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RESUMO: A Epidermolise Bolhosa (EB) é uma doenca grave, rara, de carater hereditario,
nao contagiosa, que se caracteriza por uma sensibilidade muito acentuada na pele e mucosas
com formacao de bolhas nas células epidérmicas, especialmente nas areas de maior atrito,
como resposta a qualquer acidente doméstico ou casual, ou mesmo mudancas climaticas. O
presente estudo tem como objetivo geral levantar dados na literatura especializada através
de pesquisa de revisdo bibliogréfica narrativa, utilizando artigos pertinentes de cuidados de
enfermagem as pessoas com Epidermélise Bolhosa e o objetivo especifico é identificar
subsidios para propostas de intervenc¢des que contribuam para o profissional de enfermagem
na sua atuacao qualificada e segura as pessoas com Epidermolise Bolhosa, em prol de melhor
gualidade de vida. Trata-se de um estudo de revisdo narrativa de literatura. Os dados deste
estudo permitiram concluir que, para garantir que o paciente receba um cuidado adequado, é
necessario que o tratamento das Epidermolises Bolhosas deva ser voltado para a prevencao
de formacdo de novas bolhas e prevencdo e tratamento das infec¢des. A enfermagem
desempenha um papel fundamental baseado na sua prépria esséncia do cuidar, sob uma
visdo direcionada no atendimento a estes pacientes. O cuidado integral previne o surgimento
de sequelas e proporciona maior qualidade de vida ao paciente. A abordagem
multiprofissional se faz essencial para uma assisténcia assertiva.

Palavras- Chave: Epidermolise Bolhosa. Enfermagem. Tratamento

ABSTRACT: Epidermolysis Bullosa (EB) is a serious, rare, hereditary, non-contagious disease
that is characterized by a very pronounced sensitivity in the skin and mucous membranes with
formation of bubbles in the epidermal cells, especially in areas of greater friction, in response
to any domestic or casual accident, or even climate change. The present study has as general
objective to collect data in the specialized literature through research of narrative
bibliographical revision, using pertinent articles of nursing care to people with Epidermolysis
Bullosa and the specific objective is to identify subsidies for proposals of interventions that
contribute to the nursing professional in their qualified and safe performance to people with
Epidermolysis Bullosa, in favor of a better quality of life. It is a study of narrative review of
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literature. The data from this study allowed us to conclude that, in order to guarantee that the
patient receives adequate care, it is necessary that the treatment of Epidermolysis Bullosa
should be focused on the prevention of formation of new blisters and prevention and treatment
of infections. Nursing plays a fundamental role based on its own essence of care, under a
directed vision in the care of these patients. Integral care prevents the appearance of sequelae
and provides a better quality of life for the patient. The multiprofessional approach is essential
for assertive assistance.

Keywords: Epidermolysis Bullosa. Nursing. Treatment.

INTRODUCAO

A Epidermélise Bolhosa é representada por um grupo heterogéneo de
patologias genéticas que tem como manifestacdo comum a formacgéao de vesiculas ou
bolhas epiteliais, apds traumas insignificantes. A pele € constituida por varias
camadas ligadas entre si, por fibras proteicas de colageno. Na Epidermdlise Bolhosa,
estas fibras de unido nao funcionam com eficacia, portanto as varias camadas de pele
separam-se facilmente. Assim o espaco formado entre as camadas € preenchido por
soro ou por fluido rico em proteinas, dando origem a bolha. A pele, e em alguns casos
a mucosa, desenvolvem bolhas e erosdes apoés friccdo ou trauma minimo. Deve-se
suspeitar de Epidermdlise Bolhosa em criancas que apresentam historia de bolha e
erosdes recorrentes, ou neonatos que apresentam bolhas e erosées na auséncia de
outra explicacdo(DA SILVA et AL.,2003).

Em 1870, a Epidermolise Bolhosa foi descrita por Von Hebra, como uma
doenca congénita rara que se caracteriza primariamente pela formacdo de bolhas
apos 0 menor traumatismo ou espontaneamente (DE PAULA et al., 2002).E em 1886,
a denominacéo Epidermdlise Bolhosa, foi sugerida por Koebner (GURTLER; DINIZ;
FILHO, 2005). E, ap6s 16 anos, a denominacao Epidermélise Bolhosa, foi sugerida
por Koebner (GURTLER; DINIZ; FILHO, 2005).

