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RESUMO

Introducdo. A Epidermolise Bolhosa é uma doenca que ocorre por um desajuste das
proteinas da pele, sendo capaz de provar grande desconforto emocional e fisico aos seus
portadores e também para aqueles que estdo ao seu lado. Objetivo. Avaliar a atuagdo do
enfermeiro no acompanhamento do cotidiano da pessoa com epidermdlise bolhosa.
Método. Trata-se de uma pesquisa bibliogréfica integrativa. Resultados. Constatou-se que
a epidermdlise bolhosa possui tratamentos complexos, que demandam materiais de alto
custo, colaborando para que as lesdes e bolhas figuem bem protegidas, os curativos nao
figuem aderentes a pele, ndo causando novas feridas no paciente e que atuem eficazmente
na cicatrizacdo das lesdes existentes. Consideracfes Finais. Recomenda-se o0
acompanhamento continuo por parte da equipe de enfermagem do paciente com
epidermolise bolhosa, uma vez que necessita de cuidados especializados, prevenindo
complicacdes das lesdes, que trazem significativo impacto na qualidade de vida desses
pacientes e familiares.
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ABSTRACT

Introduction. Epidermolysis Bullosa is a disease that occurs due to a mismatch of skin pro-
teins, being able to cause great emotional and physical discomfort to its sufferers and also to
those who are by its side. Objective. Evaluate the role of nurses in monitoring the daily lives
of people with epidermolysis bullosa. Method. This is an integrative bibliographic research.
Results. It was found that epidermolysis bullosa has complex treatments, which demand
high-cost materials, collaborating so that the lesions and blisters are well protected, the
dressings are not adherent to the skin, not causing new wounds in the patient and that they
act effectively in the healing of the existing injuries. Final considerations. Continuous moni-
toring by the nursing team of patients with epidermolysis bullosa is recommended, as they
need specialized care, preventing complications from the lesions, which have a significant
impact on the quality of life of these patients and their families.
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INTRODUCAO

Muitas sédo as patologias que sédo capazes de alterar a normalidade da vida
de um ser humano, independentemente de como este afeto € causado. Este é o
caso da Epidermdlise Bolhosa, doenca que ocorre por um desajuste das proteinas
da pele, sendo capaz de trazer grande desconforto emocional e fisico aos seus
portadores e também para aqueles que estdo ao seu lado (MENDES, 2014).

A epidermdlise bolhosa € um tipo de dermatose causada pelo contato,
principalmente impactos mecanicos, que fazem com que surjam bolhas que podem
ser dolorosas e também com sangue, caracterizando uma grande fragilidade ao
individuo que a porta. Seu tratamento é importante para que se diminua estes
aspectos negativos, principalmente por ser uma patologia que nasce com o
individuo, causando grande sofrimento ao neonato; principalmente ao considerar
que nao possui cura e por isso terd essa condi¢do pelo resto da vida; precisando ter
bastante cuidado para evitar novas lesdes (BEGA et al., 2015).

Sendo de caréater hereditario, € importante que o acompanhamento comece
ainda durante o Pré-Natal, passando por uma equipe de saude multidisciplinar que
seja capaz de garantir maior seguranca para mae, ja que a partir de agora sera
necessario grande cuidado com as condicdes de seu futuro filho. Dentro desta
equipe, a enfermagem sera o fator preponderante, ja que sera o profissional com
maior contato com o paciente, sendo importante o seu conhecimento assertivo para
conseguir lidar com o sofrimento que essa patologia causa, além de orientar os
responsaveis para um melhor tratamento (BEGA et al., 2015; BARROS et al., 2004).

Este estudo justifica-se por ser uma condicdo de grande repercussao na vida
de individuos acometidos pela patologia, que se manifesta como um problema
cutdneo ndo contagioso, onde bolhas sao formadas apds algum tipo de trauma,
podendo ter quatro tipos de manifestacBes: simples, juncional, distrofica e a
Sindrome de Kindler (MENDES, 2014).

