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RESUMO

Este trabalho destina-se inicialmente a trazer ao conhecimento dos profissionais de
enfermagem informacdes detalhadas sobre a Epidermdlise Bolhosa, uma afec¢do congénita
rara, de transmissdo hereditaria, causada por uma deficiéncia na atividade da enzima
colagenase e caracterizada pela formacdo de vesiculas na juncdo dermo-epidérmica de
elevada gravidade. Trata-se de uma doenca pouco estudada e sem perspectiva de cura,
que se complica ao menor traumatismo cutaneo, afeta diversas funcdes do corpo e requer
cuidados especiais 0s quais, na maior parte das vezes, desconhecidos ou ignorados pela
equipe de enfermagem. Os objetivos, deste trabalho, portanto, s&o identificar
recomendacdes para prevencdo de traumas em portadores de epidermdlise bolhosa e
identificar o tratamento tépico das lesfes cutdneas de EB baseado em evidéncias
cientificas, possibilitando a op¢do por uma conduta que evita o agravamento das lesdes por
meio de medidas terapéuticas especificas e demonstrar a importancia da interacdo dos
enfermeiros com os demais profissionais de salde para a prestacdo de um tratamento
adequado e a minimizacdo do sofrimento intenso dos pacientes por ela acometidos. Com
base na revisdo da literatura especializada, e na convivéncia diaria com criancas portadoras
da doenga, apresenta-se uma série de procedimentos e recomendacgdes fundamentais para
melhorar a qualidade de vida desses pacientes e favorecer a correta orientacdo dos
familiares.

Palavras-chave: tratamento, lesdes, epidermdlise bolhosa.



ABSTRACT

This work is primarily intended to bring detailed information about Epidermolysis Bullosa to
the attention of nursing professionals. EB (Epidermolysis Bullosa) is a rare, and very serious,
congenital disease, transmitted from parent to offspring, caused by a deficiency in the activity
of the collagenase enzyme and characterized by the formation of blisters in the dermo-
epidermal junction. This is an illness which has only been studied intermittently and without
any great hope of finding a cure. It complicates even the smallest skin trauma, affects
various functions of the body and requires special care which, most of the time, is either
unknown to, or ignored by, the nursing team. The objectives of this work, therefore, are to
provide recommendations for the prevention of traumas in carriers of Epidermolysis Bullosa
and to identify the topical treatment of EB skin wounds based on scientific evidence. This
offers the possibility of finding a way to avoid aggravating the wounds using specific
therapeutical measures whilst also demonstrating the importance of interaction between the
nurses and the other health professionals in order to determine the most appropriate
treatment - thereby minimising the intense suffering of the patients concerned. On the basis
of a review of the specialist literature, as well as day to day familiarity with children carrying
this illness, a basic set of procedures and recommendations are here presented with a view
to improve the quality of life of these patients and to provide useful guidance for members of
their families.

Key words: treatment, wounds, Epidermolysis Bullosa.
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1. INTRODUCAO

O nascimento de uma crianca com epidermdlise bolhosa — EB — € sempre
problematico e afeta profundamente a familia, pois acarreta graves consequéncias
emocionais. A situacdo se agrava consideravelmente quando existem problemas de
ordem econdmica, 0 que torna ainda mais relevante o apoio de enfermeiros

especializados a familia e, posteriormente, aos portadores da doenca.

A epidermolise bolhosa é definida por uma afeccdo congénita rara, de
transmissao hereditaria, causada por uma deficiéncia na atividade da enzima
colagenase e caracterizada pela formacdo de vesiculas na juncdo dermo-
epidérmica, de conteudo claro ou sanguinolento, aumentadas em resposta a
traumatismo, inclusive minimo, e posteriormente convertidas em lesdes de elevada
gravidade. Trata-se de uma doenca epidérmica incomum que, embora apresente
baixa incidéncia, torna-se importante por sua gravidade e comprometimento de

diversas func¢des do corpo (FINE, 2009).

A Dystrophic Epidermolysis Bullosa Research Association of America -
DEBRA - estima que 1 em cada 17.000 nascidos vivos sejam afetados com EB,
podendo ocorrer em todos 0s grupos raciais e étnicos em todo o mundo, além de
afetar ambos os sexos. No Brasil ndo h4 dados, mas existem 69 associados na
Associacdo Mineira de Parentes, Amigos e Portadores de Epidermdlise Bolhosa —
AMPAPEB.

Suas primeiras manifestaces ocorrem durante ou logo ap6s o0 nascimento.
Devido a isso, o diagndéstico precoce é de suma importancia para o seu tratamento,
pois permite a definicdo de uma conduta terapéutica que atenua e previne as

complicacBes e impede o agravamento das lesfes (FINE, 2010).

No passado, o diagndstico clinico dos diferentes tipos de EB era feito com
base nas seguintes observacdes: manifestacdo localizada ou generalizada da
erupcéo, auséncia ou formacado de cicatriz, presenca de milia ou hiperceratose e
comprometimento das membranas mucosas, pélos, dentes e unhas. Recentemente,
por meio da microscopia eletrdnica e imuno-histoquimica, foi possivel classificar as

doencas a partir do estudo da membrana basal (UITTO et al., 2010).

Segundo Fine (2010), ndo existe tratamento especifico que promova a cura

da epidermdlise e sim a implementacdo de medidas que para impedir o aumento e



agravamento das lesbes. Anteriormente, foram utilizadas como proposta terapéutica
a aplicacdo de altas doses de esterdides sistémicos e de fenitoina, usada para a
Epidermdlise Bolhosa Distrofica Recessiva, entretanto, sem obter o sucesso

esperado.

No inicio do século XXI ocorreram avangos em relagdo ao diagnostico, dentre
0s quais, destaca-se o uso do fetoscopio para efetuar bidpsia de pele in utero,
guando ha historia familiar da doenca. Estuda-se, ainda, a possibilidade do emprego
da terapia génica para o tratamento da EB, o que representa uma grande esperanca

para os pacientes (UITTO et al, 2010).

O conhecimento restrito dos profissionais da area de saude acerca,
principalmente, do diagndstico da EB é de fato um elemento complicador que se
torna mais alarmante quando se considera que quando o reconhecimento da doenca
é feito precocemente, logo apés o nascimento, permite a ado¢cdo de uma conduta
terapéutica que evita o agravamento das lesdes. O conhecimento insuficiente dos
profissionais sobre a EB coloca o paciente em risco e gera desconforto e

inseguranca nos familiares quanto ao tratamento implementado.

A condig&o de limitacdo extrema do portador e o intenso sofrimento causado
pelo agravamento crescente da doenca ampliam sobremaneira a importancia do
enfermeiro especialista que, na epidermélise, mais do que em outras doencas,

passa a ser fundamental para a minimizacdo da dor e do desconforto constantes.

Contudo, para que esse profissional possa de fato prestar uma assisténcia
efetiva, € absolutamente necesséario que ele tenha frente ao portador de EB uma
postura ativa e interessada e tenha sensibilidade, pois somente assim podera buscar
conhecimento para compreender a doenca em toda sua complexidade e recursos
tecnoldgicos para minimizar o sofrimento da pessoa que tem a doenca. Do mesmo
modo, é também essencial que ele seja capacitado, que tenha dominio dos

procedimentos especificos para o cuidado do doente.

Quando se conta com uma equipe interdisciplinar coordenada pelo enfermeiro
especialista para dar suporte ao portador de EB, pode-se elaborar uma assisténcia
realmente adequada as necessidades especiais desse paciente, voltada para um
cuidado humanizado, o que reduz os riscos de complicacdes e pode proporcionar

uma qualidade de vida melhor para essas pessoas.



Para o cuidado das lesbes de um individuo diagnosticado com EB, segundo
Schober-Flores (2003), deve-se encontrar um produto adequado que promova tanto
0 processo de cicatrizacdo, protecdo da pele e impeca o trauma e a friccdo no

momento da troca do curativo.

Na pratica observa-se que varias criangas com EB tém problemas nas méos e
dedos muito ou pouco curvados. A aderéncia dos dedos (sindactilia) comega sempre
pelas maos. Nao € ainda claro se a pratica isolada de exercicios pode impedir a
formacdo de aderéncias, mas alguns curativos a base de silicone tém apresentado
uma acao positiva. Se as méos estiverem muito comprometidas, deve-se comecar

precocemente com a fisioterapia.

As bolhas que acometem os pés podem dificultar a deambulacéo da crianca e
ocasionar a sindactilia, inclusive o proprio suor dos pés pode favorecer o
aparecimento das mesmas. Para evita-las, os calcados de couro sdo 0s mais
indicados e devem ter o minimo possivel de costuras. E também recomendavel
certificar-se de que a crianca ndo se movimente sempre sobre o calcanhar ou sobre
a parte da frente dos pés. Em caso de enrijecimento, deve-se iniciar exercicios
fisioterapicos imediatamente (YUBERO et al, 2010).

O enfermeiro especialista € responsavel pelo planejamento da assisténcia
que, no caso da EB, deve ser preventivo para evitar o surgimento das lesdes e suas
complicacBes. Compete ainda ao enfermeiro especialista a responsabilidade pela
orientacdo precisa e continua da familia, que, no caso dos portadores de EB,

participa diretamente do cuidado.

O cuidado para prevenir as lesfes decorrentes da EB e tratar 0 agravamento
das mesmas deve estar amparado em evidéncias cientificas. Na préatica observa-se
que, apesar da gravidade da doenca, ha dificuldade de acesso a informacdes sobre
tratamento, principalmente, na escolha da terapia topica. Dessa forma, acredita-se
gue as recomendacdes a serem estabelecidas neste trabalho possam contribuir para
a disseminacdo de conhecimentos sobre o tema e auxiliar os enfermeiros e
profissionais da area a lidar com o portador de EB, além de compreender o
mecanismo de acdo de medidas preventivas e tratamento tOpico para cura das
lesbes, uma vez que a epidermdlise bolhosa € uma doenca bastante peculiar e

penosa.
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Sendo assim, este trabalho visa elucidar duas questdes: quais sao as
medidas a serem adotadas para prevenir o trauma em epidermdlise bolhosa? Existe

tratamento especifico das lesbes cutaneas de epidermolise bolhosa?



11

OBJETIVOS

Identificar recomendacdes para prevencdo de traumas em portadores de
epidermolise bolhosa;

Identificar o tratamento topico das lesbes cutaneas de EB baseado em

evidéncias cientificas
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3 REVISAO DE LITERATURA

3.1 Caracteristicas da Epidermolise Bolhosa
Definicdo e sintomas

A literatura define a Epidermélise Bolhosa (EB) como uma afecgédo congénita
rara, de transmissdo hereditaria, causada por uma deficiéncia na atividade da
enzima colagenase e caracterizada pela formacdo de vesiculas na juncdo dermo-
epidérmica, de conteudo claro ou sanguinolento, aumentadas em resposta a
traumatismo relativamente banal e posteriormente convertidas em lesdes de elevada
gravidade (FINE, 2009).

Sabe-se que, no individuo saudavel, que apresenta uma atividade enziméatica
normal, as fibras de colageno sédo responsaveis por manter as camadas da pele
unidas. No portador de EB, h&4 uma deficiéncia nesta enzima que favorece o
afrouxamento das fibras e provoca um afastamento das camadas da pele, o que cria

um espaco posteriormente preenchido por soro ou fluido rico em proteinas.

Trata-se de uma doenca epidérmica incomum que, embora apresente baixa
incidéncia, torna-se importante por sua gravidade e comprometimento de diversas

fungdes do corpo.

