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RESUMO

A Epidermélise Bolhosa é uma doenca rara, ndo contagiosa e sem cura, hereditaria causada por mutagdes em varias proteinas estruturais da pele,
de diferentes intensidades que podem dar origem a flictenas em todo o corpo, cuja gravidade dependera da mutagdo envolvida na patogenia.
Engloba quatro tipos principais: simples, juncional, distréfica e kindler. Este artigo teve por objetivo avaliar o manejo adequado, relacionado ao
uso das coberturas nos individuos portadores da doenca. Para isso, foi realizada uma revisao de toda literatura especifica encontrada sobre o
tema. Foram consultadas as bases eletrénicas Scielo, Bireme e Google Academic no periodo de marco e abril de 2021; além de fontes primarias
como livros. O material foi selecionado de acordo com as palavras chaves: Epidermdlise Bolhosa, causas, tratamento, utilizacao de coberturas;
datados de 2010 a 2021. Os resultados encontrados demostram que, o cuidado dirigido aos pacientes com a doenca, independentemente do
tipo, é inespecifico, sendo considerado de grande importancia 0 manejo adequado com as lesdes cutaneas de acordo com as caracteristicas. E
recomendada uma avaliacdo rigorosa da equipe multidisciplinar, para analisar o envolvimento cutaneo e extracutaneo, evitando complicacoes
como por exemplo as infecgdes, garantindo uma melhor qualidade de vida. Conclui-se que o tratamento da Epidermdlise Bolhosa deve ter
como foco a prevencao das complicacdes, utilizando coberturas apropriadas para cada evolucdo das lesdes, envolvendo também o atendimento
psicologico do paciente e familia, para um melhor entendimento da doenca resultado assim em um melhor cuidado.

PALAVRAS CHAVE: Epidermdlise Bolhosa, Manejo, Coberturas

ABSTRACT

Epidermolysis Bullosa is a rare disease, non-contagious and without cure, hereditary caused by mutations in several previous skin proteins,
of different intensities that can give rise to flictenes throughout the body, the severity of which will depend on the mutation involved in the
pathogenesis. The four main types: simple, junctional, dystrophic and infantile. This article aimed to evaluate the proper management, related
to the use of coverings in the patients with the disease. For this, a review of all specific literature found on the topic was carried out. They were
consulted as electronic bases scielo, bireme and Google Scholar in the period of March and April 2021; in addition to primary sources such as
books. The material was selected according to the keywords: Epidermolysis Bullosa, causes, treatment, use of coverings; data from 2010 to
2021. The results found show that the care provided to patients with the disease, regardless of type, is nonspecific, with proper management
of skin lesions according to the characteristics being considered of great importance. A rigorous assessment by the multidisciplinary team is
recommended to analyze skin and extracutaneous involvement, avoiding complications such as, for example, guaranteeing a better quality of
life. It is concluded that the treatment of epidermolysis Bullosa should focus on the prevention of complications, using appropriate coverage
for each evolution of activities, also involving the psychological care of the patient and family, for a better understanding of the disease, thus
resulting in better care.

KEYWORDS: Epidermolysis Bullosa, Management, Coverings

RESUMEN

La Epidermdlisis Bullosa es una enfermedad rara, no contagiosa y sin cura, de origen hereditario, causada por mutaciones en varias proteinas
estructurales de la piel, con diferentes intensidades que pueden originar ampollas en todo el cuerpo, cuya gravedad dependera de la mutacién
involucrada en la patogénesis. Se clasifica en cuatro tipos principales: simple, de unién, distrofica y de Kindler. Este articulo tuvo como objetivo
evaluar el manejo adecuado relacionado con el uso de coberturas en individuos afectados por la enfermedad. Para ello, se realizd una revisién
de la literatura especifica disponible sobre el tema. Se consultaron las bases electrdnicas Scielo, Bireme y Google Académico entre marzo y
abril de 2021, ademas de fuentes primarias como libros. EI material fue seleccionado segun las palabras clave: Epidermolisis Bullosa, causas,
tratamiento, uso de coberturas; publicadas entre 2010 y 2021. Los resultados encontrados demuestran que la atencion a los pacientes con la
enfermedad, independientemente del tipo, es inespecifica, y que el manejo adecuado de las lesiones cutaneas seguin sus caracteristicas es de gran
importancia. Se recomienda una evaluacién rigurosa del equipo multidisciplinario para analizar el compromiso cutdneo y extracutaneo, evitando
complicaciones como infecciones, garantizando asf una mejor calidad de vida. Se concluye que el tratamiento de la Epidermdlisis Bullosa debe
enfocarse en la prevencion de complicaciones, utilizando coberturas apropiadas para cada fase de las lesiones, y también en el acompanamiento
psicolégico del paciente y su familia, para un mejor entendimiento de la enfermedad, lo que resulta en una atencion mas adecuada.
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INTRODUCAO

