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Epidermolise  bolhosa  distrofica  recessiva
generalizada: protocolo de atendimento
odontologico e relato de caso

Recessive generalized dystrophic epidermolysis

bullosa: dental service protocol and case report

Gislaine Denise Czlusniak', Carolina Barbosa Schwab?

RESUMO

A epidermolise bolhosa é uma doenga mucocuténea caracterizada pela formagao de bolhas na pele e
mucosa, que surgem espontaneamente ou sob trauma insignificante. A doenca pode ser genética ou adquirida,
sendo classificada em simples, juncional e distréfica. O artigo apresenta um protocolo de atendimento
odontoldgico direcionado ao individuo com epidermélise bolhosa distréfica recessiva generalizada, bem

como alguns cuidados que devem ser considerados no tratamento odontologico.
Descritores: Epidermolise bolhosa. Epidermolise bolhosa distréfica.

INTRODUCAO

A epidermolise bolhosa (EB) ¢ uma doenga
mucocutanea rara, caracterizada pela formagdo de
bolhas ou vesiculas que surgem espontaneamente
ou em resposta a trauma insignificante. A alta
temperatura, o atrito, ou mesmo uma pressdo leve
podem desencadear a formag@o de bolhas. A doenga
desperta interesse area odontologica ja que podem
ocorrer diversas manifesta¢cdes bucais, inclusive
alteracdes na estrutura dental'*. Desta forma,
para que o dentista possa oferecer um tratamento
odontolégico seguro e eficaz, melhorando a
qualidade de vida destes pacientes, ¢ importante que
o profissional se familiarize com a enfermidade*.

O atendimento odontolégico ao individuo
com EB requer cuidados especiais, dependendo
da necessidade de procedimentos preventivos,
interceptadores ou curativos. Tendo ciéncia da
fragilidade a agdo mecanica, ¢ importante lembrar
que a simples manipulagdo da cavidade bucal
pode causar grandes ulceragdes. Qualquer trauma,
friccdo ou pressdo sobre os tecidos desencadeiam
formac@o de bolhas, como a escovagéo ou profilaxia
profissional'®.

O presente artigo objetivou descrever o
caso clinico de um paciente diagnosticado com EB
distrofica recessiva generalizada, bem como alguns
cuidados que devem ser considerados no tratamento
odontolégico.

REVISAO DE LITERATURA

A prevaléncia de EB varia mundialmente
entre 1:50.000 e 1:500.000, podendo afetar qualquer
sexo e etnia, sob a forma genética ou adquirida'.

Tipos de EB
EB adquirida (EBA)

Manifesta-se na vida adulta, sendo
observados depdsitos de imunoglobulina G no tecido
abaixo da membrana basal, fortalecendo a hipotese
de etiologia auto-imune. Ja foi descoberto o antigeno
da EBA. Nesse caso os portadores da doenga
produzem anticorpos que reagem com o antigeno. Os
auto-anticorpos encontram-se ligados ao colageno
tipo VII, localizado na subldmina densa, abaixo da
epiderme. Produzem a ruptura dos elementos da
membrana sub-basal, desencadeando a formagéo de
bolha subepidérmica. O exame anatomopatoldgico
da area associada a bolha revela infiltrado composto
de neutrofilos, linfocitos e eosinofilos.

EB de origem genética

Quanto a forma genética, ela pode ser
de heranga autossdmica dominante ou recessiva,
com 23 variagdes ou subtipos ja descobertos. Séo
reconhecidos trés grupos: EB simples, EB juncional
e EB distrofica®™!!. Atualmente a comunidade
cientifica sugere uma nova proposta de classificagao

'Departamento de Odontologia, Setor de Ciéncias Biologicas e da Satide, Universidade Estadual de Ponta Grossa (UEPG), Ponta Grossa,

PR, Brasil
*Cirurgia-dentista
Contato: gislainegdc@gmail.com, carolbschwab@hotmail.com

Arq Odontol, Belo Horizonte, 47(4): 237-243, out/dez 2011 237



Epidermolise bolhosa distrofica recessiva generalizada

e nomenclatura a ser empregada por médicos,
geneticistas e investigadores, bem como um
aprimoramento na confirmag&o do diagnostico de EB
em laboratdrio. A maior mudanga consiste na divisdao
em quatro tipos principais: intraepidérmica (EBS),
juncional (EBJ), dermolitica (EBD) e misturada
(Sindrome de Kindler), onde o nivel de clivagem
pode variar entre intraepidérmica, juncional ou na
sublamina densa'?.

