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Enfermagem e epidermdlise bolhosa: concepgdo sobre a doengca
genética: revisdo integrativa

A Epidermdlise Bolhosa (EB) hereditaria é uma doenga secundaria a mutagbes de genes responsaveis pela formagdo de proteinas que permitem a coesdo entre as
diferentes camadas da pele. O trabalho tem como objetivo compreender a causalidade da Epidermdlise bolhosa vinculado a concepgdo da enfermagem frente a
essa doenga cronica. Trata-se de uma pesquisa bibliografica, do tipo revisdo integrativa, em que foram selecionadas algumas bases de dados para serem utilizados
para a busca, que foram: Scientific Eletronic Library Online (SCIELO) e na Literatura Latino-Americana e do Caribe em Ciéncias da Saude (LILACS) e Base de Dados
da Enfermagem (BDENF). A principal caracteristica da EB é o surgimento de feridas crénicas na pele que geralmente sdo pequenas, numerosas, dolorosas,
desconfortaveis e com grande quantidade de exsudato. Perceberam-se que, os enfermeiros, geralmente, sdo empaticos diante dos pacientes, reconhecendo e
compreendendo o sofrimento vivenciado por estes, bem como pelos cuidadores. Ressalta-se, ainda, o fato de os enfermeiros generalistas apresentarem
dificuldades em tratar um paciente com EB, pois se sentem despreparados frente as necessidades que a patologia exige. Portanto, a avaliagdo precoce da ferida e
o manejo adequado de tratamento sdo os pilares do cuidado a esses pacientes. O uso dessa pratica medicinal no tratamento de feridas apresenta varios efeitos
satisfatdrios, entretanto ha necessidade de mais estudos para garantir uma pratica mais segura.

Palavras-chave: Epidermdlise Bolhosa; Enfermagem; Doenga Genética.

Nursing and bullous epidermolysis: conception of genetic disease:
integrative review

Hereditary Epidermolysis Bullosa (EB) is a disease secondary to gene mutations responsible for the formation of proteins that allow cohesion between different
layers of the skin. The objective of this study is to understand the causality of epidermolysis bullosa linked to the conception of nursing regarding this chronic
disease. This is a bibliographic research, of the integrative review type, in which some databases were selected to be used for the search, which were: Scientific
Electronic Library Online (SCIELO) and Latin American and Caribbean Literature on Health (LILACS) and Nursing Database (BDENF). The main characteristic of EB is
the appearance of chronic skin wounds that are usually small, numerous, painful, uncomfortable and with a large amount of exudate. It was noticed that nurses
are generally empathic towards patients, recognizing and understanding the suffering experienced by them, as well as by caregivers. Also noteworthy is the fact
that generalist nurses have difficulties in treating a patient with EB, because they feel unprepared before the needs that the pathology demands. Therefore, early
wound assessment and proper management of treatment are the cornerstones of care for these patients. The use of this medicinal practice in the treatment of
wounds has several satisfactory effects, but further studies are needed to ensure a safer practice.
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INTRODUGAO

A Epidermdlise Bolhosa (EB) hereditaria é uma doencga secunddria a mutagées de genes responsaveis
pela formac3o de proteinas que permitem a coesdo entre as diferentes camadas da pele. E caracterizada
pelo aparecimento de bolhas e lesGes na pele e nas membranas mucosas espontaneamente ou como
resposta a traumatismos minimos. Existem muitas formas, de acordo com o nivel (profundidade) da pele em
gue ocorre a deficiéncia de coesdo. A classificagdo da EB inclui também o modo hereditario de transmissao
da doenca: autossémico dominante ou recessivo (SILVA, 2014).

A EB é uma das mais complexas doencas conhecidas, com implicacGes devastadoras nos subtipos
mais severos, com reduzida qualidade e esperanca de vida. Esta patologia é o paradigma de uma doenca
orfa. A sua raridade explica a falta de conhecimentos cientificos e médicos, a escassez de investimento na
investigacdo e desenvolvimento de farmacos e a inexisténcia de legislacdo, o que culmina em cuidados de
saude inadequados e na exclusdo social, econdmica, profissional e cultural (MARGARITA et al., 2010).

