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RESUMO: OBJETIVO: evidenciar a atuacdo multidisciplinar no tratamento dos
individuos acometidos pela EB. METODOS: trata-se de uma revisdo de literatura,
onde artigos cientificos sobre a tematica foram pesquisados nas bases de dados:
SCIELO (Scientific Eletronic Library Online), BVS (Biblioteca Virtual em Saude) e
PubMED, publicados nos ultimos 15 anos (2006- 2021), aplicando-se os seguintes
descritores: Epidermolise Bolhosa e Multidisciplinar. RESULTADOS: os resultados
mostram que a abordagem sobre a atuagdo multidisciplinar nomanejo da patologia
ainda é citada de forma discreta nos estudos cientificos, pois apesar destaatuagcao
ser considerada importante para proporcionar aos individuos um tratamento ainda
mais efetivo, sdo poucas as relagdes expostas nos estudos entre os profissionais de
saude que podem contribuir para o tratamento do individuo acometido e dos seus
familiares. CONCLUSAO: através do presente estudo pdde-se evidenciar que a
literatura apresenta uma escassez de estudos cientificos sobre esta tematica,
principalmente sobre a atuacdo multiprofissional nos cuidados destes pacientes e
seus familiares. Diante disso, surge a necessidade de realizacdo de mais estudos
sobre a EB, especialmente enfatizando a atuagdo multidisciplinar no manejo da
patologia, para que assim estes estudos possam apoiar a pratica dos profissionais
de saude.
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ABSTRACT: OBJECTIVE: evidence the multidisciplinary action in the treatment of
individuals affected by EB. METHODS: it is a literature review, where scientific
articles on the subject were searched in the databases: SCIELO (Scientific Electronic
Library Online), VHL (Virtual Health Library) and PubMED, published in the last 15
years (2006-2021), applying the following descriptors: Epidermolysis Bullosa and
Multidisciplinary. RESULTS: the results show that the approach on multidisciplinary
performance in the management of pathology is still cited in a way discreet in
scientific studies, because despite this acting be considered important to provide
individuals with an even more effective treatment, few are relationships exposed in
the studies among health professionals who can contribute for the treatment of
affected individual and their family members. CONCLUSION: through the present
study it was evident that the literature presents a scarcity of scientific studies on this
theme, mainly about the multiprofessional performance in the care of these patients
and their families. That said, there is a need for realization more studies on EB,
especially emphasizing the multidisciplinary performance in the management of
pathology, so that these studies can support the practice of health professionals.

KEYWORDS: Epidermolysis Bullosa. Patient Care Team. Chronic Disease.
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INTRODUGAO

A Epidermolise Bolhosa (EB) envolve um grupo heterogéneo de doencgas,
hereditarias ou adquiridas, relativamente raras, que possui como caracteristica o
desenvolvimento de bolhasna regido cutdneo-mucosa. As bolhas podem surgir apos
traumatismos ou irritacbes, assim como podem ocorrer de forma espontanea,
podendo ou néo deixar cicatrizes na epiderme (SILVA et al., 2011).

A EB pode manifestar-se em qualquer fase da vida (AMARAL, ANDRADE &
BARBOSA, 2014). Possuem trés tipos principais, os quais sao classificados de
acordo com o nivel histolégico de formagao da bolha: simples, juncional e distrdfica,
além da inclusdo de um quarto grupo (Sindrome de Kindler), apds o terceiro
consenso de EB (OLIVEIRA, 2010; BOEIRA, 2012).

A EB caracteriza-se por produzir vesiculas na pele (como maos e pés) e, em
alguns casos, nas membranas mucosas. As fibras proteicas de colageno, que ligam
as camadas da pele,ndo funcionam eficazmente, assim separando-se facilmente. O
espaco que se forma entre elas é preenchido por soro ou fluido rico em proteinas,
dessa forma dando origem a bolha (AMARAL, ANDRADE & BARBOSA, 2014).

