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RESUMO

A epidermodlise bolhosa (EB) hereditaria € uma genodermatose, ou seja,
doenca de pele transmitida geneticamente. E uma doenca rara, a qual se caracteriza
pelo aparecimento de bolhas, ulcera¢gdes ou feridas em qualquer local da superficie
corporal em resposta a minimos traumas ou desencadeadas espontaneamente. Os
objetivos deste estudo foram elaborar uma cartilha para o cuidado, no ambito
hospitalar, de neonato com epidermolise bolhosa. Investigar como os profissionais de
saude que atuam em UTI neonatal enfrentam o nascimento e os cuidados a serem
dispensados com o neonato em EB, visando subsidiar a elaborag&o da cartilha. Trata-
se de um estudo de natureza qualitativa, exploratoria e descritiva, realizado em
instituicdes de saude que ja tiveram casos da doenca em neonatos hospitalizados na
UTI neonatal na cidade de Porto Alegre/RS. A pesquisa seguiu a resolucao 466/12 do
Conselho Nacional de Saude, sendo o projeto aprovado pelo Comité de Etica e
Pesquisa da UNISINOS (parecer 780.693 de 08/09/2014) e das instituicdes
coparticipantes (pareceres: 837.816 de 17/09/2014 e 14171 de 22/10/2014).
Participaram 14 profissionais da saude, que durante sua trajetoria haviam cuidado de
recém-nascidos com EB. Oito sdo enfermeiros, trés técnicos de enfermagem e trés
médicos. A coleta dos dados foi realizada por meio de entrevista em profundidade,
composta por duas questbes abertas: descreva suas experiéncias no cuidado,
tratamento e acompanhamento aos pacientes com EB, que estdo ou que ficaram sob
seus cuidados durante a internagéo hospitalar? e Diga como foi para vocé cuidar de
uma crianca com EB? A analise dos dados foi constituida pela analise tematica.
Emergiram trés categorias: experimentacdo do cuidado, familia, e equipe de saude.
Os resultados apontaram que o nascimento de uma crianca com EB acarreta
sofrimento tanto pela inseguranca na conducéo do caso, quanto pela gravidade da
doenca e seu enfrentamento durante a vida do paciente assistido e seus familiares.
Considera-se que a elaboracao desta cartilha podera subsidiar o cuidado de neonatos
com EB, contribuindo para a qualificacdo do cuidado também intra-hospitalar, bem
como, para qualificar a orientacdo aos pais de neonatos com EB, acerca do cuidado

domiciliar.

Palavras-chave: Epidermdlise bolhosa. Cuidados de enfermagem. Recém-nascido.



ABSTRACT

The Epidermolysis Bullosa (EB) is a hereditary genodermatosis. In other words,
it is a genetically transmitted skin disease. It's a rare disease, which is characterized
by the manifestation of blisters, ulcerations or wounds anywhere on the body surface
either in response to the smallest traumas or spontaneously triggered. The objectives
of this study were the elaboration of a practical guide for the handling of newborn
babies who are of Epidermolysis Bullosa (EB); investigate how health professionals
who work in neonatal intensive care units (ICUs) face the birth and the necessary care
of newborn EB carriers, aiming to support the elaboration of the practical guide. This
study has a qualitative, exploratory and descriptive nature and it was carried out in
health institutions, which have already had cases of the disease in ICUs in the city of
Porto Alegre/RS. The research followed the 466/12 resolution of the National Health
Council. The project was approved by the UNISINOS Ethical and Research Committee
(technical opinion 780.693 on September 8" 2014) and by the coparticipating
institutions (technical opinions 837.816 on September 9 2014 and 14171 on October
22n 2014) Ethical and Research Committees. A total of 14 health professionals who
had taken care of newborns with EB during their trajectory participated in this research.
Eight of them are nurses, plus three nurse technicians and three physicians. The data
collection was carried out by in-depth interviews, composed by two open questions:
describe your experience concerning the care, treatment and monitoring of EB patients
who are or have been under your care during hospitalization. And they were asked to
tell what it was like to them. The data analysis was constituted by thematic analysis.
This resulted in three categories: care experimentation, family and health team. The
results indicated that the birth of an EB child leads to suffering due to the insecurity in
terms of handling the case as much as to the gravity of the disease and its
confrontation during the lives of the assisted patient and their family members. It is
considered that the elaboration of this guide can support the assistance of EB
newborns, contributing to the care qualification, including in-hospital assistance, and
to a better home care orientation to the children’s parents.

Keywords: Epidermolysis Bullosa. Nursing care. Infant, Newborn.
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1 INTRODUCAO

Esta pesquisa estd inserida no projeto “EPIDERMOLISE BOLHOSA:
complexidade e integralidade do cuidado”, vinculado ao Programa de Pds-Graduacéo,
Mestrado Profissional em Enfermagem, da Universidade do Vale do Rio dos Sinos. O
estudo aborda a epidermdlise bolhosa (EB), principalmente em relagdo os cuidados
dispensados ao paciente com EB, pelos profissionais de saude, durante a
hospitalizacao.

A EB hereditaria € uma genodermatose, ou seja, doenca de pele transmitida
geneticamente. E pouco frequente, caracterizando-se pelo aparecimento de bolhas,
ulceracdes ou feridas em qualquer local da superficie corporal em resposta a minimos
traumas ou desencadeadas espontaneamente. (BARBOSA et al., 2005; GURTLER;
DINIZ; SOUZA, 2005; SAMPAIO; RIVITTI, 2008). As lesdes também podem envolver
as membranas mucosas da boca, do esdfago, do estdbmago, dos intestinos, das vias
aéreas, da bexiga e dos genitais. (FANTAUZZI et al., 2008; MARINKOVITCH, 2008).

A EB pertence a um grupo de doencas bolhosas frageis ao atrito e a qualquer
forca mecanica. O ultimo consenso internacional de especialistas, realizado em 2013,
definiu novas classificacbes para EB, mantendo os quatro grandes grupos ja
existentes para que nao haja confusdo entre os envolvidos no cuidado a esta
patologia, tanto profissionais da saude quanto pacientes e familiares. Esses grupos
sao: EB simples (EBS), EB juncional (JEB), EB distrofica (DEB) e Kindler. Esses tipos
maiores, definidos anteriormente, apresentam caracteristicas diferentes, criando
subtipos definidos pelo seu modo de transmissdo e uma combinacdo fenotipica,
ultraestrutural, imuno-histoquimica e molecular de acordo com elas. Isso cria
caracteristicas genotipicas e fenotipicas diferentes dentro do mesmo grande grupo.
(FINE et al., 2014).

Para Schepping et al. (2008), em pesquisa qualitativa realizada com criancas
portadoras de EB, os maiores problemas da enfermidade estdo relacionados a
coceira, dor e deformacéo, as quais sugerem que a doenca seja contagiosa, o que
implica em segregacao social dessas criangas.

Mancuso et al. (2014) referem que a incidéncia e a prevaléncia de DEB, nos
Estados Unidos, entre 2007 e 2011, equivale a 3,59 e 2,04 por um milhdo de
nascimentos, respectivamente. Nesse periodo, a mortalidade foi em torno de 73%.

Nos ultimos anos, na qualidade de enfermeira estomaterapeuta e assessora



técnica de uma empresa que fornece curativos especiais para tratamento e prevengao
das lesbes bolhosas causadas pela EB, acompanhei o nascimento e crescimento de
varias criancas com EB, constatando a alta mortalidade em funcdo do
desconhecimento dos profissionais em conduzir a terapéutica, fundamentalmente
pelo desconhecimento da patologia e dos cuidados que esta demanda. Foi possivel
observar que a pratica hospitalar € intensamente intervencionista e, no caso de EB,
muitas vezes essas intervencdes prejudicam a melhora da doenca.

Além disso, nesta pratica, identifica-se que pais e pacientes, durante a convivéncia
com a doenca, vao se instrumentalizando para o cuidado e para as complicacdes que
podem acontecer. Os profissionais de saude, por sua vez, por se tratar de uma doenca
rara, ndo conseguem acompanhar o conhecimento desenvolvido pelos pacientes e
familiares. Esse fenbmeno é vivido em outros paises, como referido no manual da
Dystrophic Epidermolysis Bullosa Research Association! (DEBRA) Portugal, que
define a doenca como rara e, por consequéncia, com um enorme desconhecimento
na abordagem imediata ao paciente e durante todo o seu atendimento. (DEBRA
Portugal, 2011).

Considera-se que este estudo se justifica pela gravidade da doenca e,
principalmente, pela necessidade de sistematizar os cuidados dispensados pela
equipe de saude, ao paciente com EB, durante a hospitalizacdo. Nessa perspectiva,
a questdo de pesquisa deste estudo é: como o0 neonato com EB esta sendo cuidado

pelos profissionais da saude durante a hospitalizacdo?

1.1 Objetivo

Elaborar uma cartilha para o cuidado, no ambito hospitalar, de recém-nascidos
com epidermdlise bolhosa, centrada nas necessidades referidas pelos profissionais
de saude que atuam em UTI neonatal.

! DEBRA Internacional é uma rede mundial de grupos nacionais que trabalham em prol das
pessoas afetadas pela epidermélise bolhosa epidérmica genética (EB). Sua visdo é garantir que
as pessoas que vivem com EB tenham acesso ao melhor suporte de qualidade e cuidados de
saude, ao mesmo tempo, impulsionando o desenvolvimento de tratamentos e curas eficazes.
E composta por profissionais de satde, pacientes, familiares e amigos dos pacientes com EB.
Debra Portugal é a associacdo daquele pais. (DEBRA, 2011).
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2 REVISAO DE LITERATURA

A seguir apresenta-se aspectos morfolégicos da pele, definicdo e tipos de

epidermdlise bolhosa (EB), bem como, cuidados ao neonato com EB.

2.1 Aspectos Morfolégicos da Pele

A pele é composta por dois segmentos histologicamente distintos: a porgéo
epitelial, mais superior, de origem ectodérmica, chamada de epiderme; e a camada
mais profunda, de origem mesodérmica, chamada de derme. Em continuidade, a
derme apresenta a tela subcutanea, que possui a mesma origem da derme, mas nao
faz parte da pele, apenas |lhe da sustentacdo. (COHEN; PRAZERES; SILVA, 2009).
A epiderme tem funcao de absorcéo, filtracdo, excrecao, secrecao de substancias e
tem funcéo sensorial. A sensibilidade dolorosa se encontra na camada mais profunda
das duas camadas da pele, a derme. (SAMPAIO; RIVITTI, 2008; WYSOCKI, 2016).

2.1.1 Estruturas epidérmicas

A epiderme é formada por quatro camadas didaticamente divididas,
avasculares, sendo elas: camada basal ou germinativa, camada espinhosa, camada
granulosa e estrato corneo. E relativamente uniforme em sua distribui¢&o, variando de
75 a 150 micras em todo o contorno corporal, exceto nas palmas das maos e solas
dos pés, nas quais sua espessura fica em torno de 0,4 a 0,6 mm. (WYSOCKI, 2016).
Cada uma dessas camadas possui caracteristicas proprias, que serdo importantes na
discusséo sobre epidermdlise bolhosa.

