre a
canula de aspiragdo e o tecido bucal®.

Os pacientes, frequentemente, apresentam
apinhamento dentario, que pode causar acumulo de
biofilme, propiciando o desenvolvimento de doenca
periodontal e lesGes de carie. A dificuldade de tratar
ortodonticamente os pacientes estd diretamente
relacionada a natureza dos braquetes e fios ortodonticos,
gue podem causar Ulceras na mucosa. Para evitar lesGes,
deve ser utilizado o alivio de cera nos dispositivos
ortoddnticos”.

Abordagem Multidisciplinar

Ndo ha, até o momento, um tratamento
curativo para a epidermdlise bolhosa. Ha perspectivas de
desenvolvimento de terapias génicas no futuro7’11’18’36,
mas, enquanto tal tratamento nao é realidade, a equipe
multiprofissional e a familia devem se empenhar para
proporcionar melhor qualidade de vida para o pacientels.
Para isso, os cuidados devem ter inicio desde o
nascimento”’. O suporte clinico objetiva a prevencdo e o
tratamento das bolhas, infec¢des, retragdes e sinéquias.
Com esta acepcao, sdo utilizados curativos emolientes, e
antibidticos nas feridas. Nos casos de adesdo dos tecidos
causada por excessivas bolhas, como na sindactilia das
maos, pés e estenose esofagica, sdo realizadas corregGes
cirurgicasg’lg'2°’3l.

Um aspecto que tem merecido progressiva
atencdo é a avaliacgdo e o suporte nutricional. Na
puberdade, periodo de maior exigéncia nutricional, se a
suplementacdo ndo for suficiente, a alimentagdo por
gastrostomia pode ser necessaria, para complementar a
alimentagdo oral. Esta condi¢cdo também pode ser um
valioso instrumento de administracdo medicamentosa,
especialmente quando o paciente necessita de tipos
variados de preparacdes, que dificultam a ingestdao pela
necessidade de um volume significativo de liquido. E
importante que a gastrostomia seja realizada nos
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pacientes antes do inicio de retardo significativo do
crescimento”.

ComplicagGes extracutaneas,
frequentemente, requerem atendimento sob anestesia
regional ou geral, sendo necessarios cuidados pré e pds-
operatdrios, de modo que a anestesia ndo agrave as
limitagbes ja existentes. Para o sucesso de qualquer
procedimento cirurgico, exige-se a presenga de uma
equipe cirdrgica multidisciplinar qualificada, a fim de
proporcionar o ato anestésico seguro com poucas
complicagBes, e minimizando os danos na pele e na
mucosa.

Todo instrumento que entra em contato com
o paciente (mascara facial, laringoscépio e tubos
endotraqueais), deve estar bem lubrificado. Gazes
lubrificadas estdo indicadas para fixar os eletrodos para
monitorizacdo cardiaca, esfignomandmetro e acessos
venosos”’.

A depressio também ¢é uma ocorréncia
comum entre os pacientes mais gravemente afetados
pela epidermdlise bolhosa, e a sua frequéncia aumenta
com a idade, pela percepcdo alterada da imagem
corporal e ao aumento das deformidades nas
extremidades, o que os torna cada vez mais
incapacitados para suas atividades, com presenca de
dores crOnicas e piora na cicatrizacdo das feridas. O
impacto emocional atinge também seus pais, membros
da familia, amigos e cOnjuges. O médico psiquiatra e o
assistente social sdo importantes componentes da
assisténcia  global destes pacientes. Quando
criteriosamente escolhidos e empregados, alguns
antidepressivos podem amenizar a dor e a coceira,
melhorando o humor, o sono e proporcionando uma
sensacao de bem-estar'’>.

O cirurgido-dentista exerce papel importante
na equipe multidisciplinar que assiste o paciente. O
profissional devera manter um continuo monitoramento
do paciente, incentivar o desenvolvimento de habitos de
higiene e dieta adequados a fim de minimizar a
necessidade de tratamento odontoldgico mais invasivo.

