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FAECULDABRE

DOS SANTOS, Emily Brenda Paélo, A ATUAC;AO DO ENFERMEIRO NO PREPARO
DA PELE E CURATIVOS EM PACIENTES COM EPIDERMOLISE BOLHOSA, 2026.
44 folhas. Monografia de Conclusao de Curso - FASIPE- Faculdade.

RESUMO

A epidermolise bolhosa (EB) é uma doenca genética rara caracterizada pela extrema
fragilidade da pele e das mucosas, que impde ao paciente e a sua familia uma rotina
intensa de cuidados especializados, com destaque para o preparo da pele e a
realizacdo de curativos. Diante da complexidade clinica da doenca e da centralidade
do enfermeiro nesse processo, 0 presente estudo teve como objetivo investigar como
se configura a atuacdo desse profissional no preparo da pele e na realizacdo de
curativos em pacientes com EB, buscando descrever as técnicas utilizadas, identificar
os critérios de escolha de materiais e coberturas conforme o subtipo da doenca e o
estagio da lesédo, e examinar os efeitos dessas intervencdes sobre a prevencao de
novas bolhas e o controle da dor. Trata-se de uma revisdo integrativa da literatura,
realizada por meio de busca sistematica nas bases de dados LILACS, MEDLINE,
SciELO e BDENF, com selecéo final de 21 estudos publicados entre 2012 e 2024. Os
resultados evidenciaram que a atuacdo do enfermeiro na EB fundamenta-se no
principio do cuidado atraumatico, na escolha criteriosa de coberturas ndo aderentes,
com destaque para as interfaces de silicone, na adocado de analgesia preventiva
associada a estratégias ndo farmacoldgicas para o controle da dor, e na educacao
estruturada de familiares e cuidadores para o manejo domiciliar das lesdes. A analise
critica dos estudos apontou convergéncia entre as diretrizes internacionais e as
producdes nacionais quanto as melhores praticas assistenciais, a0 mesmo tempo em
gue evidenciou lacunas importantes no contexto brasileiro, como o diagnéstico tardio,
a escassez de centros especializados e a insuficiéncia de protocolos institucionais
voltados a essa populacdo. Conclui-se que o enfermeiro € insubstituivel no cuidado
ao paciente com EB, e que a qualificacdo dessa atuacdo depende de capacitacao
profissional continua, disponibilidade de insumos adequados e fortalecimento da
producéo cientifica nacional sobre o tema.

Palavras-chave: Cuidados com feridas; Enfermagem; Epidermdlise bolhosa.
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DOS SANTOS, Emily Brenda Paélo, THE ROLE OF THE NURSE IN SKIN
PREPARATION AND DRESSINGS IN PATIENTS WITH EPIDERMOLYSIS
BULLOSA, 2026. 44 pages. Course Completion Monograph - FASIPE- Faculdade.

ABSTRACT

Epidermolysis bullosa (EB) is a rare genetic disease characterized by extreme fragility
of the skin and mucous membranes, imposing on patients and their families an intense
routine of specialized care, particularly regarding skin preparation and wound dressing.
Given the clinical complexity of the disease and the central role of nurses in this
process, this study aimed to investigate how nursing practice is configured in skin
preparation and wound dressing for patients with EB, seeking to describe the
techniques used, identify the criteria for selecting materials and dressings according to
disease subtype and wound stage, and examine the effects of these interventions on
the prevention of new blisters and pain control during procedures. This is an integrative
literature review conducted through systematic searches in the LILACS, MEDLINE,
SciELO, and BDENF databases, with a final selection of 21 studies published between
2012 and 2024. The results showed that nursing care in EB is grounded in the principle
of atraumatic care, the careful selection of non-adherent dressings — particularly soft
silicone interfaces — the use of preventive analgesia combined with non-
pharmacological strategies for pain management, and structured education of family
members and caregivers for home-based wound management. Critical analysis of the
studies revealed convergence between international guidelines and national
publications regarding best care practices, while also highlighting significant gaps in
the Brazilian context, such as delayed diagnosis, scarcity of specialized centers, and
insufficient institutional protocols for this population. It is concluded that nurses play a
central and irreplaceable role in the care of patients with EB, and that improving this
practice depends on continuous professional training, availability of appropriate
supplies, and strengthening of national scientific production on the subject.

Keywords: Epidermolysis bullosa; Nursing; Wound care.
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SIGLAS E ABREVIATURAS

ABEB — Associacao Brasileira de Epidermolise Bolhosa
BEBS — Birmingham Epidermolysis Bullosa Severity Score
BDENF — Base de Dados de Enfermagem

CEC — Carcinoma Espinocelular

COL17A1 — Gene do Colageno Tipo XVII

COL7A1 — Gene do Colageno Tipo VI

DeCS — Descritores em Ciéncias da Saude

EB — Epidermalise Bolhosa

EBD - Epidermodlise Bolhosa Distrofica

EBJ — Epidermdlise Bolhosa Juncional

EBS — Epidermélise Bolhosa Simples

FERMT1 — Gene da Kindlin-1

FLACC - Face, Legs, Activity, Cry, Consolability

iscorEB — Instrument for Scoring Clinical Outcomes of Research for Epidermolysis
Bullosa

KRT14 — Gene da Queratina 14

KRT5 — Gene da Queratina 5

LAMAS3 — Gene da Subunidade Alfa-3 da Laminina-332

LAMB3 — Gene da Subunidade Beta-3 da Laminina-332

LAMC2 - Gene da Subunidade Gama-2 da Laminina-332

MEDLINE — Medical Literature Analysis and Retrieval System Online

MeSH — Medical Subject Headings
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SIS

MS — Ministério da Saude

PHMB — Polihexanida com Betaina

SAE — Sistematizacéo da Assisténcia de Enfermagem
SciELO — Scientific Electronic Library Online

WBP — Wound Bed Preparation
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1. INTRODUCAO

A epidermélise bolhosa (EB) constitui um grupo de disturbios genéticos que
tornam a pele e as mucosas altamente suscetiveis alesdes. O menor atrito ou pressao
pode resultar em bolhas, erosdes e feridas abertas que cicatrizam com dificuldade.
Os pacientes enfrentam limitacdes constantes nas atividades cotidianas, desde o
banho e a troca de roupas até o contato humano mais simples. As consequéncias vao
desde dor intensa e infec¢ges recorrentes até cicatrizes que afetam a mobilidade e a
gualidade de vida ao longo dos anos (BRASIL, 2021).

Thien et al. (2024) analisaram o perfil clinico e epidemiol6gico da doenca em
coorte brasileira e observaram que a forma distréfica predomina, com manifestacdes
gue incluem estenose esofagica, problemas dentarios e desnutricdo em parcela
consideravel dos casos. O diagnostico muitas vezes ocorre tardiamente, o que agrava
0 quadro clinico e aumenta o sofrimento das familias.

De acordo com Araujo et al. (2023), as intervencdes de enfermagem junto a
criancas e adolescentes envolvem planejamento cuidadoso para proteger a pele
fragilizada e realizar curativos com técnica atraumatica. O preparo da pele exige
limpeza suave com solucdes especificas e a escolha de produtos que nao provoguem
aderéncia ou cisalhamento. Cada passo precisa ser adaptado ao subtipo da doenca
e as caracteristicas individuais da lesdo, considerando ainda o estagio de
desenvolvimento da crianca. O enfermeiro avalia a integridade cutéanea antes de
gualquer procedimento e seleciona materiais que preservem as areas perilesionais,
evitando que novos traumas se instalem durante a manipulacao.

O manejo dos curativos requer materiais ndo aderentes, como espumas de
silicone e hidrogéis, aplicados de maneira que minimize o trauma durante a remocao.
Lucena Oliveira et al. (2026) descrevem como o0 enfermeiro monitora sinais de
infeccdo, gerencia a dor durante os procedimentos e orienta os familiares sobre
cuidados domiciliares. A secagem suave da pele, o uso de roupas de algodao e a
reducdo da frequéncia de banhos integram as recomendac¢des praticas que visam
prevenir novas bolhas.

As diretrizes do Ministério da Saude (2021) estabelecem orientacdes para a

selecdo de coberturas conforme o estagio da ferida e enfatizam a importancia de
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protocolos que integrem controle da dor e prevencdo de complicagdes. O enfermeiro
atua na traducdo dessas orientacdes para a pratica assistencial, ajustando-as a
realidade de cada servi¢co de saude e a condi¢do particular de cada individuo. Essa
adaptacao constante faz parte do cotidiano do cuidado especializado, especialmente
em contextos onde 0 acesso a materiais avangados ainda encontra restrigoes.

O sucesso do tratamento depende de uma boa avaliagdo e de uma
abordagem que considere tanto os aspectos fisicos quanto o suporte emocional a
familia. A educacdo em saude ganha espaco importante, permitindo que o0s
cuidadores desenvolvam habilidades para o manejo diario e reduzam a dependéncia
de atendimentos hospitalares frequentes (Rodrigues, 2025).