Sé&o classificadas em diversos grupos e subgrupos, de acordo com o padrao de
hereditariedade e conforme os niveis de localizacdo das bolhas nas camadas da pele
e classificam-se em trés grupos principais: Epidermdlisebolhosa simples, juncional e

distroéfica.
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Na Epidermélise Bolhosa simples (EBS), as bolhas ocorrem como resultado do
processo de destruicdo da camada basal, com formacédo de edema levando a uma
sintese deficiente de queratina. Ndo apresenta risco de complicacdes, exceto as
infeccdes. Geralmente as mucosas e unhas nao séo comprometidas. Na EBS ocorre
clivagem intra-epidérmica na porcao inferior, devido a alteracdes citoliticas dos
gueratindcitos basais com defeitos nas citoqueratinas (CQ) 5 (gene KRT5) e 14 (gene
KRT14). Ela é classificada em outros subgrupos: Koebner, Weber-Cockaine, Dowling-
Meara e a variante de Ogna. Na EBS localizada ou Weber — Cockayneas lestes
acometem predominantemente nas regioes acrais (pés e maos). Na EBS variante de
Ogna ocorrem bolhas serosas e hemorragicas, nas maos e pés, formando equimoses
e reparam sem dificuldade. No subgrupo Dowling Meara ou Epidermdlise Bolhosa
Herpetiforme: as vesiculas e bolhas aparecem nos primeiros dias de vida, afetando
mucosas ou concentrando-se no tronco e extremidades, sendo acompanhadas de
hiperqueratose palmoplantar. E na EBS generalizada ou Koebner as bolhas se
localizam nas maos, pés e extremidades. S&o sensiveis ao calor, aparecendo
hiperqueratose em regido plantar e palmar, predispondo a infeccbes fungicas e
bacterianas (GURTLER; DINIZ; FILHO, 2005).

Ja na Epidermdélise Bolhosa Juncional (EBJ), a clivagem se dé na lamina lucida
ou regido central da zona de membrana basal, sendo o teto representado pela
epiderme e o assoalho pela lamina densa. Ocorre devido a altera¢cdes na laminina5
(genes LAMAS3, LAMB3, LAMC?2), integrina alfa 6 beta 4 (genes ITGAG e ITGB4) e
colageno XVII transmembranoso (gene COL17A1), sendo o mesmo antigeno do
Penfigdide Bolhoso. Os subtipos séo: Herlitz, ndo Herlitz e atréfico generalizado.Neste
grupo hd um amplo acontecimento de manifestagdes e as lesGes que se localizam
acima da membrana basal, na lamina Idcida, entre a membrana plasmatica e a lamina
basal da epiderme. E seus subtipos sao: EBJ Letal ou Variante Herlitz: € a forma mais
grave e com frequéncia leva ao O6bito nos primeiros anos de vida, devido a
complicacbes como anemia, alteracdes proteicas e infeccdes; EB Atrofica
Generalizada Benigna: nesta forma, as lesdes se instalam desde o nascimento e
ocorrem bolhas serosanguinolentas, que acometem com maior frequéncia as
extremidades, tronco e couro cabeludo, com alteracdes dentérias devido a defeitos no
esmalte(GURTLER; DINIZ; FILHO, 2005).
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E,na Epidermélise Bolhosa Distréfica (EBD) a clivagem ocorre na sublamina
densa, sendo que a epiderme e a lamina Iucida representam o teto da bolha, e a derme
0 assoalho. A alterac@o é exclusiva no gene COL7Al. Os subtipos sédo: Cockaine-
Touraine, Pasini, Hallopeaou-Siemens e a forma distrofica recessiva mitis (GURTLER,;
DINIZ; FILHO, 2005).

O grupo das Epidermdlises Bolhosas Distréficas (EBDs) necessita de restrices
mais severas, pois requer adaptacdes sociais e educacionais a seus portadores, visto
gue a separacao das camadas localiza-se abaixo da juncdo da derme com a
epiderme, onde se encontram vasos sanguineos e nervos. Assim as bolhas podem
ser profundas, dolorosas e com sangue. As unhas tém tendéncia a cairem e as bolhas
tendem a aumentar de volume. A Epidermélise Bolhosa Distréfica Dominante (EBDD)
acomete principalmente as extremidades, sendo mais frequente lesbes bolhosas
tensas, serosas ou de placas eritematosas, nas regides onde o trauma nao foi
suficiente para provocar o aparecimento de bolhas. No tipo EpidermdliseBolhosa
Distréfica Recessiva (EBDR) as alteracdes aparecem desde o nascimento e séo
caracterizadas por bolhas disseminadas ou localizadas. Nas formas localizadas, as
bolhas ocorrem nas areas onde existem maior friccdo ou trauma. Nas formas
generalizadas, ocorre um grau variado de sequelas, de acordo com o grau de
traumatismo ou friccao e repetidas ulceracbes (GURTLER; DINIZ; FILHO, 2005).

