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RESUMO

MOREIRA, Marcela Cristina Gomes. Epidermoélise Bolhosa: intervencées para prevencio
de complicacdes em criancas e adolescentes. 48p. Trabalho de Conclusiao de Curso
(graduacao em Enfermagem) — Escola de Ciéncias Sociais e da Saude, Pontificia Universidade
Catdlica de Goias. Goiania, Goias, 2025.

Introducio: A Epidermolise Bolhosa (EB) ¢ uma doenca genética rara, marcada pela extrema
fragilidade da pele, afetando principalmente criangas e adolescentes. Suas complicagdes
incluem dor intensa, infec¢des recorrentes, prejuizos nutricionais e limitagdes funcionais.
Objetivo: Este estudo teve como objetivo analisar, por meio de revisdo integrativa da literatura,
as principais intervencdes de Enfermagem voltadas a prevencao de complicacdes em pacientes
pediatricos com EB para a prevencgao de complicacdes e melhoria da qualidade de vida desses
individuos. Metodologia: trata-se de revisao integrativa com consultadas nas bases SciELO,
PubMed, Scopus e BVS, resultando em dez estudos que atenderam aos critérios de inclusdo.
Resultado: Os achados apontam que a assisténcia de Enfermagem envolve cuidados com
feridas utilizando curativos ndo aderentes, manejo individualizado da dor, prevengdo de
infecgdes, orientagdo a familia, apoio emocional e uso de tecnologias leves, leve-duras e duras.
A educagdo em saude mostrou-se essencial para fortalecer a autonomia dos cuidadores e
garantir continuidade do tratamento no domicilio. Considerag¢ées finais: Conclui-se que a
Enfermagem desempenha papel central e multidimensional no cuidado a crianga com EB, e
para isso, € necessario ter preparo técnico, sensibilidade e atuagdo integrada. Os resultados
reforgam a necessidade de ampliar pesquisas nacionais, desenvolver protocolos e investir em

capacitacao profissional para garantir cuidado seguro, humanizado e baseado em evidéncias.

Descritores/Palavras-chave: Epidermdlise Bolhosa. Enfermagem. Crianga. Cuidados de

enfermagem.



ABSTRACT

MOREIRA, Marcela Cristina Gomes. Epidermolysis Bullosa: interventions for the prevention
of complications in pediatric patients. 48p. Undergraduate Thesis (Nursing Course) — School
of Social Sciences and Health, Pontifical Catholic University of Goias. Goiania, Goias, 2025.

Epidermolysis Bullosa (EB) is a rare genetic disease characterized by extreme skin fragility,
predominantly affecting children and adolescents. Its complications include severe pain,
recurrent infections, nutritional impairments, and functional limitations. This study aimed to
analyze, through a integrative literature review, the main nursing interventions focused on
preventing complications in pediatric patients with EB. Searches were conducted in the
SciELO, PubMed, Scopus, and BVS databases, resulting in ten studies that met the inclusion
criteria. Findings indicate that nursing care involves wound management using non-adherent
dressings, individualized pain control, infection prevention, family education, emotional
support, and the use of light, light-hard, and hard health technologies. Health education proved
essential for strengthening caregiver autonomy and ensuring continuity of care in the home
setting. It is concluded that nursing plays a central and multidimensional role in caring for
children with EB, requiring technical expertise, sensitivity, and integrated actions. The results
highlight the need for further national research, development of specific protocols, and

investment in professional training to ensure safe, humanized, and evidence-based care.

Keywords: Epidermolysis Bullosa. Nursing. Child. Nursing Care.
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1 INTRODUCAO

A epidermolise bolhosa (EB) faz parte de um grupo de doencas genéticas raras que
causam enfraquecimento da pele formando bolhas e posteriormente feridas. Essa condi¢do traz
fragilidade a pele e o menor atrito mecanico pode provocar lesdes cutaneas e formagdo de
bolhas. Trata-se de uma doenga de alta complexidade pois apresentam varios subtipos e sua
gravidade envolvem fatores como o nivel de profundidade da lesdo, extensao das feridas e
acometimento em 6rgdos mucocutaneos (Couto et al., 2018; Brasil, 2021).

O diagnéstico da epidermdlise bolhosa varia de pessoa para pessoa e os sinais da doenca
podem se apresentar de formas diferentes e, em geral, come¢am ainda na infincia. Por isso ¢
importante que cada paciente receba cuidado individualizado, ou seja, de acordo com suas
necessidades. Como existem diferentes opinides na literatura sobre o melhor tratamento é
fundamental que cada caso seja avaliado com atencao para que as decisdes sejam mais seguras
e adequadas a realidade de cada individuo (Moura et al., 2024).

O manejo do paciente representa um desafio para a equipe de satide, uma vez que existe
variadas manifestagdes e diferentes graus de complexidade das lesdes. A escolha do tratamento
adequado deve ser orientada pelo tipo de ferida apresentada, levando em consideracdo o seu
aspecto e caracteristica, tais como seca exsudativas, colonizada ou infectada. Portanto, ¢é
fundamental analisar o estado fisico e sistémico do individuo, sobretudo os sinais de dor,
prurido e presenca de areas com hipergranulacao tecidual (Secco et al., 2019).

Observa-se também fragilidade no acesso a insumos para a continuidade do cuidado,
especialmente no que se refere ao tratamento das lesdes, visto que a dor ¢ uma experiéncia
comum entre pessoas com EB por precisarem realizar trocas diarias de curativos. Esses
procedimentos tornam-se experiéncias traumaticas tanto para os individuos quanto para os
cuidadores (Silva et al., 2023).

Em criancas a EB representa um grande desafio, pois compromete de maneira
significativa a qualidade de vida do individuo e de seus cuidadores. As complicagdes
decorrentes da doenga incluem desnutri¢ao associada a dificuldade de alimentagao, limitagoes
de mobilidade e risco elevado de infecgdes, além de repercussdes importantes no aspecto
psicossocial. A dor durante a degluti¢do, a formagao de bolhas em articulagdes e a dificuldade
nas trocas de roupas e fraldas sdo situagdes frequentes que agravam o sofrimento e dificultam

o manejo diario. Esses fatores, em conjunto, comprometem de forma expressiva o
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desenvolvimento nutricional e motor desses pacientes (Goldschneider, Lucky, 2010; Hachem
et al., 2020).

Por se tratar de uma condigdo rara, os profissionais de saude enfrentam desafios
significativos relacionados ao conhecimento cientifico especifico, com a escassez de
investimentos no desenvolvimento de medicamentos, a falta de legislagdo clara e especifica
para cuidados adequados, a exclusdo social e economica do paciente, que torna o cendrio ainda
mais desafiador (Couto et al., 2018).

Com isso, torna-se imprescindivel que as intervengdes propostas para os pacientes com
EB sejam baseadas no manejo adequado das lesdes cutaneas e na escolha criteriosa de curativos
para cada tipo de ferida, no controle da dor, suporte nutricional, promog¢ao de educacdo em
saude, além de estabelecer vinculo terapéutico de seguranca e conforto para os individuos e
seus familiares (Araujo ef al., 2023; Moura et al., 2024).

Considerando a lacuna de conhecimento identificada durante a exploracdo da tematica,
a investigagdo mostrou-se pertinente diante da limitada disponibilidade de protocolos
especificos voltados a essa populagdo, bem como da necessidade de fortalecer praticas de
cuidado humanizado, sistematizado e qualificado, capazes de minimizar o sofrimento, prevenir
complicacdes e promover melhor qualidade de vida a esses pacientes.

Diante desse contexto, evidencia-se a necessidade do desenvolvimento de investigacdes
cientificas que subsidiem a pratica clinica com evidéncias consistentes. Assim, formulou-se a
seguinte questdo de pesquisa: “Quais sdo as intervengdes realizadas pela equipe de enfermagem
em criangas e adolescentes com epidermolise bolhosa para a prevengao de complicagdes”? Para
responder a essa questdo, realizou-se uma revisao integrativa da literatura, com o objetivo de
identificar, analisar e sintetizar as evidéncias cientificas acerca das estratégias de intervencao
de enfermagem que contribuam para a melhoria da qualidade de vida, o alivio da dor e a

prevengdo de complicagdes associadas a epidermolise bolhosa nessa populacao.
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2 OBJETIVOS

2.1 Objetivo geral

Analisar, por meio de uma revisdo narrativa da literatura, as intervencdes realizadas pela
equipe de Enfermagem em criangas e adolescentes com epidermolise bolhosa para a prevengao

de complicacdes e melhoria da qualidade de vida desses individuos.

2.2 Objetivos especificos

e Caracterizar as publicagdes incluidas no estudo quanto ao titulo, local e ano de
publicacdo, objetivo, metodologia empregada e principais contribui¢des para a tematica;

e (Citar as tecnologias frequentemente utilizadas nas intervengdes pela equipe de
Enfermagem para a melhoria da qualidade de vida das criangas e adolescentes com EB,
bem como de seus familiares.

e Descrever as intervengdes da equipe de Enfermagem para prevencio de complicagdes

em criangas ¢ adolescentes com EB, conforme descrito na literatura cientifica;
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3 REVISAO DA LITERATURA

3.1 Conceito, fisiologia e anatomia da pele e seus anexos

A pele ¢ o maior 6rgao do corpo humano. Representa cerca de 16% do peso corporal e
cobre cerca de 1,8 m? a 2,0 m? em adultos. Essa configuragdo vai além da estética, atua como
uma barreira contra agentes externos como bactérias, virus e radiagao solar. Ela separa o meio
interno do externo e ajuda na manuten¢ao do equilibrio térmico e na homeostase do organismo.
Sua estrutura ¢ bastante complexa, composta por diversos tecidos, e possui trés camadas
distintas, sendo elas: a epiderme, a derme e hipoderme (Beny, 2013).