A Dystrophic Epidermolysis Bullosa Research Association of America -
DEBRA - estima que 1 em cada 17.000 nascidos vivos sejam afetados com EB,
podendo ocorrer em todos 0s grupos raciais e étnicos em todo o mundo, além de
afetar ambos os sexos. No Brasil ndo h4 dados, mas existem 69 associados na
Associacdo Mineira de Parentes, Amigos e Portadores de Epidermélise Bolhosa -
AMPAPEB.

by

Devido a manifestacdo peculiar dos sintomas da EB, seu tratamento exige
cuidados especiais e a atuacdo de uma equipe multiprofissional bem preparada,
entretanto, os procedimentos adequados nem sempre séo realizados em razdo do

desconhecimento sobre a doencga que vigora mesmo na area da saude.

A doenca é predominante na infancia e os pacientes que apresentam a forma
simples evoluem relativamente bem, especialmente quando estdo mais velhos e

evitam traumatismos. Entretanto, os portadores dos tipos distroficos juncionais,
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descritos a seguir, exigem maiores cuidados, principalmente de enfermagem, e o

tratamento precoce da infecgéo.

3.2 Classificagdo da Epidermoélise Bolhosa

De acordo com Fine (2008), os seguintes tipos de Epidermdlise sao

conhecidos atualmente:

e EB Simples - Generalizada, Localizada,
e EB Juncional - Variante de Herlitz e Forma Atrofica Generalizada Benigna;

e EB Dermolitica - Formas Distréficas Dominantes, nas Variedades de
Cockaine-Touraine e Albopapuléide de Pasini, e a Forma Distrofica
Recessiva

e EB Adquirida

Epidermélise Bolhosa Simples

Todos os subtipos simples da doenca sdo de heranc¢a autossdémica dominante
e tém como caracteristica comum a presenca de bolhas serosas (Figura 1) ou sero-
hemorragicas (Figura 2) na epiderme, cuja ruptura ndo produz cicatriz (FINE 2008).

»

™

Figura 1 — bolhas com presenca de liquido seroso.

Fonte: www.ebinfoworld.com/clinicalpics_d.htm e ndo possuem autoria declarada.
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Figura 2 — bolhas com presenca de liquido sanguinolento.

Fonte: www.ebinfoworld.com/clinicalpics_d.htm e ndo possuem autoria declarada

Epidermdlise Bolhosa Simples Generalizada

As primeiras manifestacdes surgem logo ao nascimento, em areas de pressao
como maos, pés, joelhos, cotovelos e coxas, com a apresentacdo de bolhas tensas
com conteddo seroso ou hemorragico e dimensfes variaveis (Figura 3), que em
geral ndo deixam cicatriz. As formas mais severas podem deixar cicatrizes discretas,
leves lesGes de mucosa oral e espessamento ungueal, porém nunca ha
comprometimento do estado geral. As lesbes tendem a melhorar na puberdade e a
complicagdo mais frequente € a infeccao secundaria das bolhas (FINE, 2008).

Figura 3 — lesdes generalizadas por todo o tronco e membros.

Fonte: www.ebinfoworld.com/clinicalpics_d.htm e n&o possuem autoria declarada
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Epidermélise Bolhosa Simples Localizada

As primeiras manifestagbes ocorrem nos dois primeiros anos de vida, embora
existam casos de aparecimento tardio. As lesdes atingem exclusivamente as maos e
0s pés, onde sd&o mais numerosas pelo traumatismo da locomocdo. E um tipo
benigno, em que as lesdes diminuem com a idade, provavelmente porque o0s

portadores aprendem, com o tempo, a evitar traumatismos (FINE, 2008).

Figura 4 — Lesdes localizadas nos pés.

Fonte: www.ebinfoworld.com/clinicalpics d.htm e n&o possuem autoria declarada.

Epidermdélise Bolhosa Simples Variante de Ogna

Apresenta bolhas serosas e hemorragicas pequenas, predominantemente
localizadas nas méos e pés, acompanhadas de equimoses, mas que nao deixam
cicatrizes (FINE, 2008).

Epidermdélise Bolhosa Simples Herpetiforme

As manifestacfes surgem nos primeiros dias de vida, com bolhas no tronco e
extremidades, acompanhadas de milia (tumora¢cdes mindsculas e esbranquicadas
constituidas por cistos epidérmicos de 1 ou 2 milimetros de tamanho). Lesbes de
hiperqueratose pontuada e leves distrofias ungueais podem surgir tardiamente
(FINE, 2008)


http://www.ebinfoworld.com/clinicalpics_d.htm
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Epidermolise Bolhosa Juncional

Doenca de heranca autossdmica recessiva, que inclui desde formas letais

como a variante de Herlitz, até formas benignas, como a forma atroéfica generalizada
(FINE, 2008).

Figura 5 — Lesdes generalizadas e localizadas na regidao dos pés.

Fonte: www.ebinfoworld.com/clinicalpics d.htm e ndo possuem autoria declarada.

10:11AM

Figura 6 — LesGes em regido occipital.

Fonte: www.ebinfoworld.com/clinicalpics_d.htm e ndo possuem autoria declarada.


http://www.ebinfoworld.com/clinicalpics_d.htm
http://www.ebinfoworld.com/clinicalpics_d.htm
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Figura 7 — Lesdes extensas em membros inferiores.

Fonte: www.ebinfoworld.com/clinicalpics d.htm e ndo possuem autoria declarada.

Epidermélise Bolhosa Juncional Variante de Herlitz

Doenca grave que apresenta bolhas tensas ou flacidas, serosas e
hemorragicas e erosdes exsudativas sangrantes. Nao ha fenémenos distroficos ou
milia, mas as unhas podem estar ausentes ou espessadas. Podem existir lesdes
mucosas orais, esofagicas e anais. A atresia pilérica € bastante frequiente e ha
presenca de placas de granulagdo na regido perioral, lesbées no couro cabeludo e
alteracdes dentarias por defeitos do esmalte. Pode ocorrer anemia e alteracdes
protéicas séricas secundarias aos problemas de alimentacdo, aos quais se somam
as perdas de sangue através da pele. Em geral, é letal ja nos dois primeiros anos de

vida, embora alguns individuos possam atingir a idade adulta FINE, 2008).

Epidermdlise Bolhosa Juncional Atrofica Generalizada Benigna

As primeiras manifestagdes surgem logo ao nascimento em forma de bolhas
sero-sanguinolentas que ocorrem, predominantemente, nas extremidades, tronco e
couro cabeludo, onde os cabelos sdo esparsos e ha visivel atrofia. Ndo ha milia,
mas ocorrem distrofias ungueais intensas, as lesbes moderadas nas mucosas e
dentes alterados por defeitos no esmalte. Pode ocorrer estenose esofagica. O

crescimento é normal e ndo ha anemia, como ocorre na variante letal (FINE, 2008).


http://www.ebinfoworld.com/clinicalpics_d.htm

18

Epidermélise Bolhosa Dermolitica

A transmissdo genética pode ser dominante ou recessiva, 0 que resulta em
quadros distintos. A milia sempre ocorre e ha formacao de cicatrizes resultantes das
bolhas (FINE, 2008).

Figura 8 — LesBes em membros inferiores e superiores, regido cervical e pélvica

Fonte: www.ebinfoworld.com/clinicalpics_d.htm e ndo possuem autoria declarada.

Epidermdlise Bolhosa Dermolitica Distréfica Dominante Variante de Cockaine

As manifestagbes sdo precoces, com lesdes na forma de bolhas tensas,
serosas ou hemorragicas e placas eritematosas, nas quais o trauma nao foi
suficiente para inducéo de bolhas, localizadas predominantemente nas extremidades
e que evoluem para alteracbes distroficas. Ha formacdo de cicatrizes,
ocasionalmente hipertroficas, hiperpigmentacdo e milia. As unhas podem estar
normais, ausentes ou espessadas. O estado geral se conserva e podem existir
lesBes orais, mas a mucosa esofagica nunca é atingida e os dentes sdo normais
(FINE, 2008).


http://www.ebinfoworld.com/clinicalpics_d.htm
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Figura 9 — bolha extensa no pé.

Fonte: www.ebinfoworld.com/clinicalpics _d.htm e n&o possuem autoria declarada.

Epidermélise Bolhosa Dermolitica Distrofica Dominante Variante Albopuléide
de Pasini

Manifestacéo de lesbes com formacéo de cicatrizes que assumem a forma de
placas brancas, elevadas, frequentemente perifoliculares, localizadas
predominantemente nas extremidades, maos, pés, cotovelos, joelhos e tronco. Na

adolescéncia, surgem lesdes atroficas sem lesGes bolhosas prévias (FINE, 2008).

Figura 10 — sindactilias de pés.

Fonte: www.ebinfoworld.com/clinicalpics_d.htm e ndo possuem autoria declarada.



http://www.ebinfoworld.com/clinicalpics_d.htm
http://www.ebinfoworld.com/clinicalpics_d.htm
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Epidermélise Bolhosa Dermolitica Distrofica Recessiva

As primeiras manifestagbes surgem logo ao nascimento como bolhas
hemorragicas e erosfes. Ha formacdo de cicatrizes e milia. Ocorrem lesbes na
mucosa oral, que dificultam a nutricdo e lesbes esofagicas que podem resultar em
estenoses graves. As maos e pés podem apresentar-se deformados, com fuséo total
dos dedos por sinéquias, unhas hipoplasicas e contraturas, que levam a inutilizagédo
funcional das extremidades (FINE, 2008).

Epidermélise Bolhosa Adquirida (EBA)

Caracteriza-se pela formacdo de bolhas sub-epidérmicas tensas e muitas
vezes hemorragicas, causadas por quaisquer traumas, as quais podem deixar
cicatrizes e formar milia: "pequenos cistos epidermdides que se apresentam
clinicamente sob a forma de uma papula branca ou creme". A EBA também pode

afetar as mucosas e provocar a perda das unhas (FINE, 2010).

Segundo Sampaio (2001), a etiologia da EBA provém de antigeno auto-
imune, portanto, o tratamento pode ser insatisfatorio mesmo com altas doses de
corticosteréides associados ou ndo com quimioterapicos e a evolucao independe da

medicacdo, embora foram relatados casos de remissdo espontanea.

3.3 Diagnéstico Epidermdlise Bolhosa

No passado, o diagndstico clinico dos diferentes tipos de EB era feito com
base nas seguintes observacdes: manifestacdo localizada ou generalizada da
erupcéo, auséncia ou formacao de cicatriz, presenca de milia ou hiperqueratose e
comprometimento das membranas mucosas, pélos, dentes e unhas. Recentemente,
por meio da microscopia eletrdnica e imuno-histoquimica, foi possivel classificar as
doencas a partir do estudo da membrana basal (McCALLISTER, 2005).

Atualmente, existem alguns avancos em relacdo ao diagnostico, dentre os
quais, talvez, o mais importante seja o uso do fetoscépio para efetuar bidpsia de

pele in utero, quando ha histéria familiar da doenca. Estuda-se, ainda, a
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possibilidade do emprego da terapia génica para o tratamento da EB, o que

representa uma grande esperanca para os pacientes (FINE, 2010).

Embora tais iniciativas sejam importantes, até 0 momento, os estudos sobre
EB nédo tém apresentado contribuicbes expressivas, pois o0s resultados obtidos séo

sempre insuficientes diante do grau de limitagéo imposto aos portadores da doenca.

3.4 O Cuidado na Epidermoélise Bolhosa

O cuidado € a acéo terapéutica mais importante diante de um quadro de EB,
visto que ndo ha alternativa de tratamento que possibilite a minimizacdo dos

sintomas manifestados pelo paciente.

A relacdo de cuidados aqui apresentada baseia-se nas poucas referéncias
existentes, na literatura e particularmente nos dados compilados pelas associacfes
de portadores da doenca®, assim como na experiéncia diaria com os préprios
portadores de EB e seus familiares que, sem duvida, sdo as maiores fontes de

informacé&o sobre os problemas especificos decorrentes da patologia.

