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RESUMO

A epidermdlise bolhosa recessiva distrofica (EBRD) € uma doenga muco-
cutanea rara caracterizada pela formacdo de bolhas que causam cicatrizes
retrateis na pele e fiboromas nas mucosas. A presenca de microestomia e
aglomeracao dentéaria junto as deformidades das maos tornam a higiene oral
uma medida deixada de lado. As inumeras lesdes de céries tratadas durante
anos com exodoncias tornam esses pacientes completamente desdentados até
a metade de suas vidas, sem muitas alternativas sendo o uso de préteses
removiveis instaveis. O objetivo desta revisdo de artigos € indicar as
consequéncias e precaucgfes que devem ser consideradas na area dentaria e
geral, assim como no tratamento adequado e que a colocacao de implantes com
a posterior aplicacdo de protese fixa € um dos métodos mais efetivos do
tratamento desta patologia pouco comum.

Palavras-chave: Epidermdlise bolhosa. Implantes. Implantes dentarios.
Epidermdlise bolhosa juncional. Epidermélise simples. Epidermélise junctional.
Epidermdlise distrofica.

ABSTRACT

Recessive dystrophic epidermolysis bullosa (EBRD) is a rare mucocutaneous
disease characterized by blisters that heal with retractile scars on the skin and
mucosal fibrosis synechiaes. The presence of microstomia and dental crowding
with deformities of the hands, makes oral hygiene a forgotten measure. The
numerous carious lesions, treated with extractions for years, have meant that
these patients are completely toothless for half the years of their lives without
further alternatives than unstable, removable prostheses. The aim of this review
article is to indicate the consequences and precautions to be conveyed in the
dental and general scope and the appropriate treatment and that the implant
placement followed by the placement of a fixed prosthesis is one of the most
effective treatment methods of this rare disease.

Keywords: Epidermolysis bullosa. Implants. Dental implants. Epidermolysis
bullosa junctional. Epidermolysis simple. Epidermolysis junctional. Dystrophic
epidermolysis.

INTRODUCAO

Materiais e métodos: Uma pesquisa em 23 artigos foi realizada através de
diferentes bancos de dados eletrénicos, como o MEDLINE, o Cochrane Central
Register of Controlled Trials, gracas a ferramenta de pesquisa PUBMED, além
de dados obtidos na Internet com o auxilio de ferramentas como o Google
Académico. Resultados: Foi realizada uma revisdo bibliografica de 23 artigos
sobre tratamento e reabilitacdo oral com implantes e posterior aplicacdo de uma
prétese. Conclusdes: A epidermdlise bolhosa € um dos desafios mais dificeis

para o dentista devido ao manejo complicado dos pacientes e ao contato minimo



gue se tem que manter com as mucosas. Este tipo de patologia deve ter um
diagndstico correto e precoce. Em primeiro lugar o tratamento deve visar manter
a denticdo natural do paciente, e que uma vez aparecendo pacientes na clinica
em condi¢des edéntulas, o tratamento ideal é a reabilitacdo com implantes com
a posterior aplicacdo de uma prétese fixa, uma vez que se produzindo menos
ulceracdes, o paciente pode se alimentar de forma mais completa e correta.
Assim, promovendo a higiene bucal adequada, ha um aumento da qualidade de

vida do paciente.

Epidermélise bolhosa
Conceito

A Epidermélise bolhosa recessiva distréfica (EBRD), sindrome de
Hallopeau-Siemens ou coloquialmente denominada "pele de borboleta" € uma
doenca genética rara e incomum, que afeta quatro a cada um milhdo de
habitantes’?.

E uma doenca cronica hereditaria que afeta a pele e as mucosas (3). Esta
patologia rara provoca lesfes de descolamento muco-cutaneo, onde a lesao
elementar € a bolha, que pode ser curada sem sequelas em casos mais leves,
até atrofia ou cicatrizes deformantes nos casos mais graves?*. N&o ha
tratamento especifico, e sua evolucao € crbnica, agravando a qualidade de vida
dos pacientes e sua sobrevivéncia, o que é um problema para os pacientes, bem
como para os familiares e os técnicos de salide que os atendem?.

E um grupo de distirbios hereditarios, com presenca de extrema
fragilidade mecanica da pele, atrofias e cicatrizes retrateis e com fiboromas nas
mucosas que, apés o minimo atrito ou trauma, causa o desenvolvimento de
bolhas e vesiculas devido a um déficit ou uma auséncia de proteinas como a
gueratina, a cinina e o colageno’, que determinardo os mais de 23 fendtipos
conhecidos da doenca3®.

A epidermolise bolhosa (EB) é uma genodermatose (uma dermatose de
origem genética, onde sua origem n&o € influenciada por fatores ambientais). E
uma patologia de prevaléncia muito baixa, transmitida de forma autossémica ou
recessiva e causada por uma alteracdo das proteinas da unido epidérmica que

altera a coeséao da derme com a epiderme, resultando na formagé&o de bolhas e



erosdes na pele e mucosas (Figura 1). As bolhas e a fragilidade séo suas
caracteristicas mais distintivas?4.

De fato, etimologicamente, o termo "epidermdlise” € incorreto, ja que a
citolise da epiderme ndo é observada em todos os tipos de epidermdlise bolhosa.
Nem o termo "bolhosa" é bem empregado, j& que em muitos casos ndo sao
observadas bolhas, mas sim erosoes.

No entanto, o uso generalizado desta terminologia determinou sua vigéncia até
os dias atuais®.

As bolhas ocorrem na epiderme, com origem interna ou sob a membrana
basal. Elas surgem com a minima friccdo mecénica ou trauma e causam

cicatrizes retrateis na pele e fiboromas nas mucosas®’?,
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Figura 1. Representacdo esquemética da juncdo dermo-epidérmica
(Bruckner- Tuderman 94).

A grande parte das complicacdes sdo consequéncias ou sao influenciadas
pelos mecanismos de reparacdo das bolhas e pela sua localizacdo (tanto
anatdbmicas como histolégicas). De um lado, estdo as formas simples, com
poucas complicacdes e, do outro, as formas distréficas, severamente mutilantes

e incapacitantes?# (Figura 2).

EB Epidermolitica simples EB de jungao EB dérmica-distrofica

Figura 2: Representacdo esquematica dos tipos de EB de acordo com a localizagéo
histologica da bolha.



A superinfec¢do bacteriana é a principal complicacdo de todas as formas
de epidermolise bolhosa. As bolhas sdo um reservatério excelente para
microorganismos, especialmente bactérias, que sdo capazes de agravar o
prognastico estético, ja que causam uma cicatrizacdo muito mais anémala e até
0 progndstico vital para o risco de septicemia®.

E muito dificil diferencia-las, muitas vezes devido as semelhancas, tanto

pela aparéncia clinica como por suas manifestacées patolégicas*.

Classificacao

Atualmente, de acordo com varios artigos e com a literatura recente, 23 a
25 variantes da epidermdlise bolhosa sdo reconhecidas e classificadas,
conforme sua aparéncia clinica, envolvimento extracutaneo, modo de heranca e
o nivel de ciséo do tecido.

Esses subtipos séo, por sua vez, classificados em trés grupos principais
com base no nivel de separacdo de tecido que se desenvolve apés trauma
mecanico na peled10.

Eles sdo diferenciados em trés grandes categorias dependendo do nivel
de bolhas: EB simples, EB de juncional e EB distréfico®4810 (Tabela 1).

A) Epidermdlise bolhosa simples (EBS) com bolha intraepidérmica localizada ao
nivel da camada basal epidérmica. Heranca autossémica dominante na maioria
dos casos. Elas sédo produzidas por mutagdes nos genes que codificam queratina
5 e queratina 14. Existe uma variante rara em que se demonstra um defeito no
gene que codifica plectina e que resulta também em distrofia muscular.
Anormalidades estruturais e bioquimicas ocorrem na formacdo de
monofilamentos que levam a destruicdo das células da camada basal da
epiderme.

B) Epidermolise bolhosa juncional (EBJ) com bolha ao nivel da membrana basal
de unido epidérmica. A heranca é autossémica recessiva. As muta¢des ocorrem
em genes relacionados a codificacédo da laminite 5.

C) Epidermolise bolhosa dérmica ou distrofica (EBD) com bolha abaixo da
membrana basal ao nivel das fibrilas de ancoragem da derme papilar. Mutacdes
ocorrem no gene de colageno do tipo VII, um dos principais componentes das

fibrilas de ancoragem que unem a membrana basal a derme*®.