A epiderme ¢ a camada mais externa da pele, avascularizada e com espessura de cerca
de 75 a 150 microémetros, sendo mais espessa (0,4 a 0,6 mm) nas palmas das maos e nas plantas
dos pés por exigirem maior protegdo. E formada por células achatadas dispostas em camadas:
germinativa ou basal, espinhosa, granulosa, licida e cornea. A principal funcdo da epiderme ¢
proteger contra o meio externo. Seus principais tipos celulares sdo: os queratindcitos,
melanocitos, células de Langerhans e de Merkel (Bernardo et al., 2019).

Os queratindcitos contém citoqueratinas (CK), que sintetizam queratina e formam a
camada cérnea ao migrarem para a superficie. A queratina ¢ uma proteina que dé sustentacao
a epiderme, garantindo protecao, regulagdo da permeabilidade e hidratagdo da pele. Na camada
basal, as células expressam CKS5 e CK14, que mantém a firmeza das células em formacao. Nas
camadas suprabasais, aparecem CK1 e CK10, que fortalecem as cé€lulas em migragao.
Enquanto na epiderme palmoplantar e foliculos pilosos, o CK6 e CK16 atuam na proliferacao
e regeneracdo da pele (kamibeppu et al., 2023).

Os melandcitos sdo células responsaveis pela producao de melanina que protegem a pele
dos efeitos nocivos de raios ultravioletas. As células de Langerhans sdo especializadas na
resposta imune agindo como macrofagos para eliminar particulas e microrganismos invasores.
E as células de Merkel, posicionadas entre a epiderme e a derme, sdo responsaveis pela
recepcao de estimulos tateis ao se conectarem com terminacdes nervosas (Bernardo et al.,
2019).

A juncdo dermoepidérmica é uma estrutura especializada que fixa os queratindcitos
basais da epiderme a derme por meio da zona da membrana basal (ZMB), composta por
hemidesmossomos, filamentos de queratina, placa densa sub-basal, ldminas licida e basal,

ricas em colageno XVII, e fibronectina. Abaixo, a ldmina densa se liga a sublamina densa com



14

auxilio de coladgeno IV, proteoglicanas e colageno VII, que atua como uma “ancora” por meio
dos filamentos e fibrilas ancorantes. Esses elementos garantem a integridade e adesdo entre
epiderme e derme. Alteragdes congénitas na ZMB, de origem genética, podem comprometer
essa ligacdo e causar bolhas subepidérmicas. Tal disfungdo ¢ caracteristica de doengas como a
epidermolise bolhosa (kamibeppu et al., 2023).

A derme ¢ a camada intermedidria da pele. Estd localizada abaixo da epiderme e tem
como principais fungdes oferecer sustentagao, elasticidade e nutri¢cao ao tecido cutaneo, pois €
composta por tecido conjuntivo rico em colageno tipo I e III, fibras elasticas e células como
fibroblastos, macréfagos, linfocitos e melanocitos. Nela sdo encontradas estruturas como
glandulas, vasos sanguineos, nervos e foliculos pilosos. Sua divisdo abrange duas regides: a
papilar, mais delicada e vascularizada, e a reticular, mais espessa e resistente. A abundancia de
fibras elasticas em ambas contribui para a flexibilidade e integridade da pele (Alves ef al.,
2019; Beny, 2013).

A hipoderme, também nomeada de tecido subcutaneo, ¢ a camada mais profunda da
pele, localizada logo abaixo da derme, cujo principal papel € atuar como isolante térmico,
amortecedor contra impactos e principal fonte de energia para o corpo. Essa camada contém
colageno tipo I, Il e V, a qual é composta predominantemente por tecido conjuntivo frouxo e
tecido adiposo, onde os adipdcitos armazenam lipidios que servem como fonte de energia

(Baumann, 2009). A Figura 1, abaixo, ilustra as camadas da pele e seus anexos.

Figura 1 — Representacdo das camadas da pele (epiderme, derme e hipoderme)

Hipoderme -

Fonte: Junqueira e Carneiro (2013).
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3.2 Conceito e fisiopatologia da epidermdlise bolhosa

A EB faz parte de um grupo de doencas genéticas raras de carater hereditario, de
evolucgdo cronica, e atinge ambos os sexos, sendo de ocorréncia mundial. E uma patologia
caracterizada pela formacao de bolhas na pele e das mucosas, em resposta a traumas minimos,
fricgdo ou espontaneamente, podendo ter causas genéticas ou ser autoimune (Brasil, 2019).

Dados epidemiolégicos da Dystrophic Epidermolysis Bullosa Research Association of
America (Debra of America) mostram que a incidéncia de epidermolise bolhosa ¢ de
aproximadamente 19,57 casos por um milhdo de nascidos vivos. Em nivel mundial estima-se
que cerca de 500 mil pessoas sofrem com essas condi¢des, sendo a maior parte criangas. No
ambito nacional estima-se que existam cerca de 1.600 com EB e sua maioria sdo criangas €
adolescentes. Porém, os dados epidemiologicos sao desconhecidos, pois trata-se de uma doenga
rara que nao esta incluida na lista de notificagdo compulsoria (Araujo et al., 2023; Silva et al.,
2023).

As feridas, caracteristicas da EB, frequentemente apresentam-se com um aspecto que
remete as asas de borboletas. O aspecto da pele das pessoas acometidas pela doenga ¢
comparado a “pele de cristal”, devido a sua extrema fragilidade e sensibilidade. Essas analogias,
que carregam tanto significado clinico quanto simbolico, deram origem ao nome da
enfermidade. O termo Epidermdlise Bolhosa ¢ formado pelas palavras “epiderme”, que se
refere a camada mais externa da pele, e “lise”, que significa rompimento, em alusdo a formagao
constante de bolhas (Oliveira et al., 2024).

A EB ¢ de um grupo de doencas que apresentam alteracdes nas proteinas estruturais
responsaveis pela aderéncia da epiderme com a derme como o colageno tipo VII, lamininas,
integrinas e queratina. Essas proteinas formam a zona da membrana basal, que funciona como
uma “cola” entre a epiderme e a derme. No entanto, quando ha alteragdes nessas estruturas por
mutacgoes genéticas, a pele perde a adesdo entre suas camadas, o que permite o surgimento de
bolhas, erosdes e feridas cronicas (Shinkuma, 2015).

A enfermidade se destaca pela sua gravidade, variando de acordo com os tipos e subtipos
da EB, condi¢des que causam lesdes e o comprometimento de 6rgdos e mucosas por todo corpo.
Essas variagdes da doenga sdao determinadas principalmente pelas mutagdes genéticas
envolvidas, sendo que os tipos de EB sao divididos em subtipos menores, isso considerando a
forma como ela ¢ herdada ou adquirida. Com essas divisdes e subdivisdes j4 se somam 30

variagoes, todas ligadas as mutagdes de genes diferentes (Pacheco et al., 2015).
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3.3 Principais tipos de epidermélise bolhosa e os acometimentos cutineos

A classificagdo da EB ¢ feita considerando sua modalidade de heranga genética, a
camada cutanea prejudicada e distribui¢cdes anatdmicas das lesdes. Os trés grupos principais
sdo: a simples, juncional e a distrofica (Figura 2), as quais englobam mais 30 subtipos
identificados até o momento (Angelo ef al., 2012).

Na EB simples (Figura 3), a maioria dos casos sdo condigdes genéticas de heranca
autossomica dominante, ou seja, pode ser transmitida mesmo que apenas um dos pais possua o
gene alterado. Nas formas mais leves, as lesdes costumam afetar apenas as maos e os pés,
piorando em periodos quentes e imidos. Em quadros mais graves, o recém-nascido pode
apresentar bolhas e feridas extensas pelo corpo, o que exige cuidados intensivos nas primeiras
semanas ou meses de vida. Com o passar do tempo, essas lesoes tendem a cicatrizar e se tornar
mais localizadas. Apesar das limitagdes, com os devidos cuidados e adaptagdes € possivel levar
uma vida com boa qualidade e preservar o bem-estar da crianca e da familia (Couto et al., 2018).

Os subtipos hereditarios da Epidermolise Bolhosa Simples (EBS) incluem formas como:
a localizada, intermediaria generalizada e grave generalizada, cada uma com caracteristicas
distintas. A forma localizada ¢ a mais leve, com bolhas recorrentes nas maos ¢ pés desde a
infancia, sem afetar unhas ou cabelos. Enquanto a forma grave generalizada apresenta bolhas
extensas pelo corpo, comprometimento da mucosa oral, espessamento da pele nas palmas e
plantas, alteragdes nas unhas, milia e possivel atrofia cutdnea. Em alguns casos, pode ser
observada a melhora dos sintomas na puberdade (Brasil, 2019).

