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Resumo

Introdugdo: o termo Epidermélise Bolhosa envolve um grupo de doengas hereditarias com caracteristicas clinicas e genéticas diversas
e esta relacionado com a formagdo de bolhas e erosdes na pele e mucosas, como consequéncia de tragdes minimas. As lesGes
orofaringeas que acometem as superficies bucais, podendo atingir o trato gastrointestinal, associado a formacdo de cicatrizes, podem
gerar em longo prazo alteragdes estruturais caracterizadas por anquiloglossia, microstomia e estenose de es6fago, podendo também
levar a quadros de disfagia e odinofagia. Objetivo: descrever um caso de uma paciente portadora de Epidermélise Bolhosa Distrofica,
enfatizando a abordagem fonoaudioldgica no contexto multidisciplinar visando a prevengdo de agravos a satide. Metodologia: relato
de caso de uma paciente internada no C-HUPES/UFBA, assistida pela equipe de fonoaudiologia. Resultados: paciente sexo feminino,
15 anos, admitida em unidade hospitalar a fim de ser submetida a terapia nutricional devido ao quadro de Desnutrigdo Energético
Protéica grave, associado a anemia cronica, esofagite com estenose, entre outros. Paciente portadora de Disturbio Miofuncional
Orofacial caracterizado por padrdao mastigatério ineficiente e desvio fonético; degluti¢do funcional. Apés fonoterapia, a paciente
evoluiu com melhora das fungdes de mastigagdo e degluticdo, além de maior inteligibilidade de fala. Conclusdao: mesmo com os
limites terapéuticos enfrentados, com necessidade de intervengdes menos invasivas, a paciente apresentou melhora das fungGes
estomatognaticas, e assim aumento da ingestdo de calorias e ganhos no estado nutricional, bem como na inteligibilidade de fala,
fatores primordiais para melhora da qualidade de vida da paciente e prevengdo de agravos da doenga.

Palavras-chave: Epidermélise Bolhosa. Fonoaudiologia. Fonoterapia. Equipe de Assisténcia ao Paciente.

Abstract

Introduction: The term Epidermolysis Bullosa involves a group of hereditary diseases with a variety of clinical and genetic characteristics,
and it’s related to the formation of blisters and erosions on the skin and mucosa as a result of minimum abrasions. The oropharyngeal
lesions that affect the oral surfaces and possibly reaching the gastrointestinal tract, associated with scarring, might generate in the
long run structural changes characterized by ankyloglossia, microstomia, and esophagus stenosis and it may also lead to dysphagia
and odynophagia. Objective: To describe a case of a patient with Dystrophic Epidermolysis Bullosa, emphasizing the speech therapy
approach in a multidisciplinary context aimed at preventing the aggravation of health issues. Methodology: case report of a patient
hospitalized at C-HUPES / UFBa assisted by the team of speech therapy. Results: Female patient, age 15, admitted to hospital in
order to be subjected to nutritional therapy due to a severe condition of Protein-Energy Malnutrition, associated with chronic anemia,
esophagitis with stenosis, among others. Patient has Orofacial Myofunctional Disorder characterized by inefficient masticatory
pattern and phonetic deviation; Functional deglutition. After speech therapy the patient improved the masticatory and deglutition
functions and speech intelligibility. Conclusion: Despite the therapeutic limitations, and the need for less invasive interventions, the
patient improvement of stomatognathic functions, and consequently the increase of calorie intake and gains in nutritional status,
as well as in speech intelligibility, essential factors on the improvement of the quality of life of the patient, and prevention of the
aggravation of the illness.

Keywords: Epidermolysis Bullosa. Speech, Language and Hearing Sciences. Speech Therapy. Patient Care Team.

