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Resumo

Introdugdo: A Epidermdlise Bolhosa Congénita é doenca rara. Dos seus quatro tipos: simples, juncional, distréfica e Sindrome de Kindler,
todos tém como fator caracteristico a presenca de bolhas ou erosGes na pele ou mucosas que ocasionam dor fisica e sofrimento emocional,
causando impacto na vida da pessoa e da familia. Objetivo: Destacar a importancia do cuidado de enfermagem com énfase na assisténcia
e qualidade de vida a crianca com Epidermolise Bolhosa Hereditaria. Material e Método: Revisdo de literatura, cuja busca de dados foi
feita por meio de publicacdes da Sociedade Brasileira de Dermatologia e na Biblioteca Virtual em Salde (BVS — BIREME). Resultados: De
acordo com o delineamento da pesquisa, observou-se uma escassez de estudos que retratem cuidados de enfermagem frente a patologia.
Seis artigos apenas relacionavam-se ao processo de cuidar e agdes/intervencdes de enfermagem, sendo cinco de revisao integrativa e um
relato de experiéncia. A discussdo pautou-se em duas categorias: condicdo clinica e manifestagdes da Epidermdlise Bolhosa Congénita;
Cuidados de enfermagem no manejo da crianca com Epidermdlise Bolhosa. Conclusdo: Ha poucos estudos publicados sobre a doenca e
a assisténcia de enfermagem. E preciso que os enfermeiros desenvolvam estudos acerca dessa patologia e que implementem cuidados
de enfermagem fundamentados em evidéncias cientificas, especificas para cada tipo de Epidermdlise Bolhosa Congénita, tendo em vista
melhorar a assisténcia e a qualidade de vida do paciente, como também a de sua familia.

Palavras-chave: Epidermdlise bolhosa. Salde da crianca. Cuidados de enfermagem.

Abstract

Introduction: Congenital Epidermolysis Bullosa is a rare disease. All of the four types of it: simple, junctional, dystrophic and Kindler's
Syndrome, show as their characteristic factor the presence of bubbles or erosions in the skin or mucous membranes that cause physical
pain and emotional suffering, impacting the person and family life. Objective: To highlight the importance of nursing care with emphasis
on care and quality of life for children with Hereditary Epidermolysis Bullosa. Material and Method: It was a literature review, whose data
search was carried out through publications of the Brazilian Society of Dermatology and through Virtual Health Library (BVS - BIREME).
Results: According to the research design, we noticed a shortage of studies that portray nursing care in relation to the pathology. Only
six articles were related to the care process and to nursing actions / interventions, being five of them an integrative review and just one
an experience report. The discussion was focused on two categories: clinical condition and manifestations of Congenital Epidermolysis
Bullosa; Nursing care in the management of the child with Epidermolysis Bullosa. Conclusion: There are few published studies about the
disease and nursing care. It is necessary that nurses develop studies about this pathology and that they implement nursing care based
on scientific evidences, specific for each type of Congenital Bullous Epidermolysis, in order to improve the care and the quality of life of
the patient, as well as the one of his family.
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Resumen

Introduccion: Epidermdlisis ampollosa congénita es una enfermedad rara. De los cuatro tipos: simple, penctional, distrdficas y Sindrome
de Kindler, todos tienen como factor caracteristico la presencia de ampollas o erosiones en la piel o membranas mucosas que causan dolor
fisico y el sufrimiento emocional, causando impacto en la persona y la vida familiar. Objetivo: Destacar la importancia de los cuidados
de enfermeria con énfasis en la atencion y la calidad de vida de los nifios con epidermdlisis ampollosa heredable. Métodos: Revision
de la literatura, cuyos datos de blsqueda se hizo a través de publicaciones de la Sociedad Brasilefia de Dermatologia y de la Biblioteca
Virtual en Salud (BVS - BIREME). Resultados: De acuerdo con el disefio del estudio, hubo una falta de estudios que retratan la patologia
y cuidados de enfermeria. Seis articulos se refieren Unicamente al proceso de atencidn y acciones/intervenciones de enfermeria, cinco
de revision integradora y un relato de experiencia. La discusion se basé en dos categorias: la condicion clinica y las manifestaciones de
epidermdlisis ampollosa congénita; cuidados de enfermeria en el tratamiento de nifios con epidermdlisis ampollosa. Conclusion: Hay
pocos estudios publicados sobre el cuidado de la enfermedad y de enfermeria. Es necesario que el personal de enfermeria desarrolle
estudios sobre la enfermedad y aplicar los cuidados de enfermeria basada en la evidencia cientifica, especificos para cada tipo de
Epidermolisis ampollosa congénita, para mejorar la atencion y calidad de vida de los pacientes, sino también de su familia.

