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ASSISTENCIA DE ENFERMAGEM AO PACIENTE COM EPIDERMOLISE
BOLHOSA

NURSING CARE FOR PATIENTS WITH EPIDERMOLYSIS BULLOSA
ATENCION DE ENFERMERIA PARA PACIENTES CON EPIDERMOLISIS BULLOSA

Dayana Cardoso Aguiar!
Sandonaid Andrei Geisler?

Sendo a epidermélise bolhosa uma doenca de classificacdo rara, poucos estudos
sdo direcionados a esta doenca e a falta de instrucdo aos profissionais de enfermagem acaba
sendo uma pritica comum; o que prejudica o diagnostico precoce e compromete o
atendimento adequado ao paciente desta condi¢do. Isso porque a assisténcia adequada deve
ser prestada aos portadores de epidermélise bolhosa de modo emergencial e precoce, afim
de minimizar traumas, atritos, pressdo, e agravamento das feridas caracteristicas dessas
doencas. Objetivo: Investigar na literatura cientifica os cuidados de enfermagem
necessarios para uma assisténcia de enfermagem adequada a pacientes com Epidermélise
Bolhosa. Método: Trata-se de um estudo bibliogréfico de carater exploratério, que de modo
qualitativo procura estudar a respeito da Epidermélise Bolhosa os cuidados especificos que
devem ser atribuidos aos profissionais de enfermagem no tratamento desta condicdo.
Resultados: Através da pesquisa realizada, pode-se constatar que o atendimento
personalizado ao paciente com epidermélise bolhosa, nio apenas reduz os riscos de
agravamento e complica¢des da doencga, como possibilita que os individuos, ainda que com
essas anomalias, tenham sua qualidade de vida melhorada através dos cuidados e do
tratamento especializado. Conclusdo: Ao profissional de enfermagem, o estudo sobre o
tratamento da epidermdlise e as implicacGes técnicas adequadas para esta condigio é algo
indispensdvel e necessdrio para assegurar a eficiéncia no tratamento nos pacientes desta
condicdo.

Palavra-chave: Epidermdlise bolhosa. Enfermagem. Doenca rara. Cuidados de
enfermagem. diagndstico precoce. Profissional de enfermagem.

As epidermolysis bullosa is a disease classified as rare, few studies are
directed to this disease and the lack of instruction to nursing professionals ends up being a
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common practice; which impairs early diagnosis and compromises proper care for patients
with this condition. This is because adequate care must be provided to patients with
epidermolysis bullosa in an emergency and early manner, in order to minimize trauma,
friction, pressure, and aggravation of the characteristic wounds of these diseases.
Objective: To investigate in the scientific literature the nursing care necessary for an
adequate nursing care for patients with Epidermolysis Bullosa. Method: This is an
exploratory bibliographic study, which qualitatively seeks to study the specific care that
should be given to nursing professionals in the treatment of this condition regarding
Epidermolysis Bullosa. Results: Through the research carried out, it can be seen that
personalized care for patients with epidermolysis bullosa not only reduces the risk of
aggravation and complications of the disease, but also enables individuals, even with these
anomalies, to have their quality of life improved through specialist care and treatment.
Conclusion: For the nursing professional, the study of the treatment of epidermolysis and
the appropriate technical implications for this condition is essential and necessary to
ensure efficient treatment in patients with this condition.

Keywords: Epidermolysis bullosa. Nursing. Rare disease. Nursing care. Early diagnosis.
Nursing professional.