Sendo atualmente uma doenga sem cura, os cuidados de suporte no tratamento das feridas e
reconhecimento precoce de complicagbes sdo essenciais no tratamento do doente com EB. Os principais
tipos de complicagdes sdo a sobre infeccdo bacteriana seguida de sepses (causa frequente de morte no
periodo neonatal), a cicatrizacdo deformante e o aparecimento de neoplasias cutaneas agressivas (causa
mais frequente de mortalidade a partir da adolescéncia) (CUESTA, 2013).

O trabalho tem como objetivo compreender a causalidade da Epidermdélise bolhosa vinculado a
concepgao da enfermagem frente a essa doenga cronica. Foi demonstrado que devido a fragilidade da pele
nestes pacientes o uso de alguns curativos fica restringido. O tratamento de feridas em EB apresenta desafios
Unicos: a variabilidade na apresentacao clinica requer um plano de tratamentos individualizado, a variedade
de produtos disponivel dificulta a escolha do tratamento mais adequado e os custos elevados inerentes aos
tratamentos tém um peso econdmico elevado sobre as familias e unidades de cuidados de saude (GROCOTT

et al., 2013).

MATERIAIS E METODOS

Trata-se de uma pesquisa bibliografica do tipo revisdo integrativa, em que foram selecionadas
algumas bases de dados para serem utilizados para a busca, que foram: Scientific Eletronic Library Online
(SCIELO) e na Literatura Latino-Americana e do Caribe em Ciéncias da Saude (LILACS) e Base de Dados da
Enfermagem (BDENF).

Em seguida foram utilizados os seguintes critérios de inclusdo dos estudos: textos completos, estudos
primarios, realizados no periodo de 2010 a 2015, com humanos, nos idiomas portugués e espanhol. Depois
foi realizada leitura analitica dos titulos e resumos e toda a bibliografia selecionada para ordenar as
informacdes e identificar os objetos de estudo. O passo seguinte foi leitura exploratéria e interpretativa das

publicacbes, com a finalidade de ressaltar as principais ideias consideradas para essa revisao.
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Para extracdao dos dados, elaborou-se e adotou-se um instrumento contemplando as varidveis:
procedéncia, titulo do artigo, autores, ano, tipo de estudo e temdtica. As temdticas foram agrupadas
conforme semelhanca de conteldo para serem discutidas em seguida. Ao todo foram selecionados 7 artigos

para analise.

RESULTADOS E DISCUSSAO

A gravidade e extensdo das lesdes na pele e o envolvimento de outros 6rgdos mucocutaneos variam
consideravelmente entre os tipos de EB, e é em grande parte determinada pela natureza das mutacoes e
pela penetracdo do gene resultando em expressdes fenotipicas diferentes. Existem varios tipos de
epidermdlise bolhosa, sempre relacionado ao tipo de estrutura comprometida. No grupo da epidermdélise
bolhosa simples, existem quatro subtipos clinicos: Weber, Cackayne, Koebner, Dowling Meara.

Ha, também, a epidermdlise bolhosa simples com distrofia muscular tardia. Na epidermdlise bolhosa
simples, as lesdes sado resultadas da intensa degeneracdo das células basais da epiderme por alteracdo da
gueratina, determinada por mutagdao cromossOmica. Esta variedade de epidermdélise ndo deixa cicatrizes
nem provoca alteragdes ungueais ou dentarias (WRIGHT, 2010).

J4 na epidermélise bolhosa juncional, a clivagem situa-se na jungdao dermoepidérmica, na lamina
IGcida da zona da membrana basal. Esta variagdo produz efeitos graves, com ocorréncia de anemia, sinéquias,
retardo de crescimento, disproteinemia, alopecia cicatricial, hiperqueratose palmoplantar, podendo ser fata.
A epidermdlise bolhosa distréfica pode ter heranga dominante ou recessiva. Na dominante, a clivagem é
dermoepidérmica abaixo da lamina densa da zona da membrana basal. Clinicamente, as unhas podem
apresentar-se distréficas ou ausentes, havendo também a presenca de mdaculas hipocromicas e atroéficas
(lesGes albo-papuloide), milias, cicatrizes hipertréficas e comprometimento bucal leve.