De acordo com a literatura antiga, se dividia em apenas dois grandes
grupos, simples e distréficos, onde o simples se caracteriza por um nivel mais
leve, as mucosas raramente séo afetadas e ndo ha cicatrizes, e o tipo distrofico
onde ha cicatriz e, além disso, € dividida em trés grandes grupos dependendo
da heranca genética®8. Hoje é dividida em trés grupos principais conforme

mencionado anteriormente®.

. . EBS localizadas nas méaos e pés (Weber-Cockayne)
Simples Localizada

EBS generalizadas (Koebner)

EBS herpetiforme (Dowling-Meara)

. EBS com pigmentacao
Generalizada P9 ¢

EBS com distrofia muscular

EBS superficial

Inversa

Juncional Localizada | Acral

Aparéncia tardia

Generalizada | Herlitz
Sem Herlitz

Com atresia pilérica

Localizada Inversa

Distréfica Acral
Pretibial
Centripeta
Generalizada Hallopeau-Siemens
Recessiva Sem Hallopeau-Siemens
EBD dominantes
Dominante |EBP transitéria do recém-nascido

Tablal: Classificacédo da epidermélise bolhosa®81°,

Alteracdes sistémicas gerais

As caracteristicas sistémicas incluem numerosas bolhas em todo o corpo,
especialmente em areas de atrito, como as maos, pés, cotovelos e joelhos.
Lesbes que sdo observadas no nascimento ou pouco depois e que rompem
deixando ulceras dolorosas na ruptura, que muitas vezes resultam na contracéo

de tecido macio e cicatrizagédo’81012,



Estudos genéticos moleculares demonstraram varias anomalias do gene
que codificam o colageno do tipo VII, localizado no cromossomo 3. Este tipo de
colageno é o principal componente das fibrilas de ancoragem responsaveis pela
juncdo dermo-epidérmica, cuja auséncia, diminuicdo no numero de fibrilas ou
formacéo defeituosa, levaria a falha da ades@o derme-epitelial caracteristica da
doencga?.

Esses disturbios de bolhas, geralmente congénitos e de origem genética,
afetam a pele, areas de extrema fragilidade e, muitas vezes, as mucosas. As
bolhas se formam espontaneamente e sua aparéncia € favorecida por traumas,
mesmo suaves, ou pela influéncia de temperaturas elevadas. O conteudo destas
bolhas € sero hemorragico e na sua evolucao pode apresentar cicatrizacao muito
dificil. Como consequéncia dos problemas dos processos de cura, podem
ocorrer rigidez e fusdes de dedos (pseudosindactilia)'4.

Embora a patogénese especifica desses disturbios seja desconhecida, a
formacdo de bolhas estd associada a inumeros defeitos basicos, incluindo
anormalidades estruturais ou bioquimicas de queratina, anormalidades em
hemidesmossomas, nas fibras de ancoragem, na ancoragem dos filamentos, e
a colagenase da pele é alterada fisicoquimicamente?©.

A rigidez e a syndactyly podem dar lugar a formacéao de maos de garra. O
esbfago superior torna-se frequentemente estendtico, resultando em disfagia ou
obstrucdo esofagica’819,

O diagnéstico desta patologia é baseado em aspectos clinicos,
histopatoldgicos, biopatolégicos e genéticos?4.

As complicacdes gastrointestinais mais frequentes estéo relacionadas aos
fatores nutricionais que estao intimamente ligados a resposta imune, que por sua
vez € um modificador da cicatrizacdo. Entre estas complicacdes gastrointestinais
estdo a desnutricdo protéico-energética, principalmente devido a Ulceras na
boca, restricdo de abertura da boca ou microrgantite, secundaria a cicatrizacao
das bolhas labiais, e a fibrose das bolhas retrocomunitarias e aqueles que
aparecem no fundo vestibular da boca, anquilogloses, alteracbes dentarias e
esofagicas. A patologia do trato gastrointestinal e lesées cutaneas leva a um
aumento do gasto energético, relacionado a resposta inflamatéria sistémica e a

presenca de infeccdo da ferida. Outras complicacGes gastrointestinais e



nutricionais relacionadas séo constipacdo, fissuras anais, anemia ferropriva,
osteoporose e deficiéncia de micronutrientes?#12,

O diagnostico diferencial da epidermolise bolhosa deve ser feito com toda
a dermatose do recém-nascido que causam bolhas e erosdes. Deve-se realizar
um relato clinico correto com relacdo ao historico familiar, ingestdo de
medicamentos da mae durante a gravidez ou do recém-nascido, possibilidade
de infeccdes da mée ou do recém-nascido e fazer uma avaliacdo dos sintomas
associados.

Como exame complementar, € necessario realizar uma biopsia cutanea
com pele suficiente para o estudo imuno-histoquimico convencional,
imunofluorescéncia e microscopia eletronica. O diagnostico bacteriologico,
virolégico e citologico de Tzank também devem ser realizados.

Em primeiro lugar, deve-se descartar as causas benignas mais
frequentes, como a formacdo de bolhas de succéo, ampolas de medicacao,
medidores de pressédo de Oz e CO2, produtos quimicos ou queimaduras por
fototerapia de ictericia neonatal®.

O diagnostico diferencial com outras patologias inclui pénfigo neonatal,
penfigdide gestacional, aplasia cutis, eritema multiforme, psoriase, herpes
simples congénito, varicela, incontinéncia pigmentar, impetigo bolhoso,
eritroderma miossiforme bulbosa, doenca de Ritter, porfiria congénita, dermatite
bulbosa herpetiforme, a sindrome da pele escaldada por staphylococcus, que
deve ser descartada rapidamente, porque se confirmada, exigiria administracao
urgente de antibidticos, e com sifilis congénita e juvenil, uma patologia
atualmente muito rara e que causam bolhas palmoplantar.

O diagndstico diferencial deve ser feito com o de herpes neonatal, uma
vez que a disposicado de vesiculas é uma boa chave de diagndstico. E obrigatério
realizar um diagnostico citologico de Tzank.

O diagnostico diferencial também deve ser feito com dermatose
autoimune. O mais frequente é o penfigéide do recém-nascido, pela passagem
para o sangue do feto, por via transplacentaria de anticorpos da méae. Eles
apresentam caracteristicas clinicas semelhantes e um diagndéstico correto deve

ser feito.



Outras doengas raras, como mastocitose, histiocitose de Hashimoto,
acrodermatite bolhosa e acrodermatite enteropatica também devem ser

descartadas*1°:16,

Manifestacdes orais

Existem poucos estudos na literatura das manifestacdes orais e
tratamento do EBDR, o que dificulta a realizacdo de estudos em larga escala
nesta populacdo e limita a informacdo. E especialmente dificil fornecer
evidéncias dos beneficios e riscos de certos procedimentos de tratamento, dada
a dificuldade terapéutica na realizagao de grandes testes nessas populagoes.
Verificou-se que os implantes podem ser colocados e restaurados com
sobredentaduras em pacientes com EBDR. E muito importante nestes pacientes
a manutengao dos implantes com uma escova de dentes e irrigagéo oral para
limpar areas de acesso dificil.

A epidermdlise bolhosa apresenta lesbes bucais importantes,
dependendo do tipo e subtipo, e agrupando-as nas quatro principais variantes
de acordo com a literatura, encontramos as seguintes lesdes: na epidermdlise
bolhosa simples, as lesGes localizadas aparecem na boca em resposta a
traumas e tracbes importantes e sdo principalmente vesiculas e/ou bolhas
pequenas, com menos de lcm, e pouco numerosas. Essas pequenas bolhas
nao deixam sequelas atroficas. O risco de carie dentaria e/ou doenca periodontal
nao é muito maior que o da populagédo em geral.

A epidermdlise bolhosa juncional apresenta lesdes que aparecem na boca
diante pequenos traumas mastigatorios e terapéuticoss. Sao bolhas grandes,
maiores que 1 cm, com conteudo seroso e hemorragico, distribuidos pela
mucosa oral sem localizacéo especifica, que sdo curados com a formacgao de
atrofia mucosa. A dificuldade de abertura da boca € minima ou néo existe.

Finalmente, a epidermdlise bolhosa distréfica apresenta duas variantes,
uma na qual as bolhas intra-orais geralmente ndo sdo numerosas, aparecem em
traumas menores e resultam em atrofia na mucosa. N&ao € frequente observar
lesGes de cicatrizes fibrosas como microrgantite, anquilose e perda de quadros
vestibulares, tipicas de casos distréficos recessivos, embora cistos ha mucosa
palatina sejam frequentes. E outra, a forma distrofica-recessiva em que as bolhas

intra-orais s80 numerosas, aparece com traumatismo oral minimo ou



espontaneamente. Grandes bolhas, maiores que 1lcm, serosas e/ou
hemorragicas, com tendéncia a se espalhar se ndo drenadas anteriormente.
Como resultado de um reparo constante das bolhas, se encontram areas
fibréticas, atréficas e sincronicas. Sao responsaveis, em grande parte, pela
insuficiente atencao bucal, os pacientes, bem como familiares e profissionais de
saude®.