A forma juncional da epidermolise bolhosa (Figura 4) ¢ considerada mais grave, rara e
de heranca autossdmica recessiva, exigindo a transmissdo do gene alterado por ambos os pais.
Possui subtipos localizados ou generalizados, todos com hipoplasia do esmalte dentario. Os
dois principais tipos sdo recessivos, sendo a forma Herlitz a mais severa, com lesdes
mucocutaneas extensas e alta mortalidade na infancia. As manifestagdes da doenca incluem:
bolhas, erosdes, cicatrizes atroficas, alteragdes ungueais e comprometimento de multiplas
mucosas. A hipoplasia dentaria e a alta prevaléncia de caries sdo caracteristicas marcantes da
doenga (Couto et al., 2018).

No caso da EBJ intermediaria generalizada (Figura 5), além de caracteristicas ja citadas
acima, as clinicas adicionais sdo: alopecia, hipoplasia e risco aumentado de desenvolver carie
dentaria e nervo de EB, que ¢ caracterizado pela colisdo entre uma doenca inflamatéria e uma

lesdo pigmentada resultando em uma expressdo atipica do nervo. O comprometimento das
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mucosas acontece logo na primeira infincia. E pacientes que chegam a fase adulta tem maior
possibilidade de desenvolver carcinoma de células escamosas (Brasil, 2021).

A EBD recessiva apresenta um dos subtipos mais severos da doenga denominado
generalizada severa ou Hallopeau-Siemens. Essa variagdo aparece logo ap6s o nascimento,
com bolhas extensas distribuidas em todo o corpo, que viram feridas cronicas, que levam a
formagdo de cicatrizes profundas e distrofia nos dedos, principalmente da mao. Observa-se a
fusdo progressiva dos dedos, comprometendo a funcionalidade das extremidades. Apesar das
limitagdes fisicas causadas pela doenca, a capacidade cognitiva do paciente permanece
preservada. Nessas condigdes considera-se bem reduzida a qualidade de vida, pois com varias
lesdes cutaneas e limitacdes motora, exige uns cuidados continuos e limitacdes de atividades
diarias (Pacheco et al., 2015).

A Sindrome de Kindler ¢ uma genodermatose rara de heranca autossdmica recessiva.
Contudo, com o passar do tempo, os individuos acometidos pela sindrome tendem a
desenvolver alteragdes cutdneas progressivas, como poiquilodermia, cicatrizes visiveis e
sensibilidade aumentada a luz, que caracterizam o quadro clinico da doenga. Além dessas
alteragdes na pele, podem surgir complicagdes em outros sistemas do organismo, como
inflamagdes intestinais severas (colite), alteracdes no esdfago (esofagite), estreitamento do
canal urindrio (estenose uretral) e, em casos menos frequentes, alteracdes nas palpebras como
o ectropio (Couto et al., 2018). A Figura 2, abaixo, ilustra os acometimentos cutaneos

provenientes dos principais tipos da EB.

Figura 2 — Ilustragdo dos acometimentos cutaneos dos tipos de EB
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Fonte: Debra Espanha (2024).
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Figura 3 — Lesdes cutaneas acometidas pela epidermolise bolhosa simples

Fonte: Couto ef al. (2018).

Figura 4 — Lesdes cutaneas acometidas pela epidermolise bolhosa juncional generalizada com

tecido de granulacdo periorificial exuberante

Fonte: Couto et al. (2018).



19

Figura 5 — Lesdes cutaneas e comprometimento da mucosa oral acometidas pela epidermolise

bolhosa distrofica recessiva

Fonte: Couto et al. (2018).

3.4 Entidades relacionadas a Epidermolise Bolhosa

O primeiro grupo Debra foi criado no Reino Unido em 1978 por pais de criangas com
EB. Com isso, a organiza¢do ganhou forgas e teve um crescimento notavel, passando a atuar
internacionalmente. Atualmente, existem cerca de 50 grupos nacionais que fazem parte da
maior rede de network e suporte da comunidade de EB no mundo, todos com o objetivo comum
de melhorar a qualidade de vida das pessoas que convivem com a EB em seus respectivos paises
(Debra international, 2025).

A Debra International tem como visdo garantir que todas as pessoas diagnosticadas com
epidermdlise bolhosa (EB) tenham acesso a um grupo DEBRA em seu pais, bem como a
cuidados médicos e sociais especializados. Para alcancar essa meta, a organiza¢do atua em
parceria com suas afiliadas no desenvolvimento de diretrizes clinicas baseadas em evidéncias
cientificas, na promocao de pesquisas voltadas a EB e na ampliagdo do acesso a tratamentos de
qualidade para os pacientes (Debra international, 2025).

Além disso, a Debra International exerce um papel estratégico na coordenagdo de

pesquisas sobre a doenca, contribuindo com instituicdes académicas e com a industria para
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estimular o desenvolvimento de terapias eficazes. A organizacdo também incentiva a criagao
de registros internacionais de pacientes, instrumentos essenciais para a realizacdo de estudos
clinicos e para a elaboracao de politicas publicas direcionadas as doengas raras (Debra
international, 2025).

A Debra Brasil foi fundada em 10 de novembro de 2011, com o objetivo de apoiar
pessoas com diagnostico de EB, que ¢ uma doenca de carater hereditario que causa fragilidade
na pele. Tem como missao espalhar informacdes sobre a doenga a fim de promover a qualidade
de vida para os pacientes por meio de acessos a tratamentos e adequado e conscientizagao da
sociedade e de profissionais da saude (Debra Brasil, 2024).

A Debra Brasil também investe em educagdo e capacitagdo, promovendo congressos,
palestras e webaulas sobre EB, além de manter uma biblioteca com materiais informativos para
profissionais de satide e a comunidade em geral. A associagdo participa ativamente de pesquisas
e parcerias, como o projeto de mapeamento genético em colaboracdo com universidades
brasileiras e internacionais, visando aprimorar o diagndstico e tratamento da doenga (Debra
Brasil, 2024).

Entre as principais iniciativas da Debra Brasil destaca-se o “KIT Borboletinha”, que
oferece suporte imediato a recém-nascidos com suspeita de EB, fornecendo curativos especiais
e orientacdes para equipes médicas e familiares. Além de ter voluntarios a disposi¢do para dar
suporte e apoio para a equipe meédica e os familiares da crianga, a fim de garantir o manejo
adequado do RN (Debra Brasil, 2024).

No ambito das politicas publicas, a Debra Brasil coordena desde 2014 o Cadastro
Nacional de Pessoas com EB, essencial para o desenvolvimento de agdes governamentais e para
arealizacdo de pesquisas clinicas. A associagdo também atua na defesa dos direitos das pessoas
com EB, buscando garantir o acesso a tratamentos e a inclusdo social dos pacientes (Debra
Brasil, 2024).

A Associacdo de Apoio aos Portadores de Epidermolise Bolhosa (AAPEB), fundada em
2014, em Sao Paulo, ¢ uma organizagdo sem fins lucrativos dedicada a oferecer suporte a
pessoas afetadas pela EB e tem como missdo principal divulgar informagdes sobre a doenca e
auxiliar pacientes e seus familiares, promovendo uma rede de apoio que visa melhorar a
qualidade de vida dos envolvidos (AAPEB, 2024).

Além de disseminar conhecimento sobre a doenca, a AAPEB organiza encontros e
reunides periddicas que proporcionam momentos de lazer, troca de experiéncias e

fortalecimento dos lagos entre os membros da comunidade EB. Essas atividades sao
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fundamentais para criar um ambiente de acolhimento e solidariedade, permitindo que pacientes
e familiares compartilhem desafios e conquistas, fortalecendo a resiliéncia diante das
adversidades impostas pela condigdo (AAPEB, 2024).

A AAPEB também se empenha em estabelecer parcerias com profissionais de diversas
especialidades da saude, visando oferecer uma abordagem multidisciplinar no cuidado aos
pacientes com EB. Essa colaboracdo ¢ essencial para garantir um tratamento abrangente que
atenda as complexas necessidades médicas, nutricionais e psicoldgicas dos individuos afetados
pela doenca (AAPEB, 2024).

Para manter e expandir suas atividades, a AAPEB conta com o apoio de voluntarios e
doagdes de pessoas fisicas e juridicas. Campanhas de arrecadagdo e programas de
apadrinhamento sdo algumas das estratégias utilizadas pela associacdo para angariar recursos,
permitindo a continuidade dos servicos prestados e a ampliagdo do alcance de suas agdes em
prol da comunidade EB (AAPEB, 2024).

Existem associagdes regionais de EB em varias regidoes do Brasil em razio das grandes
distancias geograficas que caracterizam o territdrio brasileiro. Questdes locais relacionadas a
epidermolise bolhosa tendem a ser mais eficazmente tratadas com o suporte de associagdes
regionais, distribuidas em diferentes estados do pais. Como a ABAM localizada no Amazonas,
AEBERIJ, no Rio de Janeiro, AFAPEB, na Bahia, ACPAPEB, em Santa Catarina, ¢ a APPEB,
no Distrito Federal, ONG Jardim das Borboletas em Goias (AAPEB, 2024).

3.5 Epidermolise Bolhosa em criancas e adolescentes, cuidados e desafios para os

profissionais de saude

Diante das caracteristicas apresentadas pela EB, observa-se o surgimento de bolhas que
evoluem para lesdes cutaneas, cujas dimensdes podem variar de pequenas a grandes, sendo
frequentemente numerosas, dolorosas, desconfortaveis e exsudativas. Nos subtipos mais
graves, a doenga acarreta intenso sofrimento fisico e psicoldgico, especialmente em criangas e
adolescentes que convivem com essa condi¢do (Araujo et al., 2023).

