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RESUMO

SANTOS, Lorena Rocha dos. Pele de cristal: impacto psicossocial e limitacdes da
epidermolise bolhosa na qualidade de vida. 2026. 47 pag. Trabalho de Conclusao de Curso
(Graduagao em Enfermagem) — Curso de Enfermagem da Escola de Ciéncias Sociais e da Satide
da Pontificia Universidade Catolica de Goias. Goiania — GO, 2026.

A Epidermolise Bolhosa (EB) ¢ uma doenga genética rara caracterizada pela fragilidade
cutanea, formagao recorrente de bolhas e lesdes que repercutem na qualidade de vida dos
individuos acometidos. Este estudo teve como objetivo analisar, por meio de uma revisao
integrativa da literatura, como os impactos psicossociais ¢ as limitagdes fisicas decorrentes da
Epidermolise Bolhosa influenciam a qualidade de vida dos pacientes. Trata-se de uma pesquisa
bibliografica, de abordagem qualitativa e carater descritivo, realizada nas bases Biblioteca
Virtual em Satde (BVS), PubMed e Scientific Electronic Library Online (SciELO). Apos a
aplicacdo dos critérios de elegibilidade, 12 artigos compuseram a amostra final. Os resultados
evidenciaram repercussdes significativas nos aspectos emocionais, fisicos e sociais,
destacando-se ansiedade, medo, tristeza, baixa autoestima, isolamento social, dor persistente,
limitagdes funcionais e dificuldades de inclusdo social, escolar e profissional. Observou-se,
ainda, que a gravidade clinica da doenga estd relacionada ao maior comprometimento da
qualidade de vida. Conclui-se que a Epidermolise Bolhosa impacta expressivamente a vida dos
pacientes, exigindo assisténcia multiprofissional, cuidado humanizado e estratégias que
contemplem as necessidades fisicas, emocionais e sociais dessa populacao.

Palavras-chave: Epidermolise Bolhosa; Qualidade de Vida; Impacto Psicossocial; Limitagdes

Fisicas.



ABSTRACT

SANTOS, Lorena Rocha dos. Crystal skin: psychosocial impact and limitations of
epidermolysis bullosa on quality of life. 2026. 47 pag. Undergraduate Thesis (Nursing) —
Nursing Course, School of Social Sciences and Health, Pontifical Catholic University of Goias,
Goiania — GO, 2026.

Epidermolysis Bullosa (EB) is a rare genetic disease characterized by skin fragility, recurrent
blistering, and lesions that impact the quality of life of affected individuals. This study aimed
to analyze, through an integrative literature review, how the psychosocial impacts and physical
limitations resulting from Epidermolysis Bullosa influence the quality of life of patients. This
is a bibliographic research, with a qualitative and descriptive approach, carried out in the Virtual
Health Library (BVS), PubMed, and Scientific Electronic Library Online (SciELO) databases.
After applying the eligibility criteria, 12 articles comprised the final sample. The results showed
significant repercussions on emotional, physical, and social aspects, highlighting anxiety, fear,
sadness, low self-esteem, social isolation, persistent pain, functional limitations, and difficulties
in social, school, and professional inclusion. It was also observed that the clinical severity of
the disease is related to a greater impairment of quality of life. In conclusion, Epidermolysis
Bullosa significantly impacts the lives of patients, requiring multidisciplinary assistance,
humanized care, and strategies that address the physical, emotional, and social needs of this
population.

Keywords: Epidermolysis Bullosa; Quality of Life; Psychosocial Impact; Physical Limitations.



1 INTRODUCAO

A Epidermolise Bolhosa (EB) ¢ uma patologia hereditaria e considerada uma doenca
rara, de acordo com a Organizagdo Mundial da Satde (2024). Est4 associada a fragilidade
cutanea, que causa a formagao de bolhas, cicatrizes e erosdes na pele e nas mucosas, decorrentes
de minimos traumas mecanicos. Refere-se a uma associa¢do entre fenotipo e genotipo
correspondente a mutagdes em genes que codificam proteinas estruturais da epiderme, da derme
e da membrana basal, estruturas importantes para a manutengao da integridade da pele (Mariath
et al., 2020).

A Associagao Nacional de Epidermolise Bolhosa (DEBRA Brasil) define a EB como
uma doenga genética rara e nao transmissivel, que acomete igualmente individuos de diferentes
grupos étnicos ¢ de ambos os sexos. A enfermidade compromete as estruturas cutineas e
manifesta-se principalmente pela acentuada fragilidade da pele, resultando em lesdes sensiveis
e de facil ruptura. Em razao dessas caracteristicas, a condi¢ao ¢ popularmente denominada “pele
de cristal” ou “pele de asa de borboleta” (DEBRA Brasil (https://debrabrasil.com.br/).

Embora apresente distribui¢do mundial, a Epidermolise Bolhosa ainda ¢ considerada
uma condicao subnotificada, especialmente em paises de baixa e média renda. Estima-se que a
prevaléncia global seja de aproximadamente 11 casos por milhdo de habitantes, com incidéncia
variando entre 19 e 20 casos por milhdo de nascidos vivos (DEBRA Brasil
(https://debrabrasil.com.bt/).

No Brasil, segundo a DEBRA Brasil, o Cadastro Nacional de Epidermélise Bolhosa,
coordenado desde 2014, registra mais de 1.027 pessoas com EB no Brasil, incluindo 154 6bitos
notificados desde o inicio do cadastro. Com base na prevaléncia mundial estimada, projeta-se
a existéncia de aproximadamente 2.300 pessoas vivendo com Epidermolise Bolhosa no pais,
evidenciando importante subnotificagdo dos casos (DEBRA Brasil
(https://debrabrasil.com.br/).

A Epidermdlise Bolhosa acomete individuos de diferentes grupos étnicos, sem
predilecdo por sexo ou raga, podendo manifestar-se desde o nascimento ou nos primeiros anos
de vida, a depender do subtipo clinico e da mutag¢do genética envolvida. As formas mais graves
geralmente sdo diagnosticadas no periodo neonatal ou na infancia, demandando
acompanhamento multiprofissional continuo ao longo da vida (Mariath et al., 2020).

Em relagdo a mortalidade, entre as principais causas de morte destacam-se sepse,

desnutricdo, insuficiéncia respiratoria e carcinoma espinocelular agressivo, especialmente nos



casos de Epidermolise Bolhosa Distrofica recessiva. Esses dados evidenciam a gravidade da
enfermidade e refor¢am a necessidade de ampliacdo do conhecimento cientifico, qualificagdo
da assisténcia e fortalecimento de politicas publicas direcionadas as pessoas que vivem com
essa condicao rara (DEBRA Brasil, 2023).

A DEBRA Brasil ¢ uma associagao nacional sem fins lucrativos que oferece apoio as
pessoas com EB e a seus familiares, promovendo a divulga¢do de informagdes e a
conscientizacdo sobre a doenga. Sua missdo ¢ difundir o conhecimento sobre a Epidermolise
Bolhosa e contribuir para a melhoria da qualidade de vida dos pacientes, além de ampliar a
conscientizacdo e¢ o conhecimento sobre essa enfermidade entre profissionais de saude e a
populacao em geral (DEBRA Brasil (https://debrabrasil.com.br/).

Ap6s analisar a formacao, a gravidade e a disposi¢ao das lesdes, Stublar et al. (2021)
relataram que ¢ possivel classificar a doenga em quatro subtipos principais: Epidermolise
Bolhosa Simples (EBS), Epidermdlise Bolhosa Juncional (EBJ), Epidermolise Bolhosa
Distrofica (EBD) e Sindrome de Kindler (SK).

A Epidermoélise Bolhosa Simples (EBS) ¢ considerada o subtipo de apresentacdo mais
branda e aquele com maior incidéncia entre as formas da doenca. Suas lesdes sdo
predominantemente restritas as palmas das maos e as solas dos pés, acometendo principalmente
areas de maior atrito. Clinicamente, caracteriza-se pela formagdo de bolhas e erosodes
superficiais. Embora menos frequente, a condicdo pode evoluir para ulceragdes profundas,
capazes de comprometer diversos sistemas corporais, incluindo os tratos gastrointestinal e
urogenital, o miocardio e a musculatura esquelética (Hahem et al., 2020).

Especialistas tém classificado a EB como uma doenca 6rfa de alta complexidade, uma
vez que ainda ha limitado conhecimento cientifico e profissional sobre sua fisiopatologia,
manejo clinico e impacto social. Além disso, os investimentos em pesquisa sdo insuficientes e
0 apoio institucional permanece restrito, refletindo a auséncia de politicas publicas especificas,
legislagdes adequadas e desenvolvimento de terapias direcionadas. Como consequéncia, muitas
pessoas com EB ndo recebem o cuidado necessario, o que potencializa impactos psicossociais
significativos, incluindo exclusdo social, cultural, econdmica e profissional, além de
experiéncias de preconceito e sofrimento emocional decorrentes das limitagdes impostas pela
doenga (Aguiar; Geisler, 2021).

Pesquisadores apontam que a abordagem psicossocial € de suma importancia, na medida
em que articula a interacdo continua e dinadmica entre o individuo e seu contexto. Sob essa
perspectiva, o ser humano deve ser visto em sua integralidade, considerando sua autonomia,

experiéncias emocionais e particularidades de personalidade, bem como o ambiente externo em



que esta inserido, incluindo o contexto social e as atividades cotidianas as quais esta submetido
(Rodrigues et al., 2020).

Nos pacientes com EB, essa abordagem ¢ de extrema relevancia, pois a fragilidade da
pele ndao apenas impde limitagdes fisicas, mas também afeta significativamente a qualidade de
vida, a inclusdo social e o bem-estar psicoldgico desses individuos.