No geral, as caracteristicas orais incluem o aparecimento repetido de
bolhas, erosbes e cicatrizes, levando a uma limitagdo na abertura da boca,
anquilose e a eliminacdo do fundo vestibular, reabsor¢céo éssea alveolar, atrofia
maxilar e aumento do risco de carcinoma bucal. Também causa atrofia do
maxilar com prognatismo mandibular, aumento do ramo e angulo mandibular® e
muitas vezes € associado também a caries desenfreadas e doenca periodontal
severa devido a uma combinacdo de esmalte hipoplasico e pouca higiene
bucal?1214,

Na rotina dental normal, escovar os dentes provoca bolhas na mucosa.
Portanto, este tipo de pacientes geralmente apresenta baixa higiene bucal com
a consequente perda prematura da denticdo. Além disso, nas formas mais
graves, a disfagia pode ocorrer devido a estenose do terco superior do
esofago*®.

O envolvimento dos tecidos moles da boca e dos tecidos duros, e
especialmente o esmalte dos dentes que estdo em desenvolvimento, varia
consideravelmente®s.

A complicacdo dentaria mais importante € o aumento do risco de carie
dentaria. Ha se plantado a hipotese de que a carie excessiva € resultado da
presengca e gravidade do envolvimento dos tecidos moles, levando a dieta
alterada (alimentos macios e frequentemente carboidratos), aumento do tempo
de via oral (secundaria a mobilidade da lingua e contracao vestibular limitada), a
criagdo de um dente anormal, junto a estreita relacdo da mucosa bucal e da
lingua, que estdo firmemente posicionados contra o dente e evita algumas
medidas normais de higiene bucal®13,

O efeito na formagcdo dos dentes e a estrutura nao é clara, e sua
expressao clinica é altamente variavel. Ha uma série de defeitos no esmalte,
desde hipoplasia leve até severa, esmalte fino ou perda de esmalte,

especialmente defeitos nos tipos de ligacdo, embora a estrutura quimica do



esmalte seja normal. A formagao de dentina em todos os tipos de EB parece ser
normal (também associada ao taurodontismo)*315.

As manifestacdes orais mais frequentes que ocorrem na epidermolise
bolhosa séo a formacéao repetida de bolhas e cicatrizes, obliteracéo do vestibulo
da boca, anquilose e microrgantite, abertura oral limitada, anquiloglosa,
eliminacdo de sulcos bucais e vestibular, estenose perioral, doenca periodontal
grave, envolvimento do sulco alveolar com consequente reabsorcdo 0ssea,
atrofia da maxila com prognanismo mandibular e aumento do angulo mandibular
entre outros%12.14,

As bolhas bucais dolorosas, a abertura oral restrita e 0s pacientes com
ma destreza manual como resultado da deformacdo do dedo sdo fatores
comprometedores para a higiene bucal. Existe neste tipo de pacientes
maturacdo dentéria retardada, atraso no crescimento e aumento do risco de
desenvolver carcinoma oral®*4. Os cuidados dentarios de rotina ou a escovacao
normal dos dentes também podem causar bolhas na mucosa oral®°.

Em geral, as caracteristicas descritas anteriormente da condicéo oral de
pacientes com EB resultam no mau estado da denticdo residual e, como
resultado, edentulismo parcial ou completo em idades precoces. Estas
condicBes orais tado prejudiciais podem as vezes ser evitadas com uma dieta
adequada.

Uma consequéncia neste tipo de pacientes é que ndo ha muitas opcdes
praticas de tratamento para o edentulismo total, assim como existe para a
populacdo ndo afetada, devido a ulceracdo das mucosas®.

A presenca de microstomia e aglomeracdo dentaria junto com
deformidades das maos, sob a forma de garras ou copos, torna a higiene bucal
uma medida habitualmente negligenciada.

Numerosas lesdes cariosas, tratadas ha anos com extracfes, muitas
vezes com anestesia geral, tornaram esses pacientes completamente edéntulos
na idade média da vida sem alternativas além de préteses removiveis
instaveis?1°,

Como ja mencionado, neste tipo de pacientes, € altamente dificlil
demonstrar evidéncia dos beneficios e riscos de certos procedimentos de
tratamento, dada a dificuldade de realizar grandes experimentos terapéuticos em

grandes grupos populacionais. Isso ndo é surpreendente, dada a raridade da



doenca, o que dificulta a realizacao de estudos em larga escala nesta populacao
e limita a informacg&o. A evolugéo € cronica, diminuindo a qualidade de vida dos
pacientes e sua sobrevivéncial4,

Portanto, o tratamento odontolégico desses pacientes deve ser 0 mais
cedo e conservador possivel para evitar a perda massiva de dentes, uma vez
que o tratamento dental satisfatério de pacientes com BS é um dos desafios
clinicos mais dificeis para o dentista®19:%,

Os implantes dentarios sdo cada vez mais utilizados para substituir os
dentes perdidos e oferecem uma taxa de sucesso de cerca de 90 a 95% apos
10 anos. A publicacdo de grande numero de pacientes reabilitados com
implantes e 0 acompanhamento a curto, médio e longo prazos confirmam a
efetividade desses tratamentos. As doencas sistémicas podem afetar os tecidos
orais, aumentar a susceptibilidade a outras patologias ou interferir nos processos
de cura. Ainda que algumas doencas sistémicas e disturbios da mucosa oral
tenham sido geralmente considerados como contraindicacdes para a colocacao
de implantes, os beneficios desse tratamento nesses pacientes superam na
maior parte os riscos?3.

Para os pacientes com EB, ndo ha muitas opc¢des praticas de tratamento
para combater o edentulismo total, como existem para a populacao nao afetada.
O prognéstico de uma protese removivel convencional é ruim, uma vez que apoia
as estruturas na mucosa. Também nao é bom colocar a protese removivel sobre
os implantes, jA que ela pode ser comprometida pela presenca de frequentes
bolhas. Por outro lado, uma protese fixa € provavel que seja mais confortavel
para o paciente, ja que esta totalmente apoiada pelo implante e ndo mantém
peso em contato com a mucosa, o que limita a possibilidade de ulceragbes de
tecidos moles®.

Na ultima década, demonstrou-se que os implantes enddsseos podem ser
colocados com sucesso e podem fornecer o suporte ideal para préteses fixas em
pacientes com EBRD e melhora consideravelmente a qualidade de vida desses
pacientes, ja que o fato de colocar uma estrutura fixa nas arcadas residuais evita
0 atrito continuo da prétese com as mucosas, 0 que contribui com formacéo
posterior de Ulceras?.

Para a colocacao de implantes neste tipo de pacientes, deve ser realizado

um estudo clinico e radiografico correto, que determinara o numero e a



localizacdo dos implantes, realizando assim um tratamento cirdrgico o menos
lesivo possivel, 0 que assegurard uma boa estabilidade priméaria dos implantes.
O estudo clinico e radiografico neste tipo de pacientes € semelhante a qualquer
outro tipo de caso e implica basicamente um estudo rigoroso da disponibilidade
0ssea, uma vez que a atrofia maxilar e mandibular € uma constante quando os
dentes séo perdidos. A tomografia computadorizada (CT) mostrou ser o método
mais eficaz e seguro para determinar de forma precisa e confiavel as condi¢des
anatdmicas do paciente receptor?.

