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Resumo

A epidermdlise bolhosa (EB) caracteriza-se como uma doenga de carater hereditario, marcada
pela fragilidade de estimulos mecanicos no tecido epitelial por meio da ruptura dos ligamentos
intraceululares do tecido epitelial. Que resultam em bolhas hemorrégicas ocasionadas, entéo,
por estresses minimos ao tecido ou de maneira espontanea. No mundo a epidermolise bolhosa
atinge mais de 500.000 pessoas. A epidermolise bolhosa (EB) € uma doenca que afeta e altera
0 padréo de cicatrizacdo da pele. Manifestando assim problemas que afetam a vida do paciente.
Além da pele, pode também existir manifestaces no esdfago, unhas, cabelo, perda de membros
e cavidade bucal. A epidermolise bolhosa classifica-se em quatro tipos de acordo com o padrdo
de clivagem da pele: epidermdlise bolhosa simples, epidermolise bolhosa distréfica,
epidermdlise bolhosa juncional e epidermolise bolhosa kindler. O tratamento para a
epidermolise bolhosa apresenta-se como um desafio aos cirurgides dentistas devido a natureza
friavel do tecido. Nesse sentido, realizou-se uma revisdo integrativa da literatura para analisar
os tipos de complicacGes mais comuns acerca da epidermdlise bolhosa em criancas, o nivel de
conhecimento profissional sobre a doenca e quais 0s possiveis tipos de tratamento a nivel de
cavidade oral. Para isso, a pesquisa foi conduzida utilizando as bases de dados PubMed, Web
of Science, Scopus, ScienceDirect, wiley, e lilacs. Utilizando os termos MESH Child, Children,
Epydermolisis Bullosa, Acantholysis Bullosa, Dentistry e Oral Medicine, combinados com
operadores booleanos AND e OR. Dentre 637 artigos, obteve-se 17 artigos para leitura
completa integral dos textos, em que 3 artigos foram eliminados, pois ndo estavam compativeis
com o propésito metodoldgico deste trabalho. De acordo com o presente estudo foi possivel
entender que ha aspectos clinicos que se repetem, independente do tipo de epidermélise bolhosa
como microstomia, anquiloglossia, bolhas e carie. E nesse sentido, os tratamentos para criangas
estéo voltados principalmente para a prevencao, em razdo da dificuldade de manejo do paciente
frente aos padrdes clinicos. No entanto, quando necessario, é possivel realizar com seguranca
tratamentos mais especializados com o auxilio de uma equipe multidisciplinar.

Palavras chaves: Criancas, Epidermolise Bolhosa, Odontologia.



Abstract

Epidermolysis bullosa (EB) is characterized as a hereditary disease, marked by the fragility of
mechanical stimuli in the epithelial tissue through the rupture of the intracellular ligaments of
the epithelial tissue. This results in hemorrhagic blisters caused by minimal stress to the tissue
or spontaneously. Epidermolysis bullosa affects more than 500,000 people worldwide.
Epidermolysis bullosa (EB) is a disease that affects and alters the healing pattern of the skin,
thus manifesting problems that affect the patient's life. In addition to the skin, there may also
be manifestations in the esophagus, nails, hair, loss of limbs and oral cavity. Epidermolysis
bullosa is classified into four types according to the skin cleavage pattern: simple epidermolysis
bullosa, dystrophic epidermolysis bullosa, junctional epidermolysis bullosa and kindler
epidermolysis bullosa. Treatment for epidermolysis bullosa presents a challenge to dentists due
to the friable nature of the tissue. In this sense, an integrative review of the literature was carried
out to analyze the most common types of complications regarding epidermolysis bullosa in
children, the level of professional knowledge about the disease and the possible types of
treatment at the oral cavity level. For this, the research was conducted using the PubMed, Web
of Science, Scopus, ScienceDirect, Wiley, and Lilacs databases. Using the MESH terms Child,
Children, Epydermolisis Bullosa, Acantholysis Bullosa, Dentistry and Oral Medicing,
combined with Boolean operators AND and OR. Among 637 articles, 17 articles were obtained
for complete reading of the texts, of which 3 articles were eliminated, as they were not
compatible with the methodological purpose of this work.. According to the present study, it
was possible to understand that there are clinical aspects that are repeated, regardless of the type
of epidermolysis bullosa, such as microstomia, ankyloglossia, blisters and caries. In this sense,
treatments for children are mainly focused on prevention, due to the difficulty in managing the
patient according to clinical standards. However, when necessary, it is possible to safely carry
out more specialized treatments with the help of a multidisciplinary team.

Keywords: Children, Epydermolisis Bullosa, Dentistry.
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1. INTRODUCAO
A epidermdlise bolhosa (EB) caracteriza-se como uma doenga de carater hereditario, marcada
pela fragilidade de estimulos mecanicos no tecido epitelial por meio da ruptura dos ligamentos
intraceululares do tecido epitelial. Que resultam em bolhas hemorragicas ocasionadas, entao,
por estresses minimos ao tecido ou de maneira espontanea.
A epidermoélise bolhosa classifica-se em quatro tipos de acordo com o padrdo de clivagem da
pele: epidermolise bolhosa simples, epidermoélise bolhosa distrofica, epidermélise bolhosa
juncional e epidermolise bolhosa kindler.
No mundo a epidermdlise bolhosa atinge mais de 500.000 pessoas, em que os primeiros
sintomas manifestados pela doenga ocorrem ao nascimento e a natureza da lesdo varia de leve
a grave, sendo uma doenca de dificil cura.
A epidermolise bolhosa (EB) ¢ uma doenca que afeta e altera o padrdo de cicatrizag¢do da pele.
Manifestando assim problemas que afetam a vida do paciente. Além da pele, pode também
existir manifestagdes no esofago, unhas, cabelo, perda de membros e cavidade bucal.
Na cavidade oral, a epidermolise bolhosa caracteriza por extrema sensibilidade da mucosa,
tendo como achados a formagao de eritemas, bolhas, que causam erosdo, ulceragdo e formacao
de crostas, que curam através de cicatrizes atroficas. A gravidade e frequéncia dessas lesdes
varia de acordo com o tipo de epidermdlise bolhosa. Diversas sequelas alteram de maneira
negativa a vida do paciente como: anquiloglossia, microstomia e insuficiéncia do sulco
vestibular. Achados odontologicos como céries e defeitos no esmalte apresentam-se
comumente.
As lesdes orais em criangas com epidermolise bolhosa afetam seu cotidiano ¢ os padrdes de
ganho nutricional e crescimento mostram-se alterados. Outrossim, a consequéncia oral da
doenca afeta a manutencao regular das condi¢des orais, o que representa, nesse sentido, um
fator desafiante devido a sensibilidade fridvel da pele e dor que os pacientes apresentam,
resultando muitas vezes na recusa frente ao tratamento odontolégico.
As abordagens de tratamento para as complicagdes foram bem abrangentes nos estudos
analisados, considerando sempre uma intervencao individualizada e apesar de existirem tipos
distintos de epidermolise bolhosa os cuidados a serem tomados seguem um padrdo, de acordo
com os estudos analisados.
Portanto, o presente estudo tem como objetivo realizar uma revisdo integrativa da literatura para

mapear as principais complicagdes orais em criangas portadoras da epidermolise bolhosa.
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Figura 1: Local de acometimento das lesGes ocasionadas pela epidermélise bolhosa, de

acordo com o nivel de estratificacdo da pele.
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Fonte: Mariath (2020)
2. CLASSIFICACAO DAS EPIDERMOLISES BOLHOSAS
2.1 Epidermolise Bolhosa Simples

A Epidermolise Bolhosa Simples (EBS) ¢ dividida em quatro subtipos principais, associados a
sete genes, e apresenta a maior variedade de subgrupos clinicos. Entre as formas de EBS, as
variantes localizada, intermedidria e grave sdo as mais comuns e severas. Esses subtipos estao
relacionados a mutacdes nos genes KRTS e KRT14, responsaveis pela producdo das queratinas
5 e 14, respectivamente. A maioria dos casos de EBS ¢é transmitida de forma autossomica

dominante. (Santana et al,. 2016).