1.1 Justificativa

A epidermdlise bolhosa impbe aos pacientes e seus familiares uma rotina
intensa de cuidados diarios, uma vez que a pele se lesiona facilmente com qualquer
contato ou presséao leve. Nessa condicéo, o preparo da pele e a aplicacao de curativos
representam procedimentos delicados que o enfermeiro realiza com o objetivo de
proteger as areas afetadas, controlar a dor e prevenir infeccfes secundarias.

Segundo Narciso et al. (2024), as orientacbes fornecidas pela equipe de
enfermagem permitem que as familias desenvolvam habilidades praticas para o
manejo no domicilio, o que contribui para maior estabilidade clinica e reducédo do
estresse cotidiano.

A realizacédo deste trabalho se justifica pela necessidade de examinar com
maior profundidade as praticas do enfermeiro nessas etapas especificas do cuidado,
considerando a complexidade clinica da doenca e a necessidade de assisténcia
continua e especializada.

Organizar as evidéncias disponiveis pode contribuir para a construcao de
condutas mais seguras, humanizadas e adaptadas a realidade dos servi¢cos de saude.
Além da relevancia académica e assistencial do tema, a escolha por esta tematica
surgiu a partir de uma experiéncia vivenciada durante uma visita realizada juntamente
com uma profissional que acompanha pacientes com EB. O contato com essa

realidade despertou interesse em compreender de forma mais aprofundada os
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desafios enfrentados por esses pacientes, seus familiares e pela equipe de
enfermagem no cuidado diario com a pele e as lesoes.

A vivéncia também evidenciou o quanto a epidermolise bolhosa ainda € pouco
conhecida, apesar do impacto significativo que provoca na qualidade de vida dos
individuos acometidos. Dessa forma, este estudo também busca ampliar a visibilidade
sobre a EB no contexto da enfermagem, contribuindo para a disseminagdo do
conhecimento sobre a doenca e para o fortalecimento de praticas assistenciais
baseadas em evidéncias voltadas a essa populacao.

1.2 Problematizacéo

A execucao do preparo da pele e dos curativos em pacientes com EB exige
do enfermeiro técnica precisa e sensibilidade constante diante da fragilidade extrema
da pele. Qualquer friccdo ou pressao inadequada durante a limpeza ou aplicacéo de
coberturas pode desencadear novas bolhas, erosfes dolorosas e maior risco de
infeccdo. As familias convivem diariamente com essa delicadeza, muitas vezes
carregando sozinhas grande parte dos procedimentos no ambiente domiciliar quando
0 suporte profissional se torna intermitente. (Narciso et al., 2024)

De acordo com Karimi et al. (2025), o cuidado dessa populacdo impde aos
enfermeiros desafios que envolvem manejo da dor, prevencdo de traumas adicionais
e adaptacdo de protocolos as limitacbes de recursos em diversos servicos. A
variabilidade nas abordagens assistenciais e a necessidade de formacao especifica
revelam a complexidade do tema no cotidiano dos servicos de saude brasileiros.
Diante disso, o trabalho busca responder a seguinte questao de pesquisa: Como se
configura a atuacao do enfermeiro no preparo da pele e na realizacéo de curativos em

pacientes com epidermdlise bolhosa?

1.3 Objetivos
1.3.1 Geral
Investigar a atuacdo do enfermeiro no preparo da pele e na realizacdo de

curativos em pacientes com epidermélise bolhosa.
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Especificos

Descrever as técnicas de preparo da pele e de aplicacao de curativos utilizadas
pelo enfermeiro junto a esses pacientes;

Identificar os critérios adotados para a escolha de materiais e coberturas
conforme o subtipo da doenca e o estagio da lesao;

Examinar os efeitos dessas intervencdes sobre a prevencao de novas bolhas

e o controle da dor durante os procedimentos.
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2. REVISAO DE LITERATURA

2.1 Definic&o e base genética
2.1.1 Epidermdlise Bolhosa: conceito e classificacdo

A EB é uma doenca genética rara, de carater hereditario, caracterizada pela
fragilidade extrema da pele e das membranas mucosas. Em decorréncia de mutagdes
em genes que codificam proteinas estruturais responsaveis pela adeséo entre as
camadas cutaneas, a pele dos individuos acometidos perde sua capacidade de resistir
a traumas minimos, resultando no surgimento espontaneo ou induzido de bolhas,
erosoes e feridas (Fine et al., 2014).

A heranca genética pode ocorrer de forma autossomica dominante ou
recessiva, a depender do subtipo da doenca e do gene envolvido. Até o momento,
mais de 20 genes ja foram identificados como causadores da EB, todos relacionados
a codificacdo de proteinas que compdem a juncdo dermoepidérmica, como
gueratinas, lamininas, colageno tipo VIl e integrinas. Essas proteinas desempenham
papel fundamental na estabilidade mecéanica da pele, e qualquer alteracdo em sua
estrutura ou expressado compromete de maneira direta a integridade do tecido cutaneo
(Pope et al., 2023).

Por se tratar de uma condicdo genética, a EB estd presente desde o
nascimento, embora o diagndstico nem sempre seja imediato. Em formas mais leves,
as manifestacdes podem surgir apenas diante de traumas especificos, retardando a
identificac&o clinica e, consequentemente, o inicio do cuidado adequado (Prodinger;
Lanner, 2019).

2.1.2 Classificacao: simples, juncional, distrofica e Sindrome de Kindler

A classificacdo da EB € determinada pelo nivel ultraestrutural em que ocorre
a clivagem tecidual, ou seja, pela camada da pele em que as bolhas se formam. Com
base nesse critério, a doenca € dividida em quatro grandes grupos: epidermodlise
bolhosa simples (EBS), epidermolise bolhosa juncional (EBJ), epidermolise bolhosa
distrofica (EBD) e Sindrome de Kindler (Quadro 1) (Has; Nystrom, 2015).
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Quadro 1 — Comparativo dos subtipos de Epidermdlise Bolhosa.

Subtipo Gene principal Nivel de Gravidade
clivagem
Simples (EBS) KRT5, KRT14  Intraepidérmico Leve a moderada
Juncional (EBJ) LAMA3, LAMB3 Lamina lucida Moderada a grave
Distréfica (EBD) COL7A1 Sublamina densa  Grave a muito grave
Sindrome de FERMT1 Multiplos niveis Variavel
Kindler

Fonte: Adaptado de Fine et al. (2014) e Papanikolaou; Has (2022).

A epidermdlise bolhosa simples € o subtipo mais comum e ocorre dentro da
epiderme, geralmente por mutacées nos genes KRT5 e KRT14, responsaveis pela
producédo das queratinas 5 e 14. As bolhas tendem a surgir nas regifes de maior atrito,
COmMO MAos e pés, e cicatrizam sem deixar marcas significativas na maioria dos casos.
Embora considerada a forma mais branda, pode comprometer de maneira substancial
a funcionalidade e a qualidade de vida dos pacientes (Fine et al., 2014).

A epidermolise bolhosa juncional € causada por mutacdes em genes como
LAMA3, LAMB3 e LAMC2, que codificam subunidades da laminina-332, uma proteina
essencial da membrana basal. A clivagem ocorre na lamina ltcida, e o quadro clinico
é frequentemente grave, com bolhas generalizadas, comprometimento das mucosas
e risco elevado de mortalidade na infancia, especialmente na forma Herlitz
(Papanikolaou; Has, 2022).

A epidermolise bolhosa distrofica é determinada por mutacbes no gene
COL7A1, que compromete a producédo do colageno tipo VII, principal componente das
fibrilas de ancoragem localizadas abaixo da membrana basal. E a forma mais
incapacitante da doenca, associada a cicatrizes progressivas, pseudossindactilia,
fusdo dos dedos das maos e dos pés, estenose esofagica, anemia crénica e elevado
risco de desenvolvimento de carcinoma espinocelular. A forma recessiva distrofica é

a mais grave dentro desse subtipo (Pope et al., 2023).
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A Sindrome de Kindler, reconhecida como o quarto subtipo desde a revisao
de classificacéo internacional de 2014, é causada por muta¢des no gene FERMTL1,
que codifica a proteina kindlina-1. Diferentemente dos demais subtipos, a clivagem
pode ocorrer em multiplos niveis da pele simultaneamente. Clinicamente, manifesta-
se com fotossensibilidade, atrofia cutanea progressiva e poiquilodermia, além das
bolhas caracteristicas da doenca (Has; Nystrom, 2015).

2.1.3 Prevaléncia global e no Brasil

A EB é considerada uma doenca rara em nivel mundial. Estima-se que a
prevaléncia global seja de aproximadamente 10 casos por milh&do de habitantes, com
incidéncia de cerca de 19 casos por milhdo de nascidos vivos, segundo dados do
National Epidermolysis Bullosa Registry dos Estados Unidos. A EBS representa o
subtipo mais frequente, correspondendo a aproximadamente 70% dos casos, seguida
pela EBD, com cerca de 25%, e pela EBJ, com menos de 5% (Fine et al., 2014).