A reabilitagdo com implantes dentarios e uma prétese fixa é a solucdo de
tratamento mais confortavel para o paciente, uma vez que ha uma limitacdo do
atrito e, portanto, da possibilidade de ulceracdes de tecidos moles. Esta rara
patologia tem uma vantagem quando se trata de colocacao de implantes, uma
vez que ndo afeta a osseointegracao. Portanto, o tratamento com enxerto 6sseo
e a colocacao de implantes podem ser realizados. O parametro mais importante
gue se deve ter em conta é a estabilidade inicial e o 6timo posicionamento dos
implantes. Assim, é possivel fornecer um resultado consideravelmente melhor
do que os anteriores’?8,

O aspirador pode produzir lesbes apOs contato com a mucosa e a
anestesia pode apresentar complicacfes, especialmente quando a anestesia
geral é realizada, pois é dificil evitar lesGes secundarias a intubacao; com
anestesia intra-oral local, tenta-se evitar as lesdes infiltrando lentamente o
anestésico na profundidade dos tecidos para evitar a formacdo de bolhas. Na
colocacao dos implantes na mandibula, é essencial usar um material rotativo
para a preparacao dos leitos de implante, enquanto no maxilar superior podemos
usar a técnica de osteotomos de Summers (indicacdo principal na atrofia
maxilar). A técnica dos osteotomos consiste em elaborar um leito implantando-o
com puncdes progressivas, de menor a maior calibre, até obter a maxima
expansao possivel nos casos de atrofia grave, ou equivalente ao didametro do
implante requerido. Os osteodilatadores s&o introduzidos manualmente,
pressionando e girando ao mesmo tempo, embora também possa se contar com
o auxilio de um martelo cirargico caso se encontre resisténcia. Apos a colocacéo
do leito, os implantes séo colocados imediatamente para evitar o colapso do

neoalveolo. Esta manobra deve ser especialmente cuidadosa em pacientes com



EBRD para evitar defeitos ou fraturas nas estruturas 6sseas que na maioria dos
casos ficam extremamente finas.

Este procedimento cirargico de implante seria menos iatrogénico para
pacientes com EBDR do que o convencional, uma vez que usa leitos implantarios
sem 0 uso de brocas cirurgicas, que projetam agua e ar pressurizado sobre a
mucosa, reduzindo o sobreaquecimento dos 0ssos. Além disso, € uma técnica
de baixa agressividade com estruturas vizinhas, ndo ha perda de tecido 6sseo,
permite controlar e determinar o eixo de insercdo do implante manualmente e,
assim, proporcionar uma melhor estabilidade primaria. Ao colocar a protese nos
implantes, deve-se ter em mente que sempre € proporcionado uma oclusédo
bibalanceada, como se fosse uma prétese completa, para que 0s movimentos
mastigatérios ndo afetem negativamente os implantes?813,

Ao realizar o plano de tratamento neste tipo de pacientes, muitas vezes é
decidido, por varias razdes, reabilitar pacientes com préteses do tipo de
sobredentadura retidas em implantes devido a quantidade remanescente do
0sso alveolar que tende a ser muito pequeno nesses pacientes, comprometendo
assim o sucesso a longo prazo neste tipo de prétese retidas em implantes.

A perda do implante em um paciente usando uma sobredentadura retida
por implantes geralmente é mais facil de resolver porque a sobredentadura pode
ser mantida com os demais implantes e a ela permite uma melhor higiene bucal
do paciente.

De toda forma, o sucesso do tratamento € definido pela evidéncia de
osseointegracdo nos implantes, sem perda significativa de osso perimplantar,
seguida da funcdo assintomatica da area oclusal restaurada ocupada pela
protese. Manter a denticdo em pacientes com epidermolise bolhosa nédo so6 reduz
o dano dos tecidos moles ap6s o trauma, mas também proporciona maior
eficiéncia da mastigacdo e uma melhor nutricdo™°.

Pacientes totalmente edéntulos com epidermdlise bolhosa sédo candidatos
perfeitos para o tratamento com implantes dentarios, uma vez que quando se
realiza um tratamento de prétese convencional, ocorrem irritagdo na mucosa,
ruptura tecidual e formacdo de bolhas em muitas ocasides, devido a
microstomia, e com a sua acessibilidade complicada, apenas se pode colocar os

implantes no setor anterior®3,



O objetivo deste trabalho foi realizar uma revisdo da literatura sobre a
epidermélise bolhosa, uma patologia rara e muitas vezes desconhecida, para
descrever o manejo clinico e que tipo de tratamento é adequado para este tipo
de paciente.

Demonstrou-se que os procedimentos cirdrgicos para reabilitagcdo oral
com implantes em pacientes com EBDR, como alternativa a perda dentéria, € a
técnica ideal e podem solucionar melhor os problemas orais neste tipo de
pacientes, melhorando sua qualidade de vida, jA que as Ulceras e irritacbes
constantes na mucosa levam os pacientes ao edentulismo total e ao tratamento
com prétese totalmente removivel ou com préteses parciais, que sao
tratamentos desconfortaveis, no qual os pacientes muitas vezes rejeitam porgue
séo ocasionadas Ulceras dolorosas com 0 menor contato ou atrito.

Esta revisao de artigos mostra que a reabilitacdo com implantes neste tipo
de paciente com a colocacdo subsequente de uma sobredentadura ou prétese

fixa em implantes € a técnica apropriada a se realizar.

Material e métodos:

Foi realizada uma pesquisa através de diferentes bancos de dados
eletrbnicos, como o MEDLINE, o Cochrane Central Register of Controlled Trials,
gracas a ferramenta de pesquisa PUBMED, bem como dados obtidos na Internet
com servidores como a ferramenta de pesquisa académico do Google.

As palavras-chave que foram usadas na ferramenta de pesquisa
PUBMED foram Epidermdlise, Epidermdlise bolhosa, Implantes, implantes
dentéarios, pidermolise bolhosa juncional, Epidermdlise simples, Epidermdlise
juncional, Epidermolise Distrofica combinadas com operadores booleanos AND,
OR.

Critérios de Incluséo:
- Artigos de revisdo bibliografica relacionados a terapéutica dentaria em
pacientes com esta patologia publicada nos ultimos catorze anos.
- Estudos retrospectivos em seres humanos, dos quais doze sé&o casos
clinicos, duas revistas e uma revisdo de seis artigos que indicam

tratamento com implantes em pacientes com epidermalise bolhosa.



- Artigos relacionados ao manejo clinico e manifesta¢des orais neste tipo
de pacientes.

Critérios de Excluséo:
- Artigos com pouco acompanhamento clinico.

- Artigos de pouca relevancia.

DESENVOLVIMENTO
O esquema de pesquisa bibliogréafica e a selecdo de artigos utilizados para

a realizacao deste trabalho € resumido através deste diagrama:

608 artigos

192 artigos

Pubmed
Google Académico

Eliminacéo de 280

artigos por nao ter

tema selecionado

apreciacdo do abstract

Bliminacao de 300 artigos
Descartados 180 full text

ao ler o apstract
Sem relevancia

Selecionados 220

artigos Full text

40 artigos

Revisao




23 artigos

Descarte de 17 Reviséo final

Sem relevancia

Conforme discutido anteriormente, a epidermélise bolhosa recessiva
distréfica tem uma prevaléncia rara e muito baixa, caracterizada por um aumento
na susceptibilidade cutdnea da mucosa, onde bolhas, feridas e cicatrizes
aparecem na pele e nas mucosas decorrente do menor trauma, causando a
separacao entre o epitélio e o tecido conjuntivo subjacente, uma vez que ha uma
alteracdo das diferentes proteinas que intervém na unido da epiderme com a
derme. O tratamento odontoldgico satisfatorio em pacientes com EB representa
um dos desafios clinicos mais dificeis para o dentista%.

De acordo com um artigo de Gutiérrez e Martinez et al.2 e com foco na
gravidade do tipo de epidermdlise, o tratamento seria 0 seguinte: para 0s
pacientes com epidermdlise bolhosa simples, as medidas de higiene bucal que
devem ser realizadas sao as mesmas recomendadas para a populacéo em geral,
e o0s tratamentos dentarios sdo 0s mais conservadores possiveis para evitar
danos ao tecido mole. Na epidermolise bolhosa juncional, o risco de carie
dentéria estéa relacionado as lesdes hipoplasicas do esmalte, o que deve motivar
0 paciente a realizacdo de higiene bucal e tratamentos odontoldgicos precoces
e preventivos. As medidas de higiene bucal, que devem ser tomadas visando a
remog¢ao mecanica e quimica de placas bacterianas e medidas preventivas para
aumentar a resisténcia do esmalte e minimizar os fatores de risco de caries
dentarias séo os tratamentos que devem ser escolhidos.

Na epidermdélise bolhosa distrofica, as medidas de higiene preventiva e 0s
tratamentos buco-dentais sdo idénticos aos aplicados a pacientes com
epidermoélise bolhosa juncional. Por fim, a epidermdlise bolhosa distrofica
recessiva, é aquela em que os pacientes apresentam alto risco de céarie dentaria
e doenca periodontal, ja que todos os fatores etiopatogénicos convergem para
eles. O tratamento odontoldgico esta condicionado ao grau de abertura oral, ja



que a microstomia é de grau lll ou grave em 80% desse tipo de paciente. E
aconselhavel realizar exercicios de abertura forcada da boca e manipular a
mucosa oral o minimo possivel porque as bolhas iatrogénicas podem aparecer
com o contato durante a realizacdo de numerosos tratamentos dentarios. As
medidas de higiene oral devem ser totalmente cumpridas. Devido & multipla
exodontia em série que se realizava com muita frequéncia e ao fato dos
pacientes tornarem-se edéntulos ao longo da vida, passou-se a colocar proteses
fixas implantadas e suportadas que proporcionaram uma melhoria notavel nas
funcbes ndo s6 mastigatérias, mas também fonolégicas e de degluticao,
aumentando a autoestima do paciente®.