Na epidermdlise bolhosa distrofica recessiva, a clivagem é dermoepidérmica com defeito na
estrutura do colageno VIl e na liberacado celular do colageno sintetizado. Trata-se de uma forma grave da
enfermidade, em que o paciente, geralmente, ndo atinge a idade adulta. Essa forma leva ao surgimento de
sinéquias nos pés e maos com inutilidade funcional, estenose esofageana, provocando anemia, retardo do
crescimento, dentes displasicos e cicatrizes atréficas no couro cabeludo (GROCOTT et al., 2013).

Um aspecto que tem merecido progressiva atencdo é a avaliagdo e o suporte nutricional. Na
puberdade, periodo de maior exigéncia nutricional, se a suplementacdo nao for suficiente, a alimentagao por
gastrostomia pode ser necessdria, para complementar a alimentacao oral (SPRECHER, 2010). Esta condicdo
também pode ser um valioso instrumento de administragdo medicamentosa, especialmente quando o
paciente necessita de tipos variados de preparag¢oes, que dificultam a ingestdo pela necessidade de um
volume significativo de liquido. No quadro 1, tém-se as abordagens referenciais sobre o assunto.

A principal caracteristica da EB é o surgimento de feridas cronicas na pele que geralmente sdo
pequenas, numerosas, dolorosas, desconfortaveis e com grande quantidade de exsudato. Tais sintomas
foram citados como infortunios no cotidiano dos pacientes que vivenciam esta condi¢do. Dessa forma, o

cuidado das feridas é a base do tratamento para pacientes com EB. No entanto, atualmente, ndo ha diretrizes
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especificas que contribuam para o cuidado dos profissionais com esses pacientes. Os profissionais que

trabalham diretamente com esse publico afirmam a necessidade de um trabalho mais planejado e

organizado, pois assim facilitar-se-a a qualidade do cuidado na tomada de decisdes (TOSTI, 2010).

Quadro 1: Abordagens referenciais.

Bases de Titulo Autores Ano de Método Pais Resultados
dados publicagdo aplicado
International Um consenso abordagem | GROCOTT 2013 Revisdo Nacional/ Um significante numero de
Wound Journal | para ferida cuidado na | etal. Sistemadtica da | Internacional | limitagSes foi encontrado em
epidermdlise bullosa. Literatura. relagio a  utilizagdo de
coberturas. Aquelas que
deveriam ser utilizadas para
cobrir apenas uma ferida eram
usadas para cobrir feridas
extensas e multiplas.
Orphanet Diacereina tépica para WALLY 2013 Ensaio Clinico Nacional/ A aplicagdo de diacereina (1%)

Journal of Rare | epidermdlise bullosa: um | etal. Controlado Internacional | pode diminuir

Diseases randomizado piloto Aleatério Nivel significativamente a formacdo
controlado estude. I de bolhas em até duas
semanas.

Journal of the Um consenso POPE et al. 2012 Analitico Nivel Nacional/ Recomendacg&es especificas

American abordagem para ferida V. Internacional | para o tratamento da EB
Academy of cuidado na epidermdlise poderdo fornecer aos
Dermatology bullosa profissionais uma orientagdo de

como cuidar dos pacientes com
EB.

Journal of O psicossocial ADNI et al. 2012 Pesquisa Nacional/ Pacientes com EB carecem de

Wound Care impacto de doengas Bibliografica. Internacional | uma atengdo multidisciplinar
cronicas feridas em gue ndo se limite apenas ao
pacientes com controle da dor, mas que
epidermdlise bolhosa. abranja os aspectos
psicossociais dos pacientes
International Co-produtor GROCOTT 2014 Descritivo. Nacional/ Ha limitagdes nos curativos

Wound Journal | ferida nova produtos etal. Internacional | atuais para as feridas oriundas
para cuidados para da EB, especialmente quando
epidermdlise bullosa; um se trata de tamanho,
empirico estudo de caso estabilidade, conforto,
do uso de substitutos no temperatura e controle de
design e protdtipo exsudato.
processo de
desenvolvimento.