Independentemente do tipo, a epidermalise bolhosa € uma patologia crbnica e
hereditaria, ou seja, possui longa duracdo e € passada de pais para filhos; sendo
considerada ainda sem cura devido ao pouco conhecimento sobre as feridas. Muitos
sdo os estudos realizados sobre esta enfermidade, devido ndo somente a sua

complexidade, mas também por conta buscas por tratamentos que busquem atenuar
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0s seus sintomas, de forma a conferir maior qualidade de vida para os individuos
que a possuem (BENICIO et al., 2016).

E muito comum que alguns familiares abdiquem de sua rotina para oferecer
total respaldo ao paciente, pois, a epidermdlise bolhosa faz com que surjam feridas
a qualquer momento por minimo choque, além de ndo possuir maneiras de regredir
e nem de curar tais feridas, causando grande sofrimento e preocupacdo a estas
pessoas (CAPRARA; VERAS, 2005).

A partir deste argumento, fora construida a justificativa desta pesquisa, onde o
fato de ser rara, complexa e importante para a area da saude; sdo indicativos para
gue mais informacfes sejam reunidas para uma melhor conduta do profissional da
enfermagem, devido ao seu alto grau de contato com o0s pacientes e suas
respectivas familias. E substancial que a familia saiba como lidar com as
probleméticas trazidas com a epidermdlise bolhosa, de forma a n&o causar
desconfortos e conflitos (BENICIO et al., 2016).

De acordo com todos estes indicativos, € construida uma hipétese em que a
epidermélise bolhosa possui poucos tratamentos, porém, efetivos e com altos
custos. Entretanto, acredita-se que no Sistema Unico de Saude (SUS) este servigo
seja ofertado, almejando uma melhoria na qualidade de vida destes individuos,
principalmente aqueles que ndo possuam condi¢cbes de arcar com as despesas
provenientes do tratamento.

Logo, fica evidente que o problema € estendido para toda a familia do
paciente, e ao encontrar tratamento eficaz que seja capaz de atenuar o surgimento
das bolhas, € possivel a melhoria na comodidade e felicidade de todos os
envolvidos. O enfermeiro possuird grande envolvimento neste aspecto, ja que sera
responsavel por boa parte do atendimento, assim como do aconselhamento,
possuindo grande ligacdo com toda a familia (MENDES, 2014).

A pergunta que se pretende responder €: como a atuagédo do enfermeiro pode
colaborar para a melhoria da qualidade de vida das pessoas com epidermolise
bolhosa?

Assim, o0 objetivo geral foi avaliar a atuagdo do enfermeiro no

acompanhamento do cotidiano da pessoa com epidermdlise bolhosa. O objetivo
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especifico foi identificar as formas de tratamentos para a epidermolise bolhosa de

acordo com uma pratica baseada em evidéncia cientifica.

METODOS
Tratou-se de uma pesquisa bibliografica integrativa, com o0s seguintes

delineamentos propostos.

Bases de dados

. PubMed:;
. Scientific Eletronic Library Online (SciELO);
. Biblioteca Virtual em Saude (BVS).

Critérios de incluséo e exclusédo

Buscando minimizar a quantidade de estudos encontrados nas plataformas
que serdo consideradas para esta pesquisa, julga-se importante utilizar de métodos
gue consigam sanar este problema. Sendo assim, alguns critérios de inclusao serao
cobrados para que os estudos possam pertencer a discussao desta pesquisa.

Assim, como critérios de inclusdo, primeiramente sera exigida uma datacéo
méaxima e minima para utilizacdo dos dados de um estudo, sendo estas datas em
anos, 2012 a 2022. Outro critério que também serd considerado, € de formato
utilizado no estudo, logo, quaisquer tipos de estudos serdo aceitos para esta
pesquisa, sejam eles artigos e monografias. Também serdo aceitos livros, se for o
caso.

Por fim, para garantir que todos os estudos utilizados dizem respeito ao que
se aborda nesta pesquisa, 0s estudos ja reduzidos em namero, terdo seus resumos
lidos para decisdo sobre sua compatibilidade com os objetivos aqui dispostos. Para
a pesquisa, serdo utilizados os descritores: “Epidermdlise Bolhosa”, “Neonatos”,
“Tratamento de Epidermdlise Bolhosa” e “Agravantes de Epidermdlise Bolhosa”.