A camada basal ou germinativa é o estrato mais profundo, formado por células
com mitose ativa, chamadas de queratindcitos ou células basais. Sua atividade celular
responde a fatores como matriz extracelular, fatores de crescimento, horménios e
vitaminas. Sua migragao para as camadas superiores inicia em duas ou trés semanas;
juntamente com esta migracdo inicia-se uma diferenciacdo dessas células. Tem
citoplasma basoéfilo e nucleo grande, alongado, oval e hipercromatico. Estdo unidas
entre si por sustancia cimentante produzida por organelas chamadas corpos de
odland, ligadas também as células espinhosas suprajacentes através das pontes

intercelulares ou “cumes e vales” (desmossomas). Presa a camada basal ha uma
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Unica placa de células, ligando a membrana plasmatica das células basais e lamina
basal, formando uma placa de aderéncia denominada de hemidesmossomas.
Portanto, os desmossomas séo estruturas de aderéncia localizadas entre as células
e responsaveis pelo suporte do epitélio. Os hemidesmossomas associam-se a uma
placa sub-basal densa na lamina lucida e conectam-se a lamina densa por filamentos
de ancoragem e esta ancorada a derme papilar por fibrilas de ancoragem. (ABREU,;
MARQUES, 2003; SAMPAIO; RIVITTI, 2008; WYSOCKI, 2016).

Abaixo da camada basal fica a membrana basal, constituida por
mucopolissacarideos neutros. A jungdo dermo-epidérmica € uma estrutura complexa,
chamada de zona da membrana basal (BMZ). A microscopia eletrbnica permite a
avaliacao estrutural, imunopatolégica, anatomopatolégica da BMZ, importantes para
o diagnostico de patologias dermatologicas, entre elas a EB. (COHEN; PRAZERES;
SILVA, 2009; SAMPAIO; RIVITTI, 2008). A BMZ é formada por quatro componentes
bem definidos: membrana plasmatica das células basais, vesiculas plasmalémicas e
0s hemidesmossomas; lamina Iicida ou espaco intermembranoso; lamina densa ou
lamina basal e zona da sublamina densa. Todas as estruturas que compdem a BMZ
indicam fungdes de ligagdo dermo-epidérmica. Na DEB hé indicacdo de auséncia das
fibrilas de ancoragem. A deficiéncia de laminina 5, plectina e outros componentes da
funcdo hemodesmossdmica sdo responsaveis por varios tipos de EB. (SAMPAIO;
RIVITTI, 2008; WYSOCKI, 2016). Essas deficiéncias serdo discutidas posteriormente.

A camada espinhosa, também chamada de corpo mucoso de Malpighi, é
formada por células escamosas ou espinhosas, as quais se achatam
progressivamente durante sua migracdo para a superficie, retraindo a membrana
plasmatica dos queratindcitos. Essa contracdo ndo ocorre com 0s desmossomas
formando filamentos finos, denominados de pontes intercelulares. A querato-hialina é
abundante nessa camada, inserindo-se entre os desmossomas e hemidesmossomas.
(ABREU; MARQUES, 2003; COHEN; PRAZERES; SILVA, 2009; SAMPAIO; RIVITTI,
2008; WYSOCKI, 2016;). A camada granulosa apresenta granulos de querato-hialina,
compostos de profilagrina, proteina que da origem a filagrina e citoqueratinas.
(SAMPAIO; RIVITTI, 2008).

A camada cOrnea, também chamada de estrato corneo, é a camada mais
externa da pele. Composta de células anucleadas, portanto mortas, sua membrana
celular é espessa e seu citoplasma é um sistema bifasico de queratina presos a uma

matriz amorfa continua. A camada cérnea é flexivel, descamando a superficie, a
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excecdo dos faneros, como unhas e cabelos, que precisam ser cortados. Essa
camada mantém a impermeabilidade de forma eficiente, prevenindo a perda de fluidos
corporais e a entrada de agua. (ABREU; MARQUES, 2003; SAMPAIO; RIVITTI,
2008).

Além do queratinécito, que é a célula mais numerosa da epiderme, também
estdo presentes outras células, que apesar de menor nimero também tém sua
importancia na fisiologia da pele. Os melanécitos também localizados na camada
basal, sendo células responsaveis pela pigmentacdo da pele. Tém a funcdo de
proteger as células da camada basal dos efeitos lesivos dos raios ultravioletas, além
de influenciar no metabolismo da vitamina D e na termorregulagcdo. Possuem
prolongamentos longos e ramificados que se comunicam com as camadas
suprajacentes, as camadas granulosa e espinhosa. Os melanossomas sao as
estruturas funcionais do melandcito responsaveis pela sintese da melanina. (ABREU;
MARQUES, 2003; SAMPAIO; RIVITTI, 2008). Outras células dendriticas da epiderme
sao as células de Langerhans, que respondem pela funcéo imunologica, atuando no
processamento de antigenos exdgenos que atingem a pele. (SAMPAIO; RIVITTI,
2008). As células de Merckel situam-se na camada basal, sendo estruturas
responsaveis pelas sensacgodes tateis e localizadas principalmente na pele dos labios,
dos dedos e da membrana externa dos foliculos pilosos. (ABREU; MARQUES, 2003;
SAMPAIO; RIVITTI, 2008; WYSOCKI, 2016).

2.1.2 Derme

Para Sampaio e Rivitti (2008, p. 20), “a pele compreende um verdadeiro gel,
rico em mucopolissacarideos” (substancia fundamental) e fibras elasticas, colagenas
e reticulares. Esse gel viscoso tem fungdo na resisténcia mecéanica da pele as
compressodes e estiramentos. A derme tem espessura variavel, de 1 a4 mm, composta
por trés camadas: derme papilar, perianexial e reticular.

Na derme papilar a camada é pouco espessa, composta de fibras colagenas
finas, fibras elasticas, numerosos fibroblastos e abundante substancia fundamental,
que formam as papilas dérmicas. E limitada em sua porg¢&o superior pela epiderme e
abaixo pela derme reticular. (ABREU; MARQUES, 2003; SAMPAIO; RIVITTI, 2008).

A derme perianexial estruturalmente € semelhante a derme papilar, porém

reveste 0s anexos. Em conjunto com a derme papilar formam a derme adventicial.
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(ABREU; MARQUES, 2003; SAMPAIO; RIVITTI, 2008).

Sendo que a derme reticular € a porcdo mais espessa, composta por feixes
colagenos espessos, dispostos paralelamente a epiderme. (ABREU; MARQUES,
2003; SAMPAIO; RIVITTI, 2008).

As fibras colagenas compreendem 95% do tecido conectivo da derme e é
composto por diferentes tipos de fibras: colagenos tipo I, II, II, IV, V, VI, VII, VIII, Xl e
XIlI; alguns destes tém func¢des definidas no processo de elasticidade, fixacdo e sobre
alguns nédo se sabe qual a funcéo exata, mas estéo presentes na derme. (SAMPAIO;
RIVITTI, 2008).

As fibras elasticas, presentes na derme papilar, sdo orientadas
perpendicularmente a epiderme, e na derme reticular sdo mais espessas. O sistema
elastico da pele compreende fibras oxitalanicas, que sdo mais superficiais e estédo
dispostas perpendicularmente a jungcdo dermo-epidérmica; fibras eulalinicas que sao
fiboras com média quantidade de elastina e as fibras eldsticas maduras, que séo
compostas por 90% de elastina e sdo mais profundamente situadas na derme.
(ABREU; MARQUES, 2003; SAMPAIO; RIVITTI, 2008).

2.1.3 Anexos cutaneos

Podemos destacar, como anexos da epiderme, o foliculo pilossebaceo, a
glandula sudoripara e a unha. Essas estruturas acessorias possuem invaginacoes da
epiderme, contendo células epidérmicas que irdo atingir niveis bastante profundos na
derme. Essas invaginacdes sdo importantes em lesdes de pele, pois fornecem células
para a reepitelizacdo da pele lesada. O foliculo pilossebaceo é composto por pelo,
glandula sebacea e musculo eretor do pelo, o qual tem estrutura muscular. Os foliculos
pilossebaceos existem em toda a pele, exceto nas regides palmoplantares. (COHEN;
PRAZERES; SILVA, 2009, VALENTE, 2007).

Os pelos sédo de dois tipos fundamentais: o fino (velo), frequentemente
chamado de “penugem”, e o espesso (barba, couro cabeludo), que s&o mais
resistentes, longos, grossos e pigmentados. Os foliculos pilossebaceos apresentam
variacfes regionais, ou seja, no couro cabeludo os pelos sdo mais grossos, com
glandulas sebaceas menores, enquanto que na face ha predominio dos velos, com

glandulas sebaceas bem desenvolvidas. Os pelos sdo constituidos por microfibrilas,
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principalmente de queratina, incluidas em uma matriz de proteina polimerizada.
(COHEN; PRAZERES; SILVA, 2009, VALENTE, 2007).

As glandulas sebaceas sdo mais estimuladas e desenvolvidas na puberdade
devido a acdo dos hormoénios androgenos. Essas glandulas ndo se encontram
isoladas e dividem com o pelo uma abertura comum para a pele, possuindo um canal
curto que se abre para o canal folicular, por onde drena o sebo. Suas células se
multiplicam na base da glandula e migram a medida que ocorre o acumulo de lipideos
no interior do ducto. As préprias células se tornam muitas vezes produto de excrecao,
perdem seu nudcleo, degradam e se depositam na pele em forma de 6leo. (COHEN,;
PRAZERES; SILVA, 2009, VALENTE, 2007).

As unhas sao laminas de queratina que recobrem as Ultimas falanges e
originam-se na matriz ungueal, 7 a 8 mm proximal a cuticula, tornando-se mais
espessa a medida que migra distalmente. As células se desenvolvem na matriz
ungueal e movem-se da raiz para a unha, perdendo suas organelas, tornando-se
duras e impermeaveis. Crescem de modo continuo e atuam como elemento de
protecdo as pontas dos dedos. (COHEN; PRAZERES; SILVA, 2009; IRION, 2005;
SITTART, 2007).

As glandulas sudoriparas sdo de dois tipos: apécrinas e exdécrinas. As
apdcrinas estdo associadas aos foliculos pilossebaceos e secretam um liquido leitoso
constituido basicamente por ésteres de cera, esqualeno, ésteres de colesterol e
triglicérides. O sebo age como protetor e possivelmente tem efeito antifungico.
(MAGALHAES, 2007; COHEN; PRAZERES; SILVA, 2009; IRION, 2005). Em geral
ndo ha diferengas entre o numero, estrutura e fungdo de glandulas exodcrinas e
apaocrinas, nas diferentes racas. (WYSOCKI, 2016)

O odor que observamos nas regifes onde estas glandulas estdo presentes
(axilas, genitais, regido anal, etc.) é produto da decomposi¢éo da secrecdo a acao das
enzimas bacterianas. Recebem inervacao adrenérgica e sdo estimuladas por eventos
que estimulam o sistema nervoso simpatico, incluindo a ansiedade. (COHEN;
PRAZERES; SILVA, 2009; IRION, 2005; VALENTE, 2007).

As glandulas do tipo exdcrinas sdo encontradas em todas as regides do corpo,
inclusive regides palmoplantares, mas ausentes em regidoes de pele modificada, como
os labios, os leitos ungueais e a glande do pénis. Tém forma tubular, desembocando

diretamente na epiderme, liberando sua secrecao, o suor, uma combinacao de agua
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e eletrolitos que evapora e refresca a pele, por isso tem fungéo termorreguladora. Tém
inervacao simpética colinérgica. (COHEN; PRAZERES; SILVA, 2009; IRION, 2005).