No Brasil, os dados epidemioldgicos ainda sdo escassos e fragmentados. A
auséncia de um registro nacional dificulta o dimensionamento real da prevaléncia da
doenca no pais, e estima-se que haja subnotificacdo expressiva, especialmente nas
regides com menor acesso a servicos especializados. O diagnéstico tardio € uma
realidade frequente, e muitos pacientes percorrem longos trajetos até receberem
atendimento adequado, 0 que agrava 0 prognostico e eleva o impacto sobre a
gualidade de vida (Thien et al., 2024).

A raridade da doenca, somada a sua complexidade clinica e ao alto custo do
tratamento, faz da EB um desafio tanto para os sistemas de saude quanto para os
profissionais assistenciais. No Brasil, o reconhecimento da EB como doenca rara pelo
Ministério da Saude (MS) representa um fator importante, mas a implementacéo de
politicas especificas e a formacdo de profissionais capacitados ainda se mostram

insuficientes diante da demanda existente (Narciso et al., 2022).
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2.2 Epidermoélise Bolhosa: conceito e classificacéo
2.2.1 Definicdo e base genética

A pele é constituida por trés camadas principais, epiderme, derme e
hipoderme, cada uma com funcdes especificas na protecdo e manutencdo da
homeostase corporal. A epiderme, camada mais externa, € formada
predominantemente por queratinécitos organizados em estratos progressivos de
diferenciacdo. Em sua por¢do mais profunda, o estrato basal, os queratinécitos
estabelecem ancoragem com a camada subjacente por meio de complexos proteicos

especializados denominados hemidesmossomos (Borradorl; Sonnenberg, 2018).

Figura 1 — Representacado das trés camadas da pele.

. Epiderme
\Y Derme
—

Hipoderme

) S

Fonte: Nacio et al. (2022).

Entre a epiderme e a derme encontra-se a juncao dermoepidérmica, estrutura
ultrafina composta por proteinas organizadas em zonas distintas: a lamina Ilcida, a
lamina densa e a zona sublaminar. Cada zona abriga proteinas especificas, lamininas,
integrinas, colagenos e kindlinas, que trabalham de forma interdependente para
garantir a coesdo entre as camadas cutaneas. A integridade dessa juncdo é
determinante para que a pele suporte as tensfes mecanicas do cotidiano sem se
romper (Pope et al., 2023).

2.2.2 Mecanismo de formacao das bolhas

A ruptura das estruturas de adeséo cutanea diante de traumas mecanicos,
friccdo ou calor desencadeia o processo de formacdo das bolhas. Quando a tenséo
aplicada supera a resisténcia das proteinas estruturais comprometidas pela mutagéo
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genética, ocorre clivagem tecidual, cujo nivel varia conforme a proteina afetada e,
consequentemente, conforme o subtipo da doenca (Prodinger; Lanner, 2019).

Na EBS, a fragilidade dos filamentos de queratina provoca ruptura
intraepidérmica, com formacgéao de bolha dentro da prépria epiderme. O fluido tecidual
preenche o espaco gerado entre as células rompidas, e a cicatrizacdo tende a ocorrer
sem fibrose extensa, uma vez que a membrana basal permanece integra (Fine et al.,
2014).

Na EBJ, a separacao ocorre na lamina lGcida, entre a epiderme e a lamina
densa. A exposicdo desta Ultima apds a ruptura compromete a regeneracéo local,
favorecendo erosdes persistentes e de dificil resolucdo. Na EBD, a clivagem se da
abaixo da lamina densa, na zona sublaminar, onde as fibrilas de ancoragem sé&o
ausentes ou disfuncionais. Nesse caso, 0 processo cicatricial € intensamente fibrotico,
progredindo para cicatrizes mutilantes e deformidades estruturais ao longo do tempo
(PapanikolaoU; Has, 2022).

2.2.3 Proteinas afetadas e suas funcoes

O impacto clinico da EB esta diretamente relacionado a funcdo da proteina
comprometida em cada subtipo. Na EBS, as queratinas 5 e 14 formam os filamentos
intermediarios do citoesqueleto dos queratinécitos basais. Sua disfuncéo fragiliza
mecanicamente as células epiteliais sem comprometer a membrana basal, o que
explica o padrao de clivagem superficial e a menor gravidade clinica relativa desse

subtipo (Borradori; Sonnenberg, 2018).
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Figura 2 — Juncao dermoepidérmica e zonas de clivagem na EB.
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Fonte: Adaptado com auxilio de IA.

Na EBJ, a laminina-332 atua como elemento de ligacdo entre os
hemidesmossomos e a lamina densa, sendo indispensavel para a ancoragem epitelial.
Sua auséncia ou disfuncéo resulta em separacao das camadas cutaneas com minimo
esforco mecéanico e em comprometimento da sinalizacéo celular necessaria para a
regeneracao tecidual. O colageno tipo XVII, também afetado nesse subtipo, contribui
para a estabilidade dos hemidesmossomos e para a organizacdo da lamina lacida
(Wertheim-Tysarowska et al., 2020).

Na EBD, o colageno tipo VII é responsavel pela formacdo das fibrilas de
ancoragem gue conectam fisicamente a membrana basal a derme. Sem essa
estrutura, as camadas cutaneas se separam facilmente, e o processo inflamatério
cronico decorrente das lesdes repetidas estimula a deposicédo excessiva de colageno
cicatricial, mecanismo central nas complicacbes progressivas desse subtipo. Na
Sindrome de Kindler, a kindlina-1 participa da organizacao do citoesqueleto de actina
e da adesédo focal dos queratinécitos, e sua disfuncdo compromete a estabilidade

celular em multiplos niveis da juncdo dermoepidérmica (Has; Nystrém, 2015).
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2.3 Manifestacdes clinicas e complicagdes
2.3.1 Les0es cutaneas: bolhas, erosoes e cicatrizes

As manifestacfes cutdneas constituem o principal elemento clinico da EB e
variam em extensao, localizagdo e gravidade conforme o subtipo da doenca. As
bolhas representam a lesdo primaria caracteristica, podendo ser flacidas ou tensas,
de contetdo seroso ou hemorragico, e surgem espontaneamente ou diante de minimo
trauma mecéanico. ApGs o rompimento, originam erosfes superficiais que expdem a
pele a risco constante de infeccdo secundaria e comprometem a funcdo de barreira
cuténea (Condrat et al., 2021).

Na EBS, as lesdes concentram-se predominantemente nas extremidades, em
especial nas palmas das méaos e plantas dos pés, e tendem a cicatrizar sem deixar
sequelas significativas. Na EBJ, as bolhas sdo mais generalizadas, acometem
frequentemente as mucosas e resultam em erosbes de cicatrizacdo lenta e
incompleta. Na EBD, o padréo cicatricial € o aspecto mais impactante: a repeticdo das
lesbes ao longo do tempo leva a formacdo de cicatrizes fibroticas extensas que
progressivamente deformam e limitam as estruturas corporais acometidas (Pope et
al., 2023).

A pele perilesional também merece atencdo clinica, pois se apresenta
extremamente fragil e suscetivel a novos rompimentos durante a manipulacdo. Esse
aspecto impde desafios diretos ao cuidado de enfermagem, exigindo técnicas
especificas de manuseio e escolha criteriosa dos materiais utilizados nos
procedimentos (Condrat et al., 2021).

2.3.2 Comprometimento de mucosas e 0rgaos internos

A EB néao se restringe a superficie cutdnea. Em seus subtipos mais graves, a
fragilidade tecidual estende-se as mucosas que revestem estruturas internas,
resultando em manifestagcbes extracutaneas de grande impacto clinico. O trato
gastrointestinal € frequentemente acometido, com formacéo de bolhas e erosdes na
mucosa oral, esofagica e anal. A estenose esofagica, decorrente do processo
cicatricial repetido na mucosa do es6fago, é uma das complicacdes mais prevalentes
na EBD e compromete severamente a degluticdo e a ingestdo alimentar (Mcgrath et
al., 2020).
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O comprometimento oral inclui microstomia — reducéo da abertura bucal —,
anquiloglossia e destruicdo do esmalte dentéario, dificultando a higiene bucal e a
alimentacdo. Nas vias urinarias, bolhas e estenoses podem ocorrer na uretra,
causando dor e dificuldade miccional. Os olhos também podem ser afetados, com
formacao de bolhas na conjuntiva e na cornea, levando a erosdes corneanas, fotofobia
e, em casos graves, comprometimento da acuidade visual (Schwieger-Briel et al.,
2020).

O sistema respiratério pode ser envolvido em casos de EBJ e EBD graves,
com formacgéo de bolhas na laringe e na traqueia, situacdo que representa risco de
vida e exige manejo especializado. Essas manifestagcdes reforgam o carater sistémico
da doenca e a necessidade de acompanhamento multiprofissional continuo para o
monitoramento e controle das complicagdes internas (Mcgrath et al., 2020).