Caso a criancga, assim que nasce, apresentar bolhas ou feridas na sua pele, ha suspeita
de ser um portador de EB. O diagndstico pode ser logo apds o nascimento ou nas primeiras
horas de vida. Porém, pode aparecer apenas pequenas bolhas, além de poder envolver grandes
superficies. Em algumas condig¢des, a pele de um local determinado do corpo da crianga pode

estar totalmente ausente, condicdo denominada de Aplasia Cutis (Brasil, 2024).
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As lesdes cutaneas aparecem, geralmente, depois do nascimento pelo trauma mecanico
do parto. Em outras ocasides podem aparecer logo nos primeiros meses de vida. No caso mais
grave da doenga as lesdes extracutaneas ocorrem desde o nascimento, sob o estimulo da
mamada, com lesdes na mucosa e o aparecimento de manifestagdes gastrointestinais (Angelo
etal, 2012).

Quando uma crianga nasce com feridas, algumas precaucgdes sdo tomadas de imediato,
mesmo sem ter o diagndstico confirmado. Esses cuidados gerais como neonato incluem
proteger as preeminéncias Osseas, evitar incubadora pois o calor pode levar a formagao de
bolhas, evitar grampos umbilicais com preferéncia em ligaduras com fio, evitar aspiracdo naso
e orofaringe, se necessarios usar cateteres macios e com baixa pressao, retirar os adesivos dos
eletrodos e fixa-los com curativos ndo aderentes e usar coxim abaixo dos aparelhos de pressao
(Corréa; Coltro; Farina Junior, 2016).

O impacto causado aos familiares ao receberem o diagnostico de uma crianga com EB
¢ profundamente alarmante, gerando apreensdo quanto ao futuro e as dificuldades que podem
enfrentar. O momento da alta hospitalar e o retorno ao domicilio com o recém-nascido
acometido pela doenca representam um enorme desafio para a familia, devido a complexidade
do quadro clinico da crianga. Os cuidados cotidianos, como o banho, realiza¢ao de curativos e
troca de roupas, exigem aten¢do diferenciada e técnicas delicadas e constante vigilancia, o que
causa medo aos pais, pois ha um despreparo e desconhecimento da condigdo (Silva et al., 2023).

O manejo com criangas com EB ¢ desafiador, pois elas expressam dores intensas aos
cuidados diarios com as lesdes, exigindo cuidados profissionais e continuos, além de
complicacdes que podem levar a infecgdes e ma cicatrizagdo, o que dificulta o tratamento,
aumentando o desconforto e a dor (Narciso et al., 2024).

Portanto, a assisténcia em criangas com EB exige uma abordagem multiprofissional e
humanizada, considerando as fragilidades fisicas e emocionais causadas pela doenca. O cuidado
diario com a pele, o controle da dor e a prevencao de infec¢des sao prioridades que demandam
capacitacdo especifica dos profissionais de saude. Enfermeiros, médicos e fisioterapeutas
precisam atuar de maneira coordenada para minimizar complicagdes e melhorar a qualidade de
vida da criang¢a e da familia (Brasil, 2021).

Os desafios enfrentados pelos profissionais incluem a escassez de protocolos
especificos, a limitacdo de recursos terap€uticos e a falta de centros especializados. Muitas
vezes, o cuidado ¢ dificultado pela auséncia de produtos adequados para curativos, o que

compromete a eficacia do tratamento e causa sofrimento adicional ao paciente. A complexidade



23

da EB exige constante atualizagdo e suporte emocional também aos profissionais, que
frequentemente lidam com sentimento de impoténcia diante da gravidade do quadro clinico
(Chateau; Barba Negra; Aldous, 2023).

Além dos cuidados clinicos € emocionais hd barreiras estruturais que dificultam a
implementagdo efetiva dos protocolos de EB. Contudo, a padronizacdo dos servigos ¢ recente
€ muitos municipios ainda ndo dispdem de recursos ou capacitacao especificas, o que concentra
o atendimento em centros urbanos e impde deslocamentos prolongados as familias (Debra

Brasil, 2022).

3.6 Manifestacoes clinicas da epidermdlise bolhosa

Anatomicamente, a EB afeta principalmente a pele, mas pode comprometer outras
estruturas como as mucosas oral, esofagica, genital e ocular. As manifestacdes cutaneas variam
conforme o subtipo da doenca, indo desde bolhas superficiais até lesdes profundas e extensas.
Nas formas mais severas, como a EB distréfica recessiva, a cicatrizacao das feridas ocorre com
formagdo de tecido fibroso, o que pode resultar em complicagdes como fusdo dos dedos
(sindactilia) e contraturas articulares, comprometendo significativamente a mobilidade e a
qualidade de vida do paciente (Rego Barros; Raskin; Pereira-Ferrari, 2004).

A EB nas formas mais graves pode comprometer 6rgdos revestidos por epitélio.
Estruturas como os olhos externos, trato gastrointestinal, vias aéreas superiores € o sistema
geniturinario podem ser afetadas. Entre as principais complicagdes extracutaneas estdo a
estenose de esdfago e laringe, desnutri¢io, anemia e infecgdes respiratorias recorrentes (Angelo
etal., 2012).

O comprometimento nutricional também ¢ bem comum em criangas e adultos com EB,
que ocorre devido as lesdes na mucosa oral, disfagia, microstomia, estenose do esofago, falta
de apetite ou aversao a comida, além da deficiéncia de absor¢do por causa da alteracao das
mucosas intestinais. O balango energético e os nitrogenados sdo negativos devido a esses fatores
que limitam a nutri¢do, porém a demanda de gastos energéticos em pessoa com EB ¢ maior,
pois ha um hipermetabolismo causado pelas lesdes de pele e infecgdes e inflamagdes cronicas
(Brasil, 2019).

A anemia esta entre uma das complicacdes da EB mais frequentes e graves da doenga,
normalmente acometida em situagdes mais graves como na EBJ e EBD relacionada a perdas

sanguineas cronicas por meio das lesdes bolhosas. Um nivel de hemoglobina menor que 100
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g/L diminui a capacidade de cicatriza¢do das feridas, pois hd a baixa oxigena¢do dos tecidos
tornando a cicatrizacdo mais lenta (Couto ef al., 2018).

Outra complicagao frequente ¢ a do trato geniturindrio. Em casos mais graves pode
ocorrer o comprometimento na pelve renal, ureter e bexiga, com apresentacdo de hematiria
microscopica, que podem ser associadas ou ndo a disuria, estenose de meato uretral e, em alguns
casos, podem levar a sepse urinaria, além de diverticulo uretral e a hidronefrose associada com
a obstrugio da jungdo ureterovesical, que pode acarretar insuficiéncia renal cronica (Angelo et
al., 2012).

A dor e o prurido sdo sintomas recorrentes em todos os subtipos da EB, com maior
intensidade nas formas mais graves. O prurido ¢ um sintoma que impacta significativamente a
qualidade de vida, especialmente a populagdo pediatrica, devido a avaliacao ficar dificultada
pela limitagdo da comunicagdo. Em criangas maiores, o uso de anti-histaminicos, como
hidroxizina, loratadina e cetirizina é comumente utilizado para controlar esses sintomas.
Entretanto, para prurido persistente ou resistente existem tratamentos alternativos, tais como
ondansetrona e baixas doses de gabapentina, com resultados promissores (Corréa; Coltro;
Farina Junior, 2016).

A dor pode estar presente em praticamente todos os pacientes com EB, independente do
subtipo da doenca. Sua frequéncia e intensidade estdo relacionadas a gravidade das lesdes
cutaneas, sendo causada principalmente pelas bolhas e areas lesionadas. Mesmo em repouso, o
desconforto pode persistir devido a pressdo sobre essas lesdes. Além disso, atividades
cotidianas como troca de curativos e higiene corporal agravam a sensac¢do dolorosa (Couto et
al., 2018).

As manifestacdes orais da epidermdlise bolhosa sdo comuns e impactam diretamente a
alimenta¢do e a qualidade de vida dos pacientes. Lesdes recorrentes na mucosa oral podem
causar dor intensa, dificultar a mastigacdo e limitar a abertura da boca (microstomia). A
presenca de bolhas, ulceracdes e cicatrizes contribui para alteragdes na fala, higiene bucal
precaria e maior risco de infec¢des. Esses comprometimentos orais tornam-se ainda mais graves
em criangas, o que interfere no desenvolvimento nutricional e no bem-estar geral dessa

populagio (Angelo et al., 2012).
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3.7 Tratamentos e curativos em pessoas com epidermolise bolhosa

O tratamento nutricional na EB visa corrigir deficiéncias, melhorar a cicatrizacao e
manter o estado nutricional adequado. A dieta precisa ser rica em calorias e proteinas com
adaptacdes conforme a presenca de disfagia, estenose esofagica ou lesdes orais. Alimentos
pastosos, suplementagdo oral e em casos graves, nutri¢ao enteral, sdo indicados para pacientes
com esse tipo de lesdo. A presenca de um nutricionista especializado para acompanhamento
desses pacientes ¢ essencial nesse processo (Brasil, 2019).