O suor é um liquido semelhante ao plasma, com ions de Na, Cl, e HCOs,
estimulados pela resposta a aldosterona. A principio € uma solucdo hipotdnica, mas
aumenta sua tonicidade conforme a sudorese aumenta. (COHEN; PRAZERES;
SILVA, 2009; IRION, 2005; VALENTE, 2007).

2.2 Epidermolise Bolhosa

Epidermdélise bolhosa (EB) é um grupo heterogéneo de doencas hereditarias
caracterizadas pela fragilidade da pele e das membranas mucosas da boca, do
esofago, das vias aéreas, da bexiga e dos genitais. E identificada pelo aparecimento
de bolhas, ulceracdes ou feridas em qualquer local da superficie corporal em resposta
a minimos traumatismos ou desencadeadas espontaneamente. (PRAZERES, 2009).

A EB é decorrente, em sua maioria, da mutacdo de proteinas envolvidas na
aderéncia da derme com a epiderme. Os tipos e subtipos de EB séo determinados de
acordo com o plano de clivagem das bolhas. (SAMPAIO; RIVITTI, 2008). O nome EB
foi primeiramente utilizado por Koebner, em 1886, que descreveu casos com este
diagnéstico. Os achados diagndsticos destes pacientes sdo descritos usualmente por
achados fenotipicos, ultraestruturais, antigénicos e, mais recentemente, por
avaliagcdes moleculares. (BOLOGNIA, JORIZZO E SCHAFFER, 2015)

As variacbes de EB tém sido descritas de uma forma geral em trés grandes
grupos: EB simples (EBS), caracterizada pela citolise dentro do queratinécito; EB
juncional (JEB), problemas de adeséo da lamina lacida e EB distréfica (DEB), com
formacao de bolhas desde a lamina densa, na zona da membrana basal. (BMZ) (FINE,
2009; FINE et al., 2014). Mutacdes tém sido descritas em mais de dez genes que
codificam as proteinas estruturais que compdem 0s queratindcitos ou a membrana
basal muco cutanea. (FINE, 2009). E consenso entre especialistas que ha
necessidade de um staff multidisciplinar que vise ao diagnostico e a implementacao
adequada dos cuidados para melhorar a qualidade de vida destes pacientes. (FINE,
2009).

2.2.1 Tipos de EB
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De acordo com Barbosa (2005) e Fine et al. (2014), a morfologia da pele a
epidermdlise bolhosa é classificada em trés categorias maiores e subgrupos gue irdo
caracterizar manifestacbes clinicas e microscopicas diferentes: simples (EBS),
juncional (EBJ) e distrofica (EBD). As quais sao descritas a seguir.

Na Epidermolise Simples (EBS), as lesbes sdo resultado da intensa
degeneracdo das células basais da epiderme por alteragdo da queratina, ocasionando
bolhas intraepidérmicas relativamente suaves, sem envolvimento mais profundo.
Ocorre clivagem intraepidérmica na porcao inferior devido a alterac¢des citoliticas dos
queratinécitos basais com defeitos nas citoqueratinas 5 (gene KRT5) e 14 (gene
KRT14). Esta categoria divide-se em trés subtipos: Koebner, Weber-Cockaine e
Dowling-Meara. (BARBOSA, 2005; GURTLER et al., 2005; MARINKOVITCH, 2008).

O subtipo Weber-Cockaine € a forma mais comum de EBS. As bolhas séo
normalmente ocasionadas por traumatismos. Sendo que o subtipo Koebner
usualmente tem bolhas por todo o corpo ja no nascimento ou logo apés. Os locais
mais afetados sdo méaos, pés e extremidades, com erosdes e hiperqueratose palmo
plantar. Ja o subtitulo Dowling-Meara compromete as mucosas e as bolhas sao
semelhantes as de origem herpética. (MARINKOVITCH, 2008).

Na Epidermdlise Juncional (EBJ) a separagéo é na juncédo dermo-epidérmica,
na lamina lucida ou central da membrana basal (ZMB). A clivagem se da na lamina
licida ou regido central da zona de membrana basal, sendo o teto representado pela
epiderme e o assoalho pela lamina densa. Deve-se a alteracfes na laminina 5 (genes
LAMAS, LAMB3, LAMC2), integrina (genes ITGA6 e ITGB4) e colageno XVII
transmembranoso (gene COL17A1), sendo o mesmo antigeno do pénfigo bolhoso.
Sendo que os subtipos sdo: Herlitz, ndo Herlitz e atrofico generalizado benigno.
(BARBOSA, 2005; GURTLER et al, 2005; MARINKOVITCH, 2008).

J& a Epidermdlise Distrofica (EBD) pode ter heranca dominante ou recessiva.
Na epidermdlise bolhosa distréfica dominante (EBDD), a clivagem € dermo-
epidérmica abaixo da lamina densa da ZMB; na epidermdlise bolhosa distréfica
recessiva (EBDR), a clivagem é dermoepidérmica com defeito na estrutura do
coldgeno VIl e na liberacdo celular do coldgeno sintetizado. A clivagem ocorre na
sublamina densa, sendo que a epiderme e a lamina ldcida representam o teto da
bolha, e a derme, 0 assoalho. A alteracao € exclusiva no gene COL7Al. (BARBOSA,
2005; FANTAUZZI et al., 2005; MARINKOVITCH, 2008).

Os subtipos da Epidermdlise Distréfica (EBD) sédo: Cockaine-Touraine, Pasini,
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Hallopeau-Siemens e forma distréfica recessiva mitis (BARBOSA, 2005; FANTAUZZI
et al., 2005; MARINKOVITCH, 2008). O subtipo Hallopeau-Siemens corresponde a
forma grave, geralmente letal na infancia. Apresenta sinequias em pés e maos,
estenose esofagiana, anemia, retardo do crescimento, dentes displasicos e cicatrizes
atréficas no couro cabeludo (BRAVO, 1995). O subtipo mitis caracteriza-se por
alteracdes mais discretas, variando de acordo com a heranca genética (BRAVO, 1995;
FANTAUZZI et al., 2008).

Na Figura 1 apresenta-se a ilustracdo esquematizada das estruturas da pele

envolvidas nos tipos de EB.

Figura 1 — Camadas da pele comprometidas nas diferentes formas de EB.
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Fonte: Adaptada de Dystrophic Epidermolysis Bullosa research Association of America. DEBRA, 2002.

2.3 Cuidados ao Neonato com EB

O papel da enfermeira no manejo da crianca com EB e da familia deste, é
considerado por Hernandez-Martin e Torrelo (2010) fundamental e deve ser iniciado
logo no nascimento, pois as bolhas aparecem ja nesta fase. Sao as enfermeiras que
se encarregam de orientar a familia sobre o tratamento topico, como usar 0s curativos
e como manusear a crianga no banho, na troca de fraldas, amamentacdo e outros
cuidados. Pela proximidade da enfermeira com a familia se torna mais facil a avaliacao
das lesOes e deteccdo de possiveis complicagdes.

Para Tolar e Wagner (2014), ha a necessidade de ser estabelecido planos de
tratamento personalizados, devido as variagdes da gravidade clinica, patogenicidade
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dos fungos e bactérias presentes, grau de envolvimento da pele e idade do paciente.
Como salienta El Hachen et al (2014), a gestdo deste cuidado é multidisciplinar e
devera estar centrada no paciente, portanto o tratamento e os cuidados devem ser
adaptados a cada paciente, atentando para o treinamento da equipe. Pope et al (2014)
corrobora com os demais autores, afirmando que os pacientes com EB apontam
desafios Unicos devido a variabilidade clinica que demanda um plano individualizado,
exige uma abundancia de produtos para o tratamento das feridas. Este processo €
complexo e tem alto custo para os familiares e para as unidades de saude.

Para Sakar, Bansal e Garg (2011), a chave do sucesso do manejo da EB
depende da expertise da assisténcia prestada pelo enfermeiro, pois sdo estes
profissionais que podem amenizar a formacdo de bolhas, com uso adequado de
curativos, cateteres, adesivos e qualquer outro instrumental que possa causar trauma
na pele do recém-nascido com EB.

Sendo que, os cuidados especificos ao recém-nascido com EB estédo descritos

na discusséo deste estudo, apresentado no Capitulo 5 desta dissertacao.
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3 METODOLOGIA

Para Marconi e Lakatos (2010), a metodologia cientifica € a base da formacéo
do estudioso e do profissional, ambos atuando no mundo da pratica e das ideias. A

seguir estdo apresentadas as fases metodoldgicas desta pesquisa.

3.1 Delineamento da Pesquisa

Este estudo é de natureza qualitativa, exploratéria e descritiva. A pesquisa
qualitativa tem como caracteristicas a flexibilidade e a mescla de estratégias; tende a
ser holistica, exige intenso envolvimento do pesquisador e a analise dos dados é
continua para adequar a estratégia subsequente. O objetivo do pesquisador
qualitativo é compreender o fenbmeno e como ele existe em seu préprio contexto.
(POLIT; BECK, 2011).

Para Gil (2008) e Polit e Beck (2011), a pesquisa exploratoria inicia-se com 0
interesse do pesquisador pelo tema e segue com a finalidade de desenvolver,
esclarecer ou modificar ideias e conceitos relacionados ao tema escolhido. Ainda para
estes autores, os estudos descritivos tém o objetivo de observar, contar, esbocar,
elucidar e classificar questdes pouco pesquisadas relacionadas a determinadas

situacoes.

3.2 Campo de Estudo

O estudo foi realizado em unidade de terapia intensiva de neonatologia
(UTINeo) de trés hospitais de grande porte, sendo dois publicos e um privado,
localizados em Porto Alegre/RS. Todos possuem atendimento especializado em UTI
neonatal, com atendimento por equipe interdisciplinar. Apesar de ndo serem centros
especializados em EB, atendem recém-nascidos portadores da doenca do momento

do nascimento ao periodo neonatal.

3.3 Participantes

Os participantes da pesquisa foram profissionais de saude (médicos,
enfermeiros e técnicos de enfermagem) que atuam em UTINeo das instituicdes em

estudo. Foram incluidos os que ja haviam atendido recém-nascidos com EB no
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periodo neonatal durante algum momento de sua trajetoria profissional. E, excluidos
os profissionais que estavam afastados por férias ou licenca no periodo da coleta dos
dados.

Considerando os critérios de inclusdo, foram entrevistados 14 profissionais de
saude das instituicbes em estudo: oito enfermeiras (cinco assistenciais, duas
supervisoras e uma coordenadora de esquipe de prevencao de tratamento de lesdes
de pele), trés técnicos de enfermagem e trés médicos. O namero foi definido pela

saturacao dos dados.

3.4 Coleta de Dados

A coleta dos dados foi realizada por meio de entrevista em profundidade com
os profissionais de saude. Aos que aceitaram fazer parte deste estudo foi entregue o
Termo de Consentimento Livre e Esclarecido (TCLE), redigido em duas vias, sendo
uma delas devolvida assinada para a pesquisadora. Foi necessario elaborar dois
TCLE (APENDICES A, B), visando seguir as orientacdes do Comité de Erica e
Pesquisa de cada instituicdo em estudo.