Ja como critérios de exclusao, serédo considerados quaisquer estudos que nao

estejam no formato aqui decidido, assim como estudos que sejam datados
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anteriormente a 2012. Além disso, os estudos que ndo possuirem relacdo com a
intencdo desta pesquisa, também serdo descartados.

A Figura 1 demonstra o fluxograma para delinear como fora realizada a
selecdo dos artigos utilizados neste estudo, partindo dos critérios de incluséo e

exclusdo que foram estabelecidos.

Figura 1 — Fluxograma da selecao de artigos.
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Anélise dos dados

Referente a abordagem e aos objetivos, a pesquisa trard uma analise
qualitativa e exploratéria, com observancia aos objetivos especificos aqui
determinados, onde dados numéricos ndo se fazem necessarios, mas sim dados
que ilustrem caracteristicas sobre a patologia e a situagdo em que esta é aplicada,
além de aspectos da enfermagem.

No que tange a natureza e aos procedimentos, a pesquisa sera basica e de
teor bibliografico, devida a sua exploracdo em uma literatura ja conhecida, mas que

ainda pode ser enriquecida com novos estudos sobre a temética. Logo, a intencéo
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nao € criar algo, mas sim utilizar os dados que ja existem para reunir novas

hipoteses.

RESULTADOS E DISCUSSAO

Quadro 1 — Sintese da revisdo bibliografica referente a atuacdo do enfermeiro
no acompanhamento do cotidiano da pessoa com epidermoélise bolhosa.

AUTOR, ano Titulo dos periédicos

KRIDIN et al. 2019 Epidermolysis bullosa a(i/(i]:\ll\?lta: A comprehensive re-

Cuidados de enfermagem a neonato com epidermolise

SECCOetal., 2019 bolhosa: relato de caso

Enfermagem e epidermdlise bolhosa: concepcao sobre

RODRIGUES et al., 2019 10156 boTnosa .
a doen(;a genetlca. revisao mtegratlva

Cuidado familiar a crianca e ao adolescente com epi-
SILVA et al., 2020 dermolise bolhosa: uma reviséo integrativa da literatu-
ra

The challenges of living with and managing epidermol-

BRUCKNER et al. 2020 ) Co : :
ysis bullosa: insights from patients and caregivers

Consensus reclassification of inherited epidermolysis

HAS et al. 2020 bullosa and other disorders with skin fragility.

FEITOSA, 2021 Enfermagem nos cuidados paliativos no periodo neo-

natal
PAPANIKOLAOU et al. Prevalence, pathophysiology and management of itch
2021 in epidermolysis bullosa
AGUIAR; GEISLER, Assisténcia de enfermagem ao paciente com epider-
2021 molise bolhosa

A doenca é tida como um problema mecanobolhoso, onde h& o surgimento de
bolhas que viram feridas a partir de choques mecanicos, tornando-se traumas com
cicatrizes residuais que incentivam a producdo de milia durante este processo. E
caracteristica por ser bastante dolorosa para o paciente, além de muito traumatica
em decorréncia a estética, fazendo com que precise de maiores cuidados por parte
de uma equipe bem treinada de enfermeiros (KRIDIN et al., 2019).

Observando uma pesquisa, vé-se a conducdo de um estudo de caso que
demonstra bem todo o cuidado aqui citado, desde a limpeza das feridas, até
conversas com a familia a fim de orientar sobre como prosseguir com estes tratos no
proprio lar, evitando que a crianga permaneca em ambiente hospitalar sem a

necessidade. No caso tratado pelos autores, o neonato nasceu com 90% do corpo
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acometido pela epidermolise bolhosa, ndo conseguindo se alimentar e com
problemas sérios no aparelho digestorio; obrigando o enfermeiro a agir para
drenagem das bolhas no corpo e encaminhamento para uma estomatoterapeuta,
além de conduzir a familia em todos os processos de limpeza e cuidado e orientagdo
com os profissionais devidos (SECCO et al., 2019).

Infelizmente, embora os esforcos para um cuidado mais estruturado para
estes pacientes por parte da enfermagem, ainda nado existem diretrizes bem
estabelecidas que facilitem as tomadas de decisdes. Aliado a isto, os autores
afirmam que existe uma problemética grande por parte dos enfermeiros para
desenvolver lacos com estes individuos, pois 0 seu estado de tristeza e angustia,
acaba por afasta-los do mundo ao redor (RODRIGUES et al., 2019).

