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Resumo

A Epidermdlise Bolhosa (EB) descreve um grupo de doengas rara, de carater hereditario, caracterizada pelo
desenvolvimento de bolhas na regido cutaneomucosa 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. o presente estudo
possui como objetivo revisar a literatura acerca das manifestacBes orais encontradas em pacientes portadores da
Epidermdlise Bolhosa, bem como descrever o manejo clinico odontologico a ser seguido em casos de EB. Para a
construcdo deste trabalho foi feito um levantamento bibliografico nas bases de dados SciVerse Scopus, Scientific
Eletronic Library Online (Scielo), U.S. National Library of Medicine (PUBMED) e ScienceDirect, utilizando o
gerenciador de referéncias Mendeley. Na cavidade oral, a EB pode manifestar-se de diversas formas, com inimeras
alteracGes, que variam em severidade e quantidade, dependendo do tipo de EB, como a formacéo de bolhas e ulceragdes
(na mucosa, palato e lingua), anodontia, juncdo do sulco vestibular (unido da gengiva inserida com a mucosa bucal),
presenca das doencas carie e periodontal severas, reabsorcéo 6ssea alveolar e anomalias dentérias hipoplasicas, além de
atrofia da maxila, prognatismo mandibular e angulo da mandibula aumentado. A malocluséo torna-se ainda mais severa
pela atresia dos arcos alveolares e pelo atraso na erup¢do dentéria. Devido a grande dificuldade e risco de se oferecer
tratamento odontolégico aos pacientes com EB, a prevencdo da carie, biofilme e da doenca periodontal deve ser
enfatizada desde a infancia. Devendo o profissional no tratamento realizar higiene oral e profilaxia adequada, um
programa dietético de prevencdo de cérie, uso de géis, enxaguantes bucais, terapias adjuvantes com clorexidina D,
cotonetes, sprays e aplicacdes de verniz tdpico, fluoretos, raspagem de biofilme e lazer.

Palavras-chave: Manejo odontolégico; Manifestacdes orais; Epidermolise bolhosa.

Abstract

Epidermolysis Bullosa (EB), a group of rare hereditary diseases, characterized by the development of blisters in the
cutaneous-mucosal region of the entire body, in response to minimal trauma, heat, or no apparent cause. birth or during
the first years of life. The present study aims to review the literature on the oral manifestations found in patients with
Epidermolysis Bullosa, as well as to define the dental clinical management to be followed in cases of EB. SciVerse
Scopus, Scientific Electronic Library Online (Scielo), US National Library of Medicine (PUBMED) and ScienceDirect,
using the Mendeley Reference Manager. In the oral cavity, an EB can manifest itself in several ways, with changes that
vary in severity and quantity, depending on the type of EB, such as the formation of blisters and ulcerations (in the
mucosa, palate and tongue), anodontia, junction of the vestibular sulcus (union of the attached gingiva with the oral
mucosa), presence of caries and severe periodontal diseases, alveolar bone resorption and hypoplastic dental anomalies,
in addition to maxillary atrophy, mandibular prognathism and mandibular course. Malocclusion is even more severe
due to atresia of the alveolar arches and delay in tooth eruption. Due to the great difficulty and risk of offering dental
treatment to patients with EB, the prevention of disease, biofilm and periodontal disease must be emphasized from
childhood. Professionals in treatment should carry out oral hygiene and adequate prophylaxis, a diet program to prevent
caries, use of gels, mouthwashes, adjuvant therapies with chlorhexidine D, cotton swabs, sprays and topical varnish
applications, fluorides, biofilm scraping and leisure.

Keywords: Dental management; Oral manifestations; Bullous epidermolysis.