pidermélise bolhosa (EB) é um gru-

po de doencas hereditdrias causadas

por mutagdes em varias proteinas
estruturais da pele. O termo epidermé-
lise bolhosa refere-se a genodermatoses
mecanobolhosas, ou seja, traumatismos
cutdneos de diferentes intensidades que
podem dar origem a flictenas, cuja gravi-
dade dependerd da mutagao envolvida na
patogenia. Frequentemente se manifesta
na infancia podendo ocorrer na vida adul-
ta'. Essa dermatose se divide em quatro
tipos: EB simples, EB juncional, EB dis-
tréfica e Sindrome de Kindler. Sendo o EB
simples o tipo mais comum?.

Melo et al (2011) informam que esse
grupo de doencas apresentam como prin-
cipal caracteristica a fragilidade da pele.
A fisiopatologia é explicada pela debili-
dade das células basais, que no momento
da separagdo resultam em um espago na
epiderme como fluido extracelular e pos-
teriormente desenvolvendo os flictenas.

De acordo com dados coletados no
Datasus, entre os anos de 2009 e 2013,
as internagdes por EB tiveram maior in-
cidéncia em criangcas com menos de um
ano de idade. Em 2010 essa incidéncia
foi menor em individuos do sexo mas-
culino e em 2013 no sexo feminino.

Tendo em vista os aspectos apresen-
tados, o objetivo deste artigo é avaliar o
manejo adequado, relacionado ao uso
das coberturas nos individuos portado-
res da doenca e a importancia da abor-
dagem da equipe multidisplinar se faz
essencial para uma assisténcia assertiva.

Sendo a equipe de enfermagem res-
ponsavel na conducdo assistencial ba-
seado na sua propria esséncia do cui-
dar, com uma estratégia direcionada no
manejo a estes pacientes, atuando de
forma preventiva aos surgimentos de
lesdes cutdneas ou sequelas proporcio-
nando maior qualidade de vida a esses
pacientes?.

METODOLOGIA
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O presente trabalho se caracteriza
como uma revisdo de literatura, a par-
tir de publicacoes das bases de dados
da Lilacs e PubMed. Os descritores
usados foram “Epidermdlise Bolhosa”,
“Epidermolysis Bullosa”. Esses descri-
tores respondem as seguintes perguntas
norteadoras da pesquisa: “Quais os cui-
dados com recém nascidos portadores
de EB?” e “Quais os cuidados intensivos
necessarios com pacientes portadores
de EB?”. Utilizou-se como critérios de
inclusdo estudos acessiveis em meio
eletronico, publicados em Portugués e
Inglés, nos anos de 2010 a 2021 a fim
de obter a literatura mais atualizada e
relevante sobre o tema. Como critérios
de exclusdo foram utilizados os estudos
que ndo respondessem as perguntas
norteadoras do trabalho.

Foram encontrados 6.157 artigos
sobre a temdtica em questdo, mas por
meio dos critérios de inclusdo e exclu-
sdo, foram selecionados 13 artigos ao
final da andlise. Estes, abordam sinais
e sintomas, tratamento, diagnéstico do
paciente com EB e cuidados realizados
com os pacientes recém-nascidos, bus-
cam responder as questdes norteadoras
apresentadas aqui. Todos os trabalhos
escolhidos possuem abordagem meto-
dolégica qualitativa. Para discussdo dos
resultados, foram estabelecidos subte-
mas, para facilitar o entendimento do
estudo.

RESULTADOS E DISCUSSAO

Epidermélise bolhosa

O quadro clinico do paciente com
EB se apresenta de acordo com a gra-
vidade da doenca, podendo manifes-
tar-se desde simples bolhas nas maos,
nos pés, cotovelos e joelhos, as quais
desaparecem sem deixar cicatriz, até
o tipo recessivo mais grave, onde apa-
recem manifestacbes cutaneas e extra-
cutaneas.

Na pele, podem surgir, bolhas, ci-
catrizes, ulceras distrofia ungueal, alo-
pecia, infecgdes bacterianas, distrofia

ungueal, sindactilia e até mesmo cancer
de pele. As manifestagdes extracutaneas
podem aparecer nos olhos, boca, eséfa-
go e trato gastrointestinal e geniturina-
rio. Assim, a extensao do acometimento
desta patologia nos faz entender sua
gravidade’®.