Palabras clave: Epidermdlisis ampolhosa. Salud del nifio. Atencidon de enfermeria.
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INTRODUCAO

Epidermdlise Bolhosa (EB) representa um grupo
heterogéneo de doencas, relativamente raras, ocasionadas
por mutagBes em varias proteinas estruturais da pele, que
se caracterizam pelo aparecimento espontaneo de bolhas
epiteliais decorrentes dos minimos traumas mecanicos
sobre a pele, podendo acometer somente a pele ou
também as mucosas!.

A pele normal possui um cimento especial ou
proteina, denominada colageno capaz de manté-la integra,
responsavel pela unido das células da camada mais
superficial da pele com a camada mais interna, oferecendo
resisténcia e proporcionando-lhe uma fungdo protetora.
Nas pessoas com EB, esse colageno é ausente ou alterado.
Isso leva ao descolamento da pele com formagao de
bolhas ao minimo atrito. Por esse motivo, as criangas com
a doenca sao conhecidas como “Criancas Borboleta”, pois
a pele se assemelha as asas de uma borboleta por causa
da fragilidade. A pele se descola por trauma, pelo calor
excessivo e até mesmo de forma espontanea, causando
bolhas dolorosas com sintomas que podem variar de leve
a grave, conforme o tipo de epidermolise?.

Dentre os quatro tipos de EB categorizados, na
Epidermolise Bolhosa Simples (EBS), a formacdo das
bolhas é superficial e ndo deixa cicatrizes e o surgimento
das bolhas diminui com a idade. Na Epidermdlise Bolhosa
Juncional (EBJ), as bolhas s3ao profundas, acometem a
maior parte da superficie corporal e por isso representa a
forma mais grave. O dbito pode ocorrer antes do primeiro
ano de vida. Porém, uma vez controladas as complicagdes,
a doenca tende a melhorar com a idade. Na Epidermdlise
Bolhosa Distrdfica (EBD), as bolhas também sdo profundas
e se formam entre a derme e a epiderme, o que leva a
cicatrizes e muitas vezes a perda da fungao do membro,
sendo a forma que deixa mais sequelas. A Sindrome de
Kindler — descrita mais recentemente, apresenta um
quadro misto das outras formas anteriores e a bolha se
forma entre a epiderme e a derme. Ha bolhas, sensibilidade
ao sol, atrofia de pele, inflamacgdo no intestino e estenose
de mucosas?.

As manifestacOes clinicas das doencas envolvem,
além de fragilidade mecanica da pele induzindo a formacao
de bolhas e erosGes, muitas outras manifestacdes
acometendo estruturas organicas externas. A gravidade
da EB varia de leve a letal, dependendo de seu subtipo.

Muitos dos subtipos mais graves de EB estdo associados a
complicag0es, incluindo a anemia cronica, a osteoporose e
problemas gastrintestinais e cardiacos®.

Achados clinicos e laboratoriais norteiam o
diagnéstico de EB, sendo fundamental obter-se a histdria
familiar. A consanguinidade entre os pais deve ser
levada em consideracdo. A diferenciacdo genética ndo
esta disponivel na maioria das cidades do Brasil, porém
0s subtipos s6 podem ser diferenciados por analise
imunoldgica e ultraestruturas. A subclassificacao ¢é
importante na determinagao do risco de envolvimento da
mucosa, e do desenvolvimento de neoplasias e a morte
prematura, assim como também fornece subsidios para o
aconselhamento genético*.