A etiologia da forma genética da EB
permanece desconhecida. Pode haver ou n@o
consanguinidade dos pais e historias de doengas
similares na linhagem familiar. Por isso sdo
necessarios exames laboratoriais para confirmar o
diagnostico da doenga, como bidpsias de pele para
caracterizar o tipo histologico da injuria, utilizagéo de
microscopiaeletronica, imunofluorescénciae analises
enzimaticas. Com o avan¢o no campo da biologia
molecular, ja foram descobertas algumas mutagdes
genéticas que levam ao desenvolvimento da doenca,
relacionando principalmente mutagdes no gene do
colageno tipo VII (COLVII). Devido as mutagdes
levarem a fendtipos de diferentes severidades, ha
necessidade de caracterizagdo molecular completa
de familias com pacientes portadores de EBDR,
tanto para definir a correlacdo genotipo-fendtipo,
quanto para capacitar um aconselhamento genético
e prognéstico mais acurado™'*'7. Atualmente ha
disponibilidade de acesso pela internet a paginas
de organizag¢des e laboratorios, com o objetivo de
orientar ndo somente os pacientes e seus familiares,
como também médicos e pesquisadores do assunto'?.

Caracteristicas clinicas

Os aspectos clinicos da EB s3o bem
marcantes, havendo formagéo de bolhas, ulceragdes,
erosdes em crosta, cicatrizes, queldides, equimoses e
pele apergaminhada ou xerética. E comum a presenca
de milia, ou seja, a formagdo de pequenos nddulos
esbranquicados na pele, decorrentes da ruptura na
jungdo dermo-epiderme®!”!3,

A pseudo-sindactilia (enredamento digital),
mudangas de pigmentag@o pos-inflamagéo, areas de
alopeciacicatricial e telangiectasia (dilatagdo anormal
dos capilares) sdo caracteristicas importantes a serem
consideradas. As unhas dos individuos acometidos
pela EB normalmente apresentam-se distroficas ou
ausentes, sendo comum a presenga de queratoderma
palmoplantar (calo)®'%!1%%,

Em alguns casos ocorrem problemas
como atresia pilorica, anemia, lesdes cutaneas
generalizadas,  complicacdes  intestinais e
anormalidades neuromusculares. A estenose do
esofago pode contribuir para a disfagia (dificuldade
na degluti¢do). O portador desta alteragéo ainda pode

relatar diarréias frequentes, devido a ma-absorcéo da
nutri¢do inadequada ou constipag@o intestinal, que
tornam a evacuagdo extremamente dolorosa, devido
a presenca de bolhas na regido perianal. A debilidade
fisica e inteligéncia abaixo do normal podem agravar
ainda mais o quadro clinico'?'.

A EB ndo tem cura, por isso o tratamento ¢
sintomatico e paliativo. Nas erosdes da pele podem
ser aplicados antibidticos topicos, como bacitracina,
sulfadiazina de prata e mupirocina. Deve ser
feito aconselhamento nutricional e avaliagdo da
necessidade de suplementagdo com ferro e zinco,
nos casos de anemia. A utilizagdo de liquidos com
alto conteido caldrico e protéico pode auxiliar o
tratamento de pacientes com retardo no crescimento.
E imprescindivel que sejam dadas informacdes e
orientagdes sobre alimentos cariogénicos. Pode
haver necessidade de cirurgia para corre¢do do
enredamento digital ou outras deformidades,
embora estes problemas voltem a aparecer apds
o procedimento. A estenose do es6fago pode ser
tratada com dilatacdo; entretanto, assim como nos
casos anteriores o problema ndo ¢é solucionado
permanentemente®!!.

Caracteristicas presentes na cavidade bucal

Na cavidade bucal podem ocorrer inumeras
alteracdes, que variam em severidade e quantidade,
dependendo do tipo de EB, como a formagio de
bolhas e ulceragdes (na mucosa, palato e lingua),
anodontia, jun¢do do sulco vestibular (unido da
gengiva inserida com a mucosa bucal), presenga das
doengas carie e periodontal severas, reabsor¢do dssea
alveolar e anomalias dentarias hipoplasicas, além de
atrofia da maxila, prognatismo mandibular e angulo
da mandibula aumentado. A maloclusdo torna-se
ainda mais severa pela atresia dos arcos alveolares e
pelo atraso na erupgdo dentaria®>.