Resumen

Epidermdlisis ampollosa (EB), grupo de enfermedades hereditarias raras, caracterizadas por el desarrollo de ampollas
en la regién cutaneo-mucosa de todo el cuerpo, en respuesta a traumatismos minimos, calor o sin causa aparente.
Nacimiento o durante los primeros afios de vida. vida. El presente estudio tiene como objetivo revisar la literatura sobre
las manifestaciones bucales encontradas en pacientes con Epidermdlisis Bullosa, asi como definir el manejo clinico
dental a seguir en los casos de EB. SciVerse Scopus, Scientific Electronic Library Online (Scielo), Biblioteca Nacional
de Medicina de EE. UU. (PUBMED) y ScienceDirect, utilizando el Administrador de referencias de Mendeley. En la
cavidad oral, una EB puede manifestarse de varias formas, con cambios que varian en gravedad y cantidad, segun el
tipo de EB, como la formacion de ampollas y ulceraciones (en la mucosa, paladar y lengua), anodoncia, union del surco
vestibular (unién de la encia adherida con la mucosa oral), presencia de caries y enfermedades periodontales graves,
reabsorcion 6sea alveolar y anomalias dentales hipoplasicas, ademas de atrofia maxilar, prognatismo mandibular y curso
mandibular. La maloclusidn es alin més grave debido a la atresia de los arcos alveolares y al retraso de la erupcién
dentaria. Debido a la gran dificultad y riesgo de ofrecer tratamiento odontoldgico a pacientes con EB, se debe enfatizar
la prevencidn de enfermedades, biofilm y enfermedad periodontal desde la nifiez. Los profesionales en tratamiento
deben realizar higiene bucal y profilaxis adecuada, un programa de dieta para prevenir caries, uso de geles, enjuagues
bucales, terapias adyuvantes con clorhexidina D, hisopos de algodon, aerosoles y aplicaciones de barnices topicos,
fluoruros, raspado de biofilm y ocio.

Palabras clave: Manejo dental; Manifestaciones orales; Epidermolisis ampollosa.
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1. Introducéo

A Epidermdlise Bolhosa (EB) descreve um grupo de doencas rara, de carater hereditario, caracterizada pelo
desenvolvimento de bolhas na regido cutaneomucosa 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 (Angelo et al. 2012).

As bolhas variam, a depender do caso, de superficiais até mais profundas, ocorrendo seu aumento de tamanho, podendo
ser dolorosas e com sangue, visto que a separacdo das camadas localizam-se abaixo da jun¢do da epiderme com a derme, onde
se encontram vasos sanguineos e nervos, além de haver caimento das unhas e feridas que podem evoluir para infecgdes ou deixar
cicatrizes que levam a complica¢fes como pseudosindactilia e distrofia das maos, causando a perda dos movimentos dos dedos,
dificultando a socializacéo desse paciente com o meio em que vive (Bega et al., 2015).

A EB pode ser adquirida ou hereditaria. Na sua forma adquirida, a doenca manifesta-se, normalmente, na fase adulta,
na qual sdo observados depdsitos de imunoglobulina G no tecido localizado abaixo da membrana basal, caracterizando a
epidemdlise bolhosa como autoimune. Ja em sua forma hereditaria, a EB a é subdividida em quatro tipos principais de EB: EB
simples (EBS), EB juncional (JEB), EB distréfico (DEB) e sindrome de Kindler, bem como varios subtipos (Pitta et al. 2016).

A tabela 1 aborda os tipos bésicos encontrados na EB.

Tabela 1. Classificacdo da Epidermolise bolhosa.

Tipos Caracteristicas
EB Simples (EBS) g“ fc_)rm_a(;éo da§ bolhas é superficial e ndo deixa cicatrizes. O surgimento das bolhas

iminui com a idade.

As bolhas sdo profundas e se formam abaixo da epiderme, na derme, abaixo da

EB Distréfica (EBD)  membrana basal, o que leva a cicatrizes e muitas vezes perda da fungdo do membro. E a
forma gue deixa mais sequelas.
Bolhas profundas. Acometem grande parte da superficie corporal, tornando-se mais
grave. Uma vez controladas as complicacGes, a doenca tende a melhorar com a idade.
Descrita mais recentemente, apresenta um quadro misto das outras formas anteriores e
as bolhas podem se formar em qualquer nivel da derme, entre a lamina licida e a lamina
densa. Apresenta bolhas, sensibilidade ao sol, atrofia de pele, inflamag&o no intestino e
estenose de mucosas.

EB Juncional (EBJ)

EB Kindler (EBK)

Fonte: Autores (2021).

As classificacGes da EB atuais baseiam-se principalmente no nivel anatdmico em que a divisdo que forma a vesicula
ocorre. Além disso, os achados clinicos, como cicatrizes, e heranca sdo consideradas. As principais formas séo definidas pelo
nivel da bolha e pela sua localizacdo da pele. A epidermoélise bolhosa ocorre em todas as ragas e igualmente todos 0s sexos
(Fantauzzi et al. 2008; Maschino et al. 2013).

