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INTRODUGAO

A epidermodlise bolhosa (EB) € uma
doencga genética rara, autossOmica
recessiva, caracterizada por fragilidade da
pele e mucosas, com formagéo de bolhas
apos traumas minimos . A EP é dividida
em trés tipos conforme o nivel de clivagem
tecidual: EBS, EBJ e EBD. A doenga
resulta de mutacdes em genes
responsaveis pela adesao
dermoepidérmica, sendo diagnosticada por
sequenciamento genético. O envolvimento
ocular, comum nas formas juncional e
distréfica, pode ocorrer desde o primeiro
ano de vida, com conjuntivite, simbléfaro e
neovascularizagdo corneana, afetando
significativamente a fungéo ocular e por
essa razao é um desafio terapéutico.
RELATO DE CASO

Paciente B.L.B.B., nascido com 36 semanas

de idade gestacional, apresentou ao
nascimento alteragdes cutineas extensas.
Aos sete dias de vida, foi confirmado o
diagnéstico de Epidermdlise Bolhosa
Juncional (EBJ), variante LAMAS3, por meio
de avaliag&o clinica e genética.

As lesdes inicialmente acometiam a regido

glutea e progrediram rapidamente, evoluindo

com infecgdo secundaria por Pseudomonas
aeruginosa e Staphylococcus aureus
(MRSA). O paciente necessitou de multiplas
internagdes, com manejo clinico intensivo,
incluindo transfusdes sanguineas, suporte

tépicos em carater intraoperatério.

No pdés-operatério, observou-se melhora
significativa da abertura ocular e da
fotofobia, bem como discreta melhora do
aspecto corneano. O paciente permanece
em acompanhamento ambulatorial
multidisciplinar, devido & complexidade
sistémica do caso, com planejamento de
nova abordagem C|rurg|ca para o olho
direito. >

Imagem 01. Olho direito no Pré operatorio.
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Imagem 02. Olho direito no 7° P6s operatdrio.
CONCLUSAO

Este caso destaca a complexidade do
manejo oftalmolégico em epidermdlise
bolhosa juncional (variante LAMA3),
evidenciando a natureza cronica e
debilitante da doenga. A membrana
amnidtica foi eficaz na reconstrugéo
palpebral e corregdo de simbléfaro,
promovendo melhora funcional
significativa. Contudo, o acompanhamento
continuo e multidisciplinar é essencial,
com foco na preservagao da visdo e na
qualidade de vida. A abordagem precoce e
individualizada é crucial, além da
necessidade de novas estratégias

nutricional e realizagao de traqueostomia. As terapéuticas para controlar as

lesbes cutaneas persistiram, com
progressao para a face e regido ocular.

Em 2023, aos cinco anos de idade, o
paciente evoluiu com agravamento das
lesbes bolhosas palpebrais, apresentando
fotofobia intensa, simbléfaro bilateral e
neovascularizagdo corneana, apesar do
tratamento conservador com lubrificantes
oculares, pomadas oftalmicas e
antibioticostdpicos conforme necessario.
Devido a gravidade do quadro ocular, em
2024 optou-se pela realizagéo de
reconstrugao palpebral e corregao cirurgica
do simbléfaro com uso de membrana
amnidtica, fixada com cola biolégica nos
tarsos superior e inferior, além de aplicagcao
em cornea. Durante o procedimento, foram

complicagbes oculares.
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