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Apresentagdo

A construgdo deste guia nasceu da necessidade de reunir, em um Unico material, informagdes prdticas,
atualizadas e fundamentadas em evidéncias cientificas sobre a Epidermdlise Bolhosa, uma condigdo
rara, complexa e desafiadora tanto para os profissionais de saldde quanto para os pacientes e suas
familias.

Como enfermeira e pesquisadora, com trajetéria
dedicada ao ensino e ao cuidado em saide,
percebi ao longo dos anos as lacunas existentes no
manejo de feridas e na  assisténcia
multiprofissional a pessoas com doencgas raras.

A experiéncia vivida na pratica clinica e
académica evidenciou a importdncia de
sistematizar o conhecimento, organizando-o de
forma acessivel e Gtil para aqueles que estdo na
linha de frente do cuidado. Espero que esta obra

contribua para ampliar o
conhecimento, fortalecer a
pratica assistencial e

Este guia tem como propésito servir de referéncia

para profissionais da satde, oferecendo orientagées inspirar um cuidado cada
gue unem técnica, ciéncia e sensibilidade humana. vez mais humanizado,
Cada capitulo foi construido a partir de diretrizes interdisciplinar e
nacionais e internacionais, documentos de comprometido com os

consenso, protocolos clinicos e artigos cientificos de principios da saude integral.

alto impacto, aliados & experiéncia adquirida no
desenvolvimento do meu mestrado.

Mais do que um material técnico, este guia busca ser um instrumento de acolhimento e
empoderamento, promovendo néo apenas a capacitagdo profissional, mas também a dignidade e a
qualidade de vida das pessoas com Epidermélise Bolhosa.
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Por que falar da protecdo
da pele na atengédo a
pessoa acometida pela
Epidermdélise Bolhosa?

A pele é o maior 6rgéio do corpo humano e desempenha fungdes vitais de protegdo, regulagéo e
sensibilidade. Nos individuos acometidos pela Epidermélise Bolhosa (EB), essa barreira encontra-se
extremmamente fragilizada, tornando-se vulnerével a traumas minimos capazes de gerar bolhas, erosdes

e feridas de dificil cicatrizagdo.

A abordagem sobre a protegdo da pele &,

portanto, um eixo central no cuidado integral a
essa populagao (FINE et al, 2020; HAS et al,, 2021).

Do ponto de vista clinico, a protegéo cutanea
estad diretamente relacionada a prevengéo de
complicagdes graves, como infecgdes locais e
sistémicas, dor crénicaq, sangramentos,
desnutrigdo decorrente da perda de proteinas e
risco aumentado de desenvolvimento de
carcinoma epidermoide, especialmente nos
subtipos distréficos. Investir em medidas de
protecéo da pele significa reduzir
hospitalizagées, ampliar a sobrevida e garantir
maior conforto ao paciente.

Sob a perspectiva psicossocial, as
lesbes cutdneas afetam a autoestima, a
mobilidade e a insergdo social do
individuo, gerando estigmas e impacto
emocional significativo. Cuidar da pele,
nesse contexto, transcende a dimensdo
biolégica, pois envolve também oferecer
suporte & familia, capacitar cuidadores
e promover estratégias que aumentem
a autonomia e a incluséo social dos
pacientes.

No campo cientifico e de satde publica, falar sobre a protegdo da pele é reforgar as recomendagdes
de Consensos Internacionais, dos Protocolos Clinicos Nacionais e da Associagéio de Pesquisa em EB
em ambito internacional e nacional (DEBRA, 2024), que indicam cuidados baseados em evidéncias.
Essa discussdo ainda evidencia a necessidade de garantir acesso a insumos especializados pelo
sistema Unico de Saide (SUS), fomentar politicas pablicas especificas para doengas raras e estimular
o desenvolvimento de novas tecnologias de curativos e terapias inovadoras.
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Portanto, a énfase na protegdo da pele na atengdo a pessoa acometida pela EB
ndo é apenas uma orientagdo técnica, mas um compromisso ético e humanitdrio.

Proteger a pele significa preservar a vida, prevenir agravos, melhorar a
qualidade de vida e assegurar direitos fundamentais a uma populagdo
que convive diariamente com a fragilidade de seu maior érgéo de defesa.

Nesse contexto, a enfermagem, juntamente com a equipe multiprofissional,
desempenha papel central na implementagéo das medidas de cuidado, no
suporte continuo aos pacientes e familiares, e na articulagdo de praticas baseadas
em evidéncias que garantam uma assisténcia integral, segura e humanizada.




Epidemiologia da
Epidermoélise Bolhosa

A pele humana normal é composta de trés camadas principais:
epiderme, derme e hipoderme (Figura1).
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A epiderme é a camada mais superficial constituida predominantemente por queratinécitos que
fornecem uma barreira protetora contra agentes externos.

A derme localizada abaixo da epiderme é rica em proteinas fibrosas como o coladgeno e elasting,
conferindo resisténcia e elasticidade a pele.

A hipoderme ou tecido subcut@neo &€ composta principalmente por tecido adiposo, atuando como
reserva energética e isolante térmico (HAS et al,, 2021; OLIVEIRA et al., 2021; PROKSCH et al., 2008).

A interface entre a epiderme e a derme é conhecida como jungéo dermoepidérmica (JDE), e nela a
membrana basal desempenha um papel crucial na adeséo entre as camadas.

Esta estrutura & composta por diversas proteinas, incluindo coldgeno tipo VI, lamininas e integrinas, que
em conjunto asseguram a coesdo e a integridade da pele.

Alteragdes ou mutagbdes nos componentes da JDE podem comprometer a estabilidade cuténeq,
levando a condigées patolégicas (HAS et al., 2021; OLIVEIRA et al., 2021; PROKSCH et al., 2008).
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A EB & um distarbio raro podendo ser hereditério
caracterizado por mutagdes genéticas que
afetam proteinas essenciais da JDE, resultando
em uma adesdo deficiente entre a epiderme e a
derme. A doenga resulta da relagéo gendtipo-
fendtipo, ou seja, da ocorréncia de mutagées em
genes que comandam a produgdo das proteinas
estruturais da pele, epiderme, membrana basal e
derme. A consequéncia dessas mutagoes
manifesta-se pela fragilidade da pele e
mucosas, onde ocorre a formagédo de bolhas e
lesées ao menor toque ou trauma (HAS et al,
2020; MARIATH et al., 2020; KANE et al., 2018).

O tipo e severidade das mutagées resultam em
variados graus de gravidade, desde formas
debilitantes com risco de mutilagdo e infecgoes
graves, até formas mais leves, que ainda

podem ser dolorosas e impactar
significativamente a qualidade de vida do
paciente trauma (HAS et al, 2020; MARIATH et al.,
2020; KANE et al, 2018).

A Epidermélise Bolhosa Adquirida (EBA) é uma
doenga autoimune rara, caracterizada pela
formagdo de bolhas na pele e mucosas apoés
traumas minimos, devido & produgdo de
anticorpos contra o coldgeno VIl. Diferentemente
das formas hereditdrias de EB, a EBA ndo tem
origem genética e, portanto, ndo é transmitida

por heranga familiar (DEBRA, 2024).