A frequéncia e gravidade das manifestacdes bucais da epidermolise bolhosa podem variar de acordo com cada tipo de
doenga e podem ser confundidas com doengas como pénfigo, penfigdide bolhoso, dermatite herpetiforme, porfiria cutanea tardia,
cutis aplastica, epidermdlise bolhosa adquirida, impetigo, ou Sindrome de Stevens-Johnson (Scheidt et al., 2015). Diante desse
contexto, o presente estudo possui como objetivo revisar a literatura acerca das manifestacfes orais encontradas em pacientes

portadores da Epidermélise Bolhosa, bem como descrever o manejo clinico odontoldgico a ser seguido em casos de EB.

2. Metodologia
Trata-se de uma revisao narrativa da literatura. A revisdo de literatura permite a busca aprofundada dentro de diversos
autores e referenciais sobre um tema especifico, nesse caso, as manifestagdes orais e manejo odontolégico em pacientes com

epidermolise bolhosa (Pereira et al. 2018).
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A fim de que haja direcionamento na pesquisa delineou-se como questdo norteadora: “Quais sdo as manifestagdes orais
decorrentes da epidermolise bolhosa?” ¢ “qual deve ser a conduta odontologica em pacientes que possuem essa condigdo?”

Para a construgdo deste artigo foi realizado um levantamento bibliogréafico nas bases de dados SciVerse Scopus,
Scientific Eletronic Library Online (Scielo), U.S. National Library of Medicine (PUBMED) e ScienceDirect, com auxilio do
gerenciador de referéncias Mendeley. Os artigos foram contemplados entre os anos de 2010 a 2021.

A estratégia de pesquisa desenvolvida para identificar os artigos incluidos e avaliados para este estudo baseou-se nos
descritores contidos na lista dos Descritores em Ciéncia da Saide (DeCS) e suas combinagdes no idioma portugués e inglés:
[(epidermdlise bolhosa OR bullous epidermolysis) AND (mucosa oral OR oral mucosa OR boca OR mouth OR mucosa jugal
OR cheek mucosa OR lingua OR tongue) AND (manifestacfes clinicas OR clinical findings OR tratamento OR treatmente OR

etiologia OR etiology OR diagnostico OR diagnosis)]

2.1 Critérios de inclusdo e excluséo
Considerou-se como critério de inclusdo os artigos completos disponiveis na integra nas bases de dados citadas, nos
idiomas inglés e portugués e relacionados com o objetivo deste estudo. Os critérios de exclusdo foram artigos incompletos,

duplicados, resenhas, estudos in vitro e resumos.

2.2 Sele¢do de estudos

A estratégia de pesquisa baseou-se na leitura dos titulos para encontrar estudos que investigassem a temética da pesquisa.
Caso contemplasse esse primeiro objetivo, posteriormente, 0s resumos eram lidos e, persistindo na incluséo, era feita a leitura
do artigo completo. Quando havia dlvida sobre a inclusdo, o artigo era lido por outro autor e, a decisdo de inclusdo ou excluséo
era tomada em consenso.

3 Resultados e discussao
Com base na reviséo de literatura feita nas bases de dados eletronicas citadas, foram identificados 830 artigos cientificos,

dos quais 148 estavam duplicados com dois ou mais indices. Apds a leitura e analise do titulo e resumos dos demais artigos
outros 628 foram excluidos. Assim, 54 artigos foram lidos na integra e, com base nos critérios de incluséo e exclusdo, apenas 25
artigos foram selecionados para compor este estudo. O fluxograma com detalhamento de todas as etapas de selecdo esta na Figura
1.
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Figura 1 — Fluxograma de identificacdo e selecdo dos estudos.
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Fonte: Autores (2021).

Na cavidade oral, a EB pode manifestar-se de diversas formas, com inimeras alteragdes, que variam em severidade e
quantidade, dependendo do tipo de EB, como a formacéo de bolhas e ulceragdes (na mucosa, palato e lingua), anodontia, juncéo
do sulco vestibular (unido da gengiva inserida com a mucosa bucal), presenca das doencas cérie e periodontal severas, reabsor¢ao
Ossea 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 erupcéo dentaria (Oliveira
2018; Rezende et al. 2019)

As principais manifestacdes orais sdo: lesdes bolhosas polimdrficas nas regies jugal e vestibular, vermelhiddo nos
labios e nas formas juncional e distréfica ha suscetibilidade de injurias, como erosdes e eventual desnudamento da lingua, além
da ocorréncia de anquiloglossia e microstomia. A presenca de lesdes na cavidade bucal e faringe leva a disfonia (reducdo da
abertura da boca), degluticéo atipica, desequilibrio da musculatura e alteragfes no desenvolvimento dos maxilares, extracdo
dentéaria deve ser evitada nas formas graves, dispositivos ortodonticos favorecem o atrito com os tecidos bucais e a formagéo de
bolhas e infec¢Bes (Chan et al. 2019).