A EBS localizada, anteriormente chamada de Weber-Cockayne, ¢ a forma mais branda da
doenca. Bolhas causadas por traumas comecam a surgir entre a infancia e a terceira década de
vida, geralmente nas palmas das maos e plantas dos pés. Nao ha altera¢des significativas no
cabelo ou nos dentes, e a distrofia ungueal ¢ rara. Essas bolhas podem aparecer na infancia,
especialmente quando a crianca comeca a engatinhar ou andar, mas ndo costumam estar
presentes ao nascimento. Na vida adulta, pode ocorrer ceratodermia palmoplantar focal
(espessamento da pele das maos e pés). Complicacdes mais comuns incluem infecgdes

secundarias nas bolhas. (Villasefior-Park J, et al, 2011).

A EBS intermedidria generalizada, previamente chamada de Koebner, manifesta-se logo apos
o nascimento, apresentando bolhas generalizadas sem um padrao agrupado. Nao ha
envolvimento extracutaneo, como ocorre nas formas mais graves. O cabelo, os dentes e as unhas

costumam se desenvolver normalmente. As lesdes, ao cicatrizarem, podem deixar uma
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pigmentagao pos-inflamatoéria. Atrofia e formagao de milia sdo possiveis, mas menos frequentes

em comparagao a forma grave. (Parentes, et al,. 2020).

Tabela 1 - Resumo dos tipos de epidermdlise bolhosa de acordo com o subtipos € 0 gene mais
comumente descrito.

TIPO PRINCIPAL SUBTIPO GENE
EB Simples EBS localizada, EBS intermediario e EBS KRTS e KRT 14
grave
EB Juncional EBJ grave, EBJ intermediaria, EBJ LAMA 3, LAMAB3, LAMAC2
localizada, EBJ inversa e EBJ com atresia (laminina-332)
pildrica. COL17A1 (colageno XVII)

ITGB4, ITGAG6 (integrina a6p4)

EB Distrofica EBDR grave, EBDR intermediaria, EBDD COL7A1 (colageno VII)
generalizada,

EB Kindler Nao ha subtipo FERMT!1 (Kindlin-1)
Fonte: Adaptado Mariath (2020).

A EBS grave generalizada, anteriormente conhecida como Dowling-Meara, ¢ a forma mais
severa da doenca nesse tipo de EB. Caracteriza-se por agrupados de grandes bolhas de
caracteristica herpertiforme e constantemente, hemorragicas. Durante a infancia, as bolhas se
manifestam mais comumente nas extremidade, porém, posteriormente se estendem por todo o
corpo, tronando-se generalizadas, com maior incidéncia nas maos, pés, ao redor da boca, no
tronco e no pescogo, o acometimento da mucosa bucal € frequente. Frequentemete observam-
se hiperqueratose palmo-plantar, distrofia ungueal, formag¢ao de milia e atrofia dos tecidos. Em
alguns casos, a condigdo melhora na puberdade, mas a hiperqueratose palmoplantar tende a

permanecer mais grave. (Zachariah, et al,. 2024).
2.2 Epidermolise bolhosa juncional

Epidermolise bolhosa juncional (EBJ) engloba nove subtipos distintos que caracterizam-se
como origem hereditaria de herancga autossdmica recessiva, sendo classificadas conforme os
sinais clinicos. A gravidade desse subtipo varia conforme o fenotipo e as mutagdes genéticas
ambrangem um amplo espectro fenotipico, que ocorrem em 7 tipos diferentes de genes. As
mutagdes mais frequentes ocorrem nos genes que codificam a laminina 332 e colédgeno tipo
XVII, que elencam clivagens e bolhas na zona da ldmina lucida, na jungdo dermoepidérmica.
A alteragao do gene e a expressao da sintese proteica estdo associadas a gravidade do doenga.
A EBJ ¢ dividida ainda em formas localizada e generalizada, sendo que ambas podem ser

subdivididas em diferentes subtipos. (Kiritsi, ef al,. 2013).
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EBJ Grave (ou EBJ Generalizada Grave, também conhecida como EBJ-Herlitz) compreende o
subtipo mais grave da EBJ, caracterizado por fragilidade intensa da pele e mucosas, com
formagdo de bolhas e erosdes em todo o corpo desde o nascimento, consequéncia da auséncia
total ou reducdo drastica da sintese da laminina 332. As alteracdes clinicas comuns sao:
formacao de cicatrizes atroficas, o tecido de granulagdo ¢ formado especialmente nas areas ao
redor do nariz, boca, pregas das unhas e nadegas. Complicagdes graves, como atraso no
desenvolvimento, dificuldades na cicatrizacdo de feridas, anemia, problemas respiratorios e

perda de proteinas, fluidos e ferro também sdo um fator a se considerar. (Kho YC, et al, 2010x).

EBJ Intermedidria (ou EBJ Generalizada Intermedidria ou EBJ-nHerlitz) este subtipo
heterogéneo e que abrange um grupo com manifestacdes clinicas variadas, sendo mais brando
que a forma grave. Bolhas e erosdes generalizadas que, ao cicatrizar, podem deixar areas de
atrofia e hipopigmentagdo. Comprometimento das membranas mucosas, mas de forma menos
grave do que no subtipo grave. Manifestagdes como alopecia, distrofia ou auséncia de unhas, e
defeitos no esmalte dentario podem ocorrer em diversos niveis de gravidade. A formagao de
tecido de granulagdo e o desenvolvimento de feridas cronicas sdo comuns, assim como O

envolvimento de 6rgaos como a cornea, laringite e o trato urinario. (Lopes, et al,. 2014).

EBJ Localizada subtipo considerado raro, pois os casos ndo se apresentam de maneira tipica e
seus sinais clinicos sdo mais brando em comparagdo com os subtipos grave e intermedidrio. Os
sinais clinicos se caracterizam por lesdes cutaneas limitadas a dreas especificas, como
extremidade de maos e pés, com menor risco de cicatrizes graves. Distrofia ou auséncia de
unhas e hipoplasia do esmalte dentario sdo achados comuns (figura 2), assim como uma
tendéncia para o desenvolvimento de caries dentdrias, mas sem manifestagdes graves como
alopecia, cicatrizes atroficas extensas ou anemia. A forma mais leve pode se manifestar apenas

com distrofia das unhas, sem complicacdes sistémicas significativas (Hon KL, et al, 2022).

EBJ com Atresia Pilorica esse subtipo envolve mutagcdes nos genes responsaveis pela
codificacdo da integrina a6p4, levando a Atresia pilorica (obstrucao do piloro), o que pode
causar dificuldades alimentares graves. Bolhas generalizadas, e em alguns casos, auséncia
congénita de pele em certas areas do corpo. Embora esse subtipo seja geralmente associado a
letalidade precoce, ele também pode apresentar uma forma menos grave em alguns casos

(Mariath, et al,. 2020).
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Figura 2: Aspectos clincos da epidermolise juncional grave (EBJ), (A) hipomineralizacdo do
esmalte, (B) e (D) feridas cronicas, (C) auséncia das unhas.

Fonte: Mariath (2020)

2.3 Epidermolise bolhosa distrofica

A epidermolise bolhosa distrofica (EBD) € uma condi¢ao genética que causa clivagem da pele
na sublamina densa da derme, parte superior da derme. Ela pode ser autossomica dominante
(EBDD) ou recessiva (EBDR), com variagdes na gravidade, que vao de distrofia leve das unhas
até bolhas generalizadas com complicacdes extracutaneas graves e risco de morte prematura. O
gene COL7A1 que codifica o colageno tipo VII, componente das fibrilas de ancoragem que

causam desordens de fragilidade da pele (Al-Abadi, 2016).

A forma mais grave, EBDR grave (ou EBDR-Hallopeau-Siemens), € caracterizada por auséncia
de coldgeno VII e formacgdo de bolhas desde o nascimento, afetando a mucosa oral, coérnea e
epitélio gastrointestinal. Outros sintomas incluem fusdo dos dedos (pseudosindactilia),
contraturas articulares, ulceras cronicas, distrofia das unhas e estenose esofagica (Gomes,

2012).