Apesar de ser considerada uma enfermidade rara,
a doenga provoca um impacto negativo relevante tanto
na vida diaria da pessoa, quanto na de sua familia, seja
em funcdo da dor fisica, do sofrimento emocional ou até
mesmo pelo impacto econdmico no processo de busca por
recursos que minimizem os agravos da doenga?. A troca
de experiéncias promovidas por redes de suporte social,
mesmo que em contextos historicos e culturais diferentes,
pode proporcionar avancos na melhoria da qualidade de
vida dos portadores de EB, além de apoio social para
familiares e, pela expansao dessas redes, sensibilizar
profissionais de salde e gestores para a adogdo de
politicas publicas efetivas®. Cinquenta e cinco por cento
dos pacientes com EB sdo marcados por grandes efeitos
da doenca em suas vidas®. H4 também uma correlacao
préxima entre escala de gravidade clinica e a intensidade
dos disturbios psicoldgicos destes pacientes. A familia
possui uma positiva influéncia e, independente da
condigdo financeira, dificuldades, fatores emocionais ou
tempo, carinho e afeto sdo avaliados como importantes
recursos na qualidade de vida destes pacientes’. Além de
lidar com a rejeicao e a vulnerabilidade social, a pessoa
com EB submete-se a um tratamento clinico, geralmente
invasivo, que limita e adequa a alimentagdo, o vestuario,
as brincadeiras infanto-juvenis. A patologia de carater
cronico, ainda sem cura, reforca o sofrimento fisico e
emocional®.

Estimativas de incidéncia e prevaléncia de EB
foram feitas com diferentes técnicas em varias populacdes
do mundo e os estudos mais rigorosos sao derivados do
Registro Nacional de EB nos Estados Unidos, onde 50
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casos sao manifestados para cada 1 milhdo de nascidos
vivos, sendo que 92% sdo diagnosticados como EB
simples, 5% distrofica, 1% juncional e 2% morrem sem
classificacao®1°,

As formas mais graves da doenca causam grande
sofrimento fisico e emocional a crianca. Estas formas estao
mais frequentemente relacionadas com o envolvimento
extracutaneo da doenca, que pode vir a afetar olhos,
nariz, mucosa oral, denticdo, tratos gastrointestinal
e geniturinario, sistema musculoesquelético, além de
desordens metabdlicas como desnutricdo e anemia. Os
portadores de EB estdo mais propensos a desenvolver
sepse devido a perda de barreira do estrato cdrneo,
facilitando a penetragdo microbiana. O desenvolvimento
de Carcinoma Escamocelular também pode ocorrer nestes
pacientes em locais com lesGes cronicas, podendo haver
mdltiplos sitios primarios®.

O tratamento da EB geralmente é de suporte,
sendo necessaria a utilizagdo de gazes esterilizadas,
antibidticos, analgésicos e suporte nutricional adequado.
Pacientes com subtipos de EB conhecidos e com risco
de complicagBes extracutdneas precisam de vigilancia
cuidadosa para a sua ocorréncia e implementacdo de
intervencdo adequada (médica, cirdrgica, odontoldgica,
nutricional ou psicoldgica) antes que os tecidos envolvidos
figuem gravemente danificados®.

Até o momento, ndo ha drogas nem terapias
que curem ou controlem a sintomatologia da doenca de
forma definitiva, ha perspectivas de desenvolvimento de
terapias génicas no futuro®. Por apresentar quadros com
variados graus de intensidade, requer uma abordagem
cuidadosa de todos os profissionais envolvidos, por meio
de suporte clinico que objetive a prevencdao de novas
bolhas, das infecgGes, retragdes e sinéquias. Sendo assim,
o diagnostico médico diferencial assertivo da EB é crucial
para que os cuidados sejam rapidamente implementados!*.