Na anemia, comum em pacientes com EB, ¢ exigida uma abordagem especifica que
inclui reposicao de ferro por via oral ou parenteral, dependendo da tolerancia e da gravidade da
deficiéncia. A suplementagao com vitamina C pode potencializar a absor¢ao de ferro e, em
casos mais severos, pode ser necessaria transfusdo sanguinea. Com isso, torna-se essencial a
monitorizagdo frequente dos niveis de hemoglobina (Couto et al., 2018).

As manifestagdes bucais requerem cuidados odontologicos especializados e frequentes.
A higiene oral deve ser delicada, com escovas de cerdas ultra macias e cremes dentais suaves.
Em casos de dor intensa, solucdes topicas anestésicas e anti-inflamatorios podem ser utilizados.
A microstomia pode ser tratada com fisioterapia oral para preservar a abertura bucal (Angelo
etal., 2012).

As lesdes cutaneas sao o principal foco do tratamento clinico da EB. O manuseio deve
ser cuidadoso para evitar novas bolhas. A higiene deve ser feita com solugdes suaves, como
soro fisiologico ou 4gua filtrada. Os curativos devem proteger as lesdes, manter um ambiente
umido e reduzir a dor. A frequéncia das trocas varia conforme o tipo de cobertura usada (Fine
etal., 2014).

A escolha dos materiais mais adequados para o curativo visa prevenir traumas adicionais
aos pacientes com EB. Eles variam conforme o tipo e a profundidade da lesdo, sendo que em
lesdes mais superficiais sdo frequentemente utilizadas as coberturas nao aderentes como gaze
de petrolato, silicone e malhas impregnadas com substancias emolientes ou, em lesdes mais
profundas, as coberturas com prata ou hidrocoloides, desde que ndo sejam aderentes a pele
(Brasil, 2019).

A aplicagdo correta das coberturas influencia diretamente no processo de cicatrizagao e
no conforto do paciente. As areas expostas devem ser protegidas com camadas de gaze e

bandagens elasticas que nao causem friccdo. O uso de adesivos convencionais ¢ totalmente
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contraindicado, uma vez que podem agravar as lesdes no momento de sua remocdo. O uso de
bandagens tubulares facilita o posicionamento e a troca dos curativos (Debra Espanha, 2024).

O manejo adequado das feridas aliado ao controle rigoroso do ambiente contribui para
areducdo de riscos e melhoria da qualidade de vida da crianga com EB. A orientagao detalhada
e humanizada aos cuidadores também se mostra indispensavel, pois capacita a familia para a
realizacdo dos cuidados domiciliares de forma segura e com continuidade do tratamento, o que
favorece a prevengao de novas lesdes e fortalece o vinculo entre profissionais de satide e familia
(Narciso et al., 2024).

O controle da dor deve ser individualizado e continuo. Os analgésicos como paracetamol
e dipirona sdo usados em casos leves, enquanto opioides podem ser necessarios em dores mais
intensas. Medicamentos tdpicos com lidocaina auxiliam na dor localizada. Estratégias de
analgesia também sdo recomendadas antes da troca de curativos (Couto ef al., 2018).

Medicamentos imunomoduladores e antibidticos sdo utilizados em complicagdes
especificas. Os antibidticos topicos ou sistémicos sdo indicados diante de infec¢ao secundaria
grave nas lesdes EB. Além disso, podem requerer o uso de corticoides ou imunossupressores.
Contudo, sempre com rigorosa avaliacao dos riscos e dos beneficios para os pacientes (Fine et
al., 2014).

Além do tratamento clinico, o suporte psicolégico e multiprofissional ¢ essencial, uma
vez que a dor cronica, a limitagdo funcional e a aparéncia das lesdes impactam o bem-estar
emocional dos pacientes. Psicologos, fisioterapeutas e terapeutas ocupacionais contribuem para
melhorar a qualidade de vida e promover a autonomia desses pacientes (Brasil, 2019).

A abordagem terapéutica da EB deve ser continua, individualizada e centrada no
paciente. A adesdo ao tratamento depende da educagdo da familia e do suporte oferecido pela
equipe de satde. Programas de atencdo domiciliar e capacitagdo dos cuidadores tornam-se

ferramentas indispenséaveis para a manutengdo do cuidado seguro e eficaz (Angelo et al., 2012).
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4 METODOLOGIA

Trata-se de um estudo de revisdo integrativa da literatura, que teve como objetivo
analisar as intervengdes realizadas pela equipe de Enfermagem em criangas e adolescentes com
epidermolise bolhosa, com énfase na prevengdo de lesdes. A proposta buscou ampliar o
conhecimento cientifico sobre a tematica e dar visibilidade as agdes desenvolvidas pela equipe
de Enfermagem diante dessa complexa realidade.

A revisdo integrativa consiste em um método de pesquisa que possibilita a sintese do
conhecimento cientifico ja produzido sobre determinado tema, permitindo a analise critica e
abrangente de estudos com diferentes delineamentos metodologicos. Esse tipo de revisdo
contribui para a compreensdao aprofundada do fendmeno investigado, favorecendo a
identificacdo de lacunas do conhecimento e subsidiando a pratica baseada em evidéncias,
especialmente nas areas da saude e da enfermagem. Além disso, a revisdo integrativa segue
etapas sistematizadas, como a formulagao da questdo norteadora, definicdo de critérios de
inclusao e exclusao, busca nas bases de dados, avaliacao dos estudos e sintese dos resultados,
garantindo rigor metodologico ao estudo (Mendes, Silveira e Galvao 2008).

Para a elaboracao deste estudo foram desenvolvidas as seguintes etapas: 1. Identificacao
do tema e questdo norteadora de pesquisa; 2. Estabelecimento dos critérios de inclusdo e
exclusdo; 3. Busca na literatura; 4. Coleta de dados; 5. Analise critica dos artigos por meio da
leitura; 6. Discussdo dos resultados e 7. Conclusao.

Esta pesquisa faz parte de um projeto guarda-chuva, programa académico que englobou
multiplos projetos de pesquisa ja em andamento, cadastro no Sigep da PUC Goids, intitulado:
“Doengas raras de comprometimento da pele em pacientes da regido metropolitana de Goiania:
perfil sociodemografico, educacional, de saude e enfrentamentos” sob o parecer
consubstanciado do CEP n° 7.108.299.

A busca nas bases de dados foi realizada na SciELO, SCOPUS, BDENF, Lilacs e
PubMed, utilizando-se os MeSH terms (Medical Subject Head): “epidermolysis bullosa” AND
(children OR adolescent) AND nursing e os Descritores em Ciéncias da Satde (DeCS):
"epidermolise bolhosa"; crianca; “Enfermagem”, combinados com os operadores booleanos
AND e OR. O periodo de publicagdo dos estudos ndo foi delimitado devido a escassez de
estudos especificos sobre o tema.

Foram incluidos artigos disponiveis gratuitamente com texto completo, na lingua

portuguesa, inglesa e espanhola, que abordaram as intervencdes direcionadas a criangas com
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até 12 anos incompletos e adolescentes de 12 a 18 anos com epidermolise bolhosa para a
prevengdo de complicagdes da doenca. Foram excluidas publicagcdes repetidas, estudos
opinativos sem embasamento cientifico, pesquisas voltadas exclusivamente para adultos ou
para outras doengas dermatoldgicas e produgdes que ndo apresentassem relagao direta com os
objetivos do estudo. Para a presente pesquisa ndo foram incluidas revisdes da literatura.

O processo de leitura critica foi conduzido em etapas sucessivas: leitura preliminar para
familiarizagcdo com o contetido, leitura compreensiva para entendimento dos termos no contexto
de cada artigo, leitura analitica para a identificacdo e separagdo das principais informagdes e,
por fim, leitura de sintese, que possibilitou a integracdo dos achados e a discussdo de sua
aplicabilidade ao tema (Lobiondo-Wood; Haber, 2001).

Apoés a leitura criteriosa, os dados foram organizados em categorias temadticas e
apresentados em quadros e grafico para facilitar a visualizagdo dos resultados e destacar as
principais intervengdes de Enfermagem voltadas a prevengao de complicagdes em criangas e
adolescentes com epidermolise bolhosa.

Por se tratar de um estudo de revisao, que utilizou exclusivamente dados secundarios
e ja publicados, ndo houve coleta de informagdes diretamente com seres humanos. Dessa forma,
esta pesquisa dispensou a submissdo do projeto ao comité de Etica em pesquisa, conforme a

resolugdo n® 466/2012 do CNS.
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5 RESULTADOS E DISCUSSAO

A estratégia de busca foi conduzida entre os meses de agosto e setembro de 2025.
Durante o processo de levantamento de dados foram identificados 57 artigos na Scopus, oito na
PubMed, 15 na BVS e quatro na SciELO, totalizando 84 publicacdes.

Entre essas, 11 foram identificados como duplicadas e, portanto, automaticamente
excluidas. Apo6s a remogao das duplicatas, 73 artigos permaneceram para a etapa de triagem, os
quais foram avaliados por meio da leitura criteriosa dos titulos e resumos. Nessa fase, 63
estudos foram excluidos por ndo apresentarem relacdo direta com o tema proposto.

Destaca-se que toda a triagem e a organizagdo das referéncias foram realizadas com o
auxilio do software Rayyan, que facilitou o gerenciamento, a identificagdo de duplicidades e a
analise dos estudos incluidos na presente revisao.