Assim, estes cuidados podem se estender até a adolescéncia, onde o
enfermeiro orienta desde o nascimento do individuo, até a garantia de que este ira
receber orientacdo até a idade adulta, de forma que consiga se cuidar e sua familia
esteja apta para colaborar. Desta forma, comecando pelo diagnéstico no momento
do nascimento, o enfermeiro é capaz de conduzir a situacdo até um cuidado
humanizado e de qualidade, garantindo que a crianca passe pelos tratamentos
corretos e melhore as condicfes cotidianas de alguém que vivera para sempre com
essa condicao (SILVA et al., 2020).

Confirmando a necessidade de maiores orientacfes para os individuos
portadores da epidermélise bolhosa, foi possivel perceber em um estudo de caso, as
dificuldades enfrentadas por estas pessoas, onde muitas vivem em funcdo da
doenca e acabam deixando de lado planos importantes em sua vida. Na pesquisa
estudada, os autores constataram numa entrevista com 63 individuos portadores da
doenca que, menos da metade dos entrevistados sentem vontade de ir a escola,
trabalhar ou pensam em plano de familia (adog&o); por medo de ndo conseguirem
conduzir tantos planos para a vida (BRUCKNER et al., 2020).

No momento que o neonato vem ao mundo, as feridas cutaneas decorrentes
da epidermolise bolhosa podem ser confundidas com outros problemas de pele,
sendo melhor diagnosticadas em fase adulta por conta das bolhas bastante
caracteristicas. Entretanto, um olhar mais apurado e profissional da equipe que esta

acompanhando o recém-nascido € capaz de se atentar ao problema, fazendo um
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diagnéstico ainda mais eficaz com o auxilio da enfermagem, diminuindo assim o
sofrimento do individuo e de sua familia (HAS et al., 2020).

A epidermdlise bolhosa necessita do cuidado oriundo da enfermagem,
embora s6 se fale dele em momentos de pré-morte, explicando que a paliacdo é
pertinente para aqueles que ndo possuem cura para determinada patologia, como
no caso das criangcas com esta condicdo. Logo, o enfermeiro também ira abranger o
cuidado para a familia do paciente, de forma a reduzir o sofrimento da familia e
oferecendo recursos que contemplem a todos os envolvidos (FEITOSA, 2021).

O principal sintoma que necessita de maior atencdo por parte dos
profissionais é o prurido, pois apesar de comum, € muito angustiante para 0s
portadores da epidermolise bolhosa, haja visto que € responsavel pelo grau de
gravidade da doenca e pode ser uma grande preocupagdo ndo apenas para o
paciente, como para toda a familia durante um longo periodo de suas vidas
(PAPANIKOLAOU et al., 2020).

Por fim, ressalta-se a questdo com a priorizacdo do trabalho da enfermagem,
enfatizando que todas as intercorréncias desta patologia torna a presenca de uma
equipe multidisciplinar crucial para o tratamento, mas que o enfermeiro sera o
principal profissional, pois tera contato direto com familia e paciente, garantindo que
todos estejam alinhados quanto as estratégias de tratamento, orientando né&o
apenas sobre as bolhas no corpo, mas também sobre banho, vestuério,
alimentacdo, tratamentos gastrointestinais, higienizacdo oral e também apoio
psicolégico (AGUIAR; GEISLER, 2021).

Quadro 3 - Sintese da revisédo bibliografica referente as formas de tratamentos
para a epidermdlise bolhosa de acordo com uma pratica baseada em evidéncia
cientifica.

AUTOR, ano Titulo dos periddicos

HAS et al. 2020 Clinical practice guidelines for laboratory diagnosis of
epidermolysis bullosa.

Epidermolysis bullosa-associated squamous cell carci-

CONDORELLI et al. 2019 , . X :
noma: from pathogenesis to therapeutic perspectives.

MARINKOVICH et al.