Como la epidermélisis ampollosa es una enfermedad catalogada como rara,
pocos estudios se dirigen a esta enfermedad y la falta de formacién de los profesionales de
enfermeria acaba siendo una prictica comin; lo que dificulta el diagnéstico precoz y
compromete la atencién adecuada a los pacientes con esta afeccién. Esto se debe a que se
debe brindar una atencién adecuada a los pacientes con epidermélisis ampollosa de manera
urgente y temprana, a fin de minimizar el trauma, friccién, presién y agravamiento de las
heridas caracteristicas de estas enfermedades. Objetivo: Investigar en la literatura
cientifica los cuidados de enfermeria necesarios para un adecuado cuidado de enfermeria
de los pacientes con Epidermdlisis Bullosa. Método: Se trata de un estudio bibliogréfico
exploratorio, que busca estudiar cualitativamente los cuidados especificos que se deben
brindar a los profesionales de enfermeria en el tratamiento de esta patologia relacionada
con la Epidermélisis Bullosa. Resultados: A través de la investigacién realizada, se puede
constatar que la atencién personalizada a los pacientes con epidermdlisis ampollosa no solo
reduce el riesgo de agravamiento y complicaciones de la enfermedad, sino que también
permite a las personas, incluso con estas anomalias, mejorar su calidad de vida. a través de
cuidados y tratamientos especializados. Conclusiédn: Para el profesional de enfermeria, el
estudio del tratamiento de la epidermélisis y las implicaciones técnicas adecuadas para esta
patologia es fundamental y necesario para asegurar un tratamiento eficaz en los pacientes
con esta patologia.

Palabras llave: Epidermélisis ampollosa. Enfermeria. enfermedad rara. Cuidado de
enfermera. Diagnostico temprano. Profesional de enfermeria.
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INTRODUCAO

Como uma patologia de caricter hereditario, a epidermdlise é Classificada como
“doenca rara” pela Organizagio Mundial de Satde (OMS), a epidermélise bolhosa

“[...] mutacdo genética de elementos proteicos sio responséveis pela fixagio

acomete pela:
das camadas da derme e da epiderme”. Além de rara, é uma doenga nio transmissivel,
de etiologia ainda n3o conhecida, e que compromete estruturas da pele e mucosas.

Descrita como uma alteragio morfoldgica, a epidermdlise bolhosa acomete a pele
pela formacdo de bolhas cutineas em resposta a nenhum ou minimo traumatismo no local.
N3o somente na parte de fora, as mucosas se formam dentro da pele, causando feridas com
aspecto extremamente vulnerdvel e frigil, como erosdes e bolhas na pele; o que fez com
que passassem a ser conhecidas como Asa de Borboleta ou Pele de Cristal.

Podendo ser atribuida a qualquer pessoa indiferente da raga, grupo étnico ou sexo,
estima-se que uma em casa vinte mil pessoas nascem com epidermélise bolhosa; dessas
pessoas, 70% apresentam uma epidermélise simples (EBS), 2500 possuem a epidermélise
distréfica (EBD) e 500 a epidermélise juncional (EBJ)

No entanto, quando se tratam de doengas raras, nota-se uma auséncia de dados
confidveis em relacdo a sua prevaléncia e sua incidéncia. No Brasil, estimasse que 1,3
pessoas para cada 2.000 individuos sofrem de doencas raras, tal como a epidermdlise
bolhosa

“E considerada uma doenga érfa pelos especialistas e, por ser muito rara, explica de
certa forma a falta de conhecimento cientificos, pouco investimento em pesquisa e
desenvolvimento de medicamentos e a falta de leis adequadas & esta doenga. Tudo isso
resulta na falta de cuidados adequados, exclusio social, cultural, econdmica e profissional”

De acordo com o Ministério da Satde’, através da Associagio DEBRA pode-se
estimar 802 pessoas diagnosticadas com epidermélise bolhosa no Brasil e, ainda, cerca de
121 mortes por complica¢des da doenga nos tltimos 5 anos.

Sendo a epidermdélise uma doenca rara e pouco conhecida, o cuidado acerca dos
profissionais de satide com estes pacientes se faz de extrema importéncia, principalmente

considerando que sera através dos cuidados especificos do enfermeiro que esses individuos,

’Governo Federal, 2020. Disponivel em: https://www.gov.br/saude/pt-br/assuntos/saude-de-a-a-
z/e/epidermolise-bolhosa
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desde crianga a fase adulta, poderdo aprender a minimizar a dor e evitar quaisquer outras
lesGes decorrentes.