O individuo acometido pela EB pode apresentar bolhas nas superficies
externas e internas do corpo, atrofia da pele no dorso das maos, com perda parcial
de impressdes digitaise hiperqueratose nas maos e nos pés. A evolugédo se da com
o aparecimento de varios ciclos de formacao de bolhas, geralmente com infecgéo
secundaria (ALVES et al., 2007).

Em alguns casos de EB, as bolhas variam entre superficiais e até mais
profundas, ocasionando no aumento do seu tamanho, podendo estas ser dolorosas e
com sangue, tendo emvista que a separagao das camadas se localizam abaixo da
juncao da epiderme com a derme, onde se encontram vasos sanguineos e nervos.
Além disso pode ocorrer também caimento das unhas e feridas que podem evoluir
para infec¢des ou deixar cicatrizes que levam a complicagdescomo pseudosindactilia

e distrofia das méaos, que ocasionam na perda dos movimentos dos dedos, dessa
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forma dificultando a socializagdo do individuo acometido com o meio em que vive
(BEGA et al., 2015).

Além da pele e do sistema musculoesquelético, outros 6rgaos também podem
ser afetados nos individuos acometidos pela EB, especialmente aqueles com forma
recessiva da patologia. Além de bolhas, outras doengas de pele também podem
ser observadas nestes individuos, tais como: neoplasma cutaneo, eczema,
dermatite atopica e alergias. Dentre os 6rgaos que sdo mais afetados nos individuos
com EB, destacam-se: os dentes, o trato gastrintestinal, o trato respiratério superior,
o trato geniturinario, os olhos e o sistema cardiovascular (DAS & SAHOO, 2004,
BARROS, RASKIN & PEREIRA, 2004).

O diagndstico da EB é clinico e laboratorial, mas € de suma importancia
considerar a historia familiar e a consanguinidade dos pais (ALVES et al., 2007). A
confirmacéo exata da doenca pode ser realizada através da imunofluorescéncia, do
mapeamento genético e antigenos monoclonais especificos, além da microscopia
eletronica, sendo esta considerada padréo-ouro no diagnostico da EB (BEGA et al.,
2015).

De acordo com o estudo de AMARAL, ANDRADE & BARBOSA (2014), AEB é
uma afec¢ao crénica e possui variados graus de intensidade, o que requer uma
abordagem interdisciplinar para proporcionar aos individuos acometidos e os seus
familiares uma assisténcia eficaz, bem como a compreensdo da doenga e dos
cuidados necessarios, para que estes sejam mantidos no domicilio. Além disso, o
estudo evidencia que o individuo acometido por EB requer intervencdes visando a
prevencdo do aparecimento de sequelas, o que pode dificultar a sua integragao
social.

A EB torna o individuo acometido extremamente fragil, e, devido a isso,
necessitam de cuidados que possuam como objetivo evitar novos traumas e
ulceragdes. Sendo assim, o planejamento assistencial feito a partir da avaliagdo da
equipe multidisciplinar deve garantir que o individuo tenha um cuidado adequado a
sua pele e mucosas, evitando mais e maiores complicagdes no sentido de
desencadear ou agravar o surgimento de lesées (AMARAL, ANDRADE &
BARBOSA, 2014).
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Diante disso, o presente estudo tem como objetivo evidenciar a atuagao
multidisciplinarno tratamento dos individuos acometidos pela EB. O estudo justifica-se
pelo fato da EB se tratar de uma doencga crénica, que possui diferentes graus de
intensidade e acometimentos, requerendo para 0 seu manejo uma abordagem
multiprofissional, tendo em vista que, além dos individuos acometidos, os familiares
destes também precisam de cuidados e/ou orientagbes para o0 manejoadequado da

patologia.