2019 Gene therapy for epidermolysis bullosa

Manejo das lesdes cutaneas de um recém-nascido

VIEIRA etal. 2022 com suspeita epidermélise bolhosa: um relato de ex-
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periéncia
Cateter Central de Insercéo Periférica coadjuvante no
SILVA; BRAGA, 2020 tratamento de epidermolise bolhosa: relato de caso
clinico
SCHIAVO et al., 2021 Epidermolise bolhosa contgl]ﬁglta: uma revisao de litera-
PRODINGER et al. 2019 Epidermolysis bullosa: advances in research and
treatment
REZENDE et al., 2019 Manifestagdes bucais c(!lae iglsd(;armollse bolhosa: relato
RAMOS et al., 2021 Tratamento e diagnostico de epidermélise bolhosa

Antes de iniciar o tratamento, um bom diagndstico deve ser realizado, de
forma a ndo apenas observar a epidermolise bolhosa no corpo do paciente, mas
também entender o grau da gravidade da doenca, conhecer o subtipo da doenca,
compreender o nivel de sensibilidade que o corpo possui e afins. Por isso, existem
recomendacdes para laboratorios que realizam estes tipos de exame, demonstrando
que ao tracar estas recomendacdes, um grupo de saude que contou com a presenca
de enfermeiros determinou a melhor forma de diagnéstico a partir da literatura (HAS
et al., 2020).

Em estudo sobre o tema, foi percebida a preferéncia da equipe médica para
um tratamento considerado eficaz, que consiste na retirada das bolhas por meio
cirargico; entretanto, como ja sabido, as bolhas tornam a crescer em casos de novos
traumas o que acaba se tornando uma rotina macante e sofrida aos pacientes e
também a familia (CONDORELLI et al., 2019).

Numa hipétese bastante promissora, foi demonstrado que € possivel uma
terapia génica envolvendo a epidermdlise bolhosa, onde através do conhecimento
da pele e também da biologia molecular, é possivel atingir alvos genéticos que
estejam diretamente envolvidos na doenca. Um desafio em seu estudo ainda é
prevenir acdes imunoldgicas, mas o0s testes in vivo se mostraram promissores diante
as poucas possibilidades que as pessoas portadoras possuem atualmente
(MARINKOVICH et al., 2020).

E preconizado que o recém-nascido portador de epidermélise bolhosa seja
manuseado com bastante precauc¢éo, sendo preferivel que seja segurado através de

apoios como panos ou travesseiros, evitando um contato bruto acidental. Além
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disso, o estudo também enfatiza o cuidado com o toque quando for necessaria
realizar uma pegada, de forma que nunca se encoste no torax da crianca e o
enfermeiro arrume o leito de maneira a proteger laterais e cuide da temperatura
ambiente (VIEIRA et al., 2022).

Existe uma discussdo sobre o uso de cateter e antibioticos para auxiliar no
tratamento, buscando prevenir novas lesfes. Sabe-se que a pele de individuos com
epidermdlise bolhosa é bastante sensivel, por isso, evitar ao maximo novas bolhas é
crucial para o trato do paciente. Logo, o cateter auxiliara no fornecimento de
medicamentos intravenosos quando for necessario, assim como, antibiéticos serédo
Uteis para prevenir infeccdes que podem ocorrer e gerar novas lesdes (SILVA,
BRAGA, 2020).

Tem-se que os antibidticos sdo uma forma de prevenir colonizacdo de
bactérias em lesdes da epidermolise bolhosa. E mais dificil controlar infeccdes
nestes pacientes, pois por muitas vezes 0s curativos acabam sendo contaminados e
levam a sérios problemas generalizados, sendo uma grande preocupacdo para a
vida destes pacientes. Por isso, & necessaria uma alimentagdo rica em zinco, ferro,
vitaminas A, C e D como forma de ofertar nutrientes para os cuidados do trato
gastrointestinal e também bucal. Existe um novo estudo, feito com trimetropin, sendo
capaz de cicatrizar rapidamente as lesdes e melhorando o desenvolvimento do
problema, prevenindo novas bolhas (SCHIAVO et al., 2021).

Nos casos onde os pacientes desenvolvem cancer de pele em decorréncia de
altas gravidades da doenca, é preconizado que uma equipe bem estruturada de
profissionais da saude, envolvendo os enfermeiros, deve ser planejada; contando
com cuidados das feridas e informac¢des compiladas a respeito do acompanhamento
e da evolucdo da doenca e da rotina de quem convive com o problema. Para os
autores, estes profissionais sdo bastante importantes, dando dimensionamento das
possibilidades terapéuticas, desde que se mantenham atualizados quanto as
inovacoes nos tratamentos (PRODINGER et al., 2019).

