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Manifesta¢oes bucais da epidermdlise bolhosa: relato de caso
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Resumo

Introdugdo: a epidermdlise bolhosa é uma doenga genética rara, que causa a formacgdo de bolhas na pele e na mucosa, por conta
de trauma e calor excessivo. Diversas alteragdes bucais sdo observadas nesse perfil de individuos, como carie e gengivite devido
a dificuldade de higienizagdo. Além disso, devido ao rompimento das bolhas em mucosa, observa-se a formagdo de Ulceras que,
ao cicatrizar, podem levar a microstomia, a perda do vestibulo e a anquiloglossia. Por conta dessas alteragdes em mucosa bucal, é
importante a presenga do cirurgido dentista no cuidado desses pacientes, realizando orientagdes de higiene, assim como tratamento
curativo. Objetivo: relatar o caso de uma paciente com diagndstico de epidermdlise bolhosa distréfica recessiva, descrever suas
manifestagBes clinicas bucais e o0 manejo odontoldgico. Metodologia: trata-se de um relato de caso de paciente do sexo feminino,
com 5 anos de idade, com diagndstico de epidermdlise bolhosa distrdfica recessiva. Ao exame clinico, observou-se microstomia,
multiplas lesdes ulceradas, gengivite e caries extensas em diversas unidades dentarias. Foi realizado tratamento das lesdes bucais
com aplicagdo de fotobiomodulagdo a laser, orientacGes de higiene bucal, profilaxia e controle de biofilme, fluorterapia, além de
tratamento das lesdes cariosas. Conclusdo: o cirurgido dentista tem papel fundamental na equipe multidisciplinar, a fim de promover
a saude bucal desses individuos e, consequentemente, melhorar sua qualidade de vida.
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Abstract

Introduction: bullous epidermolysis is a rare genetic disease that causes blisters to form on the skin and mucosa due to trauma and
excessive heat. Several oral changes are observed in this profile of individuals, such as caries and gingivitis due to the difficulty of
hygiene. In addition, due to the rupture of mucosal blisters, ulcers are formed, which, when healing, can lead to microstomy, loss of
the vestibule and ankyloglossia. Because of these changes in the oral mucosa, the presence of the dentist in the care of these patients
performing hygiene guidelines, as well as curative treatment is important. Objective: to report a case of a patient diagnosed with
recessive dystrophic bullous epidermolysis, to describe her oral clinical manifestations and dental management. Methodology: female
patient, 5 years old, diagnosed with recessive dystrophic bullous epidermolysis. Clinical examination revealed microstomy, multiple
ulcerated lesions, gingivitis and extensive caries in several dental units. Oral lesions were treated with laser photobiomodulation,
oral hygiene guidelines, prophylaxis and control of biofilm, fluorotherapy, and carious lesions treatment. Conclusion: the dental
surgeon plays a fundamental role in the multidisciplinary team, in order to promote oral health in these individuals and consequently

improving their quality of life.
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INTRODUCAO

A epidermdlise bolhosa (EB) é uma doen¢a mucocu-
tanea hereditaria, caracterizada pela fragilidade da pele
e damucosa, resultando no desenvolvimento de bolhas e
que causa alteragOes sistémicas variaveis. Os individuos
afetados apresentam a formacdo continua de bolhas, por
conta de trauma ou calor e, em alguns casos, as bolhas
se desenvolvem sem uma causa aparente (FORTUNA et
al., 2015, KUMMER et al., 2013).

A EB foi recentemente descrita em quatro tipos
principais, com base no nivel de clivagem que ocorre a
lesdo, sendo elas: EB simples, EB juncional, EB distréfica
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e a sindrome de Kindler; e se subdivide de acordo com o
padrdo de heranga genética, morfologia, topografia das
lesGes e mutagdo genética envolvida (FINE et al., 2008).

A EB distrofica apresenta-se no padrdo genético
dominante ou recessivo, onde este ultimo é mais grave e
tem maior tendéncia a formacédo de bolhas e ulceras (FINE
et al., 2008; KUMMER et al., 2013). Ela é caracterizada
pela clivagem na sublamina densa, devido a mutac¢do no
gene que codifica o coldgeno tipo VII. As manifestacoes
clinicas geralmente ocorrem no nascimento ou durante
a infancia, com a presenca de bolhas generalizadas,
onde ha envolvimento da mucosa bucal e dentes, unhas,
contraturas flexurais das extremidades, estenose anal e
uretral, lesGes da cornea e anemia devido a ma absorcdo
intestinal (BRUCKNER-TUDERMAN, 2010).

