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RESUMO

Objetivos: Os objetivos do trabalho foram (1) realizar consideragdes sobre
manifestacdes bucais e tratamento odontolégico de pacientes com Epidermdlise
Bolhosa Distréfica, elucidando as atualidades sobre esse tema no aspecto
odontoldgico, por meio de uma reviséo de literatura e (2) relatar um caso clinico de
paciente portadora de Epidermdlise Bolhosa Distréfica (EBD). Métodos: Foram
realizadas buscas nas bases de dados cientificas MEDLINE, EMBASE, LILACS e
SciELO até marco de 2023, direcionada para relatos de casos dos ultimos 10 anos.
Os descritores utilizados objetivaram na busca por relatos de casos com informagdes
sobre tratamento e manejo odontolégico em pacientes com EB Distrodfica. O relato do
caso foi escrito com base na conduta clinica realizada na Clinica de Odontopediatria
do Hospital Universitario de Brasilia, que visa praticas de minima intervengédo com
respeito as particularidades de cada paciente, com o intuito de proporcionar um
tratamento conservador e efetivo. Resultados: Foram selecionados 06 estudos (6
estudos preencheram os critérios de inclusdo), nos quais observou-se diferengas
nos tratamentos realizados em cada paciente, com adaptacbes especificas
individualizadas, respeitando as especificidades de cada paciente. No relato de caso,
paciente 07 anos de idade, sexo feminino, diagnosticada com EB distrofica,
apresentava microstomia, bolhas em regides da lingua e mucosa labial, lesdes
cariosas em dentes deciduos e acumulo de biofiime em todos os dentes. Foram
realizados procedimentos de profilaxia e raspagem periodontal supragengival,
aplicacdo do cariostatico (diaminofluoreto de prata) nos dentes com lesdo de carie
em dentina e orientagbes de higiene bucal. Conclusées: Com base nos dados
encontrados na revisao bibliografica, a EB Distrofica implica na necessidade de um
atendimento odontoldgico individualizado abrangendo as manifestagbes bucais, em
especial aos pacientes pediatricos, que necessitam de uma abordagem ainda mais
delicada. E importe ressaltar que o cirurgido-dentista esteja ciente sobre as
provaveis manifestacdes bucais relacionadas a EB que o paciente possa apresentar,
realizando um correto manejo com enfoque preventivo visto que a EBD é um doenga
que dificulta a intervengao odontoldgica no decorrer dos anos.

Palavras-chave: Epidermdlise Bolhosa, odontopediatria, manifestagdes orais,
odontologia, tratamento, epidermdlise bolhosa distréfica.



ABSTRACT

Objectives: The objectives of the study were (1) to carry out considerations on oral
manifestations and dental treatment of patients with Dystrophic Epidermolysis
Bullosa, elucidating the updates on this topic in the dental aspect, through a literature
review and (2) to report a clinical case of a patient with Dystrophic Epidermolysis
Bullosa (EBD). Methods: Searches were carried out in the scientific databases
MEDLINE, EMBASE, LILACS and SciELO until March 2023, directed to case reports
from the last 10 years. The descriptors used were aimed at searching for case
reports with information on treatment and dental management in patients with
Dystrophic EB. The case report was written based on the clinical conduct carried out
at the Pediatric Dentistry Clinic of the University Hospital of Brasilia, which aims at
minimal intervention practices with respect to the particularities of each patient, with
the aim of providing a conservative and effective treatment. Results: 06 studies were
selected (6 studies met the inclusion criteria), in which differences were observed in
the treatments performed on each patient, with specific individualized adaptations,
respecting the specificities of each patient. In the case report, a 7-year-old female
patient, diagnosed with dystrophic EB, had microstomia, blisters on the tongue and
labial mucosa, carious lesions on deciduous teeth and accumulation of biofilm on all
teeth. Procedures for prophylaxis and supragingival periodontal scraping, application
of cariostatic (silver diaminofluoride) on teeth with dentin caries lesions and oral
hygiene guidelines were performed. Conclusions: Based on the data found in the
bibliographic review, Dystrophic EB implies the need for individualized dental care
covering oral manifestations, especially for pediatric patients, who require an even
more delicate approach. It is important to emphasize that the dental surgeon is aware
of the probable oral manifestations related to EB that the patient may present,
carrying out a correct management with a preventive focus, since EBD is a disease
that makes dental intervention difficult over the years.