Ainda pode ocorrer a Epidermdlise Bolhosa Adquirida (EBA), que € uma doenca
mediada por auto-anticorpos, depositado na lamina e na sublamina densas, de
surgimento na idade adulta, com o surgimento de bolhas em areas de traumas, que
se curam com cicatrizes atréficas e milio. Nesse tipo de EB, ndo ocorre mutacéo,
porém estudos de imunogenética demonstram ligacdo com HLA DR2. Clinicamente a
EBA pode manifestar-se em sua forma classica caracterizada por intensa fragilidade
da pele causada pela alteracdo na juncdo dermoepidermica, como doenga nao
inflamatdria. Pode apresentar alopecia cicatricial e algum grau de comprometimento
ungueal. O termo EBA foi utilizado pela primeira vez em 1904, por Klabitz, para um
adulto sem histéria familiar (REIS & TOLEDO, 1997; GURTLER, DINIZ & FILHO,
2005).

O diagnéstico da EB é feito através da biopsia da pele, levando-se em

consideracdo a manifestacao clinica de cada paciente. As EBs de forma geral sao
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constituidas por defeitos adquiridos ou natos da adeséao das camadas da pele. Esses
defeitos podem ser identificados por sequenciamento génico, através do PCR
(Reacdo em Cadeia da Polimerase), que complementa o diagndstico clinico-
histolégico sendo uma das técnicas mais comuns utilizadas em laboratérios de
pesquisas para diagnostico de doencas hereditarias(ALMEIDA JR, 2002; YUBERO et
al., 2008).

O imunomapeamento, técnica que foi descrita primeiramente por Hintneret al,
em 1981, vem sido considerada vantajosa por ser mais rapida, menos onerosa e de
facil interpretacéo. Trata-se de uma técnica de imunofluorescéncia indireta realizada
na pele lesada do paciente. Consiste na exposi¢ao de cortes de pele lesada onde se
correlaciona o local de formacgéo da bolha da pele estudada com a distribuicdo desses
determinantes antigénicos, permitindo a obtencédo de um diagndstico preciso dos tipos
e subtipos das EBs. O diagnéstico dos tipos e subtipos das EBs é de fundamental
importancia para o plano de cuidados adequados aos pacientes e suas familias, sendo
crucial para o aconselhamento genético, considerando os sinais clinicos do paciente
e a biopsia da pele, usando uma das técnicas disponiveis para um diagnostico
especifico e consequentemente melhores abordagens e orientagdes dos cuidados a
serem implementados para cada paciente e familia (ALVES et al., 2001).

As epidermolises bolhosas sdo doencas consideradas raras dentro da
dermatologia, pois apresenta indices inferiores a 1:10.000 habitantes. Ao realizar essa
pesquisa foi evidenciado que, ndo h& dados precisos no Brasil, nem uma Politica
Nacional de atengcdo, ou mesmo, uma Entidade Nacional, como a DEBRA
(DystrophicEpidermolysisBullosaResearchAssociation) Brasil, que dé suporte as
pessoas e suas familias, ajudando assim a semear conhecimentos, informacdes e
sobre tudo, proporcionar um cuidado adequado e qualidade de vida para estas
pessoas. DEBRA Brasil é uma Associagdo nacional, sem fins lucrativos, que visa
informar uma doenca genética denominada epidermolise bolhosa (EB), cuja cura
ainda nao foi comprovada pela medicina.

N&ao ha dados epidemiolégicos sobre a frequéncia da doenca no Brasil. Estima-
se nos Estados Unidos a ocorréncia de 50 casos de epidermélise bolhosa por
1.000.000 nascidos vivos, sendo 92% deles da forma EB simples, 5% da forma EB
distréfica, 1% da forma EB juncional e 2% néao classificados(FINE & BAUER, 1999).
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A frequéncia de portadores de genes para EB varia de 1 em 333 para a EBJ
até 1 em 450 para a EBD;para a EBS, presume-se que a frequéncia seja bem mais
alta que para a EBJ e a EBD. A Epidermdlise Bolhosa € um grupo de doencas
distintas, ou seja, diferentes mutagdes podem causar o mesmo quadro: formacédo de
bolhas na pele e ocorre em todos 0s grupos raciais e étnica em todo o mundo e afeta
ambos os sexos (DATASUS, 2017).