Dentre as manifestacGes bucais da EB, observa-se
a presenca de ulceras em mucosa, cicatrizes bucais,
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hipoplasia de esmalte, anodontia, anquiloglossia e pre-
disposicdo maior a cérie devido a dificuldade ao manejo
para a higiene bucal do paciente e/ou seu responsavel,
por provocar-lhe incbmodo e desconforto ao mesmo
(COHN; TENG, 2016). Em alguns casos, tais lesdes podem
levar a um fendtipo cicatricial, causando microstomia,
anquiloglossia e perda do vestibulo, provocando severo
comprometimento da qualidade de vida e saude desses
individuos (FORTUNA et al., 2015).

Desta forma, o tratamento odontoldgico tem papel
fundamental no atendimento multidisciplinar de indivi-
duos com EB, pois permite a mastigagdo, favorecendo a
nutricdo e evita o surgimento de infecgGes orais e danos
ao tecido mole esofagico (GALEOTTI et al., 2014; KRAMER
et al., 2012). Apesar do tratamento sistémico da EB ain-
da permaner principalmente paliativo, o cuidado com a
salde bucal pode evitar a destruicao e perda da denti¢do
por meio de intervengdes e terapia odontoldgica, mesmo
em pacientes afetados mais gravemente (KRAMER et al.,
2012).

O objetivo deste trabalho é relatar o caso de uma
paciente com diagnéstico de epidermdlise bolhosa dis-
trofica recessiva, descrever suas manifestacdes clinicas
bucais, assim como a importancia do cirurgido dentista
no atendimento desses individuos.

METODO

Trata-se de relato de caso sobre paciente do sexo
feminino, com 5 anos de idade e diagndstico de epider-
molise bolhosa distréfica recessiva, realizando acompa-
nhamento regular em um hospital universitario centro de
referéncia, acompanhada por uma equipe multidisciplinar.
A paciente foi encaminhada para o acompanhamento
odontoldégico, devido a uma queixa de odontalgia.

A genitora referiu que as lesdes bolhosas surgiram
desde o nascimento e que devido a EB a menor ja ne-
cessitou de internamentos hospitalares (cerca de cinco
internamentos) para tratar complica¢des decorrentes da
doenga, como anemia por deficiéncia de ferro, na qual
foi necessdria a realizagdo de transfusdo sanguinea. Em
relagdo ao histérico familiar, na familia apenas um indi-
viduo possui a EB, um primo de primeiro grau. Sobre os
habitos, a genitora relatou que a paciente faz ingestao de
dieta pastosa para evitar o trauma e a formacdo de bolhas
na mucosa bucal, sendo esta uma dieta nao cariogénica.

No exame fisico, a paciente apresentou exulcera-
¢Oes e retalhos de bolhas em dorso superior e membros
superiores, crostas melicéricas em membro inferiores e
dorso, exsudagdo purulenta em lesdo de membro superior
direito e dorso superior/cervical posterior e sinéquia entre
042 e 0 52 quirodactilo da mdo esquerda (Figuras 1 e 2).

A paciente usa de Archeus, um ansiolitico homeopa-
tico, Tramadol quando esta com muitas lesGes presentes,

Noripurum para o tratamento da anemia. Além disso, faz
uso de curativos especiais nas lesGes, utiliza sabonete
glicerinado e hidratante corporal. Nega possuir alergias
e outras comorbidades.

Figura 1 — Paciente com sinéquia entre 4 e 52 quiroddctilos da
mdo esquerda

Fonte: As autoras.

Em relagdo aos habitos de higiene bucal, é realizada
uma vez ao dia pela genitora da paciente, que relata
sangramento durante a escovac¢do e nao realiza o uso
de fio dental, nem enxaguantes bucais. A genitora relata
presenca constante de bolhas em labio inferior e de
acordo com a escala de dor (0 a 10), a paciente classifica
a dor como 7, e que em alguns momentos é superior. De
acordo com a genitora, a paciente ja apresentou edema
na face, associada a uma odontalgia.

Ao exame clinico odontolégico, observou-se Ulcera
em processo de cicatrizacdo no labio inferior, com apro-
ximadamente 10 mm, Ulceras na borda lateral da lingua
e dorso e na mucosa jugal, além de petéquias dipersas na
lingua (Figura 2). Foi possivel observar uma microstomia
(Figura 3). No exame dos dentes, observou-se dentigdo
mista, associada a grande acumulo de biofilme dentario
e presenca de eritema e edema gengival, com indice de
placa corada de 100%. Observaram-se diversas unidades
dentdrias com presenca de manchas brancas ativas e ca-
ries ativas cavitadas. A paciente relatava dor no primeiro
molar deciduo inferior esquerdo (Figura 4).