Key words: Epidermolysis Bullosa, pediatric dentistry, oral manifestations, dentistry,
treatment, dystrophic epidermolysis bullosa.
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1. INTRODUGAO

O grupo de doencgas conhecido como epidermdlise bolhosa hereditaria (EB) é
caracterizado pela fragilidade da pele e formagdo de bolhas. Pacientes com EB
apresentam aspectos clinicos heterogéneos, com bolhas e erosdes n&do s6 na pele,
mas também em mucosas e em outros tecidos do corpo. E causada por variantes
nos genes que codificam proteinas da zona de adesdo dermal-epidermal [1]. A
incidéncia é semelhante para ambos os sexos e estimada em 8-10 pessoas que
nascem com essa condigdo para cada milhdo de pessoas nascidas. O teste padrao
ouro para diagnostico é o de microscopia eletrénica de bidpsia de pele, mas também
pode ser feito por meio de achados clinicos e laboratoriais, testes genéticos,
imunohistoquimicos com anticorpos monoclonais ou de imunofluorescéncia de
bidpsia de pele.

De acordo com a classificagao atual, baseada no nivel de separacao tecidual,
existem quatro tipos principais de EB: EB simplex (EBS), EB juncional (EBJ), EB
distréfica (EBD) e EB Kindler [3]. Existem, também, as subclassificacbes que estao
de acordo com o fendtipo clinico: localizada ou generalizada, gravidade relativa de
envolvimento cutdneo ou extra-cutaneo, modo de transmissao, e gene especifico
envolvido [3]. No total, a classificagdo mais recente (2020) abrange os 4 tipos
principais de EB, 35 subtipos e 5 outras desordens de fragilidade da pele. O
diagnostico do tipo, subtipo, e método utilizado para diagnéstico auxiliam o cirurgiao-
dentista na confecgcdo do plano de tratamento, devido ao conhecimento maior do

progndstico do paciente [3].

Na EBD, a mutagdo do colageno tipo VII, codificado pelo gene COL7A1, é
responsavel pelo desenvolvimento da doenga [4]. Ainda que seja necessario um
exame genético para o diagnostico completo, a histéria médica do paciente e o
exame fisico ajudam no diagndstico inicial [5]. A EBD pode ser recessiva ou
dominante, sendo a forma recessiva a mais grave, na qual apresenta um maior risco
de vida que aqueles com EBD dominante [6].

De forma geral, a fragilidade mecéanica e a formagao de bolhas, que, em sua
maioria, sdo formadas de exsudato claro e incolor ou liquido hemorragico que
eventualmente daréo origens a regides de erosado na pele [7]. As bolhas e as regides
de erosao podem surgir devido ao trauma ou espontaneamente, sendo exacerbadas
pela sudorese e por climas quentes [8]. Além disso, pacientes com EBD podem
apresentar: milia, unhas distroficas ou ausentes, alopecia, tecido de granulagao
exuberante, auséncia de pele congénita, queratodermia palmoplantar, pigmentagao

mosqueada e nevos melanociticos [7] e sdo mais suscetiveis a carcinomas de



células escamosas

Ocorrem variagdes na gravidade e na frequéncia das manifestagdes orais de
acordo com cada subtipo da doenga. Pacientes irdo apresentar, majoritariamente,
lesbes vesiculobolhosas orais, variando de pequenas vesiculas discretas, grandes
bolhas e regides de tecido de granulagdo. Essas lesées podem estar distribuidas em
todas as superficies mucosas. Pacientes com EBD recessiva generalizada s&o os
mais gravemente afetados [9,10].