A enfermagem, por mais de quatro décadas, vem atuando como conselheiros
e educadores na area de genética e, consequentemente, contribuindo para ampliar o
conhecimento dos profissionais em saldde, quanto aos aspectos biolégicos e
psicossociais do processo saude-doenca, transformando o modo de assisténcia da
populacdo. Com a finalizagdo do Projeto Genoma Humano, abriu-se uma porta no
campo da genética, adentrando-se em uma nova época denominada “Era Gendémica”,
a nova fronteira para a ciéncia. Os reconditos do conhecimento do genoma humano
comecaram a ser revelados, porém, ja se antecipam grandes avancos, trazendo
inUmeras modificacbes e implicacdes para os profissionais de salude e para o
paradigma atual no qual esses profissionais ndo s6 tém sido educados, mas também
exercem sua profissdo (NASCIMENTO; SANTOS, 2006).

Por isso, este estudo justifica-se pelo desafio de aprimoramento técnico-
cientifico do enfermeiro no atendimento ao paciente portador de Epidermolise Bolhosa
e melhor abordagem quanto aos cuidados de enfermagem adequados as
necessidades individuais e de suas familias (GURTLER; DINIZ; FILHO, 2005).

Torna-se fundamental o aperfeicoamento do enfermeiro diante desta
problematica, pois é possivel nos depararmos com um paciente com EB mesmo
considerando sua raridade. Assim como a ciéncia passa por suas transformacdes,
nés como enfermeiros e educadores em saude, devemos nos engajar para
aprimoramos nossas técnicas pautadas no conhecimento técnico-cientifico, sendo
capazes de reconhecer e acompanhar a evolucdo da mesma (PAULA et al., 2002;
NASCIMENTO &SANTOS, 2006).

Saber como lidar com a Epidermélise Bolhosa, ou pelo menos reconhecer seus
aspectos de forma eficaz, nos dara subsidios para evoluirmos com os avancos do
projeto genoma e dos estudos da genética de forma geral, e isto podera impactar de

forma positiva na salude dos futuros casos que estdo por vir. Deste modo,
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vislumbrando satisfazer mais um importante desafio da profissdo, a enfermagem
precisa ser capaz de compreender as novas tecnologias e tratamentos dos cuidados
de saude para uma pratica baseada em evidéncias cientificas. Incorporar a genética
a enfermagem significa trazer um referencial para a sistematizacao da assisténcia de
enfermagem e aplica-la de forma correta e eficaz a estes pacientes.

O presente estudo tem como objetivo geral levantar dados na literatura
especializada através de pesquisa de revisao bibliografica narrativa, utilizando artigos
pertinentes de cuidados de enfermagem as pessoas com Epidermdlise Bolhosa. O
objetivo especifico € identificar subsidios para propostas de intervencdes que
contribuam para o profissional de enfermagem na sua atuacdo qualificada e segura

as pessoas com Epidermolise Bolhosa, em prol de melhor qualidade de vida.

FUNDAMENTACAO TEORICA

Para a enfermagem, a classificacdo diferencial da Epidermoélise Bolhosa é
crucial para que os cuidados de enfermagem sejam rapidamente implementados.
Existem relatos na literatura que evidenciam esta importancia desde o bercario. Logo,
0 atraso no diagndstico médico, a falta de preparo da equipe saude, pode trazer
consequéncias impactantes no portador desta patologia. (BONIFAZI;
ANNICCHIARICO, 2006).

O simples ato de tocar um adulto ou pegar um bebé no colo com EB requer
cuidados especiais, tais como retirar joias, aliancas, roupas com botdes ou ziperes
gue possam machucar estes pacientes. Para os bebés e criancas menores, 0S
brinquedos deveréo ser escolhidos e considerados apropriados de maneira que sejam
macios, sem pontas ou plastico duro que possa vir a desencadear o contato e a
formacéo de bolhas (CAPRARA; VERAS, 2005).