2.3.3 Complicagdes: infecgdo, desnutricdo, anemia e carcinoma

As complicacdes sistémicas da EB decorrem tanto da extenséo das lesbes
cutédneas quanto do comprometimento das mucosas internas, e representam as
principais causas de morbimortalidade nos subtipos mais graves. A infeccdo € a
complicacdo imediata mais frequente: a ruptura da barreira cutanea expde tecidos
profundos a microrganismos, favorecendo a colonizacdo bacteriana, por
Staphylococcus aureus e Pseudomonas aeruginosa. Infeccfes locais ndo tratadas

podem evoluir para sepse, situacao de risco iminente a vida (Condrat et al., 2021).
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Figura 3
A) Nevo da EB no cotovelo, em paciente com EBDR.

B) Area com exulceracio e lesdes de aspecto vegetante, com transformac&o para
carcinoma espinocelular (CEC) no pé.

Fonte: Thien et al. (2024).

A desnutricdo € uma complicacéo crénica e de dificil manejo, especialmente
na EBD. As lesdes orais e esofagicas dificultam a mastigacdo e a degluticéo,
reduzindo a ingestéo calorica e proteica necessaria para a cicatrizacao das feridas e
para o crescimento em criancas. O estado inflamatorio crénico aumenta ainda mais o
gasto energético, criando um ciclo vicioso entre desnutricdo e piora das lesbes
(Schwieger-Briel et al., 2020).

A anemia ferropriva € achado frequente em pacientes com EBD grave,
resultante da combinacdo entre perdas proteicas e de ferro pelas lesGes abertas,
ingestao alimentar insuficiente e processo inflamatério crénico. Em longo prazo, a
inflamacéo persistente e as lesfes cutaneas recorrentes elevam significativamente o
risco de desenvolvimento de carcinoma espinocelular, neoplasia maligna de
comportamento agressivo que representa a principal causa de morte em adultos com
EBD recessiva, com incidéncia estimada superior a 80% até os 45 anos de idade
(Mcgrath et al., 2020).



22

2.3.4 Impacto na qualidade de vida e desenvolvimento

O impacto da EB transcende as dimensdes fisicas da doenca. A dor cronica,
a necessidade de curativos diarios, as limitagdes funcionais e o isolamento social
formam um conjunto de fatores que comprometem profundamente a qualidade de vida
de pacientes e familiares. Lucky et al. (2018) apontam altas ocorréncias de ansiedade,
depresséo e sofrimento psicolégico tanto nos individuos acometidos quanto em seus
cuidadores, mostrando a necessidade de suporte psicossocial como componente
essencial do cuidado.

Em criancas, as limitagdes impostas pela doenca afetam diretamente o
desenvolvimento motor, a socializacdo e o desempenho escolar. A dificuldade de
participar de atividades fisicas, o uso de curativos visiveis e a dependéncia de
cuidados especializados contribuem para sentimentos de diferenca e exclusdo. Em
adolescentes, questdes relacionadas a autoimagem e a identidade sao
frequentemente relatadas, demandando atencdo especifica da equipe de saude
(Lucky et al., 2018).

Para os familiares e cuidadores, a rotina de cuidados com curativos, que pode
durar horas diarias, representa sobrecarga fisica, emocional e financeira grave, na
maioria dos casos. O impacto econémico da doenca é expressivo, envolvendo gastos
com insumos, deslocamentos, consultas especializadas e, muitas vezes, a
necessidade de afastamento do trabalho para dedicacédo integral ao cuidado
(Schwieger-Briel et al., 2020).

2.4 Diagndstico, avaliacédo e gravidade das lesdes
2.4.1 Critérios clinicos e diagnéstico laboratorial

O diagnodstico da EB fundamenta-se na integracdo entre a apresentacao
clinica, o historico familiar e a confirmacgéo laboratorial. A suspeita clinica é levantada
diante do surgimento de bolhas ao nascimento ou nos primeiros meses de vida,
guando associadas a histéria familiar positiva. Contudo, a heterogeneidade fenotipica
da doenca, com formas que variam de manifestacbes localizadas a quadros
generalizados graves, torna o diagnostico exclusivamente clinico insuficiente para a

classificacao precisa do subtipo (Intong; Murrell, 2012).
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O método de referéncia para confirmacdo diagnéstica € a microscopia
eletrbnica de transmissao, que permite identificar com precisdo o nivel de clivagem
tecidual e as alteracdes ultraestruturais especificas de cada subtipo. A
imunofluorescéncia por mapeamento antigénico € uma alternativa amplamente
utilizada, pois além de menos onerosa, permite identificar a auséncia ou reducéo das
proteinas estruturais por meio de anticorpos especificos, orientando diretamente a
suspeita do gene envolvido (Lucky et al., 2018).

2.4.2 Diagnostico tardio e suas consequéncias

Mesmo com a modernidade protagonizando grandes avancos na medicina, o
diagnostico é uma realidade frequente em contextos de baixa especializa¢gdo ou em
regides com acesso restrito a servigos dermatoldgicos de referéncia. Em formas mais
leves da EBS, as manifestacbes podem ser interpretadas erroneamente como
dermatoses comuns, retardando a investigacao especifica por meses ou anos. Nas
formas graves, o diagnostico tardio implica diretamente em manejo inadequado das
lesdes, uso de materiais inapropriados e exposicao desnecessaria a procedimentos
traumaticos (Schwieger-Briel et al., 2020).

As consequéncias clinicas do atraso diagnostico sdo graves. Pacientes sem
diagnostico estabelecido frequentemente recebem curativos aderentes, submetendo-
se a remocdes que causam dor intensa e ampliam as lesdes (Figura 4). A auséncia
de orientacdo adequada aos cuidadores resulta em manipulacdo incorreta da pele,
com geracdo de novas bolhas e aumento do risco de infeccdo. Em criancas, o
diagnostico tardio compromete o planejamento nutricional precoce e o0
acompanhamento multidisciplinar necessario para minimizar complicacées no
desenvolvimento (Condrat et al., 2021).

No Brasil, a escassez de centros especializados e a baixa familiaridade de
profissionais de salde com a doenca contribuem para que o percurso diagndstico seja
longo e permeado por encaminhamentos inadequados. Essa realidade mostra a
importancia da capacitacdo dos profissionais de saude, incluindo os enfermeiros, para
0 reconhecimento precoce das manifestacfes clinicas e para a conducdo adequada

do paciente ao servico de referéncia (Thien et al., 2024).
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Figura 4 — Consequéncia do manejo inadequado da EB.

Fonte - BRASIL (2021).

2.4.3 Instrumentos de avaliacdo da gravidade e das lesdes

A mensuracdo objetiva da extensdo e da gravidade das lesbes é essencial
para o planejamento assistencial, 0 monitoramento da evolucéo clinica e a avaliacdo
da resposta ao tratamento. Diferentes instrumentos foram desenvolvidos
especificamente para pacientes com EB, buscando padronizar a avaliacdo e torna-la
comparavel entre servicos e estudos (Sui; Yagoub, 2023).

O instrumento Birmingham Epidermolysis Bullosa Severity Score (BEBS)
avalia a gravidade da doenca com base em parametros como extenséo das lesdes
cutaneas, comprometimento de mucosas, presenca de cicatrizes e complicacdes
sistémicas. Sua aplicacdo permite estratificar os pacientes em categorias de
gravidade e subsidiar decisdes clinicas quanto a intensidade do cuidado necessario
(Lucky et al., 2018).

O Instrument for Scoring Clinical Outcomes of Research for Epidermolysis
Bullosa (iscorEB), desenvolvido mais recentemente, € um instrumento validado
internacionalmente que avalia a gravidade geral da EB por meio de dominios que
incluem lesdes de pele, mucosas, unhas, cabelos e complicacdes sistémicas. Sua

estrutura abrangente o torna especialmente Util em contextos de acompanhamento
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longitudinal, permitindo identificar progressdo ou melhora clinica ao longo do tempo
(Sui; Yagoub, 2023).

Para a avaliacdo especifica das feridas, ferramentas como o Wound Bed
Preparation (WBP) e escalas adaptadas de avaliacdo de feridas cronicas séo
incorporadas a prética clinica de enfermagem, complementando os instrumentos
globais de gravidade. A utilizagcdo desses recursos favorece a comunicagao entre a
equipe médica e a documentagdo consistente da evolucdo do paciente, elementos
fundamentais para a continuidade e qualidade do cuidado (Condrat et al., 2021).

2.5 Preparo da pele: técnicas e principios
2.5.1 Principios do cuidado atraumatico

O cuidado atraumatico constitui o principio norteador de toda intervencao
realizada na pele de pacientes com epidermalise bolhosa. Diferentemente do cuidado
convencional com feridas, no qual a limpeza mais vigorosa e a remoc¢ao de tecido
desvitalizado sdo praticas habituais, 0 manejo da EB exige abordagem oposta:
minimizar ao maximo qualquer forca mecanica sobre a pele, reduzir o tempo de
manipulacdo e evitar o contato de materiais aderentes com a superficie cutanea
(Denyer et al., 2017).

Esse principio estende-se a toda e qualquer interacdo do profissional com o
paciente. O posicionamento no leito, a transferéncia entre superficies, a aplicacéo de
eletrodos, a fixacdo de dispositivos e até o simples toque devem ser realizados com
técnica adaptada a fragilidade cutanea. Friccdo, pressao prolongada e tracdo direta
sobre a pele sdo os principais mecanismos desencadeadores de novas lesdes e
devem ser sistematicamente evitados em todos os momentos do cuidado (Lucas;
Oliveira, 2021).