De acordo com a classificagao atual, realizada em 2020, existem seis tipos de
EBD recessiva: Grave, intermediaria, inversa, localizada, pruriginosa e auto-
aprimoravel [3]. Sendo o subtipo grave, o que mais apresenta manifestacoes orais.
Como manifestacbes orais, pode-se citar: microstomia, bolhas, ulceras intraorais,
auséncia de papilas da lingua, auséncia de ruga palatina, anquiloglossia, obliteragao
do vestibulo oral, risco de cancer, gengivite, periodontite, lesbes de carie [11-19] .
Acredita-se que a alta frequéncia de lesbes cariosas se deve a limitada abertura
bucal, dieta liquida e dificuldade em manter uma boa higienizagéo oral [20].

Compreendendo os subtipos de EB e suas implicagbes em relagdo ao
progndstico do paciente, o cirurgido-dentista pode langcar mao de técnicas de manejo
adequadas para a situagao clinica do paciente. A escovagao dentaria € indicada em
todos os tipos de EB, mesmo naqueles casos de maior severidade [21]. Ainda que
seja desafiador devido a dor e ao aparecimento de bolhas, o paciente deve ser
encorajado a realizar o controle de biofilme [22].

Os objetivos do trabalho foram (1) realizar consideragbes sobre a EBD,
elucidando as atualidades sobre esse tema no aspecto odontologico, por meio de

uma revisao de literatura e (2) relatar um caso clinico de paciente portadora de EBD.

2. METODOLOGIA

O desenho metodologico desta pesquisa € embasado numa revisdo de
literatura para coleta e sintese de informacgdes de respectivos casos clinico de EBD,
com o intuito de estabelecer quais sao as formas de manejos mais utilizadas e quais
foram os prognoésticos e dificuldades no tratamento odontolégico de pacientes com
essa condicdo. A busca foi realizada utilizando as bases de dados PubMed/
MEDLINE, EMBASE, LILACS e SciELO, por meio do acesso concedido aos
estudantes da Universidade de Brasilia.

Relativo aos descritores utilizados, optou-se por utilizar os descritores MeSH:
(“Epidermolysis Bullosa Dystrophica” OR “Hallopeau-Siemens Disease” OR
“‘Hallopeau Siemens Disease” OR “Cockayne Touraine Disease” OR “Cockayne-
Touraine Disease”) AND (“Case Reports” OR “Case Study” OR “Case Report”) AND

(“Oral Manifestations” OR “Oral Manifestation”). A tabela 1 demonstra a estratégia de



busca utilizada em cada base de dados. Optou-se por utilizar os critérios de inclusao:
estudos de relato de caso, estudos de Epidermdlise Bolhosa Distrofica, estudos
realizados nos ultimos 10 anos. Os critérios de exclusdo foram definidos como:
estudo completo ndo disponivel, estudo n&do disponivel em inglés ou portugués, e
estudo sem relato de exame odontolégico e manejo odontolégico do paciente.
Schauer et al, 2017

A extragao dos dados dos estudos foi feita realizando a busca nas bases de
dados, utilizando os descritores definidos, limitando-se a data de 10 de abril de 2023.
Consecutivamente a leitura dos titulos e resumos dos estudos, as duplicatas foram
removidas e foram aplicados os critérios de elegibilidade. Na sequéncia, os estudos
cujos titulos e resumos ndo deixaram clara a elegibilidade, a leitura completa do
estudo foi feita para determina-la.

Os estudos incluidos tiveram dados coletados: Nome dos autores, ano de
publicagcdo, manifestagbes orais, conduta clinica de manejo, idade e sexo do

paciente.

Tabela 1 — Base de dados, estratégias de buscas e numero de estudos
encontrados nas bases de dados indexadas (2013 ~2023).