Deve-se lembrar que as manifestacbes clinicas e complicacbes que o
paciente apresenta, em geral, desde a primeira infancia, o0 acompanharao por toda a
vida. Dessa forma, o papel de cada membro da equipe multiprofissional é
fundamental para fornecer apoio, inclusive emocional, ao portador e aos familiares

ao longo do tempo.

Cuidados no parto e com o recém-nascido

Diante da suspeita do nascimento de uma crianca com EB, indica-se a
realizacdo do parto cesariana, com atencdo especial aos cuidados na manipulacéo

do recém-nascido e eventual isolamento do bebé.

O berco deve ser aquecido o minimo possivel, pois o calor ocasiona mais

bolhas (flictenas) ou a piora do quadro quando estas ja existirem.

! DEBRA - Dystrophic Epidermolysis Bullosa Research Association of America, Guia de Practica Clinica para el
Cuidado de la Piel y Mucosas en Personas com Epidermolisis Bullosa, Servicio Andaluz de Salud, 2009.
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Deve-se atentar para o modo de segurar a crianga com EB, pois, para
levanta-la € necessario apoiar a cabeca (ou costas) em uma das maos e as nadegas
(ou os joelhos) na outra. Nunca se deve erguer a crianga pelas axilas, porque esse
movimento leva com frequéncia a formacao de bolhas. Na EB Distréfica, na qual as

lesdes sdo mais severas, esse cuidado deve ser redobrado.

Os pais também devem receber orientacdo sobre como proceder para erguer
ou segurar a crianca e informar a outras pessoas de como fazé-lo, quando

necessario.

Nesta fase, deve-se oferecer ao bebé, especialmente para as criancas
fortemente ameacadas por infeccdes, o leite materno. O portador de EB tem perda
constante de secrecao pelo rompimento das bolhas, o que leva a perda de proteinas
e sangue. Por isso deve-se encorajar a mae a amamentar ou, pelo menos, retirar o
leite e oferecé-lo ao bebé, para que ele possa se beneficiar das vantagens que o
leite materno tem em relacéo aos outros leites. Na impossibilidade da amamentagéo,

deve-se aconselhar a mae a recorrer aos bancos de leite.

E importante ainda iniciar um processo de educacdo sobre os curativos
imediatamente, isto representa um desafio para os pais e fara uma diferenca
significativa em suas vidas, se aprendido desde o inicio, pois os resultados serao
percebidos em longo prazo (SCHOBER-FLORES, 2003).

Cuidados com a pele

As trocas de curativos devem ser executadas em uma hora boa para os pais,
mas também para a crianga. As técnicas do relaxamento, tais como uma mdusica
adequada, podem ser Uteis. As trocas de curativos ndo devem ser vistas
diferentemente do que “escovar os dentes” ou “vestir-se”, pois serdo realizadas
regularmente. Conforme as criancas vao crescendo, é importante envolvé-las em
seu cuidado, deixa-las ajudar com as aplicacdes dos curativos ou até a hidratacao
da pele. Se as trocas de curativos forem vistas como um trauma, isso se repercutira
negativamente ao longo da vida e cada troca sera uma tortura (SCHOBER-FLORES,
2003).

Para a realizacdo de curativos nas lesbes, ndo se deve utilizar esparadrapos

ou fitas adesivas diretamente na pele, pois sua retirada € muito traumatica e pode
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ocasionar lesGes ainda mais sérias. No caso de procedimentos que exigem fixacéo,

deve-se utilizar curativos atraumaticos.

As bolhas ou flictenas devem ser furadas com uma agulha de fino calibre,
para drenar o liquido sem retirar a pele, pois o peso do liquido pode levar ao
descolamento de grande &rea de epiderme, o que abre uma porta para possiveis
infeccdes e grandes lesoes.

B
4
é

.]’.‘,- J7
il

Figura 11 — bolhas com presenca de liquido seroso.

Fonte: www.ebinfoworld.com/clinicalpics d.htm e n&o possuem autoria declarada.

Caso a crianga sinta muita dor nas trocas de curativos, recomenda-se
administrar analgésico de 30 a 60 minutos antes de inicia-las, conforme prescricao
médica (SAROYAN, 2009).

Os familiares, particularmente a mée, devem ser devidamente informados
sobre os principais cuidados com a pele e, principalmente, ser instruidos a evitar

movimentos que causem friccdo cutanea.

A higiene corporal deve ser cuidadosamente realizada com sabonetes de pH
neutro ou a base de glicerina. Recomenda-se 0 uso de roupas largas e de tecido

macio.


http://www.ebinfoworld.com/clinicalpics_d.htm
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Cuidado com as mé&os e com 0s pés

Os dedos das méos devem ser sempre enfaixados um a um para que nao
ocorra a pseudosindactilia (jungdo dos dedos), pois para sua reversao € necessario
realizar intervencao cirurgica, muito dolorosa para o portador de EB. Além disso, em
alguns casos, a pseudosindactilia pode ser irreversivel (DEBRA; SERVICIO
ANDALUZ DE SALUD, 2009).

E possivel enfaixar também os dedos dos pés, o que é um pouco mais dificil,

mas impede danos posteriores. Tais cuidados requerem delicadeza e habilidade,

mas com o passar do tempo e a pratica, tornam-se faceis.

Figura 12 — Enfaixamento das méos e dedos.

Fonte: www.ebinfoworld.com/clinicalpics d.htm e n&o possuem autoria declarada.

Figura 13 — Sindactilia das méaos.

Fonte: www.ebinfoworld.com/clinicalpics d.htm e n&o possuem autoria declarada.



http://www.ebinfoworld.com/clinicalpics_d.htm
http://www.ebinfoworld.com/clinicalpics_d.htm
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Figura 13 — Sindactilia das m&os.

Fonte: www.ebinfoworld.com/clinicalpics d.htm e ndo possuem autoria declarada.

Cuidados com a mucosa oral

Quando existem bolhas na cavidade oral, o sugar pode transcorrer
lentamente. Nesse caso, para o0 recém-nascido, um bico de mamadeira macio, com
um orificio relativamente grande, pode ajudar. A pessoa que amamenta deve,
porém, ficar atenta para que o bebé ndo engasgue, ja que o leite fluira mais
depressa (FINE, 2009)

Mesmo com tais cuidados, pode ocorrer o agravamento das bolhas, o que
dificulta a alimentacdo do bebé, porque, devido a dor, ele pode se negar a sugar.
Nesse caso, o0 alimento deve ser oferecido com uma pequena colher ou um grande

conta-gotas, até que a mucosa seja curada (FINE, 2009).

Caso seja necessario utilizar mamadeiras para bebés com labios fissurados
(mamadeiras Haberman®) para facilitar a suc¢gdo, como mostra a Figura 14.


http://www.ebinfoworld.com/clinicalpics_d.htm
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The Haberman feeder - How it works
Slit Valve

L/ Controls the flow of feed, depending on
Haherman Feeder Teat onentatlon within baby's mouth

(Silicone) / \J

Raised Markings
Indicates the position of the slit '

[ ]

) valve in baby's mouth. The longer | >
Reservoir the raised mark the greater the e ’.‘31
Light finger pressure can be fl flowy !}
applied to deliver a ==
controlled quantity of feed \ !

Valve Memhrane
Collar — (Silicone) set in yellow disk. Permits
.—’
(Polypropylene) : ! :E;vrj;:kf;;wszfc Leed. Rewvards even
Disc

(Polvorobviene)

Figura 14 - Mamadeiras Haberman®.

Fonte: Manual pratico: cuidados basicos em pacientes com Epidermolisis Bulosa, 2008

Cuidados com a alimentacéo da crianca

A alimentacdo oferecida deve ser compativel com a idade, o desenvolvimento
e as necessidades especificas das criancas portadoras de EB.

Respeitadas as restricdes individuais, as recomendac¢des alimentares para 0s
portadores de EB sdo semelhantes aquelas feitas para criancas saudaveis. A
variedade, quantidade e consisténcia devem ser aumentadas a medida que o bebé

cresce e quanto maior a aceitagao.

Alimentos que contém ferro e vitaminas, como papinhas de frutas, legumes e
carne, especialmente figado, devem ser gradualmente incluidos na dieta. Leite em
po, sorvete e ovos sdo alimentos adicionais nutritivos que devem ser introduzidos de
acordo com a idade e conforme avaliacdo de um especialista. Legumes, carnes e
frutas da alimentacdo normal da familia podem ser utilizados, desde que diluidos
(FINE, 2009).

Produtos com alto valor cal6rico, como polimeros de glicose, sao
recomendados em alguns casos e podem ser indicados com seguranca pelo médico
(fine, 2009).
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Alimentos crocantes como batatas fritas e torradas devem ser evitados
porque levam a formacado de bolhas, porém, existem criancas que podem saborear
esses alimentos sem problemas.

De modo geral, a maioria dos alimentos saudaveis pode ser oferecida a
crianga portadora de EB. No entanto, deve-se tomar determinados cuidados no
preparo da dieta, principalmente em relacdo a consisténcia. Indica-se comecar com
a introducdo de purés e alimentos diluidos e, gradativamente, substitui-los por
alimentos solidos, quando a crianca os tolerar bem (FINE, 2009).

Na escolha dos alimentos deve-se preferir os ricos em fibras, como pao de
centeio, paes integrais, frutas frescas e legumes para favorecer a digestao. A partir
dos 2 anos de idade, as criancas podem receber farelo de trigo na dieta.

Nas criancas com bolhas na mucosa oral e es6fago, a degluticdo é dificil e
dolorosa, por isso recomenda-se a oferta de pequenas porc¢des de refeicdo, 5 a 6
vezes por dia. A dieta deve ser diluida, mesmo quando a crianca j4 € maior. Quando
as bolhas estendem-se para o esbdfago, podem causar obstrucdo e provocar
sufocamento e dor, 0 que exige uma atencdo maior com essa area. Ha casos em
que as lesbes do esbfago curam-se espontaneamente, mas o0 estreitamento e as
cicatrizes permanecem, 0 que continua a dificultar o transito normal do alimento e
torna necessario submeter a crianca a uma dilatacdo do es6fago sob anestesia
(FINE, 2009)

A alimentacdo insuficiente causa atraso no crescimento dessas criancas e
dificulta a cicatrizacdo das feridas. Forma-se entdo um ciclo vicioso que pode
conduzir inclusive a anemia, portanto, ndo se deve de modo algum abolir a
alimentacdo. Como alternativa, pode-se tentar substituir alguns alimentos por outros
gue a crianca goste mais para que ela, entdo ndo deixe de se alimentar nesse

periodo de maior dificuldade.

Se a crianca ndo ganha peso ou ndo cresce adequadamente, pode ser
necessario introduzir uma alimentacao industrializada. Nesse caso, deve-se procurar
aconselhamentos com um nutricionista ou pediatra, que pode prescrever
suplementos de zinco, vitaminas e ferro. Nos casos mais graves, pode ser

necessaria a realizagdo de transfusdes de sangue (FINE, 2009).

A utilizacdo de sonda gastrica € desaconselhavel, pois pode provocar a

formacao de bolhas, cicatrizes ou estreitamento esofagico.
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Estes pacientes também requerem a adicdo de vitamina A, C, éxido do zinco,
B6, B12 e ferro para proporcionar uma cicatrizacdo adequada das feridas
(SCHOBER-FLORES, 2003).

3.5Tratamento das Lesdes

A recuperacao dos pacientes com lesGes agravadas depende grandemente
do conhecimento profissional de enfermagem sobre os novos procedimentos, bem
como da utilizagéo de produtos apropriados.

Esse € um ponto crucial, de grande responsabilidade para o enfermeiro, pois
a negligéncia ou desconhecimento pode retardar ou comprometer a melhora dos
pacientes, quando sdo empregados procedimentos ja superados e ineficientes, o
que ainda ocorre em muitas instituigoes.

Para o cuidado das lesdes de um individuo diagnosticado com EB, segundo
Schober-Flores (2003), deve-se encontrar um produto adequado que promova tanto
0 processo de cicatrizacdo quanto impeca o trauma da pele pela protecao e fricgdo
no momento da troca do curativo.