Embora nio haja manifestagdes intrabucais
patognomonicas nas varias formas de EB, ha
padrdes previsiveis de envolvimento associados
com os subtipos. Esses padrdes podem auxiliar os
clinicos no desenvolvimento de terapéuticas mais
avancadas que sejam compativeis e direcionadas as
caracteristicas especificas de cada caso'®.

Os pacientes com EBDR apresentam o
envolvimento intra-bucal com  caracteristicas
especificas, como obliteragdo do vestibulo,
anquiloglossia, microstomia e descaracterizacdo das
rugas palatinas e papila lingual, devido ao constante
processo de formagao de bolha e cicatrizagdo. Milias
intra-bucais podem ser vistas em todas as formas
graves de EB, com mais frequéncia na mucosa
do palato. Na lingua pode ocorrer carcinoma de
células escamosas, devido a continua ulceracdo e
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reepitelizacdo. Entretanto, as variantes localizadas
ou leves ndo desenvolvem estes sintomas mais
severos®!l-18,

Nenhum dos tipos de EB apresenta
diminui¢do do fluxo salivar. Em contrapartida, os
niveis salivares de IgA, IgM, IgG e HSA (albumina
de soro humano) e proteinas salivares totais sdo
maiores na EBDR. Provavelmente o fato esta
relacionado a presenga de bolhas intrabucais, que
estouram e liberam soro na cavidade bucal. Acredita-
se que as caries rampantes estdo relacionadas com
fatores ndo-salivares, como altera¢cdes no esmalte e
tecidos moles, dieta cariogénica e higienizagdo bucal
deficiente?®2,

RELATO DE CASO
Protocolo de atendimento odontolégico

A procura pelo atendimento odontoldgico
pelos individuos com EB geralmente advém quando
jaexiste grande comprometimento dos tecidos bucais,
pois a aten¢do dos pais esta voltada primariamente
aos problemas sistémicos. O tratamento odontologico
podera ser realizado sob anestesia local, sedagdo ou
anestesia geral, dependendo da idade e colaboragdo
do paciente, além da severidade e extensdo do
problema bucal®.

O aumento da gravidade do quadro clinico
esta diretamente relacionado a uma maior dificuldade
no atendimento ambulatorial. A natureza dolorosa,
traumatica e insatisfatoria dos procedimentos
restauradores com anestesia local ¢ refletida nas
faltas sucessivas as consultas, sendo a anestesia geral
considerada a melhor escolha nestes casos’.

Quanto ao protocolo de atendimento
odontologico, a literatura cita varias recomendagdes
que devem ser seguidas:!->7:811.29.30

 controle do biofilme com escovas dentais de
cabeca pequena e cerdas macias ou aplicadores com
esponja, sendo que a escovagdo deve ser suave;

* prescrigdo de dentifricio, fltior e clorexidina
para uso diario e de forma tdpica, sem sabor
acentuado ou alcool na composi¢do, para evitar
ardéncia na mucosa;

* no consultorio, as aplicacdes tdopicas de
flior neutro ou verniz fluoretado séo consideradas
efetivas;

¢ instituiciodeumadietamaisnutritivaemenos
cariogénica, sendo necessario o acompanhamento de
nutricionista nos casos mais graves;

 evitar qualquer tipo de trauma na cavidade
bucal;

e utilizar  corticosterdides  topicos e/ou
sistémicos para tratamento sintomatico das lesdes
em tecidos moles;

* 0 uso topico do po de sucralfato em toda

a mucosa reduz a dor, severidade e o numero de
bolhas intra-orais, melhorando consequentemente os
padrdes de dieta e higiene;*

* prescrigdo de antibidticos no pré e pos
operatorio;

e quando o tratamento for ambulatorial, ¢
necessario cuidado na aplicagdo do anestésico topico,
pra evitar fricgdo e posterior formagdo de bolhas;