N° total de

Base de dados Chaves de buscas
estudos

PubMed/MEDLINE (“Epidermolysis Bullosa Dystrophica” 04
OR “Hallopeau-Siemens Disease” OR
“Hallopeau Siemens Disease” OR
“Cockayne Touraine Disease” OR
“Cockayne-Touraine Disease”) AND
(“Case Reports” OR “Case Study” OR
“Case Report”) AND (“Oral
Manifestations” OR “Oral
Manifestation”)

EMBASE ('epidermolysis bullosa dystrophica' 08
OR 'hallopeau-siemens disease' OR
'hallopeau siemens disease' OR
‘cockayne touraine disease' OR
‘cockayne-touraine disease') AND
(‘case reports' OR 'case study' OR
‘case report') AND (‘oral
manifestations' OR 'oral manifestation')

"Epidermolysis Bullosa Dystrophica"
LILACS AND "Case Report" AND "Oral 01
Manifestations"

"Epidermolysis Bullosa Dystrophica"

SciELO AND "Case Report"

00




3. RESULTADOS

O resultado dos estudos incluidos apés a triagem da pesquisa foi elucidado no
fluxograma (Figura 1). Por meio do uso dos descritores mencionados na Tabela 1,

foram incluidos seis relatos de casos nesta pesquisa. Os dados coletados foram
agrupados na tabela 2.

Figura 1: Fluxograma com o numero de estudos incluidos de cada base de dados

Estudos identificados nas bases de dados

o
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¥
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—’ . i
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[ L
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Tabela 2 - Informagdes relativas aos estudos incluidos.

Habibian [14]

Exame periodontal: Bolsas de
5mm primordialmente nos
dentes posteriores

Regibes de acumulo de placa
e formagéo de calculo
correspondentes a formagao
de pseudobolsas.
Sangramento a sondagem em
todos os dentes e gengivite
generalizada. Paciente
classificado como de alto risco
para carie.

indice de placa: grande
acumulo de placa e calculo.
Paciente qualificado como de
alto risco para o
desenvolvimento de lesdes de
carie. Microstomia

Autores_ € ano Sexo - Manifestacoes orais Conduta clinica
de publicagido Idade
Foi realizado tratamento preventivo e de suporte.
Tratamento preventivo: Aconselhamento genético,
instrugdo alimentar para o paciente aderir a uma dieta
macia e evitar alimentos duros e comidas acidas,
instrugéo para interromper o habito de fumar, evitar
Varios dentes com lesdo de | contatos traumaticos, usar almofadas protetoras na pele,
carie, inflamagédo gengival higienizagéo bucal diaria e minuciosa. Os objetivos
generalizada, regides primarios foram de evitar a formagéo de novas lesbes,
ulceradas na regido vestibular evitar infecgao e realizar um diagnoéstico adequado.
Parushetti etal. | Masculino- | dos molares inferiores e | Suporte ao paciente: Esteroides topicos e antibiéticos para
(2013) [25] 20 anos microstomia. promoverem cura e evitar infecgdo secundaria das bolhas.
Extragao total dos restos radiculares em duas sessées sob
anestesia local. Planejamento de protese sob-implante
para realizagao futura para reabilitagdo oral.
Encaminhamento do paciente ao oftalmologista e
gastroenterologista para o manejo das lesdes oculares e
gastrointestinais.
Acompanhamento é aconselhado a cada 6 meses para
avaliagao da situagéo oral e para detectar precocemente
qualquer alteragao de potencial cancerigeno.
Microstomia, lesbes
Schauer et al Feminino - esbranquicadas e cicatriciais
(2017) [26] 54 anos da mucosa oral, presenca de Nao relatado
substituicdo de varias coroas
por proteses fixas.
Auséncia de papilas da lingua
com areas de ulceragao
cobertas por membrana
fibrinopurulenta.
Dificuldade de levantar a
lingua até o palato
Ulceragdes presentes
bilateralmente na mucosa
bucal e labial, assim como nos
palatos duro e mole. Profilaxia seguida por aplicagéo de verniz de fluoreto de
Rugas palatinas ausentes s6dio 5%.
As pregas mucobucais Restauragdes nos dentes 28 e 29.
superiores posteriores e Extragdes dos dentes 18, 30 e 31 que possuiam extensa
inferiores anteriores foram destruigéo coronaria.
obllterad.as. Considerou-se a possibilidade de reabilitar o paciente com
Divva Pulivel Bandas escleréticas podem implantes, em substituicdo aos dentes extraidos.
ivya Puliyel, L . x . .
Chi y Hsi & ity | M i ser palpadas ao longo da Aplicagdo de Vaselina em regido perioral, de comissuras e
Ing Fsiu Ketty asculino - | mucosa bucal bilateralmente ; I i
Chiu. Mina 21 anos intra oral para minimizar traumas durante os