INTRODUCAO

O termo Epidermdlise Bolhosa (EB), descrito pela
primeira vez em 1886 por Koeber, envolve um grupo
de doengas hereditarias com caracteristicas clinicas e
genéticas diversas e esta relacionado com a formagao
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de bolhas e erosGes na pele e mucosas, como consequ-
éncia de tragdes minimas!. Deste grupo de doencas raras
foram descritos até 2012, aproximadamente 200.000
casos nos EUA, 50.000 no Japdo e obteve-se a proporgao
de 5:10.000 nascidos vivos na Europa. A sua incidéncia
estimada é de 1:20.000%3.

Relatados na literatura, mais de 30 subtipos da
EB podem ser agrupados de acordo com o local de apa-
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recimento das bolhas nos tecidos. Para determinacgdo
dos tipos, leva-se em consideragdo o fendtipo, a heranga
e o gendtipo. Os principais grupos sdo: Epidermolise
Bolhosa Simples (EBS), Epidermdlise Bolhosa Juncional
(EBJ), Epidermdlise Bolhosa Distréfica (EBD) e Sindrome
de Kinder. No que diz respeito a transmissdo genética, na
EBS, a maioria dos subtipos sdo transmitidos de forma
autossdmica dominante, ja na EBJ autossOmica recessiva.
As EBD dividem-se em dois subtipos, com transmissao
autossémica dominante e recessiva*®,

Os portadores de EB Hereditarias (EBH) apre-
sentam manifestacdes cutaneas e extracutaneas, pela
fragilidade mecanica que estd associada a apari¢dao de
erosGes na pele e mucosas. Na maioria das formas, as
lesOes sdo precedidas de bolhas tensas, em sua maio-
ria, cheias de exsudato incolor. Sdo sinais cutaneos:
atrofia, alopecia, formacdo de cicatrizes, anomalias de
pigmentac¢do, formagdo de membranas e contraturas®
59 As manifesta¢Bes extracutaneas ocorrem em olhos,
mucosa oral, dentes, trato gastrointestinal e geniturina-
rio. Desnutricdo, anemia e infecgBes respiratdrias sdo
manifesta¢cdes comunsé.

AfecgGes nas vias aéreas variam desde disfonias,
estridor inspiratério, edemas, vesiculas, e bolhas em
regido laringotraqueal, ulceragBes, cicatrizes em pregas
vocais, até a ocorréncia de tecido de granulac¢do e esteno-
se. Os acometimentos em ouvidos, citados na literatura,
sdo otite média e hipoacusia’*?.

O tubo digestivo é um dos lugares de maior fre-
guéncia de ocorréncia de lesdes das EBH, ressaltando
que as lesOes esofagicas levam a estenoses nesta regiao.
Como manifesta¢Oes gastrointestinais, cita-se: disfagia
esofdgica, esofagite, alteragGes na motilidade esofagica,
constipagdo intestinal, entre outros®*2,

LesGes na cavidade oral variam de discretas vesicu-
las até grandes bolhas, que quando rompidas deixam are-
as desnudas e com erosées. Comumente, sdo observadas
afecg¢Bes dentais e de mucosa oral, sendo encontradas
microstomia, anquiloglossia, bolhas/erosdes gengivais,
dentes com aspecto anémalos, caries excessivas, perda
prematura dos dentes, alteragBes oclusais e hipoplasia
de esmalte dentario® 114,

A ingesta de alimentos sélidos podem causar le-
sdes no trato gastrointestinal e consequente surgimento
de estenoses em qualquer porgao do eséfago, podendo
levar os pacientes a terem baixa ingesta alimentar e
reducdo do aporte nutricional, desnutri¢do, retardo no
crescimento, déficit de cicatrizacdo das lesGes e anemia,
sendo esta ultima multifatorial®°1+1215,

O tratamento padrdo para as formas mais graves
da doenca sdo geralmente limitados a cuidados palia-
tivos e ineficazes na redugdo da morbimortalidade por
complicagOes inerentes a propria condi¢do. As terapias
emergentes tais como, terapias celular alogénica, génica
e de proteina, tém demonstrado promessa, porém a
associacdo de abordagens é recomendada para alcangar
a eficacia do tratamento?.