A adocao do cuidado atraumatico como cultura assistencial exige treinamento
continuo da equipe de enfermagem, uma vez que praticas automatizadas do cuidado
convencional podem, inadvertidamente, causar dano ao paciente com EB. A
sensibilizacdo e a educacdo permanente dos profissionais sdo, portanto,
componentes indissociaveis da assisténcia segura nessa populacédo (Narciso et al.,
2022).
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2.5.2 Solucdes e produtos para limpeza da pele

A limpeza das les@es é etapa essencial do preparo da pele, com o objetivo de
remover exsudato, residuos de coberturas anteriores e microrganismos sem causar
trauma adicional. A escolha da solucdo de limpeza deve considerar a integridade da
pele perilesional, o grau de colonizagdo bacteriana e a tolerancia do paciente ao
procedimento (BRASIL, 2022).

A solucao salina isotbnica a 0,9% é a opcdo mais recomendada para a
irrigacao das lesdes, por apresentar composicao compativel com os tecidos corporais,
sem provocar citotoxicidade ou irritacdo. A aplicacdo deve ser feita por irrigagao
suave, sem friccao, utilizando seringas ou frascos com bico direcionador que permitam
o fluxo controlado da solucéo sobre a ferida, evitando pressao excessiva sobre o leito
da leséo (Lucas; Oliveira, 2021).

Em casos de lesdes com sinais de infeccdo local ou colonizagéo critica,
solucdes antissépticas de baixa toxicidade celular, como o polihexanida com betaina
(PHMB), tém sido incorporadas ao protocolo de limpeza. Diferentemente de
antissépticos tradicionais como o alcool iodado e o iodopovidona aquoso, o PHMB
apresenta amplo espectro antimicrobiano com menor impacto sobre fibroblastos e
gueratinécitos, sendo mais adequado para uso em feridas abertas e tecidos frageis
(Denyer et al., 2017).

A temperatura da solugcdo de limpeza é um fator frequentemente
negligenciado. Solucdes frias ou em temperatura ambiente podem intensificar a dor
durante o procedimento, enquanto solucdes aquecidas proximas a temperatura
corporal promovem maior conforto e contribuem para a manutencao do microambiente
favoravel a cicatrizacdo (BRASIL, 2022).

2.5.3 Avaliacao da integridade cutanea antes do procedimento

Antes de qualquer intervencdo, o enfermeiro deve realizar avaliacdo da
integridade cutanea do paciente, identificando localizacéo, extenséo e caracteristicas
das lesbes presentes, bem como o estado da pele perilesional. Essa avaliacao orienta
a escolha dos materiais, define a sequéncia do procedimento e permite identificar
sinais precoces de complicacdes como infeccdo, maceracao ou formacdo de novas
bolhas (Narciso et al., 2022).
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A inspecao da pele deve ser realizada com iluminacdo adequada e com o
minimo de manipulacdo possivel. Bolhas intactas devem ser identificadas e
preservadas sempre que nao comprometam a mobilidade ou representem risco de
rompimento espontaneo em area critica. Quando necessario o esvaziamento, a
puncéo deve ser realizada com agulha fina na base da bolha, mantendo o teto integro
como cobertura natural protetora da area subjacente (Lucas; Oliveira, 2021).

O registro fotografico das lesbes é pratica recomendada, pois permite o
acompanhamento da evolucdo cutanea, subsidia a comunicagédo entre os membros
da equipe e documenta a resposta ao tratamento. A padronizagéo desse registro, com
identificagdo de data, localizacdo anatdbmica e escala de referéncia, aumenta sua
utilidade clinica e contribui para a continuidade do cuidado entre diferentes turnos e
profissionais (Araujo et al., 2020).

2.5.4 Prevencao de novas bolhas durante a manipulacao

A prevencdao de iatrogenias durante o cuidado é um dos maiores desafios na
assisténcia ao paciente com EB. Cada contato com a pele representa risco potencial
de formacdo de nova lesdo, e a adocdo de medidas preventivas especificas é
indispensavel para que o procedimento néo resulte em dano adicional. O uso de luvas
sem talco, preferencialmente de vinil ou nitrila, € recomendado para reduzir o atrito
durante a manipulacdo, uma vez que luvas de latex apresentam maior coeficiente de
friccdo com a pele (Denyer et al., 2017).

A aplicacdo de barreiras cutaneas protetoras, como filmes de polimero néao
aderente ou pomadas a base de silicone, nas regides de pele integra sujeitas a contato
com bordas de curativos ou adesivos, contribui para reduzir o risco de lesdo por
fixacdo. Adesivos convencionais sdo contraindicados em qualquer area da pele
desses pacientes, e toda fixacdo deve ser realizada com materiais especificos de
baixa aderéncia ou por envolvimento tubular sem adesivo (BRASIL, 2022).

O ambiente em que o curativo é realizado também deve ser adaptado.
Superficies acolchoadas, temperatura controlada para evitar sudorese excessiva,
fator desencadeador de bolhas na EBS, e organizacéo prévia de todos os materiais
necessarios antes do inicio do procedimento sdo medidas que reduzem o tempo de
exposicao do paciente e minimizam a necessidade de reposicionamentos durante o
cuidado (Narciso et al., 2022).
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2.6 Curativos: tipos, critérios de escolha e técnica
2.6.1 Principios gerais da escolha do curativo na EB

A selecdo do curativo adequado para pacientes com EB é uma das decisdes
clinicas mais complexas e determinantes para 0 sucesso do tratamento.
Diferentemente do cuidado convencional com feridas, em que a aderéncia da
cobertura ao leito da lesdo € tolerada, na EB qualquer cobertura com potencial
aderente representa risco direto de trauma no momento da remogao, podendo ampliar
a lesao existente e gerar novas bolhas na pele perilesional (Denyer et al., 2017).

Os critérios para a escolha do curativo devem considerar, de forma integrada,
0 subtipo da EB, a fase da lesdo, aguda, proliferativa ou de maturacdo, o volume de
exsudato, a presenca de infeccdo, a localizacdo anatdmica e a faixa etaria do
paciente. Nao existe uma cobertura universalmente adequada para todos os casos; a
individualizagéo da escolha, fundamentada em avaliacdo clinica sistematizada, é o
gue define a qualidade do cuidado prestado (Lucas; Oliveira, 2021).

Além das caracteristicas técnicas do material, 0 conforto e a aceitacado do
paciente devem ser considerados como critérios legitimos de escolha. Coberturas que
causam dor intensa na aplicacdo ou remocdo, mesmo que tecnicamente adequadas,
comprometem a adesdo ao tratamento e a qualidade de vida, especialmente em
criancas (Narciso et al., 2022).

2.6.2 Coberturas ndo aderentes: tipos e caracteristicas

As coberturas ndo aderentes sdo a base do arsenal terapéutico no cuidado
das lesbes em EB (Figura 5). Entre as mais utilizadas, aparecem as interfaces de
silicone macio, os hidrogéis, as espumas de poliuretano com camada de contato de
silicone e os alginatos de calcio, cada um com indicacfes e caracteristicas proprias
gue determinam sua aplicabilidade conforme o tipo e a fase da lesdo (Denyer et al.,
2017).
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Figura 5 — Coberturas indicadas ndo cuidado das lesdes.
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As interfaces de silicone macio, como as malhas de silicone perfuradas, séo
amplamente recomendadas como cobertura primaria em lesfes abertas da EB. Seu
mecanismo de acdo baseia-se na baixissima aderéncia ao leito da ferida, permitindo
a troca do curativo com minimo trauma e dor. Permitem ainda a drenagem do
exsudato para a cobertura secundaria, mantendo o leito da lesdo em ambiente Umido
favoravel a cicatrizacdo (BRASIL, 2022).

Os hidrogéis séo indicados para lesdes secas ou com pouco exsudato, nas
guais a manutencdo da umidade é prioritaria para evitar a dessecacdo do leito e
favorecer o desbridamento autolitico de tecidos desvitalizados. Sua composicéo
aquosa proporciona efeito refrescante que contribui para o alivio da dor local, aspecto
especialmente relevante em lesdes agudas e em pacientes pediatricos (Lucas;
Oliveira, 2021).

As espumas de poliuretano com interface de silicone sdo indicadas para
lesbes com exsudato moderado a intenso, pois combinam alta capacidade absortiva

com camada de contato ndo aderente. S&o particularmente Uteis em regides de maior
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producdo de exsudato, como lesdes infectadas ou em fase inflamatoria intensa, e
permitem intervalos mais longos entre as trocas, reduzindo a frequéncia de
manipulacédo da pele (Denyer et al., 2017).

Os alginatos de célcio, derivados de algas marinhas, sdo coberturas de alta
absorcao indicadas para lesdes com exsudato abundante e sangramentos leves, pois
possuem propriedade hemostatica. Devem ser utilizados com cautela em lesdes
secas, has quais podem aderir ao leito da ferida caso ndo sejam hidratados
adequadamente antes da remocao (BRASIL, 2022).