Lee et al.® publicaram um artigo no Centro Dental Eastmant da
Universidade de Rochester (NY), descrevendo um caso clinico que tratava da
reabilitacdo oral de um paciente edéntulo com epidermolise bolhosa de 29 anos,
onde colocaram quatro implantes em cada arco com posterior coloca¢ao de um
prétese esquelética com resina fixa. De acordo com este artigo, a reabilitacao
com implantes e a posterior colocacdo de uma prétese fixa de metal-resina em
pacientes com epidermdlise bolhosa é o tratamento ideal para restaurar e
melhorar a nutricdo e a qualidade de vida do paciente. No entanto, os autores
afirmam, que sdo necessarios estudos adicionais a longo prazo para avaliar a
taxa de sucesso e de subsisténcia dos implantes neste tipo de pacientes®.

Pefiarrocha et al.! colocaram em trés pacientes um total de 27 implantes,
15 na maxila e 12 na mandibula, com taxa de sucesso de 97,9%. Os pacientes
foram avaliados clinicamente em 1 més e 3 meses apos a cirurgia e a cada 6
meses. Foi demonstrada a correta integracdo 6ssea dos implantes, sem perda
significativa de osso peri-implantar.

Antes da colocacédo da protese, os pacientes ndo podiam mastigar, e
todos os alimentos tinham que ser engolidos sob a forma de um puré para
prevenir a ulceracdo do esdfago. Apds o tratamento, todos o0s pacientes
conseguiram mastigar e engolir um bolo alimentar bem mastigado. O estudo
mostra que a reabilitacdo com implantes endéseos com posterior colocagao de
préotese fixa melhora a nutricdo e, portanto, a qualidade de vida deste tipo de
pacientes?.

De acordo com outro estudo realizado por Pefarrocha et al.?, a cirurgia

com implantes em pacientes afetados por epidermdlise bolhosa apresenta



algumas dificuldades técnicas, como a atrofia severa dos nervos alveolares ou a
escassa disponibilidade de osso maxilar, além de dificuldade na abertura oral, o
que limita muito as manobras técnicas nos tecidos macios e duros. O uso de
implantes e a reabilitacdo posterior com a utilizacdo de proétese fixa resultou em
uma reducdo no numero de lesdes iatrogénicas em comparacdo com meétodos
convencionais de prétese, uma vez que permite implantar leitos de implante,
projetar agua e ar pressurizado na mucosa e reduzir o superaquecimento. Além
de ser uma técnica pouco agressiva com as estruturas vizinhas, permite controlar
e determinar manualmente o eixo de insergéo do implante, proporcionando uma
estabilidade correta dos implantes. De acordo com o estudo, a reabilitagéo oral
de pacientes com epidermalise bolhosa distréfica recessiva por implantes, com
posterior colocacdo de prétese fixa, é considerada a alternativa mais aceita?.

Serrano et al.3 publicaram um artigo explicando que néo existe tratamento
até agora. Registaram-se muitos progressos no controle de infec¢bes cutaneas
e ha cirurgia de sequelas severas, como a sindactilia como resultado da
cicatrizacdo multipla das bolhas. Registraram progresso também na nutricdo e
no desenvolvimento do peso, mantendo uma quantidade e qualidade de
alimentos mais aceitaveis, de modo a melhorar notavelmente os parametros
sanguineos, diminuindo a anemia e a hipoproteinemia cronica que geralmente
refletem suas andlises. Os tratamentos paliativos foram capazes de aumentar a
expectativa de vida3.

Boronat-Lopez et al.” realizaram um caso clinico onde colocaram o
enxerto e os implantes em uma Unica sessao, uma vez que as fixacbes eram
estabilizadas com osseointegracao, evitando danificar o tecido mole. Descreve-
se que o tratamento apropriado em pacientes com epidermdlise bolhosa
recessiva distrofica é a colocacao de enxerto 6sseo e implantes dentarios com
posterior insercdo de protese fixa. No caso clinico, insiste-se que um tratamento
efetivo é feito quando ha uma estabilidade inicial correta e um 6&timo
posicionamento dos implantes. Este artigo indica que o uso de implantes
endoseos com posterior reabilitacdo protética em pacientes com epidermolise
bolhosa recessiva distrofica pode proporcionam um resultado consideravelmente

melhor do que os métodos tradicionais de prétese’.



Pifiarrocha et al.? descrevem um caso clinico onde o tratamento realizado
foi a reabilitacdo com implantes apds enxerto ésseo com posterior colocacéo de
prétese fixa em 15 pacientes com epidermdlise bolhosa recessiva distrofica.
Todos os pacientes apresentaram envolvimento oral marcado, com alteracdes
devastadoras em tecidos macios e duros. Todos tiveram uma histéria de bolhas
sangrantes, caries dentarias e perda de denticdo, além de microstomia. Os
resultados do estudo indicam que, da pequena amostra clinica, os implantes
endoseos colocados simultaneamente com particulas de enxerto 0sseo
fornecem excelente suporte para préteses fixas em pacientes com epidermolise
bolhosa recessiva distréfica e podem ser um tratamento bem-sucedido®.

Um artigo escrito por Schmelzeisen et al.° no departamento de cirurgia
oral e maxilofacial do Hospital Universitario de Freiburg (Alemanha) indica que a
insercdo de implantes em substitutos ésseos ou compostos, que geralmente é
recomendada apds um periodo prolongado de cicatrizacao, € indicada neste tipo
de pacientes. Ainda que faltem resultados a longo prazo, esta técnica oferece
um avanco para a cirurgia cranio-maxilo-facial e a reconstrucdo 6ssea, embora
indique que pesquisas futuras devem abordar a estabilidade mecénica do 0sso,
sua possivel reabsorcéo e sua aplicacdo em ambientes pouco vascularizados®.

Um artigo de Pefarrocha et al.*° na Universidade de Valéncia (Espanha),
fala sobre a colocacdo de implantes endéseos em pacientes com epidermolise
bolhosa recessiva distréfica. Neste estudo, o tratamento com implantes foi
realizado em 30 pacientes com epidermdlise bolhosa recessiva distréfica. Este
estudo foi prospectivo e se realizou entre 1995 e 1999. Indica que, apesar do
pequeno numero de pacientes, os implantes enddseos de sucesso podem
fornecer um excelente suporte para a prétese, melhorando consideravelmente a
qualidade de vida do paciente?©.

Pifiarrocha et al.', na escola de odontologia da Universidade de Valéncia
(Espanha), participaram de um estudo cujo objetivo foi descrever a reabilitacdo
com implantes de pacientes diagnosticados com epidermdlise bolhosa recessiva
distrofica, com mandibulas maxilares e/ou edéntulas, utilizando protese fixa
suportada por 4 implantes. Dos 32 implantes, 20 deles foram colocados na
maxila usando osteotomos e 12 na mandibula usando perfuracdo convencional.
A taxa de sucesso dos implantes foi de 100% depois de um acompanhamento

meédio de 22,9 meses apos a colocacdo da protese. A satisfacdo do paciente



com a terapia do implante foi muito alta para todos os fatores avaliados. Os
autores fizeram uma comparagéo entre a satisfacao do paciente com diferentes
tipos de préteses e proéteses fixas colocadas apos a realizacdo de implantes em
pacientes com epidermdlise bolhosa recessiva distrofica. A satisfacdo foi alta
com diferentes tipos de protese, porém ligeiramente maior para protese fixa. A
reabilitacdo com dentaduras fixas em implantes de pacientes edéntulos com
epidermdlise bolhosa recessiva distréfica demonstrou ser um tratamento bem-
sucedido e bem tolerado. Ela permite que esses pacientes mastiguem alimentos
de forma mais eficiente do que com o uso de préteses removiveis convencionais,
reduzindo assim o risco de danos nas mucosas oral e esofagica e melhorando
sua nutricdo e qualidade de vidall.