procedimentos clinicos.

Kit de higiene oral dado ao paciente com digluconato de
clorhexidina 0,12% sem &lcool.

Instrugéo de higiene oral.
O paciente foi instruido a usar uma escova dental macia
para bebés.
O paciente foi inserido na lista de retorno de trés meses
para posterior avaliagdo e acompanhamento.




Microstomia. Presenga de
bolhas na mucosa oral.
Auséncia de papilas linguais.

Oumayma El Exostose na maxila. Auséncia
Yacoubi, Saliha | Masculino - de quase todos os dentes Exames radiograficos, regularizagdo éssea com anestesia
Chbicheb (2023) 27 anos devido a extragbes causadas local com precaugdes para evitar possiveis traumas.
[27] pelo desenvolvimento de

lesGes de carie em
decorréncia da dificuldade de

realizar uma higienizagéo
adeaiiada

Pierre Mestrallet, Exodontia dentaria total. Exercicios para melhorar a
Adnane . Obliteragao do vestibulo oral. amplitude de abertura bucal.
f Masculino - - . . ) . . .
Wardani, 49 anos Periodontite generalizada. 4 implantes maxilares e 4 implantes mandibulares.
Laurence Evrard Microstomia. Macroglossia. | Confecgdo de protese sobre implante com contato limitado
(2022) [28] em mucosa.

Microstomia grave. Extenso
acometimento intra oral, tanto

em tecidos moles quanto em Uso de vaselina nas superficies de contato durante o

Valle Maluenda,

Feminino - . tratamento. Instrucéo de higiene oral. Exodontias de
Mgr&eélso ?gal' 16 anos . t(.amdos duros. i dentes com extensa destruigao coronaria. Moldagem sem
( ) [29] Auseéncia total de vestibulo. Uso de moldeiras.
Fragilidade extrema da
mucosa oral.

4. RELATO DE CASO

Paciente, de 7 anos, do sexo feminino, apresentou-se na Clinica Odontolégica
do Hospital Universitario de Brasilia (HUB), com diagnéstico prévio de EBD
Recessiva, de acordo com exame realizado pelo Laboratério de Genética Médica da
Universidade Federal do Rio Grande do Sul. O resultado do exame constatou uma
variante patogénica em homozigose no gene COL7A1, permitindo a realizagdo do
diagndstico de EBD com padrdo de heranga autossdmica recessiva. A paciente em
questado ja havia sido atendida em semestres anteriores na Clinica da Disciplina de
Odontopediatria 2 e retornou para controle e acompanhamento. Na primeira
consulta, foi realizada anamnese detalhada e exames clinico e complementares. A
solicitagdo da radiografia panoramica se deu pela fase de irrompimento dos dentes
permanentes, pois a paciente encontrava-se no periodo intertransitorio da dentadura
mista. Inicialmente, a paciente apresentou-se colaborativa e respondeu bem ao
manejo de comportamento realizado com refor¢o positivo. As principais limitagcdes
ocorreram durante a realizacdo do exame intra-oral devido a sensibilidade da
paciente nas regides de formacgéo de bolhas e a abertura bucal deficiente devido a
microstomia. A responsavel pela paciente relatou que auxiliava no processo de
higienizacao, porém tinha muitas dificuldades na escovacgao devido ao quadro clinico
da paciente. Além disso, a dieta da paciente consistia em alimentos pastosos e
liquidos. A responsavel possuia nivel socioeconémico médio e tinha condi¢des
financeiras de arcar com as necessidades da paciente, ndo sendo este um fator de
influéncia significativa na deficiéncia de higiene bucal da paciente. Durante todos os
exames foi utilizado vaselina para que se atenuassem as possibilidade da formacao

de lesdes e todo contato com a mucosa era feito de forma zelosa.