Nesse contexto, observa-se que, além das dores e limitacdes fisicas, a Epidermdlise
Bolhosa acarreta consequéncias emocionais € sociais expressivas, como isolamento,
estigmatizagao e exclusao social. Compreender de que forma a fragilidade cutanea interfere na
inclusdo social, escolar e profissional, bem como no bem-estar psicologico das pessoas
acometidas pela doenca, ¢ fundamental para o fortalecimento de estratégias de cuidado integral
¢ humanizado. Além disso, a escassez de estudos voltados especificamente para os impactos
psicossociais € para as limitagdes decorrentes da enfermidade evidencia a necessidade de
ampliar a producao cientifica sobre essa tematica.

Dessa forma, esta pesquisa justifica-se por sua relevancia cientifica e social, ao buscar
analisar os impactos psicossociais e as limitacdes fisicas decorrentes da Epidermolise Bolhosa,
conferindo visibilidade as experiéncias e aos desafios enfrentados por esses individuos. Além
de contribuir para a ampliagdo do conhecimento académico, o estudo pretende fomentar a
conscientizacdo acerca da realidade vivenciada por pessoas com EB, para o desenvolvimento
de estratégias de apoio e de agdes que promovam uma abordagem integral do cuidado e a
melhoria da qualidade de vida de individuos com essa doenga.

Diante desse contexto, surgiu a oportunidade de realizar uma investigar sob a seguinte
questdo de pesquisa: como os impactos psicossociais € as limitagdes fisicas decorrentes da
Epidermolise Bolhosa influenciam na qualidade de vida dos pacientes, segundo a produgdo

cientifica?



2 OBJETIVOS

2.1 Objetivo Geral

Analisar, por meio de uma revisao integrativa, como a produgdo cientifica aborda o
impacto psicossocial e as limitagoes fisicas decorrentes da epidermolise bolhosa na qualidade

de vida dos individuos com a doenga.

2.2 Objetivos Especificos

e (aracterizar os artigos quanto ao titulo, autores, local e data de publicacdo, objetivo,
metodologia utilizada;

e Descrever os principais fatores psicossociais relacionados a Epidermolise bolhosa
apontados nos artigos cientificos;

e Identificar na literatura cientifica de que forma a EB interfere na inclusao social, escolar
e profissional das pessoas com a doenga;

e Apontar de que maneira as limitacdes fisicas, decorrentes da fragilidade cutanea,

impactam na qualidade de vida de individuos com EB, segundo a literatura cientifica.



3 REFERENCIAL TEORICO

3.1 Anatomia e fisiologia da pele e seus anexos

A pele ¢ considerada o maior 6rgdo do corpo humano, correspondendo a
aproximadamente 16% do peso corporal e cobrindo uma area que varia entre 1,8 m? e 2,0 m?
em individuos adultos (Beny, 2013). Esse 6rgao constitui a principal barreira entre o organismo
e o meio externo, desempenhando fungdes essenciais para a manuten¢cdo da homeostase
corporal. Além da proteg@o contra agentes fisicos, quimicos e biologicos, participa da regulagao
térmica, da percepc¢do sensorial e da resposta imunologica, sendo fundamental para a
preservacao da integridade fisica e funcional do organismo (Yousef et al., 2024).

A pele participa de processos fundamentais, como a sintese de vitamina D, a eliminagao
de substancias metabodlicas e a regulacdo térmica, além de abrigar receptores sensoriais
responsaveis pela percepgao do tato, da dor e da temperatura. Dessa forma, constitui um sistema
vital, dinamico e multifuncional, indispensavel a manuten¢do do equilibrio e da integridade do
organismo (Yousef ef al., 2024).

A pele ¢ constituida por trés camadas principais: epiderme, derme e hipoderme. A
epiderme, composta por epitélio estratificado queratinizado, é responsavel pela renovagao
celular e pela impermeabilidade cutanea (Tortora; Derrickson, 2022).

Trata-se da camada mais superficial da pele, apresentando espessura média entre 75 e
150 micrometros, podendo atingir de 0,4 a 0,6 mm nas palmas das maos e nas plantas dos pés,
regides que demandam maior protegdo mecénica. E formada por células organizadas nas
camadas basal ou germinativa, espinhosa, granulosa, lucida e cornea, cuja principal funcdo ¢é
proteger o organismo contra agressdes externas. Seus principais tipos celulares sdo os
queratinocitos, melanocitos, células de Langerhans e células de Merkel (Bernardo; Santos;
Silva, 2019).

Os queratinocitos sdo células que apresentam citoqueratinas responsaveis pela sintese
de queratina e pela formacao da camada cornea durante o processo de migragao para a superficie
cutanea. A queratina ¢ uma proteina essencial para a sustenta¢ao da epiderme e contribui para
a protecdo, controle da permeabilidade e manuten¢ao da hidratagdo da pele. Na camada basal,
predominam as citoqueratinas CK5 e CK14, responsaveis pela integridade e estabilidade
celular. Nas camadas suprabasais, destacam-se as CK1 e CK10, relacionadas ao fortalecimento

das células em diferenciacdo. Além disso, nas regides palmoplantares e nos foliculos pilosos,



as CK6 e CK16 participam ativamente dos processos de proliferacao e regeneragdo cutanea
(Kamibeppu et al., 2023).

Os melanocitos sdo células especializadas na sintese de melanina, pigmento responsavel
pela protecao da pele contra os danos causados pela radiagdo ultravioleta. As células de
Langerhans desempenham papel fundamental na resposta imunoldgica cutanea, que atua na
captura e apresentacdo de antigenos. Enquanto, as células de Merkel, localizadas na interface
entre a epiderme e a derme, estdo associadas a percepg¢do tatil por meio da conexdo com
terminacdes nervosas sensoriais (Bernardo; Santos; Silva, 2019).

A jun¢ao dermoepidérmica ¢ uma estrutura especializada responsavel pela ligagao entre
os queratinocitos basais da epiderme e a derme, por meio da zona da membrana basal (ZMB).
Essa regido ¢ composta por hemidesmossomos, filamentos de queratina, placa densa sub-basal
e pelas laminas lucida e basal, ricas em coldgeno X VII e fibronectina (Bernardo; Santos; Silva,
2019).

Abaixo dessa estrutura ¢ encontrada a sublamina densa, que ¢ formada por colageno IV,
proteoglicanos e colageno VII e responsavel pela formagao das fibrilas de ancoragem. Esses
componentes sdo essenciais para a manutengao da integridade e da adesdo entre a epiderme e a
derme. Alteragdes genéticas que comprometem a estrutura ou a funcdo da ZMB podem
provocar fragilidade cutdnea e formagao de bolhas subepidérmicas, caracteristica observada em
doencas como a Epidermolise Bolhosa (Kamibeppu ef al., 2023).

A derme constitui a camada intermediaria da pele, localizada logo abaixo da epiderme,
desempenhando fungdes essenciais de sustentagdo, elasticidade e nutri¢io do tecido cutineo. E
formada por tecido conjuntivo rico em coldgeno dos tipos I e III, fibras elasticas e diversas
células, como fibroblastos, macrofagos e linfocitos. Nessa regido estao presentes, também, os
vasos sanguineos, as terminacdes nervosas ¢ as glandulas e foliculos pilosos. Estruturalmente,
divide-se em derme papilar, mais fina e vascularizada, e derme reticular, mais espessa e
resistente. A abundancia de fibras coldgenas e elasticas confere resisténcia mecanica,
elasticidade e sustentagdo a pele (Beny, 2013).

A hipoderme, também denominada tecido subcutineo, corresponde a camada mais
profunda da pele, localizada abaixo da derme. Sua principal fungdo ¢ atuar como isolante
térmico, amortecedor mecanico e reserva energética do organismo. Essa estrutura ¢ constituida
predominantemente por tecido conjuntivo frouxo e tecido adiposo, contendo colageno dos tipos
I, I e V. Os adipocitos presentes nessa camada armazenam lipidios que funcionam como

importante fonte de energia para o organismo (Baumann, 2009).



A Figura 01, ilustra as principais camadas da pele; epiderme, derme e hipoderme, ¢
permite compreender a organizagao estrutural desse 6rgao, fundamental para a manutengao da
integridade corporal e para a compreensdo das alteragdes fisiopatologicas observadas na

Epidermolise Bolhosa.

Figura 01 — Representagao das camadas da pele, epiderme, derme e hipoderme.

Fonte: Junqueira; Carneiro (2013)

3.2 Fisiopatologia e conceito da epidermolise bolhosa

A Epidermoélise Bolhosa (EB) ¢ uma doenga genética rara que provoca a formacao de
bolhas na pele mesmo apods pequenos atritos, manifestando-se geralmente desde o nascimento.
As criancas acometidas sdo frequentemente denominadas “Criancas Borboleta”, em razao da
extrema fragilidade cutanea decorrente de alteragdes nas proteinas responsaveis pela unido das
camadas da pele. A enfermidade pode atingir individuos de qualquer sexo ou etnia e,
frequentemente, esta associada a dor, ao isolamento social e a impactos significativos no bem-
estar fisico e emocional (Brasil, 2025).

A denominagdo “Epidermdlise Bolhosa” ¢ formada pelos termos “epiderme”, que
corresponde a camada mais externa da pele; “lise”, que significa ruptura; e “bolhosa”,
relacionada a presenca de bolhas. Dessa forma, o termo descreve o rompimento da epiderme
em decorréncia da formacdo de bolhas cutdneas. Trata-se de uma doenca rara, de origem
genética e hereditaria, ndo transmissivel, que pode acometer individuos em diferentes fases da

vida e para a qual ainda ndo existe cura (Oliveira; Teixeira; Gomes, 2023).



As lesoes caracteristicas da enfermidade conferem a pele uma aparéncia semelhante a
de “asas de borboleta” ou de uma “pele de cristal”, denominac¢des popularmente utilizadas para
descrever a fragilidade extrema observada nos individuos acometidos. Essa analogia remete a
delicadeza das asas de uma borboleta e a vulnerabilidade da pele diante de minimos traumas
mecanicos (Oliveira; Teixeira; Gomes, 2023).