A gravidade das manifestagdes orais relacionadas a EB podem variar de acordo com cada caso clinico. Ambos os tecidos
moles e duros podem ser afetados pelas bolhas e, em alguns subtipos da doenca, pode ocorrer hipoplasia do esmalte. A maioria
dos pacientes acometidos pela epidermélise desenvolve lesBes na cavidade oral em pelo menos uma vez na vida, com todos os
tecidos moles afetados, ocasionando fragilidade na mucosa. Ademais, a literatura aponta grande frequéncia de queilite angular
provocada por qualquer trauma minimo, como ingestdo de alimentos, higienizacéo oral ou, ainda, pelo tratamento dentério
(Czlusniak & Schwab 2012).
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Além disso, foi constatado que a presenca de bolhas seguida pela cicatrizacdo pode interferir no crescimento maxilar-
mandibular, prejudicar o movimento da lingua (anquiloglossia), microstomia, bliteragdo vestibular, perda das rugas palatinas e
lingual papilas, apinhamento dentério e cérie dentaria extensa devido a falta de higiene bucal. Inflamag&o cronica e a desnutri¢éo
também podem desempenhar um papel na despapilacéo lingual e mau posicionamento do dente (Branco 2010; Nazir & Chalkoo
2017).

Com ciclos repetidos de formacéo de bolhas e cicatrizacdo, fungdes orais como morder, mastigar, engolir e falar torna-
se reduzidos. Essas funcfes podem ser dolorosas e, consequentemente, a ingestdo de alimentos (principalmente sélidos) pode
ser prejudicada. A mé pratica de higiene oral resulta de a incapacidade de escovar os dentes, pois este procedimento é doloroso

e evoca a formacéo de bolhas, o que pode levar a um inicio mais severo de céries (Branco 2010; Nazir & Chalkoo 2017).

3.2 Manejo odontolégico em pacientes com Epidermdlise Bolhosa

Para todos os casos de EB, deve-se incluir trés estratégias principais: prevencdo pela higiene bucal e reducéo do
consumo de alimentos cariogénicos — medida de suma importancia para minimizar o surgimento da cérie; restauracdo de defeitos
de esmalte e dentina com restauragdes e/ou coroas de aco inoxidavel para garantir a estrutura e funcéo dos dentes; e 14 extragdes
dos dentes mais afetados a fim de eliminar as fontes continuas de infeccBes bucais. O selamento de fissuras e fossas é
recomendado. Alguns clinicos especialistas, no entanto, tém apreensdes em relacdo a este conselho, como a técnica é muito
sensivel e pode ndo ser uma op¢do para alguns pacientes por causa de cooperacdo, tendo acesso comprometido, € dificil

acompanhamento em longo prazo (Branco 2010; Dag et al., 2014; Nazir & Chalkoo 2017).

Tabela 2 — Manejo odontolégico em pacientes portadores de Epidermdlise Bolhosa.

Sindrome de Kindler
Pessoas afetadas pela sindrome de

EB Distrofica

Realizar exercicios diarios para
melhorar’ manter uma boa abertura

EB Juncional
O tratamento dentario ndo requer

EB Simples
O profissional deve perguntar sobre

a historia de fragilidade da mucosa,
porque a manipulagdo pode
precipitar lesbes em pacientes
levemente afetados;

A anestesia é a técnica de escolha.
Higiene oral e profilaxia adequadas
(uso de gazes e cotonetes).

As drogas tais como o0s
corticosteroides e outros agentes
antiinflamatérios podem ser usados
topica ou oral, ajudam a controlar a
dor e coceira.

Se a candidiase elevar, os agentes
anti-candidal podem ser Uteis.

Uso de Pomadas e géis que causam
dorméncia local e aliviam a dor,
como cloridrato de lidocaina

de boca. Isso pode ser realizado, por
exemplo, durante as trocas de
curativos.