Para aqueles que ainda possuem dificuldades para alimentacdo, é necessario
um planejamento multidisciplinar, onde as familias sejam orientadas a se
consultarem também com profissionais da odontologia, a fim de melhorar os

aspectos das feridas internas da boca, facilitando o ato de mastigar e também
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diminuindo a prevaléncia de infec¢Ges decorrentes de restos alimentares nas bolhas
(REZENDE et al., 2019).

Pensar em um tratamento adequado € substancial, jA que a reposicao
dermatolédgica pode acarretar em mutagfes nas células que desencadeiam tumores
malignos, sendo muito recorrente o cancer neste tipo de paciente e sendo também
uma condicao crucial para se prevenir. Além disso, 0 manejo da dor e cuidado com a
anemia, além de acompanhamento psicoldégico para o paciente e a familia deve ser
um fator preponderante para o tratamento, haja visto que a patologia pode
desencadear grandes traumas para ambos e necessita de um projeto de aceitacéo
por parte do paciente e de forca para os familiares — além da orientacdo de como

limpar as feriadas em casa (RAMOS et al., 2021).

CONSIDERACOES FINAIS

O acompanhamento da enfermagem ao individuo com epidermdlise bolhosa
se fez substancial, haja visto que este tipo de paciente necessita de cuidados para
que novas lesBes nao sejam avistadas, e as lesfes ja& existentes estejam
devidamente limpas, prevenindo infec¢des e desenvolvimento de tumores.

Fora visto também que a epidermdlise bolhosa causa grandes problemas em
relacdo ao bem estar do paciente e da familia, sendo importante mais uma vez o
suporte da enfermagem, para a orientagdo quanto aos cuidados e
acompanhamentos que ambos os individuos devem possuir durante a vida.

Quanto ao tratamento, foi percebido que ndo existe uma forma totalmente
eficiente que ndo haja recidivas, ja que a cada choque uma nova lesdo pode ser
originada, restando ao paciente ter os devidos cuidados com seu sistema
gastrointestinal e também os cuidados paliativos para criangas. O enfermeiro devera
atuar neste momento, a fim de ensinar aos familiares responsaveis pelo paciente,
como realizar os curativos as bolhas.

Os tipos de tratamentos identificados foram a retirada das bolhas por meio
cirdrgico, mas se mostrou pouco eficaz pelas recidivas; uso de terapias génicas,
mas que ainda estdo em fase de testes; cateter e antibidticos para evitar infecg¢oes,
prevenindo assim novas bolhas pela quantidade de medicamentos intravenosos que

podem provocar as lesbes; manuseio cuidado com o paciente, evitando choques;
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uma dieta rica em minerais e vitaminas, como forma de evitar lesbées nos tecidos
mucosos do trato gastrointestinal;, e por fim, a existéncia de uma equipe
multidisciplinar de apoio, visando a prote¢cdo do individuo portador da epidermélise
bolhosa.

Independentemente do tipo de tratamento indicado, € importante que o
profissional tenha conhecimento suficiente para auxiliar neste momento, jaA que um

bom tratamento pode garantir uma melhor qualidade de vida ao paciente.

Contribuicfes para a &rea da enfermagem e da salude

Ao avaliar a atuacao do enfermeiro diante de um paciente com epidermoélise
bolhosa constata-se uma necessidade de estudos e capacitacdo para a realizacao
do acompanhamento e cuidados com as lesdes e complicacdes. O tratamento é de
alto custo, demanda que as feridas estejam sempre limpas e devidamente cobertas;
e nem sempre as familias com menos poder aquisitivo sdo capazes de possuir
recursos para a compra destes materiais que, devem ser especiais para que nao
piore as bolhas.

Este estudo contribui para a reflexdo sobre a saude e a area da enfermagem,
reafirmando a necessidade destas pesquisas para reduzir o sofrimento dos
pacientes, demonstrando a importancia do tratamento e a atuacdo do enfermeiro de

forma humanizada, com qualidade e responsabilidade no cuidar.
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