2.6.3 Critérios de selecao conforme subtipo e fase da lesédo

A correlagdo entre o subtipo da EB, a fase evolutiva da leséo e a cobertura
mais indicada orienta a tomada de deciséo clinica do enfermeiro. Na EBS, cujas
lesdes tendem a ser superficiais e com cicatrizagdo mais rapida, interfaces de silicone
associadas a cobertura secundaria de espuma de baixa espessura sao
frequentemente suficientes. O objetivo principal é proteger a area sem criar oclusédo

excessiva que favoreca a maceracao (Quadro 2) (Araujo et al., 2020).

Quadro 2 - Indicacéo de cobertura por subtipo de EB, caracteristica da leséo e

volume de exsudato.

Subtipo Fase da Volume  Cobertura Cobertura Observacdes
da EB lesdo de primaria  secundaria
exsudato indicada
EBS Aguda / Ausente Interface Espuma de Preservar teto
bolha integra de silicone baixa da bolha;
de malha espessura puncionar
fina apenas se
necessario
EBS Eroséo Baixo a Interface Gaze néao Evitar oclusao
superficial moderado de silicone tecida ou excessiva para
perfurada  espuma fina prevenir
maceracao
EBJ Erosdo com  Moderado Interface Espuma de  Monitorar
cicatrizacao de silicone poliuretano  sinais de
lenta + hidrogel  com silicone infeccéo;
em bordas trocar

secas
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conforme
saturacao
EBJ Leséo Moderado Interface Espuma Associar
infectada / a alto de silicone absortiva avaliacao
colonizagao + cobertura microbioldgica
critica com PHMB
ou prata
EBD Leséo Alto Interface Espuma de Evitar tracao;
profunda / de silicone alta hidratacao
fibrética de malha absorcédo prévia
fina com obrigatoria na
interface de  remocéo
silicone
EBD Lesdo com Baixo a Interface Espuma fina Proteger
granulagéo moderado de silicone ou malha tecido
fina tubular neoformado;
reduzir
frequéncia de
troca
EBD Lesdo com Moderado Alginato de Espuma Hidratar com
sangramento a alto calcio absortiva SF 0,9% antes
leve da remocéo
para evitar
aderéncia
Todos Pele — Filme de — Protecéo da
0s perilesional polimero pele sa
subtipos integra nao adjacente ao
aderente curativ
ou pomada
de silicone

Fonte: Adaptado de Araujo et al. (2020); Brasil (2022); Denyer et al. (2017); Lucas e
Oliveira (2021); Narciso et al. (2022).

Na EBJ e na EBD, onde as lesdes sdo mais profundas, extensas e de
cicatrizacao lenta, a escolha da cobertura deve priorizar a manutencédo do ambiente
umido, a contencdo do exsudato e a protecdo contra infeccdo. Nestas formas,
coberturas com propriedades antimicrobianas, como as impregnadas com prata

nanocristalina ou com PHMB, podem ser incorporadas ao protocolo em casos de
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colonizacdo critica ou infecgdo local confirmada, sempre associadas a cobertura
priméaria ndo aderente (Narciso et al., 2022).

Em lesbes em fase proliferativa, com tecido de granulacdo presente, a
prioridade é proteger o tecido neoformado sem comprometé-lo mecanicamente.
Interfaces de silicone de malha fina sdo a escolha preferencial nessa fase, pois
permitem a visualizacdo do leito da lesdo sem necessidade de remocao completa do
curativo em todas as trocas, reduzindo o trauma sobre o tecido em regeneracao
(Lucas; Oliveira, 2021).

2.7 Manejo da dor nos procedimentos de enfermagem

Lucky et al. (2018) argumentam que dor € uma das dimensdes mais
impactantes da experiéncia de vida do paciente com EB e representa um desafio
permanente para a equipe de enfermagem. Sua origem vem de muitos fatores
envolvendo a exposicdo continua de terminacfes nervosas nas areas de pele
lesionada, o processo inflamatoério crénico, a sensibilizacdo central decorrente da dor
persistente e os estimulos dolorosos agudos gerados durante os procedimentos de
curativo. Compreender essa complexidade é o ponto de partida para um manejo eficaz
e humanizado.

A avaliacdo da dor deve ser realizada antes, durante e apls cada
procedimento, utilizando instrumentos validados e adaptados ao perfil do paciente.
Em adultos e criancas com capacidade de comunicacéo verbal, escalas numéricas ou
de faces sdo as mais utilizadas. Em lactentes e criancas pequenas, escalas
comportamentais como a FLACC, que avalia face, membros, atividade, choro e
consolabilidade, sdo mais adequadas para a mensuracéo da intensidade dolorosa. O
registro consistente dessas avaliagdes permite identificar padrdes, antecipar picos de
dor e ajustar as estratégias ao longo do tempo (Narciso et al., 2022).

A analgesia preventiva € sempre recomendada, com administracdo de
analgésicos em tempo suficiente para que seu efeito maximo coincida com o momento
do procedimento. Analgésicos néo opioides, como o paracetamol e o ibuprofeno, sao
utilizados nas dores de intensidade leve a moderada, enquanto opioides de acao
rdpida, como o fentanil intranasal ou a morfina oral, sdo reservados para

procedimentos mais extensos ou para pacientes com dor intensa e de dificil controle.
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A titulagcdo da dose deve ser avaliada de forma individual e reavaliada periodicamente
conforme a resposta clinica (Lucky et al., 2018).

As estratégias ndo farmacolégicas servem como complementos
indispensaveis e ndo devem ser subestimadas. A distracdo ativa, por meio de musica,
videos, jogos ou conversa direcionada tem eficacia comprovada na reducdo da
percepcao dolorosa, principalmente em criangas. O posicionamento confortavel, a
manutencdo de ambiente aquecido, a reducdo de estimulos sensoriais excessivos e
a presenca de familiar ou cuidador de referéncia durante o procedimento contribuem
para a sensacdo de seguranca e reduzem a ansiedade antecipatoria, fator que
amplifica significativamente a experiéncia dolorosa (Araujo et al., 2020).

Explicar cada etapa do procedimento antes de realiza-la, respeitar o ritmo do
paciente, oferecer pausas quando necessario e validar verbalmente a dor relatada séo
atitudes que estabelecem vinculo de confianca e reduzem a resisténcia ao cuidado.
Em criancas, esse vinculo é determinante para a adeséo ao tratamento a longo prazo,
uma vez que os procedimentos dolorosos repetidos podem gerar comportamentos de
esquiva e sofrimento psicoldgico progressivo (Lucas; Oliveira, 2021).

O enfermeiro é a peca chave nessa interacdo, ndo apenas pela execucao
técnica dos procedimentos, mas pela capacidade de integrar avaliacdo clinica,
intervencdes farmacoldgicas e ndo farmacologicas em uma abordagem continua. A
dor ndo controlada deteriora a qualidade de vida, compromete a cicatrizacdo, aumenta
o risco de infeccdo por dificultar a realizacdo adequada dos curativos e impde
sobrecarga emocional ao paciente e a familia. Reconhecé-la como prioridade
assistencial é, portanto, um imperativo ético e clinico no cuidado a essa populacéo
(Narciso et al., 2022).

2.8 Educacdo em saude e cuidado no domicilio

A educacdo em saude direcionada aos familiares e cuidadores de pacientes
com EB é componente estrutural do cuidado e ndo deve ser compreendida como
atividade secundaria ou pontual. Dado o carater cronico e incuravel da doenca, a
maior parte dos cuidados com curativos, higiene, alimentacéo e prevencao de lesdes
ocorre no ambiente domiciliar, tornando o cuidador informal o principal executor das

intervengdes cotidianas. A qualidade do cuidado prestado em domicilio é, portanto,
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diretamente proporcional ao nivel de preparo técnico e emocional de quem o realiza
(Lucas; Oliveira, 2021).

O processo educativo deve ser iniciado ainda durante a internacdo ou nas
primeiras consultas apds o diagndstico, quando a familia se encontra em fase de
adaptacédo a nova realidade. Para Narciso et al. (2022), nesse momento, o enfermeiro
assume papel de educador e de suporte, orientando sobre a fisiopatologia da doenca
em linguagem acessivel, demonstrando as técnicas de curativo de forma pratica e
supervisionada e esclarecendo duvidas que frequentemente emergem da
inseguranca diante de uma condic¢do tdo complexa.

Os conteudos prioritarios da educacdo em saude na EB incluem o
reconhecimento precoce de sinais de infec¢do nas lesdes, a técnica correta de puncao
e esvaziamento de bolhas, os cuidados com a pele perilesional, a escolha e o
armazenamento adequado dos insumos, a adaptacdo do ambiente domiciliar para
reduzir riscos de trauma e as estratégias de manejo da dor durante os curativos. Cada
um desses conteudos deve ser abordado de forma gradual e revisado periodicamente,
considerando que a sobrecarga emocional do periodo inicial pode comprometer a
retencéo das informacdes transmitidas (Narciso et al., 2022).