A EB integra um grupo de enfermidades caracterizadas por alteragcdes nas proteinas
estruturais responsaveis pela adesdo entre a epiderme e a derme, como o colageno tipo VII, as
lamininas, as integrinas e a queratina. Essas proteinas compdem a zona da membrana basal,
estrutura que atua como uma espécie de “cola biologica”, garantindo a unido e a estabilidade
das camadas cutaneas (Shinkuma, 2015).

Os genes relacionados a EB codificam proteinas fundamentais para a manutengdo da
integridade da epiderme, da zona da membrana basal e da por¢do superior da derme. Dessa
forma, mutacdes genéticas que comprometem a fungdo dessas proteinas provocam falhas nos
mecanismos responsaveis pela estabilidade mecanica da pele, afetando estruturas como o
citoesqueleto de queratina, os desmossomos, os hemidesmossomos, as adesdes focais, 0s
filamentos e as fibrilas de ancoragem da zona da membrana basal (Mariath ef al., 2020). As
camadas da pele e dos niveis de clivagem nos diferentes tipos de Epidermolise Bolhosa, estao

representadas Figura 02, abaixo.

Figura 02- Representacdo esquematica das camadas da pele e dos niveis de clivagem

nos diferentes tipos de Epidermoélise Bolhosa
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A gravidade da Epidermolise Bolhosa varia de acordo com os diferentes tipos e subtipos
da doenca, os quais podem provocar lesdes cutdneas e comprometimento de 6rgaos € mucosas
em diversas regides do corpo. Essas variacdes clinicas decorrem, principalmente, das mutagdes
genéticas envolvidas. A classificacdo da enfermidade compreende diversas subdivisoes,
determinadas pelo padrao de heranca genética e pela localizagdo da alteragdo estrutural
responsavel pela formagdo das bolhas. Entre divisdes e subdivisdes, ja foram identificadas
aproximadamente 30 variantes associadas a diferentes genes (Pacheco; Oselame, 2015).

A formagdo das bolhas nos distintos tipos de Epidermolise Bolhosa estd diretamente
relacionada a localizagdo da proteina alterada dentro da estrutura cutanea (Mariath ez al., 2020).
O fenotipo caracteristico das diferentes formas da doenca apresenta relagdo direta com o gene
afetado. Entretanto, mutagdes em genes distintos podem resultar em manifestagdes clinicas
semelhantes, tornando os mecanismos patogénicos da enfermidade ainda mais complexos.

A expressividade fenotipica da EB apresenta grande variabilidade, tanto entre os
subtipos quanto entre individuos pertencentes a um mesmo subtipo. O espectro clinico varia
desde manifestagdes cutineas leves e localizadas até quadros graves, caracterizados por lesdes
extensas na pele e em outros tecidos, decorrentes do comprometimento significativo da adesao
entre a epiderme e a derme (Mariath et al., 2020). A Figura 03, ilustra as principais proteinas
estruturais envolvidas na adesdo dermoepidérmica e associadas a fisiopatologia da

Epidermolise Bolhosa.

Figura 03- Principais proteinas estruturais envolvidas na adesdo dermoepidérmica e

associadas a fisiopatologia da Epidermolise Bolhosa.
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O principal sinal clinico da EB ¢ a formagao de bolhas em areas submetidas a atrito ou
trauma mecanico. A profundidade dessas lesdes depende da camada da pele acometida. Nas
formas mais superficiais, como a Epidermolise Bolhosa Simples (EBS), predominam erosdes
cutaneas. Ja nas formas mais profundas, como a Epidermolise Bolhosa Juncional (EBJ), a
Epidermolise Bolhosa Distrofica (EBD) e a Sindrome de Kindler (EBK), sdo frequentes
ulceragdes mais extensas e complexas. A distribuicao das lesdes pode ser localizada, restrita
principalmente as extremidades, ou generalizada, acometendo multiplas regides corporais. Nos
subtipos mais graves, a enfermidade pode comprometer outros 6rgaos e sistemas, ocasionando
complicagdes como osteoporose, contraturas articulares, cardiomiopatia, amiloidose renal,

atraso do crescimento, entre outras alteracdes sistémicas relevantes (Mariath et al., 2020).

3.3 Principais tipos de epidermdlise bolhosa e seus acometimentos

A Epidermolise Bolhosa ¢ classificada conforme o padrio de heranca genética, a
camada da pele afetada e a distribui¢ao anatomica das lesdes. Os principais grupos sao a forma
simples, juncional e distrofica, que abrangem mais de 30 subtipos ja descritos até o0 momento
(Angelo et al., 2012).

A Epidermélise Bolhosa Simples (EBS) ¢ uma desordem genética caracterizada por
mutacdes que comprometem a integridade estrutural da epiderme, afetando proteinas
responsaveis pela coesdo celular. A forma de heranca autossomica dominante ¢ a mais
frequentemente observada nessa condi¢ao (Khanna; Bardhan, 2024).

A Epidermolise Bolhosa Simples caracteriza-se pela fragilidade cutanea decorrente de
mutacdes que afetam proteinas estruturais dos queratinocitos basais. Embora mutagdes nos
genes KRT5 e KRT14 sejam as mais frequentemente relatadas, pesquisas recentes ampliam o
espectro genético da doenca, destacando o papel dos genes PLEC, DST, EXPHS5, KLHL24 e
CDI51 na organizagdo do citoesqueleto e na composi¢do dos hemidesmossomos. Alteragdes
nesses genes comprometem a adesdo celular e tornam os queratindcitos mais suscetiveis a
ruptura mecanica. Clinicamente, a EBS pode apresentar desde formas localizadas até variantes
graves com envolvimento extracutaneo (Fine, 2016; Has et al., 2020; McMillan et al., 2022;
Uitto et al., 2020).

Além disso, diferentes mutacdes determinam niveis distintos de expressdo proteica,
influenciando diretamente a gravidade das manifestacdes clinicas. Estudos demonstram que a
degradacdo aumentada das queratinas, resultante de mutacdes em KLHL24, estd associada a

apresentacdes fenotipicas mais graves, enquanto variantes em PLEC podem acometer nio



somente a pele, mas também a musculatura esquelética (Has et al., 2020; Sawamura et al.,
2018). A Figura 04 (A e B), ilustra a forma de Epidermolise Bolhosa Simples (EBS), sendo que
a imagem “A” demonstra bolhas integras, ulceragdes e crostas hematicas na regido frontal do
corpo de uma crianga e, a imagem “B”, evidencia a formagao de bolhas e erosdes em processo

de cicatrizagao, nos pés de um individuo adulto.

Figura 04 (A e B) —Ilustragdo de lesdes provocadas pela Epidermolise Bolhosa Simples

Fonte: Mariath et al. (2020)

3.3.1 Epidermolise Bolhosa Juncional (EBJ)

A Epidermolise Bolhosa Juncional ¢ resultado de mutagdes em genes responsaveis pela
producdo de proteinas da membrana basal, especialmente aquelas que compdem a laminina 332
(LAMA3, LAMB3 e LAMC2), o colageno XVII (COL17Al) e as integrinas a6p4 e a3p1
(ITGA®6, ITGB4 e ITGA3). Essas proteinas atuam como elementos essenciais na adesdo entre
a epiderme e a derme, e sua deficiéncia ocasiona a separacao tecidual na lamina lucida (Uitto
etal.,2017; Has et al., 2020; Mellerio, 2021).

A EBJ apresenta grande heterogeneidade clinica, variando desde formas letais no
periodo neonatal até variantes mais brandas e de inicio tardio. A auséncia completa da laminina
332 estd associada as formas mais graves da doenca, que incluem complicagdes como atresia
pilorica, dificuldade respiratoria decorrente da formagdo de tecido de granulacdo e extensa
fragilidade mucocutanea (Varki et al., 2017; Mellerio, 2021). Comprometimentos sist€émicos,
como distrofia ungueal, alopecia, alteragdes dentarias e doengas pulmonares intersticiais,
também sdo frequentes e demandam acompanhamento multiprofissional. A Figura 05 (A e B),
ilustra as lesdes provocadas pela forma da Epidermolise Bolhosa Juncional (EBJ), sendo que a

imagem “A” evidencia defeitos no esmalte dentario, com areas de depressdo puntiformes e



coloragdo amarelada, na arcada inferior de um individuo adulto e, a imagem “B”, demonstra a
fragilidade cutinea, evidenciado por areas de lesdes sem tecido de epitelizacdo, na regido
posterior do corpo de um bebé com EB.

Figura 05 (A e¢ B) — Ilustracdo de lesdes provocadas pela Epidermolise Bolhosa
Juncional (EBJ)

Fonte: Mariath ez al. (2020).

3.3.2 Epidermolise Bolhosa Distrofica (EBD)

A Epidermolise Bolhosa Distréfica decorre de mutagdes no gene COL7AL1, responsavel
pela codificagdo do colageno tipo VII, principal componente das fibrilas de ancoragem que
promovem a fixacdo da epiderme a derme. A reducdo ou auséncia dessa proteina provoca a
clivagem abaixo da lamina densa. As formas recessivas tendem a apresentar maior gravidade e
frequentemente levam a formagdo de cicatrizes extensas, perda ungueal, pseudosindactilia e
microstomia (Fine, 2016; Varki et al., 2017; Has et al., 2020).