Com o exame intra-oral devidamente realizado e com os diagnésticos ja
estabelecidos, foi desenvolvido um plano de tratamento dividido em quatro fases, de
acordo com as etapas preconizadas na Disciplina de Odontopediatria da UnB: 1)
Avaliacdo e/ou urgéncia; 2) Adequagao comportamental e do meio bucal; 3)
Reabilitagdo do paciente; 4) Manutencdo preventiva. As informagdes foram
agrupadas de acordo com o diagndstico obtido e o plano de tratamento foi
confeccionado e apresentado para a responsavel da paciente, que concordou em
prosseguir com o atendimento e assinou o termo de autorizag&o para a realizagao do

tratamento.

Fig. 2: Aspectos da maos (a) e pés (b) com auséncia de unhas e cicatrizes.

No exame intraoral foi observado uma higienizagdo deficiente com grande
acumulo de residuos alimentares e biofilme, a responsavel relatou dificuldade na
higienizagao oral devido ao contato das cerdas da escova com a mucosa, 0 que
provocava quadros de dor e desconforto para a paciente. Observou-se, também,

presenca de lesdes de carie com cavitagao e gengivite generalizada [Fig. 3].

Fig. 3: Arco superior (a) e inferior (b) da paciente, com grande areas de acumulo de biofilme e presenga
de lesdes de carie com cavitagao.



Além disso, a paciente apresentava erupgao ectopica do incisivo lateral
superior (22), o incisivo central (11) e lateral superior direito (12) encontravam-se
com apinhamento (11) o que indicava um problema relativo ao manejo de espagos
para irrup¢cao de todos os dentes permanentes [fig. 3], além de mordida cruzada
anterior [fig. 4] e, no exame radiografico, os pré-molares superior ndo irrompidos

estavam girovertidos.

Fig. 4: Vista frontal, observa-se mordida cruzada anterior.
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Fig. 5: Radiografia panoramica, presencga giroversdo dos pré-molares superiores e sobreposi¢cdo dos
incisivos laterais permanentes superiores com os incisivos centrais permanentes superiores.

Seguindo o plano de tratamento, foi realizada instrucdo de higiene oral a

paciente e responsavel. A paciente recebeu uma escova infantil (1° dentinho Mundo



Bita, Powerdent) para que realizasse a escovagdao em casa, considerando sua
limitada abertura bucal, a escova permitiia uma melhoria na qualidade de
higienizac&do e evitaria danos a mucosa oral. Em seguida, foi realizada raspagem
supragengival utilizando a curetas Finlandia 14-15 WS e curetas Mccall 11-12 com
extrema cautela para que nao houvesse contato do instrumental com a mucosa ou
gengiva, somente com a coroa dos dentes, o afastamento foi feito com os dedos do
operador e com o espelho bucal, com o uso de vaselina.

Foi aplicado laser de baixa intensidade de 4J (vermelho, infravermelho) em
regides edemaciadas e de formagéao recorrente de bolhas para auxiliar no processo
cicatricial das lesdes. A paciente retornou apo6s 7 dias para aplicagao de cariostatico
nos dentes 55, 64, 74 e 75 e verniz fluoretado nos dentes 11, 21, 31, 32, 41 e 42,
com reforgo na raspagem supra gengival dos dentes 31, 32, 41 e 42. Apos os
procedimentos descritos realizados, a paciente esta acompanhamento e controle

periédico.