Um estudo realizado em 11 paises da Europa e da América do Norte,
concluiu que, em 7 paises, a prevencdo do trauma (agressao a ferida e seu entorno)
era o fator mais importante durante a troca das coberturas (MOFFATT et al, 2002).
Os fatores considerados neste estudo estdo abaixo relacionados e classificados em

ordem de prioridade:

o

Mais importante 12 Evitar o trauma na ferida

a

re)

2= Evitar ador

w
o)

Evitar a infecgcéo

N
1o

Evitar a lesao cutanea

o

) Outros fatores
Menos importante

Antes de escolher um curativo, portanto, o enfermeiro deve recordar as fases

da cicatrizacdo da ferida para, entdo, proporcionar ao portador de EB melhora na
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assisténcia, minimizando, assim, o seu sofrimento, uma vez que o portador de EB

terd de conviver, por toda a sua vida, com lesdes epiteliais.
Processo de cicatrizacdo

Segundo Dealey (2001), o processo de cicatrizacdo de feridas consiste em
uma série de fases altamente complexas, interdependentes e sobrepostas,

denominadas:

e Fase inflamatoria

A resposta inflamatéria € uma reacéo local ndo-especifica a lesdo do tecido
e/ou invasdo bacteriana. E uma parte importante dos mecanismos de defesa do
corpo e fase essencial do processo de cicatrizagdo. Apresenta 0s seguintes sinais:
hiperemia, hipertermia, dor e edema. Essa fase dura cerca de 4 a 5 dias, exige
recursos energeticos e nutricionais e, nas feridas grandes, como € o caso da EB, as
exigéncias podem ser consideraveis. Quando essa fase se prolonga por causa de
irritacdo a ferida, devido a infeccdo, corpos estranhos ou lesGes causadas pelo
curativo, isso pode debilitar o paciente e também retardar a cicatrizacdo (DEALEY,
2001).

e Fase de reconstrucao

A fase de reconstrucdo se caracteriza pelo desenvolvimento de tecido de
granulacéo, que consiste em uma matriz indefinida de fibrina, fibronectina, colageno,
acido hialurébnico e outros glicosaminoglicans. Dentro dessa matriz, pode-se
encontrar macroéfagos, fibroblastos e os vasos sanguineos recém-formados. Os
miofibroblastos, um tipo especifico de fibroblastos, possuem um mecanismo que
provoca a contracdo da ferida, similar ao das células musculares lisas (DEALEY,
2001).

E de grande importancia nas feridas com cavidade grande, mas nas feridas
com grande area de superficie, como € o caso das feridas da EB nas regides da
coxa, a contracdo pode levar a contraturas, dai a necessidade de atencao redobrada
com os cuidados de enfermagem nesta fase, pois em muitos casos essas
contraturas podem ser irreversiveis, gerando danos fisico-psicolégicos ao paciente.
O tempo necessario para essa fase depende do tipo e do tamanho da ferida, mas,
em geral, é de cerca de 24 dias (DEALEY, 2001).
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e Fase de epitelizacdo

Nesta fase a ferida esta coberta por células epiteliais. Os macréfagos liberam
o fator de crescimento da epiderme (FCE), que estimula a proliferacdo e a migracao
das células epiteliais. Segundo Winter apud Dealey (2001), as células epiteliais s6
se movem sobre tecido viavel e exigem um ambiente Umido. Nas feridas fechadas,
essa fase comeca ja no segundo dia, jA nas feridas abertas, € necessario que a
cavidade da ferida seja preenchida com tecido de granulacdo antes que a
epitelizacdo possa comecar. A duragdo dessa fase pode variar muito (DEALEY,
2001).

e Fase de maturacéo

Durante a maturacédo, a ferida fica menos vascularizada porque se reduz a
necessidade de levar células até o local da ferida. As fibras de colageno se
reorganizam de modo que, em vez de se depositarem de maneira aleatoria, se
disponham em &angulos retos as margens da ferida. O tecido cicatricial presente
remodela-se gradualmente, ficando comparavel ao tecido normal depois de muito
tempo. Isso pode levar até 1 ano nas feridas fechadas, e muito mais tempo nas
feridas abertas (DEALEY, 2001).

Infecgéo das lesdes

Segundo Cuzzel apud Schober-Flores (2003), pode também haver o
aparecimento repentino de infeccdo nas lesdes durante a fase inflamatéria sem que
tenha ocorrido algum trauma.

As feridas sdo consideradas contaminadas quando existe algum grau de
inflamac&o cronica até que o processo de cicatrizacdo esteja completo. A infeccéo e
0 aumento repentino do processo inflamatdrio ocorrem quando a carga bacteriana
supera as defesas locais do tecido. Outros sintomas classicos da infeccdo sao
aumento do exsudato, odor, e dor da ferida. O exsudato pode ser amarelo ou verde
dependendo do organismo que esta infectando a ferida (SCHOBER-FLORES,
2003).

Os antissépticos e antimicrobianos comumente utilizados como o

cloroexhedine, os a base de iodo e a sulfadiazina de prata sdo contra-indicados por
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varios autores, inclusive pela portaria da Organizacdo Mundial de Saude (OMS), por
serem toxicos as células e retardarem o processo de cicatrizagdo. A indicacao dos
antibioticos tépicos é também bastante controversa, mesmo na presenca de
infeccdo, principalmente pelo fato de poderem levar ao desenvolvimento de
resisténcia bacteriana (World Health Organization, 2010)

Segundo Schober-Flores (2003), os antibidticos topicos também nédo estédo
recomendados, a menos que haja evidéncia ou suspeita forte de infeccdo. Usar
antibioticos topicos em uma base crénica pode resultar em organismos resistentes
Ou no aumento de organismos gram-negativos ou gram-positivos. As criangas com
EB, entretanto, ttm uma condicao crbnica da pele, que resulta freqientemente em
problemas com infeccdes cronicas. Se for necessario o uso de antibiéticos tépicos
com frequéncia, € melhor mudar de antibiotico a cada 3 meses para impedir estes
problemas, alternar, por exemplo, entre o Bacitracinv®, o Polysporin®, o
Silvadene®, Gentamicin® ou o Bactroban®.

Limpeza e protecéo das lesfes

O tratamento adequado das lesdes requer ainda uma limpeza cuidadosa,
dentro principios de assepsia

Nessa orientacdo, recomenda-se fazer a irrigagdo com seringas de solucao
salina 0,9%, aquecida proxima a temperatura basal da pele e, em seguida, secar ao
redor da lesdo, sem esfregar, pois o “esfregaco” agride o tecido de granulacao.
(SANTOS, 2000)

As lesdes devem ser protegidas com curativos que possuem micro aderéncia
seletiva. A escolha do curativo deve restringir-se ao grupo de curativos atraumaticos,

conforme orientacdo da DEBRA.
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Figura 15 — Realizag&o de curativos em crianga com EB.

Fonte: www.ebinfoworld.com/clinicalpics_d.htm e n&o possuem autoria declarada.

Dor

A dor também é outro fator muito importante a ser considerado no cuidado
dos portadores de EB, pelos mais diversos aspectos, especialmente nas trocas de
curativo, sem duvida, um foco de preocupacédo prioritario para o profissional de
enfermagem na assisténcia desses portadores.

Conforme a definicdo da International Association for the Study of Pain
(IASP), a dor € uma experiéncia sensitiva e emocional desagradavel associada ou
relacionada a lesao real ou potencial dos tecidos. Cada individuo aprende a utilizar
esse termo por meio de suas experiéncias anteriores (SOCIEDADE BRASILEIRA
PARA O ESTUDO DA DOR, 2006).

Outras questdes relacionadas a dor devem se consideradas, pois ela resulta
em alteragbes biologicas, psicossociais e sofrimento. Para algumas pessoas pode
haver prejuizo do sono, do trabalho, da movimentacdo, alteracdo do humor, da
capacidade de concentracéo, do relacionamento familiar e apreciacdo pessimista e
desesperanca da vida (PIMENTA, 2000).

A dor é um fenémeno cuja etilogia e manifestacdes sdo diversas, com base
tedrica advinda de varias ciéncias. Os aspectos biolégicos, emocionais e culturais da
experiéncia dolorosa de cada pessoa justificam o uso de intervengcdes multiplas,

farmacoldgicas e nao-farmacolégicas, para o seu alivio (PIMENTA, 2000)


http://www.ebinfoworld.com/clinicalpics_d.htm
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Alguns fatores contribuem para o aumento da dor durante as trocas de
curativo, portanto a escolha de uma cobertura adequada pode propiciar uma
reducdo da dor (VANSCHEIDT et al, 2003). Alguns autores tém sugerido o uso de
Ketamina nas trocas de curativo (SAROYAN, 2009).

3.6Principais Complicacdes

A EB pode apresentar complicacdes em diferentes areas e sistemas do corpo,

tais como:

QUADRO 1 - Principais complica¢c8es decorrentes da Epidermdlise Bolhosa

LOCALIZACAO COMPLICACAO

cavidade oral bolhas e erosdes na mucosa oral, microstomia,
hipoplasia do esmalte dos dentes, diminuicédo do
movimento da lingua, dificuldade na fala e degluticdo

trato gastrointestinal estenose esofagica, hemorragias e perfuracgoes,
atresia de piloro, sindrome da mé& absorcao,
constipacdo, hemorroida e erosdo anal

aparelho geniturinario estenose do meato urindrio, retengao urinaria,

glomerulonefrite, hidronefrose

sistema ocular obstrucéo do ducto lacrimal, Ulceras de cornea
sistema hematolégico anemia ferropriva crénica, nivel sérico de zinco baixo
sistema epitelial cicatrizes com pseudo sindactilia e absorgéo 6ssea,

carcinoma espino-celular em areas de erosao ou

cicatrizacao e septicemia

3.7Sequelas

Alguns pacientes com EB Distrofica sofrem com o enrijecimento das
articulagbes e, se nada for feito para evita-lo, os tenddes, musculos, assim como

também o tecido ao redor da articulacdo sofrerdo um encurtamento. A pele se
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tensiona devido as cicatrizes e entdo, com o tempo, a restricio dos movimentos
aumenta e alguns movimentos e atividades tornam-se impossiveis (FINE, 2009).

Varias criancas com EB tém problemas nas méaos e dedos muito ou pouco
curvados. A aderéncia dos dedos (sindactilia) comeca sempre pelas maos. Nao é
ainda claro se a pratica isolada de exercicios pode impedir a formacdo de
aderéncias, mas alguns curativos de silicone tém apresentado uma ac¢éo positiva. Se
as maos estiverem muito comprometidas, deve-se comecar bem cedo com a
fisioterapia (FINE, 2009).

As bolhas que acometem os pés podem induzir a dificuldade de deambulacéo
da crianca e ocasionar a sindactilia. Para evita-las, os cal¢cados de couro sdo 0s
mais indicados e devem ter o minimo possivel de costuras. O préprio suor dos peés
favorece o aparecimento de bolhas. E também recomendéavel certificar-se de que a
crianca ndo se movimente sempre sobre o calcanhar ou sobre a parte da frente dos
pés. Em caso de enrijecimento, deve-se iniciar exercicios fisioterapicos
imediatamente (FINE, 2009).

3.80s profissionais de enfermagem e a epidermélise bolhosa

A condicdo de limitacdo extrema do portador e o0 intenso sofrimento gerado
pelo agravamento crescente da doenca ampliam sobremaneira a importancia do
enfermeiro estomaterapeuta que, na Epidermolise, mais do que em outras doencgas,
passa a ser fundamental para a minimizacédo da dor e do desconforto constantes.