A entrevista em profundidade proporciona a interagdo do pesquisador com o
informante e tem a funcéo de retratar as experiéncias vivenciadas por pessoas, grupos
ou organizacdes, refletindo a dimenséo coletiva a partir de uma visao individual. Pode
ser de dois tipos: completa, na qual todo o conjunto da histdria de vida é abordado, ou
topica, que foca uma etapa ou determinado setor da experiéncia em questao.
(MARCONI; LAKATOS, 2010; MINAYO, 2014).

Para Marconi e Lakatos (2010), a entrevista € descrita como um processo de
interagc&o entre duas pessoas, na qual uma delas, o entrevistador, tem por objetivo a
obtencdo de informacbes (dados objetivos e subjetivos) por parte do outro, o
entrevistado. Para estes autores, as fases de preparacao de uma entrevista tém inicio
com o planejamento, no qual € delimitado o objetivo a ser alcancado, seguido da
escolha do entrevistado, assim como a disponibilidade deste. Ressalta-se, ainda, que
€ importante o dominio do entrevistador com o tema escolhido. Para Boni e Quaresma
(2005) e Minayo (2014), é importante ndo formular questdes absurdas, arbitrarias,
ambiguas, deslocadas ou tendenciosas. O entrevistador precisa manter uma
sequéncia de pensamento e um sentido l6gico.

Neste estudo, a entrevista foi composta por duas questbes abertas: descreva
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suas experiéncias no cuidado/tratamento/acompanhamento aos pacientes com EB,
gue estao ou que ficaram sob seus cuidados durante a internagéo hospitalar (higiene,
alimentacdo/amamentacao/dietas, curativos, administracdo e prescricdo de
medicamentos, punc¢do venosa, e demais procedimentos); diga como foi para vocé
cuidar de uma crianca com EB (APENDICE C).

As entrevistas foram gravadas em meio digital, com autorizac&o do participante.
Os audios foram transcritos e destruidos, sendo que os manuscritos ficardo sob
guarda da pesquisadora por até cinco anos apos a publicacdo dos resultados da

pesquisa.

3.5 Analise dos Dados

A andlise dos dados foi realizada por meio na analise tematica (MINAYO,
2014), que é composta pelas seguintes etapas: leitura compreensiva do material
selecionado; exploracdo do material; elaboracdo de sintese interpretativa.

a) pré-analise — consta em analisar as etapas realizadas, elaborando

indicadores para compreensao do material. Constitui-se de “leitura flutuante”
(contato direto com o material de campo); “constituicdo do corpus”, devendo
responder as normas da pesquisa qualitativa de exaustividade,
representatividade e homogeneidade; e “formulacdo e reformulacdo de
hipoteses e objetivos”, retomada da etapa exploratoria, leitura exaustiva do
material. Nesta fase é determinada a unidade de registro, a unidade de
contexto, 0s recortes, a categorizacdo, a modalidade de codificacdo e os
conceitos teoricos;

b) exploracdo do material — visa uma exploragéo do texto para classifica-lo com
intuito de encontrar categorias teoricas para classificacdo e agregagcédo dos
temas;

c) tratamento dos resultados obtidos e interpretacdo — € composta de
inferéncias e interpretagbes do autor, inter-relacionando-as com o teoria

levantada.

3.6 Proposta de Intervencao

A proposta de intervencao deste estudo, foi constituida pela construcdo de uma
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cartilha educativa ilustrada, resultado das entrevistas realizadas com os profissionais
de salde gque ja tiveram contato com pacientes com EB em algum momento de sua
jornada profissional. (APENDICE D)

Esta cartilha foi elaborada buscando instrumentalizar a préatica a partir da vivéncia
destes profissionais, sendo as orientacfes acerca do cuidado respaldadas por publicacdes
atuais e classicas acerca da EB, conforme sugere Ercher (2005). Este autor afirma que “um
material educativo e instrutivo facilita e uniformiza as orientagdes a serem realizadas,
com vistas ao cuidado em saude.” (ERCHER, 2005, p.756). Por tratar-se de doenca
rara a EB possui inumeros cuidados especificos. Sendo assim a identificacdo das
fragilidades apontadas pelos profissionais de saude, relacionadas as especificidades
de cuidado a cringa com EB, nortearam a escolha dos temas abordados

Apés a defesa desta dissertacdo, serd realizado outro estudo para validar a
cartilha com profissionais especialistas no assunto. Apds a validacéo a cartilha sera

entregue as unidades de terapia intensiva neonatal em estudo e outras.
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4 CONSIDERACOES ETICAS

Este estudo seguiu as determinagfes da Resolugao 466/2012, do Conselho
Nacional de Saude, que regulamenta a realizacdo de pesquisas com seres humanos,
seguindo os principios da autonomia, da beneficéncia e ndo maleficéncia, da justica e
equidade (BRASIL, 2013).

O projeto foi aprovado pelo Comité de Etica e Pesquisa da Universidade do
Vale do Rio dos Sinos (UNISINOS) (parecer 780.693 de 08/09/2014) das instituicdes
coparticipantes (pareceres: 837.816 de 17/09/2014 e 14171 de 22/10/2014).

O participante foi convidado a fazer parte do estudo e teve conhecimento sobre
0s objetivos da pesquisa, a metodologia de coleta de dados e seu direito de desistir
de participar em qualquer momento, sem risco ou prejuizo de qualquer natureza. Aos
gue aceitaram, foi entregue o Termo de Consentimento Livre e Esclarecido, redigido
em duas vias, sendo que uma permaneceu com o participante e a outra foi entregue
assinada a pesquisadora. Sendo que foi elaborado um TCLE seguindo-se as
orientacdes do Comité de Erica e Pesquisa de cada instituicio em estudo.
(APENDICES A, B),

Os patrticipantes foram expostos a riscos minimos, como o desconforto durante
a entrevista. Os beneficios deste estudo estédo voltados a construcdo do conhecimento
relacionado ao tema, principalmente na busca de subsidios pela qualificacdo do
cuidado ao portador de epidermélise bolhosa.

As entrevistas foram gravadas com autorizacdo dos participantes. Os audios
foram destruidos ap0s a transcricdo, sendo que os manuscritos ficardo sob guarda da
pesquisadora por até cinco anos apos a publicacdo dos dados. Para garantir o sigilo
quanto a identidade dos participantes, na apresentacéo dos resultados deste estudo,
os depoimentos das enfermeiras serdo identificados como E1, E2, E3, [...], os médicos
como M1, M2 e M3 e as técnicas de enfermagem como TE1, TE2 e TE3.

Além disso, destaca-se que a utilizacdo dos dados sera para trabalhos
académicos envolvendo alunos de curso de graduacgéo, especializacédo, do Mestrado
Profissional em Enfermagem e pesquisadoras do Nucleo de Estudos de Educacéo e
Ensino na Saude (NEES/UNISINOS). A divulgacdo dos resultados sera por meio de
trabalhos de concluséo de curso, dissertacoes, artigo em periodicos e apresentacao

de trabalhos em eventos cientificos.
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5 RESULTADOS E DISCUSSAO

Participaram deste estudo 14 profissionais da salude, os quais, durante sua
trajetoria, haviam cuidado de recém-nascidos com EB. Oito sdo enfermeiros, trés
técnicos de enfermagem e trés médicos.

A complexidade do tema de pesquisa foi relevada durante a entrevista com os
profissionais de saude, sendo que, na andlise dos dados, destacaram-se trés
categorias: experimentacdo do cuidado, familia e equipe de saude, as quais séo
descritas no Quadro 1.

Quadro 1: Categorias e subcategorias identificadas na analise das entrevistas, com
os profissionais de saude, que cuidam de neonatos com EB hospitalizadas em

UTINeo
CATEGORIAS SUBCATEGORIAS
Experimentacdo do | - Qualificacdo do cuidado: necessidade de busca de
cuidado aprendizado sobre o tema

- Como realizar os procedimentos e cuidados em
criancas com EB

Familia - Presenca e vinculo
- Interferéncia no cuidado
- Inseguranca

Equipe de saude - Sofrimento (piedade)
- Inseguranca

Fonte: Elaborado pela autora, (2016).

5.1 Experimentacao do Cuidado

Experimentacédo do cuidado é a categoria na qual os participantes deste estudo
descreveram fragilidades e duvidas relacionadas as suas vivéncias e aos minimos
manuseios necessarios para o cuidado quando se depararam pela primeira vez frente
ao recém-nascido com EB. Divide-se duas subcategorias: qualificacdo do cuidado:
necessidade de busca de aprendizado sobre o tema; como realizar os procedimentos
e cuidados em criancas com EB: curativos, puncdo e banho. A seguir sera
apresentada cada subcategoria.

5.1.1 Qualificacdo do cuidado: necessidade da busca por aprendizado sobre o tema

O desconhecimento da doenca foi referido por varios participantes, que
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expressaram a dificuldade para iniciar o cuidado e definir o diagnostico. Por tratar-se
de uma doencga rara, poucos haviam tido contato anteriormente com esse tipo de

paciente, o que € relatado nos depoimentos que seguem:

“aquilo foi assustador [...], na época ndo sabiamos como tratar.
Foi muito dificil [...] porque como a gente ndo conhecia, fomos
descobrindo as coisas quando elas foram acontecendo” (E2)

“Foi um diagnéstico dificil” (M3)

“Mas até entdo a gente ndo sabia o que fazer, aqui Porto Alegre,
Capital, século XXI” (E6)

“Acho que falta bastante conhecimento pra equipe” (TE2)

Destaca-se o depoimento da participante E6 quando remete sua fala para a
modernidade do século XXI e a possibilidade de acesso as informacdes atuais sobre
as praticas de cuidado, pois ela trabalha em um hospital de referéncia para a saude
da mulher. Nesse contexto, desconhecer o diagnostico da crianga, em uma UTI
neonatal, causa inseguranca e sensacao de impoténcia para os profissionais, como &

expresso nas falas a seguir:

“a gente nao tinha essa experiéncia [...], ndo se tinha experiéncia
em atender esse tipo de paciente, ndo se tinha conhecimento
prévio” (E1)

“Pra mim foi tudo novo [...], eu nunca tinha cuidado de um nené
com epidermdlise [...]; € uma doenca que tu fica meio apavorada
[...], acho que a gente teria que se capacitar mais [...]" (E4)

“Eu ndo sabia como cuidar dele [...] direito, entéo [...] foi sempre
muito dificil, até porque nds néo tinhamos conhecimento” (E3)

Considera-se que a dificuldade do diagnéstico provavelmente se da por ser
uma doencga rara, com muitos comprometimentos e varios tipos e subtipos. (FINE,
2009). Em 2014, Fine et al (2014), ap6s uma reunido de especialistas, publicaram um
novo consenso de classificacado da EB, recomendando a classificacdo em quatro tipos:
EB simples, EB juncional, EB distrofica e Kindler, conforme ja estava descrito na
literatura, e incorporaram varios subtipos genéticos de acordo com as camadas da
epiderme/derme comprometidas. Para esse grupo de especialistas, as tentativas
classificar “pacientes com EB a beira do leito sdo baseados na historia pessoal e
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familiar e na presenca ou auséncia de caracteristicas clinicas especificas, tanto
cutaneas e extracutaneas”. (FINE et al., 2014, p. 1105). Os autores destacam que
somente com testes de laboratorio sofisticados é possivel subclassificar os casos com
maior precisdo (FINE et al., 2014).