Ao longo do século XX, avang¢os na microscopia
eletronica e na biologia molecular permitiram
uma compreenséo mais aprofundada dos
mecanismos subjacentes & EB. Pesquisas
identificaram mutagées em genes especificos
responsdveis pela codificagdo de proteinas
essenciais para a adesdo entre as camadas da
pele, como as citoqueratinas e o coldgeno tipo VIL.
Essas descobertas foram fundamentais para a
classificagdo atual da EB em diferentes subtipos,
baseados nos niveis de danos da pele e nas
proteinas afetadas (HAS et al., 2020; BRASIL, 2021).
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Com base na duragdo, disseminagdo e manifestagdo das lesbes, a EB é classificada em quatro tipos
principais: EB simples(EBS) (Figura 2) , EB juncional (EBJ) (Figura 3) , EB distréfica (EBD) (Figura 4) e
sindrome de Kindler (SK) (Figura 5) .
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A EBS é a forma mais comum, afetando principalmente palmas e plantas dos pés, enquanto os
subtipos mais graves podem acometer sistemas internos, como o gastrointestinal e o urogenital
(DEBRA, 2024; BRASIL, 2021).
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Nos Estados Unidos, estima-se que a EB afete um em cada 20.000 nascimentos, com aproximadamente
200 novos casos anualmente. No Brasil, observa-se uma incidéncia maior dos casos graves, enquanto
os casos mais leves sdo subnotificados, o que ressalta a necessidade de maior divulgagéo da doenga e
de seus sinais e sintomas para um atendimento muiltidisciplinar eficaz (PAPANIKOLAU et al., 2021; BRASIL,
2021; SCHULER-FACCINI et al,, 2020).
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Epidemiologicamente, a EB afeta cerca de 10 pessoas por milhdo, com distribuigcdo de 70% para EBS , 5%
para JEB e 25% para DEB , sendo a KS a forma mais rara, com cerca de 400 casos relatados
mundialmente.
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Principios do
Cuidado de
Enfermagem

Por ndo haver tratamento curativo conhecido, a abordagem profissional deve concentrar-se no
cuidado adequado da pele, no alivio dos sintomas, no tratamento das feridas e na prevencéo de
complicagdes. Nesse contexto, a enfermagem, em conjunto com a equipe multidisciplinar, participa
ativamente do processo terapéutico, assistindo o paciente e a familia na prescrigéo e na realizagéio de
curativos compativeis com as caracteristicas das lesées. Assim, atua de forma humanizada e técnica,
com o objetivo de minimizar o sofrimento e melhorar a qualidade de vida do paciente (MARIATH et al,,
2020; DEBRA, 2024; PAPANIKOLAU et al., 2021).

Além disso, a educagdo e, sobretudo, a capacitagdo dos cuidadores sdo essenciais para garantir
cuidados domiciliares seguros e eficazes, reduzindo complicagées e internagées frequentes. Estudos
apontam que a capacitagdo melhora a adesédo ao tratamento e contribui para um manejo mais
eficiente da doenc¢a, proporcionando maior conforto ao paciente.

Dessa forma, a equipe multiprofissional enfrenta um grande desafio médico e social, cujo manejo
deve abranger desde o diagndstico precoce até a implementagdo de estratégias individualizadas de
cuidado, com vistas & redugdo de complicagées e de perdas prematuras (HAS et al, 2020; MARIATH et
al, 2020; DEBRA, 2024).




No que se refere ao cuidado direto, o atendimento ao portador de Epidermélise Bolhosa
deve priorizar condutas que reduzam o risco de traumas, previnam infecgées, promovam
conforto e assegurem adequada nutrigéio e hidratacéo.

Evitar traumas é uma das primeiras
medidas a serem observadas, o que

exige que o paciente seja manuseado
com extrema delicadeza, utilizando
lengdis para auxiliar na mobilizagéo e
roupas confeccionadas com tecidos
macios, sem costuras ou etiquetas que
possam agredir a pele.

Da mesma forma, torna-se
indispensavel prevenir infecgdes, por
meio de rigorosa higienizagéo das maos,
técnicas assépticas durante os curativos
e utilizagdo de materiais estéreis. A
inspecdo diaria da pele é fundamental
para identificar precocemente sinais de
complicagéo, como vermelhiddo, calor
local, exsudato ou odor.

o

Outro eixo fundamental é promover
conforto, o que inclui ndo apenas o
manejo adequado da dor com analgesia
prescrita, mas também medidas ndo
farmacolégicas, como mudangas suaves
de posi¢cdo e manutengdo de ambientes
tranquilos e acolhedores.

Igualmente relevante € manter nutrigdo e
hidratagdo adequadas, uma vez que a
pele fragilizada aumenta o gasto
energético e proteico, além de favorecer
perdas hidricas. Nesse sentido,
recomenda-se dieta rica em calorias,
proteinas, vitaminas (A, C, E) e minerais
como zinco e ferro, associada & ingestéo
hidrica suficiente. Sempre que necessdrio,
deve-se recorrer ao suporte nutricional
especializado, de modo a otimizar a
cicatrizagdo e preservar a qualidade de
vida.

O cuidado humanizado, permeado por empatia e escuta ativa,
constitui recurso essencial para reduzir o sofrimento fisico e emocional.




Por fim, é essencial educar e apoiar a familia e os cuidadores, visto que desempenham papel central
no manejo didrio da Epidermdlise Bolhosa.

Com isso, as orientagdes necessitam ser claras sobre a realizagéo dos curativos, a higienizagéo
adequada e os sinais de alerta que exigem atendimento imediato, como febre, aumento da dor, odor
desagradavel ou secregdo purulenta.

Ademais, deve-se acolher as demandas emocionais da familia, reconhecendo
o impacto psicossocial da doenga rara no contexto domeéstico.

A promocgdio de grupos de apoio e a criagéo de espagos de escuta contribuem
para reduzir sentimentos de sobrecarga e isolamento, fortalecendo a resiliéncia
familiar.

Por conseguinte, estimular a autonomia progressiva
dos cuidadores no cuidado diério amplia
a seguranga, favorece a adesdo ds
condutas e garante um cuidado
mais humanizado e sustentavel
ao longo do tempo.

Compreender os principios do cuidado é o primeiro passo para oferecer uma assisténcia
verdadeiramente humanizada das pessoas com Epidermolise Bolhosa. O desafio seguinte &
transformar esse conhecimento em prdtica clinica segura, empdtica e individualizada. Por isso, o
préximo capitulo detalha os cuidados com a pele e os curativos, que exigem técnica delicada,
atencgdo constante e sensibilidade diante da fragilidade cutdnea desses pacientes.
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Cuidados com a
Pele e Curativos

O cuidado com a pele representa um dos eixos centrais no manejo da EB,
uma vez que a integridade cutdnea estd diretamente relacionada &
prevencdo de complicagdes locais e sistémicas, ao controle da dor e &
melhoria da qualidade de vida.

Nas formas hereditérias e adquiridas da EB, a
ruptura entre as camadas da epiderme e da
derme leva & formagdo recorrente de bolhas e
feridas cronicas, exigindo protocolos
fundamentados em protegdo, avaliagdo continua
e uso racional de tecnologias em curativos.

Além da avaliagdo cotidiana, métodos objetivos
de monitorizagdo, como escalas validadas, a
exemplo do EBDASI (Epidermolysis Bullosa
Disease Activity and Scarring Index), podem
complementar o acompanhamento ao
quantificar a atividode da doenga e o dano
cicatricial. Embora sua aplicagéo dependa do
Assim, o manejo deve ser sistematizado, acesso ao instrumento completo e de
envolvendo avaliagéo  clinica  estruturada, treinamento especifico, a referéncia a essas
selecdo individudlizada do  curativo e ferramentas reforca a importancia da avaliagéo
documentacdo padronizada da  evolugdo, padronizada e orienta profissionais que fazem
sempre com abordagem multiprofissional e uso de métodos estruturados de monitorizagdo
centrada na pessoa. clinica.