Mahabou et al.1?2, escreveram um artigo sobre um caso clinico realizado
na Faculdade de Odontologia e Protese da Universidade de Ciéncias Médicas
de Tabriz, no Ird. Foi realizada a reabilitacdo de um paciente edéntulo e se
concluiu pela extrema dificuldade do tratamento para esse tipo de paciente e que
€ sempre melhor manter a denticdo porque ao mastigar melhor os alimentos,
esses pacientes reduzem as Ulceras orais e esofagicas, melhorando a nutricao
e, portanto, a qualidade de vida. No caso de pacientes totalmente edéntulos, eles
demonstram que a reabilitacdo por meio da colocacéo de implantes end6seos
com a posterior colocacao de préteses fixas melhora a funcao oral em relacdo a
qualquer tipo de tratamento protético, promovendo a melhoria na mastigacéo do
bolo alimentar, e como j& mencionado anteriormente, reduz as ulceracgfes e,
portanto, aumenta a satisfacdo com relacdo a qualidade de vida desses
pacientes. Os autores também apontam que 0s pacientes que apresentam
microstomia associada a epidermdlise bolhosa precisam de dentaduras
completas e enfatizam a habilidade que os pacientes devem ter quanto ao
momento da insercéo e a extracao. Neste caso, foi possivel colocar uma Unica
protese, uma vez que as condi¢des econdmicas do paciente tornaram possivel
a colocacdo de protese com implantes. Porém, para os autores o tratamento
ideal teria sido colocar implantes endoseos na maxila e mandibula e indicam a
possibilidade de coloca-los em varias pec¢as nos pacientes com microstomia para

facilitar a insercéo e a extracédo?!?.



Vanan et al.’3, na Universidade de Medicina e Odontologia de Valéncia
pelo departamento de estomatologia realizaram um estudo onde colocaram
implantes em pacientes com epidermélise bolhosa. Nesses estudos, 16
pacientes foram reabilitados com um total de 92 implantes e uma taxa de
sucesso de 75 a 100%. Os autores apontam que a intervengdo em pacientes
deste tipo € complicada devido a formacdo de bolhas de coagulacdo como
resposta a traumas apos realizar a minima incisdo ou retracédo do tecido. Além
disso, com a colocagdo dos implantes, ha um problema adicional devido a
necessidade de irrigacdo com solugéo salina, que deve ser aspirada, e o contato
do aspirador com as mucosas também produz a formacao de bolhas. A cirurgia
€ realizada sob anestesia local na maioria dos casos, uma vez que a anestesia
geral acarreta um problema adicional de possiveis ulceracfes decorrentes da
intubacdo, embora outros autores ainda a utilize. Eles também apontam que a
injecao da solucdo deve ser feita lentamente para evitar danos aos tecidos. O
artigo salienta que em pacientes com atrofia significativa no maxilar superior, 0s
implantes sdo colocados usando osteotomos, uma vez que usar uma técnica
convencional de perfuragdo pode destruir o processo 0sseo residual e assim
reduzir a retencao primaria do implante. A broca e a irrigacdo sao usadas apenas
para criar uma abertura minima no processo residual e permitir o acesso com
osteotomos de pequeno diametro. Por outro lado, na mandibula, sdo usadas
brocas cirdrgicas que requerem uma minima irrigacéo e o aspirador € colocado
em contato com 0 0sso em vez de tecidos moles. Em pacientes totalmente
edéntulos os implantes sdo colocados na parte anterior do setor, devido a
problemas de acessibilidade causada pela macrostomia do paciente. O estudo
abrangeu um periodo de 12 a 108 meses em 13 pacientes com epidermolise
bolhosa. Surgiram ulceracfes bucais em areas de atrito com as proteses em
86,7% dos casos. Em nenhum caso foram observadas altera¢cées na mucosa
perimplantar ou bolhas ao redor do implante. A qualidade de vida desses
pacientes melhorou consideravelmente e eles conseguiram mastigar e engolir
corretamente. Houve uma comparacéo no grau de satisfacao entre os pacientes
reabilitados com proteses fixas e aqueles reabilitados com sobredentaduras,
registrando pontuac¢des muito altas para aqueles reabilitados com proteses fixas.

Todos os autores concluiram que o uso de implantes dentarios em pacientes que



possuem epidermdlise bolhosa com a posterior colocagéo e o suporte adequado
de préteses fixas é apropriado, e apresenta uma elevada taxa de sucesso!s.

Olivieira et al.'4, realizaram um estudo fisiopatol6gico na Faculdade de
Odontologia de Bauru, Sdo Paulo. A epidermdélise bolhosa é causada por uma
adesdo anormal dos componentes epiteliais. Isso ocorre em diferentes niveis,
dependendo do subtipo de epidermolise. Devido a falta de coeséo, as bolhas se
formam apds o minimo trauma. Nos dois casos apresentados neste trabalho, as
bolhas sdo formadas apdés uma ligeira pressdo na boca e durante a
administracdo de anestesia local. O tratamento odontolégico do paciente no
primeiro caso nao foi simples, enquanto que com o paciente do segundo caso
apenas as medidas preventivas foram utilizadas. Segundo os autores deste
artigo, o tratamento para pacientes com epidermoélise bolhosa € multidisciplinar
e, infelizmente, nenhum regime terapéutico especifico pode curar a doenca. As
infeccbes secundéarias devem ser tratadas com antibidticos topicos e/ou
sistémicos e com base em uma dieta rica em proteina, ferro e zinco. Os dentistas
devem estar conscientes das manifestacdes orais da epidermdlise bolhosa e
auxiliar no diagndstico precoce para fornecer ao paciente um tratamento
preventivo e/ou um tratamento corretivo apropriado. Os autores reafirmam a
importancia do reconhecimento precoce da epidermdlise bolhosa e a
necessidade de tratamento multidisciplinar dos pacientes afetados. Devido a
grande dificuldade e risco de fornecer um tratamento odontolégico correto aos
pacientes com epidermolise bolhosa, € essencial prevenir caries e doencas
periodontais desde muito jovem?*4.

Vallejo et al.*®, realizaram um caso clinico no Servico de Cirurgia Oral e
Maxilofacial da Faculdade de Medicina da Universidade de Oviedo. Todos os
autores enfatizam que o atendimento e tratamento em pacientes com
epidermolise bolhosa recessiva distrofica deve se concentrar principalmente na
prevencao de infecgBes, que sdo muito susceptiveis neste tipo de pacientes, no
complicado manejo, na cura retardada, nas internagdes prolongadas nos
hospitais e na causa de frequentes septicemias, onde é muito conveniente
proteger a pele e, em certos casos, as mucosas de possiveis traumas. Este
artigo indica que h& neste tipo de paciente uma maior prevaléncia de caries,
placa dentaria e gengivite, e que o0 minimo de atrito ou trauma pode obscurecer

e desestabilizar o equilibrio da cavidade oral. Indica, também, que nédo ha



mudanca significativa na prevaléncia de c. Alicans, |. casei ou s. mutans, nem
alteracdo na secrec¢do de saliva, de modo que a prevaléncia de céaries estaria
mais relacionada a defeitos de esmalte, tecidos duros, ma higiene bucal ou a
uma dieta cariogénica. As vezes, a higiene bucal no é facil devido a sequelas
cicatriciais nas méaos que podem dar origem a sindactilias com méos de garra ou
mesmo em tocos que impedem uma escovacdo correta. Nesses casos, é
necessario recorrer a dispositivos especiais ou a ajuda por parte da familia.
Alguns estudos discutem a eficacia do sucralfato na reducdo da placa dental e
da inflamacédo e do sangramento gengival em altas percentagens, adicionado a
uma boa higiene bucal e uma dieta adequada. Os autores concordam que sao
utilizados utensilios e materiais idénticos aqueles utilizados em outros pacientes,
no qual se insiste em um tratamento suave, delicado e que néo gere trauma nos
tecidos e na mucosa oral. As vezes, durante a manipulacdo sdo inevitaveis o
surgimento de ulceracdes, embora possam ser reduzidas pela lubrificacdo de
instrumentos intra-orais com um creme de hidrocortisona, triamcinolona ou
pomada de petrdleo. Na operacéo, sédo preferiveis os instrumentos de retracdo
com uma forma larga ja que distribui melhor a for¢a aplicada a mucosa oral,
sendo interessante o0 uso de pontas de aspiracao pequenas, arredondadas e de
plastico para minimizar os danos nos tecidos e dissipar o calor que pode ocorrer
com os grandes instrumentos de metal. E importante acompanhar com
frequéncia os pacientes, a cada 3 a 6 meses, especialmente quanto a higiene
bucal e a dieta, em virtude da patologia dermatolégica complexa. Os autores
apontam que com o0s Ultimos avancos se abre um raio de esperanca no
tratamento, tanto com relacédo ao transplante de medula 6ssea, que resulta em
melhoria na cicatrizacdo das feridas, quanto da terapia génica, usando células-
tronco epidérmicas modificadas ou fibroblastos topicos para induzir a sintese de
colageno®.