Para Bello, Falabella e Schachner (2003), o diagnéstico de paciente com EB
inicia-se com a coleta do histérico completo e com o exame fisico. Apds, a confirmacao
do diagnoéstico podera ser realizada por biopsia para microscopia eletrbnica e
mapeamento antigénico com imunofluorescéncia. Porém, os cuidados iniciam antes
mesmo do diagndstico e variam conforme a severidade e extensdo do
comprometimento da pele.

Além disso, varios autores destacam que o manejo da EB deve ser
multidisciplinar, pois € uma doenca que envolve multiplos sistemas. (HERNANDEZ-
MARTIN; TORRELO, 2010; POPE et al., 2012; WILLIANS, 2008). El HACHEM et al.
(2014) destacam que o principal desafio para a equipe multiprofissional esta
relacionado a raridade e a complexidade da EB, sendo que “0 manejo do paciente
permanece baseado em medidas preventivas, em conjunto com o0 tratamento
sintomético de manifestacdes cutaneas e extracutaneas”. (EL HACHEM et al., 2014,
p. 9). Isso foi confirmado pelo ponto de vista de M2 e M3 em suas falas:

“Nesse tipo de paciente o trabalho da equipe é fundamental [...],
enfermagem, da fisioterapia [...] (M2)

“Como é importante ter um grupo de pessoas que pensem antes
no que a gente vai fazer [...]. Porque pra nos, na equipe, na
assisténcia, enfim, na enfermagem, tudo, a gente cresceu junto
com ele [paciente] [...] (M3)

Moore et al. (2014) referem que o tratamento de feridas crénicas e agudas,
guando realizado por um “time” de especialistas, tem maiores e melhores taxas de
sucesso. Esses profissionais tem a “expertise” do tratamento com foco no paciente,
tracando planos de cuidados, utilizando mecanismos de referéncia e agregando dados
para o acompanhamento da evolucao das feridas. Isso reflete em uma remuneracao
adequada do tratamento e um sistema de saude que responde sensivelmente a bons
desfechos. Isso pode ser visto no depoimento de E5, que se refere ao atendimento de
outro paciente quando houve a interferéncia de um especialista na éarea de
estomaterapia.

“a gente conseguiu trazer um especialista pro atendimento, pra
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atender a beira leito, pra fazer todo o acompanhamento, essa foi
toda a diferenca” (E5)

Por outro lado, a falta de um especialista e a experimentacdo do cuidado é
retratada na fala de E1.

“Ao passar do tempo, quanto mais a gente manuseava, piores
ficavam as lesdes, pior era a resposta a qualquer tratamento que
a gente estava fazendo, [...] como a gente n&o tinha experiéncia,
a gente provavelmente estava tratando errado, tratando mal” E1

Segundo Hernandez-Martin e Torrelo (2010), a EB é uma doenca rara,
atingindo cerca de um individuo a cada 2.000 habitantes, e tem um efeito devastador
para as familias do paciente quando é diagnosticada. Fine et al. (2008) publicaram um
estudo com 3.280 portadores de EB, registrados no National EB Registry entre 1986
e 2002, nos Estados Unidos, sendo o total de pacientes registrados neste periodo. Os
pesquisadores referem que a mortalidade infantil ainda permanece alta nos paises em
desenvolvimento, sendo que nos Estados Unidos essa realidade € um pouco diferente
em funcdo do uso correto de curativos adequados, uso mais agressivo, porém mais
acertivo, de antibioticos e diagnostico dos subtipos. Esses fatores fazem o tratamento
e a qualidade de vida serem mais efetivos e melhor assegurados.

No Brasil, a Portaria GM/MS n° 199/ 2014, do Ministério da Saude, define as
diretrizes para atencéo integral as pessoas com doencas raras no Sistema Unico de
Saude. As doencas raras sao aquelas que atingem 65 individuos a cada 65.000
habitantes ou até 1,3 pessoas por 2.000 habitantes. (BRASIL, 2014).

Com a manifestacéo sobre o desconhecimento da doenca e de seus cuidados,
sobreveio em varios dos entrevistados a necessidade de busca e abertura de novos
saberes sobre a EB, como pode-se observar nas falas a seguir:

“[...] foi um crescimento para nés; acho que teve uma abertura
maior da UTINeo para outros tratamentos, a gente se sentia
muito arrogante, achando que nos, dentro da Neonatologia, que
saberiamos atender e gente descobriu, a duras penas, que néo

[..]" (E1)

“Acho que foi uma construcao de aprendizado daquele cuidado”

(TE3)
O desconhecimento dos profissionais de saude acerca das especificidades que
envolvem neonatos com EB pode estar relacionado ao fato de ser uma doenca rara e
a complexidade deste cuidado. Além disso, os relatos dos participantes deste estudo

revelaram que a experimenta¢cao do cuidado, buscando a melhor alternativa, era uma
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das estratégias para lidar com o desconhecido.

5.1.2 Como Realizar os Procedimentos e Cuidados em Criangcas com EB

A realizacéo de cuidados de higiene, puncdes e curativos foi citada como uma
dificuldade no manuseio destes pacientes. Como a doenca se manifesta por formacéo
de bolhas aos minimos manuseios. (EL HACHEN et al., 2014; FINE et al., 2014;
Kawase, 2014), talvez este seja o motivo de receio ao fazer as praticas de
enfermagem.

“faltou bastante conhecimento pra equipe, a gente sabia o basico
dos cuidados, [...] tinha que cuidar ali pra nao ficar, grudar as
lesdes.” (TE2)

“Ao passar do tempo, quanto mais a gente manuseava, piores
ficavam as lesdes, pior era a resposta a qualquer tratamento que
a gente estava fazendo, até, como a gente ndo tinha experiéncia,
a gente provavelmente estava tratando errado, tratando mal,
né?” (E1)

“ndo se sabia ao certo que tipo de material se deveria usar,
inclusive, para receber numa incubadora, se era com campo
estéril ou ndo, [...] a fralda tinha que ser estéril ou ndo, tem que
pesar em que balanca, se essa balanca estéril exclusiva pra ele
ou ndo.” (TE1)

“[...] passaram 4 PICCS porque ele perdia muito e a gente néo
sabia como fixar isso.” (E6)

Pacientes com EB podem desenvolver complicacdes sistémicas muito mais
complexas que em decorréncia dos cuidados cutaneos inadequados. A abordagem
terapéutica ndo busca a cura, mas a possibilidade de realizar tratamento preventivo e
sintomatico das complicagdes. A intervencao precoce € fundamental para melhorar a
qualidade de vida dos pacientes e também promover a esperanca de uma vida mais
confortavel. (HERNANDEZ-MARTIN; TORRELO, 2010; LARCHER; DEL RIO, 2015;
LANGAN; WILLIAMS, 2008).

Os cuidados com os pacientes de EB séo adaptados conforme a gravidade e a
extensdo das lesbes da pele (BELLO; FALABELLA; SCHACHNER, 2003). Diem
(2009) afirma que o nascimento de uma crianca com suspeita de EB gera muitos
guestionamentos, como: quem devera atender ao recém-nascido, como informar aos

pais, duvidas sobre amamentacédo, qual o melhor momento para a alta hospitalar,
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entre outras. Essas dulvidas aparecem nas falas dos participantes desta pesquisa:

“[...] @ gente comentava entre nds o quéo dificil era, inclusive,
fazer cuidados de rotina; um bebé que precisava tomar uma
dose de morfina em push pra tomar banho; o quéo dificil era
trocar uma fralda; o quao dificil era amamentar.” (M3)

“[...] era um evento o banho daquele paciente.” (M2)

“A gente ndo sabia o que fazer, porque onde tu tocava, abria e
dava a bolha e o pessoal atendia isso com medo, ‘ndo pega aqui,
nao pode tocar’ [...]” (E6)

“[...] puncdo também era outra dificuldade, porque nao tinha
como aderir; nds colocdvamos uma atadura, até teria que fazer
acesso central, mas pra fixar o cateter?” (E8)

Hernandez-Martin e Torrelo (2010) descreveram os cuidados de enfermagem
gue cabem ao profissional envolvido no cuidado ao paciente com EB. Esses autores
designam aos enfermeiros especializados, que sdo escassos, 0 cuidado para o
paciente com EB. Eles sdo responsaveis pelo manejo dos pacientes e também pela
educacao e saude das familias acerca dos cuidados necessarios. Os autores lembram
que os enfermeiros permanecem mais proximos ao paciente que o0s demais
profissionais e que devem acompanhar a evolucdo das lesbes e indicar-lhes os
curativos mais apropriados a cada tipo de lesao.

No Brasil, ao profissional estomaterapeuta compete, segundo a Associagao
Brasileira de Estomaterapia (SOBEST), a prevencao e o acompanhamento das lesdes
em todas as suas etapas do processo de cicatrizacdo, nas fases inflamatoria,
fibrobldstica e de maturacdo, através da consulta de enfermagem, utilizando
instrumento de avaliagao que permita a sistematiza¢do da assisténcia de enfermagem
em estomaterapia. E competéncia deste profissional implementar cuidados com a pele
em geral, prescrevendo a terapia topica adequada. (YAMADA et al., 2008). Na fala de
E5 fica evidente que ficou mais segura ao prestar o cuidado sendo acompanhada por
uma especialista.

“O primeiro atendimento que eu fiz, eu fiz acompanhado por
outras duas enfermeiras, uma que ja era especialista na area e
outra que eu sempre tinha muito respeito e buscou mais
informacgéao ainda.” (E5)

O recém-nascido deve ter o manuseio delicado desde o momento em que é

apoiado em qualquer superficie. Esta devera ser macia, devendo-se evitar calor e
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umidade excessivos, pois “podem baixar o limiar para a formagéo de bolhas”. (EL
HACHEM et al., 2014, p. 2). O uso de incubadoras deve ser indicado somente em
caso de prematuros (EL HACHEM et al., 2014).

Dentre os cuidados descritos por Hernandez-Matrtin e Torrelo (2010) e Pope et
al. (2012), primeiro aparecem os cuidados de manuseio, j& que a pele destas criancas
é extremamente fragil. O manejo deve ser realizado com delicadeza, para que se evite
0 maximo de atrito possivel, mesmo de uma perna sobre a outra, por exemplo. Para
esse caso deve-se manter curativos nas zonas de maior facilidade para formacao de
bolhas, como pés, maos, joelhos e cotovelos. Ainda assim, com todos os cuidados
instalados, é possivel o aparecimento de bolhas espontaneamente. E recomendavel
drenar o liquido no interior das bolhas, sem desbrida-las, deixando-as com seu “teto”.

Yubero et al. (2008) compactuam no que concerne aos cuidados descritos
acerca do manuseio da crianga e com as bolhas. Além disso, acrescem gque o recém-
nato ndo deve ter o coto umbilical clampeado com pincas e clampes de plastico, sendo
preferivel utilizar a técnica de nos. Referem, ainda, que deve ser evitado o uso de
pulseiras para identificacdo, pois podem ocasionar traumas no neonato.