Contudo, para que esse profissional possa de fato prestar uma assisténcia
efetiva, € absolutamente necesséario que ele tenha frente ao portador de EB uma
postura ativa e interessada, pois somente assim podera ir além dos recursos e
informacdes imediatamente disponiveis e procurar compreender a doenga em toda
sua complexidade. Do mesmo modo, é também essencial que ele seja capacitado,
gue tenha dominio dos procedimentos especificos para o cuidado do doente.

Um aspecto a ser ressaltado, € que a auséncia de uma conduta terapéutica
eficaz para o tratamento dessa doencga torna realmente imprescindivel a atuacdo de

uma equipe multidisciplinar para o atendimento dos portadores. Idealmente, tal
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equipe deveria ser composta por médicos, dentistas, enfermeiros, fisioterapeutas,
nutricionistas, assistentes sociais e psicélogos (FINE, 2009).

Segundo a pratica clinica quando se conta com a acdo coordenada desses
profissionais para o suporte ao portador de EB, pode-se elaborar uma assisténcia
realmente adequada as necessidades especiais desse paciente, voltada para um
cuidado humanizado, o que reduz os riscos de complicacdes e proporciona uma
qualidade de vida um pouco melhor para essas pessoas. Existe, porém, um
obstaculo para a atuacao dos profissionais de saude, particularmente do enfermeiro,
o fato de a EB ser uma doenca ainda pouco conhecida, com referéncias raras
mesmo na literatura especializada.

O conhecimento restrito dos profissionais da area acerca, principalmente, do
diagnéstico da EB é de fato um elemento complicador que se torna mais alarmante
quando se considera que quando o reconhecimento da doenca € feito
precocemente, logo apdés o nascimento, permite a adocdo de uma conduta
terapéutica que evita o agravamento das lesdes.

O conhecimento insuficiente do profissional sobre a EB também gera
desconforto e inseguranca no trato com os pacientes e com a propria familia, que,
por sua vez, fica desconfortavel e insegura quanto ao tratamento.

Todo esse quadro exige que o profissional de enfermagem mantenha uma
postura interessada e atenciosa diante do portador de EB, com o foco sempre no
cuidado, unico recurso diante das limitacBes impostas pela prépria doenca e da

auséncia de perspectivas de cura.

3.9 A equipe multiprofissional no tratamento da Epidermdlise Bolhosa

Como foi dito, a atuacdo multiprofissional é imprescindivel para o tratamento
dos portadores de EB, no entanto, € o enfermeiro quem desempenha o papel mais
importante, tanto pelo contato direto e diario com o paciente e a familia, como pela
funcdo de comunicacéo e articulagdo dos demais membros da equipe (FINE, 2009).

Cabe ao enfermeiro, a responsabilidade de fazer a avaliacdo constante do
estado geral do paciente, checar ndo somente o aspecto clinico, mas também o
emocional. Para tanto, ele deve ter uma postura ativa, deve intervir em todos os

fatores relacionados ao quadro: alimentagédo, nutricdo, evolucdo das lesdes,
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treinamento da equipe de enfermagem e instrucdo dos outros profissionais
(SERVICIO ANDALUZ DE SALUD, 2009).

O enfermeiro também é responsavel pelo planejamento da assisténcia que,
no caso da EB, deve ser preventivo para evitar complicacbes ou agravamento do
quadro.

Compete ainda ao enfermeiro a responsabilidade pela orientagcdo precisa e
continua da familia, que, no caso dos portadores de EB, participa diretamente do
cuidado. Quando ha necessidade de internacdo de longa permanéncia, esse
profissional deve estimular a presenca da mae junto a crianca durante todo o
periodo (SERVICIO ANDALUZ DE SALUD, 2009).

A colaboracdo do psicélogo e do assistente social é indispensavel na
resolucdo dos iniumeros problemas que surgem em decorréncia da doenca (FINE,
2009).

O nascimento de uma crianga com EB é sempre problematico e afeta
profundamente a familia, pois acarreta graves consequéncias emocionais. A
situagcdo se agrava consideravelmente quando existem problemas de ordem
econdmica, o0 que torna ainda mais relevante o acesso ao apoio desses profissionais
a familia e, posteriormente, aos portadores da doenca.

O suporte psicolégico contribui para a recuperacdo porque fornece respaldo
emocional, ajuda a aumentar ou manter a motivacao e reforca a auto-estima, além
de reduzir em alguma medida o grau de sofrimento.

Em determinados casos, o enfermeiro pode identificar a necessidade de
sugerir o acompanhamento do paciente por um dentista, devido ao
comprometimento que as bolhas ocasionam na cavidade oral, e de um
fonoaudidlogo, pois as lesfes orais também causam disartria (SERVICIO ANDALUZ
DE SALUD, 2009).

O nutricionista € um profissional essencial no planejamento do tratamento do
portador de EB, na avaliagéo das necessidades nutricionais do paciente, adequacao
da dieta ao quadro de cada momento, restricdo de alimentos prejudiciais e
fornecimento de orientagdo a familia e a propria equipe (FINE, 2009).

As complicacbes motoras da EB sdo conhecidas, por isso a presenca de um

fisioterapeuta na equipe é necessaria para orientar a realizacdo de atividades que
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podem preveni-las ou, quando j& instaladas, desenvolver exercicios que ajudem a
diminuir o comprometimento do movimento (FINE, 2009).

Os exercicios fisioterapicos auxiliam na manutencdo dos movimentos e
minimizam sequelas e incapacidades fisicas, além de melhorar a circulacdo e a
auto-estima do portador. A natacdo é um esporte particularmente recomendado para
a crianca com EB Distréfica, desde que ela receba acompanhamento de um
fisioterapeuta. Neste caso, deve-se discutir antecipadamente com o dermatologista e
0 pediatra os possiveis riscos do contato com da crianga com a agua e tomar alguns
cuidados preventivos para que a pele da criangca ndo resseque, com a utilizacao de

cremes emolientes ou 6leos adequados (FINE, 2009).
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4 PROCEDIMENTOS METODOLOGICOS

Este estudo adotou como referencial tedrico a pratica baseada em evidéncia

e, como metodoldgico a revisdo integrativa.

A préatica baseada em evidéncia adota os pressupostos da Medicina Baseada
em Evidéncias. Essa € definida como um processo sistematico de busca e
avaliacao, o qual utiliza os resultados de recentes pesquisas para auxiliar na tomada
de decisBes clinicas, para o aproveitamento dessas informac¢des na pratica clinica

diaria e avaliacdo de dados relevantes (GALVAO et al., 2004)

A Medicina Baseada em Evidéncia, criada em 1990, possui origens na
epidemiologia clinica e pode ser aplicada em todas as areas da saude, ndo somente
na medicina. Seu objetivo consiste em organizar as informac¢des mais importantes,
buscando medidas de saude mais eficientes, 0 que resulta em uma melhor resposta
do paciente, mais segura e com custo adequado as circunstancias. Essa pratica nao
se baseia apenas na evidéncia, como Unico fator no atendimento, também busca
correlacionar a evidéncia com a experiéncia clinica e as individualidades de cada
paciente. Desta forma, os profissionais de saude escolhem a melhor conduta
utilizando as evidéncias cientificas da literatura médica para melhor atender seu
paciente (BORK, 2005).

A Enfermagem Baseada em Evidéncias teve sua origem no movimento da
medicina baseada em evidéncias e tem como principais caracteristicas 0 uso
meticuloso, explicito e criterioso de informacdes originadas de teorias, resultados de
pesquisas para a tomada de decisdo sobre o melhor cuidado a ser prestado ao
paciente ou grupo de individuos. Considera, também, as necessidades e
preferéncias individuais (GALVAO et al., 2004):

[...] uso consciencioso, explicito e criterioso de informacgdes derivadas de
teorias, pesquisas pra tomada de decisdo sobre o cuidado prestado a
individuos ou grupo de pacientes, levando em consideragdo as
necessidades individuais e preferéncias (GALVAO; SAWADA; TREVISAN,
2004, p. 550).

Atualmente existe uma grande variedade de fontes de informacdes de

evidéncias para a pratica clinica de enfermagem, seja por meio de revistas
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especializadas online com acesso por assinatura ou sites gratuitos mantidos por
instituicbes governamentais ou associagfes. Alguns sites sdo extremamente Uteis,
pois além das revisfes integrativas da literatura em temas especificos, fornecem
exemplos de protocolos com base em evidéncias que podem facilitar o trabalho do
enfermeiro nas &reas de pesquisa, ensino ou quando esse profissional busca formas
de modificar a sua pratica, necessitando, porém, a sua adequacgéao a realidade antes
da implementacao e avaliacdo (CALIRI; MARZIALE, 2000).

Para a implantacdo da pratica em saude baseada em evidéncias, seguem-se
cinco etapas: transformar a davida em questéo clinica, buscar a evidéncia mais forte
para a melhor resposta, avaliar a validade, impactar e aplicar essa informacéo,
integrar a evidéncia com a experiéncia clinica e as caracteristicas do paciente, e

fazer uma auto-avaliagcdo do desempenho nas fases anteriores (BORK, 2005).

A prética clinica diaria, sobretudo baseada em evidéncias, exige que usemos
grande quantidade de conhecimento, tanto basico como clinico. As questdes, entao,
surgem de maneira hibrida, estando centradas no cuidado aos pacientes, e num
cenario comum, que envolve achados clinicos, etiologia, diagndéstico diferencial,
métodos diagndosticos, fatores progndsticos, métodos terapéuticos, experiéncia e
opinido do paciente e aprimoramento pessoal (NOBRE, BERNARDO, JATENE,
2003).

A adocdo da pratica baseada em evidéncias requer a exata identificacdo do
delineamento da pesquisa, pois € por meio dele que se classifica o nivel de
evidéncia do estudo. O nivel de evidéncia refere-se a qualidade da informacéo, o
grau de recomendacao e as conclusdes da pesquisa. Estudos com melhor nivel de
evidéncia sdo aqueles com maior validade e confiabilidade. Buscando-se uma
informac&do mais Gtil do ponto de vista clinico, o ideal € a associacdo de nivel de

evidéncia ao grau de recomendacéo para determinado procedimento (BORK, 2005).

O critério de padronizacéo para classificagdo de evidéncia, segundo Oxford
Centre for Evidence-based Medicine (2009), esta descrito no Quadro 2 e foi utilizado

nesta pesquisa.
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Quadro 2: Nivel de evidéncia cientifica por tipo de estudo. Oxford Centre for
Evidence-based Medicine, 2009

Grau de Nivel de Tratamento/Prevencéo — . L
~ A . . Diagnostico
Recomendacéo | Evidéncia Etiologia
- . ” Revisdo Sistematica de Estudos
Revisdo  Sistematica (com . - . o
. Diagnosticos nivel 1 Critério (com
homogeneidade) .
1A . . homogeneidade)
Ensaios Clinicos Controlados e . L .
. Diagnostico de estudos nivel 1B,
Randomizados : "
em diferentes centros clinicos
A . o - ~
Ensaios Clinicos Controlados e Coorte validada, com bom padrédo
1B Randomizados com intervalo de de referéncia Critério Diagndstico
confianca estreito testado em um Unico centro clinico
Resultados terapéuticos do tipo Sensibilidade e  Especificidade
1C " " .
tudo ou nada proximas de 100%
Revisdo  Sistematica  (com Revisdo Sistemética (com
2A homogeneidade) de estudos de homogeneidade) de Estudos
coorte Diagnésticos nivel 2
Coorte Exploratéria com bom
Estudo de Coorte (incluindo padrédo de referéncia
2B Ensaio Clinico Randomizado de Critério Diagnéstico derivado ou
Menor Qualidade) validado em amostras
fragmentadas ou banco de dados
B Observacdo de resultados
2C terapéutcos
Estudo Ecolégico
Revisao Sistemética de Revisdo Sistemética de estudos
3A Estudos Caso-Controle (com diagnésticos de nivel > 3B (com
homogeneidade) homogeneidade)
Sele¢do ndo consecutiva de casos
3B Estudo de caso-controle ou padrdo de referéncia aplicado
de forma néo consistente
Relato de casos (incluindo Estudo caso-controle ou padréo de
C 4 Coorte ou caso-controle de referéncia pobre ou nao
Menor Qualidade) independente
D 5 Opinido desprovida de avaliagdo critica ou baseada em matérias

basicas (estudo fisiolégico ou estudo com animais)
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Método e Etapas

A pesquisa foi desenvolvida em duas fases, a primeira consistiu da revisao
integrativa, na qual se buscou e analisou os estudos primarios para identificar
recomendacdes referentes a prevencado e ao tratamento de lesGes decorrentes de
EB. A segunda fase compreendeu a busca de andlise de diretrizes internacionais
que abordavam recomendacdes sobre o tema. Essa fase foi necessaria para ampliar
a busca de recomendacdes com evidéncia. A descricdo do processo para obtencao

desse material foi apresentada apds a busca dos estudos primarios.