* o bloqueio regional causa menor
predisposi¢do as bolhas do que a anestesia local em
mucosa, sendo que o anestésico deve ser injetado
de forma lenta e profunda, evitando a separagdo
mecanica dos tecidos;

» extensa lubrificagdo da pele e mucosa a
serem manipuladas, tornando o tratamento menos
traumatico;

» adaptacdes no instrumental odontoldogico: os
afastadores de tecidos moles devem ser lisos e amplos,
besuntados em corticosteroide ou lubrificante;

» a seringa de ar e a canula de suc¢do devem
ser usadas com cautela, sendo que o sistema a vacuo
pode ser substituido por aspiradores cirurgicos, com
orificios pequenos;

e a remocdo de tecido
instrumentos manuais ou rotatdrios,
cuidadosa para ndo lesionar tecidos moles;

e evitar o uso de matrizes e cunhas, pois
podem desencadear a formagao de bolhas;

* em alguns tipos de EB, uma temperatura
ambiente alta pode desencadear a formagido de
bolhas, por isso recomenda-se o resfriamento dos
instrumentais odontolégicos;°

e as bolhas na mucosa, com contetdo
sanguinolento, devem ser perfuradas para drenagem,
evitando um aumento de volume;

cariado, com
deve ser

* a proservagdo ¢é importante para a
manutengio do tratamento.
Devido a gravidade dos problemas

sistémicos e bucais associados a EB, quando houver
necessidade de tratamento ortodontico € necessario
um planejamento multidisciplinar**. Os pacientes
com formas leves podem usar deste recurso para
amenizar problemas de oclusio, que sdo frequentes,
desde que sejam feitas pequenas modificagdes para
evitar irritacdo tecidual. Portadores de EB distrofica
recessiva generalizada severando sdo bons candidatos
a esse tratamento. Nestes pacientes, o apinhamento
dental ocorre frequentemente, devido a atresia dos
arcos alveolares, podendo ser feita extracdo seriada,
desde que o estagio de desenvolvimento dental seja
apropriado para se adotar esta pratica''.

Quanto a confeccdo de préteses removiveis
parciais ou totais, sdo necessarios cuidados especiais
na moldagem, bem como polimento nas suas
faces internas e externas, para que haja tolerancia
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por parte dos pacientes. As proteses adesivas ndo
devem ser utilizadas em pacientes com hipoplasias
de esmalte severas ou hipomineralizagdes, devido
ao insucesso clinico*!”", Em criangas, o melhor
tratamento é a coroa de aco; nos adultos, a escolha
recai sobre a protese fixa convencional, protegendo
todo o elemento dentario. As coroas de aco também
sdo indicadas para carie rampante. Entretanto, em
casos com grandes comprometimentos dentarios, a
exodontia ¢é o tratamento mais resolutivo®!!.

RELATO DE CASO

O motivo que levou a buscar evidéncias
cientificas sobre esta enfermidade foi o
encaminhamento ao Curso de Especializagdo em
Odontopediatria da EAP/ABO de Ponta Grossa do
adolescente AH, 13 anos, sexo masculino. O paciente
¢ portador de EB distrdfica recessiva generalizada.
A doenga foi diagnosticada pelo dermatologista,
apos dados clinicos, biopsia e resultado do exame
anatomopatolégico. Segundo laudo médico, o
paciente apresentava debilidade fisica e mental,
sem envolvimento 0sseo, mas com risco a infecgéo
secundaria e septicemia. Sua expectativa de vida ndo
era considerada boa e os sintomas ndo iriam melhorar
com o passar dos anos. Foi relatado que seus pais
eram primos em primeiro grau, ambos com satde
normal, porém portadores da bagagem genética para
a doencga. A irma de 4 anos também era saudavel. O
adolescente apresentava inumeras alteragdes. Dentre
elas destacou-se a pele xerotica, as milias, a distrofia
das unhas, as erosdes, ulceragdes, bolhas e cicatrizes
(Figuras 1,2 e 3).