Os cuidados basicos na EB consistem em evitar
traumas desencadeadores de lesGes, bem como evitar
infeccdo e facilitar a cicatrizagdo das feridas'!. Visando
auxiliar o processo de doencga e a fim de proporcionar
conforto, automomia e qualidade de vida aos portadores
e suas familias, é preciso instaurar uma equipe multidis-
ciplinart17.18,

Tendo em vista a escassez de artigos que abordam
a atuagdo fonoaudioldgica, o objetivo deste trabalho é
descrever um caso de uma paciente portadora de Epi-
dermdlise Bolhosa Distrofica, enfatizando a abordagem
fonoaudioldgica no contexto multidisciplinar e a preven-
¢do de agravos a saude.

METODOLOGIA

Relato de caso de uma paciente internada na Uni-
dade Metabdlica do CPPHO — Complexo HUPES, Salvador,
Bahia, Brasil, assistida pela equipe de Fonoaudiologia.

Inicialmente, a paciente foi submetida a avaliagao
fonoaudioldgica que constou de anamnese e de exames
estrutural e miofuncional oral. Foi aplicado protocolo
adaptado do “D0OSS” — Dysphagia Outcome Severity
Scale'® e o “PARD” — Protocolo de Avaliagdo de Risco
para Disfagia®. Este ultimo é composto por 5 partes:
1.ldentificagdo/Histdria clinica; 2.Exame geral, estrutural/
miofuncional do sistema sensério motor orofacial; 3.Exa-
me clinico da degluticdo em paciente traqueostomizado
— Blue dye test adaptado; 4.Exame clinico funcional da
degluticdo e 5.Conclusdo/conduta.

Para classificar o nivel de ingesta oral, foi utilizada
a escala FOIS — Functional Oral Intake Scale?* composta
por sete niveis: 1. Nada por via oral; 2. Dependente de
via alternativa e minima via oral de algum alimento ou
liquido; 3. Dependente de via alternativa com consistente
via oral de alimento ou liquido; 4. Via oral total de uma
Unica consisténcia; 5. Via oral total com multiplas consis-
téncias, com necessidade de preparo especial ou compen-
sacdes; 6. Via oral total com multiplas consisténcias, sem
necessidade de preparo especial ou compensagdes, com
restrigdes alimentares; 7. Via oral total sem restricGes.

Para avaliagdo das fungdes de degluticdo e mas-
tigacdo foram utilizados alimentos nas consisténcias
liquida fina (dgua) e liquido — néctar (Dieta industrializada
— Cubitan®) e solida (biscoito maizena). A avaliagdo nao
ofereceu riscos para a paciente.

O seu responsavel concordou em participar do
estudo e assinou o termo de consentimento livre e es-
clarecido (TCLE), conforme o Art. IV.2 da Resolugdo do
CNS 196/96.

RELATO DO CASO

Paciente sexo feminino, 15 anos, com diagndstico
de Epidermdlise Bolhosa Distréfica Congénita. Admitida
em maio/2014 na Unidade Metabdlica do CPPHO — Com-
plexo HUPES, Salvador, Bahia, Brasil, a fim de ser submeti-
da a terapia nutricional, devido ao quadro de Desnutri¢do
Energético Protéica grave (DEP Grave).
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Ao exame fisico na admissao, a paciente encon-
trava-se em bom estado geral, lUcida, eupneica, afebril,
acianotica, anictérica, mucosas normocoradas, hidratada;
o segmento cefdlico com presenca de alopecia; pele,
couro cabeludo, térax e membros com lesdes crostosas,
hiperemiadas e cicatriciais hipocromicas e extremidades
com descamacao e deformidades.

A paciente permaneceu internada, durante 21
dias, com as seguintes comorbidades descritas em
prontudrio: DEP Grave; baixa estatura; anemia cronica
a esclarecer; esofagite com estenose, secundario a: Epi-
dermolise Bolhosa? Doenca do Refluxo Gastroesofagico?
Anemia ferropriva: plumer vinson? E dentes em estado
precario de conservagao.