A sintese das fases da pesquisa esta descrita na Figura 16.

FASES DA PESQUISA

Fase 1 Fase 2
Revisao Integrativa Andlise de Diretrizes Internacionais
(estudos primarios) (recomendacodes)

Figura 16 — Fases da pesquisa.

Primeira fase da pesquisa

Neste estudo optou-se por realizar uma revisdo integrativa da literatura,
reunindo e sintetizando os estudos sobre a tematica proposta. Esta revisdo é um
método que inclui a andlise de pesquisas relevantes que dao suporte para a tomada
de decisdo e possibilita melhorar a pratica clinica, possibilitando a sintese do estado
do conhecimento de um tema especifico, além de demonstrar lacunas do
conhecimento que precisam ser preenchidas com a realizacdo de novos estudos
(MENDES, SILVEIRA, GALVAO, 2008).

A revisao integrativa consiste em uma abordagem mais ampla, pois permite a
inclusdo de estudos de diferentes abordagens metodolégicas. Tem como objetivo
definir conceitos, rever teorias, analisar evidéncias e questbes metodoldgicas de um
tema especifico. Ao incluir estudos de diferentes abordagens, ela tem o potencial de
analisar as diferentes perspectivas do mesmo fendmeno (WHITTERMORE; KNAFL,
2005).
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As autoras Mendes, Silveira e Campos (2008) propdem a realizagédo da
Revisao Integrativa respeitando seis etapas:

12, Etapa: Identificacdo do tema e selecdo da hipotese ou questdo de

pesquisa para a elaboracao da revisao integrativa;

22, Etapa: Estabelecimento de critérios para inclusdo e exclusdo de estudos /

amostragem ou busca na literatura;

32, Etapa: Definicdo das informacdes a serem extraidas dos estudos

selecionados / categorizacao dos estudos;
42, Etapa: Avaliacdo dos estudos incluidos na reviséo integrativa;
52, Etapa: Interpretacdo dos resultados;
62. Etapa: Apresentacao da revisdo / sintese do conhecimento

Neste estudo a primeira etapa consistiu da elaboracdo das seguintes
questbes: quais sdo as medidas a serem adotadas para prevenir o trauma em
epidermolise bolhosa? Existe tratamento especifico das lesfes cutaneas de

epidermdlise bolhosa?

Estas questbes visaram responder um problema vivenciado pelos
profissionais que cuidam e tratam de pessoas com epidermdlise bolhosa nos
hospitais, ambulatérios e no domicilio, além de fornecerem orientacbes aos

cuidadores formais ou informagdes dessas pessoas.

A busca para encontrar resposta apropriada as duvidas depende da forma
como se estrutura as partes deste processo. A forma preconizada por Nobre,
Bernardo e Jatene (2003) é conhecida pelo acrébnimo PICO. Formada por P de
paciente ou populacgéo, | de intervencao ou indicador, C de comparagao ou controle
e O de “outcome”, que na lingua inglesa significa desfecho clinico, resultado, ou por
fim, a resposta que se espera encontrar nas fontes de informacéo cientifica.

Para esse estudo o acronimo PICO foi definido por:

P: pacientes com epidermdlise bolhosa com ou sem lesdes decorrentes desse
agravo;
I: qualquer intervencdo referente a prevengdo de lesdo ou ao tratamento das

mesmas;
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C: estudos comparativos e também com outros desenhos foram aceitos por se tratar
de revisao integrativa;
O: estudos cujos resultados eram referentes a reducdo do surgimento de lesGes ou

a cura das mesmas, isto €, a epitelizacdo parcial ou completa das areas lesadas.
Ainda nesta etapa, foram estabelecidas as palavras-chaves ou descritores
gue melhor definam cada uma destas quatro caracteristicas da questdo. Para este

estudo, utilizaram-se os descritores apresentados no Quadro 3.

Quadro 3: Descritores utilizados na busca dos estudos primarios. Belo Horizonte, 2010

DESCRITOR DESCRITOR DESCRITOR
INGLES ESPANHOL PORTUGUES
Epidermolysis Bullosa Epidermdlisis Ampollosa Epidermdlise Bolhosa
Primary Nursing Care Cuidados Basicos de Cuidados Basicos de
Enfermeria Enfermagem
Respite Care Cuidados Intermitentes Cuidados Intermitentes
Ambulatory Care Atencion Ambulatoria Assisténcia Ambulatorial
Nursing Care Atencién de Enfermeria Cuidados de Enfermagem
Atencion de Enfermeria  Cuidados de Enfermagem Assisténcia de Enfermagem
Therapeutics Terapéutica Terapéutica
Wounds and Injuries Heridas y Traumatismos Ferimentos e lesbes

Para o desenvolvimento da segunda etapa da revisdo integrativa,
estabeleceram-se 0s seguintes critérios para a inclusdo dos estudos que
compuseram a amostra: ser primario; ter amostra formada por pessoas portadoras
de EB, com ou sem lesdo decorrente do agravo, independentemente da idade; ter
desenho randomizado-controlado, randomizado n&o controlado, descritivo com
intervencdo ou caso-controle; apresentar resultados decorrentes das intervencoes;
indicar a taxa ou numero de pessoas gque ndo apresentaram lesées e o nimero de
lesBes curadas ou a reducéo da area lesada em determinado periodo de tratamento;
ter sido publicado em periédicos nacionais e internacionais de circulacdo no Brasil
ou nédo, no idioma portugués, inglés e espanhol, no periodo de 2005 a 2010; abordar
prevencado e tratamento; ser obtido até a data 29 de novembro. O estudo deveria

abordar pelo menos um desses desfechos.

A selecdo de estudos primérios foi constituida pelos obtidos com a busca
realizada nas bases de dados: Literatura Latino-Americana e do Caribe em Ciéncias
da Saude (LILACS), Scientific Eletronic Library Online (SCIELO) e indice Bibiografico
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Espanhol de Ciéncias de Saude (IBECS), da Biblioteca Virtual em Saude — BVS. A
descricdo da estratégia de busca nas bases de dados e a identificacdo dos estudos

estdo apresentadas no Quadro 4.



Quadro 4: Estratégias de busca para identificacdo de estudos primarios nas diversas bases de dados. Belo Horizonte, 2010

TEMAS ESTRATEGIAS DE BUSCA BASES DE DADOS ARTIGOS IDENTIFICADOS

("Epidermdlise Bolhosa" OR [TW](Acantdlise Bolhosa)) AND ("Cuidados Basicos de Enfermagem" OR

"Cuidados Intermitentes" OR "Cuidados Intensivos" OR "Assisténcia Ambulatorial" OR "Cuidados de LILACS 7
Epidermdlise e Enfermagem" OR [TW](Cuidados Basicos de Enfermagem OR Cuidados Intermitentes OR Cuidados SCIELO 0
Cuidados Intensivos OR Assisténcia Ambulatorial OR Cuidados de Enfermagem OR Cuidados Elementares de IBECS 0
Enfermagem OR Cuidados Cirurgicos Intensivos OR Cuidados Ambulatoriais OR Assisténcia de MEDLINE 35
Enfermagem OR Atendimento de Enfermagem OR Cuidados)
(("Epidermdlise Bolhosa" OR [TW](Acantdlise Bolhosa)) AND ("Terapéutica" OR [TW](Terapia OR LILACS 7
Epidermdlise e Tratamento))) AND [PD](2010 OR 2009 OR 2008 OR 2007 OR 2006 OR 2005 OR 2004 OR 2003 OR 2002 SCIELO 0
Terapéuticas OR 2001 OR 2000) AND [LA](Portugés OR Inglés OR Espanhol) IBECS 6
MEDLINE 148
("Epidermdlise Bolhosa" OR [TW](Acantdlise Bolhosa)) AND ("Ferimentos e Lesdes" OR [TW](Lesdes OR LILACS 15
Epidermdlise e Ferimentos e Traumatismos OR Traumatismos OR Trauma)) SCIELO 0
Lesdes IBECS 4
MEDLINE 44
(("Epidermdlise Bolhosa" OR [TW](Acantdlise Bolhosa)) AND ("Ferimentos e Lesdes" OR "Cuidados
Basicos de Enfermagem" OR "Terapéutica" OR "Cuidados Intermitentes" OR "Cuidados Intensivos" OR
"Assisténcia Ambulatorial" OR "Cuidados de Enfermagem" OR [TW](LesGes OR Ferimentos e
Todas as estratégias  Traumatismos OR Trauma OR Terapia OR Tratamento OR Cuidados Basicos de Enfermagem OR LILACS 10
reunidas Cuidados Intermitentes OR Cuidados Intensivos OR Assisténcia Ambulatorial OR Cuidados de SCIELO 0
Enfermagem OR Cuidados Elementares de Enfermagem OR Cuidados Cirurgicos Intensivos OR Cuidados IBECS 7
Ambulatoriais OR Assisténcia de Enfermagem OR Atendimento de Enfermagem OR Cuidados))) AND MEDLINE 162

[PD](2010 OR 2009 OR 2008 OR 2007 OR 2006 OR 2005 OR 2004 OR 2003 OR 2002 OR 2001 OR 2000)
AND [LA](Portugués OR Inglés OR Espanhol)

14
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A estratégia de busca resultou na identificagdo de 162 publicacdes que

passaram pela submissédo de leitura de titulo e resumo, como descrito no Quadro 5.

Quadro 5: Selecao dos estudos primarios apés submisséo de leitura de titulo e resumo.
Belo Horizonte, 2010.

BASE DE LOR-I.-I_'?I(ECI)DSE ARTIGOS ARTIGOS
DADOS IDENTIEICADOS REPETIDOS | SELECIONADOS

LILACS 10 1 0
SCIELO 0 0 0
IBECS 7 2 0
MEDLINE 162 0 2

O processo de analise do titulo e resumo resultou na sele¢céo de dois estudos

gue foram submetidas a leitura critica para obtencéo de dados.

Na terceira etapa da revisdo integrativa, os estudos selecionados foram
submetidos a segunda leitura na integra. Para facilitar esta etapa, elaborou-se um
instrumento de coleta (APENDICE), que foi preenchido pelo pesquisador. Este
instrumento contém questdes relativas a todas as variaveis relacionadas ao estudo.
Tais varidveis foram concernentes aos autores (profissdo, qualificacdo, area de
atuacdo, pais de origem) (Quadro 6), as publicacdes (fonte, periddico, data e
delineamento do estudo) e ao estudo (medidas a serem adotadas para prevenir o
trauma em EB e tratamento especifico das lesGes cutdneas de epidermdlise
bolhosa). Os dados foram descritos, analisados e comparados com a literatura

referente ao tema.
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Quadro 6: Variaveis do Estudo. Belo Horizonte, 2010.