Recomenda-se a ruptura das bolhas, que deveréo ser feitas logo no surgimento
das mesmas com duas rupturas na base, usando-se agulha estéril 25/7, aplicando-se
uma delicada pressao para retirada do fluido, evitando-se assim, o crescimento da
bolha e deixando como cobertura a propria pele formando um curativo biolégico
(SCHACHNER; FEINER; CAMISULLI, 2005).
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No momento dos cuidados com as bolhas deve-se considerar a principio os
objetivos tradicionais para cuidados com feridas, como manter ambiente Umido para
que facilite a cicatrizacdo. No caso de dor local podera ser utilizado um analgésico de
forma a proporcionar um maior conforto ao paciente no momento do curativo, sugere-
se 0 uso de curativo em tela de poliamida com silicone, estrutura porosa que permita
a remocéao do excesso de exsudato para o curativo secundario, ndo aderente ao leito
da ferida, traumatico e que ndo provoque dor na retirada do mesmo. O curativo
secundario devera ser avaliado diariamente, pois a presenca de exsudato nem
sempre ocorrerd sendo mais comum em feridas infectadas, de qualquer forma devera
ser trocado diariamente e o primario a cada 4 ou 7 dias de acordo com a necessidade
e especificidade de cada caso (DENYER, 2005).

Antes mesmo de descrever a pratica dos cuidados de enfermagem
especializados para o atendimento de pacientes portadores de EB é de crucial
importancia ressaltar o aspecto emocional dos cuidadores familiares diretos, ou seja,
daqueles que continuardo os cuidados em casa e que na maioria das vezes sera a
mae do paciente.

Os profissionais de saude que atuardo nos cuidados destes pacientes deverao
compreender que os pais dos mesmos precisardo mais do que condoléncias, eles
precisardo de profissionais preparados para superar problemas decorrentes do
cotidiano e de suporte psicolégico (CAPRARA; VERAS, 2005).

Uma vez confirmado o diagnéstico da EB o tratamento do paciente sera
sintomatico e se baseara primariamente em cuidados tépicos paliativos (SPINELLI et
al., 2003).

Os cuidados estdo focados principalmente na prevengdo do trauma,
descompressdo das bolhas e tratamento das infeccbes secundérias. Devera ser
levado em conta ainda o estado nutricional e gastrintestinal do paciente, além do
estado psicolégico do mesmo (DENYER, 2005).

Ha relatos de que as vitaminas A e E séo responsaveis pela diminuicdo da
frequiéncia e severidade das bolhas, porém o mecanismo de acdo € desconhecido.
Em regra geral a vitamina D esta indicada a estes pacientes devido a diminui¢cdo da
atividade fisica e a impossibilidade de exposicdo solar, logo este pacientes

apresentam também um maior risco de osteoporose (YUBERO et al., 2008).
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Na maioria dos pacientes ha tendéncia das lesbes piorarem durante o verao.
Calor, alta umidade e suor sdo fatores agravantes. Em alguns pacientes que entram
na puberdade é notada piora das lesb6es, bem como aumento marcante das lesdes na
vida adulta (BRIGGS et al., 1995).

A residéncia destes pacientes devera ser arejada e fresca, o fator higiene &
primordial para que se evitem contaminagfes, bem como € contra-indicada a
presenca de animais de estimacdo como caes, gatos ou qualquer outro que possa
carrear microorganismos e causar possiveis contaminacfes aos pacientes, como
opcéao de animal de estimacdo fica a sugestdo da presenca de um aquario com peixe,
uma vez que este animal ndo entra em contato direto com o paciente.

A indicacgéo da utilizag&o de lagrimas artificiais € recomendada com o intuito de
evitar possivel ulceragdo da cornea. Em caso de necessidade de uso de nebulizador
se faz necessario ndo se encostar a pele do paciente uma vez que o toque na pele

podera desencadear a formacédo de bolhas (YUBERO et al., 2008).

METODOLOGIA DA PESQUISA

Trata-se de uma revisdo bibliografica narrativa, desenvolvido com base em
material ja elaborado, constituido principalmente de literatura especializada e artigos
cientificos. Para a busca dos descritores padronizados, foi usado o DeCS (Descritores
em Ciéncias de Saude), utilizando-se como DeCS “epidermdlisebolhosa” e
‘enfermagem”.Realizou-se o0 levantamento de dados nas bases de dados virtuais:
Literatura Latino-americana e do Caribe em Ciéncias da Saude (LILACS), Scientific
Eletronic Librany Online (SCIELO), por meio da Biblioteca Virtual em Saude (BVS),

literaturas e sites relacionados.