Conforme Hebert et al (2016) as
comorbidades mais comuns associa-
das nessa doenca restritiva sdo, prin-
cipalmente, o prurido, o estado de ma
nutricdo, a anemia e a dor. O prurido
ocorre pela inflamagdo da pele, muito
comum, e afeta a qualidade de vida. A
md nutricio é multifatorial, devido a
diminuigdo na ingestdo, quando advém
da falta de apetite e estenose de esdfago
e a absorcao prejudicada. A anemia é
grave e afeta a capacidade de cicatriza-
¢do das feridas. E a dor, devido a pres-
sao sobre as bolhas e as feridas, também
muito impacta na qualidade de vida do
paciente.

A natureza altamente visivel da EB,
pela presenca das bolhas e curativos,
é bastante desafiadora para as crian-
cas, devido ao surgimento, nessa faixa
etdria, dos conceitos de autoimagem e
imagem corporal. Este publico enfrenta
outros desafios, como a incapacidade
de participar de brincadeiras comuns
da infancia e a dor e prurido na pele,
contribuindo para que esses pacientes
se sintam diferentes. Isso tudo se agrava
pelas reacdes e pelos comentdrios nega-
tivos de outras pessoas. Como consequ-
éncia, surge a depressao que piora com
a idade devido a progressiva incapacita-
¢ao causada pela doenca®.

Intong e Murrel (2012) informam
que o diagnéstico de EB € feito por meio
de caracteristicas clinicas e confirmado
laboratorialmente pelo uso de trés téc-
nicas principais: microscopia eletrénica
de transmissdo, mapeamento por imu-
nofluorescéncia e andlise de mutacao.
O teste diagndstico de escolha, por ser
amplamente disponivel, de menor cus-
to, e ter mais sensibilidade e especifici-
dade, é o mapeamento por imunofluo-
rescéncia.

®



O cuidado dirigido a esses pacien-
tes, independentemente do tipo de EB, é
inespecifico, sendo considerado apenas
de suporte e paliativo e preventivo, para
garantia de uma melhor qualidade de
vida. E recomendada uma avaliacio se-
mestral com uma equipe multidisplinar,
para analisar o envolvimento cutdneo.
As criangas devem ter maiores cuida-
dos para evitar traumas. Esse tratamen-
to, em geral, pode ser farmacolégico e
cutdneo, visando prevenir as infecgdes
e proteger as lesoes ja existentes, com a
presenga de curativos especiais. Portan-
to, ndo existe um tratamento especifico.
Todavia, o manejo pode ser tépico com
uso de coberturas e cuidados locais dos
flictenas, com coberturas ndo aderentes,
de efeitos atraumaticos e com antibioti-
cos se houver infeccio secunddaria’.

Manejo E Cuidados
e  Cuidados ao nascimento

Independente do tipo de epidermé-
lise, o grande desafio do planejamento
assistencial é garantia que o paciente
seja assistido de forma assertiva, segura
da melhora das lesées e principalmente
na prevencao de futuras lesdes. Olivei-
ra et al (2010) informa que para melhor
tratamento como: evitar traumas, atrito
e pressdo em principal nas dreas de pro-
eminéncia dssea, o uso de vestimenta
com fechos na frente, que auxiliam na
remogao, sem etiquetas e com a costura
externa.

Loureiro (2016) informa que dife-
rente de outras condi¢des dermatoldgi-
cas, as bolhas intactas devem ser drena-
das para limitar a extensdo e dano nos
tecidos circundantes. O banho deve
ser em dgua morna e a frequéncia sera
adaptada a cada caso. A condugdo do
tratamento das lesdes serd de acordo
com as suas caracteristicas.

De acordo com Pitta, Magalhdes e
Silva (2016) alguns cuidados podem ser
realizados no momento do nascimen-
to, dentre eles, segurar o neonato pelo
pescoco e dorso, evitar friccionar a pele
do neonato, evitar grampos umbilicais,

@ ¥ DOI: https:/doi.org/10.36489/nursing.2025v278319p10370- 10374
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evitar incubadoras pelo calor estimular
a formacdo de novas bolhas, evitar usar
sondas de aspiracdo, se for possivel so-
mente as maleaveis, fraldas ndo devem
conter eldsticos, caso tenha, proteger
com vaselina ou parafina liquida, rou-
pas de facil manipulagdo e preferivel-
mente ao avesso, banho com dgua ou
solugdo salina; 0,9%; logo apds para
o manejo do rompimento dos flictenas
utilizar solugdo aquosa para limpeza e
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descontaminagdo de feridas, composto
por betaina (surfactante) e polihexa-
nida, romper os flictenas com agulha
(13x4,5) e manter a pele como curativo
biolégico.

e Cuidados intensivos
Conforme quadro 01, alguns cuida-

dos podem ser tomados para cuidados
intensivos.