A adaptacéo do ambiente domiciliar € uma dimensao pratica da educagéo em
saude que merece atencdo especifica. Superficies acolchoadas em areas de
descanso e brincadeira, roupas sem costuras internas ou elasticos apertados,
calcados fechados com meias de algoddo sem costura e a eliminacdo de objetos
cortantes ou abrasivos do ambiente sdo medidas simples que reduzem
significativamente a incidéncia de novas lesdes no cotidiano. O enfermeiro deve
orientar a familia sobre essas adaptacdes de forma individualizada, considerando a
faixa etaria do paciente e as particularidades do subtipo da doenca (BRASIL, 2022).

O suporte continuo apos a alta hospitalar ou ap6s as consultas ambulatoriais
nao podem ser ignoradas. Linhas de comunicacdo acessiveis com a equipe de
referéncia, grupos de apoio a familias de pacientes com EB e materiais educativos em
linguagem simples, como cartilhas, videos demonstrativos e protocolos ilustrados,
ampliam a seguranca do cuidador e reduzem o isolamento frequentemente relatado

por familias que lidam com doencas raras. No Brasil, organizagdes como a Associagao
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Brasileira de Epidermdlise Bolhosa (ABEB) trabalham incansavelmente nesse
suporte, complementando a atuacao dos servi¢cos de saude (Thien et al., 2024).

Assim, é importante reconhecer que educar em saude na EB ndo se resume
a transmissao de técnicas. Envolve também acolher o sofrimento do cuidador,
reconhecer seus limites, valorizar seu esfor¢co cotidiano e construir com ele uma
relacdo de parceria baseada na confianca. O enfermeiro que compreende essa
dimenséao relacional do cuidado contribui ndo apenas para a melhora clinica do
paciente, mas para a preservacdo da saude mental e da capacidade de cuidar de
guem dedica sua vida a essa tarefa (Lucas; Oliveira, 2021).

2.9 Atuacao e competéncias do enfermeiro na EB

O enfermeiro desempenha papel de coordenacao dos cuidados diretos com a
pele, integrando as condutas dos demais profissionais, médicos, nutricionistas,
fisioterapeutas, psicologos e assistentes sociais, em um plano assistencial coeso e
centrado nas necessidades individuais do paciente. A Sistematizacdo da Assisténcia
de Enfermagem (SAE) constitui o instrumento metodolégico que organiza esse
processo, permitindo o levantamento dos diagnosticos de enfermagem, o
planejamento das intervencdes, sua execucdo e avaliacdo de forma continua e
documentada (Lucas; Oliveira, 2021).

A formacéo do enfermeiro para o cuidado especializado em EB ainda enfrenta
problemas, tanto na graduacdo quanto na educacdo permanente nos servicos de
saude. A raridade da doenca limita a exposicao dos profissionais durante a formacéo,
e muitos enfermeiros chegam ao primeiro contato com um paciente com EB sem o
preparo técnico necessario. Investir na capacitacao profissional, no desenvolvimento
de protocolos assistenciais institucionais e na producdo de evidéncias cientificas
nacionais sobre o tema sdo caminhos indispensaveis para a qualificacdo do cuidado
oferecido a essa populacéo no Brasil (Thien et al., 2024).

A construcdo de uma assisténcia de enfermagem verdadeiramente qualificada
na EB exige, acima de tudo, o reconhecimento de que cada paciente carrega nao
apenas feridas na pele, mas uma historia de resisténcia, adaptacdo e dependéncia do
cuidado alheio. Ao enfermeiro cabe a responsabilidade de transformar esse cuidado

em um ato técnico e humano simultaneamente, preciso na escolha dos materiais,
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cuidadoso na manipulacdo da pele fragil e sensivel a dor que ndo se vé, mas que
acompanha cada troca de curativo, cada procedimento e cada dia vivido com a

doenga.

3. MATERIAIS E METODOS

O presente estudo caracteriza-se como uma revisao de literatura, modalidade
de pesquisa que permite reunir, analisar e sintetizar evidéncias cientificas produzidas
sobre um determinado tema, possibilitando a construcdo de conclusbes a partir de
estudos com diferentes abordagens metodoldgicas. Essa modalidade foi escolhida por
sua capacidade de oferecer uma compreensdo abrangente sobre a atuacdo do
enfermeiro no preparo da pele e na realizacdo de curativos em pacientes com
epidermdlise bolhosa, tema que envolve tanto aspectos clinicos quanto assistenciais
e educacionais (Mendes; Silveira; Galvao, 2008).

A questao norteadora que orientou a busca foi: como se configura a atuacéo
do enfermeiro no preparo da pele e na realizacdo de curativos em pacientes com
epidermodlise bolhosa? A partir dessa questdo, procedeu-se a busca de publicacoes
nas bases de dados LILACS, MEDLINE, SCIELO e BDENF, utilizando os descritores
controlados cadastrados nos Descritores em Ciéncias da Saude (DeCS) e no Medical
Subject Headings (MeSH): "epidermolise bolhosa”, "enfermagem”, "curativos”,
"cuidados com feridas" e "preparo da pele”, combinados por meio dos operadores
booleanos AND e OR.

Foram adotados como critérios de incluséo: artigos originais, revisdes de
literatura, diretrizes clinicas e documentos institucionais publicados entre os anos de
2012 e 2024, disponiveis na integra, nos idiomas portugués, inglés ou espanhol, e que
abordassem diretamente o cuidado ao paciente com epidermdlise bolhosa. Foram
excluidos estudos que ndo apresentavam relacdo com a tematica central, publicacées
duplicadas entre as bases consultadas e trabalhos sem acesso ao texto completo.

A anadlise dos estudos foi realizada de forma descritiva e interpretativa, com
organizacdo da leitura do material: conhecimento clinico sobre a EB, tecnologias de

cuidado com a pele e as feridas, e atuacao do enfermeiro.
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Por se tratar de uma revisao integrativa, o presente estudo ndo necessitou de
submiss&o ao Comité dde Etica em Pesquisa, conforme a resolucéo n° 466/2012 do
Conselho Nacional de Saude. Entretanto, todos os estudos utilizados foram
devidamente referenciados, respeitando os principios éticos, os direitos autorais e a
integralidade das producdes cientificas analisadas.

4. RESULTADOS E DISCUSSOES

Os objetivos propostos neste estudo foram integralmente alcangados por meio
da andlise dos 21 estudos selecionados, uma vez que a revisdo permitiu mapear,
sistematizar e analisar criticamente as principais evidéncias disponiveis sobre o tema.
A analise das referéncias analisadas permitiu identificar trés eixos tematicos centrais
gue organizam os achados desta revisdo: o conhecimento clinico sobre a epidermdlise
bolhosa, as tecnologias de cuidado com a pele e as feridas, e a atuacao especifica do
enfermeiro no manejo da doenca. Esses eixos sao interdependentes e refletem a
complexidade assistencial que caracteriza o cuidado a essa populagéo.

A seguir, um quadro (Quadro 3) trazendo os principais achados durante a

pesquisa bibliografica e suas contribuicdes para a construcdo da discussao.

Quadro 3 — Principais achados durante a pesquisa bibliografica.

N° Autor/Data Titulo Objetivo Contribuicéo para
os resultados
01 Fineetal., Inherited Classificar os Fundamentou a
2014 Epidermolysis subtipos de EB classificacao dos
Bullosa com base em quatro subtipos e

critérios genéticos  0s genes
e ultraestruturais envolvidos, base

para toda a
discussao clinica
do trabalho
02 Wounds International Con-  Estabelecer Embasou os
International, sensus on Wound recomendacfes principios do
2014 Care in EB internacionais para cuidado
o cuidado de atraumatico e os
feridas na EB critérios de escolha

de coberturas



03

04

05

06

07

08

09

Has; Nystrom,
2015

Intong;
Murrell, 2012

Denyer et al.,
2017

Borradori;
Sonnenberg,
2018

Lucky et al.,
2018

Prodinger;
Lanner, 2019

Araujo et al.,
2020

Inherited EB:
Novel and Rare
Subtypes

Inherited EB: New
Diagnostic Criteria

Wound Manage-
ment for Children
and Adults with
EB

Structure and
Function of Hemi-
desmosomes

Quality of Life in
EB Patients and
Caregivers

Epidermolysis
Bullosa: Genetics
and Pathophysiol-

ogy

Cuidados de
Enfermagem na
Epidermdlise
Bolhosa

Descrever subtipos
raros e suas
caracteristicas
clinicas e
genéticas

Revisar os critérios
diagnésticos da EB

Orientar 0 manejo
de feridas na EB
em diferentes
faixas etéarias

Descrever a
estrutura e funcao
dos
hemidesmossomos
na adesao cutanea

Avaliar o impacto
da EB na
qualidade de vida
de pacientes e
cuidadores

Revisar 0s
mecanismos
genéticos e
fisiopatoldgicos da
EB

Identificar as
praticas de
enfermagem no
cuidado ao
paciente com EB

38

Complementou a
classificacao da
EB, especialmente
quanto a Sindrome
de Kindler

Subsidiou o tépico
de diagndstico,
com énfase na
imunofluorescéncia
€ microscopia
eletronica