Olsen et al.'6, escreveram um artigo no Departamento de Odontologia
Infantil, Royal Dental Hospital de Melbourne, Victoria e no Children's Dentistry
Department, Royal Children's Hospital. Em Queensland, eles realizaram um
estudo de dois casos clinicos e ambos apontaram que a epidermolise bolhosa
distréfica € um dos maiores desafios para o dentista na atualidade e que as
técnicas modernas de prevencao e restauracao sdo mais dificeis do que quase

quaisquer outra. Aléem disso, € imprescindivel que a denticdo natural seja



mantida para ajudar os pacientes a manter uma correta funcdo social,
psicoldgica e nutricional. Os autores sugerem que as doencas associadas a carie
dentaria e a doenca periodontal devem adotar a prevencdo como estratégia. A
diminuicdo da abertura oral e a obliteracdo progressiva do sulco labial tornam
dificil a higiene bucal. O menor trauma ao se escovar 0s dentes pode causar a
erupgao de bolhas orais, causando desconforto e cicatrizes. A capacidade do
paciente em realizar medidas de higiene bucal € muitas vezes limitada pelas
maos e dedos que sao convertidos em garra. A eliminacado fisica da placa
bacteriana pode ser complementada com inibicdo quimica pelo uso de solucao
de gluconato de clorhexidina a 0,2 por cento duas vezes ao dia. Esta propriedade
também pode ajudar na reducdo do surgimento diario de Ulceras na mucosa,
reduzindo o desconforto e promovendo a cicatrizacdo mais rapida. O uso de fltor
para prevenir a carie dentaria € outro componente vital na prevenc¢do. Existem
estudos que apontam que a fenitoina € um tratamento eficaz na reducdo de
bolhas. Porém, um estudo recente concluiu que a fenitoina ndo € um tratamento
eficaz para pacientes com epidermélise bolhosa recessiva distréfica. As
necessidades de restauracdo nesses pacientes podem ser realizadas com
anestesia local, nos casos em que se necessite apenas pequenas restauracoes
e procedimentos que ndo gerem traumas significativos. Os tratamentos
restauradores ou exodontia séo realizados com anestesia local e inevitavelmente
causam bolhas. As modificagbes da técnica cirdrgica em pacientes com
epidermolise bolhosa incluem o uso de extremo cuidado com os tecidos frageis,
aplicando-se pouca presséao, e ndo deve haver movimentos deslizantes dos
tecidos, entrando na boca o menor numero possivel de vezes. A seringa de
aspiracdo de ar deve ser usada com cuidado e o uso de fita para localizar uma
canula intravenosa apos a aplicacdo da anestesia geral deve ser evitado.
Tratamentos odontoldgicos prolongados, em que todas as necessidades de
restauragdo e extracdo podem ser realizadas em uma Unica sessao, sao melhor
executados sob intubacdo endotraqueal ou sedacao profunda. Pacientes com
epidermodlise bolhosa e seus familiares deveriam ter um cuidado excessivo com
a prevencédo e aconselhamento odontoldgico desde o nascimento?®,

Liversidge et al.1’, escreveram um artigo na Universidade de Londres.
Eles realizaram um estudo e concluiram que a formacéo dentaria dos dentes

permanentes inferiores no grupo de criancas com EB néo era significativamente



diferente do grupo de controle. Além disso, que existem caracteristicas comuns
as da populacdo normal e que é necessario enfatizar uma higiene bucal correta
em pacientes com epidermdlise bolhosa desde uma idade inicial’.

Barreiro-Capurro et al.'®, realizaram um estudo retrospectivo de 9
pacientes com epidermdélise bolhosa por 26 anos no servigo de dermatologia do
Hospital Clinico da Universidade de Barcelona, Espanha. Os autores, ao revisar
a associagdo com outras doencas e processos, destacaram uma associagao
frequente com neoplasias malignas do pulméao, carcinoma do colo do utero,
mama e melanoma maligno, doenca inflamatoria intestinal (doenca de Crohn e
colite ulcerativa), bem como processos autoimunes ou auto anticorpos
circulantes (anemia hemolitica, neurite Optica, tireoidite, 4 anticorpos
antinucleares [NAA] positivos). Este estudo destacou a importancia, em primeiro
lugar, da suspeita clinica e a otimizagdo dos meétodos de identificacdo
disponiveis para estabelecer um diagndstico correto. Uma vez estabelecido o
diagnéstico, deve-se realizar uma avaliacdo completa da extensédo da doenca e
a deteccdo de processos patologicos associados, bem como iniciar um
tratamento adequado que permita a prevencdo de sequelas quando houver
afetacdo ocular, de mucosa respiratoria ou digestiva. A resposta terapéutica a
um determinado farmaco ndo é muito valida porque € uma doenca muito
heterogénea. Este € um estudo retrospectivo que inclui um nimero reduzido de
pacientes. E necessario realizar estudos prospectivos multicéntricos que
permitam uma melhor compreensdo dos mecanismos envolvidos quanto a
eficacia das diversas drogas existentes e estabelecer a individualizacdo do
tratamento?®,

Um artigo que investigou bastante esta patologia desconhecida, escrito
por Hernandez Martin et al.?® no Servico de Dermatologia, Hospital Infantil do
Nifilo Jesus, Madri, Espanha, ressalta que todos os profissionais que abordam
esta doenca afirmam que a intervencéo da doenca deve ser precoce e duradoura
ao longo do tempo. O trabalho continuo neste tipo de paciente previne rigidez e
deformidades, melhora a capacidade funcional das articulacdes, permite
alcancar a autonomia do paciente e até a insergéo social. As Orteses estaticas e
dindmicas, os exercicios terapéuticos especificos e as atividades terapéuticas, a
medicina fisica e a hidroterapia sdo ferramentas muito eficazes. Para os

pacientes com dor crénica grave, existem varios fatores que justificam essas



dores, como extensas lesdes bolhosas, ulceracdes cronicas, afetacdo da
mucosa oral, erosdes corneanas, envolvimento do trato digestivo por estenose,
constipacdo, espasmos musculares decorrentes das retracOes articuladas etc.
Esses pacientes podem exigir cuidados paliativos, em que séo fornecidas
alternativas analgésicas apropriadas para cada caso. No Reino Unido a
prevaléncia é maior do que na Espanha, havendo a possibilidade dos pacientes
ingressarem em centros de cuidados paliativos para poder regular a
administracdo de analgesia em um ambiente hospitalar. Em um extremo mais
radical esta a Holanda, onde houve um caso em que 0s pais obtiveram
autorizacdo legal para interromper a vida de seu filho, afetado por uma forma
distréfica de epidermdlise bolhosa. Os autores do artigo apontam que a
epidermdlise bolhosa tem uma grande relacdo com a superficie da pele e tem
um enorme impacto na qualidade de vida do paciente, inclusive na sua
sobrevivéncia. O diagnéstico € apenas o0 primeiro passo dado pelo
dermatologista e, apesar do fato de que a doenca da pele pode eventualmente
se tornar uma questao secundaria, esses pacientes continuam necessitando de
especialistas para sua doenca?.

Schimidt et al.?!, descrevem um caso no Centro de Pesquisa Clinica
Interdisciplinar da Universidade de Wirzburg, Munique, Alemanha de um
paciente incomum de idade precoce com epidermdlise bolhosa. Eles
demonstram que 0s pacientes ndo possuem colageno tipo VII e que este
colageno é o unico que propicia o desenvolvimento da doenca, uma vez que esta
intimamente ligada ao sistema de anticorpos do paciente. Neste estudo, eles
indicam a necessidade de um estudo maior sobre o0 assunto, ja vez que poderia
servir de avanco no tratamento desse tipo de paciente?’.