Quadro 01 — Cuidados Intensivos portadores de Epidermdlise Bolhosa

Nutricdo

Avaliar necessidade de gastrostomia precoce.

Evitar pungdes repetidas de AVP, se acontecer devem ser protegidos com coberturas
indicadas para o tratamento a base de silicone.

Pele

Verificacdo da necessidade do uso de fraldas, se sim, verificar eliminages a cada 2
horas e realizar avaliacdo da pele sempre que troca da fralda.

As trocas de curativos serdo realizadas sob analgesia, e sempre apds aplicar solu¢do
aquosa de betaina (surfactante) e polihexanida, cada dois dias dependendo da exsu-

Banho

dacdo ou infeccao.

Ao nascer realizar banho do RN com solugdo salina - Deverdo ser realizadas pelo

Enfermeiro especialista em dermatologia ou Estomaterapeuta;

Fonte: Borges e Dias (2013)

Conforme quadro 02 algumas co-
berturas podem ser utilizadas nas lesdes
desenvolvidas na Epidermdlise Bolhosa.

Quadro 02 - Principais Coberturas Utilizadas

Nutri¢do

Avaliar necessidade de gastrostomia precoce.

Primeira opcao: aplicar solucdo aquosa de betaina (surfactante) e polihexanida,
espuma de poliuretano hidrofilico com silicone adjacente - objetivo de controle da umi-

Lesdes
superficiais
ou levemente
exsudativas

dade e atraumético ou malha de poliéster com lipocoldide associado a carboxicelulose
- estimulador de fibroblasto também atraumatico;

Segunda opc¢ao: pomada hidrogel debridamento autolitico com alginato de célcio
e sodio, que promove recuperagdo tissular mais rapida como cobertura primaria e

cobertura secundaria a base de silicone. Sempre usar enfaixamento com malha e ndo

usar atadura crepom.

Aplicar solugdo aquosa de betaina (surfactante) e polihexanida, espuma de poliuretano

Lesdes exsu-
dativas sem
infeccao

usar atadura crepom.

Revista Nursing,

hidrofilico com silicone adjacente - objetivo de controle da umidade e atraumatico na
troca ou malha de poliéster com lipocoléide associado a carboxicelulose) - estimulador
de fibroblasto também atraumatico.

Sempre usar gaze aberta seca como cobertura secundaria. Enfaixamento com malha
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Lesdes
superficiais
ou levemente
a Lesdes com
crostas secas

0U necroses com base de silicone.
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Pomada Hidrogel para realizar o debridamento autolitico com alginato de célcio e sédio,
que promove recuperacao tissular mais rapida, como cobertura priméria associada co-
bertura secundaria a base de silicone e poliuretano. Sempre usar gaze aberta seca como
cobertura secundaria. Enfaixamento com malha usar atadura crepom.

Aplicar solugdo aquosa de betaina (surfactante) e polihexanida, associada a cobertura

Fibra de algodéo hidrofilica com biguanida- antisséptico. ou Hidrofibra de carboxsme-

Lesoes infec-
tadas

tilcelulose com prata apds os 6 meses de vida — controle da umidade, atraumatico e
reducdo da carga microbiana, ndo usar em menores de 3 meses de idade, monitorizagdo

do leucograma devido ao risco de leucopenia.

Fonte: Borges e Dias (2013)

De acordo com Bega (2015), um
entrave encontrado se da pela dificul-
dade no diagndstico precoce, agravan-
do assim lesdes e o cuidado adequado.
Por se tratar de uma doenca autoimune
e congénita, rara ndo contagiosa e ainda
sem cura, que é ocasionada pela alteragao
da queratina e do coldgeno, resultando na
fragilidade cutinea e mucosas, formando
continuos flictenas e posteriormente teci-
do de epitelizagdo na epiderme, necessita
de cuidados imediatos ao aparecimento
dos sintomas.