O risco aumentado de carcinoma espinocelular agressivo constitui uma das

complicagdes mais temidas da EBD recessiva, sendo responsavel por parcela significativa da



mortalidade desses pacientes. Estudos moleculares demonstram que mutagdes nonsense €
frameshift, que comprometem drasticamente a sintese do coldgeno VII, estdo associadas as
formas mais severas da doenga, enquanto mutagdes missense tendem a preservar parcialmente
a fungdo proteica, resultando em quadros clinicos moderados (Has et al., 2020; Uitto et al.,
2020). A Figura 06 (A e B), ilustra as lesdes provocadas pela forma da Epidermolise Bolhosa
Distrofica (EBD), sendo que, a imagem “A” apresenta lesdes com bolhas e areas exulceradas
com cicatrizes e fibrose na regido posterior do pescogo de um individuo adulto e, a imagem
“B”, a pseudosindactilia com a fusdo dos digitos, na mao direta e esquerda de um individuo

adulto.

Figura 06 (A e B) — Ilustragdo das lesdes provocadas pela Epidermolise Bolhosa

Distrofica

Fonte: Mariath ez al. (2020).

3.3.3 Sindrome de Kindler

A Sindrome de Kindler ¢ uma forma rara de dermatose bolhosa hereditaria decorrente
de mutagdes no gene FERMTI, responsavel pela codificagdo da proteina kindlin-1. Essa
proteina participa da ligacdo entre a matriz extracelular e o citoesqueleto celular, sendo
fundamental para a adesdo celular. Sua disfuncdo compromete a estabilidade da jun¢do
dermoepidérmica e leva a formagao de bolhas em multiplos planos da pele, além de causar
atrofia cutanea difusa, fotossensibilidade e poiquilodermia (Youssefian; Vahidnezhad; Uitto,

2022).



Clinicamente, a sindrome manifesta-se desde o nascimento por meio de bolhas acras,
seguidas de atrofia cutdnea progressiva, areas de hiper e hipopigmentacdo, telangiectasias e
hiperqueratose palmoplantar. Também ocorre importante comprometimento mucoso, incluindo
gengivite severa, perda dentaria precoce, estenoses esofagicas e aumento do risco de carcinoma
de cé¢lulas escamosas em mucosas € na pele (Youssefian; Vahidnezhad; Uitto, 2022). A Figura
07 (A e B), ilustra a forma da Epidermolise bolhosa Kindler (EBK), sendo que a “A”, apresenta
lesdes cicatriciais de disposi¢@o rendilhada, maculas hipo e hipercromica na regido frontal do
corpo de uma crianga e, a imagem “B”, demonstra a poiquilodermia na face de uma crianga

com EBK, crostas e ulceragdes em labios e deformagao dentéria provocadas pela doenca.

Figura 07 (A e B) — Ilustragdo das lesdes provocadas pela Epidermolise Bolhosa

Kindler

Fonte: Mariath et al. (2020)

3.4 Qualidade de vida das pessoas que vivem com epidermolise bolhosa

A Epidermdlise Bolhosa ¢ uma condicdo cronica que pode provocar impactos
significativos na qualidade de vida dos individuos acometidos. As limitagdes fisicas decorrentes
da fragilidade cutanea, associadas as demandas continuas de cuidado, influenciam aspectos
fisicos, emocionais e sociais. Estudos demonstram uma relacdo direta entre a gravidade das
manifestagdes clinicas e o desenvolvimento de alteracdes psicoldgicas nesses individuos.
Sintomas como ansiedade, depressdo e mudangas comportamentais merecem atencao, uma vez
que podem comprometer a adesdo ao tratamento, intensificar o quadro clinico e favorecer a
progressao das complicagdes. Nesse contexto, torna-se fundamental que os profissionais de
saude adotem uma abordagem biopsicossocial, visando minimizar esses impactos e promover

o cuidado integral (Parentes ef al., 2020).



As tlceras cronicas presentes na Epidermolise Bolhosa sdo frequentemente descritas
pelos individuos acometidos como parte inseparavel de sua rotina, repercutindo diretamente em
seu bem-estar e em suas atividades cotidianas. Mesmo quando ocorre adaptacdo ao convivio
com a enfermidade, sentimento de inseguranca ¢ desconforto permanecem comuns diante de
infecgoOes recorrentes, dificuldades no controle do exsudato e aumento da extensao das feridas.
Dessa forma, a condicdo interfere negativamente na autoestima, na autoconfianca e na
percepgdo da propria imagem corporal. Além disso, as lesdes podem acometer grandes areas
do corpo, exigindo cuidados complexos, continuos e frequentemente dolorosos (Silva et al.,
2020).

O uso de vestimentas também representa um desafio para essas pessoas, pois o contato
direto dos tecidos com a pele fragilizada ou lesionada pode intensificar o desconforto e limitar
a realizagdo de atividades diarias. Por essa razdo, recomenda-se a utilizacdo de roupas que
favorecam a protecdo cutanea, o conforto e a prevencdo de novos traumas, respeitando as
necessidades e preferéncias individuais. Outro aspecto relevante refere-se ao estigma social
associado a doenca. A curiosidade excessiva, o receio equivocado de contdgio e atitudes
discriminatoérias podem comprometer o desenvolvimento emocional e social, favorecendo o
isolamento, a reduc¢do da autoestima e o surgimento de sintomas depressivos, frequentemente
relacionados ao agravamento das condi¢des clinicas (Parentes ef al., 2020).

A participacdo da familia e da rede de apoio desempenha papel fundamental na
promocao da qualidade de vida das pessoas que vivem com Epidermolise Bolhosa. O suporte
emocional oferecido por familiares e amigos contribui para a estabilidade psicologica, fortalece
a confianca do individuo e favorece a adesdo ao tratamento. Além disso, esse apoio auxilia no
fortalecimento das relagdes interpessoais, na recuperagdo da autoestima e na inclusdo social,
aspectos essenciais para o enfrentamento das limitacdes impostas pela enfermidade (Aguiar;

Geisler, 2021).



4 METODOLOGIA

Trata-se de uma revisdo integrativa da literatura, de natureza qualitativa e carater
descritivo, que buscou identificar como 0s impactos psicossociais € as limitagdes fisicas
decorrentes da Epidermolise Bolhosa influenciaram a qualidade de vida dos pacientes. A
revisdo integrativa constituiu uma abordagem metodoldgica que permite reunir, analisar e
sintetizar resultados de pesquisas previamente publicadas, possibilitando uma compreensao
abrangente do fenomeno investigado (Mendes; Silveira; Galvao, 2008). A revisdo integrativa
foi conduzida em seis etapas conforme Mendes; Silveira e Galvao (2008): (1) identificagdo do
tema e formulagdo da questdo norteadora; (2) estabelecimento dos critérios de inclusdo e
exclusao; (3) busca e selecao dos estudos nas bases de dados; (4) avaliagao critica dos estudos
incluidos; (5) interpretacdo e sintese dos resultados; e (6) apresentacdo da revisdo integrativa.

Esta pesquisa faz parte de um projeto maior, guarda-chuva, de um programa académico
que engloba multiplos estudos, incluindo os em andamento. Projeto cadastrado no Sistema de
Gerenciamento de Projetos de Pesquisa (SIGEP) da Pontificia Universidade Catolica de Goiés
(PUC Goias), intitulado: “Doengas raras de comprometimento da pele em pacientes da regido
metropolitana de Goiania: perfil sociodemografico, educacional, de saude e enfrentamentos”,
aprovado pelo Comité de Etica em Pesquisa (CEP) sob o parecer consubstanciado n° 7.108.299.

A questdo norteadora do estudo foi delimitada por meio da estratégia PECO,
considerando: Participantes/Populagdo (P) — individuos com Epidermolise Bolhosa; Exposicao
(E) — impactos psicossociais € limitagdes fisicas; Comparagao ou Controle (C) —nao se aplicou;
e Desfecho (O) — influéncia na qualidade de vida dos pacientes com Epidermolise Bolhosa.

As buscas sistematicas foram realizadas nas bases de dados PubMed, Biblioteca Virtual
em Saude (BVS), Literatura Latino-Americana e do Caribe em Ciéncias da Saude (LILACS),
Scientific Electronic Library Online (SciELO), Medical Literature Analysis and Retrieval
System Online (MEDLINE) e na literatura cinzenta, por meio do Google Académico.

Para o levantamento bibliografico, foram selecionados descritores e seus respectivos
sindnimos disponiveis nos Descritores em Ciéncias da Saude (DeCS) e no Medical Subject
Headings (MeSH). Utilizaram-se os descritores “Epidermolise Bolhosa”, “Qualidade de Vida”,
“Impacto Psicossocial” e “Limitagdes Fisicas”, combinados por meio dos operadores booleanos
AND e OR.

Foram incluidos artigos disponiveis na integra, publicados nos idiomas portugués,

inglés e espanhol, relacionados a temadtica proposta e indexados nas bases de dados



selecionadas. Foram excluidos artigos duplicados, editoriais, resumos, dissertagdes, teses,
trabalhos de conclusdo de curso e estudos que ndo atenderam ao objetivo da pesquisa.

Por se tratar de uma revisao integrativa da literatura, ndo houve calculo amostral. A
selegao dos estudos foi realizada com o auxilio da plataforma Rayyan, ferramenta que permitiu
a importacao dos estudos identificados nas bases de dados, a organizagdo das referéncias e a
realizacdo do processo de triagem com cegamento entre as avaliadoras, o que permitiu maior
garantia, rigor metodoldgico, acurdcia e confiabilidade na selecdo das evidéncias cientificas
(Ouzzani et al., 2016).

A selecdo dos estudos ocorreu em duas etapas e foi apresentada por meio de um
fluxograma elaborado conforme as recomendagdes do Preferred Reporting Items for Systematic
Reviews and Meta-Analyses (PRISMA) (Figura 8). Na primeira etapa, realizou-se a leitura dos
titulos e resumos dos artigos identificados, considerando os critérios de elegibilidade
previamente estabelecidos. Os estudos foram classificados como elegiveis ou excluidos com
base nessa analise inicial.

Na segunda etapa, os artigos considerados elegiveis foram submetidos a leitura na
integra. Em ambas as fases, a avaliacdo foi realizada por duas pesquisadoras independentes, em
modo cego, utilizando critérios previamente definidos. O processo de leitura envolveu as etapas
de leitura preliminar, compreensiva, analitica e de sintese, possibilitando a interpretacao critica
e a integracao das evidéncias cientificas encontradas (Lobiondo-Wood; Haber, 2001).