Aqualidade de vida desses pacientes é diretamente
prejudicada pela patologia, ndo somente pelos danos
fisicos, mas também pelos aspectos social e emocional,
sendo necessaria assisténcia integrada, individualizada e
holistica. Nesse contexto, a rede de apoio formada por
amigos, familiares e, especialmente, pelos membros da
equipe multiprofissional, é essencial e contribui para uma
melhor qualidade de vida dos pacientes®.
conhecimento

E fundamental assegurar o

especifico sobre essas doencas para enfermeiros, tendo
em vista, oferecer um cuidado mais abrangente e eficaz
a pessoas que sofram desse mal. Assim, o objetivo
deste estudo foi destacar a importancia do cuidado de
enfermagem com énfase na assisténcia e qualidade de

vida a crianca com Epidermdlise Bolhosa.

METODO

Trata-se de um estudo de revisao da literatura
sobre EB, no que tange aos cuidados a criangas que
sofrem dessas doengas. O levantamento de dados
ocorreu no inicio de 2016 e a busca pelas publicagdes
foi realizada nas bases de dados da Sociedade Brasileira
de Dermatologia e na Biblioteca Virtual em Salde (BVS
— BIREME) - bases de dados LILACS, BDENF e SciELO,
pelos descritores: salide da crianca, epidermolise bolhosa,
cuidados de enfermagem, assisténcia. Os critérios de
inclusao definidos para a selecdo dos artigos foram: artigos
publicados em portugués e inglés, disponiveis na integra
e que contemplassem a tematica referente a revisdo entre
0s anos de 2003 a 2016.

A analise dos contelidos selecionados em relagdo
ao delineamento de pesquisa, assim como a sintese dos
dados extraidos, foram realizadas de forma descritiva,
possibilitando observar, contar, descrever e classificar os
dados, com o intuito de reunir o conhecimento produzido
sobre o tema explorado na revisao.

Para o levantamento dos dados bibliograficos, foi
feito o cruzamento em pares dos seguintes descritores:
epidermdlise bolhosa and cuidados de enfermagem,
encontrando assim 69 publicagdes. Ao realizar o
cruzamento dos descritores epidermdlise bolhosa and
saude da crianca, foram identificadas apenas trés
publicacdes. Devido a escassez de dados, utilizou-se
apenas o descritor epidermdlise bolhosa, ampliando o
acervo para 85 trabalhos. Apds a aplicacdo dos critérios de
inclusdo e exclusao, foram selecionados 13 artigos, uma
monografia e um guia pratico para compor a revisdo.

A discussao foi pautada em Bardin'? que indica
a utilizagdo da andlise de conteldo desenvolvida em
trés fases fundamentais: pré-anadlise, exploracao do
material e tratamento dos resultados — a inferéncia e a
interpretagao. Resultaram duas categorias: condicdo
clinica e manifestagdes da EB e cuidados de enfermagem
no manejo da crianca com EB.
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RESULTADO E DISCUSSAO

Do montante de estudos obtidos no levantamento
de dados, apenas seis artigos tém relacao direta com o
processo do cuidar e acOes do enfermeiro para com
pacientes com EB, sendo cinco de revisao integrativa e um
de relato de experiéncia. Os demais artigos contemplavam
a linha clinica da doenca, sendo produzidos, em sua
maioria, por médicos e odontdlogos.

Para melhor fundamentar o processo de discussao
buscou-se sintetizar o conhecimento obtido nas duas

categorias, apresentadas na sequéncia deste estudo.

Condigao clinica e manifestagoes da EB

A EB é definida como uma doenca hereditaria
secundaria a mutagdes de genes responsaveis pela
formacdo de proteinas que permitem a coesdo entre
as diferentes camadas da pele. E caracterizada pelo
aparecimento de bolhas e lesGes na pele e membranas
mucosas, espontaneamente, ou como resposta a traumas
minimos>!>14, Pode manifestar-se ao nascimento ou
durante os primeiros anos de vida®.

O mecanismo fisiopatolégico de formacao das
bolhas e vesiculas é atribuido a uma fragilidade das células
basais epidérmicas que, ao se romperem, permitem
que o espago produzido na epiderme seja preenchido
com fluido extracelular e consequente formacdo de
bolhas'>'¢, Histologicamente, as bolhas caracterizam-se
pelo desprendimento epidérmico completo ou de uma
de suas camadas formadas por queratindcitos e células
dendriticas®.