Estudo / | Fonte/ Ano Autores Qualificagéo Profissao Pais de

Periédico | Publicacéo origem
El/artigo MEDLINE / FINE,J Doutor (MD)  Dermatologista  Estados
2007 Unidos da

América

E2 / artigo MEDLINE / Falabella, A; Doutor (MD) Dermatologista Estados
2000 Valencia, |I; Unidos da
Eaglstein W, América

Schachner, L

Segunda fase da pesquisa

A guarta etapa da pesquisa consistiu na analise dos estudos. Apds a
identificacdo dos estudos primarios, desencadeou-se a segunda fase da pesquisa,
na qual foram identificadas e selecionadas as diretrizes internacionais referentes a
prevencao e tratamento de lesGes decorrentes de EB que compuseram a segunda

amostra dessa pesquisa.

Os critérios estabelecidos para a selecdo das diretrizes nessa etapa foram a
disponibilizacdo do texto na integra, a traducdo para o espanhol e inglés e a

elaboracao no periodo de 2000 a 2010.

A primeira estratégia de busca das diretrizes foi acessar as mesmas bases de
dados usadas para os estudos primarios. Nessa etapa identificou-se uma diretriz
elaborada no Chile e publicada em 2005. A segunda estratégia compreendeu o
acesso aos sites da DEBRA da Espanha, Chile, Austria, Australia, EUA e Reino
Unido e resultou na identificacdo de duas diretrizes, publicadas no Chile e Austria,
ambas selecionadas. Destaca-se que a diretriz publicada no Chile era a mesma de
2005, revisada e republicada em 2008, portanto, a diretriz mais antiga foi suprimida.

A terceira estratégia utilizada foi a busca nos 6rgaos de saude oficiais,
correspondentes ao Ministério da Saude do Brasil, dos diversos paises onde a
DEBRA esta constituida. Com esta estratégia identificou-se a diretriz publicada na

Espanha.
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As trés diretrizes selecionadas para analise e ja implementadas em outros

paises sao:

e Manual pratico: cuidados basicos em pacientes com epidermolisis bullosa,
produzida pela DEBRA Chile em 2008, aqui denominada D1;

e Life with Epidermolysis Bullosa (EB) - Etiology, Diagnosis, Multidisciplinary
Care and Therapy, produzida pelo DEBRA Internacional em 2009, por Jo-

David Fine, Helmut Hintner (Eds.), aqui denominada D2;

e Guia de practica clinica para el cuidado de la piel y mucosas en personas
com epidermolisis bullosa, produzida pelo Servicio Andaluz de Salud.

Consejeria de Salud. Junta de Andalucia em 2009, aqui denominada D3.

As diretrizes selecionadas foram submetidas a leitura na integra quando foram
analisadas, identificadas e extraidas recomendacdes referentes a prevencdo e
tratamento de lesdes decorrentes da epidermdlise bolhosa.

As diretrizes analisadas foram classificadas com base no nivel de evidéncia
de acordo com a classificacdo de Grading of Recommendations of Assessment
Development and Evaluations — GRADE (2006). Este instrumento € fruto de um
consenso internacional de diferentes classificacbes existentes, conforme o Quadro
7.

Quadro 7: Nivel de Evidéncia - GRADE

Nivel de Evidéncia \ Descricéo

Alta Muito pouco provavel que novos
estudos mudem a confianca que se
tem no resultado estimado

Moderada E provavel que novos estudos tenham
algum impacto na confianga que se
tem e possam modificar o resultado

Baixa E muito provavel que novos estudos
tenham um impacto importante na
confianga que se tem e/ou possam
modificar o resultado

Muito Baixa O resultado nao foi demonstrado

Fonte: Grading of Recommendations of Assessment Development and Evaluations - GRADE, 2006.
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E importante mencionar que a presenca de um nivel de evidéncia Baixo ou
Muito Baixo ndo é sinbnimo de m& evidéncia, mas significa a falta de estudos que
confirmem ou nao o resultado, estudos qualitativos, consenso de especialistas, etc.
A escala GRADE estabelece inicialmente para este tipo de estudo o nivel de
evidéncia “Muito Baixo”. No caso da EB, a baixa prevaléncia da doenca dificulta as
pesquisas no ambito da genética, ensaios clinicos e novos tratamentos. A
deficiéncia de pesquisas faz com que os niveis de evidéncia obtidos na maioria das
recomendacdes das diretrizes sejam baixos ou muito baixos (SERVICIO ANDALUZ
DE SALUD, 2009).
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5 RESULTADOS

Primeira fase da pesquisa — analise dos estudos primarios

Os dois artigos que fizeram parte da amostra da primeira fase da pesquisa
foram publicados em 2000 e 2007. Um artigo tinha apenas um autor e o outro mais
de um autor e ambos estavam indexados na base de dados Medline. Todos os

autores sdo médicos de nacionalidade americana.

Os dados referentes aos artigos foram sintetizados e estéo apresentados no
Quadro 8 para facilitar a visualizacdo de suas principais informagdes.



Quadro 8: Caracteristicas das publicacdes e sintese dos resultados. Belo Horizonte, 2010.

Identificacao Objetivo ’Dellneamgnp /. Amostra s de~ Resultado Conclusao Comentérios
Nivel de Evidéncia Intervencédo
Aplicacao tépica da O autor previa a
E1l: Avaliar a eficaicia  Randomizado, 35-40 pacientes timosina 4 em Em andamento O estudo ficou incompleto continuidade do
Epidermolysis da timosina B4, controlado, duplo- com RDEB ou uma ferida com porque somente um estudo e aguardava a
Bullosa na promog¢éao da mascarado JEB, com 2 anos tempo 14-60 dias naimero reduzido de incricdo de mais
A Genetic Disease of  migracéo multicéntrico ou +. com uma superficie pacientes cumpriram o pacientes nos
Altered Cell Adhesion epitelial através trés concentra- de 5-50 cm 2. A prazo estipulado para o proximos 12 meses.
and Wound Healing, da aplicagcéo Nivel ¢Bes do agente e ferida foi tratamento Deveriam ter sido
and the Possible tépica nas de } 1B um controle com acompanhada apresentados 0s
Clinical feridas Evidéncia placebo. através de fotografia resultados relativos a
Utility of Topically Quinze centros de  durante 56 dias (a amostra mesmo
Applied Thymosin 34 pesquisa clinica. menos que a cura ja sendo reduzida.
tivesse ocorrido), N&o informado
quantos pacientes
por grupo
O uso do Apligraf® pode O estudo nao
E2 Avaliar a Descritivo 15 pacientes Cada paciente 82% das ser seguro e eficaz, pelo possuia um grupo
Tissue-Engineered segurancga e 0s recebeu Apligraf® feridas agudas menos no curto prazo controle e foi
Skin (Apligraf) in the efeitos clinicos em até duas feridas  foram curados para induzir a cura rapida realizado com base
Healing do Apligraf®; em cada uma das na avaliacéo de na maioria das feridas em uma amostra
of Patients With Organogénese Nivel trés visitas a clinica: 6 semanas. 75% agudas em EB e em bastante reduzida.
Epidermolysis Inc, de } 2C 1 dia, 6 semanas e ficaram curadas  algumas feridas cronicas. Embora o uso do
Bullosa Wounds Canton, Mass) Evidéncia 12 semanas. apos 12 A dor das feridas é Apligraf® tenha
na cicatrizacéo As feridas foram semanas, e 79% aliviada quase demonstrado eficacia
de feridas de avaliadas 7 dias e apos 18 imediatamente. trata-se de um
pacientes com seis semanas semanas. O tratamento ndo requer recurso de custo
tipos diferentes depois de cada suturas e tem o potencial muito elevado.
de EB. rodada do de prevenir o
tratamento desenvolvimento de

feridas cronicas e reduzir
a morbidade e
mortalidade causadas por
infeccéo e sepse, além de
reduzir as cicatrizes e
deformidades

1S
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Os estudos analisados apresentavam delineamentos distintos, sendo um
descritivo e o outro randomizado controlado, duplo-mascaramento e multicéntrico. A
amostra variou de 15 a 40 pacientes, submetidos a tratamento topico de ferida com

aplicacao da timosina 34 e aplicacéo de Apligraf®.

O primeiro estudo (E1) relata a aplicagdo tépica da timosina 34 em uma ferida
com tempo que variou de 14 a 60 dias e superficie de 5-50 cm2. A ferida foi
acompanhada por meio de fotografia semanal durante 56 dias (exceto quando
curada antes). No segundo estudo, cada paciente recebeu Apligraf® em até duas
feridas em cada uma das trés visitas feitas a clinica: em 1 dia, 6 semanas e 12
semanas. As feridas foram avaliadas em 7 dias e em seis semanas depois de cada
rodada do tratamento. Nesse estudo nao foi mencionado o nimero de pacientes em

cada grupo

No estudo E1, ndo houve apresentacdo de resultados, por estar em
andamento de pesquisa. O estudo E2 constatou que 82% das feridas agudas foram
curadas na avaliacdo de 6 semanas, 75% ficaram curadas apés 12 semanas e 79%

apos 18 semanas.

Segunda fase da pesquisa — analise das diretrizes

Foram avaliadas trés diretrizes cuja sintese dessa analise encontra-se no
Quadro 9 no qual sédo apresentas as recomendacdes para tratamento das lesbes de

EB e no Quadro 10 as recomendacdes referentes a prevencao.
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Quadro 9: Recomendacfes para o tratamento das lesbes decorrentes de epidermdlise
bolhosa. Belo Horizonte, 2010

~ NIVEL

RECOMENDACOES D1 | D2 | D3 EVIDENCIA
Avgllar aspecto da leséo (localizagédo, tamanho, tipo de X X X Muito baixa
tecido, exsudato)
Limpar a lesdo com soro fisiologico X X X Moderada
Usar antisséptico p/ reducéo da carga bacteriana somente
com avaliacao criteriosa da leséo — X X Moderada
Desbridar tecidos desvitalizados X X Moderada
Drgnar liguido dos flictenas com agulha estéril e manter o X X X Moderada
tecido
Escolher coberturas que favorecam o meio umido para X X X Alta
otimizar a cicatrizacao da lesao
Utilizar bandagem por cima das coberturas X X X Muito baixa
Utilizar bandagens em cada dedo para prevenir sindactilia X X X Muito baixa
Prqteger a regido perilesional do excesso de exsudato com X X X Muito baixa
peliculas transparentes
UtI|I,ZaI' coberturas com prata para o controle bacteriano por X X X Muito baixa
periodos curtos de tempo
U'flll;ar -sulfac-jlazma~ de prata topicamente somente quando X X X Moderada
hé sinais de infec¢éo
Utilizar antibiéticos sistémicos somente quando ha sinais X X Alta
clinicos de infec¢éo (periodos curtos)
Nao utilizar antibidticos sistémicos profilaticos X X Alta
Usar .coadjuvantes para reduzir a dor durante as trocas de X X X Muito baixa
curativos
Legenda:

X: significa que a recomendacéo foi encontrada na diretriz
___:significa que a recomendacao ndo estava presente na diretriz

Nivel de Evidéncia: foi usado o mesmo conforme estabelecido pelos autores das diretrizes
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Quadro 10 — Recomendacdes para a prevenc¢ao das lesdes decorrentes de epidermdlise

bolhosa. Belo Horizonte, 2010.