O banho pode ser um momento bastante traumatico para os pacientes de EB
e, por isso, ha muitas controvérsias em relacdo a frequéncia e ao produto a ser
utilizado na higienizagdo. (DENYER; PILLAY, 2012). Hernandez-Martin e Torrelo
(2010) e Yubero et al. (2008) aconselham que o banho seja realizado com muita
delicadeza, posicionando-se uma mao abaixo da cabeca e outra abaixo das nadegas;
banhando o paciente sem sabdo; secando o corpo com pequenos togues, sem
esfregar e aplicar uma logéo hidratante com suavidade. Manusear as criangas com
EB por baixo dos bracos (axilas) é contraindicado, pois pode causar bolhas e essa
regido é dificil para fixar curativos. (DEBRA USA, [2002]).

O uso de antissépticos para banhar os pacientes é discutido por varios autores.
O uso de clorexidina, vinagre, lixivia @ mesmo agua sanitéria € citado para controlar o
crescimento de bactérias gram-positivas e gram-negativas, porém, seu uso €
controverso e deve ser realizado somente por periodos curtos. (DENYER; PILLAY,
2012; HERNANDEZ-MARTIN; TORRELO, 2010; POPE et al., 2012).

Em relacdo aos curativos a serem utilizados para prevencao e tratamento das
bolhas e lesdes, Hernandez-Martin e Torrelo (2010) dividem em curativos primarios e
secundarios, exemplificando os materiais indicados: a) curativos primarios: silicones

ou hidrocoldides, sendo que a indicagéo € conforme a quantidade de exsudato. Lesdo
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superficial/lexsudacéo leve: tela de silicone suave?, gaze impregnada com vaselina®;
lesdo profunda/exsudagdo maior: espumas com camada de contato em silicone
suave?; e infeccdo: espumas impregnadas com prata e camada de contato em silicone
suave®; b) curativos secundarios sdo os utilizados para fixacdo e os autores citam
como exemplos malhas tubulares elasticas®. Ainda sobre a escolha das coberturas a
serem utilizadas sobre as lesdes, Fine (2009) e Yubero e colegas (2008) também
sugerem curativos ndo aderentes com silicone suave, quando ha disponibilidade
econbmica para tal. Caso contrario, pode-se optar por gases parafinadas e
vaselinadas. Ha unanimidade em relagédo ao uso de solucao fisiologica para a limpeza
das feridas (BELLO; FALABELLA, SCHACHNER, 2003; DENYER; PILLAY, 2012;
HERNANDEZ-MARTIN; TORRELO, 2010; POPE et al., 2012; YUBERO et al., 2008).

Para Pope e colegas (2012), a escolha do curativo deve preceder de um
inventario sobre a superficie corporal afetada, avaliando bolhas integras, lesGes
superficiais e lesdes mais profundas, concordando com o0s autores anteriormente
citados, de que ha varios tipos de coberturas que podem ser utilizadas na prevencéao
e no tratamento das lesdes por EB. Os participantes desta pesquisa tinham varias
duvidas sobre o uso de curativos em EB, como pode ser visto nos depoimentos que
seguem.

“Nem sabia direito o que era, né? [..] cuidava com gaze
vaselinada, que era o que a gente tinha, mas o que a gente
notava, com gaze vaselinada, era que o neném gelava, foi a 33
a temperatura.” (E8)

“[...] no se sabia ao certo que tipo de material se deveria usar,
inclusive, pra receber numa incubadora se era com campo estéril
ou ndo.” (TE1)

Varios autores relatam o inconveniente uso de antibioticos topicos, como
neomicina, mupirocina e acido fusidico, devido a resisténcia bacteriana que podem
ocasionar. Sugerem que, quando confirmada uma infeccdo local ou sistémica, sejam
utilizados antibidticos sistémicos, orais ou endovenosos. (EL HACHEM et al., 2014;
GOTTRUP etal., 2013; HERNANDEZ-MARTIN; TORRELO, 2010; POPE et al., 2012).

2 Mepitel®

3 Urgotul®

4 Mepilex®, Mepilex Transfer®, Mepilex Lite®
> Mepilex Ag®

¢ Velband® e Tubifast®
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Além disso, quando prescritos, o uso deve ser por curtos periodos, de duas a seis
semanas, devido a resisténcia e ao potencial de sensibilizacdo (LANSCHUETZER,
2009; MELLERIO, 2010).

Gottrup et al. (2013) comentam, ainda, sobre o risco de desenvolvimento de
efeitos colaterais, como a alergia. Mellerio (2010) refere que a contaminacao das
feridas na EB é praticamente inevitavel devido a propria evolugdo da doenca, que
mantém feridas abertas frequentemente. Ao ser diagnosticada colonizagao critica em
feridas com dificil cicatrizacao, o uso de antimicrobianos topicos deve ser considerado.
Porém, El Hachen et al (2014) afirmam que o uso de antimicrobianos topicos a base
de prata, cremes ou curativos, ndo possuem evidéncias de que efetivamente previnam
infeccdo ou melhorem as taxas de cura. Ressaltam que os niveis plasmaticos de prata
devem ser avaliados, pois sua absorcédo pode causar toxicidade e, em virtude disso,
sugere-se que em criangas 0 uso seja muito limitado.

El Hachem et al (2014) sugerem a inser¢do de cateter venoso umbilical e, se
necessario manter por periodo maior, a inser¢cao de um cateter venoso central. Porém,
o problema frequente é a fixacdo de cateteres de uma forma geral.

Para assepsia do local da puncao, Bello, Falabella e Schachner (2003)
orientam que nao seja feita friccdo no momento da limpeza e que o garroteamento
seja realizado por cima de curativos. Para a fixagao, esses autores recomendam evitar
aplicar fitas adesivas diretamente sobre a pele. Yubero et al. (2008) sugerem que a
fixacdo dos cateteres seja feita com uma fita ndo aderente, como Mepitac® ou tiras
de Mepitel®.

Aspiracao nasal e de orofaringe devem ser evitadas. (EL HACHEM et al., 2014;
YUBERO et al., 2008). Sendo que um dos entrevistados deste estudo demonstrou

preocupacao com a entubacéo orotraqueal a qual o recém-nascido foi submetido:

“Entédo, o processo de entubacao, para mim, a dor, era quando
a gente vai conseguir extubar e talvez a gente ndo consiga,
porque quando a gente tirar esse tubo, ele vai fazer um edema
ali, porque ele vai aumentar a lesao” (E5)

Outro cuidado especifico ao recém-nato com EB esta relacionado ao uso de
fraldas. Pope et al. (2012) e El Hachem et al. (2014) afirmam que criangas necessitam
de maior controle para prevencao de traumas. Assim, recomendam que os elasticos
das fraldas sejam recortados para prevenir e reduzir o trauma na regiao inguinal.

Preferencialmente, indicam utilizar fraldas com fecho tipo velcro, que néo possibilita a
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adesao acidental na pele.

Monitorar os niveis de hemoglobina é importante para a cicatrizacdo das
feridas. Niveis baixos de hemoglobina reduzem a oxigenacdo do sangue e retardam
0 processo de cicatrizacdo. No paciente com EB, a anemia pode estar presente por
multiplos fatores, como o gastrintestinal e muitas lesfes sangrantes (POPE et al.,
2012).

Sobre a amamentacao, Diem (2009) e Yubero et al. (2008) estabelecem que
devera ser garantida a amamentacao exclusiva tanto quanto for possivel. A lactacéo
materna, além de ser efetiva para a nutricdo do neonato, pois tem melhor absorcao
intestinal, ainda aumenta os lagos entre a mée e o seu bebé, reduzindo o estresse de
ambos. Os autores referem que podera ser utilizada uma formula lactea para bebés a
fim de manter o estado nutricional. Deve ser evitado o uso de catéteres para
alimentacdo, mas, se necessario, utilizar mamadeiras Haberman®, que sédo usadas
para criangas com fissuras labiais, assim reduzem o esforco da succédo. O

desconhecimento desse cuidado € demonstrado no depoimento a seguir:

“Foi amamentado no primeiro momento enquanto tinha menos
lesdes, mas no momento que comecaram a surgir as lesdes de
mucosa oral, dai se precisou passar uma sonda entérica” (TE3)

“Um bebé que precisava tomar uma dose de morfina em push
pra tomar banho, o quao dificil era trocar uma fralda, o quao
dificil era amamentar” (M3)

Os cuidados interdisciplinares, necessarios ao paciente de EB, deverédo sempre
ser iniciados e avaliados conforme a necessidade do recém-nascido, independente
do tipo e subtipo ja serem diagnosticados ou ndo. (EL HACHEN et al., 2014). O
nascimento de um paciente com EB desperta nos familiares inimeras duvidas e
receios acerca da sobrevivéncia desse recém-chegado. Esta abordagem é
apresentada na categoria revelada a seguir.

5.2 Familia

Os problemas que decorrem de um diagnéstico de EB em uma crianga recém-
nascida vdo além daqueles evidenciados pela doenca na pele e nas mucosas. E
comum que pais, irmaos e toda a familia sejam afetados pela desconfianca e
confirmagdo da doenca. (FINE, 2009). Vérios aspectos relacionados ao

comportamento familiar sucederam as entrevistas, resultando em trés subcategorias:
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presenca e vinculo, interferéncia no cuidado e inseguranca.

5.2.1 Presenca e Vinculo

O vinculo afetivo na relacdo méae-bebé é descrito por Pommeé (2008) como o
vinculo primitivo da relacdo, o qual inicia na gestacéo e € fortalecido na infancia. Para
Espirito Santo (2016), é designado como vinculo materno o que compreende a
perspectiva do vinculo afetivo envolvendo emocdes e sentimentos da mée para o
bebé ou pessoa que a substitua, exercendo a fungdo materna. Esse vinculo destaca-
se nesta pesquisa com a presenca dos pais experimentando a aproximagao com o
filho portador de uma doenca rara.

“[...] a mée afetiva, muito mais se envolvendo é: ‘O que eu tenho
gue fazer aqui, agora, para pegar? Vou pegar no colo, dar
carinho; posso fazer isso, posso fazer aquilo, posso tirar da
incubadora?’ Querendo, parece, aproveitar aquele tempo com o
filho” (E1)

“[...] uma familia muito afetiva, muito envolvida” (M3)

“[...] a mé&e participava super, uma supervontade de cuidar e num
alto astral e muito interessante foi aquela familia, foi bem boa de
cuidar” (M2)

Para a Joint Comission Statements (2014), os pacientes e familiares devem ter
informagdes sobre a doenca e seus cuidados, para que desenvolvam habilidades e
motivacdo que os encorajem a tomar decisées em relacdo ao seu problema de saude.

El Hachen et al. (2014) afirmam que o nascimento de uma crian¢ca com EB tem
um enorme impacto na qualidade de vida da familia, que inicia quando a diversidade
desta € reconhecida. Apds a assimilacdo da fragilidade da pele da crianca, os pais
tomam consciéncia de que este problema ira afetar também as relacdes afetivas com
a crianca e dentro da familia. Torna-se comum o isolamento, 0 medo ou a inseguranca
sobre cuidados a serem realizados com o bebé. Questionamentos sobre
amamentacao, onde obter ajuda, ajuste dos papéis a serem desenvolvidos, fadiga,
nutricdo e a necessidade de apoio dos pares sdo comuns neste momento.