Os dados extraidos dos estudos selecionados foram organizados em um quadro
descritivo, contemplando informacgdes referentes aos autores, ano de publicag¢do, objetivos,
delineamento metodoldgico e principais resultados. Posteriormente, os achados foram
submetidos a analise descritiva e agrupados em categorias tematicas, sendo apresentados por
meio de quadros e figuras, a fim de favorecer a compreensdo e a sintese das evidéncias
identificadas.

Embora este estudo tenha utilizado exclusivamente dados secundarios e disponiveis na
literatura cientifica, foram respeitados todos os principios €ticos que regem a pesquisa
cientifica, em conformidade com as Resolugdes n® 466/2012 e n® 510/2016 do Conselho
Nacional de Saude, assegurando a integridade cientifica, a confiabilidade das informacgdes e o

adequado tratamento dos dados utilizados na pesquisa.



5 RESULTADOS E DISCUSSAO

A busca nas bases de dados resultou, inicialmente, na identificagdo de 479 artigos
cientificos, sendo 165 provenientes da Biblioteca Virtual em Satde (BVS), 313 da PubMed e
um da SciELO. Apds a aplicacdo dos critérios de exclusdo, foram excluidos 109 estudos nao
originais e 14 artigos duplicados, totalizando 123 exclusdes nessa etapa inicial. Dessa forma,
permaneceram 356 estudos para a leitura dos titulos e resumos. Desses, 324 foram excluidos
por ndo atenderem adequadamente a questao norteadora da pesquisa, apresentarem fuga ao
tema, indisponibilidade do texto completo ou auséncia dos critérios de inclusdo previamente

estabelecidos. O processo de sele¢ao dos estudos encontra-se apresentado na Figura 8, abaixo.

Figura 08 — Fluxograma, adaptado PRISMA, com detalhamento do processo de selecao

dos estudos.
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A triagem e a organizagdo das referéncias foram realizadas com o auxilio do software
Rayyan, o qual possibilitou o gerenciamento das publicacdes, a identificacao de duplicidades e
a sistematizacao dos estudos incluidos nesta revisdo.

Posteriormente, os 32 estudos remanescentes foram importados para o software e
submetidos a avaliagdo independente, em modo cego, pela pesquisadora e sua orientadora, com
o objetivo de assegurar maior rigor metodologico ao processo de sele¢do dos artigos. A analise
compreendeu a leitura dos titulos, resumos e textos completos, resultando em um indice de
concordancia de 88% entre as avaliadoras, o que mostra uma elevada consisténcia na aplicagao
dos critérios de elegibilidade estabelecidos para o estudo.

Apoés a leitura na integra dos estudos selecionados, 20 artigos foram excluidos por
inadequacao ao objetivo da pesquisa, incompatibilidade com a estratégia PECO e baixa relagao
com a temadtica proposta. Dessa forma, ao término do processo de elegibilidade, 12 artigos
compuseram a amostra final desta revisdo integrativa.

Com o intuito de caracterizar a produgdo cientifica selecionada para esta revisdo
integrativa, o Quadro 01 apresenta informagdes referentes aos titulos dos estudos, autores, ano
de publicacao, periddico, pais de origem, objetivos e delineamentos metodoldgicos.

Os estudos incluidos foram publicados entre os anos de 2017 e 2025, com
predominancia de pesquisas internacionais, que corresponderam a nove (75%) dos artigos
analisados. Os Estados Unidos destacaram-se com trés (25%) estudos, enquanto Holanda,
Colombia, Canad4, India, Roménia e Alemanha/Austria/Sui(;a contribuiram com uma
publicacdo cada. Em contrapartida, trés (25%) artigos foram provenientes de pesquisas
desenvolvidas no Brasil.

Em relagdo ao delineamento metodoldgico, observou-se predominédncia de estudos
observacionais, presentes em sete (58,3%) artigos, seguidos dos estudos transversais,
identificados em seis (50%) publica¢des. Estudos qualitativos foram constatados em trés (25%)
dos artigos. Ressalta-se que alguns estudos apresentaram mais de um delineamento

metodoldgico, justificando a sobreposi¢do das classificagdes identificadas.



Quadro 01 — Caracterizacao dos artigos quanto ao titulo,

publicacdo, objetivos e metodologia. Goiania, 2026

autores, local e ano de

Autor/ano e

over two years.

Ordem Titulo local e nome da | Objetivo dos artigos Metodologia
revista

1 The health-related | Togo et al., 2025 | Avalia a QVRS e sua | Estudo transversal - 129
quality of life of | Orphanet associagdo com o0s | participantes, sendo 57%
Brazilians with Journal of Rare | perfis do sexo feminino. -
epidermolysis Diseases Open | sociodemogréafico, Questionario “Children's
bullosa Ac Brasil. nutricional e clinico | Dermatology Life

de brasileiros com | Quality Index”
EB.

2 Assessment of | Brun et al, | Caracterizar a dor em | Estudo  observacional
pain and quality of | 2017. Orphanet | pacientes com | multicéntrico realizado
life in patients | Journal of Rare | epidermolise bolhosa | na Franga. Participagdo
with localized | Diseases, Franca | simples localizada e | de 57, incluindo criangas
simple avaliar o impacto da | e adultos. Entrevistas
epidermolysis dor na qualidade de | telefonicas e aplicacdo
bullosa. vida dos pacientes. de escalas validadas para

dor e qualidade de vida,
como EVA, FLACC,
FPS, ¢DLQI e
QOLEB.2017

3 The relationship | Petra J. Mauritz | Avaliar a rela¢do | Estudo quantitativo -
between quality of | et al,, 2021 | entre a qualidade de | Participante: 55 criangas
life and coping | Orphanet vida e as estratégias | e 48 pais. - Questionarios
strategies of | Journal of Rare | de enfrentamento de | PedsQL, TAAQoL ¢
children with EB | Diseases criangas com | CODI. As anélises foram
and their parents. | Groningen, epidermolise bolhosa | majoritariamente

Holanda (EB) e seus pais.e | descritivas devido ao
Investigar como as | pequeno tamanho da
estratégias de | amostra.
enfrentamento
influenciam 0s
aspectos emocionais,
sociais e fisicos das
criangas e dos
familiares.

4 Oleogel-S10  in | Ivonne Lozano | Avaliar a eficacia e a | Estudo  observacional
Dystrophic et al, 2024 | tolerabilidade do | retrospectivo do tipo
Epidermolysis Advances in | Oleogel-S10 em | série de €asos.
Bullosa: A case | Therapy. pacientes com | Participantes: 13
series evaluating | Colombia. epidermolise bolhosa | pacientes com  EB
the impact on distrofica, e | distrofica Avaliacdo da
wound burden analisando a redug@o | area corporal acometida

da carga das feridas
ao longo de 24 meses.

pelas feridas (BSAP), a
atividade cutinea pelo
indice EBDASI e a
tolerabilidade ao
tratamento.




Health-related Camille Cristine | Avaliar a qualidade | Série de casos
quality of life and | ez al, 2024 | de vida relacionada a | observacional,
clinical severity in | Nutricion sade e a gravidade | transversal e descritiva
people with | Hospitalaria. clinica de pessoas | Pacientes acompanhados
epidermolysis Brasilia, Brasil | com epidermolise | por equipe
bullosa bolhosa, além de | multiprofissional
propor critérios | especializada.
objetivos para | Instrumentos BEBS,
avaliagdo do | CDLQI e QoLEB-BP
comprometimento para avaliar gravidade
nutricional. clinica, estado
nutricional e qualidade
de vida.
The challenges of | Anna L. et al., | Compreender os | Pesquisa  quantitativa,

living with and

2020. Orphanet

desafios enfrentados

que participaram 156

managing Journal of Rare | por  pacientes e | respondentes, incluindo
epidermolysis Diseases cuidadores de | pacientes ¢ familiares
bullosa: Estados Unidos | pessoas com | Questionario de 90 itens
perspectives from epidermolise aplicado por entrevistas
patients and bolhosa, telefénicas a pacientes
caregivers. considerando o | com EB e cuidadores
impacto da doenga na
rotina e qualidade de
vida.
Translation, Gudrun Desenvolver e validar | Estudo transversal com
cultural Salamon, et | uma versdo alema | abordagem quantitativa
adaptation  and | a/.,2024 Journal | adaptada e psicométrica. Foram
validation of the | of Health | culturalmente do | realizadas traducao,
German Quality | Psychology. questionario QOLEB | retrotradugdo, adaptacao
of Life in | Austria, para avaliar a | cultural e validagdo do
Epidermolysis Alemanha e | qualidade de vida de | instrumento.
Bullosa (QOLEB) | Suiga. pacientes com | Participaram 46
questionnaire epidermolise pacientes com diferentes
bolhosa. tipos de epidermolise
bolhosa. Questionarios
de qualidade de vida,
resiliéncia, suporte
social e gravidade clinica
A global, cross- | Jodi, Y. ef al,| O objetivo deste | Estudo transversal
sectional survey | 2022. OrphanetJ | estudo foi | internacional 214
of patient- | Rare Dis | caracterizar as | participantes
reported Estados Unidos | manifestacdes diagnosticados com
outcomes, disease clinicas mais comuns | EBS. Questionario
burden, and relatadas pelos | online  do  registro

quality of life in
epidermolysis
bullosa simplex.

pacientes e o impacto
na QV relacionada a
saude em pacientes
com EBS, além de
examinar as
diferengas no
impacto da doenca
por faixa etaria.

internacional EBCare e
avaliacdo do QOLEB.