Sobretudo, para evitar a formagio de novas feridas, tal como agravamento de
infeccdes que podem gerar serias complicacdes, os cuidados com os pacientes de
epidermdlise bolhosa incluem todas as atividades rotineiras do paciente, precavendo atritos
com a pele de outras pessoas, e outras intercorréncias, de modo geral.

Na érea da satde, a utilizagdo de protocolos se tornou uma estratégia importante
para o enfrentamento e minimizacio de complicacdes diante o diagnéstico de
enfermidades, de modo geral.

Neste caso, ao se referir a doenca epidermdlise bolhosa, preocupa-se que a falta de
preparo da 4rea de enfermagem possa prejudicar a abordagem inicial de tratamento, desde
o diagnéstico, gerando complica¢des que podem levar até mesmo a morte.

Esta patologia pode acometer somente a pele ou também as mucosas. E comum o
aparecimento espontineo de bolhas epiteliais diante qualquer contato fisico sobre a pele,
pois, com a auséncia de colidgeno decorrente desta condicdo, qualquer situagio de atrito,
mesma que minima, leva ao descolamento da pele e a formacio de bolhas.

Embora nio haja um ntmero oficial que represente a quantidade de casos de
epidermdlise bolhosa no Brasil, sdo conhecidos cerca de 1.020 casos espalhados pelos seus
diversos Estados.

Sem poder apontar de fato os motivos a que podem estar ligados a origem especifica
da formacio desta doenca, fator de risco sdo atribuidos a gestacdes oriundas do casamento
entre pessoas com grau de parentesco; e também gestacdo apdés uma possivel intoxicagdo
dos pais por trabalharem longos periodos com substancias quimicas, ainda que: “N3o foi
possivel levantar os detalhes dessas substincias, mas, sem duvida, esse é um campo que
aguarda detalhada investigacdo clinica”.

A epidermdlise bolhosa é uma das mais complexas doengas conhecidas, inclusive
considerando as diversas implicacGes a que se acomete, e por representar uma reduzida
qualidade e esperanca de vida.

“Esta patologia é o paradigma de uma doenga 6rfi. A sua raridade explica a falta de

conhecimentos cientificos e médicos, a escassez de investimento na investigacio e
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desenvolvimento de firmacos e a inexisténcia de legislacdo, o que culmina em cuidados de
satide inadequados e na exclusio social, econémica, profissional e cultura.

De modo geral, a gravidade e extensdo das lesGes podem variar conforme o tipo de
epidermélise bolhosa que apresenta cada individuo, que também estio relacionadas a
natureza da mutacdo e a penetracio do gene. Grande parte dos pacientes de epidermélise
bolhosa podem evoluir ao ébito, principalmente em casos de desnutri¢do e infec¢io das
bolhas com evolucio para septicemia.

“As formas graves de EB* aumentam o risco de mortalidade durante a infincia.
Individuos com epidermolise bolhosa funcional severa generalizada ou com a forma letal
tém maior risco de morte neste periodo, sendo a estimativa de mortalidade de 879% durante
o primeiro ano de vida. Pessoas que sobrevivem a infincia tem como causa morte mais
comum carcinoma espinocelular metastético (CEM), que acomete especialmente
individuos com epidermélise bolhosa distréfica recessiva (EBDR) entre os 15 e os 35 anos.
Em contrapartida, a heran¢a dominante das epidermélises bolhosas simples e distréfica e
as formas leves de epidermélise bolhosa juncional nio devem afetar negativamente a
esperanca de vida dessas pessoas”.

Levando em consideragio que é uma doenca sem cura, o diagndstico precoce
seguido do cuidado, suporte e tratamento s3o essenciais, sobretudo, para evitar as seguintes
complicagdes classificadas como: sobre-infe¢io’ bacteriana seguida de sépsis (causa
frequente de morte no periodo neonatal); a cicatrizagdo deformante; o aparecimento de
neoplasias cutidneas agressivas (causa mais frequente de mortalidade a partir da
adolescéncia).