No contexto brasileiro, destaca-se ainda a Ficha de Avaliagéio de Epidermélise Bolhosa do Estado de
santa Catarina (Figura 6), disponibilizada pela Secretaria de Estado da Satde.

Esse instrumento contribui para a padronizagéo da coleta de dados clinicos, favorecendo o registro
sistemético e o acompanhamento longitudinal da pessoa com EB, além de auxiliar na organizagéo e
continuidade do cuidado dentro das redes de atengdo a sadde.

ESTADO DE SANTA CATARINA

Secretaria de Estado da Saude

Superintendéncia de Atencio a Satide — SAS

Diretoria de Atenc¢io Especializada —- DAES

Geréncia de Habilitacoes e Redes de Aten¢io - GEHAR

Servico Estadual de Atencio a Saide da Pessoa com Doencas Raras
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FICHA DE AVALIACAO DE EPIDERMOLISE BOLHOSA

PACIENTE: TELEFONE:(__)
DATADENASC.__/__/____ IDADE:______ ALTURA: PESO:
DIAGNOSTICO CLINICO: TIPO DE EB:

LOCALIZA(}AO DAS LESOES x MEDIDAS:
Cabega Pescogo:

Tronco Anterior:

\ Tronco posterior:

Posterior brago direito:

| \ Posterior brago esquerdo

Figura 6. Ficha de Avaliagéo de EB do Estado de Santa Catarina. Fonte: Secretaria de Estado da Salde de Santa Cataring, 2023. 16



Com base nesses principios gerais, apresentam-se a seguir
informagoées técnicas destinadas a orientar a avaliagdo das lesées

cuténeas e a condugdo das intervengdes necessarias, alinhadas ds
boas prdticas para o cuidado de pessoas com EB. O objetivo é
oferecer subsidios para a tomada de deciséo clinica, favorecendo
uma abordagem mais segura, consistente e centrada na pessoa.

N\

4.1 AVALIAR DIARIAMENTE AS LESOES E
SINALIZAR AREAS DE RISCO DE INFECGCAO

Como fazer (passo a passo):

* Inspecione toda a pele 1x/dia (ou a cada troca
de curativo): tamanho/drea comprometida,
bordas, tipo e volume de exsudato, cor do leito,
odor, dor referida e presenga de bolhas novas.

Diferencie = colonizagdo de
colonizagéio & comum em EB; suspeite
infeccdo quando houver piora da dor,
aumento sUbito do exsudato/odor, eritema
progressivo, calor, edema, atraso de
cicatrizagdo ou febre. Coletar swab apenas
diante de sinais clinicos de infecg¢do, para
orientar terapia.

infecgdo:

Bolhas (Blisters): drenar com agulha estéril
(ou lanceta), mantendo o teto da bolha como
curativo biolégico; isso reduz dor e risco de
novas dreas de fricgdo (DEBRA, 2024).

A avaliagéo estruturada orienta a escolha do
curativo, identifica complicagdes precoces e
evita antibioticoterapia desnecessaria.

Aplique ferramenta objetiva: utilize um escore
validado para EB (Ex: EBDASI - Figura 7) e
fotografias  seriadas  padronizadas  (mesma
distancia/iluminagéo). O EBDASI separa atividade
de dano cicatricial, Gtil para seguimento e decisdo
terapéutica.

Essa ferramenta de indice de Atividade e Cicatriz
da Epidermélise Bolhosa (EBDASI), traz a
classificagdo da gravidade da doencga e avaliagéo
da responsividade mudanga clinica na
epidermdlise bolhosa.

N

a

diameter

1-3 lesions, at least one leson
z 2 ¢m in any diameter, none > 6
cm

>3 lesions, none > 8 cm in
diameter

>3 lesions, and/or at least one
lesion 2 6 cm in diameter

7 >3 lesions, and/or at least one

lesion 216 cm in diameter
8 almost entire area involved

10 entire area involved

Subject ID: EB type: Date: / Rater:
|Section I: Skin Start time
Activity Damage
[Evihema [Posntammatory [Fomsioderma [Siin atrophy [Fyperkeratoss [Scamng [Mia |
scakng(ause)
[rwanion Erosions/Blisters +/- crusting 'mw
[pigmentation )
0 absent Jumber| [Gabsent [0 sowent [Fabsent [0 absent [0 absent |
ot
1 1-3lesions, none = 2cm inany :"":"‘ [V provent [ provent [1present [ present |1 present 1 prosent [1 sewsert

Figura 7. Fragmento Instrument for Scoring Clin
Rogers et al,, 2020.

cal Outcomes of Research for Epidermolysis Bullosa . Fonte:
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4.2 UTILIZAR CURATIVOS ATRAUI\!II\TICOS (HIDROFIBRAS,
ESPUMAS COM SILICONE, EMULSOES/CONTATO DE SILICONE)

.....
Mblnlycke®

Como selecionar: Mepite( One

Soft
silicone wound contacy layer

e Pouco exsudato: camada de contato de
silicone (p. ex, malha de silicone - Figura 8
Figura 9) + cobertura leve.

¢ Exsudato moderado: espuma com silicone

(otraumdticq, boa almofada - Figurd ]0) Figura 9. Malha de silicone. Fonte: Molnlycke.

¢ Exsudato alto/sangramento capilar:
hidrofiora (p. ex, carboximetilcelulose) ou
alginato sob contato de silicone, com
secunddrio absorvente (Figura 9 e Figura
10).

Membracel

« Perileséio fragil: barreira protetora (pelicula
ndo-alcool - Figura 12) antes da fixagéo;
almofadar dreas de pressdo.

Membracel

VieLo yueLo
1 =

Figura 10. Membrana regeneradora. Fonte: Vuelo.

y

Figura 8. LesOes de EB com curativos protetores. Fonte: Campos et al.

.Wﬂ@ =

O que evitar: curativos adesivos
acrilicos diretamente na pele; trocas
d seco; fricgdo. Figura 11. Hidrofibra. Fonte: Convatec.

Importante: curativos ndo-aderentes
minimizam o trauma na remogdo,
preservam o microambiente Umido e
reduzem dor. A recomendagdo &
evitar rotineiramente adesivos em EB.

Figura 12. Protetor Cutdneo. Vuelo.
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4.3 EVITAR ESPARADRAPOS/ADESIVOS DIRETAMENTE SOBRE A PELE

Como fixar com seguranga:

 Preferir rede tubular, malha eldastica, bandagem de rolo suave e fitas de silicone macio apenas

quando indispensdveis.

e Para monitorizagdo (ECG), retirar o adesivo padréo e interpor camada de silicone ndo aderente sob

o sensor/eletrodo (Figura 13).

¢ Remogdo de adesivos acidentais: usar removedor sem ardor (silicone) e levantar a fita em dangulo
baixo, apoiando a pele.

Figura 13. Instalagdo de eletrodos com coberturas protetoras. Fonte: DEBRA Chile, 2018.

A pele na EB sofre stripping com adesivos comuns; técnicas de retengdo sem cola reduzem novas feridas.