A EBDR intermediaria (EBDR generalizada intermedidria ou EBDR ndo Hallopeau-Siemens)
¢ uma forma menos grave da epidermodlise bolhosa distrofica, caracterizada pela formacao de
bolhas generalizadas generalizadas ao nascimento, cicatrizacdo atrofica e distrofia de unhas,
mas sem atraso no desenvolvimento, anemia grave ou risco de carcinoma de células escamosas,

diferentemente da EBDR grave. Embora menos frequentes, alguns sinais da forma grave, como
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constri¢ao esofagica, lesdes na cornea, fusao dos dedos, anemia e atraso no desenvolvimento,

também podem ocorrer nesta forma intermediaria (Azrak B, 2006).
2.4 Epidermolise bolhosa de Kindler

A epidermolise bolhosa de Kindler (EBK), é um subtipo raro de Epidermolise Bolhosa (EB).
Essa classificagao tem a possibilidade de clivagem da pele em multiplas camadas da pele, como
intraepidérmica, juncional ou sublamina densa. Que diferencia dos outros tipos de EB e torna

o diagnostico mais desafiados. (Mendes, 2012 ).

A Sindrome de Kindler ¢ uma doenga de carater autossomico recessivo, pouco frequente
caracterizada por uma mutacdo no gene FERMTI, que codifica a proteina Kindlin-1,
componente presente nos queratinocitos basais. A perda estrutural dessa proteina resulta em
fragilidade cutinea, causada por intervencdo na migra¢do, adesdo e crescimento celular

(Mendes, et al,. 2012).

Clinicamente, a EBK apresenta caracteristicas marcantes, como a poiquilodermia, que consiste
em alteragdes na pigmentagdo da pele (hiperpigmentacdo ou hipopigmentacdo) associadas a
presenca de telangiectasias, ou seja, pequenos vasos sanguineos visiveis logo abaixo da
epiderme. Além disso, ¢ comum a fotossensibilidade, que provoca eritema e queimaduras na
pele apés exposi¢do solar (Manzur, et al,. 2014). E comum tambeém a presenga de
manifestagdes extracutdneas como erosdes gengivais € comprometimentos oculares, além de
possiveis alteracdes no trato esofagico, gastrintestinal e geniturinario (Torres-Iberico,et al,.

2020).
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3. REFERENCIAL TEORICO

3.1 CONSIDERACOES SOBRE AS COMPLICACOES ORAIS E SISTEMICAS
ASSOCIADAS A EB

A fibrose patologica, processo cicatricial que ocorre pelo acimulo excessivo de tecido fibroso,
que ocorre na EB esta intrinsecamente relacionada a cronificagdo da ferida, consequéncia das
multiplas bolhas que ocorrem na derme ou epiderme, nesse sentido, o processo continuo de
formagao e cura das bolhas resulta em modificacdo da estrutura do epitélio A manifestacao da
fibrose patologica nesse caso, ¢ denomidade cicatriz atrofica e progressiva. Esse tipo de
cicatriza¢do ocorre em razao de fatores associados a sintese desarranjada de coldgeno, que
contribui para o surgimento de consequéncias com efeitos a curto e longo prazo na mucosa oral.

(MARIATH, 2020)

Autores como Rezende (2019) e Esfahanizadeh (2014) afirmam que os pacientes com EB
enfrentam muitas dificuldades nas realizacdes de atividades funcionais em decorrencia as
consequéncias orais da cicatrizagdo atrofica. Entre os efeitos cronicos estdo microstomia,
diminui¢do da abertura bucal, anquiloglossia, obliteragdo vestibular, despapilacao da lingua e
auséncia de rugas palatinas sdo as principais achados na literatura, que impossibilitam
atividades didrias ou funcionais como manutencdo da higiene oral. Do mesmo modo, os efeitos
agudos que ocorrem pela friabilidade da mucosa, referem-se a bolhas e tlceras. Achados
dentarios e periodontais incluem lesdes brancas em esmalte, caries, atraso no desenvolvimento

dentario, apinhamento, hipoplasia do esmalte, biofilme, gengivite e periodontite. Figura 2

Os pacientes portadores de EB possuem déficits e desnutri¢do por lacunas nutricionais. A
alimentagdo dos pacientes ¢ prejudicada em virtude das consequéncias da doenga. Nesse
sentido, os pacientes precisam de uma dieta especial que minimize os traumas causados tanto
pela trituragdo mecanica, quanto pela consisténcia dos alimentos. A dieta consiste em alimentos
hipercaléricos, macios e leves, de consisténcia pastosa e ricos em carboidratos, como
complementacdo a alimenta¢do, muitos pacientes com EB fazem uso de suplementacdes

nutricionais para suprir as necessidades nutricionais (Coloviy A. 2017)

Os temor no momento escovagdo refere-se aos traumas causados na mucosa durante o periodo
da higiene oral. A escovagdo sem orientacdo profissional causa danos ao tecido e como

consequéncia o aparecimento de bolhas e ulceras dolorosas. Por medo e trauma as criangas e
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os pais negligenciam a higiene, que corrobora para a instalacdo do biofilme e inflamagao

gengival. (Rodrigues N.S. 2021)

Figura 3 - Manifestacdes clinicas de pacientes com EB, (A) sinais clinicos orais dos tecidos

duros e moles, (B )microstomia, (C) pseudosindactilia.

(Fonte: Coloviy A. 2017)
3.2 CONSIDERACOES ACERCA DOS TIPOS DE TRATAMENTOS PARA EB

Os tratamentos para pacientes com EB sdo excepcionalmente desafiadores em funcdo da
complexidade da condicao genética, que exige destreza diligente e multidisciplinar. Rodrigues
N. S., et al, 2021 elencam trés motivos principais que corroboram para essas dificuldades:
complexidade de cada caso, recusa do tratamento e tempo de locomog¢do. Esses fatores
culminam para o aumento da complexidade dos casos que encaminham-se aos consultorios

odontoldgicos, frequentemente, demandas agudas, que necessitam de aten¢do especializada.

A pseudosindactilia (figura 2), condi¢do presente em individuos que possuem principalmente o
subtipo EB distrofico recessivo, dificulta a higiene oral pessoal do portador, ocasionando, a
diminui¢do da frequéncia da escovagdo, que corrobora para o aumento de doencgas aglicar-
biofilme dependentes, em razao da dificuldade em manusear a escova, bem como a pouca

destreza manual. (Rodrigues N. S., et al, 2021)

Em razdo da mucosa fridvel o autor Rodrigues N. S., et al, 2021 contribui acerca do modo que
os pacientes e seus cuidadores possuem acerca da higiene oral, que se estende quando esses
cuidadores procuram o tratamento odontoldgico, nesse sentido a higiene ndo ¢ feita
regularmente, ocasionando,assim, o aumento de lesoes agudas na cavidade oral de criangas com
EB. Czlusniak, D.C, et al, relata que o aumento da gravidade do quadro clinico do paciente esta
diretamente relacionado ao aumento da complexidade do tratamento, pois nesse sentido, a

intervencao € mais invasiva.



19

3.2.1 TRATAMENTOS PREVENTIVOS

Os desafios relacionados as consequéncias da EB estao diretamente relacionados aos cuidados
com a saude bucal. Devido a maior fragilidade da mucosa, a higiene oral ¢ insuficiente ou
mesmo ausente. Entdo, quando os pais procuram pelos servigos odontoldgicos, a saide do
sistema estomatognatico esta desfavoravel. Apesar desse cendrio, € possivel realizar diversos
tipos de tratamentos odontologicos fazendo adequacdes de acordo com a necessidade de cada

paciente. (Gomes et, al. 2012)

O programa de prevencdo ¢ essencial na diminui¢cao de biofilme dental, desmineralizagao de
esmalte e cronificagdo de lesdes cariosas (Gomes et al 2012). O uso de fluor acidulado ¢ uma
alternativa excelente e eficaz no controle da desmineraliza¢ao do tecido dentario, atuando na
diminui¢do da sensibilidade dental, pois incorpora tecido mineral ao dente fragilizado, bem

como desempenha a fungao de prevengao do aparecimento de carie, sendo aliado da escovagao.