METODOLOGIA

O presente estudo trata-se de uma revisao de literatura, que de acordo com
Tomasi e Yamamoto (1999, p.3) “é uma sistematica de leituras e registros que
acontecem ao longo do processo de pesquisa”’. Diante disso, o desenvolvimento

deste estudo foi divido em 4 etapas, assim distribuidas:

12 Etapa - Fontes

Nesta etapa foi realizado o levantamento bibliografico, que de acordo com
CERVO & BERVIAN (2002), tem como finalidade levantar todas as referéncias
encontradas sobre um determinado tema. Assim, artigos cientificos sobre a tematica
do presente trabalho foram pesquisados nas bases de dados: SCIELO (Scientific
Eletronic Library Online), BVS (Biblioteca Virtual em Saude) e PubMED, publicados
nos ultimos 15 anos (2006-2021), sendoeste periodo considerado devido a escassez
de publicagdes sobre a tematica. Para a realizacdo da pesquisa, os seguintes
descritores foram aplicados: Epidermdlise Bolhosa e Multidisciplinar. As pesquisas
foram realizadas nas bases de dados no periodo de fevereiro de 2021.

Foram utilizados artigos disponiveis online com acesso livre (gratuito), escritos

nas linguas Inglesa e Portuguesa, e em texto completo. Para a selegéo das fontes
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foram usados como critérios de inclusdo: artigos completos que abordassem a
tematica proposta, e como critério de exclusdo: artigos que nao estivessem nas

Linguas Inglesa e/ou Portuguesa.

22 Etapa - Coleta de dados

Na presente etapa foi realizada a leitura exploratoria de todo o material
selecionado, objetivando analisar se os artigos em questdo respondem aos
questionamentos do presente trabalho. Em seguida foi realizada a leitura seletiva
destes, aprofundando nas partes de maioresinteresses. Foi realizado ainda o registro
das informagdes extraidas dos artigos em instrumentoespecifico (titulo, autores, ano,

base de dados e resultados).

32 Etapa - Analise e interpretagcao dos resultados

Nesta etapa, foram realizadas leituras analiticas para ordenar as informacdes
das fontes, para que se desenvolvesse a pesquisa. Na tabela 1, pode ser observado

0 numero de artigos encontrados em cada etapa da presente coleta de dados.
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Tabela 1 - Selec&o dos artigos cientificos.

ATIVIDADE NUMERO DE DOCUMENTOS
Busca nas bases de dados 14 artigos (SCIELO 2; BVS 9; PubMED 3)
Excluséo por ano (2006 - 2021) 14 artigos (SCIELO 2; BVS 9; PubMED 3)
Texto completo 13 artigos (SCIELO 2; BVS 8; PubMED 3)

Selecao de Artigos nas - Linguasg oo (SCIELO 1: BVS 4: PubMED 3)
Portuguesa e Inglesa

Selecdo de artigos com livre acesso  #4 artigos (SCIELO 1; BVS 2, PubMED 1)
Exclusao de artigos repetidos 3 artigos (SCIELO 1; BVS 1, PubMED 1)
Artigos finais 3 artigos

Autoria prépria (2021).

42 Etapa - Discussao dos resultados

As categorias encontradas na etapa citada anteriormente foram discutidas a
partir do referencial tedrico sobre a tematica do assunto. A partir dos dados coletados,
serao apresentadase, consequentemente, realizadas as discussdes desse trabalho.

Para melhor exposicdo dos artigos cientificos selecionados no presente
estudo, de acordo com as caracteristicas citadas anteriormente, foi elaborada a

tabela 2, composta pelos seguintes dados de cada artigo: “titulo”, “autores”, “ano”,
“‘bases de dados” e “resultados”.

RESULTADOS E DISCUSSAO

Apesar da complexidade que envolve a EB, para BARBOSA et al. (2005)
ainda ndo haum tratamento curativo da EB, sendo assim o suporte clinico objetiva a
prevencao e tratamentode novas bolhas, das infec¢des, retracdes e sinéquias. Para
o autor, a melhora da qualidade de vida dos individuos acometidos deve estar entre

os objetivos da equipe multiprofissional e dosfamiliares.
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Diante disso, o presente estudo buscou evidenciar, através de publicagdes

cientificas jaexistentes na literatura, como é realizada a atuagdo multidisciplinar na

atencao ao individuo acometido pela EB, bem como o suporte aos familiares destes.

Dessa forma, chegou-se aos resultados apresentados na tabela 2.