4.4 REALIZAR BANHOS COM SOLUGAO SALINA (0,9%) CONFORME VOLUME DA BANHEIRA

Objetivo: reduzir dor ao contato com a dagua, facilitar remogéo de curativos, hidratar e limpar

delicadamente (Figura 14)

Como preparar um “banho salino isoténico” (0,9% Nacl):

¢ Regra pratica: 9 g de sal por litro de dgua.

o Exemplo 1: bacia 10 L — 90 g de sal (= 6 colheres de sopa
rasas).

o Exemplo 2: banheira 40 L — 360 g de sal (= 24 colheres de sopa
rasas).

e Alternativas padronizadas da DEBRA para isotonia
(adultos): ~2 Ib (= 900 g) de sal em meia banheira
(~40 gal/=150 L), ajustando ao volume real.

e Imersé@o 5-15 min, 2-4x/semana (ou conforme
toleréncia). Enxaguar com agua limpa se usar aditivos
como hipoclorito.

Observagdées importantes: em casos de infecgéo
recorrente, equipe especializada pode indicar banho
com vinagre (dcido acético 0,25-1%) ou banho com
hipoclorito diluido (ex: 5-10 mL de égua sanitéria
comum em 5 L de dgua), sempre com supervisdo
profissional. A evidéncia para efeito antibacteriano direto
do “bleach bath” em concentragées muito baixas &
limitada, portanto a indicagdo deve ser individualizada.

Figura 14. Banho em Solugéo Salina do paciente com EB. Fonte:
DEBRA Chile, 2018.

Dicas: forrar (o) fundo com
toalha/maciez; retirar curativos

durante a imersdo para soltar sem
trauma; secar por toque (sem fricgéo).
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4.5 GARANTIR REMOGAO SUAVE DOS CURATIVOS, UMEDECENDO SE NECESSARIO

Como fazer:

* Umedecer o curativo com soro 0,9% ou 6leo mineral/vaselina
liquida/removedor de adesivo por alguns minutos antes de retirar.

¢ Levantar bordas em dangulo baixo, sustentando a pele com os
dedos enluvados; nunca tracionar para cima.

¢ Se aderido, re-umedecer e aguardar; ndo forgar.

e Apbs remover, reavaliar a ferida, hidratar perileséo e selecionar
novo curativo conforme exsudato.

L)

I

Importante: evita “stripping”, dor e sangramento.
(Diretrizes de pratica recomendam
imersdo/umedecimento para retirada ”
atraumatica).

4.6 DOCUMENTAR A EVOLUGAO DAS FERIDAS COM FOTOS E ESCALAS APROPRIADAS

Como padronizar:

« Registro fotografico com consentimento: mesma disténcia, iluminagdo e referéncia de escala (régua
descartavel).

* Periodicidade: linha de base e semanal (ou a cada mudanga significativa).

* Escala sugerida: EBDASI (atividade x dano), permitindo monitorar resposta a intervengées e
comparagdo longitudinal.

¢ Complemente com EVA de dor e checklist de sinais de infecgdo.

* Mensuragcdo objetiva melhora a acurécia clinica, facilita auditoria e decisées terapéuticas.

) o0 o0 o0 ° 4 &

20



Pacientes com EB frequentemente necessitam de
procedimentos invasivos durante a internagéo
ou no cuidado ambulatorial.

Entretanto, devido & extrema fragilidade
cutaneomucosa, cada técnica deve ser
rigorosamente adaptada para prevenir traumas,
reduzir a dor e evitar complicagées infecciosas.

A seguranga e o conforto do paciente devem ser
priorizados em todas as etapas do cuidado.

Antes de qualquer procedimento, & indispensdvel
uma avaliagdo clinica individualizada,
considerando o subtipo de EB, a extensdo das
lesdes, o estado nutricional e a presengca de

infecgdes ativas.

5.1 SONDAGEM GASTRICA E ENTERAL

Como fazer:

e Utilizar sondas de menor calibre possivel, bem
lubrificadas.

e Fixar a sonda sem adesivos diretamente na pele
— preferir gaze com bandagem de silicone.

e Avaliar tolerdncia do paciente (nc’:useo, vémito,
dor).

e Higienizar orificio nasal ou oral com solugdo
salina para reduzir irritagdo.

Alerta: evitar multiplas tentativas de passagem —
risco de trauma e sangramento.

Procedimentos
Invasivos no
Paciente com EB

Sempre que possivel, devem ser utilizados
materiais atraumdticos, lubrificantes
adequados e técnicas assépticas suaves, com
atengéio especial @ comunicagéio empdtica e a
analgesia prévia.

Procedimentos invasivos em pessoas com
Epidermélise Bolhosa devem ser conduzidos
sob o principio da néio agresséo, respeitando os
limites fisicos e emocionais do paciente.

A equipe de enfermagem exerce papel
essencial na execugdo cuidadosa das técnicas,
na observagdo de sinais de complicagdo e no
suporte continuo ao paciente e & familia.

O cuidado deve integrar competéncia técnica,
sensibilidade humana e rigor cientifico,
promovendo seguranca, conforto e dignidade.




5.2 LAVAGEM GASTRICA

Como fazer:

e Indicar apenas em intoxicagdes especificas.

e Utilizar técnica delicada, lubrificagéo abundante e menor
calibre possivel.

e Monitorar paciente para complicagées como vomitos e
perfuragdo.

e Por que: procedimento raramente usado, mas de risco
aumentado em EB.

Alerta: contraindicado em pacientes com
lesées graves de mucosa esofdgica.

4.3 CATETERISMO VESICAL

Como fazer:

¢ Usar sondas de silicone, bem lubrificadas.

e Fixar com bandagem de silicone ou gaze, nunca com
esparadrapo.

 Higienizar regido genital antes e apés o procedimento.

* Monitorar sinais de infecg¢do urindria.

| Alerta: fricgcdo excessiva pode gerar bolhas na mucosa genital.

5.4 IRRIGAGAO VESICAL CONTINUA

Como fazer:

e Indicar em pacientes com sondagem vesical de demora por
obstrugdes ou sangramentos.

e Usar solugdes estéreis e monitorar fluxo continuo.

e Garantir fixagdo atraumatica da sonda.

e/ /

Alerta: risco aumentado de infecgdo urindria em EB — higiene rigorosa.
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5.5 TROCA DE BOLSA DE COLOSTOMIA

Como fazer:

e Utilizar sistemas de duas pegas com barreira
de silicone atraumaética (Figura 15).

e Higienizar pele periestoma com soro
fisiolégico e secagem por toques suaves.

e Aplicar barreiras protetoras em spray ou
pelicula liquida antes da bolsa (Figura 16).

Alerta:  nunca utilizar  fitas  adesivas
convencionais para reforgar fixagao.

Figura 15. Estoma e lesdes de EB. Fonte: Ormaechea-Pérez et al,, 2014.

Figura 16. Linha Esenta de spray
barreira de silicone para ostomias.
Fonte: Convatec.

5.6 ENTEROCLISMA
(CLISTER)

Como fazer:

e Indicar apenas em constipagdo grave ndo resolvida
por via oral.

e Lubrificar cénula antes da introdugdo.

e Administrar solugdo lentamente, monitorando
desconforto.

Por que: pacientes com EB podem ter estenoses
intestinais e constipagdo frequente.

Alerta: risco de laceragdo da mucosa retal —
manipulagdo deve ser extremamente delicada.
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Administrag¢do de
Medicamentos no
Pacientecom EB

A farmacoterapia em pacientes com EB requer
cuidados especiais para evitar lesées cutdneas,

reduzir dor e garantir eficcia terapéutica.

VIA ORAL

Como fazer:
e Oferecer comprimidos triturados ou
solGveis em dagua, conforme prescrigdo.
e Usar seringas dosadoras ou copos
dosadores para liquidos.
e Observar disfagia, estenoses e dor
orofaringea.