>

Figura 3 - Regido da pele com presenca de erosdo
em crosta

No exame intrabucal foram observadas
amigdalas hipertroficas, bolhas e ulceragdes
na mucosa e na lingua, diminuicdo dos sulcos
vestibulares e linguais, nédulos miliares, dificuldade
nos movimentos da lingua, ma-oclusdo com atresia
dos arcos dentarios, cicatrizes nos labios, além de
abertura bucal reduzida e constrigdo peribucal. As
doengas carie e periodontal encontravam-se num
estdgio muito avangado com comprometimento
generalizado dos elementos dentarios, inflamagao,
sangramento gengival e presenca de grande
quantidade de biofilme dental (Figuras 4, 5 ¢ 6).

Figura 4 - Altera¢Ses na orofaringe com amigdalas
hipertroficas
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Figura 6 - Aspecto inicial mostrando a gravidade
das doengas carie e periodontal

Na primeira consulta foi realizada
uma anamnese detalhada com os pais sobre
comportamento, dieta e habitos do paciente, exame
clinico minucioso e solicitagdo de radiografia
panoramica, ja que o tratamento deveria ser
diferenciado e urgencial. Infelizmente os pais
procuraram atendimento odontoldgico tardiamente,
pois a atengdo estava voltada aos problemas
sistémicos desencadeados pela doenca.

Foram dadas orientagdes para controle do
biofilme dental com escovas de cabega pequena
e cerdas macias, escova¢do suave, uso topico
de dentifricio, flior e clorexidina manipulados
sem alcool e sugestdes na mudanga dos habitos
alimentares, com a introdu¢do de uma dieta menos
cariogénica.

No que se refere ao plano de tratamento e sua
execucdo, este foi realizado em ambulatério, ja que
o0 paciente mostrou-se relativamente colaborador. O
protocolo de atendimento odontologico foi instituido
de acordo com todos os cuidados pré, trans e pos-
operatdrios necessarios.

Para controle da sintomatologia dolorosa,
além das anestesias topicas e locais, o uso
concomitante da analgesia inalatéria com o¢xido

nitroso e oxigénio auxiliou a minimizar o medo e a
ansiedade do paciente. Entre as multiplas exodontias,
algumas foram feitas de forma convencional e outras
por meio de odontosecgdes. Os outros elementos
dentarios foram restaurados com isolamento relativo
e iondmero de vidro fotopolimerizavel.

Apds consentimento livre e esclarecido dos
pais, detalhando sobre todos os riscos de um aparelho
removivel funcional, estes optaram pela tentativa de
uma reabilitag@o estética. Foi orientado ao protético
que confeccionasse uma protese completamente
polida (interna e externamente), com os grampos de
retencdo distantes da gengiva, evitando formag&o de
bolhas na mucosa. Desta forma foi possivel melhorar
sua condi¢do bucal e auto-estima. Posteriormente
os pais relataram que houve boa aceitagdo no uso
do dispositivo protético pelo paciente, e que nio
observaram formagdes de bolhas na mucosa (Figura
7). Pretende-se ainda reabilitar o arco inferior para
tornar a mastigacdo mais efetiva. O planejamento
prevé acompanhamento trimestral, na busca de
contribuir para a sobrevida do paciente.

Figura 7 - Aspecto do tratamento apds multiplas
exodontias, adequag@o do meio bucal e instalagdo de
protese removivel superior.

CONCLUSAO

O paciente com EB necessita de atengdo
especial tanto dos profissionais da area de satide como
da familia, no que se refere as medidas educativas e
preventivas.

Quanto aos cuidados odontologicos,
¢ essencial o controle do biofilme dental com
escovacdo suave. A utiliza¢do diaria do dentifricio,
flior e clorexidina nas formas topicas, sem sabor
acentuado ou alcool na composi¢do, auxiliam na
manutengdo da satde bucal.

Também ¢ indispensavel a reeducagdo
alimentar, com uma dieta menos cariogénica e mais
saudavel, para que se obtenha uma sobrevida menos
traumatica para o portador desta enfermidade.
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ABSTRACT

Epidermolysis bullosa is a mucocutaneous
disease characterized by the formation of bullae on the
skin and mucosa, which grow either spontaneously
or from minor traumas. This illness has two types
of inheritance: genetic and acquired. This disease is
classified as simple, junctional, and dystrophic. The
present article reports on an dental service protocol
for patients with recessive generalized dystrophic
epidermolysis bullosa, as well as offers some
considerations concerning the appropriate dental
treatment.
Uniterms: Epidermolysis bullosa. Epidermolysis
bullosa dystrophica.
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