Tabela 2 - Resultados dos estudos explorados.

BASES DE

proceedings of a
Multidisciplinary
team study day

TITULO AUTORES ANO DADOS RESULTADOS
O tratamento deve ser multidisciplinar,
porém nado existe nenhum tipo especifico de
terapéutica.
Otorrinolaringologistas devem estar
familiarizados com a patologia, no
Atendimento diagnostico diferencial de lesbes bolhosas
multidisciplinar das vias aéreas superiores e nodiagndstico
do pacientelALVES et al., 2007 ISci das disacusias. A fisioterapia é muito
o cielo ) . ~
ortodéntico com(2007. importante para o reforgco das articulagoes,
Epidermdlise principalmente quando estas areas
Bolhosa apresentam cicatrizes. O acompanhamento
odontologico é imperativo. A interacdo com
demais especialidades facilita 0
planejamento de terapias, divide
responsabilidades e enriquece 0
atendimento.
Nao ha diretrizes claras sobre quando tratar
a anemia, nem o melhor método para fazer
isso.
Evidencia-se a necessidade de se realizar
uma investigacdo mais aprofundada sobre
os diversos fatores que influenciam o
The challenges fornecimento de melhores praticas em
of meeting suporte nutricional para pessoas com EB. A
nutritional nutricdo ideal é a base do manejo na
requirements in promog¢do da melhor qualidade de vida
children andHUBBARD of possivel para os pacientes e suas familias.
adults witha/ 2011 2011 BVS Paraisso, os profissionais devem trabalhar|
epidermolysis v ' em conjunto e disponibilizar orientagdes|
bullosa: consistentes e imparciais. Ressaltou-se a

importancia de otimizar o crescimento e a
composi¢cao corporal, mantendo a massa
magra e evitando o ganho excessivo de
massa gorda. A estreita ligagdo entre o
dentista e o nutricionista é fundamental. O
trabalho em equipe deve ser mantido e
incentivado para garantir o monitoramento
cuidadoso e a intervencdo precoce do

tratamento, sempre que possivel.
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A partir dos 10 anos de idade, criangas e

Hereditary adolescentes com EBdistrofica generalizada
epidermolysisbul gravedevem receber rastreamentoregular de
losa in school tumor de pele. Pacientescom EB hereditaria
children andOTT of al requerem uma atencdo regular e
adolescents. 5016 "l 2016 |PubMED interdisciplinar. Para evitar o déficit de
Clinical picture ' crescimento do paciente acometido, €
and recomendavel realizar a higiene dental de
interdisciplinary forma adequada, além de aconselhamento
management nutricional, para assim garantir uma

nutricdo adequada.

Autoria propria (2021).

Além da escassez de publicagdes cientificas sobre a tematica, os resultados
mostram que a abordagem sobre a atuagao multidisciplinar no manejo da patologia
ainda é citada de forma discreta nos estudos cientificos, pois apesar desta atuagao
ser considerada importante para proporcionar aos individuos um tratamento ainda
mais efetivo, sdo poucas as relagdes expostas nos estudos entre os profissionais de
saude que podem contribuir para o tratamento do individuo acometido e dos seus
familiares.

Este achado corrobora com o estudo de BARROS, RASKIN & PEREIRA
(2004), ondefoi possivel evidenciar que, apesar da alta complexidade que envolve a
EB, a literatura ainda apresenta poucos estudos que envolvem essa tematica, assim
como também apresentam estudos com linguagem de dificil compreens&o para a
sociedade.

Para AMARAL, ANDRADE & BARBOSA (2014), é recomendavel realizar um
acompanhamento cuidadoso da criangca que apresente lesbdes, desde os primeiros
dias de vida, assim objetivando chegar ao diagnostico preciso da EB, para que
possa ser iniciado o atendimento apropriado de forma mais precocemente
possivel. Além disso, ALVES et al. (2007) recomenda que em familias que
possuem individuos acometidos com a EB, o aconselhamento genético é muito
importante, principalmente quando houver o desejo de gravidez, deixando claro o
risco de se ter uma crianga com a doenca.

