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Resumo: Introducdo: Epidermdlise Bolhosa (EB) constitui um grupo de dermatoses hereditérias raras que
se caracteriza pela fragilidade da pele com formag&o de vesiculas e bolhas de dificil cicatrizacéo.
E classificada em simples, juncional, distréfica e Sindrome de Kindler. Descricio do caso:
L.F.N.C, 5 anos, nascido atermo, de parto cesarea, apresentando ao nascimento descolamento de
todas as unhas e lesdo bolhosa Unica em méo direita. Apds 1 ano de vida houve aumento da
guantidade e do tamanho das lesfes, inicio de compromentimento da via aérea e trato
gastrointestinal, além do surgimento de tecido de granulacéo perioral. Aos 3 anos necessitou ser
traqueostomizado devido a insuficiéncia respiratoria e extraiu todos os dentes por estarem mal
conservados. Atualmente o paciente esta prestes a completar 6 anos, ndo deambula, tem grave
déficit pobndero-estatural, segue traqueostomizado, faz acompanhamento multidisciplinar e usa
curativos especiais ndo-aderentes para evitar novas lesdes e tratar as ja existentes. Discussdo:
Uma das formas mais utilizadas de classificacdo de EB leva em consideragdo as caracteristicas
clinicas. A EB simples é caracterizada por erosdes superficiais na epiderme apés atrito, tem bom
prognéstico e raramente afeta as mucosas. Na EB junciona (EBJ) as bolhas s8o numerosas, ha
tecido de granulacdo perioral exuberante, unhas distréficas ou ausentes, cicatrizes atroficas na
pele e alteragdes dentérias. Ja a EB distrofica é marcada por bolhas recorrentes, pseudosindactilia
e contraturas articulares. Em 2008 foi adicionada a classificacéo de EB a sindrome de Kindler
onde a fragilidade cuténea dos primeiros anos € substituida por poiquilodermia, cicatrizes e
fotossensibilidade. As manifestagOes extracutaneas mais comuns da EB envolvem cavidade oral
(tecidos moles e dentes), olhos, trato gastrointestinal, genitourinario, sistema muscul oesquel ético,
via aérea superior, medula 0ssea e coragdo. Conclusdo: Este relato tem por objetivo apresentar o
caso raro de um paciente com EBJ aos 5 anos, destacando o diagndstico a partir das
manifestacdes clinicas.
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