RESULTADOS E DISCUSSAO

Os dados deste estudo acompanharam a tendéncia trazida pela literatura,

apresentados na Tabela 1.
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Tabela 1 — Sintese dos resultados da revisdo bibliografica referente aassisténcia

do profissional enfermeiro frente a
Grande — SP, 2017.

a pessoas com EpidermdliseBolhosa. Praia

relacionados a
assisténcia de
enfermagem
frente ao
paciente com
epidermolisebo
lhosa.

Autor/ Titulo Objetivo Amostragem Método Re§uI§adps
ano principais
ANJOS, Assisténcia de | Identificar a Os artigos que Pesquisa de Os resultados
MORITA & Enfermagem produgéo atenderam aos | revisado encontrados
PAULA, em cientifica critérios sdo de | integrativa. evidenciaram que
2009 EpiderméliseB | acerca da autoria de existe um vasto
olhosa: assisténcia de | Enfermeiros campo ainda por
Reviséo enfermagem estrangeiros, ser explorado na
Integrativa da prestada ao realizados em area da
Literatura paciente com instituicdes epidermolisebolho
Epidermdliseb | hospitalares. sa e com grandes
olhosa. possibilidades para
a atuacao do
enfermeiro.
BOEIRA EpiderméliseB | Revisar os Foram A revisao A auséncia de
VLSY,2012 olhosa aspectos mais | considerados literaria incluiu medidas
Hereditaria: relevantes 0s periodicos apenas artigos terapéuticas
Uma revisao sobre a indexados nas originais, relatos | eficazes, que
de Literatura epidermdlisebo | seguintes de casos e proporcionem o
Ihosa bases de revisdes controle desta
hereditaria dos | dados: sistemaéticas, doenca, revela a
seus trés PubMed, publicados entre | sua necessidade
principais Scielo e Lilacs 0s anos de de
tipos: EB RIMA 1999 e 2012. acompanhamento,
simples, EB objetivando
juncional e EB proporcionar maior
distréfica conforto fisico e
presentes na apoio psicologico
literatura ao paciente e &
sua familia.
BENICIO, EpiderméliseB | Identificar, por | Oito artigos Reviséo A enfermagem
CARVALHO, | olhosa: Foco meio da cientificos integrativa de desempenha um
SANTOS, na Assisténcia | literatura compuseram a | literatura com papel relevante no
NOLETO& de cientifica, amostra deste pesquisa tratamento do
LUZ, 2016 Enfermagem temas estudo. realizada nas paciente com
importantes bases de dados | epidermélisebolho

MEDLINE (via
PubMed) e
PubMed Central
Canada (PMC
Canada)

sa, haja vista as
condicdes que tal
sujeito enfrenta e 0
potencial do
enfermeiro para
efetuar cuidados
paliativos.
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Continuacao

Autor/ Titulo Objetivo Amostragem Método Re_su!tados
ano principais
AMARAL, Epidermoliseb | Descrever, por | Incluiram-se Estudo de O cuidado integral
ANDRADE & | olhosa: meio de uma artigos revisdo previne o
BARBOSA, cuidados de revisdo publicados entre | bibliografica, o surgimento de
2014 enfermagem e | bibliografica, 0s anos de qual é sequelas e
orientacdes ao | os cuidados de | 2004 a 2013, desenvolvido proporciona maior
portador enfermagem por meio da com base em qualidade de vida
aos portadores | Biblioteca material j& ao paciente. A
de Virtual em elaborado, abordagem
EpidrmdliseBol | Saude (BVS) constituido multiprofissional se
hosa. principalmente faz fundamental.
de literatura
especializada e
artigos
cientificos.
CUNHA & Dermatoses Revisar e Coleta de Estudo Progressos no
BARRAVIER, | Bolhosasauto- | descrever os material para patologico. conhecimento do
2009 imunes progressos biopsia de lesdo estudo referente &
nos doencas vesico-
conhecimentos bolhosas.
de quatro
doencas
vesico-
bolhosas
autoimunes
FERNANDES | Epiderméliseb | Melhora Exame Estudo de caso. | Destaca-se a
CHIMINAZZO | olhosa do quadro com | anatomopatoldgic importancia do
TEBCHERAN | adquirida prednisona e o evidéncia diagnostico
&SANCHEZ, | inflamatoria: cicatrizagdo de | debolha diferencial dessa
2009 relato de caso | algumas subepidermica entidade
lesbes com com outras
inflamatorias neutrofilosco dermatoses
de bolhosas
epidermolisebo autoimunes
lhosa
adquirida.
SABIA, EpidermoliseB | Descrever Artigos Este estudo de | Conclui-se que, o
2016 olhosa: como o selecionados natureza presente estudo
aspectos profissional de | tinham os exploratéria e pode buscar
epidemiolégico | saude pode idiomas em descritiva elementos
s e evidéncias | prestar uma portugués e necessarios
sanitarias no assisténciade | ingléseo subsidios
Brasil, no qualidade ao periodo foi entre cientificos e
periodo de portador de 0s anos de legislagdo para
2009 a 2013 EB. Assim, a 1991 e 2014 e, implantacdo dos