Melhorar a abertura da boca também
favorece fonagdo e degluticdo. A
realizacdo de exercicios meia hora
antes tratamento dentéario ajuda a
melhorar o acesso;

Prescri¢des medicamentosas devem
estar na forma sollvel ou liquida.
Pais

muitas modificagbes; no entanto,
uma cuidadosa abordagem ¢é
recomendada na manipulacdo dos
tecidos que podem  produzir
ulceragéo oral.

Requer um programa preventivo
agressivo e visitas frequentes ao
dentista, uma vez que se apresentam
com hipoplasia do esmalte, levando
a um aumento risco de céries e
desgaste severo.

A anestesia Geral pode ser indicada
para alguns procedimentos
extensivos, em situagBes como: a
capacidade abrir a boca, dores fortes,
presenca de muitas bolhas ou que o
tratamento a ser realizado é muito
complexo

Kindler costumam ter problemas
com a dentes (esmalte dentério e
cavidades) e / ou nas membranas
mucosas da cavidade oral. O
paciente com esta forma de EB tem
carie excessiva que pode levar a uma
perda prematura de dentes. Bolhas e
erosdes nos labios,

As  gengivas  também  sdo
frequentemente afetadas devido a
inflamacdo crénica do mesmo
(gengivite) e deterioracdo mecanica
devido a cuidados com os dentes
necessarios.

Serd necessario fazer obturacfes ou
mesmo  extrair  dentes.  Essas
intervengBes terdo que ser feitas
muitas as vezes sob anestesia total;
Escovacdo adequada, alimentacéo
saudavel, com check-ups regulares
no dentista, bem como higiene
dental profissional, e higiene oral
diaria em casa com uso de fldor, uso
de clorexidina, géis e selagem de
fissuras e recentemente uso de pastas
a base de calcio e fosfato.

Fonte: Krédmer et al. (2012).

A frequéncia da ida ao consultério odontoldgico deve ser realizada de acordo com cada caso, levando em consideragéo
a quantidade de biofilme apresentada e risco de cérie dentaria. As consultas devem ser direcionadas a prevencédo de cérie e seu
diagnostico precoce, remocéo do biofilme, aplicacdo de fltor, aconselhamento dietético, revisdo do progresso ou deterioracdo

da condicdo bucal do paciente (Valéria et al. 2007).
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Algumas estratégias de preventivas de higiene oral devem ser tomadas em pacientes que possuem EB. Em primeiro
plano, a maior preocupagao possui relagdo com possiveis danos que a mucosa oral causado pelo uso de escovas de dente. Nesse
caso, algumas medidas podem ser tomadas para ajudar a escovacao, como selecionar uma escova de cabeca pequena e com cedas
macias (as cedas podem ser ainda mais amolecidas por imersdo em agua morna ou quente), as cedas podem ser cortadas para
ajustar a abertura bucal em pacientes com microstomia de moderada a grave, também podem ser realizados ajustes no cabo da
escova para pacientes com problemas de pseudo-sindactilia e destreza manual e, por fim, cotonetes, mini escovas descartaveis,
pano de algoddo limpo ou gaze podem ser usados para limpar os dentes caso o paciente ndo consiga escovar temporariamente
devido a lesdes causadas pela doenca (Branco 2010; Galeotti et al. 2014; Nazir & Chalkoo 2017; Valéria et al. 2007).

4. Consideracdes Finais

A partir das trajetdrias bibliograficas dos pesquisadores, esse estudo abordou as principais manifestagdes orais
encontradas em pacientes acometidos pela epidermdlise bolhosa, destacando o0 manejo odontoldgico a ser seguido nesses casos.

Devido a grande dificuldade e risco de se oferecer tratamento odontoldgico aos pacientes com EB, a prevencao da cérie,
biofilme e da doenca periodontal deve ser enfatizada desde a infancia. Devendo o profissional no tratamento realizar higiene oral
e profilaxia adequada, um programa dietético de prevenc¢do de cérie, uso de géis, enxaguantes bucais, terapias adjuvantes com
clorexidina D, cotonetes, sprays e aplicacdes de verniz topico, fluoretos, raspagem de biofilme e lazer.

Com isso, o levantamento bibliografico sobre as manifestacdes orais encontradas na EB se mostra importante, pois
envolve estudos retrospectivos que possuem relagcdo com o tema proposto e, a0 mesmo, tempo, cria-se a possibilidade futura de
novos pesquisadores abordarem o tema, criando novos trabalhos, para que haja melhora no manejo odontol6gico ofertado a esses

pacientes, melhorando seu progndstico e em sua qualidade de vida.
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