Dependendo o subtipo a que se classifique, a gravidade da EB pode variar de leve &
letal, todavia, a qualidade de vida dos individuos com esse diagnostico é afetada nio
somente pelos danos fisicos, como por aspectos sociais e emocionais; o que predispde a

necessidade de uma assisténcia integrada, individualizada e holistica’.

* EB: sigla abreviativa de epidermélise bolhosa.
’ Sobreposicdo de outra infecgdo, potencialmente devido 4 baixa de resisténcia da pessoa.
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LI Classificagdo e manifestagdes clinicas

A classificacdo mais recente da Epidermoélise bolhosa foi datada em 2014 pelo
consenso internacional no diagnéstico e classificacdo de EB, que diferem fenotipicamente e

genotipicamente a EB em quatro grandes tipos: EB Simples (EBS), EB Juncional (EB]),

OPEN 8 ACCESS

EB Distréfica(EBD) e Sindrome de Kindler, confirma ilustra o quadro que segue.

Quadro or: Classificagdo da Epidermélise Bolhosa

CLASSIFICAGAO

cLiMica

HISTOLOGICA

CARACTERISTICAS

EPIDERMOLISE
BOLHOSA SIMPLES
{EBS)

Farmas
geralmente mdo
cicatrizes.

intraepidérmicas,

deixam

Bolhas intraepidérmicas,
ocorrendo . separacdo de
epiderme-derme.

MAutossomica dominante,
causada por alteragbes da
queratina desencadeando
bolhas. Suas manifestacoes
ocomem em dreas com alto
risco de ftrauma como
maos, cotovelos e joelhos,
senda umia porta de
entrada para infeccdes.

EPIDERMOLISE
BOLHOSA DNSTROFICA
(EBD)

Manifestam-se
cicatriz e atrofia

como

Formacio das bolhas
ocorre na derme, abaio da
lamina basal.

Caracterizada por mutacio
do gene gue codifica a
sintese do colageno tipo
Wil. formador de fibrilas de
ancoragem da pele.
Manifestam por wesiculas
que =8 curam
espontaneamente resultando
em cicatriz distrafica. As
unhas sao distroficas ouw
ausentes neste tipo de EB.

EPIDERMOLISE
BOLHOSA JUMCIOMAL
(EBJ)

Manifesta-se
atrofia.

como

Quando ocorre clivagem da
camada ao nivel da lamina
locida ou central da juncdo
dermoepidérmica.

Apresenta-se de dois jeitos:
EBJ Herlitz Imicia-se ao
mascimento com erosbes e
bolhas disseminadas que
evolsem com granulacao
hipertrafica. Ha atraso no
crescimento, amemia grave,
acometimento da camea e
da canjuntiva e das
MUCO5as.

EBJ Atrofica Benigna
Caracterizado por wesiculas
que SUMgem ac nascimento.
0 acometimento cutineoc &
agravado pelo aumento da
temperatura do ambiente.

-_ . ~ [ aan

1 1 st [}

Fonte: Declair e Alboledor (2009) apud Oliveira (2014, p. 04)

Ainda, como indices para classificacio também foram considerados o nivel de
clivagem na juncdo dermo-epidérmica, tal como o modo hereditirio de transmissdo da

A . . . . ~ . 2
doenga: autossomico domlnante Oou recessivo; as recessivas geralmente Sao as mais graves .

s At
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L2 Diagnéstico

Desde os primeiros momentos de vida, um bebe que apresente lesdes na pele deve
ter um acompanhamento cuidadoso ate que seja feito um diagndstico e um tratamento
correspondente seja iniciado.