importancia da
construcao de
protocolos de
assisténcia
destinado a
esse publico
em questao.

tabulagéo de
dados do SIM e
do SIH, gerados
no site
Datasus/Tabnet
abrangendo os
anos de 2009 a
2013.

protocolos para
EB, com intuito de
melhorar a
assisténcia
prestada a esta
populacéo de
forma efetiva.
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Continuacao

Autor/ Titulo Objetivo Amostragem Método Re?“'FadF’S
ano principais
BORGHI, Convivendo Conhecer a Criancgas e Estudo com Espera-se que os
2012 com ador: A experiéncia da | adolescentes de | abordagem profissionais de
perspectiva da | crianca e do 06 417 anos 11 | qualitativa. salde
Crianga e do adolescente meses e 29 Como compreendam
adolescente em cuidados dias, portadores | referencial gque, com um
em cuidados paliativos no de uma doenga | tedrico a Teoria | adequado manejo
paliativo manejo da dor. | crbnica que de da dor, criancas e
causava dor e Desenvolviment | adolescentes
gque estavam o Cognitovo de | conseguem ter
em cuidados Piaget e, como uma vida mais
paliativos e referencial préxima da
matriculados em | metodolégico, a | normalidade,
um Ambulatério | Histéria Oral. reduzindo seu
de Dor e sofrimento.
cuidados
Paliativos de um
Hospital Escola
Pediatrico de
carater publico
de nivel terciario
tenham voz.
BEGA, EpiderméliseB | Realizar uma Pesquisa Estudo Controlar o caréter
PERUZZO, olhosa: abordagem bibliografica da | bibliografico autoimune da
LOPES & Revisdo de tedrica sobre literatura sobre os doenca através de
DECESARO, | Literatura EpidermdliseB | nacional e principais medicacdes, tais
2015 olhosa, internacional, tratamentos de como 0s
livros de enfermagem corticosteroides e
literatura usados, drogas
cientifica objetivando imunossupressora
especifica da tratar a pessoa | sCuidados de
area, no periodo | em seu enfermagem
de 12 anos, até | contexto merecem destaque
0 ano de 2012. quando se fala em
qualidade de vida
dos portadores de
epidermdlisebolho
sa,
BRANDAO, Diagnosticos Identificar Pesquisa Realizada em Inspirar outros
SANTOS, de diagnosticos guantitativa e trés instituicbes | pesquisadores e
LANZILLOTTI | enfermagem de descritiva localizadas no disponibilizar aos
FERREIRA, em clientes enfermagem Rio de Janeiro enfermeiros
GAMBA & com em clientes e no Mato especialistas e/ ou
AZULAY- dermatoses com Grosso do Sul- | generalistas
ABULAFIA, imunobolhosas | dermatoses Brasil, informacgdes sobre
2016 imunobolhosas aplicando o 0s problemas

Protocolo de
Avaliacéo do
Cliente em
Dermatologia,
durante
consulta de
enfermagem.

apresentados por
essa clientela,
vislumbrando um
atendimento de
enfermagem
personalizado,
com vistas a
sistematizacéo e
contribuigdo para o
cuidar, educar,
pesquisar em
enfermagem na
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area de
dermatologia.

Fizeram parte dos resultados da pesquisa 10 (dez) artigos. Dentre eles, sete sao
de autoria de enfermeiros brasileiros e estrangeiros, especialistas em dermatologia. E
trés, de autoria de médicos estrangeiro especialistas em dermatologia.

Em relagéo ao tipo de revista nas quais foram publicados os artigos incluidos na
revisao, dois artigos foram publicados em revistas de enfermagem geral, e quatro em
revista de enfermagem em dermatologia. Compfe ainda, uma tese.O de autoria
médica soma, dois artigos publicados em revista cientifica de medicina dermatoldgica,
e uma monografia.