Chronic lliness | ‘Vocé é o que for DURES 2010 Estudo Nacional/ O beme-estar de profissionais de
necessidades do paciente | etal quantitativo Internacional | saude que lidam com pacientes
no time ’: o impacto descritivo com EB pode ser afetado
sobre saude e social longitudinal. negativamente devido a
profissionais de cuidados Nivel V. caréncia de profissionais
de apoiando pessoas com especialistas em EB; e a
epidermdlise preocupagdo com o estado de
bullosa. saude do paciente

Journal of Desenvolvimento de | ATKINSON 2011 Estudo Nacional/ O RNA interference pode atuar
Investigative SiRNA terapéutico | etal. quantitativo Internacional | seletivamente, silenciando
Dermatology especifico de alelo para descritivo alelo mutante, que é um dos

mutag¢des da queratina 5 exploratério. fatores responsaveis pelas
na epidermdlise bolhosa feridas.
simplex.
British Journal Impacto do herdado FINE et al. 2015 Nacional/ A presenga de uma crianga com
of epidermdlise Internacional | EB pode afetar negativamente
Dermatology bullosa no parental a sua familia. Isso ocorre em
interpessoal relagdo, fungdo da necessidade de
estado civil e tamanho cuidados intensivos com as
familia. feridas da crianga.

Além disso, identificou-se a dificuldade que tais profissionais tém em se desvincular afetivamente
dos pacientes, uma vez que se sentem aflitos e tristes com a situagao deles. Percebeu-se que os enfermeiros,
geralmente, sdo empaticos diante dos pacientes, reconhecendo e compreendendo o sofrimento vivenciado

por estes, bem como pelos cuidadores. Essa situacdo afeta a qualidade de vida do profissional e dificulta o
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equilibrio entre trabalho e vida social. Consequentemente, isso interfere na forma do cuidado (INTONG,
2012).

Aumentando a investiga¢do sobre curativos atraumaticos que diminuem a dor e danos, ao leito, da
ferida, levando ao desenvolvimento de curativos atraumaticos, ndo aderentes a base de silicone medicinal.
Algumas formas de EB apresentam manifesta¢des como bolhas no palato, lingua, assoalho bucal, Iabios, além
de displasias dentarias e microstomias (GROCOTT et al., 2013).

Complicagbes extracutaneas, frequentemente, requerem atendimento sob anestesia regional ou
geral, sendo necessarios cuidados pré e pds-operatérios, de modo que a anestesia ndo agrave as limitaces
ja existentes. Para o sucesso de qualquer procedimento cirlirgico, exige-se a presenca de uma equipe
cirargica multidisciplinar qualificada, a fim de proporcionar o ato anestésico seguro com poucas
complicacdes, e minimizando os danos na pele e na mucosa. Todo instrumento que entra em contato com o
paciente (mascara facial, laringoscépio e tubos endotraqueais), deve estar bem lubrificado. Gazes
lubrificadas estdo indicadas para fixar os eletrodos para monitorizacdo cardiaca, esfigmomanometro e
acessos venosos (BRUCKNER-TUDERMAN, 2010).

Nos dentes, as alteragées vém sendo descritas como deformidades, defeitos congénitos e formacao
anormal de esmalte. Dentes impactados e supranumerarios também sdo muito comuns. Caries extensas,
escarificacdo dos tecidos periodontais e abscessos vém sido relatados. O osso alveolar reabsorve e o palato
e o assoalho se tornam continuos com o vestibulo bucal. Frequentemente o movimento da lingua é afetado
como resultado das cicatrizes (WALLY et al., 2013).