A classificacdo da epidermodlise bolhosa €
importante e norteadora do tratamento e é feita de
acordo com a sua modalidade de heranga genética, a
distribuicdo anatémica das lesGes e morbidez associada
a doenga. Existem categorizadas trés tipos principais de
EB, classificadas pelo nivel histoldgico de formacdo da
bolha como: EB simples, EB juncional e EB distrdfica, além
da inclusdo de um quarto grupo (Sindrome de Kindler).
A classificacdo baseia-se no nivel de clivagem onde as
bolhas se desenvolvem, bem como da combinacdo de
aspectos clinicos, forma de heranga, fatores genéticos e o
tipo de proteinas envolvidas!’.

Assim, a Epidermdlise Bolhosa Congénita engloba
mais de trinta doencas fenotipicas e geneticamente
diferentes, que tém em comum a presenca de significante

fragilidade epitelial e de tecidos superficiais, mais notaveis
na pele. O fator caracteristico de todos os tipos de EB é
a presenca de bolhas ou erosOes, resultado de qualquer
trauma minimo a esses tecidos'>'8, Tal patologia acomete
todas as racas e ndo ha diferenga na sua incidéncia entre
os sexos, podendo afetar individuos de diferentes grupos
etarios, mas a maioria dos casos € diagnosticada na
infancia®.

O diagnostico de EB ¢é clinico e laboratorial e o
método mais utilizado para o diagndstico laboratorial
e a diferenciagdo dos principais tipos de EB é o
imunomapeamento, uma técnica de imunofluorescéncia,
considerada vantajosa por ser mais rapida e menos
onerosa e também de facil interpretacdo, que determina
o plano de clivagem na juncdo dermoepidérmica das
doencas mecano-bolhosas, e quanto mais precocemente
for feito, melhor serd a escolha para a prevengdao de
complicagOes e o progndstico do paciente!*19,

Outros 6rgdos, além da pele, podem apresentar
bolhas. As manifestagBes clinicas variam de leve a letal
de acordo com a severidade da doenca, dependendo do
seu subtipo, podendo revelar de suaves bolhas nas maos,
pés, cotovelos e joelhos sem cicatriz, até a forma recessiva
mais severa, que tem caracteristicas cutaneas (sindactilia,
cicatrizes atroficas, distrofia ungueal, desenvolvimento
precoce de cancer de pele, entre outros).Também podem
surgir pequenas papulas firmes e brancas, cisticas
consequentes a um disturbio de queratinizacdo durante a
resolucdo das lesdes mais profundas, distrofia ou auséncia
ungueal, denominadas milia. Comumente, pode haver
exuberante tecido de granulagdo periorificial, em regido
axilar,emnuca, em regiaolombossacral, periungueal, ou nas
pontas dos dedos; ceratodermia localizada ou confluente
em palmas e plantas. Ainda, outros achados menos
frequentes e inespecificos podem caracterizar-se pela
diminuicdo ou auséncia de cabelos, lesdes albopapuloides
(papulas acastanhadas ou hipopigmentadas, recorrentes
na parte inferior do tronco), hipo ou hiper-e?.
extracutaneas

As manifestacdes (anemia

cronica, osteoporose, problemas gastrointestinais e
cardiacos) resultam em consideravel morbidade. Em
casos mais graves, também podem estar presentes as
lesbes esofagicas, levando a falta de apetite, nduseas
e vOmitos cronicos'>?22, Anemia ferropriva é comum

devido a perda de sangue que ocorre com a ruptura das
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bolhas?. Outros dérgdos, além da pele, podem apresentar
bolhas. O desenvolvimento de bolhas em pele e mucosas
e as deformidades decorrentes de tais lesdes interferem
sobremaneira na atengao a satide bucal, assim, éimportante
que o cirurgido dentista conheca a epidermdlise bolhosa e
esteja preparado para assistir seu portador, pois a doenca
afeta todas as superficies bucais, incluindo a lingua,
mucosa jugal e labial, palato, assoalho da boca e gengiva,
dificultando a higienizagdo e a alimentagao, concorrendo
para a desnutricdo. O tratamento odontoldgico deve
considerar os diversos aspectos e limitagdes da doenga®.