A aplicagdo de selante de fossulas e fissuras € uma boa alternativa em pacientes colaborativos
de acordo com Santos, 2022.0utro fator que esta relacionado ao programa de prevengdo € o
controle da dieta, que deve ser acompanhado junto a um nutricionista, para que tanto o aspecto
de saude e funcao do sistema estomatognatico estejam alinhados as necessidade nutricionais do

paciente com EB, para que ambas contribuam para a satide do paciente (Leal, S. C. et, al 2016)
3.2.2 TRATAMENTO ODONTOLOGICO MULTIDISCIPLINAR

A necessidade do tratamento odontoldgico especializado € presente na realidade do paciente
com EB dado a complexidade que esses casos chegam ao consultério. E importante ressaltar
que apesar de uma doenga rara e de dificil tratamento, ela ndo apresenta nenhum tipo de
alteracdo clinica oral patognomonica. Nesse sentido, as lesdes orais que ocorrem em pacientes
com EB nao difere daqueles sem a doenca, portanto, os mesmos tratamentos aplicados sdao
semelhantes. (MARTA S.N. 2013). O objetivo desse tipo de tratamento ¢ sanar a urgéncia que
o paciente apresenta. Bem como apresentar a especificidade do caso, em que o monitoramento
do paciente com EB ¢ que difere de um paciente sem EB. Nesse ponto de vista, Smith Z, 2014,
aponta sobre a necessidade da equipe multidisciplinar para o tratamento oral da EB, a fim de

dispor informacdes sobre o estado geral do paciente.
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4. OBJETIVOS
4.1 Objetivo Geral

- Investigar e analisar quais aspectos clinicos mais comuns em pacientes pediatricos com

epidermolise bolhosa de acordo com as suas classificagdes.
4.2 Objetivos Especificos

- Realizar uma revisdo integrativa abrangente da literatura cientifica sobre os manejos

mais usados no tratamento de lesdes orais associadas a epidermélise bolhosa;

- Investigar quais sdo os padrdes clinicos relacionados a epidermolise bolhosa em

criangas no que se refere a cavidade bucal;

- Apurar a atual da literatura acerca do nivel de conhecimento cientifico sobre

epidermolise bolhosa em criangas;

- Avaliar se ha difenca no tratamento do paciente pediatrico com epidermolise bolhosa.
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5. METODOLOGIA

Este estudo consiste em uma revisao integrativa, que se define por uma pesquisa da
literatura cientifica pertinente ao tema em questdo e a selecdo das referéncias relevantes.
Durante este processo foi necessario delinear uma estratégia de pesquisa metodica e rigorosa

com bastante sensibilidade para a obtencao de artigos atuais significativos.

5.1 Questéo de investigacao

A pesquisa foi norteada pela seguinte pergunta: “quais sdo as lesdes orais mais comuns
em criangas com epidermolise bolhosa, ha diferencas significantes de acordo com o tipo de
epidermolise bolhosa?” Para formulagédo e construcdo desta questdo foi utilizado um modelo
conceitual estratégico com foco em evidéncias cientificas denominado PICO (P = population
or paient/ populacdo ou paciente); (E = Intervention/Exposicdo); (C = Control and
compare/Controle e comparagédo) e (O = Outcomes/desfecho). Presentes no Quadro 1.

Quadro 1 - Descricao da estratégia PECO (Pipulagdo, exposicao, controle, outcome/defecho)

P- Populacéo/paciente Criancas com EB

E- Exposi¢éo LesBes orais associadas a EB
C- Comparador Criancas sem EB

O- Desfecho LesGes orais mais comuns
S- Tipo de estudo Estudos transversais

Fonte: Cruz (2025)

5.2 Estratégia de pesquisa

A pesquisa foi conduzida utilizando as bases de dados de periddicos da CAPES, com
foco nas seguintes plataformas renomadas: PubMed, Web of Science, Scopus, ScienceDirect,
wiley, e lilacs presentes na Tabela 2. Os termos MeSH utilizados foram: Child, Children,
Epydermolisis Bullosa, Acantholysis Bullosa, Dentistry e Oral Medicine, combinados com
operadores booleanos AND e OR. Os artigos identificados foram exportados ao programa
gerenciador de revisdes sistematicas RAYYAN® para facilitar a organizacdo e selecdo da

leitura.



22

Tabela 2- Termos utilizados na busca nas bases de dados.

Base de dados

Formato de pesquisa

PUBMED

(n=147)

("child"[MeSH Terms] OR "child"[All Fields] OR "children"[All Fields] OR "child s"[All
Fields] OR "children s"[All Fields] OR "childrens"[All Fields] OR "childs"[All Fields] OR
("child"[MeSH Terms] OR "child"[All Fields] OR "children"[All Fields] OR "child s"[All
Fields] OR "children s"[All Fields] OR "childrens"[All Fields] OR "childs"[All Fields]) OR
("minority groups"[MeSH Terms] OR ("minority"[ All Fields] AND "groups"[All Fields]) OR
"minority groups"[All Fields] OR "minorities"[All Fields] OR "minority"[All Fields] OR
"minority s"[All Fields] OR "minors"[MeSH Terms] OR "minors"[All Fields] OR
"minor"[All Fields]) OR ("only child"[MeSH Terms] OR ("only"[All Fields] AND
"child"[All Fields]) OR "only child"[All Fields])) AND ("epidermolysis bullosa"[MeSH
Terms] OR ("epidermolysis"[All Fields] AND "bullosa"[All Fields]) OR "epidermolysis
bullosa"[All Fields] OR ("epidermolysis bullosa"[MeSH Terms] OR ("epidermolysis"[All
Fields] AND '"bullosa"[All Fields]) OR "epidermolysis bullosa"[All Fields] OR
("acantholysis"[All Fields] AND "bullosa"[All Fields]) OR "acantholysis bullosa"[All
Fields])) AND ("dentistry"[MeSH Terms] OR "dentistry"[All Fields] OR "dentistry s"[All
Fields] OR ("oral medicine"[MeSH Terms] OR ("oral"[All Fields] AND "medicine"[All
Fields]) OR "oral medicine"[All Fields]))

WEB OF
SCIENCE

(n=8)

1: Child or Children or Minors or "Only Child" (Topic)
2: "Epidermolysis Bullosa" or "Acantholysis Bullosa" (Topic)
3: dentistry or "oral medicine" (Topic)

Final search: #1 AND #2 AND #3

SCOPUS

(n=19)

( TITLE-ABS-KEY ( child* OR minor* OR "Only Child" ) ) AND ( TITLE-ABS-KEY (
"Epidermolysis Bullosa" OR "Acantholysis Bullosa" ) ) AND ( TITLE-ABS-KEY ( dentistry

OR "oral medicine" ) )

Science
Direct

(n=29)

Child or Minors or Only Child AND Epidermolysis Bullosa or Acantholysis Bullosa AND

dentistry or oral medicine

Wiley

(n=599)

Child AND "epidermolysis bullosa" AND dentistry

Lilacs

(n=57)

(child OR children OR minors OR only child) AND (epidermolysis bullosa OR acantholysis

bullosa) AND db:("LILACS") AND instance:"lilacsplus"

Fonte: Cruz (2025)
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5.3 Critérios de inclusao e exclusado

Foram estabelecidos critérios de inclusdo, conforme detalhado no Quadro 3, ensaios
clinicos elencando a populagdo especifica de pacientes infantis com manifestacdes orais da
epidermolise bolhosa. Artigos cientificos nos idiomas inglés, espanhol, russo e portugués
publicados no periodo de 2014 a 2024, para abranger a literatura mais recente, garantindo a
integridade e relevancia dos dados selecionados.

Definimos como critérios de exclusdo de artigos, conforme detalhado no Quadro 3.
Artigos que ndo se relacionam com a populacdo-alvo do presente estudo; Estudos que
empregam tipos diferentes de sindromes com manifestacdes semelhantes a EB; Publicacdes que
sdo capitulos de livros, revisdes de literatura, estudos conduzidos in vitro (em laboratério) e

estudos in vivo (em animais), pois buscamos focar em pesquisas aplicadas em humanos.