A quantidade de autor variou entre 0s artigos, sendotrés artigos descritos por um
autor, e os demais tinham mais de trés autores.

Quanto ao tipo de estudo, oito eram descritos em criancas e dois em adultos.
Destes, trés eram estudos exploratorios descritivos, quatro revisées bibliogréaficas
narrativas e trés eram estudos de caso.

Com relacéo aos objetivos dos trabalhos, sete tinham como objetivo demonstrar
a eficacia dos curativos, o cuidado com as bolhas e prevencéo, e a importancia do
profissional enfermeiro frente ao cuidado e conhecimento associado patologia. Trés
relatavam a importancia do estudo e conhecimento de tecnologias dentro da genética
a contribuir com os cuidados especificos da epidermdlise bolhosa e seus subtipos.
Nenhum dos estudos foi comparativo.

Trata-se de uma dermatose hereditéria, rara, capaz de causa grande impacto na
vida dos pacientes e de seus entes queridos. Os aspectos mais graves da doenca
causam grande sofrimento fisico e emocional aos portadores de EB. Por ser uma
doenca crbnica que até o momento nao dispde de cura e com um amplo quadro de
variaveis graus de intensidade. Um importante agravante dessa realidade é o
tratamento das lesGes que requer solu¢cdes medicamentosas e materiais de alto custo,
gerando expectativa, inseguranca e muita ansiedade, ndo s6 nas familias mas
também nos profissionais de enfermagem, pois, muitas vezes, a disponibilizacéo

desses recursos é limitada, até mesmo no SUS.
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Diante do mesmo, observamos a necessidade de se ampliar conhecimento, e
propiciar aprimoramento técnico-cientifico no atendimento ao paciente portador de
Epidermdlise Bolhosa, e a necessidade da abordagem assertiva dos cuidados de
enfermagem plenamente ajustado as caracteristicas individuais de cada portador
desta patologia.

O enfermeiro € um elo essencial entre ao paciente e demais profissionais de
saulde, tornando-se essencial para o estabelecimento do cuidado continuado, bem
como para esclarecimento de duvidas que possam surgir por parte do paciente e seus
familiares, desempenhando assim seu papel de educador e multiplicador da
educacado. No entanto, para satisfazer os desafios que circundam essa patologia, a
enfermagem precisa ser capaz de adquirir conhecimento e compreender as novas
tecnologias e tratamentos dos cuidados de saude baseados na unidade fundamental:
gene.

Faz-se necessario a criacdo de uma politica nacional de atencdo nesse ramo da
saude, e intensificar cada vez mais a iniciativa de desenvolvimento de futuras
pesquisas que avaliem quais sdo os melhores curativos e coberturas que auxiliem na
assisténcia ao paciente.

Por isso a necessidade de se estabelecer treinamento e capacitacdo para
profissionais generalistas sobre as especificidades da EB, bem como para avaliacéo
da dor e os demais cuidados paliativos que podem ser prestados aos pacientes que
vivenciam esta condi¢cdo, pois somente é possivel prestar um cuidado de qualidade
guando se tem conhecimento acerca de todas as questdes que envolvem tanto a
doenca como o paciente, em seus aspectos fisico, social e psicoldégico. A percepcao
e visdo holistica do enfermeiro o tornam capaz de desempenhar seu papel com

precisao e eficicia.
CONCLUSAO E CONSIDERACOES FINAIS
EpidermdliseBolhosa é uma doenca crbnica, e até o presente momento

incuravel, porém néo transmissivel. Como qualquer desordem genética necessita de

novos estudos e aconselhamento genético.
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O tratamento das EB deve ser direcionado para a prevencao de formacao de
novas bolhas, prevencao e tratamento das infeccoes.

O cuidado individualizado, integral e humanizado previne o surgimento de
sequelas e proporciona maior qualidade de vida ao paciente.

A abordagem multiprofissional como o suporte nutricional, psicolégico tanto ao
paciente como aos familiares e 0s aspectos socioecondémico requer maior atencéo, a
fim de atender as necessidades dos portadores de EB.

O enfermeiro qualificado tendo em vista a assisténcia comprometida com
conhecimento e habilidades em suas escolhas assertivas do material e procedimentos
corretos para se realizar o curativo e cuidados gerais € essencial para um resultado
positivo na reducdo da dor e do trauma do paciente, com consequente atuacao
qualificada e segura as pessoas com Epidermodlise Bolhosa, em prol de melhor

gualidade de vida.
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