O estudo de AMARAL, ANDRADE & BARBOSA (2014), evidencia que para
garantirque o individuo com EB receba um cuidado adequado, é necessario atentar
para varios fatores, tais como: banho, vestuario, alimentag&o, trato gastrointestinal,

higiene oral, prevencéo e cuidados com as bolhas, além dos aspectos psicoldgicos.
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O cuidado integral previne o surgimento de sequelas e proporciona maior qualidade
de vida do individuo. O Estudo evidencia ainda que a abordagem multiprofissional se
faz fundamental nesse processo.

Os profissionais envolvidos no tratamento dos individuos com EB devem
propiciar a estes e aos seus familiares uma compreensao precisa da doenga, bem
como dos cuidados necessarios no ambito domiciliar, a fim de se prevenir o
aparecimento de sequelas decorrentesdas bolhas, proporcionando maior qualidade
de vida para o individuo acometido e evitando possiveis complicagbes (AMARAL,
ANDRADE & BARBOSA, 2014).

Dentre os profissionais presentes na equipe multidisciplinar, pode-se destacar
a atuacao do fisioterapeuta, sendo este o profissional que direcionara as suas
condutas terapéuticas para o tratamento do déficit motor gerado pelas limitagdes
funcionais desencadeadas pelas bolhas, dessa forma tendo como objetivo prevenir
maiores deformidades e limitagdes.

A fisioterapia €& muito importante para o reforco das articulagdes,
principalmente quando estas areas apresentam cicatrizes. Na articulagao
temporomandibular, os beneficios dos exercicios fisioterapicos permitem reforgo da
musculatura, movimentos mandibulares corretos e desenvolvimento equilibrado
(ALVES et al., 2007, pag.34).

A criagdo de um programa de exercicios fisioterapéuticos torna-se essencial,
na medidaem que contribui ndo somente para melhora das habilidades motoras,
mas também proporcionando uma melhor qualidade de vida e de socializagdo dos
pacientes. (SILVA et al., 2011).

O estudo de BEGA et al. (2015) evidencia que dentro da equipe
multidisciplinar, os profissionais da Enfermagem possuem também um papel de
grande importancia no tratamentoda EB.

Os profissionais da area da enfermagem possuem papel importantissimo em
setratando de EB, uma vez que esses profissionais participam ativamente de todo o
cuidado desses pacientes, seja no alivio e controle da dor, seja na observacao de
sinais de inicio de infecgdo e intervindo sobre estes, seja perfurando as bolhas
quando necessario, realizando os curativos de forma adequada, aliviando as

pressdes sobre aslesdes, cuidando das feridas, observando mudancas nas mesmas
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e amenizando o prurido, orientando e oferecendo apoio a esses pacientes e seus
familiares, considerando o beneficio da orientacdo adequada aos pais, do acesso a
recursos adequados para a realizacdo de curativos, alimentacdo adequada,
prevencdo de complicagdes clinicas e aporte multiprofissional para o regime
domiciliar (BEGA et al. 2015, pag. 1).

CONCLUSAO

Com a realizacédo deste estudo, pode-se concluir que a EB € uma patologia
que causa um grande impacto na vida dos individuos acometidos e dos seus
familiares. Por se tratar de uma patologia crénica, hereditaria e que nao dispde de
cura, o tratamento desta requer uma intervencdo multidisciplinar para garantir ao
individuo acometido e os seus familiares um tratamento efetivo.

Pode ser evidenciado ainda que a literatura apresenta uma escassez de
estudos cientificos sobre esta tematica, principalmente sobre a atuagao
multiprofissional nos cuidados destes pacientes e seus familiares. Diante disso,
surge a necessidade de realizagdo de mais estudos sobre a EB, especialmente
enfatizando a atuagao multidisciplinar no manejo dapatologia, para que assim estes
estudos possam apoiar a pratica dos profissionais de saude, uma vez que estes
munidos desses conhecimentos, poderao atuar na prevencao e promogao da saude

desses pacientes e seus familiares de forma mais ampla e efetiva.
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