O primeiro exame a ser feito é o exame fisico, que destina-se a inspecionar toda
pele, conjuntiva e regido genital. Avaliar cavidade oral, com especial ateng¢io ao estado dos
dentes e da mucosa oral. Examinar detalhadamente os aspetos morfolégicos das bolhas
(profundidade, tamanho, caracteristicas de bolhas) e a localizagdo delas. Analisar anexos
cutineos. As bolhas podem ser: Superficiais: vesiculas que se transformam em crostas
raras e erosdes; Intraepidérmica: bolhas flicidas capazes de se expandir sob pressio;
Intraldmina ldcida: bolhas tensas que, ao curarem-se, deixam alteragdes atréficas;
Subldmina densa: vesiculas que deixam cicatrizes atréficas e forma milia.

E imprescindivel que essa avaliagio deve ser feito por uma equipe hospitalar que
inclua: pediatra, enfermeiro, dermatologista, nutricionista, dentista, cirurgia plastico,
terapeuta ocupacional e psicélogo; o que torna possivel o inicio de um tratamento
adequado A pele e as mucosas do paciente, procurando também evitar um possivel
agravamento ou lesdes’.

Nio bastante o exame fisico, na constatagio de mucosas na pele o paciente deve ser
também encaminhado a um exame laboratorial, onde uma biopsia devera avaliar
minuciosamente a historia e o exame fisico. Isso porque, a anélise histolégica pode
contribuir para exclusdo da formagio de novas bolhas*.

“E necessario analisar uma amostra utilizando microscopia eletrénica (ME) e outra
por meio de microscopia por imunofluorescéncia. Aproveitar tecido para investigagio de
infeccdo bacteriana. O hemograma completo serve para avaliar a existéncia e a
diferenciacdo do tipo de anemia desenvolvido”

Pessoas com epidermélise bolhosa, costumam também apresentar plaquetocitose®
importante, oriundas de um quadro de desidratagio e hipercoagulabilidade. Frente isso, é
necessirio que o estado nutricional do paciente, peso, altura, ingestio alimentar diiria,

indice de proteina total, fracionada e albumina sérica, também sejam avaliados.

6 . , . ,
Plaquetose ou Tromboc1tose refere—se a um numero excessivo plaquetas na corrente sanguinea
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MATERIAIS E METODOS

A metodologia de uma pesquisa se trata de um conjunto de etapas e instrumentos
que permitem ao pesquisador direcionar seu projeto, com critérios de cariter cientifico,
afim de alcangar dados que sustentem ou esclarecam o tema abordado.

Conforme o propésito da pesquisa, o pesquisador tem liberdade para definir os
instrumentos que melhor o auxiliem na busca por resultados confiiveis.

De modo geral, o método de pesquisa: “Deve sempre ser realizado baseado em
técnicas especificas operacionais interligadas, ou seja, o método cientifico estd baseado em
um conjunto de etapas realizadas através de técnicas bem definidas, assim, se faz
necessario, que antes de qualquer coisa, o pesquisador tenha como verdade que método e
técnica se diferenciam entre si”.

Diante isso, a presente pesquisa pode ser caracterizada através do método tedrico e
exploratério, uma vez que, através da andlise de teorias que serdo utilizadas como
embasamento, pretende-se aprofundar no tema: ‘Epidermdlise Bolhosa e seus cuidados
especificos pela enfermagem’, com maior precisio.

Ainda, a metodologia desta pesquisa se nortearé através do método qualitativo, pois
preocupa-se em descrever a relacio entre o objetivo e os resultados sem a utilizagdo de
dados estatisticos, se preocupando apenas em interpretar os fenémenos e analisa-los
indutivamente.

Para sua realizagdo, a técnica de pesquisa empregada serd a pesquisa bibliografica,
pois a busca de resultados se dara através da pesquisa em materiais j4 publicados sobre o
mesmo tema, sejam eles: livros ou artigos cientificos disponiveis.

Por fim, uma anélise das informacdes levantadas deve demonstrar como os dados
levantados na técnica de pesquisa respondem i questio aqui apresentada, dando ao
pesquisador a responsabilidade em confirmar ou refutar a hipétese inicialmente anunciada.