A paciente, entdo, iniciou 0 acompanhamento odon-
toldgico ambulatorial, onde foram necessarias sessdes de
condicionamento do comportamento infantil, visto que
a paciente era pouco colaborativa, impossibilitando a
realizagdo dos procedimentos odontoldgicos. Além disso,
foram realizadas orientagdes de higiene bucal, orientando
a genitora sobre a importancia do cuidado no momento
da higieniza¢do e mostrando a importancia da realizagdo
do procedimento. Foi realizada também uma escovagdo
supervisionada com a menor, com a presenga da genitora.

Figura 2 — Presenga de ulcera em regido do Iabio inferior e da
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lingua

Fonte: As autoras.

Figura 3 — Presenca de microstomia, acumulo de biofilme,
inflamagdo gengival

Fonte: As autoras.

Figura 4 — Presenga de cdries cavitadas e manchas brancas

I

Fonte: As autoras.

Foram realizadas restauragGes com cimento de ion6-
mero de vidro nos dentes 74, 84 e 85, sessOes de profilaxia
bucal e aplicacdo tdpica de fluor, a fim de adequar a cavi-
dade bucal. Por conta da presenca de Ulceras na mucosa
bucal, foram também realizadas sessdes de fotobiomo-
dulagdo com laser vermelho 2 J/cm? de forma pontual
nas lesGes, com o objetivo de auxiliar na cicatrizacdo e na
analgesia. Além disso, foi prescrito o uso de clorexidina
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0,12% para auxiliar na higienizagdo bucal. Importante
salientar que todos os procedimentos foram realizados
de forma cuidadosa na manipulagdo dos tecidos bucais,
utilizando vaselina liquida para o manuseio.

Por conta do dificil manejo da paciente e da dificulda-
de da genitora em realizar a higienizagdo bucal, ela segue
em acompanhamento ambulatorial, para realizagdo de
sessoes de condicionamento do comportamento infantil,
aplicagBes tdpicas de fllor, profilaxia, assim como foto-
biomodulagdo a /aser nas lesdes ulceradas intrabucais.
Além disso, segue em acompanhamento para realizagao
do tratamento curativo, com realizacdo de restauragdes
nos dentes cariados.

Devido ao fato de a paciente apresentar muita
demanda odontoldgica, ndo apresentar bom comporta-
mento para a realizagdo do tratamento ambulatorial e ser
do interior, tendo dificuldade de acesso ao atendimento,
optou-se por concluir os procedimentos restauradores em
centro cirdrgico, diminuindo assim o numero de consultas
necessarias para a realiza¢do dos procedimentos.

DISCUSSAO

As manifestagdes sistémicas da EB comumente estdo
presentes desde o nascimento. Além de causar a forma-
¢do de bolhas na pele e na mucosa, o comprometimento
das articulagGes, sistema digestivo, sistema respiratdrio
e fala, também s3do observados. A EB tem sido associada
a desnutri¢do crénica, por conta da constante formagao
de bolhas e consequente perda de eletrélitos e proteinas,
causando, assim, anemia severa, deficiéncia de proteina
e infec¢do (FINE et al., 2008; HUBBARD et al., 2011), o
gue pode ser comprovado no caso em questdo, onde a
paciente ja realizou internamentos hospitalares devido a
um quadro de anemia.

Em relagdo ao caso descrito, observaram-se diversas
caracteristicas encontradas na EB distréfica. As manifesta-
¢Oes bucais da EB podem ser observadas tanto em tecidos
moles, como em tecidos duros (MELLO et al., 2016), sendo
o sinal intrabucal mais comumente encontrado na doenga
a presenca de bolhas intrabucais, como foi observado
no caso (MELLO et al.,, 2016; LINDEMEYER; WADENYA;
MAXWELL, 2009). A presenca das bolhas compromete a
mucosa bucal, causando lesdes erosivas dolorosas, dificul-
tando a realizag¢do da higiene bucal, consequentemente
predispondo a formagdo de carie dentaria e a inflamagao
gengival. Outras alteragdes comumente encontradas na
mucosa, em pacientes com EB, sdo microstomia, perda do
fundo de vestibulo e anquiloglossia, devido ao processo
cicatricial das bolhas e ulceragdes. Apesar de a paciente
ndo apresentar anquiloglossia e perda do fundo de ves-
tibulo, observou-se uma diminui¢do da abertura de boca
(KRAMER et al., 2012; MELLO et al., 2016).

Com o objetivo de auxiliar na cicatrizagdo das Ulceras,
a fotobiomodulagdo tem sido uma alternativa indicada
para o tratamento das lesGes na mucosa bucal. Isso se
deve aos seus efeitos bioestimulantes, que auxiliam
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no reparo de feridas e tem efeito analgésico (CAFARO;
BROCCOLETTI; ARDUINO, 2012; PARUSHETTI et al., 2013).
Foram realizadas sessGes de fotobiomodulagdo a laser
na paciente, com o objetivo de reduzir a sintomatologia
dolorosa, além de auxiliar no reparo tecidual.