No Brasil, existem mais de 30 tipos da
doenca, sendo os principais: Epidermé-
lise Bolhosa Simples (EBS), Epidermélise
Bolhosa Juncional (EBJ), Epidermdlise Bo-
lhosa Distréfica (EBD), que variam con-
forme nivel de formagao das bolhas e se
diferem em intensidade, caracteristicas
clinicas, histolégicas e também no prog-
néstico. Sendo EBS a forma mais des-
complicada caracterizada acometimento
de bolhas superficiais na epidérme, nao
deixando cicatrizes; na EBJ, as bolhas se
localizam nas juncdo dermoepidérmica
(lamina ldcida) e a forma mais severa a
EBD que pode ter heranga dominante ou
recessiva, COm repercussio em mucosa,
causando atrofias, alteragdes pigmentares
e geralmente o individuo ndo atinge a ida-
de adulta’.

Nas manifestacOes cutineas, as lesdes
aparecem principalmente, ao nascimento,
pelo trauma mecdnico do parto, ou nos
primeiros meses de vida. Em decorréncia
da doenca as pode ocorrer também infec-
¢Oes bacterianas, sindactilia ou cancer de
pele. Se tratando das manifestagdes extra-
cutdneas podem surgir nos olhos, dentes,
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esdfago, boca, trato gastrintestinal e geni-
turindrio?.

O diagnéstico da EB € clinico e labo-
ratorial, o quanto mais precoce chegar ao
diagnéstico, melhor sera a propedéutica e
manejo, porém se torna de dificil identifi-
cagdo, pois os sintomas clinicos podem se
confundir com outras enfermidades. E im-
prescindivel uma avaliagao rigorosa pelo
profissional especialista em EB, através da
coleta do histérico familiar, consanguini-
dade dos pais, biopsia, mapeamento ge-
nético entre outros exames j& menciona-
dos neste estudo®”:

O tratamento deve ser multidisci-
plinar, sem especificidade terapéutica
e buscando o atendimento direcionado
para cada paciente. Devido a raridade da
doenga, acontece uma ansiedade aos pro-
fissionais que prestam a assisténcia frente
a esses pacientes diagnosticados com EB.
Assim, é imprescindivel a atuagdo de uma
equipe com enfermeiros especialistas em
tratamento de lesdes cutdneas (dermato-
logistas ou estomaterapeutas), fonoaudi-
6logos, dermatologias,
nutricionistas, médico dermatologista, pe-
diatra entre outros, trabalhando de forma
harmoniosa e integrada para, entdo, obter

fisioterapeutas,

éxito no tratamento'®.

Além da atuacdo multidisciplinar se
torna indispensavel o envolvimento edu-
cacional entre os familiares e pacientes
com toda a equipe que presta assisténcia,
garantindo melhor entendimento, con-
fianga, permitindo um cuidado assertivo
no processo de recuperagdo e prevencdo
de agravos’.

Os pais de criangas com EB precisam
de um acolhimento, devido aos cuidados

prolongados, eles acabam sendo consu-
midos fisicamente e mentalmente, trans-
formando esse momento de descobertas e
angustia nas oportunidades de autonomia
nesse cuidado'>'.

Diante dos fatos mencionados, enten-
de-se que a Epidermdlise Bolhosa causa
um impacto na vida didria dos pacientes
e familiares, ocasionando o medo, de-
pressdo, ansiedade, frustracdo e revolta.
Assim, se torna de grande importdncia a
presenca de uma rede de apoio, familia e
profissionais, que auxiliando o paciente a
lidar com doenca e proporcionando uma
melhor qualidade de vida'.

CONCLUSAO

Por ser uma doenga cronica, rara,
considerada ainda incuravel e apresentar
um amplo grau de severidade quanto aos
sinais e sintomas, se faz necessario uma
abordagem criteriosa pelos profissionais
de satde.

O tratamento da EB deve ter como
foco a prevengdo dos flictenas e infec-
¢oes, o suporte multidisplinar ao paciente
e familia, devem estar inclusos no trata-
mento para um melhor resultado dos cui-
dados hospitalares e domiciliares.

Embora os avancos sejam perceptiveis,
outros resultados relacionados a ferida, a
abordagem centralizada na coordenagao
dos cuidados, de forma holistica, com
uma assisténcia de especialistas em trata-
mento cutaneo, avaliando a necessidade
de cada paciente, incluindo a comunica-
¢ao efetiva com a equipe hospitalar e de
assisténcia domiciliar, é a maneira mais
eficaz de cuidar desses pacientes.

Os resultados obtidos possibilitam
afirmar que existe muito a ser explorado
sobre a doenga e que os profissionais
devem buscar sempre por um melhor
conhecimento sobre a doenca, focando
na darea assistencial, cientifica, educa-
cional e principalmente na humaniza-
¢do do cuidado buscando assisténcia
que proporciona a qualidade de vida
dos portadores da doenca.
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