Quadro 2 - Critérios de inclusdo e exclusdo de estudos/artigos

Critério de selegéo Critério de inclusio Critério de excluséo
Populagao Artigos que envolvem pacientes infantis = Artigos que ndo se relacionam com a
de 0 a 18 anos. populagéo-alvo do nosso estudo;
Exposicao Criangas com lesGes orais decorrentes da = Estudos  que  empregam  tipos
EB diferentes de sindromes.
Tipo de estudos estudos transversais, caso controle, Publicages como capitulos de livros,
relato de caso e série de casos revisbes de literatura, estudos

conduzidos in vitro (em laboratério) e
estudos in vivo (em animais)

Periodo de tempo Artigos publicados nos periodos de 2014 | Artigos publicados nos anos anteriores
a 2024 ao de 2014.

Fonte: Cruz (2025)

5.4 Avaliacéo da elegibilidade do estudo

A pesquisa foi realizada em trés fases por dois avaliadores (J. M. R. C.e S. D. D.), 0
resultado foi avaliado de maneira independente para verificar a sensibilidade e especificidade

do estudo. N&o houve discordancia quanto a decisdo de incluir ou excluir um estudo.

Na primeira fase, foram analisados os titulos para eliminar os artigos claramente
irrelevantes que ndo preenchiam os critérios de elegibilidade. A segunda fase consistiu na
avaliagdo dos resumos dos artigos, considerando o tipo de estudo, caracteristicas da populagéo,
intervencdes e resultados requeridos. Na terceira fase, os textos completos foram analisados

utilizando um formulario de extracdo de dados. Para os estudos incluidos, foi realizada uma
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avaliacdo da qualidade metodoldgica e extraidos dados detalhados sobre as caracteristicas do

estudo e os resultados obtidos.
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6. RESULTADOS

As buscas nas bases de dados identificaram um total de 859 artigos: Capturados pelo
PUBMED (147), Web of Science (8), Scopus (19), ScienceDirect (29), Wiley (599) e Lilacs
(57) conforme mostrado no Fluxograma 1. Os artigos identificados foram exportados ao
programa gerenciador de revisdes sistematicas RAYYAN®, e em seguida foi realizado a
exclusdo de 222 amostras duplicadas, resumindo em um total de artigos 637 selecionados para
andlise de titulos e resumos. Durante a leitura dos titulos e resumos foram removidos 620 artigos
por ndo atender aos critérios de inclusdo, obtendo-se 17 artigos para leitura completa integral
dos textos.

Durante as andlises, foi realizado a exclusdo de 3 artigos por nao atenderem o padrdo exigido
de acordo com o Quadro (3). Compondo, entdo, um total de 14 artigos utilizados para
extracdo de dados, de acordo com a Tabela (3), onde elencam-se os autores, ano dos artigos,

Pais, tipos de estudo, objetivos do estudo, amostra, amostra de comparacdo, tipo de EB,

manifestagéo oral, dieta e desfecho dos estudos analisados.

Fluxograma SEQ Fluxograma \* ARABIC 1 - Sistematizacdo da metodologia utilizada para selecionados para
extracdo de dados relevantes.

[ Tdentificagio de estudos por meio de bancos de dados e registros ]
P Registros identificados:
Bancos de dades (n = 839)
g Registros PUBMED (n=147)
'g- Registros Web of Science (n =8) — Registros duplicados
] Registro Scopus (n=19) removidos (n=222)
S Registros ScienceDirect (n =29)
& Registros Wiley (n=399)
= Registros Lilacs (n =39}
\
Regi elecionades apds eliminar
B s T:;!;fc ﬂ;:fm * — Niimere de registros removidos
rn = 533 f n=62 E)
£
%
g \
=
N. de artigos em texto completo N. de arfigos excluidos apds a
avaliades para elegibilidade leitura: (3)
N n=17) Razile 1: artige incompleto para
—— leitura (1).
Razio 2: artigo nilo estd
l relacionade d drea abordada
neste trabalho (1);
:g Raziio 3: Artigo esti
i Estudos incluidos na revisdo rte!ﬂcu:;-gda com outra
5 fn=14) )

Fonte: PRISMA, 2020 (Adaptado e traduzido)
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Tabela 3- autores, ano dos artigos, Pais, tipos de estudo, objetivos do estudo, amostra, amostra de comparagéo,

tipo de EB, manifestag&o oral, dieta e Desfecho dos estudos analisados.

Autor/ano/pa
is

M.B. KOP
OJTEHK

OBA et al,
2021, Russian.

LC Chuang et
al., 2015,
Taiwan

Véliz S. et al.,
2020, Chile

M.B. KOP
OJITEHK

OBA et al,
2021, Russian.

Tipo de estudo/objetivo

Ensaio clinico nao
randomizado. O objetivo
desse estudo foi avaliar se a
idade do paciente influencia
na abertura bucal e
mobilidade da lingua.

Relato de caso. O objetivo
desse estudo foi relatar o
manejo das condigdes orais
de uma crianga com
epidermolise  bolhosa em
bloco cirurgico

Relato de 3 casos. Objetivo
relatar o manejo de trés caso
de criangas com
apinhamento dentirio na
dentadura mista submetidas
a extracdes seriadas.

Ensaio clinico nao
randomizado. O objetivo
desse estudo foi analisar a
idade dentaria de criangas
com eb para definir se aquele
dente vai ou ndo ser extraido
como maneira de alinhar o
arco dentario com
apinhamento

amostra Tipo de EB
(grupo (subtipo)
controle)
50 (55) EBS
EBJ
EBD
SK
1 EBS
(Koebner)
EBD
(recessiva)
22 (25) EBS
EBJ
EBD
SK

Manifestacao
oral/dieta

Microsomia
anquiloglossia
abertura bucal
fibrose patologica

LesGes brancas,
ulceras, caries,
descalcificagdo,
raizes residuais,
perdas precoces.
dieta leve,
alimentagdo  de
maneira lenta

microstomia,
anquiloglossia,
obliteragdo  do
vestibulo e
apinhamentos

apinhamento,
abertura de boca
reduzida,

microstomia
atraso na
maturidade
dentaria. dieta
leve

Desfecho

As manifestacdes
orais observadas no
estudo abertura bucal
e mobilidade da

lingua foram
diferentes para
criangas com eb

devido ao tipo de
cicatrizagdo que ¢

presente nessa
condigdo.

Tratamento e
resolugdo a nivel
hospitalar bem-
sucedidos e

confec¢do de protese
fixa bem adaptada.

A extragdo seriada
dos dentes pode ser
uma conduta para
proporcionar um
alinhamento dentario
sem necessidade de
alinhadores fixos
convencionais.

A idade dentaria nao
pareceu ser um fator
predominante na
eleicdo de um dente
para extragdo de
criangas com eb,
outros fatores como
carie e abertura bucal
se mostraram mais
usados nesse estudo.
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Tabela 3- autores, ano dos artigos, Pais, tipos de estudo, objetivos do estudo, amostra, amostra de comparagéo,
tipo de EB, manifestacéo oral, dieta e Desfecho dos estudos analisado.

(Continuac&o)

Autor/ano/pa
is

Esfahanizadeh
K. et al, 2014,
Ira

Mello B.Z.F et
al, 2016 Brasil

heldayani E.et
al, 2023,
Indonésia

Tipo de estudo/objetivo

Relato de caso. O objetivo
desse estudo foi relatar um
caso de crianga submetida a
tratamento hospitalar para
tratar  lesdes  dentarias,
relatar manejo anestésico

Relato de caso. O objetivo
foi relatar o manejo
anestésico de uma crianga
com amplo envolvimento de
lesdes dentarias submetida a
multiplas extragdes

Relato de caso. O objetivo
desse estudo foi relatar a
melhora na qualidade de
vida de uma crianga com
EBD ao atenuar os sintomas
da doenga por meio de um
questionario de qualidade de
vida. o

amostra

(grupo
controle)

1

Tipo de EB
(subtipo)

EBD
(recessiva)

EBD
(recessiva)

EBD

Manifestacao
oral/dieta

Vesiculas -
ulceras,
obliteragdo
vestibular,
microstomia,
anquiloglossia,
desnudagdo  da
lingua,
caries,atraso na
maturidade
dentaria,
hipoplasia do
esmalte. dieta
leve e rica em
sacarose

Carie, placa,
hipoplasia do
esmalte, bolhas
ldbio e mucosa,
anquiloglossia,
baixa mobilidade
da lingua,
microstomia,
doenca
periodontal

Dor na mucosa
oral, lesdes
erosivas

Desfecho

Apesar do tratamento
a nivel hospitalar ser
um potencial
causador de novas
lesdes, ele se faz
necessario quando o
paciente tem
multiplas lesdes e tem
necessidade de
extragdo, tornando o
tratamento

ambulatorial mais
traumatico ao
paciente, sendo

assim, o tratamento
hospitalar deve ser

cauteloso, mas ¢
eficaz.
Deve-se ponderar

risco-beneficio para a
intubagdo, que deve
ser feita de maneira
delicada, também
deve ser feito o
monitoramento  do
paciente, para evitar
novas lesdes que
nesse caso foi bem
conduzido

Melhora na qualidade
de wvida e dos
parametros avaliados
por meio do
questionario por meio
de um tratamento
bem sucedido.
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Tabela 3- autores, ano dos artigos, Pais, tipos de estudo, objetivos do estudo, amostra, amostra de comparagéo,

tipo

de

Autor/ano/pa

is

M.B. KOP
OJTEHK

OBA

et al.,

2022, Russian.