9 Correlation Danescu S. ef | Avaliar a correlagdo | Estudo  observacional,
between disease | al., 2019 Journal | entre a gravidade | analitico, prospectivo e
severity and | of the European | clinica da | transversal 50 pacientes
quality of life in | Academy of | epidermolise bolhosa | com diferentes tipos de
patients with | Dermatology ¢ a qualidade de vida | EB. Questionarios
epidermolysis and dos pacientes. QOLEB, DLQI/CDLQI
bullosa. Venereology e EBDASI.

Roménia

10 Translation and | Bishnoi A. et al., | Avaliar a qualidade | Estudo  observacional
validation into | 2022 Journal of | de vida relacionada a | transversal 54 pacientes
Hindi of the | Dermatology, saude em pacientes | com epidermolise
quality of life | Venereology indianos com | bolhosa entre 2016 e
score in Indian | and Leprology | epidermolise bolhosa | 2018. Questionario
patients with | India — Indian utilizando o QoLEB- | QoLEB foi traduzido
epidermolysis Hin e correlacionar os | para o hindi e aplicado
bullosa; and its resultados com a | juntamente com escalas
correlation  with gravidade clinica da | clinicas de gravidade
clinical severity doenga. (BEBs, iSCOREB ¢
assessment scores. EBDASI).

11 Psychosocial Sangha N., | Examinar o impacto | Estudo qualitativo Oito
impact of | MacLellan A.N. | psicossocial da | participantes com EB
epidermolysis e Pope E., 2021 | epidermolise bolhosa | recrutados durante a
bullosa on | Pediatric nos pacientes e | conferéncia da DEBRA
patients: A | Dermatology identificar formas de | Family. Foram
qualitative study | Canada melhorar a qualidade | realizados grupos focais

de vida. e entrevistas analisadas
qualitativamente.

12 Inclusdo Escolar | Barbosa, Enfatizar as relacdes | Estudo Qualitativo
de criangas e | Gongalves. entre  criancas ¢ | fundamentado na Teoria
adolescentes com | Nayara. et al., | adolescentes com EB | Bioecologica do
Epidermolise 2022 seu  microssistema | desenvolvimento,
Bolhosa: a | Rev. Esc Enferm | escolar e | proposta  por  Urie
perspectiva USP. Brasil mesossistema familia | Bronfenbrenner 6 maes
materna escola. de criangas e

adolescentes de 4 a 16
anos. Entrevista
semiestruturada em duas
partes online

Fonte: Elaborado pela autora (2026)

De modo geral, as pesquisas analisadas abordaram, principalmente, os impactos fisicos,
emocionais e sociais da Epidermolise Bolhosa na qualidade de vida das pessoas acometidas
pela doenca, evidenciando repercussoes significativas no cotidiano, nas relagdes sociais € no

processo de cuidado em satde, conforme pode ser evidenciado no Quadro 2, abaixo.



Quadro 02 — Categorias tematicas sobre o impacto psicossocial, limitagdes fisicas

decorrentes da Epidermolise Bolhosa e qualidade de vida dos pacientes. Goidnia, 2026

N° do
artigo

Fatores que interferem na
inclusao social, escolar e
profissional das pessoas com EB

A baixa renda familiar, vergonha,
ansiedade, bullying, dificuldades
nas amizades ¢ interrup¢do de
atividades sociais e esportivas
interferiram negativamente na
inclusdo social e escolar das
pessoas com EB. A escolaridade
apresentou influéncia positiva na
qualidade de vida.

Dor intensa interfere na frequéncia
escolar e no trabalho.
Dificuldades de locomocdo e
pratica esportiva.

Falta de protocolos escolares
especificos para pacientes com
EB.

Incompreensao social e
profissional sobre a doenca.
Impactos  emocionais, como

ansiedade, tristeza e frustragao.

Dor € coceira constantes
dificultam a participagdo social.

Sentimento de ser diferente e falta

de compreensdo das outras
pessoas.
Problemas emocionais, como

tristeza, medo e isolamento social.

Sobrecarga fisica e psicologica dos
pais no cuidado diéario.
Comprometimento do
funcionamento escolar e social

A gravidade clinica, 0
comprometimento nutricional, os
fatores socioecondmicos e
ambientais influenciam
negativamente a inclusdo social e
escolar.

Limitacé6es fisicas que
impactam na qualidade
de vida de pessoas com

EB
Os participantes relataram
dor fisica, coceira,

dificuldade de locomocao,
limitagdo na pratica de
esportes, dificuldades para

alimentacao, banho,
escrita e necessidade de
cuidados diarios
constantes,
comprometendo a
qualidade de vida

Dor neuropatica frequente
e intensa.

Dificuldade para caminhar
as longas distancias.
Limitagdes para atividades
fisicas e esportes.
Interrupgdes escolares e
profissionais devido a dor.
Problemas de sono e
fadiga relacionados as
lesdes

Dor intensa e prurido
frequente.

Dificuldade na
participagdo  escolar e
social.
Comprometimento
emocional e psicoldgico.
Limitagdes fisicas
relacionadas as bolhas e
feridas.

As limitagcbes fisicas
incluem feridas extensas,
dor, coceira, cicatrizes,
deformidades, perda de
funcdo motora e
imobilidade, além do risco

Contribuicoes do artigo

O estudo demonstra que
fatores fisicos,
emocionais, nutricionais e
socioecondmicos afetam
diretamente a qualidade de
vida das pessoas com
Epidermolise ~ Bolhosa,
reforcando a importancia
do suporte
multiprofissional, inclusao
social e assisténcia
integral.

O artigo evidencia que
mesmo formas
consideradas leves de EB

podem  gerar  grande
sofrimento fisico e
emocional.

Contribui para discussoes
sobre inclusdo escolar e
profissional de pessoas
com EB.

Pode ser utilizado no TCC
para  fundamentar os
impactos da dor cronica e
da limita¢do fisica na
qualidade de vida.

O artigo contribui para
compreender os impactos
psicossociais da
epidermolise bolhosa.
Demonstra a importancia
do apoio emocional e das
estratégias de
enfrentamento no bem-
estar dos pacientes e
familiares.

Pode ser utilizado no TCC
para discutir inclusdo
social, qualidade de vida e
saude mental na EB.

O artigo contribui para o
TCC ao demonstrar que
tratamentos  adequados
podem reduzir a carga das
feridas e melhorar a
autoestima, O Sono, a



O impacto  emocional, a
dependéncia de cuidados diarios e

as complicagdes clinicas
dificultam a permanéncia em
ambientes educacionais e
profissionais.

A epidermolise bolhosa gera
impacto negativo na educagao,
carreira  profissional e vida
familiar.

O tempo excessivo dedicado aos
cuidados, as limita¢des fisicas, a
dependéncia de cuidadores e o
preconceito social interferem na
inclusdo social e profissional dos
pacientes.

A epidermolise bolhosa gera
impacto negativo na educagdo,
carreira  profissional e vida
familiar.

O tempo excessivo dedicado aos
cuidados, as limitac¢des fisicas, a
dependéncia de cuidadores e o
preconceito social interferem na
inclusdo social e profissional dos
pacientes

Os fatores que interferem na
inclusdo  social, escolar e
profissional incluem: dor, coceira,
tamanho das feridas, limitagdes
psicologicas e sociais, situagdo
socioecondmica, baixa autoestima,
constrangimento, ansiedade,
depressdo, falta de apoio social e
dificuldades  relacionadas  a
aparéncia fisica.

A gravidade da doenga também
reduz a participagdo social ¢ a
qualidade de vida.

Os participantes apresentaram
dificuldade de caminhar,
necessidade frequente de
medicamentos ¢ limitagdes nas
atividades diarias, interferindo na
independéncia e  participagdo
social.

elevado de infecgdes e

complicagdes
extracutaneas, como
anemia ¢ desnutrigdo,
impactando
significativamente na
qualidade de vida.

Os pacientes apresentaram
dor, anemia, osteoporose,
infecgoes, cardiomiopatias
e alteragdes nutricionais
importantes, além de
comprometimento da pele
e mucosas, fatores que
reduzem a autonomia e
prejudicam a qualidade de
vida.

As principais limitagdes
fisicas identificadas foram

feridas extensas,
contraturas,  problemas
nutricionais, estenoses
esofagicas, anemia, dores
intensas e necessidade
frequente de troca de
curativos, dificultando
atividades diarias e

independéncia funcional
As principais limitagdes
fisicas observadas foram:
dor intensa, presenga de
bolhas e feridas,
dificuldade para escrever,
praticar esportes, realizar
compras, tomar banho,
movimentar-se pela casa e
sair de casa.

Também foram relatadas
dificuldades funcionais €
dependéncia em
atividades cotidianas

Dor intensa,  bolhas
recorrentes, coceira,
feridas cronicas,
dificuldade para caminhar
e problemas extra
cutdneos comprometeram
significativamente a

qualidade de vida.

produtividade e a
interagdo  social  dos
pacientes, reforcando a

importancia da assisténcia
multidisciplinar.

O artigo contribui para o

TCC ao relacionar a
gravidade clinica da
doenga ao
comprometimento da
qualidade de vida,
demonstrando a
necessidade de
acompanhamento

multiprofissional e suporte
nutricional continuo.
O estudo contribui para o

TCC ao evidenciar a
sobrecarga fisica,
emocional e financeira

vivenciada por pacientes e
cuidadores, reforgando a
importancia de politicas
publicas, suporte familiar
e estratégias de inclusdo
social.

contribui para o TCC ao
demonstrar como  a
epidermolise bolhosa
impacta a qualidade de
vida de forma fisica,
emocional e  social.
Evidencia a necessidade
de uma assisténcia
multiprofissional e
centrada no paciente.
Também reforga a
importancia do  apoio
social, psicolégico e das
estratégias de cuidado para
melhorar a inclusdo social
e a qualidade de vida das
pessoas com epidermolise
bolhosa.