Fine (2009) menciona problemas psicolégicos graves que podem vir com o
nascimento de um recém-nascido com EB. Em estudo com 425 pacientes, o autor
refere mudancas significativas nos relacionamentos familiares, as quais iniciam com

a falta de interesse do casal em conversar ou participar de atividades que néo estejam
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relacionadas aos cuidados com seus filhos. A falta de interesse na relagéo do proprio
casal e o cansaco fisico contribuem para o afastamento que podera resultar em
divorcio. Cita-se, ainda, a relacdo com outros filhos, ndo portadores da doenca, que
poderdo sentir abandono em razdo do irmao enfermo. Hernadez-Martin e Torrelo
(2010) concordam com esta afirmacéo, salientando que o primeiro contato com o filho
doente, com uma doenca que nunca ouviram falar, gera nos pais a necessidade de
adaptacao e compreensao, necessitando de importante apoio psicoldgico.

El Hachen et al. (2014) e Fine (2009) referem que o nascimento de uma crianca
com EB impbe aos pais desafios constantes e importantes para lidar com a dor
continua e todos os desafios que a doenca representa socialmente. Os autores
sugerem que a noticia do diagnostico seja fornecida pelo médico, em ambiente
tranquilo, onde os pais possam esgotar suas perguntas e expectativas. Ainda assim,
outros encontros serao necessarios, pois o entendimento vird com o reconhecimento

da doenca em seu filho.

5.2.2 Interferéncia no cuidado

A interferéncia do cuidado € outra subcategoria da categoria “familia” e emerge
do conhecimento empirico dos pais e da necessidade destes de que a equipe
multidisciplinar lhes ajude com os cuidados. Os profissionais deste estudo
reconhecem, em seus depoimentos, que a familia esteve presente durante a
hospitalizacéo da crianca e que foi coadjuvante no cuidado ao recém-nascido. Porém,
referem busca de conhecimento pelo pai para confrontar com o (des)conhecimento
da equipe.

“Os pais podiam fazer os cuidados, a mae comprou roupinha de
algodao e usava do lado do avesso [...]" (TE3)

“[...] a familia ajuda, sempre ajuda [...]" (E3)

“[...] e a m&@e comeca a cuidar e quer cuidar e a equipe, eu sinto,
tem uma certa restri¢ao [...]” (E6)

E imperativo que os pais possam desenvolver uma relacéo terapéutica, com
apoio e educacéo adequados. Por tratar-se de uma doenca multissistémica complexa
€ necessario que eles entendam o que cada profissional da equipe multidisciplinar
desenvolve. (POPE et al., 2012).

A participacdo dos pais é importante no processo de educacdo para facilitar o
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enfrentamento da doenca, reduzir as dificuldades do casal e reforgar as suas relagoes.
O acompanhamento dos pais durante o processo educativo do cuidado ao paciente
Ihes assegurara maior autonomia e garantira ao bebé melhor assisténcia apos a alta
hospitalar. (EL HACHEN et al., 2014),

Para Hernadez-Martin e Torrelo, (2010), as enfermeiras sao responsaveis pela
educagcdo da familia, abordando o manejo que deverd ser implementado com a
crianca. S8o0 estes profissionais que apontam quais 0s curativos apropriados, o
tratamento topico e os cuidados diarios a serem dispensados com o neonato. Os
autores destacam, ainda, que os enfermeiros desenvolvem uma relagdo mais proxima
da familia que qualquer outro profissional da equipe.

A suspeita de um filho ter nascido com EB suscita aos pais inumeras perguntas.
Nos primeiros dias de vida de seu bebé, os pais perpassam por uma infinidade de
emocdes, como inseguranca e ansiedade, que geram reacgOes diferentes em cada
pessoa. (DIEM, 2009).

“ele queria mover todas as montanhas para tentar curar. Na
verdade, a palavra de ordem para o pai era cura” (E1)
“[...] foi tAo intenso, [...] a familia comecou a interferir muito.” (E1)

“Foi pesado também, foi bem complicado, mas ai € que ta, eu
sempre pego o gancho, né? A familia precisava, a familia
precisava desse nené bem cuidado” (M2)

Esta subcategoria esta entrelacada com a categoria que fala sobre o
desconhecimento da equipe sobre a doenca e sobre os cuidados necessarios ao
paciente com EB, pois os pais demonstravam, segundo a equipe, uma guantidade
infindavel de duvidas que a equipe n&o conseguia dirimir. E provavel que seja este o
motivo pelo qual os familiares buscam informacgdes para serem validadas, gerando,

assim, a subcategoria inseguranca.

5.2.3 Inseguranca

Ainda relacionado a categoria “familia”, a inseguranca € outra subcategoria, a
qual aborda a busca do conhecimento, na tentativa de melhorar a assisténcia ao seu
filho recém-nascido.

“foi bem complicado até pra familia, né? Pra o que a gente podia
transmitir pra familia” (E3)
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“[...] eles também tinham informacdes de Google. [...] NOs
também n&o qualificavamos o conhecimento deles. O pai
demonstrava ser um estudioso [...], um leitor [...] voraz [...]; ele
lia tudo [...], s6 que ai ele ndo conseguia ter conhecimentos
prévios para essa informacéo gerar conhecimento para ele” (E1)

Como descreve Hernandez-Martin e Torrelo (2010), EB € uma doenca cronica,
incuravel e que exige cuidados permanentes. Bellato e colegas (2016) entendem que
uma situacdo de doenca cronica envolve o adoecimento e multiplos cuidados que
perduram e, por consequéncia, afetam o viver da pessoa e da familia. Afirmam que a
familia cuida para a vida, e ndo somente para prover ou estabelecer a saude, sendo
esta a cuidadora primaria neste processo de cronicidade.

A participacdo de toda a familia pode reduzir o risco de que 0s irmdos nao
afetados sintam-se negligenciados pelos pais. Um apoio psicolégico ao paciente e sua
familia é frequentemente necessario e deve ser integrado no processo de gestao
multidisciplinar (EL HACHEN et al., 2014). Bellato et al. (2016) referem que a vivéncia
da situacdo de adoecimento precisa ser compreendida e experimentada pelos
familiares e ha a necessidade de compreender o que é esperado como “melhor
cuidado” por parte deles. E necessario que haja o compartilhamento do cuidado a
crianga tanto por parte da familia como pelos profissionais envolvidos, sendo esta uma
estratégia para um cuidado mais efetivo, holistico e prazeroso. (ALVES, 2016). Uma
abordagem centralizada, interprofissional, com a coordenacao dos cuidados, incluindo
a comunicacdo aberta com a equipe de clinica geral e homecare € a maneira mais
eficaz de cuidar desses pacientes. (POPE et al, 2014).

O cuidado ao portador de EB gera também valores conflitivos na equipe de
enfermagem. A determinagdo dos cuidados a serem prestados, sem um
conhecimento mais aprofundado sobre a doenca, deixa a equipe insegura; porém,
outros sentimentos afloram, oportunizando sentimentos ambiguos em relacdo a
sobrevida do paciente. Esses aspectos serdo tratados na categoria a seguir, “equipe

de saude”, a qual é apresentada a seguir.

5.3 Equipe de Saude

Esta categoria provoca 0 pensamento em como a equipe de saude reage ao

atendimento de algo raro, em uma situacdo de vulnerabilidade tanto do paciente
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guanto dela propria. Nao saber se o atendimento ao paciente esta correto, apesar de
querer acertar, deixa a equipe de saude bastante inquieta. As falas dos participantes
refletem essa situacao.

“[...] medo de estar causando alguma coisa; tu fazer alguma
coisa que nao sabe se vai causar um bem ou se vai piorar a
lesdo” (E4)

“um sentimento de impoténcia, assim... de estar fazendo pouco,
por mais que a gente esteja fazendo” (TE1)

Para Rocha (2014), o carater ansiogénico e a carga de trabalho a exaustao
emocional faz suscitar a necessidade de que sejam criadas estruturas que permitam
a diminuicdo do estresse e da ansiedade dos profissionais de saude. Alves (2016)
refere que a reducgdo, ou ndo, da inquietacdo acerca dos cuidados dispensados a
pacientes criticos pode estar vinculada as crencas pessoais e aos valores de cada
individuo.

Os participantes deste estudo referem a convivéncia com uma doenca tao
grave com sentimento de sofrimento e de piedade, o que gerou duas subcategorias:
sofrimento e inseguranca.

5.3.1 Sofrimento (piedade)

A dor ndo é apenas a demonstracdo de uma sensagdo nociceptiva. A
expressao da dor carrega o significado pessoal da experiéncia vivida e “é atravessada
por dimensdes fisiologica, afetiva, cognitiva, sociocultural, comportamental e
psicolégica”. (PASIN, 2009, p. 310).

Nischler (2009) refere a origem multipla da dor na EB; desta forma, dificil de
tratar. Afirma que a dor pode ter origem aguda e/ou crbnica, conforme o fator a ela
relacionado. Como exemplos, tem-se situacdes de bolhas e feridas na pele, lesdes na
cavidade oral e refluxo gastresofagico no caso de formas agudas de dor, mencionadas
como causas crénicas dor neuropatica, 6ssea ou contraturas. Refere-se, ainda, que
em recém-nascidos a identificacdo da dor é mais dificil e sugere que seja avaliada
através de observacdo da conduta, expressao facial e respostas motoras de tronco e
extremidades.

A referéncia a dor aparece varias vezes nas falas dos participantes deste
estudo.

“[...] n6s todos, da assisténcia, sofriamos junto com a familia”
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“tu vé a dor que o bebé sente e ndo poder fazer nada € muito
complicado. N&o € uma experiéncia nem um pouco boa porque
tu lidar com a dor do outro e ndo poder fazer nada... é a pena
mesmo que tu tem” (TE2)

Goldschneider et al. (2014) afirmam que um paciente de EB passa por varios
momentos de sofrimento diariamente, afetando substancialmente sua qualidade de
vida. Esses autores sugerem um guideline para o0 manejo da dor dos pacientes com
EB, o qual transcende somente a terapia medicamentosa. Também corroboram com
outros autores (POPE et al., 2012; FINE, 2009; EL HACHEN et al., 2014) sobre os
medicamentos utilizados para tratamento da dor, como: opioides, anti-inflamatérios
nao esteroides, acetaminofeno, gabapentina e outros. Porém, mencionam técnicas de
psicoterapia, como relaxamento e hipnose; e terapias integrativas, como acupuntura,
meditacao, ioga, preparacdes de ervas e quiropraxia. Por outro lado, Bello, Falabella
e Schachner (2003) afirmam que o uso constante de narcoticos, para aliviar a dor,
devem ser evitados, pois podem causar dependéncia e constipagao.

Frew et al. (2009) afirmam que o impacto da dor esta relacionado ao subtipo de
EB, variando em intensidade e acometimento da qualidade de vida. Para esses
autores, “qualidade de vida é um construto multidimensional que reflete aspectos
fisicos, psicoldgicos e sociais do bem-estar”. (FREW et al., 2009, 1323).

A expectativa do cuidador, neste contexto, é de dualidade entre a vida e a morte
da crianca. Ao mesmo tempo em que h& esperanca no tratamento, demonstra receio
com a possibilidade da morte. (ALVES et al., 2016). Os depoimentos refletem essa
ambiguidade.