Na etapa de triagem, conduzida de forma independente pela orientadora e pela discente,
ou seja, com o cegamento entre os pesquisadores, o que se obteve um indice de concordancia
de 87% no processo de duplo cego. O uso dessa estratégia garantiu a fidedignidade na selecao
das informagdes, além da acuracia e precisdo metodoldgica.

Na etapa de elegibilidade, os 73 artigos selecionados foram analisados integralmente,
considerando os critérios de inclusao e exclusdo previamente estabelecidos. Essa leitura
permitiu verificar a relevancia, a qualidade metodologica e a adequacao dos estudos ao objetivo
da pesquisa.

Apo6s analise criteriosa, 10 artigos atenderam plenamente aos critérios de selecdo e
foram incluidos nesta revisdo, compondo a amostra final utilizada para apresentacdo dos
resultados, conforme demonstrado no Quadro 1, abaixo. Os demais foram excluidos por
apresentarem limitagdes metodoldgicas, foco distinto da tematica proposta ou por nao
abordarem intervengdes de Enfermagem voltadas a prevencao de complicagdes em pacientes
pediatricos com epidermolise bolhosa.

O processo de busca, selegdo e inclusdo dos estudos foi sintetizado em um diagrama
PRISMA (Page et al., 2021), que demonstra de forma transparente as etapas percorridas desde

a identificacdo até a selecao final dos artigos incluidos na revisao.
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Quadro 1 — Diagrama PRISMA referente a elegibilidade dos estudos
ETAPA DESCRICAO QUANTIDADE

Registros identificados nas
bases de dados:

Identificacdo e Scopus: 57 n°® 84
e PubMed: 8
e SciELO: 4
e BVS:15
Remocao de duplicatas: Registros duplicados n® 11
removidos:
Triagem Registros triados apds n®73

exclusao de duplicatas:

Exclusdo Excluidos apos leitura de n° 63
titulo e resumo:

Inclusdo Estudos incluidos para a n° 10
revisdo final:

A sintese das principais informagdes extraidas dos estudos primarios com base nos
objetivos de interesse do presente estudo estd demonstrada no Quadro 2, a seguir, o qual exibe
a caracterizagdo das publicacdes relacionadas as intervengdes realizadas por enfermeiros para
a prevencao de complicagdes em pacientes pedidtricos com EB, quanto codigo e titulo, autor e

ano das publicagdes, o objetivo e a metodologia utilizada.



Quadro 2 — Sintese das publicacdes relacionadas as intervengdes realizadas por enfermeiros para a prevengao de complicagdes em

pacientes pediatricos com Epidermolise Bolhosa. Goiania, 2025

Cédigo Titulo Autor/Ano Objetivo Metodologia

P1 Understanding the outcomes of a | Stevens ef al., | Avaliar os resultados de um programa | Estudo  observacional  com
home nursing programme for | 2014 de Enfermagem domiciliar voltado a | aplicacdo de questionarios a
patients  with  epidermolysis pacientes com epidermolise bolhosa | pacientes, familiares e
bullosa: an Australian na Australia. enfermeiros apos 3 meses, 1 e 2
perspective anos de programa.

P2 Terminologia especializada de | Araujo et al., | Construir uma terminologia | Estudo metodologico &
enfermagem para o cuidado com | 2023 especializada de Enfermagem baseada | documental, com mapeamento e
criancas ¢ adolescentes com na CIPE® para o cuidado de criangas | validagdo de termos  por
epidermolise bolhosa e adolescentes com EB. especialistas usando Pronto e

CIPE® 2019/2020.

P3 Iterative codesign and testing of a | Graham ef al., | Co-desenvolver e testar uma luva de | Pesquisa qualitativa com grupos
novel dressing glove for | 2019 curativo inovadora para pacientes com | focais e entrevistas, seguida de
epidermolysis bullosa EB distrofica recessiva. testes laboratoriais e refinamento

do protétipo.

P4 Teaching in Real Time: A Model | Packard, 2011 | Demonstrar como o ensino em tempo | Estudo de caso de um recém-
of Excellence in Nursing Care real pode otimizar o cuidado de | nascido com EB no Hospital

Enfermagem a recém-nascidos com | Infantil de Boston, baseado no
EB. Modelo de  Sinergia de
Enfermagem.

P5 Epidermolysis bullosa: | Lynne et al., | Avaliar a eficacia dos curativos | Série de casos prospectiva
management complexities for | 2018 Allevyn™ Gentle Border Lite no | conduzida por enfermeiras
paediatric patients manejo de feridas em criangas com | especialistas em EB no Hospital

EB. Infantil de Birmingham.

P6 Nursing Management of a Young | Tan, Foo e | Descrever o manejo de Enfermagem | Estudo de  caso  clinico
Child  with  Epidermolysis | Leow, 2016 de uma crianca com EB Simplex- | qualitativo de acompanhamento
Bullosa Simplex-Dowling- Dowling-Meara em clinica | ambulatorial em Singapura.
Meara in Singapore dermatoldgica terciaria.

P7 Living  with  epidermolysis | Kearney et al., | Explorar os desafios diarios e as | Pesquisa qualitativa com
bullosa: Daily challenges and | 2020 necessidades de saude de pessoas com | entrevistas na Irlanda, com
health-care needs EB e suas familias. analise tematica.
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Cadigo Titulo Autor/Ano Objetivo Metodologia

P8 Efficacy of topical ropivacaine in | Moreno Avaliar a eficacia da ropivacaina | Ensaio clinico piloto com 10
children and young adults with | Artero et al., | tdpica no alivio da dor durante banhos | pacientes (0—18 anos), avaliando
hereditary Epidermolysis Bullosa | 2021 e trocas de curativo em EB hereditaria. | dor antes e apos uso do

anestésico.

P9 Effectiveness of Saltwater Baths | Petersen ef al., | Avaliar se banhos de agua salgada | Estudo observacional
in the Treatment of | 2015 reduzem a dor e infecgdes em | retrospectivo com questionario
Epidermolysis Bullosa pacientes com epidermolise bolhosa. | aplicado a pacientes da clinica de

epidermolise bolhosa do Hospital
Infantil do Colorado.
P10 Cuidados de enfermagem a | Secco et al., | Descrever um caso de epidermolise | Relato de caso com coleta de

neonato com  epidermolise
bolhosa: relato de caso

2019

bolhosa em um hospital infantil,
destacando o cuidado de Enfermagem
ao recém-nascido diagnosticado.

dados em prontuario clinico e
analise descritiva das
intervencoes de Enfermagem.

Fonte: Autoria propria, 2025
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A andlise dos artigos revelou que a maior parte das publicagdes sobre o tema € de origem
internacional, publicados em inglés (Grafico 1), representando 80% dos artigos selecionados
para o presente estudo, com destaque de estudos realizados no Reino Unido, Estados Unidos,
Eslovénia e Singapura. As principais revistas identificadas entre os artigos foram: o British
Journal of Nursing, Journal of Wound Care, Health Expectations, Pediatric Dermatology e
Journal of Dermatology Nursing. Houve uma predominancia de artigos provenientes de outros
paises sobre a tematica, o que evidencia um cenario de investimento internacional no que se
refere a pesquisa clinica, inovacdo tecnologica e desenvolvimento de praticas avancadas de
Enfermagem voltadas ao cuidado de doencas raras, como a epidermdlise bolhosa,
especialmente em pacientes pediatricos.

Todavia, observa-se uma baixa representatividade de estudos nacionais, ou seja, apenas
dois artigos encontrados trataram do tema, representando 20% da amostra, embora merecam
destaque a producdo de Araujo et al. (2023), publicada na Revista Cogitare Enfermagem ¢ a de
Secco et al. (2019), da Revista da Escola de Enfermagem da USP, que foram disponibilizadas
em grandes centros brasileiros. Essas pesquisas reafirmam a importancia da producao cientifica
brasileira ao abordarem a sistematizag@o da assisténcia de Enfermagem e a constru¢do de uma
terminologia propria voltada ao cuidado pediatrico. O Grafico 1, abaixo, apresenta a propor¢ao

de artigos analisados quanto ao idioma de publicagao.

Grafico 1 — Distribui¢do dos artigos cientificos de acordo com o idioma de Publicac¢do. Goiania,

2025

m Portugués M Inglés

Fonte: Autoria propria (2025)
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No que se refere a metodologia utilizada nos estudos selecionados, houve predominio
de estudos qualitativos e relatos de caso, o que possibilitou compreender, de forma mais
profunda, as experiéncias de pacientes e familiares sobre os cuidados com paciente com EB,
além das praticas e desafios vivenciados pelos profissionais de Enfermagem. Esses desenhos
de pesquisas possibilitaram a compreensdo das melhores praticas para o cuidado em saude,
sobretudo um planejamento de cuidados individualizado e mais humano, especialmente em se
tratando da complexidade da epidermdlise bolhosa, pois permite explorar as dimensdes
emocionais, sociais e clinicas que envolvem o cuidado cotidiano das criangas com EB.

Estudos metodologicos e experimentais voltados ao desenvolvimento de tecnologias
assistivas também foram identificados, tais como: a luva curativa inovadora e ensaios clinicos
destinados ao controle da dor, terminologias para o cuidado. Essas iniciativas demonstram
avango importante em direcdo a producao de evidéncias aplicaveis a pratica clinica, visto que
visam incluir socialmente os individuos com EB, desde a comunicagdo e mobilidade, o que
contribui para o aprimoramento do cuidado e melhoria da qualidade de vida dos pacientes
(Araujo et al., 2023; Graham et al., 2019).