RECOMENDACOES D1 D2 D3 EVIDENCIA
Orientar aos cuidadores sobre a patologia X X X Moderada
Vestuario:
Vestir roupas Ievesi com pouca ou sem costura. X X X Muito baixa
Evitar deixar o beb& sem roupa ja que existe o risco de trauma
devido aos movimentos de membros superiores e inferiores
Higiene:
usar agua morna e secar com toalha suave, com pequenos toques, evitando X X X Muito baixa
qualquer tipo de friccédo
Brinquedos:
evitar uso de objetos que podem provocar traumatismos. . . X Muito baixa
E importante avaliar o nivel de conhecimento dos familiares.
Pele e mucosas
-N&o utilizar pulseiras plasticas de identificacdo em recém-nascido.
-N&o prender o corddo umbilical com pinca, para evitar flictenas
-Evitar colocar o bebé na incubadora, se ndo houver contra-indicacdo médic.
ja que o calor e umidade podem provocar o aparecimento
de flictenas.
-Segurar o bebé com uma das maos abaixo da cabeca e a outra abaixo do
gluteo, evitando segurar por debaixo das axilas. X o X Muito baixa
-Manter uma temperatura ambiente uniforme evitando mudangas bruscas
para evitar flictenas.
-Evitar cateteres (esofégico, nasogastrico, retal) para ndo causar traumas en
mucosas
-Usar tiras de silicone para fixar dispositivos ou proteger com pelicula de
poliuretano
-Vacinar BCG como de costume
-Hidratar continuamente a pele com cremes que contenham em sua
formulacéo glicerina, propilenoglicol, sorbitol, uréia, ceras, vitaminas
lipossoluveis, vit A e E, colageno.
-Usar produtos de alto fa_tor de protecao. _ 5 X X Moderada
-Usar coberturas como hidrocelulares sem adesivos para prote¢do —
de friccdo e pressao e
-Realizar mudancgas de decubitos frequentes.
-Furar flictenas e drenar o liquido para evitar maiores traumas
Saude bucal
-Estabelecer um programa educacional para manter a saude bucal dirigida
fundamentalmente sobre o entorno familiar.
-Evitar comidas picantes e quentes para evitar irritacdo nas mucosas
-Evitar guloseimas e produtos muito doces : .
-Evitar alimentos duros e quebradicos (batata palha, etc). X X X Muito baixa
-Realizar exercicios diarios e aplicar de emolientes nos labios para evitar a
microstomia.
-Usar escovas de cerdas extra macias
-Usar antissépticos com sabor suave
-Usar solug6es que contenham fltior X X X Moderada
Nutrigao
-Usar sempre que possivel alimentacao por via oral. . .
-Estabelecer dieta rica em fibras, Vit A, D, E e de facil mastigacéo e X X X Muito baixa
degluticdo, evitando alimentos duros e quebradicos
-Registrar os planos de cuidados e avaliagéo de risco pela X Alta

Enfermeira — —
-Fazer uso de aleitamento materno é fundamental, apesar das lesdes orais,

pois melhora o vinculo e melhor absor¢éo gastrointestinal. X

-Usar mamadeiras para bebés com labio fissurados se a crian¢a apresentar —
baixo peso

Olhos

-Utilizar colirios frequentemente para protecdo ocular para evitar Ulceras X
corneanas

Nao avaliado

Nao informado
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As diretrizes foram publicadas entre o ano de 2008 e 2009 por médicos e
enfermeiros especialistas em epidermdélise bolhosa, em diferentes niveis assistenciais, com
vasta experiéncia clinica, docentes e pesquisadores de diversas instituicbes e instituicbes
especificas, como a DEBRA, uma instituicdo sem fins lucrativos, sediada na Austria, mas
com filiais por diversos paises do mundo, tem o objetivo de prestar assisténcia global aos
familiares e portadores de epidermdlise bolhosa, desde o aspecto preventivo até pesquisas

clinicas.

Por ser uma doencga que possui como uma das principais complicacoes, as lesdes
cutdneas, o enfoque maior das diretrizes estdo voltadas para este fator, visto que a
epidermdlise bolhosa ainda nao possui perspectiva de cura e tais cuidados sao

imprescindiveis para minimizar o sofrimento.
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6 DISCUSSAO

Por se tratar de uma doenca com baixa prevaléncia, ha dificuldade em
estabelecer um nimero maior de amostra para as pesquisas, bem como se observa
um déficit de experiéncia dos profissionais da salude para realizar um diagndstico

mais preciso ou um plano de cuidados especificos aos portadores.

Em relacdo ao tratamento tépico das lesGes decorrentes da doenca, ha
poucos estudos publicados referente ao tema. A mencédo a medidas de prevencgao

foi encontrada apenas nas diretrizes.

Para o tratamento tépico das lesdes, identificou-se a aplicacdo da Timosina
B4 e o uso do Apligraf®. No primeiro estudo, néo foi apresentado o resultado com
relacdo a diminuicdo do tamanho das lesGes, pois 0 autor previa sua continuidade e
aguardava a incricdo de mais pacientes nos proximos 12 meses para conclui-lo,
embora entenda-se que poderiam ter sido apresentados os resultados relativos a
amostra analisada, mesmo sendo reduzida. Esse resultado pdde ser observado no
segundo estudo, apesar de ndo possuir um grupo controle e também ter sido
realizado com base em uma amostra bastante reduzida. Considera-se que, a
despeito de tais ressalvas, esses estudos poderdo ser benéficos, j& que até o
momento o tratamento das lesbes ainda é convencional em muitas instituicdes.

Em relacdo a epidermdlise bolhosa hereditaria, apesar de alguns pacientes
apresentarem melhoras com a idade, o prognéstico pode ser reservado,
dependendo da gravidade das complicagdes (FINE, 2010).

O diagnostico de epidermdlise bolhosa deve feito com base em critérios
clinicos, histopatolégicos e genéticos e quanto mais precocemente for feito, melhor
sera a esolha para a prevencdo de complicacbes e o progndstico do paciente.
Algumas complicagdes como as sindactilias podem ser evitadas com cuidados
especificos de enfermagem (PFENDNER, 2007).

O acompanhamento dos resultados e das complicacbes em formas mais
graves devem ser realizados em hospital por uma equipe multidisciplinar, composta
por dermatologistas, pediatras, nutricionistas, cirurgides, ortopedistas,
oftalmologistas, dentistas, fisioterapeutas, psicologos e enfermeiros especialistas
(MCALLISTER, 2005)
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As bolhas e as lesdes estao entre as principais manifestacdes da EB e saber
como cuidar e evita-las sera uma tarefa diaria. O enfermeiro, além de especialista,
sera responsavel por treinar as familias para fazer os curativos e orienta-la em todos
0s aspectos peculiares da doenca.

Embora muitos profissionais ainda desconhecam a patologia e suas
complicagbes, e utilizem produtos convencionais para o tratamento das lesdes
decorrentes de EB, existem coberturas interativas, apresentadas no Quadro 11, que
até o momento sdo consideradas ideais segundo as recomendacdes das diretrizes
internacionais

Outros estudos, como o realizado por Fine (2010), confirmam a importancia
de uma criteriosa avaliacdo das lesGes decorrentes de EB para a escolha de
coberturas que minimizem a dor, o trauma e favorecam a epitelizacdo, uma vez que

diminuir o sofrimento dessas pessoas ainda é a melhor solucdo enquanto as

pesquisas avancam para alcancar a cura da doenca.
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Quadro 11: Recomendacgfes das coberturas utilizadas prevencgéao e tratamento das lesbes
decorrentes de epidermolise bolhosa. Belo Horizonte, 2010.

PRODUTOS

INDICACOES

Espuma de poliuretano
(hidrocelulares/ Hidropolimeros)

Hidrocoléide

Silicone
Hidrogel de estrutura amorfa
Peliculas de poliuretano

Coberturas com prata

Sulfadiazina de prata

Clorhexidina

Cremes hidratantes

Produtos de protecao solar
Ataduras suaves, elasticas e coesas

Curativos tradicionais (gazes, etc)

Para les6es com exsudato moderado ou abundante

Prevencao sobre proeminéncias 6sseas ou regides submetidas a
presséao e/ou friccdo

Utilizar apds eliminar flectenas e tecido desvitalizado

Maior adaptabilidade na apresentagdo com adesivo de silicone

A opcéo do extra-fino esta indicado em estagio de epitelizagdo da lesdo
e sem presenca de exsudato

Para les6es com pouco a médio exsudato

Sugere-se sua utlizagdo apos eliminar flictenas e tecidos desvitalizados
Recomendado para pequenas lesdes

Possui grande aderéncia no leito da lesdo podendo danificar a area
perilesionada

A opcdao do extra-fino esta indicado em estagio de epitelizagdo da leséo
e sem presenca de exsudato

Para les6es com tecido de granulacao/epitelizagcdo

Evita aderéncia no leito da lesdo sem danificar o tecido j& epitelizado
Para desbridamento autolitico e auxilio para o desbridamento enzimético
se associado a colagenase

Para protecéo da pele perilesional e regifes submetidas a umidade
constante ou freqlente

Tratamento de lesdes com colonizacao critica / infec¢éo ou risco para
infeccdo devido a extenséo, localizacéo e tempo de lesdo

Sugere-se sua utlizacdo apos eliminar flictenas e tecidos desvitalizados
Pode necessitar de curativo absorvente

N&o se aconselha em superficies extensas

N&o se aconselhas em criangcas menores de 1 ano

Fazer pausa de curativos a cada 3-4 dias

Tratamento de lesdes com colonizagao critica / infeccdo ou risco para
infeccéo devido a extenséo, localizacdo e tempo de lesdo

Troca com curativo oclusivo diéria, aplicar fina camada de 1 mm
Utilizac&@o nas primeiras fases de evolucdo da leséo

Auxilia na eliminagéo dos tecidos desvitalizados presentes na leséo,
prevenindo o aparecimento de infec¢éo local

Primeira eleicdo em caso de lesdes que afetam a cavidade oral
Hidratacao ativa da pele proporcionando substancias coadjuvantes para
sua recuperagao

Evita e reduz o prurido

Protecédo de areas epitelizadas evitando pigmentagdes e transtornos da
cor

Recomenda-se produtos com fatores de protegéo alta

Para prender as coberturas e prevencao da sindactilia

Alternativa as coberturas que promovam ambiente imido. Precisa ser
trocadas varias vezes por causa do exsudato. Como aumenta o0 humero
de trocas, aumenta-se o nimero de manipulacéo, consequentemente o
risco de infeccdo e dor.

Fonte: Adaptado do Guia de Practica Clinica para el Cuidado de la Piel y Mucosas en Personas com
Epidermolisis Bullosa, Servicio Andaluz de Salud, 2009, p. 55.
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10. CONSIDERACOES FINAIS

Por ser a Epidermolise Bolhosa uma doenca rara e de extrema complexidade,
esse estudo procurou fornecer subsidios para os profissionais entenderem a
complexidade da tematica, bem como apresentar recomendacdes para o cuidado
diario dos portadores e orientacdo da familia amparadas em evidéncias cientificas.
Para alcancar os objetivos foi necessario analisar estudos primarios e diretrizes

internacionais

Cabe considerar que, das duas hipéteses de pesquisa, a primeira s pode ser
respondida na segunda fase, dado que ndo se encontrou nos artigos analisados
referéncia a adocdo de medidas para a prevencdo do trauma, mesmo sendo esta
uma pratica diaria dos cuidadores, o que explica que conste somente nas

recomendacdes das diretrizes internacionais.

Esta revisdo integrativa permitiu constatar a caréncia de estudos que
abordam a prevencdo do trauma e o tratamento de lesGes provenientes de
epidermdlise bolhosa, e os estudos obtidos apresentavam fragilidades. Recomenda-
se que o0s pesquisadores desenvolvam novas pesquisas sobre o tema, com

propostas metodoldgicas de melhor qualidade e passiveis de serem desenvolvidas.
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12.APENDICE

INSTRUMENTO DE COLETA DE DADOS

Referéncia:

Profissdo do pesquisador:

Pais de Origem:

Qualificacéo:

Fonte: ( ) IBECS ( ) MEDLINE ( )LILACS

Ano de publicacéo:

Obijetivo:

Delineamento do estudo:

Tipo de Publicacdo: ( ) Artigo ( ) Tese ( ) Dissertacéo

Quais sédo os cuidados a serem implementados para prevencdo do trauma em
epidermdlise bolhosa? Existe tratamento especifico lesbes cutaneas de

epidermdélise bolhosa?