A coexisténcia de sintomas fisiologicos,
em particular depressdo, ansiedade e disturbios de
comportamento deve ser levada em consideragdo, pois
podem comprometer as estratégias de tratamento,
piorando o quadro clinico, acelerando e agravando o
desenvolvimento da doenca®. O aspecto visivel das lesdes
de pele e seu impacto psicoldgico interferem na qualidade
de vida das criancas. Nesse sentido, é fundamental
investir em estratégias e cuidados especificos, mensurar
a qualidade de vida e melhorar o quanto possivel as
condi¢Bes de vida para a crianga e os familiares.

Doengas que afetam o tegumento, em razao
dos estigmas pela aparéncia das lesGes, especialmente
em criangas, sao fonte de impacto negativo no estado
emocional, relacdes sociais e atividades cotidianas.
Um dos indices de qualidade de vida mais utilizados e
recomendados na rotina dermatoldgica é o Dermatology
Life Quality Index (DLQI). Independente da localizagdo
da lesdo, o sentimento de exposicdo e o0s prejuizos a que
fica sujeito o paciente dermatoldgico sdao semelhantes. As
doengas da pele, ao que parece, provocam sentimento
de exposicdo e constrangimento, independente do local
do corpo acometido, pois na aproximacdo mais intima de
outra pessoa esta implicada certa exposigao. As doencas
de pele trazem prejuizos na qualidade de vida dos
pacientes, sendo necessario bom conhecimento de seu
impacto segundo a avaliacdo dos prdprios pacientes, com

0 intuito de buscar melhor manejo?.

Cuidados de enfermagem no manejo da crianga
com EB

Independente do tipo de epidermdlise, o grande
desafio do planejamento assistencial de enfermagem é
garantir que o paciente seja assistido de forma adequada,

proporcionando uma avaliacdo cuidadosa e individualizada,
assegurando n3ao apenas a recuperacao das lesoes,
mas principalmente a prevencao e, quando necessario,
a reabilitacdo das fungbes organicas”!3. Para tratar um
paciente, cuja caracteristica principal é o desenvolvimento
de bolhas ao menor contato com sua pele ou mucosa, é
necessario o estabelecimento de abordagens alternativas
e especificas para essa condicdo®®.

O enfermeiro possui papel relevante, uma vez que
participa ativamente de todo o cuidado desses pacientes,
seja no alivio e controle da dor, seja na observacao de
sinais de inicio de infeccdo e intervindo sobre estes, ou
perfurando as bolhas quando necessario, realizando
os curativos de forma adequada, aliviando as pressdes
sobre as lesdes, cuidando das feridas, observando
mudangas nas mesmas e reduzindo o prurido; orientando
e oferecendo apoio a esses pacientes e seus familiares,
considerando o beneficio da orientacdo aos pais, do acesso
a recursos para a realizagao de curativos, alimentacao
adequada, prevencao de complicacdes clinicas e aporte
multiprofissional®4,

Alguns cuidados especificos devem ser tomados
para prevenir e manter as fungdes organicas. Evitar
traumas, atrito e pressao, em especial nas areas de apoio
e de proeminéncias 4sseas, assim como usar roupas com
fecho na frente, que facilita a remocgdo, sem etiquetas
ou com a costura virada para fora, para evitar atrito na
pele. Ao contrario de outras condi¢bes dermatoldgicas, as
bolhas intactas devem ser drenadas para limitar a extensao
e dano nos tecidos circundantes. O banho deve ser em
agua morna e a frequéncia sera adaptada a cada caso. Se
a crianga apresenta muitas crostas, usar um higienizador
emoliente a base de 6leo!!4,