Por que: a via oral & a preferencial, mas pode
ser limitada por bolhas e estenoses.

Alerta: evitar comprimidos grandes e
c@psulas duras.

VIA TOPICA

Como fazer:
« Aplicar pomadas/cremes com luvas ndo
estéreis de vinil/nitrila.
e Espalhar suavemente, sem friccionar.
e Utilizar produtos hipoalergénicos, sem
fragrancia.

Por que: fundamental para hidratagéo e
controle da dor local.

Alerta: ndo aplicar sobre dreas infectadas
sem avaliagéo médica.

SUBLINGUAL E BUCAL

Como fazer:
¢ Administrar f@rmacos solUveis e de absorgdo
rapida.
e Monitorar dor ou formacgéo de bolhas na
mucosa oral.

Por que: evita degluti¢gdo dificil em disfagia.

Alerta: pode ser mal tolerada em pacientes com
lesbes extensas de mucosa.
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INTRAVENOSA

Como fazer:
e Usar cateteres de pequeno calibre.
e Fixar com curativos de silicone atraumdatico.
e Realizar diluigdes corretas para evitar flebite.

Por que: indicada em internagdes, analgesiq,
antibiéticos e suporte hidrico.

Alerta: risco elevado de flebite — inspecionar
sitio diariamente.

Sz

INTRAMUSCULAR

' Como fazer:
e Evitar sempre que possivel.
+ Se indispensavel, usar agulhas finas (25—
27G) e locais de maior massa muscular.
e Compressa fria apés aplicagéo para
reduzir trauma.

Por que: pacientes com EB apresentam dor
intensa e risco de sangramento na via IM.
Alerta: risco elevado de bolhas e necrose —
usar apenas em Ultima opgado.

VIA SUBCUTANEA

Como fazer:
e Indicar apenas quando ndo houver opgdo IV.
e Usar agulhas curtas, inje¢do lenta e
cuidadosa.
 Rotacionar locais de aplicagdo.

Por que: pode ser alternativa para alguns
medicamentos.

Alerta: risco de hematomas e bolhas locais.
Precaugdes Especiais: Evitar sistemas de
administragdo com adesivos rigidos, Realizar
analgesia antes de procedimentos dolorosos,
Monitorar sinais de alergia cuténea a fdrmacos
topicos e sistémicos, Manter registro detalhado
em prontudrio sobre toler@ncia e reagdes
adversas.
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Medidas de
Precaucdo e
Prevencgdo de
Complicagoes

PREVENGAO DE INFECCOES

Como fazer:
* Redlizar higienizagdo das mdos antes e apds qualquer contato.

Pacientes com EB possuem risco
aumentado de infecgdo,
complicagdes cutineas e sistémicas
devido & fragilidade da pele. O
cuidado de enfermagem deve
priorizar a seguranga, prevengdo e

protegdo integral.

e Utilizar técnica asséptica em curativos e procedimentos invasivos.

 Trocar curativos diariamente ou conforme saturagdo.
e Isolar pacientes com infecg¢do ativa para reduzir risco cruzado.

Alerta: sinais precoces de infecgdo incluem aumento da dor, eritema, exsudato purulento e odor fétido.

TRANSPORTE DO PACIENTE

Como fazer:

e Forrar macas e cadeiras de rodas com lengbis de algoddo ou mantas macias.
e Utilizar travesseiros e almofadas para protegdo de proeminéncias ésseas.

e Evitar contengoes fisicas rigidas.

Por que: transporte pode causar leses por atrito ou pressdo.

Alerta: sempre avisar equipe de transporte sobre a condigdo do paciente.

RESTRICAO DE MOVIMENTOS

Como fazer:
e Evitar restrigées fisicas sempre que possivel.

e Se imprescindivel, usar contengdes acolchoadas e curtas em tempo.

 Oferecer alternativas de distragdo e monitoramento préximo.

Por que: contengdes rigidas causam bolhas, Glceras e dor intensa.
Alerta: sé utilizar com prescrigéio médica e por periodo minimo.

PREVENGAO DE COMPLICAGOES SISTEMICAS

Como fazer:

* Monitorar sinais de anemia (palidez, fadiga), comuns em EB distréfica.

Avaliar estado nutricional e hidratagdo diariamente.

\

\\"——

°
« Observar sinais gastrointestinais (constipagdo, disfagia, estenoses).
e Acompanhar fungdo renal e hepdtica em pacientes em uso prolongado de medicamentos.

Por que: complicagdes sistémicas sdo frequentes e aumentam morbimortalidade.
Alerta: qualquer piora clinica subita deve ser investigada de imediato.

PRECAUGOES NO AMBIENTE HOSPITALAR

Como fazer:
e Manter quarto limpo, arejado e com temperatura agraddvel.
e Evitar roupas de cama asperas, preferindo algodéo macio.
e Estimular higiene de visitantes antes do contato.

Por que: o ambiente deve ser adaptado para seguranga e conforto.

Alerta: uso de luvas de vinil/nitrila — evitar latex, que pode causar alergia e atrito.
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AVALIAGAO DA DOR

e Como fazer:

e Utilizar escalas validadas conforme idade: EVA
(escala visual analégica), Faces (criangas), ou
FLACC (criangas ndo verbais).

¢ Avaliar intensidade antes, durante e apds
procedimentos (ex. troca de curativos).

« Registrar localizagéo, tipo (ardor, queimagéo,
dor neuropética) e fatores de
alivio/agravamento.

Por que: avaliagdo padronizada orienta a escolha
do analgésico e monitora a resposta terapéutica.
Alerta: nunca subestimar a dor relatada pela
criqngq/fqmiliq; dor persistente leva a atraso na
cicatrizagdo, distUrbios do sono e maior
ansiedade.

Controle da Dor no
PacientecomEB

A dor na EB é multifatorial: relacionada ds feridas abertas, infecgdes, curativos
e ao impacto psicossocial. O manejo deve ser continuo, individualizado e
baseado em protocolos internacionais.

ESTRATEGIAS NAO FARMACOLOGICAS

Como fazer:

e Realizar curativos em ambiente calmo, com
musica suave ou distragées ludicas
(brinquedos, tablets).

e Manusear suavemente, evitando tragéo da
pele.

e Permitir que a crianga esteja no colo ou
acompanhada durante procedimentos.

e Aplicar técnicas de relaxamento e respiragdo
guiada.

Por que: reduzem ansiedade, promovem
confianga e potencializam efeito da analgesia
farmacolégica.

Alerta: ndo substituem medicamentos em dor
moderada a intensa, mas séo adjuvantes
essenciais.

ANALGESIA FARMACOLOGICA (ESCALONAMENTO)

MODERADA

NIVEL DE
DOR

INTENSA

DOR
NEUROPATICA

ANALGESICOS SIMPLES

ANTICONVULSIVANTES E
ANTIDEPRESSIVOS

ADMINISTRAGAO
REGULAR, NAO APENAS
“SE NECESSARIO”

ANALGESICOS
SIMPLES

OPIOIDES FRACOS

ASSOCIADOS A AJUSTAR DOSE PELA

IDADE/PESO

NECESSITAM PRESCRIGAO
ESPECIALIZADA E
MONITORAMENTO

OPIOIDES FORTES

INDICAR QUANDO HA DOR DE
QUEIMAGAO, FORMIGAMENTO

TRICICLICOS OU REFRATARIA



Por que: o escalonamento permite Alerta: Opioides requerem vigiléncia respiratéria
individualizar a analgesia conforme intensidade @ monitorizacdo, Evitar AINEs em pacientes com

da dor, evitando sub ou supertratamento risco de sangramento gastrointestinal ou
insuficiéncia renal.