Coloviy A. et

al,
Sérvia

2017,

EB, manifestacéo

Tipo de estudo/objetivo

Ensaio clinico nao
randomizado. O objetivo
desse estudo foi avaliar o
estado da mucosa oral por
meio de um indice de
mucosa oral modificado.
em que quanto maior for
o indice -caracterizado
pela quantidade de lesoes
maior sera o
comprometimento
funcional da crianga,

Ensaio clinico nao
randomizado. O objetivo
deste estudo foi avaliar a
condicdo de saude oral de
criancas com eb e
compara-las com um
grupo controle. Bem
como o nivel de
conhecimento dos pais
sobre os conhecimentos
de medidas preventivas e
nivel de  assisténcia
odontoldgica nga,

oral,

dieta

amostra
(grupo
controle)

27 (30)

17 (17)

e

Tipo de EB
(subtipo)

EBD

EBD

Desfecho

dos

Manifestacao
oral/dieta

Edemas,
crostas, ulcera,
microstomia,
anquiloglossia.

Carie, placa,
microstomia,
anquiloglossia,
obliteragdo
vestibular,
hipoplasia  de
esmalte,ulceras,
bolhas,
auséncia de
papilas linguais
e rugas
palatinas. puré,
acgucaradas,
sucos doces,
suplementos
vitaminicos alto
em agucar,

estudos

analisados.
(Continuagdo)

Desfecho

E estudo concluiu
que de acordo com
o indice, criangas
maiores de anos ja
possuem
comprometimento
funcional e que o
indice aumenta em
criangas mais
velhas, em criangas
menores de anos se
o indice for elevado
significa que ela
tera maior
comprometimento
funcional quando
se tornar mais
velha. no geral, os
esforgos devem
estar contidos na
prevencgdo de novas
lesdes.

Em  comparagdo
com 0  grupo
controle, criangas
com eb estdo mais
propensas a
desenvolver carie,
placa. a
microstomia
dificulta o
tratamento  dental
das criangas com
eb, & preciso uma
equipe treinada
para atender essas
criangas. o nivel de
compreensdo  dos
pais, nesse estudo,
foi limitado,
portanto, é
necessario orienta-
los mais vezes.
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Tabela 3- autores, ano dos artigos, Pais, tipos de estudo, objetivos do estudo, amostra, amostra de comparagéo,

tipo de EB, manifestacdo oral, dieta e Desfecho dos estudos analisados.

Autor/ano/pa
is

M.B. KOP
OJIEHK

OBA et al,
2022, Russian.

Smith Z. et al,
2024,
Australia.

Souza M.G,
2021, Brasil.

Tipo de estudo/objetivo

Ensaio clinico nao
randomizado. O objetivo
deste estudo foi avaliar e
comparar a microbiota oral
de criangas com EBDR e
criangas saudaveis, bem
como saber se as feridas
orais tem alguma influéncia
no tipo de microorganismo
presente na cavidade oral. E
quais microrganismos estao
presentes de acordo com a
faixa etaria.

Revisdo de escopo.O
objetivo desse estudo foi
relatar a necessidade
odontologicas, ndo apenas
sobre  tratamento, mas
também falar sobre o servigo
odontolégico prestado

Relato de caso. Relatar
manifestagdes bucais
relacionadas a epidermolise
bolhosa em uma crianga de
anos, bem como relatar as
dificuldades dos pais frente a
higiene oral e
condicionamento da crianca
para receber o tratamento
ambulatorial.

1

amostra
(grupo
controle)

77 (27)

45

Tipo de EB
(subtipo)

EBD

(recessiva)

EBS
EBJ
EBD
SK

EBD
(recessiva)

Manifestacao
oral/dieta

Microstomia,
diminui¢do  da
abertura bucal e
anquiloglossia

Microstomia,
abertura  bucal
reduzida,
anquiloglossia,
carie.

Bolhas,
ulceras,
petéquias,
microstomia,biofi
Ime, carie,
manchas brancas.
dieta pastosa

edema,

(Continuag&o)

Desfecho

Em comparagdo com
o grupo controle,
criangas com
epidermolise bolhosa
tem maior presenga

em titulos de
microrganismos

residentes da
microbiota oral que
criangas  saudaveis,
microorganismos

patogénicos estdo

presentes em criangas
com eb devido as
feridas. outra
conclusdo foi que
conforme ha [

crescimento da
crianga o
microorganismo

patogénico muda

Concluiu que
criangas com
epidermolise bolhosa
precisam de cuidados
especiais e que as
equipes
odontologicas
precisam estar mais
treinadas para recebé-
las

(0] tratamento
odontolégico ¢ parte
fundamental na
manutengao da
integridade e saude
dos portadores de
epidermolise bolhosa.
quando  necessario
também ¢é preciso
direciona-los aos
tratamentos em bloco
cirargico para
diminuir o tempo de
cadeira e tornar o
tratamento mais
rapido. outra questio
abordada foi o uso da
fotobiomodulagio
para diminuicdo da
dor relatada pela
paciente ¢ melhora na
cicatrizagdo.
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Tabela 3- autores, ano dos artigos, Pais, tipos de estudo, objetivos do estudo, amostra, amostra de comparacao,
tipo de EB, manifestacdo oral, dieta e Desfecho dos estudos analisados.

Autor/ano/pa
is

Rezende R. P.,
2019, Brasi

M.B. KOP
OJITEHK

OBA et al,
2022, Russian.

Tipo de estudo/objetivo

Relato de caso. Relatar
manifestacdes bucais
relacionadas a epidermolise
bolhosa em wuma crianca
de anos, bem como relatar
as dificuldades dos pais
frente a higiene oral e
condicionamento da crianga
para receber o tratamento
ambulatorial.

Relato de caso. relatar o
manejo anestésico  de
criangas com EB, cuidados
que se deve ter durante a

indu¢do da sedagdo e
cuidados durante 0
procedimento

Fonte: Cruz (2025)

amostra Tipo de EB Manifestagdo
(grupo (subtipo) oral/dieta
controle)

1 - Bolhas, edema,
ulceras,
petéquias,
microstomia,biofi
Ime, carie,
manchas
brancas/dieta
pastosa

11 EBD Bolhas, Tlceras,

caries graves

(Continuacdo)

Desfecho

(0] tratamento
odontolégico ¢ parte
fundamental na
manutengdo da
integridade e satde
dos portadores de
epidermolise bolhosa.
quando  necessario
também ¢é preciso
direciona-los aos
tratamentos em bloco
cirargico para
diminuir o tempo de
cadeira e tornar o
tratamento mais
rapido. outra questdao
abordada foi o uso da
fotobiomodulagéo
para diminuicdo da
dor relatada pela
paciente e melhora na
cicatrizagdo.

Para a sedag@o menos
traumatica possivel ¢é
necessario seguir uma
série de protocolos, a
fim de evitar danos a
pele e mucosa. os

autores também
relatam a necessidade
de ter cuidados
durante 0s

procedimentos como
o uso de lengol de
borrachas.
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Quadro 3: relacdo entre tipo de EB e lesdo oral mais comum em pacientes pediatricos.