Outro estudo de Rathna Prabhu et al.?? no Departamento de Odontologia
Preventiva e Pediatrica e Hospital Infantil de Trust, Nugambakam, Chennai,
Tamil Nadu (india) afirmam que o tratamento desse tipo de paciente deve afetar
nao apenas o manejo dentario, mas a todas as outras especialidades. Do ponto
de vista anestésico, sdo necessarias adaptacdes especiais. Desde a infancia,
tem-se percebido um atraso na maturacdo dentaria com base no sistema
Dermirjian em comparagdo com criancas saudaveis. O aumento da prevaléncia
de caries dentérias é significativo nesta patologia e requer a adocéo de medidas

agressivas de prevencao e reabilitacdo. Controlar a dieta € dificil devido a alta



necessidade cal6rica para a reparagdo dos tecidos, que envolve o aumento da
ingestdo de carboidratos. Na verdade, as recomendacdes alimentares as vezes
incluem o consumo de sacarose liquida. De acordo com os autores, demonstra-
se que a saude bucal pode ser administrada de forma segura e efetiva mesmo
para aqueles mais afetados pela EB. No passado, os pacientes optavam pela
extragdo, no entanto, com as técnicas anestésicas atuais, € possivel manter as
denticbes funcionais até mesmo nas pessoas mais afetadas. Em pacientes
propensos a formacao de bolhas orais, a higiene bucal pode ser melhorada com
uma escova dental de cabeca suave. Além da administracdo sistémica de
fluoretos, que também podem ajudar no controle das céaries. No entanto, muitos
pacientes de EB com lesdes na mucosa sao sensiveis a agentes aromatizantes
fortes e a alcool, que é um componente encontrado na maioria dos enxaguantes
bucais. Enxaguar clorhexidina pode ajudar a controlar a carie dentaria, mas
novamente o paciente pode ser sensivel ao alto teor de alcool que existe nos
enxaguantes comercialmente disponiveis. Também podem ser utilizadas
aplicacoes topicas de fluoreto de sédio neutro e altas doses de verniz de fluoreto.
Manter a denticdo pode néo apenas reduzir o potencial de trauma do tecido mole
da mucosa e, possivelmente, o eséfago através de mastigacdo mais eficaz, mas
também pode permitir uma melhor nutricdo. Ndo ha duvida de que os dentistas
tém a capacidade de ajudar esses pacientes a manter uma auto-imagem
positiva, proporcionando-lhes uma boa satide bucal®?.

Em um estudo conduzido por Fordura e Chahaani-Wu?3 no Departamento
de Dermatologia da Faculdade da Universidade de Medicina do Centro de
Pesquisas em Ciéncias Clinicas da Unidade de Medicina Oral de Stanford e do
Departamento de Odontostomatologia e Maxilofacial e do Departamento de
Matematica e Estatistica, a Universidade Federico Il de Napoles; DebRa
(Associacao de Pesquisa de Epidermolise Bolhosa Distréfica) Fundacao México;
O Departamento de Ciéncias Orofaciais, Faculdade de Odontologia da
Universidade da Califérnia, S&o Francisco, realizaram um estudo sobre
epidermolise bolhosa recessiva distréfica e afirmam que, desde que foi descrito
pela primeira vez em 1879, o EB tem sido uma preocupacao fundamental para
os médicos de todos o mundo e ainda representa uma das manifestactes
clinicas mais importantes e dificeis em termos de avaliagdo, progndéstico e

tratamento. Embora tenham sido feitas tentativas para melhorar as condi¢des



bucais dos pacientes com EB através de tratamentos médico-cirargicos, a
avaliagdo e o prognostico do EB continuam sendo um enigma. No estudo, os
pacientes com a doenca apresentaram maior indice de carie do que os do grupo
de controle. Os autores agradecem aos pacientes, criancas e adultos que
apresentaram a doenca por sua for¢ca e paciéncia no momento do estudo e
afirmam que, para confirmar melhor seus resultados, é altamente recomendavel

aprofundar investigacéo e o refinamento por parte de grupos internacionais?3.



CONCLUSAO

Apos revisar artigos da literatura sobre o tratamento geral da epidermalise
bolhosa recessiva distrofica e os beneficios de realizar um tratamento de
reabilitacdo com implantes em pacientes que apresentam epidermolise bolhosa,
foram obtidas as seguintes conclusdes:

1. Conforme discutido anteriormente, a epidermalise bolhosa recessiva distrofica
€ uma doenca cronica rara e incomum que afeta a pele e as mucosas e se nédo
for realizado um diagnéstico precoce e feito um tratamento de qualidade, piora a
qualidade de vida dos pacientes e sua sobrevivéncia, o que € um problema tanto
para 0s proprios pacientes como para 0s seus familiares, pois o seu
envolvimento é fundamental, assim como € o dos técnicos de saude que 0s
atendem.

2. A epidermolise bolhosa é um dos desafios mais arduos para o dentista devido
ao tratamento complicado dos pacientes e, acima de tudo, o contato minimo que
se deve manter com as mucosas devido a formacdo de bolhas, cicatrizes e
Ulceras que pioram a ingestdo do paciente e que, portanto, influencia na sua
qualidade de vida. Esse tipo de paciente, devido aos consequentes problemas
de escovacdo, ulceracbes e bolhas, tende a tornar-se edéntulo em idade
precoce, por iSso € necessario promover a higiene bucal correta e evitar o
consumo de alimentos cariogénicos. Além disso, eles rejeitam um grande
namero de tratamentos devido a fragilidade da pele, a extrema delicadeza com
gue os procedimentos necessarios devem ser realizados e o fracasso de certos
tratamentos protéticos devido as ulceracdes produzidas pelo atrito da protese.
3. Todos os autores concordam que os pacientes devem realizar uma dieta
equilibrada, completa e baixa em alimentos cariogénicos, carboidratos e
acucares, uma vez que nao € aconselhavel o acimulo de placa neste tipo de
paciente. Recomenda-se uma higiene bucal correta e completa, com dispositivos
especiais, escovas menores adaptadas que propiciem um menor contato
cutaneo e que causem menor incidéncia de Ulceras e cicatrizes.

4. Recomenda-se colocar familiares e pacientes em contato com associacgdes
especificas desta patologia, onde um manejo correto é desenvolvido com os
métodos de tratamento apropriados para este tipo de paciente. Além disso, €

realizado um tratamento sintomatico geral e sdo aplicadas medidas especiais.



5. O tratamento correto para este tipo de paciente comega com um diagnéstico
precoce e completo e um relato clinico desde o seu nascimento, fazendo-se
necessario conhecer os beneficios e consequéncias de certas técnicas utilizadas
para o seu tratamento. Todos 0s autores estudados que realizam tratamento de
implante com posterior colocagéo de protese fixa, visando a colocagdo de uma
denticdo fixa que ndo produza atrito com a mucosa oral, concluem que
atualmente o tratamento ideal para pacientes com epidermolise bolhosa
distréfica recessiva deve ser o implante com a colocacéo posterior de protese.
Eles apontam os beneficios deste tipo de tratamento, pois melhoram a ingestao
e, portanto, a nutricdo do paciente além de aumentar sua qualidade de vida.
Ademais, eles indicam que esse tratamento é o ideal, pois esses pacientes
normalmente rejeitam qualquer tratamento protético devido o surgimento de
Ulceras jA mencionadas anteriormente.

6. Por fim e para recordar brevemente as indicagbes mencionadas
anteriormente, todos os autores concluem que esse tipo de patologia deve ter
um diagnostico precoce correto e simples e que se deve explicar aos pais e
familiares as recomendacdes nutricionais, adotando-se uma uma dieta baixa em
gordura e sobretudo em alimentos cariogénicos. Além disso, a implicacdo que a
familia deve ter, as consequéncias dessa patologia, como elas influenciam a
qualidade de vida e que, em primeiro lugar, o tratamento deve ser direcionado
para manter a denticdo natural do paciente. Uma vez que 0s pacientes aparecam
nas clinicas em condi¢des edéntulas, o tratamento ideal € a reabilitacdo por meio
da colocacao de implantes com a posterior utilizacdo de uma protese fixa, ja que
causando menos ulceracdes, o paciente pode se alimentar de forma mais
completa e adequada. Assim, promovendo uma correta higiene bucal,

conseguimos aumentar sua qualidade da vida.
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ANEXOS
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- Fecha: 11 de noviembre de 2013 1540 > Enviado desde (direccion ip): 84.79.223.56 (84.79.223.56)
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bullosa = Usando (agente): Mozilla/5.0 (Pad; CPU GS 7_0_3 like Mac OS X)
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Universidad de Valencia
Tel. 963983761
=Mensaje: e

= Buenos dias, mi nombre es Diego y soy estudiante de 5° de la

= Universidad Europea de Valencia, mi trabajo de fin de grado se trata
= de rehabilitacion con implantes en pacientes con epidermalisis

= bullosa y he encontrado varios articulos suyos que no puedo

= descargar, Si fuese usted tan amable de mandarme algin articulo

= sobra este terma o algan tipo de Link o enlace donde puada encontrar
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Charo Velarde Saiz Muchisimas gracias por los articulos.
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