A principal caracteristica da EB é o surgimento de feridas cronicas na pele que geralmente sdo
pequenas, numerosas, dolorosas, desconfortaveis e com grande quantidade de exsudato. Tais sintomas
foram citados como infortunios no cotidiano dos pacientes que vivenciam esta condi¢do. Dessa forma, o
cuidado das feridas é a base do tratamento para pacientes com EB. No entanto, atualmente, ndo ha diretrizes
especificas que contribuam para o cuidado dos profissionais com esses pacientes. Os profissionais que
trabalham diretamente com esse publico afirmam a necessidade de um trabalho mais planejado e
organizado, pois assim facilitar-se-a a qualidade do cuidado na tomada de decisdes (ADNI et al., 2012).

Além disso, identificou-se a dificuldade que tais profissionais tém em se desvincular afetivamente
dos pacientes, uma vez que se sentem aflitos e tristes com a situagao deles. Percebeu-se que os enfermeiros,
geralmente, sdo empaticos diante dos pacientes, reconhecendo e compreendendo o sofrimento vivenciado
por estes, bem como pelos cuidadores. Essa situacdo afeta a qualidade de vida do profissional e dificulta o
equilibrio entre trabalho e vida social. Consequentemente, isso interfere na forma do cuidado (POPE et al.,
2012).

Ressalta-se, ainda, o fato de os enfermeiros generalistas apresentarem dificuldades em tratar um
paciente com EB, pois se sentem despreparados frente as necessidades que a patologia exige. Com isso, os
pacientes relataram nao sentir confianga nos profissionais que nao eram especialistas em EB e, muitas vezes,

relutaram receber assisténcia deles. Essa situacdo pode ser considerada um problema, tendo em vista que
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os profissionais especialistas sdo escassos e os pacientes com EB necessitam de cuidados continuos (DURES
et al,, 2010).

A raridade da doenga gera uma carga de ansiedade aos profissionais, resultando em uma situagdo de
incapacidade frente as atividades de assisténcia em enfermagem. Assim, os enfermeiros tém dificuldade em
realizar o cuidado, por este ser muitas vezes extensivo, complicado e ndo gerar tantos resultados positivos
em funcdo da EB ser incuravel. Esta realidade provoca um sentimento de incompeténcia, frustragdo e culpa,
devido a impressdo de que a assisténcia ndo estd possibilitando beneficios, nem sendo impactante ou
significativa na vida dos pacientes (ATKINSON et al., 2011).

A depressdo também é uma ocorréncia comum entre os pacientes mais gravemente afetados pela
epidermdlise bolhosa, e a sua frequéncia aumenta com a idade, pela percepcdo alterada da imagem corporal
e ao aumento das deformidades nas extremidades, o que os torna cada vez mais incapacitados para suas
atividades, com presenca de dores cronicas e piora na cicatrizacdo das feridas. O impacto emocional atinge
também seus pais, membros da familia, amigos e conjuges. O médico psiquiatra e o assistente social sdo
importantes componentes da assisténcia global destes pacientes. Quando criteriosamente escolhidos e
empregados, alguns antidepressivos podem amenizar a dor e a coceira, melhorando o humor, o sono e
proporcionando uma sensac¢do de bem-estar (WALLY et al., 2013).

Os enfermeiros que lidam diretamente com os pacientes com EB perceberam a qudo multifacetada
é a assisténcia, pois requer cuidados médicos, psicossociais e praticos. Por isso, a equipe deve trabalhar de
forma harmoniosa e integrada para, entdo, obter éxito no tratamento (FINE et al., 2015). Uma pesquisa, que
elaborou planos de abordagem ao paciente com EB por meio de entrevistas com a equipe multiprofissional,
identificou que, para o cuidado adequado aos pacientes, é indispensavel o desenvolvimento de uma terapia
de relacionamento. Esta deve envolver apoio e educacdo apropriada, pois havendo confian¢a, comunicacao
e didlogo aberto, permite-se que os pacientes e seus cuidadores entendam que cada pessoa que o assiste
tem uma contribuicao significativa em seu processo de recuperacdo (POPE et al., 2012).