Além dos profissionais ja citados, ¢é
importante o acompanhamento multidisciplinar por
dermatologista, gastroenterologista, nutricionista,
ortopedista, psicdlogo, fisioterapeuta, terapeuta
ocupacional e enfermeiro’.

Para tratar um paciente, cuja caracteristica
principal é o desenvolvimento de bolhas ao menor
contato com sua pele ou mucosa, € necessario o
estabelecimento de abordagens alternativas e especificas
para essa condicdo. No caso da atencdo a saude bucal,
deve-se dar destaque ainda maior para a prevencao da
carie dentdria e das periodontopatias, visto que o
tratamento curativo, caso necessario, determinara
grande dificuldade para a sua execucgdo e envolvera risco
para a saude do paciente.

O tratamento odontolégico deve considerar
os diversos aspectos e limitacgbes da doenca. A
epidermolise bolhosa causa limitagdes médicas, fisicas e
sociais no paciente, dificultando seu tratamento
odontolégicol. Dessa forma, é importante que o contato
do paciente com cirurgido-dentista ocorra precocemente
para que se possa estabelecer a prevengdo criteriosa,
evitando problemas bucais ocasionados pela ma higiene
bucal™***?’. Além disso, nessa fase a crianga mostra-se
mais cooperativa com os profissionais dispostos a
orientd-los e os cuidados adquiridos tendem a
permanecer por toda a sua vida.

Apesar do envolvimento da mucosa bucal e
gastrintestinal, é importante que as criangas sejam
amamentadas, e todos os profissionais devem estimular
a amamentagdo. Os movimentos de sucg¢do, embora
mais lentos pelo surgimento de bolhas na cavidade
bucal, estimulam as estruturas anatémicas envolvidas,
preparando a crianga para o posterior desenvolvimento
do ato mastigatérioa. A mastigacdo é uma atividade
neuromuscular altamente complexa e considerada como
fase preparatdria da degluticdo. Com o estabelecimento
de um eficiente processo mastigatério, a degluticdo tera
condicdo de ser efetuada de maneira adequada e sem
pressdes compensatérias4, minorando seu impacto no
paciente.

Atuando precocemente na amamentagdo e
posteriormente na alimentagdo, pode-se orientar o
consumo racional de alimentos cariogénicos, limitando
sua ingestdo e associando-a com a higiene bucal®. Isso
vale também para o uso de suplementos alimentares e
medicamentos, visto que o paciente com epidermdlise
bolhosa tem predisposicdo para a anemia, desnutri¢cdo e
baixa resisténcia organica, e muitas vezes o0s
suplementos/medicamentos sdo prescritos na forma
liqguida e contendo agucarle.

Para estabelecer o habito de higiene bucal nas
criangas com sucesso é essencial a colaboragdo dos pais,
gque devem ser constantemente motivados>. Sabe-se
gue a indulgéncia dos pais é uma caracteristica comum
em pacientes cuja condicdo envolve risco real de morte,
contribuindo significativamente para a pobre saude
bucal.

A utilizagdo de escovas de cerdas macias e
sistemas de jato de agua para a higiene oral sdo
indicados para evitar traumas na mucosa e consequente
formacdo de bolhas'®. Outra forte aliada na prevencao
das doencas bucais é a remoc¢do quimica do biofilme
dentdrio, menos sensivel a técnica de utilizacdo e com
menor potencial de causar lesGes nos tecidos moles. Seu
emprego, no entanto, deve ser feito com critério e sob
orientagdo e supervisao profissional.

As alteragbGes primarias e secunddrias da
epidermdlise bolhosa tornam um verdadeiro desafio
para o cirurgido-dentista a conducdo do tratamento
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odontoldgico para o paciente com esta rara dermatose.
Antes de iniciar o tratamento é fundamental entrar em
contato com a equipe de saude responsavel pelo
acompanhamento clinico do paciente. Apesar de o
tratamento odontolédgico reabilitador ser possivel, sua
condugdo é bastante desgastante, envolvendo riscos
para o paciente. Assim, a promog¢do da saude e
prevencdo das doengas bucais deve ser enfatizada e
iniciada o mais precocemente possivel.
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