5. DISCUSSAO

A EB é um grupo de doengas que sao fisiopatologicamente causadas pela
adesao andémala dos componentes epiteliais. A etiologia da EB ocorre em diferentes
niveis, a depender do tipo. Na forma distréfica, por exemplo, a separagao ocorre na
lamina densa [23]. A extensdo de envolvimento intra oral também varia de acordo
com a forma de EB do paciente. Nas formas mais leves, pequenas bolhas (<1cm)
podem se formar e curar sem a formagao de cicatriz, nas formas mais graves, ciclos
de formacao de bolhas, erosédo e cicatrizes podem ocorrer em qualquer local da
cavidade bucal [24]. A formagdo de bolhas pode dificultar grandemente a
higienizagao e ocasionar inflamagdes gengivais generalizadas e desenvolvimento de
lesdes de carie devido ao acumulo e nao desorganizagao do biofilme oral [25].

Microstomia, obliteracdo do vestibulo oral em decorréncia de formacgao de
cicatrizes, fragilidade da mucosa e ulceragdes s&o caracteristicas comumente
presentes em pacientes com EBD [28, 29]. A forma de manejo deve ser
desenvolvida de acordo com quadro clinico individual do paciente, porém a
elaboragcdo de um programa preventivo de retornos programados frequentes aos
pacientes visando garantir uma continua manutencao nos padrdées adequados de
higiene, mostrou-se como elemento chave no manejo de pacientes com EBD.
Instrugao ao paciente quanto ao método adequado de escovacao e uso do fio dental,
bem como a indicacdo de escovas de dentes que possuem cerdas macias e de
tamanho infantil para pacientes que possuem microstomia ajudam no progndstico e

sao meétodos validos auxiliando no processo preventivo [25, 14]. Normalmente é



dada preferéncia para escovas com cabo longo e cabec¢a pequena (niUmero reduzido
de cerdas) para facilitar sua introducédo na cavidade bucal. No tratamento da
microstomia, exercicios orofaciais podem ser recomendados ao paciente para
ampliar a abertura bucal, uma abertura bucal mais ampla permite ao paciente que se
alimente melhor e proporciona uma facilidade maior de higienizagdo [35]. A
prevencao é fundamental no tratamento de pacientes com EB, por se tratar de uma
condicdo com aspecto debilitante e limitante ao longo do tempo, em que o risco do
desenvolvimento de lesdes cariosas e de doenga periodontal é aumentado [9].

No caso clinico apresentado, optou-se pela aplicacdo de cariostatico e verniz
fluoretado, como alternativas para o manejo nao invasivo, objetivando o controle do
desenvolvimento de lesdes de carie em dentina e esmalte [30], ou seja, por meio da
filosofia de minima intervencgéo utilizando procedimentos minimamente invasivos. O
uso de alternativas ndo invasivas deve-se aos fatores comportamentais da paciente,
pois era uma crianga que apresentava muita sensibilidade devido a EBD, além da
microstomia, que dificultaria ainda mais o isolamento necessario para uma
abordagem mais invasiva [31].

A aplicagao de laser de baixa intensidade no auxilio da cicatrizagao tecidual ja
encontra certo embasamento na literatura, devido ao seu potencial anti-inflamatorio
e reparador [32]. O laser foi aplicado com o intuito de induzir a cicatrizagao tecidual
nas regides intra-orais, faciais e no pescoco, que eram regides com Ulceras
causadas pela EBD. O uso de digluconato de clorexidina 0,12% sem alcool na forma
de gel foi prescrito a paciente para que se reduzissem possiveis chances de
infeccoes nas lesdes presentes na mucosa oral, e principalmente para o auxilio no
controle de biofilme [33]. Dentre os artigos encontrados na revisédo, observou-se que,
além das praticas terapéuticas de prevencéao, foram realizados tratamentos invasivos
quando necessarios. A conduta de exodontia em dentes com extensa destruicao
coronaria foi adotada em quatro dos seis estudos incluidos [14, 25, 28, 29], o que
demonstra a prevaléncia de lesbes de carie extensa nos estudos incluidos nesta
pesquisa. A EBD é a mais grave do grupo da classificacdo do tipo de EB de origem
genética, o diagndstico precoce e as orientagbes bucais aos pacientes, podem
melhorar significativamente a higiene bucal dos pacientes [34].