A EB traz consigo modificacdes que afetam varios sistemas do corpo humano, em especial a
epiderme, ocorrendo formacgdes constantes de bolhas, feridas, dor e desconforto na pele. Os pacientes com
essa patologia consideram-se ‘pessoas borboletas’, em funcdo da fragilidade da pele. Para os cuidados contra
isso, ressalta-se a promocdo da independéncia e seguranca do paciente nas atividades didrias, requerendo
modificagGes no ambiente, tais como o uso de camas especiais, assentos em banheiras, cadeiras de rodas,
calgados, entre outros (GROCOTT et al., 2013).

As feridas cronicas da EB sdo consideradas pelos pacientes como inerentes a eles, ja que tentam
aceitar a condicdo de salde e até mesmo se esforcam para ter uma vida normal, apesar das dificuldades que
a doenga os impde. Apesar de tentarem se adaptar aceitando a doenga, por vezes os pacientes sentem-se
frustrados quando ocorre infec¢do nas feridas, perda de controle do exsudado ou aumento exagerado no
numero de feridas (PAUTASSO, 2013).

O tratamento de tais lesGes na populacdo com EB apresenta diversos desafios, entre eles a

variabilidade clinica para um plano de gestao individualizada, pois a disponibilidade de varios produtos para
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o tratamento das feridas dificulta o processo de decisdo, além do grande custo dessas coberturas para o
orcamento da familia e para as unidades de saude (WALLY et al., 2013).

Portanto, a avaliacdo precoce da ferida e o manejo adequado de tratamento sdo os pilares do
cuidado a esses pacientes. A prioridade para pacientes com EB é prevenir a lesdo cutanea, ja que essa
patologia é muito problemdtica devido a fragilidade da pele. Vestir roupas casuais, por exemplo, podem
eventualmente causar a formagdo de bolhas e levar a formacgao de feridas (PAPA, 2012).

Por isso, antes de decidir sobre uma estratégia para a gestao dos cuidados de feridas, é importante
fazer uma investigacdo da area de superficie do corpo afetada a procura dos tipos de comprometimento da
pele (bolhas intactas, erosdes e feridas cronicas). Entretanto, a maioria dos pacientes sdo muito relutantes
em expor sua superficie inteira da pele em cada visita. Muitas vezes, a equipe de cuidado deve negociar um
cronograma do exame da pele rotativo, o qual permita que toda a superficie da pele seja cuidadosamente
inspecionada pelo menos a cada seis meses. Os sinais de infec¢ao local, como o aumento da vermelhidao, a

dor local, o odor e o exsudato, devem ser documentados em cada ferida (FINE, 2015).

CONCLUSOES

A EB é uma doenga rara, mas quando ocorre, compromete o paciente e pode ndo apenas provocar
péssimos niveis de bem-estar, como também prejudicar consideravelmente a qualidade de vida. Observou-
se que a dor, o receio quanto ao uso de analgésicos e de utilizar produtos para o cuidado paliativo que tragam
resultados significativos, o isolamento social por conta do tempo gasto em curativos e pela ndo aceitagdo da
autoimagem e a limitacdo de profissionais especialistas na drea, juntos, promovem um ambiente de aflicdo
ao paciente carente de assisténcia adequada.

Considerando que pacientes com EB, atualmente, ainda ndo possuem expectativa de cura, a
implementacdo dos cuidados de enfermagem fundamentados em evidéncias é essencial para promover um
melhor estado de salude aos pacientes, favorecendo melhorias na qualidade de vida ndo somente do paciente
como também do cuidador.

Conclui-se que a enfermagem necessita aprimorar suas praticas para assistir ao paciente com EB.
Para isso, é necessario que se encoraje cada vez mais o desenvolvimento de futuras pesquisas que avaliem
quais sdo os melhores curativos e/ou coberturas que auxiliem o paciente. 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 condi¢do, pois
somente é possivel prestar um cuidado de qualidade quando se tem conhecimento acerca de todas as

questdes que envolvem tanto a doenca como o paciente, em seus aspectos fisico, social e psicoldgico.
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