O estudo demonstra que a
EBS ndo deve ser
considerada uma forma
leve da doenga, pois
produz importante carga
fisica e emocional.
Também reforca a
necessidade de estratégias



10

11

12

Pacientes de  areas  rurais
apresentaram piores condigdes
relacionadas ao tratamento e
qualidade de vida.

A gravidade clinica elevada afetou
os aspectos fisicos, mentais e
sociais dos pacientes.

A epidermolise bolhosa ocasiona
impacto socioecondmico
significativo para pacientes e
familiares.

A gravidade clinica elevada
compromete a participacdo social
e a rotina didria, especialmente em
pacientes com EBDR.

Os participantes relataram
exclusdo escolar, bullying,
isolamento social, olhares

preconceituosos, dificuldade de
socializagdo e incompreensio
publica sobre a doenca.

Alguns foram tratados como
cognitivamente incapazes devido
as limitagdes fisicas.

O primeiro contato com a escola
foi considerado desafiador,
sobretudo pelos olhares curiosos e

carregados de  julgamentos
silenciosos, falas descuidadas,
gestos

e atitudes acerca da condigdo da
crianca/adolescente com EB.

Dentre os preconceitos, ocorria o
julgamento de que estas criangas ¢
adolescentes apresentavam déficit
cognitivo ou de aprendizagem.

Outro aspecto revelado pelas maes
diz respeito ao déficit funcional da
mao em virtude de deformidades
provocadas pela progressdo da
doenca, situacdo que prejudica a
escrita e requer adaptacdes do
microssistema escolar

Fonte: Elaborado pela autora (2026)

As limitagcGes fisicas
associadas as lesoes, dor e
gravidade clinica
impactaram diretamente o
bem-estar fisico,
emocional e social dos
individuos.

Dor, feridas cronicas,
fragilidade @ da  pele,
necessidade constante de

cuidados e limitacdo
funcional reduziram a
qualidade de vida dos
pacientes, sobretudo nos
casos de epidermolise
bolhosa distrofica
recessiva.

As trocas de curativos
demoradas, a dor, a
dificuldade de locomogao,
a dependéncia de
cuidadores e a
impossibilidade de
participar de atividades
comuns impactaram
fortemente a qualidade de
vida.

Devido a fragilidade da
pele, pequenos atritos ou
traumas podem provocar a
formagdo de  bolhas.
Nesses casos, observou-se
a adaptacao no
comportamento das
demais criangas da turma,
a fim de proteger a amiga
com EB, denotando a
importancia

desse microssistema para
0 desenvolvimento
psicossocial de todos os
envolvidos.

Uma estratégia adotada
pelas maes para garantir o
bem-estar do filho durante
a permanéncia na escola
diz respeito ao manejo da
dor.

terapéuticas adaptadas a
idade.

O estudo refor¢a que a
piora clinica da EB esta
diretamente associada a
redu¢do da qualidade de

vida, sendo util para
fundamentar  discussdes
sobre impactos
biopsicossociais da
doenga.

O estudo demonstra que
quanto maior a gravidade
clinica da EB, pior a
qualidade de vida.
Também  valida uma
ferramenta especifica para
avaliagio da  QVRS,
contribuindo para
discussdes sobre impacto
fisico e social da doenca.
O artigo contribui para o
TCC ao evidenciar o
impacto psicossocial da
EB, incluindo exclusdo
social, dificuldades
escolares e sobrecarga
familiar, reforcando a
necessidade de apoio
multidisciplinar.

O estudo demonstra
relevancia da educacao em
saude da orientagdo e
sensibilizagdo dos
profissionais das escolas,
pais e
criangas/adolescentes com
EB.



A andlise dos artigos permitiu identificar fatores relacionados a inclusdo social, escolar
e profissional, bem como limitagdes fisicas decorrentes da Epidermolise Bolhosa que
repercutem diretamente na qualidade de vida dos pacientes. Além disso, foram sintetizadas as
principais contribuigdes dos estudos para a compreensdo da tematica investigada, conforme

demonstrado no Quadro 03, abaixo.

Quadro 03 — Categorias tematicas sobre o impacto psicossocial, limitagdes fisicas

decorrentes da Epidermolise Bolhosa e a qualidade de vida dos pacientes. Goiania, 2026.

Ordem Categorias Principais aspectos Artigos relacionados
tematica identificados nos resultados
dos artigos
1 Estratégias de |® Accitacdo da doenca 1. Arelagdo entre a qualidade de vida
enfrentament |e Estratégias cognitivas de e as estratégias de enfrentamento de
0 emocional e enfrentamento criangas com epidermélise bolhosa e
adaptacio a . .
doenca e (Controle emo‘cmnal. seus pais . ’
e Adaptacdo psicologica 2. Psychosocial impact of
e Distanciamento emocional epidermolysis bullosa on patients: a
saudavel qualitative study
2 Manejo da e Uso de lidocaina 1. Avaliacdo da dor e da qualidade de
dor e cuidado |e Curativos e trocas de vida em pacientes com epidermolise
com feridas curativos bolhosa simples localizada
e Controle da dor 2. Oleogel-S10 na  epidermolise
e (Cuidados com as feridas bolhosa distrofica: uma série de casos
e Uso do Oleogel-S10 avaliando o impacto na carga da
e Reducdo da carga das lesdes | ferida ao longo de dois anos
3. A global, cross-sectional survey
on patient-reported outcomes, disease
burden and quality of life in
epidermolysis bullosa simplex
3 Avaliacio da |e Aplicacdo do QOLEB 1. Translation into Hindi and
qualidade de e Aplicagio do QOLEB-Hin validation of quality-of-life score in
.vida por e Uso do CDLQI Indian patients with epidermolysis
1nstru’mentos e Aplicagdo do EBDASI bullosa and its correlation with
especificos . .
e Uso do BEBS clinical severity scores
e Avaliagdo clinica 2. Tradugdo, adaptagdo cultural e
padronizada validagdo do questionario alemdo de
Qualidade de Vida na Epidermolise
Bolhosa (QOLEB)
3. Correlation between  disease
severity and quality of life in patients
with epidermolysis bullosa




4. Qualidade de vida relacionada a
saude de brasileiros com epidermolise
bolhosa

4 Impactos e Bullying 1. Psychosocial impact of
sociais e e [solamento social epidermolysis bullosa on patients: a
ex.cl.usﬁo nas e Dificuldades escolares qualitative study
atl\.fl(!ades e Limitagdes nas atividades 2. Os desafios de conviver com
cotidianas . . . .

diarias epidermolise bolhosa e lidar com ela:
e Prejuizo nas interacdes perspectivas  de  pacientes e

sociais cuidadores

Dependéncia de cuidadores

5 Inclusao Dificuldades de participagdo | 1. Psychosocial impact of
social, escolar escolar epidermolysis bullosa on patients: a
e profissional |4 Prejuizos no processo de qualitative study.

aprendizagem 2. Os desafios de conviver com
e LimitagOes na inser¢ao epidermolise bolhosa e lidar com ela:
social perspectivas  de  pacientes ¢
e Impactos nas relagdes cuidadores.
interpessoais 3. Qualidade de vida relacionada a
e Dificuldades relacionadas a | satide de brasileiros com epidermolise
independéncia e bolhosa.
produtividade 4. Arelagdo entre a qualidade de vida
e Limitagdes na vida e as estratégias de enfrentamento de
profissional e familiar criangas com epidermolise bolhosa e
seus pais

6 Sobrecarga e Sobrecarga do cuidador 1. Desafios de cuidadores familiares
familiar e e Dificuldades financeiras de criancas e adolescentes com
diﬁcu.ldades e Busca por rede de apoio. epidermolise bolhosa.
no cuidado e Dificuldade de acesso ao 2. Os desafios de conviver com

tratamento epidermolise bolhosa e lidar com ela:
e Falhas na assisténcia em perspectivas  de  pacientes e
saude cuidadores

7 Rela¢ao entre |® Gravidade clinica da EB 1. Correlation between  disease
gravidade e Estado nutricional severity and quality of life in patients
clinicae |g Area corporal acometida with epidermolysis bullosa.
ggltl(l)p(;';)metlm e Intensidade das feridas 2. Qualidade de vida relacionada a
qualidade de | ® Piora da qualidade de vida saude e gravidade clinica em pessoas
vida relacionada a satide com epidermolise bolhosa: uma

proposta para avaliar 0

comprometimento nutricional pelo
indice de massa corporal.

3. Qualidade de vida relacionada a
saude de brasileiros com epidermolise
bolhosa.

Fonte: Elaborado pela autora (2026)




Os resultados evidenciaram que a Epidermolise Bolhosa compromete de maneira
significativa a qualidade de vida dos individuos acometidos, com repercussdes nos aspectos
emocionais, fisicos, sociais e funcionais. Observou-se que as limitagdes impostas pela doenca
ultrapassam as manifestagdes clinicas, influenciando diretamente a autonomia, as relagdes
interpessoais, a participacao social e o cotidiano dos pacientes e de seus familiares.

Entre os principais impactos identificados destacam-se o sofrimento emocional
decorrente da convivéncia com uma condi¢do cronica e rara, a presenca constante de dor e
desconforto fisico, as dificuldades relacionadas a inclusdo social, escolar e profissional, além
da sobrecarga enfrentada pelos familiares e cuidadores. Verificou-se ainda que a gravidade
clinica da doenga esta diretamente associada ao comprometimento da qualidade de vida,
evidenciando a necessidade de uma assisténcia integral e multidisciplinar voltada as demandas
fisicas, emocionais e sociais dessa populagao.

Com o intuito de aprofundar a compreensao dessas repercussoes, as categorias tematicas

identificadas na literatura serdo apresentadas e discutidas a seguir.