De modo geral, os resultados indicam que, embora a literatura internacional apresente
grandes contribui¢des e avangos, a produgdo cientifica nacional sobre o tema ainda é bastante
incipiente, o que reforca a necessidade de estimular novas pesquisas que abordem essa tematica
sob a otica da Enfermagem brasileira. Destaca-se também a necessidade de investir
continuamente na formagdo e qualificacdo dos profissionais para que possam desenvolver
praticas assistenciais mais sensiveis, integradas e alinhadas aos principios do SUS, promovendo
um cuidado mais humanizado, centrado nas necessidades reais dos pacientes com EB e
sustentado por evidéncias que contribuam para a melhoria da sua qualidade de vida (Brasil,
2013).

As evidéncias disponiveis, notadamente as internacionais, ofereceram informagdes
valiosissimas para o aperfeicoamento da pratica profissional do enfermeiro, sobretudo no
incentivo da implementacdo de cuidados humanizados, seguros e baseados em evidéncias,
assim como no fortalecimento da sistematiza¢do da assisténcia de Enfermagem voltada ao
cuidado de criangas com epidermolise bolhosa (Secco et al., 2019; Tan, Foo, Leow, 2016).

A partir da anélise criteriosa dos artigos selecionados para esta revisao, a pesquisa foi
organizada e agrupada em dois eixos tematicos, que nortearam a constru¢do da argumentacao
e a conducdo do estudo. Desse modo, observou-se a consisténcia entre os diferentes autores,

que o cuidado de Enfermagem assume um papel essencial no manejo clinico e no suporte
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biopsicossocial a pessoas com Epidermolise Bolhosa, especialmente no acompanhamento de
criancas e adolescentes, publico que demanda intervencgdes individualizadas, continuas e

sensiveis as complexidades da doenca.

5.1 Tecnologias utilizadas pela equipe de Enfermagem para a melhoria da qualidade de

vida das criancas e adolescentes com EB e seus familiares

As publicagdes selecionadas para esta revisdo evidenciaram que as tecnologias em
saude, nas dimensdes leve, leve-dura e dura (Quadro 3), sdo fundamentais para qualificar o
cuidado de Enfermagem as pessoas com Epidermolise Bolhosa. As tecnologias leves, que
envolvem comunicacdo, acolhimento, escuta ativa ¢ constru¢do de vinculo, mostram-se
essenciais para promover a humanizagdo do cuidado, fortalecer a confianca da familia e
favorecer a adesdo ao tratamento, sendo um dos aspectos especialmente relevantes diante da
complexidade e da cronicidade da EB (Martins ef al., 2019).

As tecnologias leve-duras, representadas pelos saberes técnico-cientificos, protocolos,
diretrizes e pela Sistematizagdo da Assisténcia de Enfermagem (SAE), contribuem para a
padronizagdo de condutas, o planejamento adequado das intervengdes ¢ a tomada de decisdo
clinica baseada em evidéncias, garantindo maior seguran¢ca no manejo das lesdes e das
complicagdes da doenga. Por sua vez, as tecnologias duras, como equipamentos, materiais
especificos de curativos e demais recursos tecnologicos utilizados na assisténcia oferecem
suporte indispensavel para o cuidado direto, reduzindo riscos, otimizando procedimentos e
aprimorando o conforto do paciente (Ferri, S. M. N.; et al.2007).

A articulagdo integrada dessas trés dimensodes tecnologicas permite a Enfermagem
desenvolver um cuidado mais integral, humanizado e resolutivo, capaz de fortalecer o
enfrentamento das demandas impostas pela Epidermdlise Bolhosa e contribuir para os melhores
resultados no processo satide-doenca (Martins ef al., 2019).

Na presente revisao, os estudos demonstraram o uso integrado e complementar dessas
tecnologias no cuidado prestado a criangas e recém-nascidos com epidermolise bolhosa,
evidenciando a complexidade e a delicadeza desse processo assistencial. As tecnologias leves
foram utilizadas em intervengdes que priorizaram o vinculo afetivo, a escuta ativa € o
acolhimento entre enfermeiros, pacientes e familia (Kearney et al., 2020; Stevens et al., 2014).

Essas praticas promoveram apoio emocional e humanizagdo da assisténcia, além do

fortalecimento das relacdes e confianga no cuidado oferecido, aspectos essenciais para o
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enfrentamento da doenga. O acompanhamento domiciliar e a educacdo em saide também se
destacaram como ferramentas leves, o que favoreceu a autonomia da familia e o protagonismo
do paciente ao permitir maior compreensao e participacdo no manejo diario da epidermolise
bolhosa.

No que se refere as tecnologias leve-duras, essas estiveram associadas a aplica¢ao do
conhecimento cientifico, a utilizagdo de protocolos clinicos € ao emprego de materiais
especificos voltados ao manejo das lesdes. Esse tipo de tecnologia se manifestou na
incorporacdo de saberes técnicos e cientificos baseados na CIPE® e na capacitacio continua das
equipes de Enfermagem, as quais continuamente buscam aprimorar o cuidado e garantir
seguranca ¢ qualidade na assisténcia (Araujo et al., 2023; Packard, 2011).

Quanto as tecnologias duras apresentadas nos estudos analisados, observa-se a adog¢ao
de materiais e dispositivos especificos voltados a protecdo da pele e ao manejo adequado das
lesdes, tais como: curativos ndo aderentes, luvas protetoras para redugdo do atrito, anestésicos
topicos como a ropivacaina e banhos com solu¢do salina, todos amplamente referenciados na
literatura especializada (Graham et al., 2019; Moreno Artero et al., 2021; Petersen et al., 2015).

Esses recursos se mostraram fundamentais para o alivio da dor, prevencao de infecgdes
e cicatrizagdo mais eficaz das feridas, evidenciando que o cuidado ao paciente com
epidermolise bolhosa deve unir ciéncia, técnica e sensibilidade humana, garantindo uma
assisténcia verdadeiramente integral, empatica e centrada nas necessidades individuais de cada
crianga (Benicio et al., 2016).

Isso mostra que a Enfermagem desempenha um papel central no desenvolvimento e
aplicacdo de tecnologias voltadas ao cuidado seguro de criangas com EB. Graham et al. (2019)
apresentam o codesenvolvimento de uma luva de curativo inovadora, feita em colaboragdo com
enfermeiros e familias, mostrando como solugdes tecnoldgicas podem reduzir dor e trauma
durante os curativos. Lynne ef al. (2018) evidenciaram o uso de curativos especificos, como o
Allevyn™ Gentle Border Lite, aplicados por enfermeiras especialistas, que melhora a
cicatrizagao e reduz o sofrimento infantil.

Ao orientar sobre o uso correto de curativos, controlar a dor, identificar sinais de
complicacdes e promover autocuidado, o profissional contribui decisivamente para a qualidade
de vida desses pacientes pediatricos. Com isso, as estratégias educativas continuas e empaticas
prestadas pelo enfermeiro fortalece a capacidade da familia de cuidar de forma segura e eficaz,
além de promover um cuidado mais humano, integrado e centrado na crianga (Moura et al.,

2024; Garcia et al., 2023).
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Quadro 3 — Tipos de tecnologias em saude identificadas nas publica¢des analisadas e as

intervengdes aplicadas na Enfermagem para Epidermdlise Bolhosa em criangas e adolescentes.

Goiania (2025)
Tipo de
Autor / Ano Tecnologia em Descricao das Tecnologias Utilizadas
Saude

Stevens et al., 2014 Leve Acolhimento, vinculo com o paciente e¢ familia,
acompanhamento domiciliar e educagdo em saude.

Araujo et al., 2023 Leve-dura Aplicacdo da CIPE® para padronizagio da
linguagem e sistematizagdo do cuidado de
Enfermagem.

Graham et al., 2019 Dura Desenvolvimento de luva de curativo inovadora para
protecdo das maos e prevencao de bolhas.

Packard, 2011 Leve-dura Ensino em tempo real, capacitagio da equipe e
aplica¢do do modelo de sinergia de Enfermagem.

Lynne et al., 2018 Dura Uso de curativos nao aderentes (Allevyn™ Gentle
Border Lite) para manejo e protecao das feridas.

Tan, Foo e Leow, 2016 | Leve / Dura Orientacdo aos cuidadores (leve) e uso de materiais
estéreis e técnicas assépticas em curativos (dura).

Kearney et al., 2020 Leve Escuta ativa, apoio emocional e vinculo terapéutico
com pacientes e familiares.

Moreno Artero et al., Dura Aplicacdo de anestésico topico (ropivacaina) para

2021 controle da dor durante trocas de curativos.

Petersen et al., 2015 Dura Uso de banhos com solugdo salina para limpeza e
hidratacdo da pele, prevenindo infecgdes.

Secco et al., 2019 Leve / Dura Cuidado humanizado e manejo delicado (leve), uso

de materiais estéreis e técnicas de assepsia (dura).