CONTROLE DA DOR DURANTE CURATIVOS

Como fazer:
¢ Administrar analgésico 30-60 minutos antes do curativo.

¢ Associar anestésicos topicos (lidocaina em gel/creme) em dreas especificas, se bem tolerados. Usar
curativos atraumaticos para reduzir dor na retirada.

Por que: o preparo prévio reduz sofrimento e favorece adesdo ao tratamento.

APOIO PSICOLOGICO

Como fazer:
e Encaminhar para psicologia em casos de dor crénica refratdria.
 Trabalhar estratégias de enfrentamento.
e Promover grupos de apoio com familiares e outros pacientes.

Por que: a dor da EB néo é apenas fisica, mas também emocional.
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Higiene e Autocuidado
no Paciente com EB

A higiene didria & fundamental para promover conforto, reduzir
risco de infecgbes e facilitar a cicatrizagdo.

Deve ser feita de forma suave, adaptada das
necessidades e tolerdncia do paciente.

BANHO

Como fazer:

e Utilizar banheira ou bacia adaptada com agua
morna.

¢ Adicionar soro fisiolégico 0,9% (bonho salino
isoténico) para reduzir dor.

¢ Tempo de imerséo: 5-15 minutos.

e Retirar curativos durante a imerséo,
aproveitando o amolecimento para remogdo
atraumdtica.

e Secar a pele por toques suaves com toalhas
de algoddo macias ou compressas.

Por que: a imersdo em solugdo salina promove
hidratagdo, reduz dor e facilita a troca de
curativos.

Alerta: evitar esponjas, buchas e fricgdo direta na
pele.

HIGIENE ORAL

Como fazer:
¢ Escovar dentes com escovas infantis de cerdas ultramacias ou gaze enrolada no dedo enluvado.
e Usar creme dental fluoretado, sem abrasivos.
* Se houver bolhas orais, bochechar solugdo de bicarbonato de sédio diluido ou enxaguante sem
dlcool.
« Avaliar necessidade de acompanhamento odontolégico especializado (Figura 17).

Por que: previne cdries, halitose e complicagdes que podem piorar a nutrigdo.
Alerta: bolhas frequentes na mucosa exigem cuidado especial e uso de analgésicos tépicos antes da
higiene.

Figura 17. Mucosa oral de pacientes com EB. Fonte: Krémer et al, 2025.
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HIGIENE DA GENITALIA E AREA DE FRALDAS

Como fazer:
e Lavar apenas com dgua morna ou solugdes
de limpeza suave (sem élcool e fragrancia).
e Utilizar compressas macias, evitando fricgdo.
e Secar cuidadosamente as dobras.
* Em lactentes e acamados, usar fraldas
respirdveis e trocd-las com frequéncia.

Por que: reduz risco de dermatite amoniacal,
infecgdo urindria e desconforto.

Alerta: cremes barreira & base de éxido de zinco
devem ser aplicados com cuidado, apenas
quando indicados, pois podem dificultar a
remogdo atraumadatica.

HIGIENE DO COURO CABELUDO

Como fazer:

AUTOCUIDADO E TREINAMENTO DA FAMILIA

Como fazer:

e Ensinar cuidadores a realizar banho, higiene oral
e trocas de curativos.

e Estimular, conforme a idade, a participagdo da
crianga em pequenas tarefas {I)cvor maos,
escolher roupas).

e Oferecer material educativo ilustrado para
consultas domiciliares.

Por que: promove autonomia progressiva, fortalece
vinculo familiar e melhora a adesdo ao tratamento.
Alerta: sobrecarga dos cuidadores deve ser
monitorada; equipe multiprofissional deve apoiar
com orientagdes e suporte emocional.

e Lavar com shampoo infantil suave, sem fragrancia.
¢ Massagear suavemente o couro cabeludo com ponta dos dedos, sem unhas.
e Enxaguar bem e secar com toalha macia, sem esfregar.
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Pacientes com EB apresentam altas

AVALIAGAO NUTRICIONAL

Como fazer:

* Monitorar peso, altura e IMC (ou curvas de
crescimento em pediatria).

« Avadliar sinais de desnutri¢gdo: atraso do
crescimento, queda de massa muscular,
fraqueza.

« Investigar dificuldades de degluti¢éo e dor
oral.

 Registrar ingesta hidrica didria.

Por que: permite identificar riscos precocemente
e djustar a dieta.

Alerta: pacientes com EB distréfica e juncional
apresentam maior risco de desnutrigdo grave.

NUTRIGAO ORAL

Como fazer:

e Oferecer dieta hipercalérica e hiperproteica,
fracionada em pequenas porgoes.

e Textura adaptada: pastosa, macia ou liquida
espessada, conforme toleréncia.

e Suplementos nutricionais orais podem ser
indicados  (férmulas  infantis,  modulos
proteicos).

e Evitar alimentos d&cidos, picantes, duros ou
quentes, que agravam as lesbes orais.

Por que: a demanda energética & até 2-3x maior
em comparagdo & populagdo geral devido &
perda de pele e processo inflamatério.

Alerta: avaliar deficiéncia de ferro, zinco, vitamina

D, vitamina C e cdlcio, comuns em EB.

demandas
metabdlicas, perdas cutdneas significativas e dificuldades
de ingestéo (devido a estenoses orais, disfagia e dor).

Nutricdo e
Hidratac¢do no
Paciente com EB

O cuidado nutricional é essencial para
cicatrizagdo, crescimento e prevencdo de
complicagdes.

HIDRATAGAO

Como fazer:

e Garantir oferta hidrica adequada: 30-35
mL/kg/dia em adultos; em criangas, seguir
recomendagdes pedidtricas.

¢ Oferecer liquidos em temperatura ambiente
ou gelados, que reduzem desconforto oral.

» Utilizar solugbes saborizadas sem gds, chds
suaves ou leite, conforme toleréncia.

Por que: perdas cutdneas aumentam risco de
desidratagdo e desequilibrios eletroliticos.
Alerta: sinais de desidratagdo incluem mucosas
secas, oligdriq, letargia.
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SUPORTE NUTRICIONAL AVANGADO

e Como fazer:

* Em casos de disfagia grave ou ingesta oral
insuficiente: considerar sondagem enteral ou
gastrostomia.

e Garantir férmulas completas em calorias,
proteinas e micronutrientes.

¢ Manter equipe multiprofissional: enfermeiro,
nutricionista, gastroenterologista.

Por que: previne déficit nutricional grave e
melhora a cicatrizagdo das feridas.

Alerta: sondas devem ser fixadas com materiais
atraumadaticos, evitando lesdo cuténea

ORIENTAGAO FAMILIAR

Como fazer:

 Treinar cuidadores em preparo de alimentos
adaptados e suplementagdo oral.

e Orientar sobre sinais de disfagia, engasgo e
complicagbes gastrointestinais.

e Fornecer receitas prdaticas de alimentos
energéticos e fdaceis de deglutir (sopas
cremosas, vitaminas enriquecidcs).

Por que: a adesdo ao plano nutricional depende
do envolvimento ativo da familia.

Alerta: dificuldades socioecondmicas devem ser
acompanhadas pela equipe social para garantir
acesso a suplementos.
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Dispositivos Médicos
no Paciente com EB

O uso de dispositivos médicos em pacientes com EB
exige adaptacgdes especificas para evitar traumas
cutdneos, prevenir infecgdes e garantir conforto.