Paciente com histdrico de disfagia, com episddios
de tosse e engasgo. Ha relato de estenose esofagica com
necessidade de dilatagdo, em 2009. O laudo do Estudo
Radioldgico Eso6fago Estbmago Duodeno realizado em fe-
vereiro / 2014 revelou areas de estreitamento em es6fago
superior. Apds sugestdo médica e de nutrigdo, foi avaliada
pelo Servico de Fonoaudiologia para acompanhamento
da alimentacdo, devido a presenca de lesdes intraorais e
histérico de baixa ingesta oral. Em anamnese, a pacien-
te ou sua familia ndo referiram queixas relacionadas a
alimentagao.

Na avaliagdo do sistema sensorio motor orofacial,
foi realizada uma oroscopia que evidenciou higiene oral
precaria, com dentes em péssimo estado de conservagao;
palato duro alto e ogival e palato mole com mobilidade
preservada, porém incompetente, com escape de ar pela
cavidade nasal. Apresentou redugdo da mimica facial e da
amplitude de abertura bucal, evidenciando microstomia
com medida de 10 mm, verificada através do uso de
paquimetro. Observou-se a reducdo da anteriorizagdo e
auséncia de elevagdo e lateralizacdo de lingua, frénulo
lingual curto, sendo diagnosticado anquiloglossia. A sen-
sibilidade e tonus dos 6rgdos fonoarticulatdrios (OFAs)
foram avaliados como adequados, a postura habitual de
labios esteve entreabertos e seu vedamento com esforco
durante repouso.

A avaliacdo funcional da degluti¢do, com liquido
ralo e na consisténcia néctar, observaram-se captacao e
tempo de transito oral adequados, bem como elevagao
do complexo hiolaringeo adequada, com ausculta cervical
limpa e qualidade vocal sem modifica¢gdes apds degluticdo
e auséncia de outros sinais clinicos sugestivos de pene-
tragdo/aspiragdo laringotraqueal.

A avaliagdo funcional da degluticdo com sélido
evidenciou captagdo oral alterada, com preensao lateral a
direita; auséncia de vedamento labial durante mastigacdo,
sendo esta unilateral a direita com movimentos man-
dibulares verticais; tempo de transito oral aumentado;
vedamento labial com esforgo durante a degluticdo, com
estase alimentar em vestibulo e entre as unidades den-
tarias apos degluticao; reducdo da elevagao hiolaringea,
com ausculta cervical limpa e auséncia de mudancas na
qualidade vocal apds degluticdo ou outros sinais sugesti-
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vos de penetragdo/aspiragdo laringotraqueal.

A paciente ndao apresentou comprometimento
linguistico; fala com articulacdo imprecisa e presenca de
distor¢Bes dos fonemas fricativos — /s/ e /z/, e quanto
a avaliacdo perceptivo-auditivo observou-se qualidade
vocal hipernasal, pitch agudizado e loudness adequado.
Ap0s avaliacdo, levantaram-se as hipoteses diagndsticas
fonoaudioldgicas de disturbio Miofuncional Orofacial
caracterizado por padrao mastigatdrio ineficiente e desvio
fonético. A degluticdo é classificada como funcional, de
acordo com a escala PARD (2007), tendo comprometi-
mento de fase oral com compensagdes espontaneas e
sem riscos para oferta de alimentagdo via oral. Na escala
FOIS, foi classificada no nivel 7 com alimentagdo por via
oral sem restricoes.

A enferma foi submetida a fonoterapia trés vezes
por semana, tendo sido realizadas 10 sessGes no periodo
de 14 de maio de 2014 a 02 de junho de 2014. Os obje-
tivos terapéuticos foram: ganhos de forga e mobilidade
de OFAs; aumento da abertura bucal e adequacdo das
fungdes de mastigacdo e degluticdo, visando compensar
as alteragdes constatadas e proporcionar o aumento
da ingesta com adequadas nutricdo e hidratagao, além
de melhora da inteligibilidade de fala, garantindo uma
comunicagdo efetiva.