Fonte: Autoria propria 2025

5.2 Complicagdes associadas a Epidermolise Bolhosa e Intervencdes de enfermagem para

prevenc¢io

As intervengdes de Enfermagem descritas nos estudos analisados na presente revisao

(Quadro 4), concentram-se no cuidado com as feridas, no manejo da dor e na prevengao de

complicagdes cutaneas, aspectos fundamentais no tratamento da epidermolise bolhosa. As

acdes mais frequentes envolvem o uso de curativos nao aderentes, trocas assépticas e delicadas,

banhos com solugdo salina e hidratacdo constante da pele, além da aplicagdo de anestésicos

topicos para alivio da dor. Essas medidas buscam minimizar o trauma durante os

procedimentos, prevenir infec¢des secundarias e proporcionar conforto e cicatrizagao adequada

das lesdes (Tan, Foo, Leow, 2016; Lynne ef al., 2018).
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Esses resultados evidenciam que o cuidado minucioso com a pele e a selegdo criteriosa
dos materiais utilizados demonstram o quanto o conhecimento técnico aliado a sensibilidade
humana s3o indispensaveis para a atuacdo do enfermeiro diante da vulnerabilidade dos
pacientes pediatricos (Rodrigues et al., 2025).

Além disso, os estudos destacaram a relevancia de intervengoes voltadas a educacao da
familia, apoio emocional e a sistematiza¢do do cuidado. A orientagdo sobre higiene, nutri¢ao,
troca de curativos e prevencao de novas lesdes capacita os cuidadores para o manejo domiciliar
seguro, fortalecendo o vinculo entre a equipe de Enfermagem, o paciente e sua familia.

A educagdo em saude oferecida pela enfermagem tem impacto direto na autonomia das
familias e na continuidade dos cuidados no domicilio, ambiente no qual grande parte do
tratamento ocorre. O estudo de Stevens et al. (2014) sobre um programa de Enfermagem
domiciliar evidenciou que a orientagdo continua melhora a adesdao ao tratamento e reduz
complicagdes, trazendo seguranga as familias na execugdo dos cuidados didrios. A escuta ativa
e o suporte emocional mostraram-se fundamentais para reduzir o sofrimento, além de favorecer
a adesdo ao tratamento e promover o bem-estar integral da crianca.

O uso da CIPE® e a implementagio de protocolos assistenciais que contribuem para a
padronizagdo das praticas também foi evidenciado nos estudos. O uso dessas ferramentas
assegura um cuidado mais qualificado, humanizado e centrado nas necessidades individuais de
cada paciente com epidermolise bolhosa (Araujo ef al., 2023).

O protagonismo da Enfermagem ¢ destacado nos estudos, uma vez que envolve agdes
sistemdticas de avaliacdo, monitoramento, educacdo em saude, prevencdo de complicagdes,
manejo adequado das feridas e apoio as familias no enfrentamento das demandas impostas pela
doenca. Os estudos apontam que a atuagcdo do enfermeiro € indispensavel para promover
cuidado integral, humanizado e baseado em evidéncias, contribuindo para a melhoria da
qualidade de vida e para a reducdo de impactos fisicos, emocionais e sociais caracteristicos da

Epidermolise Bolhosa nas fases da infancia e adolescéncia (Araujo et al.,2023; Packard, 2011).
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Quadro 4 — Frequéncia das intervengdes/categorias de Enfermagem identificadas nos artigos

analisados. Goiania (2025)

Intervencdes/Categorias Frequéncia Percentual Artigos (codigos)
Cuidado/curativos 4 28,6% P1, P3, P5, P10
Prevencdo de infec¢des 3 21,4% P5, P6, P9
Alivio da dor 2 14,3% P7, P8
Educacgao/treinamento 2 14,3% P1, P4
Apoio psicossocial 2 14,3% P6, P7
Terminologia/tecnologia 1 7,1% P2

Fonte: Autoria propria (2025)

Estudos nacionais reafirmam a relevancia das interven¢des de Enfermagem no cuidado
as criancas e adolescentes com EB. Os achados dos estudos (Quadro 5) elucidam as finalidades
das intervengdes e reafirmam a atua¢do do enfermeiro, que deve permear todas as etapas
assistenciais, desde o manejo adequado da dor até a educacdo em saude de familiares e
cuidadores. A atuagdo continua possibilita a identifica¢do precoce de complicacdes, uso correto
de curativos especializados e o fortalecimento do autocuidado no ambiente domiciliar.
Afirmam ainda que o suporte emocional oferecido pelo enfermeiro contribui para maior adesao
ao tratamento e melhora da qualidade de vida das criangas com EB. Os autores concluem que
a Enfermagem se consolida como eixo fundamental para um cuidado integral e humanizado
(Araujo et al., 2023; Moura et al., 2024).

Complementarmente, Petersen ef al. (2015) e Moreno Artero et al. (2021) demonstram
que intervengdes simples, como banhos terap€uticos e analgesia topica aplicada pela equipe de
Enfermagem, podem minimizar a dor e facilitar procedimentos, tornando o cuidado mais
humano e tolerdvel para a crianga. Assim, a educacdo, a capacitagdo dos cuidadores e o
acompanhamento profissional estruturado tornam-se pilares essenciais no cuidado pediatrico

em EB.
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Quadro 5 — Distribuicdo das intervengdes e finalidades encontradas nos artigos, selecionados

para esse estudo. Goiania (2025)

Categoria

Intervencées de Enfermagem

Finalidade

Cuidado com feridas e
pele

Curativos ndo  aderentes,  trocas
assépticas, uso de luvas protetoras,
banhos com solugdo salina, hidratagdo da
pele e controle de infecgdes.

Prevenir novas lesdes, reduzir dor e
risco de infecgao, favorecer
cicatrizagdo e conforto.

Manejo da dor

Aplicagdo de  anestésicos
(ropivacaina), uso de
atraumaticos e técnicas
durante trocas.

topicos
curativos
de conforto

Diminuir a dor durante os
procedimentos e aumentar a tolerancia
ao cuidado diario.

Educacio e apoio a
familia

Orientacdo sobre higiene, troca de
curativos, nutrigdo, hidratagdo e
prevengdo de lesdes, treinamento de
cuidadores no domicilio.

Promover autonomia da familia e
continuidade dos cuidados fora do
ambiente hospitalar.

Apoio emocional e
vinculo terapéutico

Escuta ativa, acolhimento, suporte
emocional e comunicagdo empatica.

Reduzir o sofrimento emocional,
fortalecer vinculo entre equipe,
paciente e familia.

pediatricos especificos

Padronizacio e | Uso da CIPE®, registros padronizados, | Qualificar a pratica assistencial e
sistematizacao do | protocolos de Enfermagem e ensino em | garantir seguranga e¢ continuidade do
cuidado tempo real para a equipe. cuidado.

Cuidados neonatais e | Manipulacdo delicada, uso de materiais | Evitar novas bolhas, garantir conforto e

estéreis e técnicas seguras no manejo de
recém-nascidos.

seguranca no cuidado de bebés com
EB.

Fonte: Autoria propria (2025)
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6 CONSIDERACOES FINAIS

A anélise dos estudos incluidos nesta revisao narrativa permitiu compreender que a
epidermolise bolhosa, especialmente em criangas e adolescentes, configura-se como uma
condi¢do rara, complexa e de alto impacto clinico e psicossocial. As particularidades da doenga,
marcadas pela fragilidade cutanea extrema, alteragdes mucosas, risco elevado de complicacdes
infecciosas, nutricionais ¢ dolorosas reforcam a necessidade de um cuidado individualizado,
continuo e pautado na integralidade dos pacientes pediatricos.

O diagnostico precoce, o manejo adequado das feridas e a abordagem multiprofissional
sdo elementos essenciais para minimizar danos e promover melhores condigdes de vida aos
individuos acometidos. Nesse contexto, a Enfermagem destaca-se como protagonista do
cuidado, por assumir fun¢des de monitoramento, intervengdo técnica, educagdo em saiude e
apoio emocional as familias.

Ao longo deste trabalho foi possivel compreender que os cuidados prestados as criancas
e com EB vai além de procedimentos. Exige atencdo continua, escuta ativa e presenca
significativa dos profissionais, que desempenham papel fundamental no alivio da dor e na
prevencao de complicacdes e oferta de conforto durante todo o processo de cuidado.

A educagdo em saude ¢ um pilar indispensavel na atengdo a EB, uma vez que grande
parte do tratamento ocorre no &mbito domiciliar. A capacitacdo dos cuidadores para a execugao
correta de curativos, identificacdo precoce de sinais de agravamento, cuidados com higiene,
nutricao e conforto demonstrou ser fundamental para garantir maior autonomia as familias e
continuidade do cuidado fora do ambiente hospitalar. Ademais, os estudos destacam que o
apoio emocional oferecido pela equipe de Enfermagem contribui para reduzir sentimentos de
medo, inseguranca e sobrecarga, fortalecendo o enfrentamento da doenga e a qualidade de vida
da crianca e de seus familiares.

Por fim, esta revisao reforca a necessidade de ampliagdo da producdo cientifica nacional
sobre a epidermolise bolhosa, especialmente no que diz respeito as praticas de Enfermagem
voltadas ao publico pediatrico. Embora existam avangos significativos no cenario internacional,
o Brasil ainda carece de protocolos especificos, centros de referéncia estruturados e politicas
publicas consolidadas para garantir assisténcia integral e equitativa a essa populacdo. Conclui-
se que investir na qualificacdo profissional, no desenvolvimento de tecnologias assistivas e na

implementagdo de diretrizes clinicas baseadas em evidéncias ¢ fundamental para fortalecer o
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cuidado e promover maior dignidade, seguranca e qualidade de vida as criangas e adolescentes

com epidermolise bolhosa e suas familias.
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