Classificacdo Lesdo Quantidade
de estudos
EBS LesOes brancas, Ulceras, caries, descalcificagdo, raizes residuais, perdas 1
precoces
EBJ N&o houve estedos elencados com essa tematica -
EBD Bolhas, microstomia, anquiloglossia, cérie, hipoplasia de esmalte, obliteracdo 13
vestibular, placa, apinhamento.
EBK N&o houve estedos elencados com essa tematica -

Fonte: Cruz (2025)

Dentre os 222 trabalhos identificados nas bases bibliograficas, apenas 14 atenderam aos
critérios de inclusdo e foram submetidos a etapa de coleta de dados através da leituda completa
do artigo. Dez estudos (71,42%) relataram casos sobre EBD, um estudo (0,71%) analisou a
EBS, um estudos (0,71%) correlacionaram todos os tipos de EB e dois estudos (14,28%)
emitiam parametros gerais sobre os tipos de EB. Ndo foram encontrados estudos acerca dos
tipos EBJ e EBK que atenderam aos critérios de incluséo.

De acordo com o quadro 3, os aspectos clinicos em pacientes pediatricos que apresentam a

epidermdlise bolhosa mais comuns de acordo com sua classificacdo sdo  (92,85%).



Quadro 4: relacdo dos tratamentos mais abordados por estudo.

korolenkova et al, 2021, xoponenkoBa M.B. Et al, 2022)

Intervengdes Autores NUmero
de
estudos
Tratamento hospitalar (Lc chuang et al, 2015, esfahanizadeh k. Et al, 2014, mello 5
b.z.fet al, 2016, rezende r. P., 2019, kopomenkoBa m. B.
Et al, 2022)
Tratamento ambulatorial e (Coloviy a. Et al, 2017, heldayani e.et al, 2023, souza m.g, 3
preventivo. 2021)
Exodontia seriada para (Krramer sm et al, 2020, korolenkova m.v et al, 2021) 2
resolucdo de problemas
ortoddnticos
Confeccdo de prétese fixa (Lc chuang et al, 2015) 1
Nao se aplica (KoponienkoBa m. B. Et al, 2022, smith z. Et al, 2024, 3

Fonte: Cruz (2025)
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Em relacéo ao tipo de terapia empregada ao tratamento das consequencias associadas a EB o

tratamento hospitalar foi o mais empregado, em que cinco artigos (35,71%) analisaram essa

alternativa de tratamento. o tratamento preventivo ambulatorial foi analisado em trés artigos

(21,42%), exodontia programadas para fins ortoddnticos foi ponderado em dois artigos

(14,28%), confecgdo de protese fixa um artigo (7,14%) e em dois artigos ndo houve o debate
de possibilidade de tratamento (14,28%).
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7. DISCUSSAO

No momento atual houve o avango na pesquisa e documentagao das manifestagdes clinicas orais
de criangas com epidermolise bolhosa. A investigacao de condutas e tratamentos adequados sao
os principais focos de esforcos dos profissionais, que visam a melhora na qualidade de vida do
paciente. A principal finalidade do empenho dos especialistas ¢ em diminuir a ocorréncia de
novas lesdes orais e melhora na cicatrizagao das lesdes anteriores. Esse interesse surge a partir
do momento em que a prevenc¢do do surgimento de novas lesdes se torna um desafio, devido a
natureza friavel do tecido associada a conduta do profissional frente a esse paciente. Nesse
sentido, o foco no cuidado multidisciplinar e incentivo em esclarecer aos pais e os pacientes

sobre a importancia da preven¢ao. (Heldayani et al, 2023).

No entanto, de acordo com os resultados apresentados por Colovié A. 2017, que em seu estudo
aplicou um questiondrio aos pais sobre a qualidade dos tratamentos odontolégicos prestados
aos pacientes com EB, mais da metade dos responsaveis afirmou que ndo receberam orientagdes
acerca do cuidado em prevencao em saude oral. Os resultados alcangados neste estudo (aumento
da quantidade de carie, dentes perdidos precocemente, indice de placa significativamente maior
em relacdo ao grupo controle) reflete sobre a inseguranca dos cirurgides dentistas em atender
criangas com essa condi¢do genética, um problema observado pelos cuidadores, em que apenas

um paciente recebeu tratamento preventivo prévio.

Heldayani 1. 2023, aplicou um questionario de qualidade de vida como forma adjuvante ao
tratamento especializado. O questionario aborda aspectos relacionados a dor, dificuldades
comunicativas ou funcionais, limitagdes psicoldgicas, irritacdo e desanimo, que foi respondido
pelos pais. A ideia do autor em aplicar o questionario, foi baseada em ter uma escuta sensivel
acerca do cotidiano do paciente, para que o tratamento fosse o mais eficaz e individualizado
possivel. Nesse sentido, o emprego de ferramentas simples podem facilitar a vida profissional

e atenuar os desafios apresentados pelo paciente e melhorar sua qualidade de vida.

Outro desafio observado foram as dificuldades do tratamento em fungdo da complexidade das
consequéncias da EB. Nesse sentido, Mello, B. Z. F., 2016 e Rezende R. P., 2019, discorrem a
cerca do tratamento que visam protocolos minimamente traumaticos. A microstomia e a baixa
mobilidade da lingua foram fatores descritos como limitantes frente ao tratamento ambulatorial

odontoldgico, ou seja, aquele tratamento em que o paciente procura o profissional diretamente
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em seu consultdrio. Pois, o cirurgido dentista possui limitacdo visual para enxergar o campo

que sera trabalhado, quanto devera ter delicadeza ao manusear o tecido.

Chuang LC, 2015, descreveu sobre a relutancia da crianga em aceitar o tratamento odontologico
frente aos diversos traumas de internagdes e tratamentos anteriores e situacdes rotineiras
cotidianas, como escovar os dentes. A complexidade, nesse sentido, ocorre devido a hesitagdao
e medo da crianca com EB em ter novas sequelas realacionadas ao novo tratamento, nesse

sentido a adesdo ao tratamento ¢ limitada.

Entdo, o tratamento odontoldgico para pacientes com epidermolise bolhosa deve ser realizado
por equipes multidisciplinares treinadas, a fim de se minimizarem os traumas 42posteriores as
intervengdes. Smith Z., et al, 2024, discorre sobre essa necessidade de equipes especializadas

para o monitoramento continuo do paciente, para reconhecer ¢ intervir de maneira precoce.

O aumento de idas ao dentista e aconselhamento da dieta sdo partes essenciais para a melhora
das condi¢des da cavidade oral do paciente. Segundo Esfahanizadeh 2014 e Souza 2021,
enfatizam a necessidade do aumento de consultas preventivas de acordo com a necessidade do
paciente, isso ocorre em razao da necessidade de gerenciar os sintomas dentarios referente ao

aparecimento de lesdes no 6rgao dentario precocemente.

Frente a complexidade de cada, o tratamento em bloco cirtrgico tem sido bem descrito na
literatura, devido a alta demanda de tratamento de alguns casos, ou seja, o aumento do nimero
de dentes a serem extraidos, restauragdes e outros procedimentos odontologicos, aliado as
dificuldade de abertura bucal, controle de ansiedade e diminui¢do de tempo na cadeira
odontologica, os tratamentos em blocos cirirgicos sdo uma op¢ao segura. (Esfahanizadeh K. et

al, 2014 e Souza M.G, 2021)

Na literatura ainda ha divergéncias sobre o tratamento a nivel hospitalar, no
entanto, KOPOJIEHKOBA M. B. et al, 2022 relata que esse tipo de tratamento segue um
protocolo pré-cirtirgico rigido, em que ha a solicitagdo de exames para avaliar o risco de vida
do paciente, consulta com médicos, anestesiologista e cirurgido dentistas para pondera acerca
de riscos e beneficios acerca dessa interven¢ap, o que fomenta o aumento do sucesso da
cirurgia. O tratamento em bloco cirturgico apresenta vantagens como diminui¢do do tempo de
atendimento ambulatorial do paciente, pois o profissional podera realizar mais interven¢des em
menor tempo. O emprego de técnicas atraumaticas que possibilita a atenuacao da formagao de

bolhas, também ¢ ponderado pelo autor.
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O autor Véliz S. et al., 2020, Chile, discorre acerca da preven¢do apinhamento dentario em
criangas com EB, problema recorrente na populagdo pesquisada nessa revisdo, causado em
razdo da diminuicdo do crescimento 0sseo do paciente. Nos 0ssos da face esse problema se
aplica aos maxilares, que causa diminuicdo ou perda do espago para a erupcdo de dentes
permanentes. Como conduta profissonal, o cirurgido dentista aborda a resolucdo desse
problema através da extracdo dentaria seriada em busca da obtencéo do espago para erupcao do
dente e alinhamento dentario. O planejamento para esses casos devem considerar, segundo o
autor, o estagio da denticdo que o paciente se encontra, a dificuldade de se realizar o tratamento

ortodontico fixo nesse grupo de paciente e condutas de gerenciamento do crescimetno facial.