Todavia, estando a construcio de conhecimento atrelada a uma pesquisa
comprometida e construtiva, é importante ao pesquisador, além dos instrumentos que lhes

sdo disponiveis, utilizar de uma reflexio critica e construtiva na busca dos saberes .
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RESULTADO E DISCUSSAO

Tendo em vista a fragilidade a que se acomete o portador de epidermélise bolhosa
devido as lesGes e suas possiveis intercorréncias, que os cuidados assisténcias de
enfermagem se tornam o aspecto fundamental no tratamento destes pacientes.
“Independente do tipo da EB, o planejamento assistencial de enfermagem deve considerar
que seu maior desafio é garantir que o paciente tenha um cuidado adequado a sua pele e
mucosas, evitando mais e maiores complicacdes”.

Ainda, considerando a extrema importincia acerca dos cuidados que os
profissionais de enfermagem devem atribuir aos pacientes diagnosticados com
Epidermélise bolhosa, desde o inicio do tratamento, até aos cuidados de convivio rotineiro
em sua vida j4 na fase adulta; é necessirio um estudo acerca dos procedimentos e
abordagens especificos que atribuam ao enfermeiro eficicia na conducdo de um tratamento
que garanta a seus pacientes nio somente uma melhora em sua qualidade de vida, como
evite possiveis complicagdes como infec¢des e até mesmo a morte.

Nestes casos, a atengdo a alguns cuidados sdo imprescindiveis, tais como: banho e
vestudrio; alimentagio; trato gastrointestinal; higienizacdo oral; prevencdo e cuidado com

as bolhas e apoio psicolégico.

BANHO E VESTUARIO

Considerando as implica¢ées da epidermélise bolhosa, a frequéncia de banhos deve
ser evitada, pois a pele ji estardi mais sensivel e poderd ficar ainda mais se for
frequentemente molhada. Um complemento oleoso deve ser adicionado 3 agua no

momento do banho, de modo a evitar danos a pele, e ainda:

Apés o banho, é preciso fazer uso de toalhas limpas e macias, aplicando pequenos
toques de leve, evitando assim bolhas. Em criangas recém-nascidas, o mais
adequado ¢ tratd-las sem roupas, em incubadora ou sob uma limpada de
aquecimento.

Aconselha-se, tanto criancas quanto adultos, o uso de roupas de algoddo, macias e
sem etiquetas, de modo a evitar que costuras dsperas, eldsticos apertados, botdes e demais

acessérios causem dano a pele.
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ALIMENTACAO

Orientar os pacientes ao consumo de uma alimenta¢io sauddvel também faz parte
dos cuidados de enfermagem aos pacientes de epidermdlise bolhosa; isso porque, os
pacientes devem estar cientes que a textura de alguns alimentos podem levar a formagio
de bolhas no es6fago. Nesse caso, alimentos crocantes como batata palha e torrada, por
exemplo, devem ser evitados; e a preferencia deve ser dada a alimentos pastosos e macios,
que evitam traumas e incdmodos durante sua ingestdo, tais como: frutas, legumes, pies
integrais, e demais alimentos de fécil digestio.

Outra instrugio importante diz respeito a ingestdo liquida, que deve ser estimulada

através de chiés, sucos e muita agua:

“[...] todos preparados com 4gua fervida ou filtrada, uma vez que h4 uma perda
constante de secregdes através da pele, o que provoca as bolhas, levando o
organismo ao déficit de proteinas. Essa perda retarda o processo de cicatrizagdo,
pois, diminui a produgdo do tecido de granulagdo, deixando-o mais susceptivel a
infecc¢des locais.”

No entanto, ressalva-se a respeito da alimentagio de recém nascidos, que devem
continuar sendo amamentados pela mie para manter a fonte de anticorpos essenciais no

combate ao riscos de infecg¢des.