Além das alteragdes na mucosa, a literatura tem
destacado que os pacientes com EB distrofica apresentam
alto risco de desenvolver carie, devido a defeitos de esmal-
te, higiene bucal inadequada decorrente da presenca de
bolhas, pela perda da destreza manual e pela xerostomia
decorrente do uso de alguns medicamentos. Associado a
esse quadro, ocorre também o consumo de uma dieta hi-
percaldrica e, consequentemente, cariogénica, projetada
para compensar o quadro metabdlico deficiente desses
pacientes (AL-ABADI et al., 2016; HUBBARD et al., 2011;
KRAMER et al., 2012; KUMMER et al., 2013). Portanto,
tais pacientes devem receber avaliagdes periddicas para
manutengdo de saude bucal, visando a detecgdo precoce
da doenca dentaria, a presenca de doenca periodontal, de
biofilme dentdrio, bem como avaliar a condigdo salivar e
a presenca de erosGes dentarias (HUBBARD et al., 2011).

A paciente do caso descrito apresentou um alto risco
para carie devido a grande quantidade de biofilme denta-
rio, dificuldade na realizagdo da higiene bucal e, por conta
disso, segue em acompanhamento ambulatorial para a
manutengdo da sua saude bucal.

O acompanhamento odontolégico é fundamental,
no entanto, é importante que exista a colaboragdo do
paciente na realizacdo da higienizagdo bucal, a fim de
evitar o acumulo de biofilme. O cuidado com a saude bucal
em pacientes com EB distréfica pode ser dificil devido a
limitagdes graves, como limitagdo da abertura da boca,
formacdo de bolhas intrabucais e descamacdo da mucosa,
com trauma decorrente de comidas duras e escovagdo e
dificuldade de degluticdo imposta pela condi¢do. O desen-
volvimento de cicatrizes e contraturas das maos complica
ainda mais os problemas de higiene bucal.

Desta forma, a prevencdo é crucial e o cirurgido
dentista desempenha um papel central na intervengao
precoce (SHARMA; BEDI, 2013). Por isso, a higiene bucal
domiciliar deve ser realizada com uma escova dentaria
com cerdas macias ou, alternativamente, cotonetes,
pano de algoddo limpo ou gaze, casos a boca esteja
muito ulcerada (KRAMER et al., 2012). Além disso, 0 uso
de clorexidina sem alcool 0,12% e fllor é fortemente
recomendado como terapia adjuvante (FORTUNA et al.,
2015; KRAMER et al., 2012).

Devido as caracteristicas bucais e dentdrias dos
pacientes com EB, o tratamento odontoldgico torna-se
desafiador. Por isso, sdo necessdrias varias modificagdes
na realizacdo do tratamento e uma abordagem cuidado-
sa para evitar o dano tecidual (KRAMER et al., 2012). O
tratamento odontolégico em pacientes com EB distrofica
requer a lubrificacdo dos tecidos bucais, luvas e instru-
mentos para evitar aderéncia e formagao de bolhas. Além
disso, a pressdo deve ser suave ao manusear o tecido,
o sugador deve apoiar-se em tecidos duros para evitar

traumas e descamacao epiteliais (FORTUNA et al., 2015;
GALEOTTI et al., 2014).

O tratamento realizado sob anestesia local muitas
vezes é dificultado devido a microstomia e a limitagao
da abertura da boca, além do risco de formacdo de bo-
Ihas e lesdo dos tecidos moles, apds administragao do
anestésico (AL-ABADI et al, 2016). Em muitos casos, a
anestesia geral é recomendada quando ha necessidade
de multiplos procedimentos cirurgicos, de tratamento
em manifesta¢des graves de EB ou quando o paciente
n3o pode tolerar tratamento odontolégico (KRAMER et
al., 2012; AL-ABADI et al., 2016). Diante disso, a paciente
foi encaminhada para a realiza¢do dos procedimentos
restauradores e cirlrgicos em centro cirurgico, com o
objetivo de otimizar o tratamento da mesma.

CONCLUSOES

A EB causa diversas alteragGes na cavidade bucal e,
por isso, a prevengao é fundamental para a manutengao
da saude desses pacientes. Desta forma, o tratamento
odontoldgico é parte fundamental nos cuidados multidis-
ciplinares dos pacientes com EB, especialmente nos tipos
mais severos, pois a manutenc¢do funcional dos dentes e
o cuidado com a higiene bucal reduzem os danos causa-
dos pelas lesdes, favorecendo a mastigagao e a nutricao,
melhorando sua qualidade de vida.
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