Durante o tratamento fonoaudioldgico, foram
propostas diversas estratégias para alcangar os objetivos
tracados, dentre eles: exercicios isométricos e isotonicos,
associados a abertura maxima de boca através de isome-
tria. Visando a adesdo ao tratamento, foram utilizados
materiais diversos e ludicos, tais como lingua de sogra,
abaixadores de lingua, apitos e canudos, aliados ao treino
de sobrearticulagdo de fala. Ressalta-se que diante dos
riscos de desenvolvimento de novas lesdes, as atividades
eram realizadas com atencdo, respeitando os limites da
paciente. Foram realizadas adapta¢des na consisténcia
de sua alimentagdo, com restricdo dos sélidos firmes e
alimentos secos, e foi incentivado o uso do canudo para
liquidos e semiliquidos. A paciente e sua mae foram trei-
nadas para realizagdo dos exercicios diariamente.

Ao final das sessdes, a paciente evoluiu com
aumento na amplitude de movimentos dos OFAs, bem
como aumento na abertura maxima de boca, chegando ao
final do periodo descrito a 18 mm. As mudancas citadas
repercutiram em melhora da fung¢do de mastigacdo e de-
gluticdo, além da amplitude de articulagdo, ocasionando
maior inteligibilidade de fala.

Na alta hospitalar, a adolescente apresentava-se
no nivel 6 da escala FOIS, isto é, alimentacdo via oral total
com multiplas consisténcias, sem necessidade de preparo
especial ou compensagdes, com restricdes alimentares,
tais como, cereais matinais secos e duros, granola, cereais
com fibra de trigo, aveias em grdo, e outros cereais inte-
grais; alimentos crocantes, como torradas, biscoitos seco,
entre outros com caracteristicas semelhantes. Salienta-se
que as adaptagdes foram realizadas em conjunto com a
equipe de nutrigao.
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A manipulagdo dos tecidos bucais podem trazer
mais prejuizos que beneficios a paciente. Assim, o servigo
de odontologia contraindicou as exodontias ou limpezas;
foram sendo prescritas a¢Ges profildticas com instrucdes
de higiene e bochecho com fluoreto de sédio e clorexidina
para controle quimico do biofilme bucal.

Durante o internamento, a paciente evoluiu sem
intercorréncias; recebeu orientagdo nutricional, apre-
sentando ganho ponderal de 1,200 Kg durante o periodo
(Peso da alta: 26,9 Kg); evoluiu com boa aceitagdo da
dieta. Contudo, a paciente recebeu alta ainda em DEP
Grave, sendo necessario atingir 28 Kg para saida desta
classificagdo.

A paciente recebeu alta em boas condig¢des clini-
cas, hidratada, com boa aceitacdo da dieta via oral, sem
gueixas. A mesma seguia apresentando alopecia e lesdes
crostosas em couro cabeludo, dentes em precario estado
de conservagdo, multiplas lesGes crostosas melicéricas,
hiperemiadas e outras cicatriciais hipocrdmicas em torax,
membros superiores e inferiores, além de algumas lesGes
bolhosas e descamacgdo de extremidades principalmente
em membros.

Do ponto de vista fonoaudioldgico, devido as
lesdes em mucosa oral e a restricdo a manipulagdo e
diante do risco de desenvolvimento de novas lesGes, o
trabalho terapéutico ficou limitado. A paciente seguiu em
acompanhamento até alta hospitalar e foi encaminhada
para atendimento ambulatorial.

DISCUSSAO

No presente estudo, apresentamos um relato de
caso de uma jovem com 15 anos e diagndstico de Epi-
dermolise Bolhosa Distrofica Congénita que cursou com
adaptacdes nas fungdes orais de mastigacao e degluticao
e desvio fonético, decorrentes da presenca de lesGes
orofaringeas e esofagicas.