O autor Korolenkova M.V et al, 2021, considera se ha ou ndo momento ideal para se retirar 0s
dentes para evitar complicagdes como o apinhamento. Para isso ele avalia radiografias
panorimamicas de criangcas com EB e um grupo de criangas controle para avaliar o crescimento
dental, por meio dos estagio de Nolla e correlaciona com a idade do paciente, a fim de saber se
a idade corresponde ou ndo a fase do cresiemento dental e se nesse sentido, ha atraso do

densenvolvimento do dente.

A cerca do questionamento se hd ou ndo momento ideal para se remover 0s dentes e evitar o
apinamento, o autor Korolenkova M.V et al, 2021, considera fatores como a diminui¢do da
alimentacdo eficiente, deficiéncia nutricional e danos na paredes gastrotratointestinais, que
causam um atraso no desenvolvimento fisico geral, subdesenvolvimento dos maxilares e
anomalias dentofaciais e que esse fatores correboram para a tomada de decisdo do momentoem

que se deve realizar as extracoes.

Por fim o autor conclui que para a tomada de deciséo a cerca da extracdo dentaria planejada,
deve-se considerar a idade que o paciente esta e se a idade detaria esta compatével com o estagio
de nolla, mas que é uma alternativa viavel para se evitar o apinhamento quando seguindo 0s
critérios de avaliacdo de crescimento. O atraso na idade dentaria € um problema recorrente em
criancas com EB, em relagcdo com crinagas sem EB. Portanto, a perda do espa¢o desejado para
a erupcao do dente permanete € um fatores a se considerar, caso a exodontia ocorra em cringas
com atraso de desenvolvimento dentario, entdo o esforgos para evitar o apinhamento seriam em

vao.

O processo cicatricial segundo o autor KOPOJIEHKOBA M. B. et al, 2022, é influenciado pela

microbiota oral do paciente com EBDR. Inicialmente, o autor relacional a deferenca de
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microbiata de criancas com EB com o grupo sem EB, através da coleta da saliva dos grupos. A
cerca disso assuperficies da feridas existem colonizagdo de microorganimos, que causam uma
inflamacéo local persistente, relacionada também a diminuicdo da atividade da imunidade
bacteriana do hospedeiro. Isso ocorre em funcdo da dimuicdo da exxpressdo do colageno tipo

V11 que desempenha fung¢éo na manutencdo da imunidade antibacteriana.

O atraso na cicatrizacdo configura a piora em quadros de fibrose patolégica, conrrelacionando
assim, com resultados descritos por outros autores como Rezende (2019) e Esfahanizadeh
(2014).

Outra questao abordada pele autor foi a presenca de microorganismos oportunistas que
desempenham que sdo presentes em pacientes com processos patologicos cronicos como S.
Aureous e E. Cloacae, bactérias formadoras de biofilme. Nesse sentido, outor adverte sobre os
cuidados a cervada formagdo de novas feridas a fim de evitar a o aumento de infec¢des

oportunistas causadas pelo atraso na cicatrizagdo de feridas.

A cerca dos aspéctos clinicos, deve-se fazer a diferenciacdo da lesbes causadas pela EB em
manifestacGes orais e manifestacGes dentarias. A autora Mello, 2016, apresenta aspéctos
clinicos que os pacientes pediatricos podem apresentar, focando em dois aspectos
caracteristicos de paciente com EB. O primeiro aspécto é aquele relacionado diretamente as
condigdo na qual podem surgir bolhas no labio e mucosa, microstomia e anquiloglossia. O
segundo aspecto é relacionado as manifestacGes dentarias como cérie e placa, esse ponto pode

ser agravado caracteristicas clinicas relacionadas a doenca.

As diferencas no tratamento pediatrico com EB é ponderada pelo autor Rezende, et al, 2019.
Que podenra acerca fundamentacéo da satde do portadores da condi¢do, bem como adverte que
em razdo das multiplas necessidades dos pacientes, eles podem necessitar de tratamentos
hospitalares, com o objetivo de diminuir a quantidade de intervensdes, evitar o aparecimento
de novas lesdes e possibilidade de tratar multilplas lesdes dentaria concomitantemente, o que

se torna mais préatico a esse grupo de paciente.

Outro tratamento voltado para a consequéncia de grandes perdas dentarias em razédo do fatore
carie X EB, foi apresentado pelo autor Chuang LC, et al, 2015, que adotou o tratamento
hospitalar para realizar multiplas exodontias e procedimento restauradores e o tratamento

ambulatorial para a confeccdo de um protese fixa em area estética de um paciente com EBS.
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Os aspectos abordados destacam a eficacia de ambos os tratamentos para a promogao na
melhora de qualidade de vida e autoestima do paciente.

Os cuidados tomados no momento da realizacdo do procedimento ambulatorial ou em centro
cirdrgico para evitar o aparecimento de novas lesdes conssiste na lubricacdo de todos os
materias que serdo usados para a realizacdo da manutencdo da salde oral do paciente. A
mudanca na abordagem do tratamento odontoldgica é necessaria em virtude das caracteristicas

bucais e dentarias, ja abordadas nessa revisao. (Rezende, et al. 2019).

A fim de evitar traumas e descamacdes epiteliais as tecnicas atraumaticas consistem em realizar
a lubrifcacdo de todos os tecidos orais, intrumentais e luvas para diminuir a aderéncia entre o

tecido do paciente com os insumos odontoldgicos. (Chuang LC, et al, 2015)
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8. CONSIDERACOES FINAIS

A EB ¢ uma condig¢do rara, ndo ha dados concretos, porém, ha um consenso na literatura que
diz que a EBD ¢ o tipo de epidermolise bolhosa mais comum, sendo seguida pela EBS, EBJ e
EBK. Cada tipo de EB possui diferencas genéticas que caracterizam diferengas nos paddes
clinicos e morfologicos da doengas. Algumas variantes de EB podem manifestar sinais clinicos

desde o nascimento, sendo necessario interven¢ao médica para mediar as complicagdes.

Em razdo do déficit nutricional e da fragilidade da mucosa vivenciada pelos portadores de EB,
a alimentacao ¢ rica em carboidratos de facil mastigacdo, de consisténcia macia e purés. O alto
consumo de alimentos cariogénicos aliados a uma higiene oral insuficiente resulta em altos
indices de dentes cariados e aumento de biofilme bacteriano. Nesse sentido, 0 aumento da

prevaléncia de carie associada a habitos alimentares ¢ alta.

Apesar das diferencas genéticas apresentadas nessa revisdo, os autores analisados nessa revisao
concordam a cerca da ideia de tratamento preventivo e acompanhado por uma equipe

multidisciplinar. A fim de evitar o aparecimento de novas lesdes.

Diferentes tipos de tratamento podem ser empregados para as lesdes orais em pacientes

pediatricos com EB, os quais se destacam os ambulatoriais e hospitalares.

O estudo presente ressalta a importancia que independentemente do tipo de tratamento, €
necessario que o profissional cirurgido dentista saiba diagnosticar, orientar € conduzir o

tratamento da melhor maneira possivel, pautado-se em conhecimento cientifico.

Em conclusdo, o tratamento odontoldgico de pacientes pedidtricos com EB deve ser voltado
principalmente para a prevencdo de lesdes dentdrias severas. Nesse sentido, ¢ importante que
os profissionais da cirurgides dentistas entendam o que ¢ a epidermolise bolhosa e
compreendam principalmente que o foco do tratamento deve se consolidar em evitar o

aparecimento de novas lesdes bolhosas.
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