A maioria dos procedimentos realizados no
recém-nascido pode traumatizar a pele do paciente com
EB, portanto, esses procedimentos devem ser adaptados
de forma que diminuam esse risco. Considera-se também
que muitos recém-nascidos sdo prematuros, o que
aumenta ainda mais a fragilidade cutanea. As lesGes de
pele e mucosas nessa fase da vida podem predispor a
infeccdes graves e potencialmente fatais, além de causar
perda de eletrolitos, fluidos e nutrientes que podem levar
a desidratacao. O acometimento de pele e mucosa varia
conforme o tipo de EB, mas de modo geral, os cuidados

devem ser tomados para todo recém-nascido com suspeita
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da doenca. O primeiro atendimento deve ser feito pela
equipe multidisciplinar composta pelo dermatologista,
pediatra, neonatologista, anestesista, patologista,
geneticista, enfermeiro, estomaterapéuta e psicologo, bem
como o diagndstico feito o mais rapidamente possivel. Os
pais devem ser comunicados de forma gradual e numa
linguagem compativel com o nivel sociocultural da familia.

A nutricdo adequada também ajuda na melhoria
das lesGes, através da ingestdo de proteinas, suplemento
vitaminico, de minerais e oligoelementos, garantindo uma
alimentagao de qualidade, evitando tanto a desnutricdo,
quanto a baixa resisténcia, a infecgdo e as complicagdes
provenientes das mesmas. Vale ressaltar que as maes
devem ser encorajadas a amamentar, pois € um importante
estimulo para o desenvolvimento craniofacial e oral da
criangall 152426,

Quanto aos recém-nascidos que ndo tém
envolvimento tdo severo, a amamentacdo € possivel e até
desejada. Usar vaselina liquida na boca, na face do bebé
e nos mamilos da mae. Isso diminui o atrito e a formacao
das bolhas durante a amamentagao, devendo a mae ser
adequadamente orientada sobre a alimentacdo do bebé e
a amamentacao?.

Quando o aleitamento for traumatico, ainda
assim a alimentacdo é a melhor opcdo para os recém-
nascidos, adicionando também suplementos de vitaminas
e oligoelementos nos casos de desnutricdo. Cuidados
especiais com o0s bicos de mamadeira envolvem o
amolecimento em agua quente, e o furo do bico da
mamadeira ampliado, podendo-se utilizar a mamadeira
especial de Habermann que possui um bico especial e
longo, produzido especialmente para malformagdes de
palato e fenda palatina. Esse tipo de bico diminui o contato
da mamadeira com a boca e o nariz e reduz o esforgo da
succao®.

Nos casos em que a alimentacdo oral é impossivel,
usar sonda nasograstrica fina e flexivel para diminuir danos
internos. Entretanto, assim que o recém-nascido estiver
estavel e oferecer condicOes de alta hospitalar, deve ser
encaminhado para a casa, com toda a orientagao aos pais
e cuidadores. Decisao esta, tomada conjuntamente pelo
dermatologista e neonatologista/pediatra, destacando-se
que o envolvimento de assistentes sociais e psicdlogos
também é importante desde o inicio do tratamento.

O acompanhamento com uma equipe especializada -

dermatologista, pediatra, enfermeira e psicologo — deve
ser realizado logo nas primeiras semanas apos a alta,
principalmente nos casos mais graves, como EB simples
forma generalizada, EBJ e EB distrdfica recessiva®.

A avaliagdo fisica devera ser completa,
observando-se bem a pele e mucosas, cuidado durante as
trocas de curativos e estado nutricional do bebé. E preciso
manter as orientagbes basicas para os pais e cuidadores
esclarecendo todas as duvidas que surgirem. As consultas
ao dermatopediatra deverdo ser feitas mensalmente e,
posteriormente, a cada trés meses, durante a infancia. Os
subtipos mais leves da doenga poderdo espacar as visitas
entre trés a seis meses?®.

A garantia do calendario vacinal atualizado é
de extrema importancia para as criangas com EB, pois
ficam imunizadas contra algumas infeccdes, ja que tém
o comprometimento da barreira epitelial e mucosa de
defesa®.