PULSEIRAS DE IDENTIFICAGAO

Como fazer:
e Evitar pulseiras plasticas rigidas.
e Preferir identificagdo em etiquetas fixadas ao leito ou
em pulseiras de tecido macio/dlgoddo.
¢ Se imprescindivel o uso no corpo, forrar com gaze ou
curativo de silicone atraumdatico.

Por que: contato direto com pulseiras rigidas pode gerar
bolhas e laceracgées.

Figura 18. Filme Transparente para peles sensiveis
Fonte: Molnlyke.

PUNGAO VENOSA PERIFERICA

Como fazer:

e Escolher veias calibrosas e superficiais, evitando mdltiplas
tentativas.

e Usar cateteres menores (24G ou 226) e canulas de teflon.

* Fixar com fitas de silicone atrauméaticas (ex: Mepitel® ou
Mepitac®, Mepilex transfer® que pode ser cortado em tiras para
facilitar o uso) ou bandagem macia. O esparadrapo ou
micropore pode ser usado por cima do Mepilex Transfer®, mas
nunca diretamente na pele (Figura 18 e Figura 19).

¢ Proteger pele adjacente com gaze ou pelicula protetora.

T R ¢ S Y Por que: a pungdo & necessdria em internagées, mas deve
curativo de silicone. Fonte: DEBRA CHILE, 2018. minimizar riscos de lesdo cutdneaq.
Alerta: monitorar diariamente sinais de flebite e infiltragdo.

PUNGAO VENOSA CENTRAL

Como fazer:

« Indicar apenas quando indispensével (nutricdo parenteral,
medicagéo continua).

¢ Redlizar em centro especializado, com técnica estéril rigorosa.

e Fixar cateter com pontos de sutura absorviveis ou sistemas de
fixagdo sem adesivo.

e Curativo com gaze estéril ou pelicula transparente de silicone
(Ex: Mepitel Filme®).

Por que: pacientes com EB tém maior risco de complicagdes
cutdneas na fixagdo.

Alerta: monitorar diariamente o sitio de insercdo — sinais
precoces de infeccdo devem levar & troca. Mepilex®. Fonte: DEBRA CHILE, 2018.

Figura 20. Protegdo de pungéo venosa central com
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FIXAGOES DE DISPOSITIVOS
Como fazer:
« Evitar uso de esparadrapos e adesivos convencionais.
e Utilizar curativos de silicone atraumaticos ou bandagens suaves.

* Forrar pele antes da fixagéo com gaze estéril.

Por que: fixagoes rigidas sdo causa frequente de bolhas e feridas em EB.

CURATIVOS DE DRENOS (PLEURAL OU ABDOMINAIS)

Como fazer:
« Forrar area de insergdo com gaze estéril néo aderente (Gase de Rayon® ou produtos de silicone).
e Cobrir com curativo de silicone macio.
e Trocar com técnica asséptica e inspegdo didria.

Por que: drenos sdo potenciais portas de entrada para infecgdo.

Alerta: nunca tracionar dreno sem indicagdo médica.

ELETRODOS (MONITORIZAGAO CARDIACA - ECG, HOLTER, MAPA)

Como fazer:

 Substituir eletrodos adesivos convencionais por eletrodos pediatricos adaptados, fixados com

bandagem de silicone (utilizar Mepitel® ou Mepitac®)
e Colocar gaze fina entre eletrodo e pele, se possivel.
¢ Remover lentamente, umedecendo a base com solugdo salina.

Por que: eletrodos convencionais causam descolamento epidérmico imediato em EB.

Alerta: avaliar a real necessidade de monitorizagéo continua. Usar apenas materiais de fixagdo e

curativos que sejam de uso proprio do paciente ou seja que a pele dele conhece.
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Exames Médicos no
Paciente com EB

Pacientes com EB podem necessitar de exames diagnésticos
como qualquer outro paciente. Porém, adaptagdes sé&o
indispensaveis para evitar lesées cutdneas e mucosas.

ELETROENCEFALOGRAMA (EEG)

Como fazer:
e Substituir eletrodos adesivos por eletrodos de contato com gel condutor, fixados com bandagem de
silicone ou gaze (ex. Mepitel® ou Mepitac®).
e Evitar uso de fitas adesivas diretamente na pele.
e Limpar couro cabeludo com movimentos suaves, sem atrito.

Por que: adesivos convencionais podem provocar bolhas extensas no couro cabeludo.

Alerta: realizar sempre em centros que tenham experiéncia prévia com pacientes de pele fragil.

ELETROCARDIOGRAMA (ECG)

Como fazer:
e Evitar eletrodos adesivos comuns.
« Utilizar eletrodos adaptados (ex. eletrodos secos, com fixagéo por bandagem suave - Mepitel® ou
Mepitac®)).
¢ Se adesivo for imprescindivel, aplicar sobre camada de gaze estéril fina, nunca diretamente na pele.

Por que: ECG é exame frequente e essencial, mas pode causar trauma significativo se néo adaptado.

Alerta: retirar eletrodos adaptados com removedor especifico de curativo para reduzir risco de
descolamento da epiderme. Nunca usar aparelho com ventosas.

HOLTER E MAPA (MONITORIZAGAO CONTINUA)

Como fazer:
e Indicar apenas quando estritamente necessdrio.
« Proteger pele sob os eletrodos com curativo de silicone atraumatico (ex. Mepitel® ou Mepitac®).
¢ Ajustar cabos e cintas de forma solta, evitando pressdo.
e Trocar pontos de contato diariamente se uso prolongado.

Por que: monitorizagdo continua aumenta risco de bolhas por atrito e adesivos.

Alerta: avaliar risco-beneficio, especialmente em criangas pequenas com EB grave.

ENDOSCOPIA DIGESTIVA ALTA E COLONOSCOPIA

Como fazer:
« Realizar apenas quando imprescindivel para diagnéstico/terapéutica.
e Utilizar lubrificantes abundantes para reduzir atrito com mucosas.
« Preferir calibres menores de endoscépio quando disponiveis.
¢ Intubagdo, se necessdaria, deve ser realizada com extrema cautela para evitar trauma de mucosa
oral e esofdgica.

Por que: pacientes com EB podem apresentar estenoses, disfagia e dor crénica — exames
endoscopicos sdo frequentes, mas de alto risco.
Alerta: requer equipe experiente, anestesia adequada e monitoramento intensivo durante o

procedimento.




Cuidados Especificos
com Ostomias,
Bolsas de Dreno e
Colostomia (EB)

Peles com EB exigem materiais atraumaticos, minima manipulagéo
e planejamento para prevenir maceragdo, dor e infecgdo.

PRINCiPIOS GERAIS PARA ESTOMAS EM EB

Como fazer

* Redlizar avaliagdo prévia (estoma, pele
periestoma, formato/nivel, efluente) e medir o
di@metro a cada troca (o edema varia nas
primeiras semanas).

e Preparar campo com soro 0,9%; secar por
toques.

¢ Aplicar pelicula protetora néo alcodlica
(barreira) em fina camada e aguardar
secagem completa.

e Preferir sistemas de 2 pegas com adesivo de
silicone macio e/ou anel/barreira hidrocoloide
macia cortado com folga de 1-2 mm ao redor
do estoma, sem tocar pele integra com cola
rigida.

e Fixar a placa sem press@o; se necessitar
reforgo, usar rede tubular, faixa eldstica macia
(sem esparadrapo).