As formas hereditarias da Epidermdlise Bolhosa
sdo classificadas em trés grupos principais, a saber, EB
simples, EB Juncional, e EB Distréfica.® A jovem relata-
da é portadora da EB distréfica congénita e apresenta
manifestacdes compativeis com os dados descritos na
literatura. Podem-se citar as lesdes cutaneas primarias,
como erosdes na pele e mucosas, e também os sinais
cutaneos secundarios tais como, atrofia, formagdo de
cicatrizes, anomalias de pigmentac¢do, formacdo de mem-
branas e contraturas®. No que diz respeito as condi¢des
orais, a menor apresentou afeccdes dentais, alteragdes
oclusais, microstomia, anquiloglossia, bolhas e erosdes
gengivais, dentes com aspecto anémalos, caries excessivas
e perda prematura dos dentes!***. Estudos afirmam que
em quase todos os subtipos é possivel encontrar afec-
¢Oes nas vias aéreas, porém no caso em questdo, nao se
observou sinais e/ou queixas’.

As lesGes orofaringeas, com acometimento desde
as superficies bucais, podendo atingir o trato gastrointes-
tinal, associado a formacdo de cicatrizes, podem gerar
em longo prazo alteragdes estruturais caracterizadas por

anquiloglossia, microstomia, obliteracdo de vestibulo,
até estenose de esofago, podendo levar a quadros de
disfagia e odinofagial®'?'>, A paciente apresentou his-
térico de disfagia com episddios de tosse e engasgo.
Ha relato de estenose esofagica com necessidade de
dilatacdo no ano de 2009. A literatura afirma que as es-
tenoses esofdgicas podem ocorrer em qualquer porgao
do es6fago podendo estar associadas a pneumonias por
aspiragdo®%115 A paciente descrita ndo evoluiu com
infecgGes do trato respiratdrio, porém a ocorréncia de
tosse e engasgos sdo sinais sugestivos de penetragdo
e/ou aspiragdo de conteldo em vias aéreas. Além da
tosse reflexa, classico sinal de penetragdo/aspiragdo
laringotraqueal, a literatura aponta outros sinais clinicos,
a saber, a qualidade vocal molhada, a ausculta cervical
ruidosa, queda de saturagdo, entre outros®.

No que concerne aos achados da avaliagdo,
diagndsticos e terapia fonoaudioldgica, podemos apro-
fundar as discussdes diante das comorbidades no trato
aerodigestivo. Nos casos de EBD recessiva, a literatura
aponta para as manifestacGes orais mais graves neste
subtipo, sendo possivel observar completa oblitera-
¢do e adesdo vestibular, redu¢cdo da movimentagdo
da lingua e microstomia com reduc¢do das medidas de
comissuras, quando comparado com outros tipos*. As
mudangas no sistema estomatognatico secundarias a
presenca de anquiloglossia ja sdo estudadas e apontam
principalmente para alteragBes na fala e degluticdo?*%.
A presenca de lesGes que comprometem as comissuras
labiais, podendo originar as microstomias também sdo
considerados problemas graves que podem levar a im-
portante prejuizo estético e funcional, como dificuldade
para fala, alimentagdo, higiene oral e expressédo facial®.

No caso em discussdo, foi possivel observar pre-
senca de anquiloglossia e microstomia. Tais adaptagGes
nas fungdes estomatognaticas, associadas a presenca
de lesGes ativas em cavidade oral prejudicavam o pro-
cesso de alimentagdo. As alteragdes de fala observadas
corroboram com a literatura em relagdo a dificuldade
para producdo de fonemas linguoalveolares em pacien-
tes com limitagdo nos movimentos de lingua, como a
anquiloglossia?.

Dentre os diagndsticos fonoaudiolégicos atribui-
dos ao caso, o disttrbio miofuncional orofacial é definido
como alteragdo que envolve a musculatura orofacial e/ou
cervical que interfira no crescimento, desenvolvimento,
ou funcionamento das estruturas e fungées orofaciais?.