A dor também é um sintoma bem comum
experienciado por estes pacientes, independentemente
do subtipo de EB, embora a sua causa nesta patologia
seja multifatorial, sendo as lesdes da pele a fonte
mais significativa de dor. O controle da dor associada
a procedimentos dolorosos requer uma abordagem
multidisciplinar e comunicacdo adequada entre toda a
equipe que assegura os cuidados'4?,

Deve-se orientar adequadamente a familia
sobre os cuidados com a crianca, assim como incentivar
0 paciente a promover o autocuidado, de forma a se
tornar independente e com isso manter as fungdes
organicas. Estimular sua participagdo em grupos de apoio
e associagOes para trocas de experiéncia e integragao.
Assegurar aderéncia ao tratamento e acesso a apoio de
ordem psicoldgica, como também encaminhamento para
a realizacdo de aconselhamento genético, caso os pais
queiram ter mais filhos, considerando-se a hereditariedade
da doenga10,11,21,24.

Nem sempre os profissionais de salde
consideram as condicdes emocionais da pessoa com EB,
0 que pode piorar a condigdo de salde tanto do paciente
quanto da sua familia. Por isso acdes biopsicossociais
devem ser promovidas®. A enfermagem necessita
aprimorar suas praticas para assistir a esses pacientes.
Para isso, é necessario o desenvolvimento de pesquisas

que avaliem quais sao os melhores curativos e/ou
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coberturas que auxiliem e confortem o paciente e as
melhores estratégias para cuidados mais integralizados
que levem a conscientizagao, aceitacdo e reflexao sobre o
problema. Deve-se desenvolver também treinamento para
profissionais generalistas sobre especificidades da EB, bem
como para avaliar a dor e os demais cuidados paliativos
que podem ser prestados aos pacientes que vivenciam
esta condicdo, pois somente € possivel prestar um cuidado
de qualidade quando se tem conhecimento acerca de
todas as questdes que envolvem tanto a doenga como o
paciente, em seus aspectos fisico, social e psicoldgico?!.
Segundo Azulay e Azulay¥,vergonha, ansiedade
e tristeza sdo mencionadas pelos individuos com a pele
comprometida, principalmente em dreas descobertas.
Portanto, é fundamental considerar os aspectos mais
relacionados ao componente fisico e a capacidade funcional
da crianga; estar atento ndo somente aos aspectos fisicos,
mas ao tratamento eficaz da dor e o estado geral de
saude, pois se correlacionam diretamente ao componente
mental. Reitera-se que o cuidado é a acdo terapéutica
mais importante na EB, para a manutencdo de um melhor
estado de salde, sobrevivéncia e melhora da qualidade
de vida, visto que ndo ha alternativa de tratamento que
possibilite @ minimizacdo dos sintomas manifestados pelo
paciente!®?,
CONCLUSAO

Por ser uma doenga cronica, rara, considerada

ainda incurdvel e por apresentar um amplo grau de
severidade quanto a intensidade dos sinais e sintomas,
torna-se necessaria uma abordagem criteriosa por todos
os profissionais de saude envolvidos no atendimento
desses pacientes, compreendendo-se a patologia para
que se possa intervir de forma adequada nos cuidados,
prevenindo o aparecimento de novas lesdes, minimizando
as sequelas. Cabe ao enfermeiro implementar cuidados
de enfermagem fundamentados em evidéncias cientificas,
especificas para cada caso, favorecendo melhorias na
qualidade de vida a esses pacientes, como também do
cuidador/familiar.

O tratamento da EB deverd ter como foco a
prevencao de formagdo de novas bolhas, prevencao e
tratamento das infeccdes, suporte nutricional e psicoldgico,
além de outros cuidados individualizados e sistematizados
com vistas a assegurar a integridade humana.

Os resultados obtidos neste estudo possibilitam
afirmar que existe um vasto campo ainda por ser
explorado pelos enfermeiros quanto a EB, com grandes
possibilidades para a atuacdo da equipe, ndo somente na
area assistencial, cientifica e educacional, mas também
na area da humanizacdo, objetivando contribuir para a
melhoria da assisténcia e da qualidade de vida das pessoas

com esta patologia.
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