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Objetivo(s) Descrever o manegjo clinico, endoscopico e nutricional em um caso de estenose
esofagica grave em paciente com Epidermdlise Bolhosa Distréfica Recessiva (EBDR). Método
Revisdo dos registros médicos e exames complementares com anuéncia da familia (assinatura de
Termos de Consentimento Livre e Esclarecido para pais ou responsaveis). Busca dos descritores
em base de dados com selecdo de literatura segundo pertinéncia dos autores. Resultados Paciente
sexo feminino, 6 anos, Unica filha de pais ndo consanguineos e histérico de fragilidade dos
tecidos epiteliais a pequenos traumas mecanicos e formagdes de bolhas nas pele e mucosas desde
0 nascimento, predominantemente nas proeminéncias ésseas. Recebeu diagnostico de EBDR
diante de suspeicdo clinica e mapeamento antigénico. Evoluiu com grave acometimento de pele,
falanges e artelhos, areas de desnudagcdo e pseudo-sindactilia. Encaminhada a consulta
ambulatorial com queixa de disfagia progressiva para solidos ha 3 anos e piora expressiva nos
altimos 60 dias. Avaiagdo clinica evidenciou pele xerodérmica, lesbes cruentas e secrecdo
purulenta em todo o corpo, com deformidade em extremidades e palidez cutanea importante.
Peso entre escore Z-2 e Z-3 (Organizacdo Mundia de Salde - 2007). RX contrastado de eséfago,
estbmago e duodeno demonstrou estenose esofégica de terco médio de esbfago. Endoscopia
digestiva alta apresentava subestenose esoféagica proximal em anéis no 1/3 médio e descolamento
da mucosa aos minimos traumas. Foi realizada cuidadosa dilatacdo com bal& de Swansky e
posteriormente orientacdo para inibidor H2, alginato, antibidticoterapia parentera e
hemotransfusdes além de manegjo nutricional com dieta polimérica completa hipercaldrica, .
Evoluiu com melhora parcial, sendo necessario mais duas intervencfes endoscOpicas em trés
meses. Paciente apresentou melhora da aceitacdo alimentar, inclusive para solidos e ganho
ponderal. Segue em acompanhamento interdisciplinar com diminuicdo das internagdes
hospitalares. Gastrostomia contraindicada pelo grave acometimento da pele na regido do abdome.
conclusdo(des) A mucosa esofégica é um sitio extra-cutaneo o qual deve ser sempre lembrado em
pacientes com EBDR com histéria de disfagia. A estenose esofagica é uma complicagdo grave da
EBDR. A utilizagdo do exame endoscopico para manejo deve ser criteriosa e realizada por
profissionais experientes pelo risco de dano a mucosa a0 minimo trauma. O mango
interdisciplinar € fundamental para melhoria na qualidade de vida desses pacientes.
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