5.1 Estratégias de enfrentamento emocional e adaptacido a doenca

Os estudos evidenciaram que a Epidermolise Bolhosa produz impactos significativos na
saude emocional de criangas, adolescentes, adultos e familiares, exigindo constante adaptacao
psicologica frente as limitagdes impostas pela doenca. Estratégias de enfrentamento, como
aceitacdo da condi¢do clinica, suporte familiar, controle emocional e desenvolvimento de
mecanismos cognitivos de adaptagdo, mostraram-se fundamentais para a redug¢do do sofrimento
emocional e a melhora da qualidade de vida (Mauritz et al., 2021).

Além disso, sentimentos como medo, tristeza, ansiedade, isolamento social e baixa
autoestima foram frequentemente associados as dificuldades de convivéncia social e as
limitagdes fisicas provocadas pelas lesdes cutaneas. Os estudos também demonstraram que o
suporte emocional aos cuidadores influencia diretamente o bem-estar dos pacientes,
especialmente no contexto infantil (Sangha et al., 2021).

Os achados evidenciaram que o suporte familiar, a construgdo de estratégias adaptativas
e o fortalecimento das redes de apoio sdo fatores essenciais para a reducdo do sofrimento
emocional e para a promocao da qualidade de vida das pessoas com Epidermdlise Bolhosa.
Nesse contexto, a atuacdo multiprofissional, especialmente da enfermagem e da psicologia,
mostra-se fundamental para o acolhimento das demandas emocionais e para o desenvolvimento

de estratégias de enfrentamento mais efetivas.



5.2 Manejo da dor e cuidado com as feridas

Os artigos analisados demonstraram que a dor constitui um dos principais fatores de
comprometimento da qualidade de vida das pessoas com Epidermolise Bolhosa. As lesdes
cutaneas, a necessidade frequente de troca de curativos e a presenca de feridas crdnicas
interferem diretamente nas atividades diarias, no sono, na mobilidade e na participagdo social
dos individuos acometidos (Brun et al., 2017).

Além disso, os estudos destacaram a importancia de estratégias terapéuticas para o
controle da dor e a redugdo da carga das feridas, incluindo o uso de coberturas especificas,
manejo adequado dos curativos e terapias como o Oleogel-S10, que apresentou resultados
positivos na melhora clinica e funcional dos pacientes (Lozano et al., 2024).

A dor persistente ¢ a necessidade de cuidados continuos com as lesdes representam
importantes fatores limitantes para a autonomia e o bem-estar dos pacientes. Esses resultados
reforcam a necessidade de estratégias individualizadas de manejo da dor, educagdao em saude e
acompanhamento continuo, visando minimizar o sofrimento e promover maior independéncia

funcional.

5.3 Avaliacao da qualidade de vida por instrumentos especificos

Os estudos incluidos utilizaram diferentes instrumentos validados para a avaliagdo da
qualidade de vida relacionada a satide em individuos com Epidermdlise Bolhosa, destacando-
se o QOLEB, CDLQI, DLQI, EBDASI e BEBS. Esses instrumentos permitiram identificar o
impacto fisico, emocional e social da doenc¢a na vida dos pacientes (Salamon et al., 2024).

Os resultados demonstraram associacao entre maior gravidade clinica da doencga e pior
qualidade de vida, evidenciando limitagdes funcionais, dependéncia de cuidados continuos, dor
persistente e comprometimento psicossocial (Danescu et al., 2019).

Os estudos de Bishnoi ef al. (2022) e Salamon et al. (2025) ressaltaram a relevancia do
questionario QOLEB como instrumento especifico para avaliagdo da qualidade de vida em
pessoas com Epidermolise Bolhosa. Segundo os autores, esse instrumento permite identificar
necessidades individuais e subsidiar estratégias de cuidado mais direcionadas

A utilizacdo de instrumentos especificos contribui para a compreensdo ampliada das
necessidades dos pacientes e favorece o planejamento de intervengdes mais eficazes e centradas

na pessoa.



5.4 Impactos sociais e exclusao nas atividades cotidianas

Os estudos relataram que pessoas com Epidermolise Bolhosa frequentemente vivenciam
situagdes de exclusdo social, preconceito e isolamento, decorrentes das limitagdes fisicas e da
aparéncia das lesdes cutaneas. Bullying, dificuldades de socializacdo e restri¢des nas atividades
cotidianas foram aspectos recorrentes nos relatos dos participantes (Sangha et al., 2021).

A dependéncia de cuidadores, as limitagdes para participagdo em atividades escolares,
esportivas e sociais, bem como a incompreensao da sociedade sobre a doenga, contribuiram
para prejuizos emocionais e redugdo da autonomia dos pacientes (Anna et al., 2020).

Os resultados demonstraram que o impacto social da Epidermélise Bolhosa ultrapassa
as manifestagdes clinicas, comprometendo a participagao dos individuos em atividades de lazer,

convivio social e construcao da identidade pessoal.

5.5 Inclusio social, escolar e profissional

A Epidermolise Bolhosa apresentou impactos importantes na inclusao social, escolar e
profissional dos individuos acometidos. Os estudos demonstraram que as limitagdes fisicas, o
preconceito social e as dificuldades de locomog¢ao comprometem a participagdo em ambientes
escolares e atividades laborais (Barbosa ef al., 2022).

Além disso, dificuldades relacionadas a escrita, dor durante atividades diarias e auséncia
de adaptagdes adequadas nos ambientes educacionais foram fatores que interferiram
negativamente no processo de aprendizagem e integracao social (Togo ef al., 2025).

Durante o desenvolvimento desta revisdo, observou-se escassez de estudos voltados
especificamente para os impactos sociais, escolares e profissionais da Epidermolise Bolhosa,
sobretudo no contexto brasileiro. A maioria das publicagdes concentrou-se nos aspectos clinicos
e fisicos da doenga, evidenciando a necessidade de ampliagdo das pesquisas nacionais sobre

inclusao social, satide mental e qualidade de vida.

5.6 Sobrecarga familiar e dificuldades no cuidado

Os artigos evidenciaram que o cuidado diario de pessoas com Epidermoélise Bolhosa
gera significativa sobrecarga fisica, emocional e financeira aos familiares e cuidadores. A
necessidade constante de troca de curativos, acompanhamento médico e manejo da dor exige

dedicacao continua da familia (Anna et al., 2020).



Também foram identificadas dificuldades relacionadas ao acesso ao tratamento, aos
custos elevados dos cuidados e as fragilidades da assisténcia a saude, fatores que impactam
diretamente a qualidade de vida dos cuidadores e dos pacientes (Brun ef al., 2017).

A complexidade do cuidado cotidiano exige acompanhamento multiprofissional e
suporte continuo aos familiares, que frequentemente assumem papel central no manejo da

doenga.

5.7 A relacio entre gravidade clinica e comprometimento da qualidade de vida

Os estudos demonstraram relacdo direta entre a gravidade clinica da Epidermolise
Bolhosa ¢ o comprometimento da qualidade de vida. Pacientes com formas mais graves da
doenca apresentaram maior intensidade de dor, limitagdes funcionais, alteragdes nutricionais e
dependéncia de cuidados continuos (Danescu et al., 2019).

Além disso, fatores como extensdo das lesdes, presenca de anemia, desnutrigdo,
complicagdes extracutidneas e limitacdes motoras estiveram associados a piora dos aspectos
fisicos, emocionais e sociais relacionados a qualidade de vida (Togo et al., 2025).

Os achados evidenciaram que a maior gravidade clinica da Epidermolise Bolhosa esta
associada a piores indicadores de qualidade de vida, corroborando os resultados de Togo ef al.
(2024) e Togo et al. (2025). Pacientes com formas mais graves da doenca apresentaram maior
intensidade da dor, limitagcdes funcionais mais acentuadas, maior dependéncia para as
atividades didrias e prejuizos significativos nos aspectos emocionais € sociais.

A compreensao da relagdo entre gravidade clinica e qualidade de vida € essencial para
o planejamento de estratégias terapéuticas individualizadas e para a implementacao de agdes

que atendam as necessidades biopsicossociais dos pacientes.



6 CONSIDERACOES FINAIS

A presente revisdo integrativa permitiu analisar como os impactos psicossociais ¢ as
limitacdes fisicas decorrentes da Epidermolise Bolhosa influenciam a qualidade de vida dos
individuos acometidos. Os resultados demonstraram que a doenga ultrapassa o
comprometimento cutaneo, produzindo repercussdes significativas nos aspectos emocionais,
fisicos, sociais e funcionais, com reflexos diretos na autonomia, nas relagdes interpessoais € na
participacao social dos pacientes.

Os estudos evidenciaram que sentimentos como ansiedade, medo, tristeza, baixa
autoestima e isolamento social estdo frequentemente associados a convivéncia com a doenga.
Além disso, as limitagdes fisicas decorrentes das lesdes, da dor persistente e das complicagdes
clinicas comprometem atividades diarias, mobilidade, autocuidado e independéncia. Verificou-
se também que a inclusdo social, escolar e profissional ¢ frequentemente prejudicada, em razao
das restricdes impostas pela enfermidade e do desconhecimento da sociedade acerca dessa
condic¢ao rara.

Observou-se, ainda, que a gravidade clinica da Epidermolise Bolhosa esta diretamente
relacionada ao comprometimento da qualidade de vida, ampliando os desafios enfrentados
pelos pacientes e seus familiares. Nesse contexto, destaca-se a importancia da atuacdo da
Enfermagem no manejo das lesdes, no controle da dor, na educacdo em satide e no suporte
emocional, por meio de uma assisténcia humanizada, integral e centrada nas necessidades
biopsicossociais do individuo.

Conclui-se que a Epidermolise Bolhosa compromete de forma expressiva a qualidade
de vida dos individuos acometidos, exigindo assisténcia multiprofissional, fortalecimento das
politicas voltadas as doencas raras e ampliagdo das estratégias de inclusao social. Espera-se que
este estudo contribua para o aprimoramento do cuidado em saude e para o desenvolvimento de

praticas assistenciais mais qualificadas e sensiveis as necessidades dessa populagao.
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