TRATO GASTROINTESTINAL

Em pacientes com epidermdlise bolhosa, é comum o surgimento de bolhas no
A . . ~ . . L.
esdfago devido a ingestdo de alimentos que atinjam a mucosa esofdgica, o que pode causar
estreitamentos e cicatrizes que dificultem a ingestio geral de alimentos; nesses casos o
paciente deverd ser submetido uma operagio realizada no hospital sob efeito de anestesia
que promova a dilatacdo do eséfago.
Ainda, podem também surgir dificuldades nas evacuagdes, devido a formagio de
bolhas na regido anal, e acarretando a prisio de frente. Situacdes como essas de
g ) p ¢
constipagdes intestinal, podem contribuir para formacio de fissuras anais e,
consequentemente, ao aumento da dor e resisténcia ao esvaziar o intestino; situacSes que
se poderdo ser evitadas se o paciente manter sua dieta com muitos liquidos e alimentos

ricos em fibras.
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HIGIENIZAGCAO ORAL

A higienizacdo oral dos pacientes de epidermdlise bolhosa deve ser bem
supervisionada, isso porque feita incorretamente pode ocasionar traumas, inflamagdes e
formacdes de bolhas, a0 mesmo tempo em que uma m4 higienizagio pode acarretar caries
que dificilmente serdo tratadas sem expor a mucosa oral e contribuir para o surgimento de
novas lesdes.

“A escova deve possuir hastes flexiveis e nos primeiros anos de vida devem ser
feitas com pontas de algodio e sé depois, escovas maciais. O creme dental nio deve causar
ardor. Assim, é imprescindivel procurar um dentista que possua conhecimento a respeito
da epidermélise bolhosa”.

Nesse sentido, a escolha de uma escova de dente adequada ao paciente, tal como o
fldor, e mesmo um odontologista que possa auxiliar nesses cuidados de modo mais

especifico também deverdo ser incluidos na lista de cuidados aos pacientes de epidermdlise

bolhosa.

PREVENGCAO E CUIDADOS COM AS BOLHAS

Prevenir a formacio de novas bolhas, evitar a uniio de bolhas e membros, e realizar
os cuidados adequados nas leses cutineas sdo, entre os demais, os principais cuidados do

enfermeiro aos pacientes com epidermélise bolhasa, uma vez que:

A extrema fragilidade da pele é evidente desde o nascimento. Assim os
movimentos com estes pacientes devem ser feitos com extremo cuidado. O fato
de tocar um adulto ou pegar uma crianga no colo com EB requer medidas de
seguranga, como retirar joias, aliangas, roupas com botdes ou ziperes que possam
machucar a crianga.

Na fase inicial da bolha, recomenda-se que o conteido liquido da mesma seja
drenado, sem desprega-la, para que a pele subjacente possa agir como uma protecio e
contribua na reducdo da dor e no risco de infec¢do. “Se a bolha tiver conteiddo purulento, é
necessério retird-lo em sua totalidade Ao cuidar das bolhas, consideram-se, a principio, os
cuidados cléssicos realizados com feridas, tendo como objetivo manter o local imido para
que facilite a epitelizacio, usando sempre soro fisiolégico na lavagem e técnica asséptica

para evitar levar contaminagio”.
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O método de uso de curativo é o principal para prevenir e tratar as lesdes de
epidermélise bolhosa. J4 existem disponiveis no mercado uma grande variedade de
coberturas adequada conforme o tipo e as caracteristicas da lesdo, tal como profundidade,
volume do exsudato e suspeita de infeccio.

Vale dizer que os curativos usados no contexto dessa patologia sdo espuma de
poliuretano, silicone e coberturas com prata (estas, com uma ressalva na utilizagdo: usar
somente em criangas acima de 1 ano e sob prescri¢gdo de um profissional.

O uso adequado dos curativos, ndo apenas minimiza a dor e o trauma, como
favorece a cicatrizacio. E fundamental a orientagdo especifica desse processo por parte do
enfermeiro, assegurando que a 4rea, o comprometimento tecidual, o tipo de tecido
(granulagdo, necrético e epitelizagdo), o volume e o aspecto do exudato (secrecdo) sejam

levados em consideracio.