Foi possivel verificar compensagGes espontaneas
para a alimentagdo na consisténcia sélida, com preensdo
lateral do alimento, com necessidade de tempo adicio-
nal para alimentagdo, mas sem redugao da eficiéncia
da degluticdo, sendo possivel manter a alimentagdo
por via oral total, mantendo adequada hidratagao. Tais
achados corroboram com o Diagndstico de Degluticdo
Funcional®® A conduta de adapta¢do de consisténcia
sugerida, restringindo oferta de alimentos sélidos firmes
e secos, se deu devido a condi¢do dentaria precaria e
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presenca de lesdes orais, favorecendo o aumento da
ingesta da alimentagdo e garantindo melhor nutrigcdo
para a paciente. Aliado a isto, a literatura afirma que
a passagem de alimentos sdélidos pode levar a lesGes
esofagicas, com possibilidade de estenoses®.

A terapia miofuncional orofacial é um processo
gue tem como objetivo a adequagdo ou viabilizagdo das
fungdes orais em pacientes de todas as faixas etarias
e nas mais diversas disfungdes orais. O planejamento
terapéutico é sempre individual e direcionado para as
dificuldades especificas constatadas. No caso clinico des-
te estudo, os objetivos terapéuticos foram alcangados.
Para tais objetivos, utilizou-se de exercicios isométricos e
isotdnicos como estratégias, que visam respectivamente
aumentar a forca e a mobilidade dos musculos, respei-
tando os limites terapéuticos impostos pela patologia
de base?®

Apresentando quadro de Desnutrigdo Energético
Protéica grave (DEP Grave), a paciente foi internada
no C-HUPES a fim de ser submetida a terapia nutricio-
nal. Entre as comorbidades apresentadas neste caso,
encontramos a anemia com caracteristicas cronicas e
sem definicdo de etiologia e ainda a baixa estatura. Um
estudo baseado em relatos de séries de casos afirma que
a EB Hereditaria é fator de risco para desenvolvimento
de complicagOes extracutaneas, entre elas o comprome-
timento nutricional, principalmente anemia, hipoalbu-
minemia, ma absorc¢do e déficit de crescimento®. Ainda
tratando deste tema, estudos correlacionam a baixa
ingesta oral, com a ocorréncia de desnutri¢ao, retardo no
crescimento, anemia e também a cicatrizagdo defeituosa
das feridas. A anemia é uma complicacdo multifatorial
em pacientes com os subtipos distréficos recessivos, que
ocorre em grande parte por deficiéncia do ferro, que
pode ser tanto pela sua perda como por consequéncia
da redugdo de sua ingesta, e ainda por deficiéncia em
sua absorc¢do pelo intestino. Outro fator considerado é
a anemia por inflamagdo, associada a cicatrizagao das
feridas cronicas®*?. No caso da menor em discussao, te-
mos associagao de baixa ingesta, desnutri¢cdao, anemia e
baixa estatura, com lesGes orais e esofagicas ja citadas.

N3do encontramos relatos na literatura da atuagao
fonoaudioldgica isolada com esse perfil de pacientes.
Encontram-se estudos que abordam a atuagao multipro-
fissional, sendo esta de fundamental importancia para
0 paciente acometido por essa doenga. Via de regra, o
objetivo da equipe é promover o cuidado abrangente,
auxiliando o doente e sua familia no processo de cuida-
do e proporcionar conforto e autonomia sempre que
possivel. O diagndstico precoce e preciso juntamente
com a atencdo ao progndstico e tratamento sdo também
imprescindiveis. A equipe multidisciplinar deve ser a
mais completa possivel, composta por profissionais que
atuem no diagndstico clinico, patoldgico, na assisténcia
e terapéuticas especificas'’ 8,
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CONCLUSAO

Apesar das dificuldades no manejo do caso, diante
da necessidade de intervengdes menos invasivas, a pa-
ciente do presente estudo evoluiu com aumento da mo-
bilidade de OFAs e da abertura maxima bucal, ganhos que
repercutiram em melhora das fun¢des estomatognaticas,
no aumento da ingestdo de calorias, melhora do quadro
nutricional e na inteligibilidade de fala, fatores primordiais
para melhor qualidade de vida da paciente e prevengao
de agravos da doenca.
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