O diagndstico de EB pode acontecer com o paciente ja adulto baseado em
aspectos observados no exame clinico intra oral, o paciente pode néo ter realizado o
exame genético para averiguagdo e a principal sintomatologia pode estar
relacionada as manifestagdes orais. Em nosso relato de caso a paciente chegou a
Clinica de Odontopediatria com o diagnéstico de EB, porém nos estudos de Schauer
F et al. (2017) e Parushetti et al. (2013) o diagnédstico foi realizado posterior a

primeira consulta, o que demonstra a importancia do conhecimento das



manifestacdes orais da EB para seu diagndstico [26, 25].

As dificuldades na reabilitagdo de pacientes com EB, esta diretamente ligada
ao contato com a mucosa fragilizada desses individuos e a manifestagao de sinais e
sintomas derivados dessa condigao, portanto, alternativas que minimizem o contato
com a mucosa, como, por exemplo, o uso de membranas protetoras (esponjas), sao
eficazes na reabilitacdo como a protese realizada no estudo de Valle et al. (2015)
[29]. Em casos de necessidade de cirurgias orais, a anestesia local deve ser feita de
forma lenta e gentil, evitando trauma na mucosa fragilizada, o descolamento deve
ser realizado sem pressao sob os tecidos e as suturas devem ser feitas de modo que
evite tensionar os tecidos. Todos os cuidados devem ser realizados evitando a
formacédo de novas bolhas [27]. A vaselina também pode ser utilizada para realizar
0s exames orais de pacientes com EB evitando o contato traumatico do metal dos
instrumentais com a mucosa dos pacientes [29]. Além disso, cuidados com o
sugador, com a seringa triplice, com o fotopolimerizador, com escovas e

instrumentos rotatérios sao necessarios.

6. CONCLUSOES

O manejo dos pacientes com EBD é um desafio, porém um diagndstico
adequado da condigdo e um plano de tratamento que considere as particularidades
de cada individuo, permite que o tratamento seja eficiente em trazer melhoria na
qualidade de vida desses pacientes. Todos os cuidados tomados nos atendimentos
s6 sao possiveis se um diagndstico apropriado for determinado, o que demonstra a
necessidade do preparo de profissionais qualificados nesse tema. Além disso, o
diagnostico precoce permite que intervencbdes sejam feitas de forma preventiva
diminuindo o acumulo de biofilme e, consequentemente, o risco do desenvolvimento
de lesdes cariosas e quadros de gengivite ou periodontite, 0 que acarretara em
menor perda da estrutura dentaria e menor necessidade de intervencdes

restauradoras invasivas posteriormente.

Estudos que avaliam o conhecimento de cirurgides-dentistas sobre EB podem
ser feitos para dimensionar o conhecimento dos profissionais sobre esse tema. Essa
pesquisa contribui para elucidar a importancia dos conceitos ja estabelecidos na
literatura sobre EBD e exemplifica a aplicabilidade das técnicas clinicas de minima

interven¢do no manejo de pacientes com EBD.

7. TERMO DE CONSENTIMENTO

A responsavel pela paciente assinou o Termo de Consentimento Livre e

Esclarecido que garantiu a autorizacdo da pesquisa e foi devidamente informada de



todos os riscos de cada procedimento realizado. Entretanto, o termo escrito nao
especificava as intercorréncias comuns a pacientes com EBD, talvez a confecg¢ao de
um termo detalhado para esse tipo de diagnostico traga mais clareza a paciente

sobre seu quadro clinico e sobre a conduta clinica adotada pelos pesquisadores.

A paciente deste estudo ndo assinou o Termo de Assentimento livre e
esclarecido, porém sempre esteve acompanhada da mae (responsavel legal que

consentiu a pesquisa e o tratamento) durante todos os atendimentos.
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