APOIO PSICOLOGICO

Diante todas as complicagdes que envolve a epidermélise bolhosa, ndo seria dificil
pressupor a necessidade de um apoio psicolégico aos familiares no enfretamento desta
doencga. “Os cuidados com os pacientes com Epidermélise Bolhosa sdo intimeros. Por fim,
é imprescindivel destacar o apoio psicolégico ndo sé aos pacientes com a doenca, mas
também a seus familiares. Uma vez que a doenga é rara e esses pacientes podem ser
estigmatizados ao longo da vida, a informagio é de suma importincia. O desconhecimento
cria preconceito, assim, a instru¢io acerca de um acompanhamento psicolégico é

7 e
necesséria”.

O apoio psicolégico a familia deve ser disponibilizado e sugerido desde o0 momento

em que recebem o diagnostico, uma vez que:

[...] momento em de um impacto muito agressivo em toda familia, por ser a EB
uma patologia de cardter crdnico e ndo curativo, permanecendo durante o
tratamento clinico devido as limitagdes na alimentagio, no vestudrio, nas
brincadeiras infantis e juvenis, etc

Ao mesmo em que a falta de conhecimento da patologia e suas implicaces
poderiam ocasionar situa¢des constrangedoras de discriminagio e medo de contagio, aos

portadores e demais pessoas de convivio.
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O sofrimento, associado ao sentimento de inseguranca, impoténcia, revolta, podem
culminar em situacdes depressivas do paciente, o que faz imprescindivel o acampamento
profissional, garantindo que a autoestima seja um fator associado a busca de melhora da

qualidade de vida dos pacientes e a possibilidade de autonomia mesmo com suas condicdes.

CONCLUSAO

Através deste estudo, procurou-se investigar a 4rea assistencial de enfermagem e
observar a importincia do estudo e conhecimento a respeito de doencas raras, como a
Epidermélise bolhosa, levando em consideracio a real necessidade de um acolhimento
especifico a cada diagnostico.

Conclui-se, através da pesquisa, que uma possivel falta de conhecimento sobre a
epidermélise bolhosa e suas implicacées podem ocasionar situagdes constrangedoras de
discriminagio e medo de contagio, aos portadores e demais pessoas de convivio, além da
dificuldade de convivéncia com a prépria doenca, e seu possivel agravamento mediante a
falta de cuidados.

A epidermolise bolhosa requer cuidados especificos da irea de enfermaria que
envolvem desde a vestimenta do paciente, banho, curativos, ate mesmo a escolha de
alimentos e condi¢des especificas na drea da alimentagio.

Infelizmente, por se tratar de uma doenca rara, a preparacio dos enfermeiros para
essa condi¢io nio tem sido priorizada na 4drea da saide, o que pode conflitar na falta da
assisténcia adequada quando necesséirio, ou ate mesmo no atraso de diagndsticos e do
inicio de tratamento.

Ainda, além de todo cuidado e tratamento oferecido pela 4rea de enfermagem, o
apoio psicolégico é essencial para amenizar os transtornos e sofrimento da familia na
convivéncia com esse quadro clinico, assegurando nio apenas satide emocional, como a
recuperagio da auto-estima do préprio paciente.

Estima-se que os resultados da presente pesquisa possam orientar os profissionais
de enfermagem sobre as medidas adequadas para o tratamento destas condicGes,
permitindo que, apesar das dificuldades e fragilidades encontradas, os pacientes sejam

assistidos; evitando, assim, qualquer agravamento ou complica¢des decorrentes.
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Consequentemente, a pesquisa aqui apresentada nio apresentara apenas o cariter
informativo sobre a Epidermélise Bolhosa e suas especifica¢des, como abre a oportunidade
para maior discussdo acerca de seu diagnostico, cuidados e formas de tratamento no 4mbito
de satide, de modo geral.

Ainda, por se caracterizar como uma doenca rara e ser pouca discutida na pratica de
enfermagem, pretende-se fornecer aos profissionais da saide informacées uteis e que
possam ndo apenas auxilia-los, como instigue o interesse e abra oportunidade de maiores

investigacGes nesta mesma area.
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