Forneceu base
técnica detalhada
para preparo da
pele, escolha de
coberturas e
técnica de curativo

Embasou a
discusséao sobre a
fisiopatologia da
EB e o papel das
proteinas de
adesdao

Fundamentou a
discussao sobre
dor, sobrecarga do
cuidador e impacto
psicossocial da
doenca

Aprofundou a
compreensao do
mecanismo de
formacédo das
bolhas por subtipo

Contribuiu
diretamente para
os resultados sobre
atuacao do
enfermeiro e
educacédo em



10  McGrath et
al., 2020

11 Schwieger-
Briel et al.,
2020

12  Wertheim-
Tysarowska
et al., 2020

13 Condrat et al.,
2021

14 Lucas;
Oliveira, 2021

15 Papanikolaou;
Has, 2022

Systemic Compli-
cations of Epider-
molysis Bullosa

Nutritional and
Systemic Aspects
of EB

Collagen XVII and
Junctional EB

Wound Care in
Epidermolysis
Bullosa

Assisténcia de
Enfermagem ao
Paciente com
Epidermdlise
Bolhosa

Junctional
Epidermolysis
Bullosa

Descrever as
complicagbes
sistémicas
associadas aos
subtipos graves de
EB

Analisar o impacto
nutricional e
sistémico da EB

Investigar
mutacdes no
colageno XVll e
suas implicacdes
clinicas na EBJ

Revisar as praticas
de cuidado com
feridas na EB

Descrever a
assisténcia de
enfermagem
prestada a
pacientes com EB

Revisar as
caracteristicas
clinicas e
moleculares da
EBJ

39

salde no contexto
brasileiro

Embasou a
discussao sobre
complicagcdes
extracutaneas,
desnutricéo,
anemia e
carcinoma
espinocelular

Fundamentou a
discusséao sobre
desnutricéo,
suporte nutricional
e qualidade de vida

Contribuiu para a
compreensao das
proteinas afetadas
na EBJ e suas
consequéncias
assistenciais

Reforcou as
recomendacdes
sobre limpeza,
prevencao de
infeccdo e escolha
de coberturas

Subsidiou os
resultados sobre
competéncias do
enfermeiro, SAE e
cuidado domiciliar

Aprofundou a
discusséao sobre o
subtipo juncional e
suas demandas
especificas de
cuidado



16

17

18

19

20

21

Narciso et al.,
2022

Robinson;
Hunter, 2022

Brasil / MS,
2022

Sui; Yagoub,
2023

Pope et al.,
2023

Thien et al.,
2024

Cuidados de
Enfermagem na
EB

Best Practice in
Wound Care for
EB Patients

Protocolo Clinico
e Diretrizes
Terapéuticas para
Doencas Raras da
Pele

Assessment Tools
in Epidermolysis
Bullosa

EB Classification
and Management
Update

Epidemiologia da
EB no Brasil

Fonte: Elaborado pela autora (2026).

Analisar a pratica
do enfermeiro no
manejo das lesdes
cutaneas na EB

Sistematizar as
melhores praticas
no cuidado com
feridas na EB

Orientar 0 manejo
clinico da EB no
sistema de saude
brasileiro

Revisar os
instrumentos de
avaliacao de
gravidade e lesdes
na EB

Atualizar a
classificacdo e o
manejo da EB com
base em
evidéncias
recentes

Analisar o perfil
epidemioldgico dos
pacientes com EB
no contexto
brasileiro

40

Contribuiu para os
resultados sobre
atuacao
profissional,
manejo da dor e
educacdo em
saude no Brasil

Embasou a
discusséao sobre
técnicas de
limpeza, solugdes
utilizadas e
prevencao de
trauma

Forneceu respaldo
normativo nacional
para as
recomendacdes de
preparo da pele e
escolha de
coberturas

Subsidiou a
discussao sobre
avaliacao
sistematizada das
lesBes e uso do
BEBS e iscorEB

Complementou e
atualizou os
critérios de
classificacao e as
recomendacdes
assistenciais

Fundamentou a
discussao sobre
diagndstico tardio,
subnotificacao e
lacunas
assistenciais no
Brasil
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No que se refere ao conhecimento clinico sobre a EB, os estudos analisados
demonstram melhorias claras na compreensao da base genética e fisiopatolégica da
doencga, a partir da revisdo de classificagao internacional proposta por Fine et al.
(2014) e atualizada por Pope et al. (2023).

A consolidacao do sistema de quatro subtipos, EBS, EBJ, EBD e Sindrome
de Kindler, pode ser considerado um marco para a padronizacéo diagndstica e para o
planejamento terapéutico, uma vez que cada subtipo impde demandas assistenciais
especificas e distintas. Essa progressdo no conhecimento cientifico contrasta,
contudo, com a realidade brasileira descrita por Thien et al. (2024) e Narciso et al.
(2022), que apontam persisténcia do diagnostico tardio e insuficiéncia de centros
especializados no pais.

Quanto as tecnologias de cuidado, os achados convergem para a centralidade
do principio atraumatico como fundamento de todas as intervengdes com a pele do
paciente com EB. Denyer et al. (2017), Condrat et al. (2021) e Robinson e Hunter
(2022) sdo unanimes ao recomendar coberturas de silicone ndo aderentes como
primeira escolha para o manejo das lesdes, posicionamento apontado pelo consenso
Internacional da Wounds International (2014) e pelo protocolo do Ministério da Saude
brasileiro (BRASIL, 2022).

A convergéncia entre diretrizes nacionais e internacionais nesse aspecto
indica maturidade do conhecimento disponivel sobre o tema, embora a efetiva
incorporacao dessas recomendacdes nos servicos de saude brasileiros ainda seja
desigual, conforme apontado por Lucas e Oliveira (2021).

Os estudos analisados sdo claros quanto ao papel do enfermeiro tanto na
execucdo dos cuidados diretos com a pele quanto na educacdo em saude de
familiares e cuidadores. Araujo et al. (2020) e Lucas e Oliveira (2021) argumentam
gue a qualidade do cuidado domiciliar esta diretamente associada ao nivel de preparo
técnico dos cuidadores, e que o enfermeiro € o principal responsavel por esse
processo educativo.

Essa perspectiva € corroborada por Narciso et al. (2022), que identificaram
reducéo de complicacdes infecciosas e de internagdes em pacientes cujos cuidadores

receberam orientacao estruturada da equipe de enfermagem.
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Um aspecto de destaque na andlise critica dos estudos € a predominancia de
producdes internacionais sobre o tema, com concentragdo em paises europeus e
norte-americanos. Das 21 referéncias analisadas, apenas seis sao de origem
brasileira, o que mostra a necessidade de ampliagéo da producéo cientifica nacional
sobre o cuidado de enfermagem na EB. Essa lacuna € especialmente relevante
considerando que as realidades assistenciais, os recursos disponiveis e o perfil
epidemiologico dos pacientes brasileiros apresentam especificidades que nem
sempre sao contempladas pelas diretrizes internacionais.

Assim, a analise dos estudos permite concluir que existe base cientifica sélida
e consistente para orientar a pratica do enfermeiro no preparo da pele e no manejo de
curativos em pacientes com EB. O desafio que se impde néo &, portanto, de producéo
de conhecimento, mas de sua traducéo para protocolos institucionais acessiveis, de
formacéo profissional qualificada e de politicas publicas que garantam 0 acesso aos
iNnsSumMos e servicos especializados necessarios para que esse conhecimento chegue,

de fato, a cada paciente.

5. CONSIDERACOES FINAIS

A realizacao deste estudo permitiu compreender que a atuacao do enfermeiro
no preparo da pele e na realizacdo de curativos em pacientes com epidermolise
bolhosa é uma pratica que exige preparo técnico especializado, sensibilidade clinica
e capacidade de adaptacdo constante as demandas de uma doenca de alta
complexidade e carater cronico. A revisao da literatura mostrou que existe um corpo
de conhecimento cientifico consolidado sobre o tema, com diretrizes internacionais
bem estabelecidas e producdo nacional crescente, ainda que insuficiente diante da
magnitude do desafio assistencial imposto pela doenca.

Os achados indicam que o cuidado qualificado ao paciente com EB depende
de uma cadeia de fatores interligados: do conhecimento do profissional sobre a
fisiopatologia e as particularidades de cada subtipo, da disponibilidade de insumos
adequados, da existéncia de protocolos institucionais e do investimento continuo na
educacéo dos cuidadores. A auséncia de qualqguer um desses elementos compromete

0 conjunto e impacta diretamente a qualidade de vida do paciente.
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Espera-se que este trabalho contribua para a sensibilizacdo de profissionais
e instituicbes de salude quanto a necessidade de capacitacdo especifica para o
cuidado a EB, bem como para o fortalecimento da producéo cientifica nacional de
enfermagem sobre doencas raras. Novos estudos, especialmente de carater clinico e
com amostras brasileiras, sdo necessarios para preencher as lacunas ainda
existentes e aproximar ainda mais o conhecimento disponivel da realidade vivida por

pacientes e familias em nosso contexto.
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