Por que: Minimiza “stripping” epidérmico e dor;
melhora a vedagdo sem traumatizar pele fragil.
Alerta: Evitar dlcool, solventes agressivos e
convexidade rigida (s6 com indicagéo do
estomaterapeuta e protecgdo adicional).

Materiais Recomendados (exemplos por categotia)
* Barreiras protetoras ndo alcodlicas (pelicula/spray).
 Anéis/barreiras molddveis macias (hidrocoloides macios; usar com cautela, selando e sem fricgdo).
 Curativos de contato de silicone (malhas/“contact Icyers") e espumas com silicone.

* Removedor de adesivo d base de silicone.

TROCA DE BOLSA DE
COLOSTOMIA/ILEOSTOMIA

Como fazer (passo a passo):

l.Analgesia 30-45 min antes se o paciente
referir dor nas trocas.

2.Descolar a placa umedecendo bordas com
soro/removedor de adesivo & base de silicone.

3.Higienizar estoma e pele periestoma com soro
0,9%, secar por toques.

4.Proteger do efluente com compressas durante
O preparo.

5.Aplicar barreira (spray/pelicula sem dicool) e
anel moldavel macio se houver
irregularidades.

6.Recortar a placa 1-2 mm maior que o estoma;
assentar sem friccionar.

7.Acoplar a bolsa (2 pegas) e checar
conforto/vedagéo.

Por que: Sequéncia reduz dor, friccdo e
vazamentos (responsdveis por maceragdo e
infecgdo secundaria).

Alerta: Vazamentos recorrentes —  avaliar
tamanho do orificio, alinhamento, hérnia/ retragdo;
acionar estomaterapia.

* Redes tubulares/faixas eldsticas macias para fixagdo sem cola.
*Selecdo deve seguir padronizagdo institucional e disponibilidade local.

¢ Vazamentos repetidos apesar de agjustes.
« Celulite periestoma/dreno, febre.

« Retracgdo/prolapso do estoma; hérnia paraestomal.

RED FLAGS (PROCURE AVALIA(}KO ESPECIALIZADA)
¢ Dor intensa persistente, sangramento no estoma/éstio do dreno.




PELE PERIESTOMA: PREVENQZ\O E TRATAMENTO
Como fazer

e Inspecionar em cada troca: eritema, erosdo,
maceragdo, crostas, candidiase.

e Em irritagdo leve: reforgar barreira ndo
alcodlica, usar pé protetor (estomias) em
camada fina e selar com a pelicula.

e Em dermatite amida: considerar
hidrofibra/algodéo  siliconado ao redor do
estoma (sem impedir vedag&o).

e Suspeita de fungica: antifngico tépico em
filme fino + barreira.

Por que: Intervengdo precoce previne lesbes
extensas e dor.

Alerta: Evitar cremes oleosos espessos sob a placa
(pioram vedagéo).

DRENOS CIRURGICOS (EX.: JP, BLAKE) E DRENO
PLEURAL

Como fazer

e Colocar gaze ndo aderente siliconada ao redor
do o6stio, cobrir com espumq/olmofoda de
silicone (atraumética).

e Trocar diariomente ou se saturado; técnica
asséptica.

e Fixagdo do dreno por sutura médica; ndo usar
esparadrapo na pele.

¢ Medir e registrar débito, aspecto e dor no sitio.

Por que: Reduz risco de infecgdo e microtrauma
pelo movimento do dreno.

Alerta: Qualquer eritema progressivo, calor,
secreg@o purulenta, febre = comunicar equipe
médica; avaliar coleta de cultura.

BANHO, HIGIENE E
ESTOMA/DRENO

ATIVIDADES COM

Como fazer
e Banho com dgua mornag; pode-se manter a
bolsa ou realizar com cap protetor.
e Secar por toques e reforgar barreira protetora
apods.
* Roupas soltas de algoddo;
costuras/presséo sobre o estoma/dreno.

evitar

Por que: Conforto e higiene sem aumentar risco
de trauma.

Alerta: Evitar natagdo até pele periestoma estar
integra e técnica de vedagdo estavel.

EDUCAGAO DO PACIENTEE FAMILIA

Como fazer

¢ Ensinar: frequéncia de troca, sinais de
vazamento/infecgdo, técnica de remogé&o
sem dor, e como pedir ajuda.

« Fornecer checklist domiciliar (materiais,
passos e quando procurar o servigo).

* Planejar estoque de insumos (2-4 semanas)
e canais de reposi¢do.

Por que: Autocuidado reduz internagdes e
melhora qualidade de vida.

Alerta: Em criangas, supervisionar escola/creche:
orientar professores e disponibilizar kit de troca.

DOCUMENTAGAO E MONITORAMENTO

Como fazer
e Registrar em cada atendimento: tipo de
sistema, tamanho do recorte, integridade da
pele,  dor (EVA/FLACC),  vazamentos,
intervengées (Figura 21).
e Fotografia seriada com consentimento,
mesma distancia/luz, régua de medida.

Por que: Rastreabilidade, auditoria e ajuste fino
da conduta.

Alerta: Mudangas repetidas de sistema sem
registro dificultam identificar causas de falha.

Figura 21: Lesées dermatolégicas nas mdos caracteristicas da epidermélise bolhosa. Fonte: SOBEST — 37
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O cuidado & pessoa com Epidermdlise Bolhosa representa um dos maiores desafios na
pratica em saude, exigindo ndo apenas conhecimento técnico especializado, mas também
sensibilidade, empatia e compromisso ético com a integralidade do cuidado. Ao longo deste
guia, evidenciou-se que a protegdo cutdnea constitui o eixo central da assisténcia, sendo
determinante para a prevencdo de complicagdes, reducdo da dor e promogdo da
qualidade de vida desses pacientes.

A complexidade da doenga demanda uma abordagem multiprofissional articulada, na qual
a enfermagem assume papel fundamental na coordenagdo do cuidado, na execucdo de
praticas seguras e na educacdo de pacientes e cuidadores. A adogdo de condutas
baseadas em evidéncias, aliada & sistematizagdo da assisténcia e ao uso de tecnologias
adequadas, contribui significativamente para a melhoria dos desfechos clinicos e para a
reducdo de agravos evitaveis.

Destaca-se, ainda, a importéncia da capacitagdo continua dos profissionais de satde e do
fortalecimento das redes de apoio, especialmente no contexto domiciliar, onde grande parte
do cuidado é realizado. O empoderamento dos cuidadores e familiares, por meio de
orientagdes claras e acessiveis, favorece a autonomia, a ades@o ao tratamento e a

sustentabilidade do cuidado ao longo do tempo.

Sob a perspectiva da sadde publica, torna-se imprescindivel ampliar a visibilidade da
Epidermdélise Bolhosa, fortalecer politicas publicas voltadas ds doengas raras e garantir
acesso equitativo a insumos, tecnologias e servigos especializados. Investir na qualificagéo
da assisténcia é, portanto, ndo apenas uma necessidade técnica, mas um compromisso
social com a dignidade e os direitos dessas pessoas.

Por fim, este guia se propde a ser mais do que um instrumento técnico, configurando-se
como um recurso de apoio & pratica assistencial e um convite a construgdo de um cuidado
cada vez mais humanizado, interdisciplinar e centrado na pessoa. Que este material
contribua para transformar realidades, reduzir sofrimentos e promover uma assisténcia
mais segura, qualificada e sensivel as necessidades de quem convive diariamente com a
fragilidade da pele e aforga de viver.
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