“Muito dificil, muito dificil [...] [com a equipe]. E uma doenga que
gera sofrimento, né? Entao a equipe muito fragilizada” (M2)

“Na cabeca delas, o que ele tinha era incompativel com a vida,
uma crianga ndo podia viver sem brincar, ndo podia viver sem
tomar banho de piscina uma crianga néo podia [...] que pena que
ele tinha que morrer.” (E1)

“[...] é dificil perder [...], @ gente se culpa muito, né?” (E5)

Para Alves (2016), os profissionais de saude vivem suas experiéncias pautadas
em dicotomias — cura/doenca, vida/morte, esperanca/desesperanca —, nas quais se
projeta sempre a expectativa positiva de curar a crianga e a negativa de perdé-la.

Pope et al. (2012) designam que o fardo de cuidar desses pacientes é
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desgastante para as equipes de saude. Como nem todos 0s pacientes podem ser
cuidados em centros especializados, os profissionais precisam buscar auxilio com
instituicbes mais experientes. A fala de E7 reflete o qudo desgastante pode ser o
cuidado com um paciente de EB, deixa transparecer que 0 cansaco e a incerteza de
estar fazendo correto e frustram os profissionais envolvidos. Ao mesmo tempo em que

M1 e M3 referem a dificuldade do todo.

“Nés tivemos que fazer um rodizio de escala, porque as pessoas
nao aguentavam, era muito ruim, [...] mexe muito com a questao
da enfermagem mesmo, é tu ndo conseguir fazer tudo aquilo que
tu foi formada a fazer e tu acha certo [...] ou mexe até com essas
questbes” (E7)

“Néao foi uma coisa facil [...]” (M1)

“Foi um bebé muito traumatico pra mim e pra toda equipe” (M3)

White (2006) destaca que estabelecer de maneira consciente a importancia de
impacto negativo nos sistemas de crencas pessoais, bem como, desafiar crencas
distorcidas, pode gerar sentimentos de desesperanca e inadequacéo dos profissionais
gue cuidam dos pacientes com EB.

Além do sofrimento pelo quadro geral de saude e pelos cuidados necessarios
a crianca com EB, os participantes referem o desgaste pela inseguranca do cuidado
prestado. Neste estudo, estes relatos deram origem a subcategoria inseguranca, que

sera descrita a seguir.

5.3.2 Inseguranca

Nesta subcategoria desponta a instabilidade dos profissionais de saude sobre
a conducdo do acompanhamento dos pacientes com EB. As falas remetem a
inseguranca e dificuldade para prestar os cuidados.

“[...] foi muito dificil [...] porque, como a gente ndo conhecia [a
doenca], a gente foi descobrindo as coisas quando elas foram
acontecendo” (E2)

“[...] [foi] meio que na base da improvisagéo” (E3)

“[...] a equipe ndo soube vender a ideia, porque nao estava
sendo segura... basicamente, a gente tratar uma coisa que nao
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sabe, as cegas, € muito complicado” (E1)

O aumento da morbimortalidade dos pacientes hospitalizados tem sido uma
preocupacao global. Os cuidados de saude vém sendo prestados de forma insegura,
gerando erros evitaveis quando ha a possibilidade de implantagdo de indicadores de
seguranca, em programas de monitoramento de qualidade assistencial. (GOUVEA,
2015).

Os profissionais de enfermagem, pela especificidade da profissado, sdo os que
mais se aproximam do paciente. Percebe-se que, mesmo planejando suas a¢bes com
rotinas, critérios, protocolos, eles se deparam, muitas vezes, com o inesperado, um
evento adverso. Em razdo disso, os enfermeiros tém desenvolvido politicas e
procedimentos para direcionar uma pratica de enfermagem segura. (BALLARD,
2003). Dures et al (2010), em sua pesquisa sobre o impacto da EB sobre os
profissionais de salde e de assisténcia social, refere que o desafio esta na raridade
da doenca refletindo no baixo nimero de profissionais especializados em apoiar estes
individuos afetados. Referem que muitas vezes os profissionais atendem multiplas e
complexas necessidades, fora da sua area de especializacao.

Para Lima (2014), as instituicbes com maiores niveis de confiabilidade
conseguem antecipar 0os eventos adversos quando possuem uma cultura de
seguranca do paciente; sendo assim, viabilizam para seus colaboradores ferramentas

gue convertem estes eventos em melhorias para o sistema assistencial.
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salide, desenvolvimento profissional e a melhora da assisténcia
prestada aos que sofrem desta grave doenga..

Desejo boa leitura a todos!

ia J&lmé’ > P '
*n émg“es a‘reﬂg&ﬁ‘a T|SOBEST

~

‘:ﬁ*r;

A Epidermdlise Bolhosa (EB) é uma doenga rara, genética,
que fem como manifestagdes bolhas na pele e nas
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nascido com esta doenga. Porém, no momento do
nascimento o atendimento adequado fard a diferenga na
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ages necessdrias a equipe interdisciplinar no atendimento
ao recém hascido portador de EB. Este guia é resultante
da pesquisa de campo realizada pela autora Silvana Mara
Janning Prazeres e sua orientadora Sandra Maria Cesar
Leal. A autora atua como consultora na drea de
Enfermagem em Estomaterapia, nos estados do Rio
6rande do Sul e Santa Catarina e no seu cotidiano atende
a pacientes com EB. O conteldo foi desenvolvido
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e embasado na literatura cientifica
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O QUE E EPI DERMOLI SE
BOLHOSA (EB)

E uma doenga genética rara, que atinge a pele e

mucosas, formando bolhas, ulceragdes e feridas.

Podem acometer:

*  Pele

*  Mucosas da boca, eséfago, , estdmago, intestinos,
vias aéreas, bexiga e os genitais!?3
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O QUE E EPI DERMOLI SE
BOLHOSA (EB)

Decorrentes em sua maioria, da mutagdo de proteinas
envolvidas na aderéncia da derme com a epiderme. Os
tipos e subtipos de EB sdo determinados de acordo

com o plano de clivagem das bolhas.*5
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Figura 1: Camadas da pele comprometidas nas diferen
formas de EB

Fonte: Adaptado de Dystrophic Epidermolysis Bullosa research Association of America (i
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EPl DERMOLI SE BOLHOS

T1 POS®

SIMPLES - Ocorre a degeneragdo das células b :
epiderme. Apresenta defeito genético nas
citoqueratina 5, acometendo o gene KRT5 e

citoqueratina 14 acometendo o gene KRT14.
Subtipos: Koebner, Weber-Cockaine e Dowling-Meara.

JUNCI ONAL - A separagdo da pele é na jungdo dermo-
epidérmica, na lamina licida da membrana basal (BMZ).
AlteragGes na laminina 5 acometendo os genes LAMA3,
LAMB3, LAMC2), integrina (genes ITGA6 e ITGB4) e
coldgeno XVII transmembranoso (gene COL17A1)

Subtipos: Herlitz, ndo Herlitz e atréfico generalizado

benigno €

Kieroup

D%RMOLI SE BOLHOSA \
TI POS®

DI STROFI CA - Pode ser recessiva ou dominante.

Defeito na estrutura do coldgeno VII e na liberagdo

celular do coldgeno sintetizado. A alteragdo é exclusiva
no gene COL7AL

Subtipos: Dominante - Cockaine-Touraine, Pasini,
Hallopeau- Siemens. Recessiva - Mitis.

KI NDLER - Presenca de fendtipos clinicos dnico na EB.
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TIPOS E MANI FESTAGOES CLi NI CAS” EP DERMOLI SE BOLHOSA
g DI AGNOSTI CO°®

r

b

O Diagnéstico € realizado por exame clinico e

imunofluorescéncia com microscopia eletrdnica, utilizando

TIP0 HEREDITARIEDADE ACHADOS CLENICOS DIAGNOSTICO DIFERENCIAL
EBSIMPLES | Autossimica dominante, | Bolhas localizadas ou grupos de | Impetigo bolhoso, bolhas por fricggoo, um fr'agmem‘o do teto da bolhc\, colocado em lamina e
raramente recessiva vesiculas, envolvimento de mucosa é | bolhas por contato térmico.
lntodo iperguertose plno avaliado com os respectivos antigenos para cada tipo de
plantar, unhas distrdficas, dentes e
cabelos normais. epider‘mé lise.
EB JUNCIONAL | Autossmica recessiva Bolhas difusas, esacaras, Doengas bolhosas crénicas da infancia,

significativa granulagio do tecido, | Ictiose eritradérmica bolhosa, necralise
envolvimento severo da mucosa, epidérmica tdpica (NET), EB distrdfica
cdrie dentdria, alopecia, distrofia

keratin - 14
EBS

das unhas
8 Anbos, autossomica Bolhas hemorrdgicas, escaras, milia, | necrlise epidérmica tdpica (NET), EB
DISTROFICA | recessiva e dominante pseudosindactilia, severo juncional
envolvimento da mucosa, retardo do le
crescimento fisico e sexual, EBS - muscular dystroph
significativa morbidade e

mortalidade.
Fonte: SAKAR, R, BANSAL, $, GARG, VK. Epidermolysis bullosa: where do we stand?, 2011 al n3
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type VII Collagen
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| MANUSEI O - O RN deve ter o manuseio delicado desde o
Por tratar-se de uma doenga multisistémica a EB {momento em que é apoiado em qualquer superficie. Esta
necessita de cuidados inTer‘diSciplinar‘eS. Estardo deverd ser macial devendo-se evitar calor e umidade
envolvidos neste cuidado: Neonatologista, enfermeiro |excessivos, pois "podem baixar o limiar para a formacdo
estomaterapeuta ou dermatologista, médico |de bolhas". (EL HACHEM et al., 2014, p.2). O uso de
dermatologista, técnico de enfermagem, fisioterapeuta, |incubadoras deve ser indicado somente em caso de
nutricionista e psicélogo. Com o passar dos dias falvez |prematuros.?

haja necessidade de médico gastroenterologista, N
COTO UMBILICAL - O RN ndo deve ser o clampeado
oftalmo e otorrino e fonoaudidlogo.? . L, , n
com pingas e clamps de pldstico € preferivel utilizar a
técnica de nés. Pois pingas e pldstico podem lesionar a pele

do abdomem e pernas.’
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EPI DERMOLI SE BOLHOSA
CUI DADOS COM A PELE

PULSEI RAS DE I DENTI FI CAGAO -

pois podem ocasionar traumas no RN.°

BANHOS - Podem ser momentos de muita dor.
Aconselhdvel o uso de analgésicos. A fregiiéncia deve ser
reduzida recém nascidos foleram melhor no mdximo dois
banhos por semana. Utilizar dgua morna. Segurar o RN

pela nuca e nddegas, com a minima pressdo possivel.

Utilizar sabonetes liquidos. Secar com delicadeza, sem

atrito 9,10, 11,12

v *PI DERMOLI SE BOLHOSA
CUI DADOS COM A PELE

MANEJO DAS BOLHAS - E recomenddvel drenar o
liquido no interior das bolhas, sem desbridd-la, deixando o
teto. Furar com agulha estéril, 13X4,56. A pressdo do
liquido no interior da bolha tensa pode ocasionar dor
devido a compressdo das terminagdes nervosas.a
deficiéncia do coldgeno pode ocasionar aumento da drea da

bolha 11,1314

EPI DERMOLI SE BOLHOSA
CUI DADOS COM A PELE

FRALDAS - E recomendado retirar os eldsticos
fraldas, para prevenir e reduzir o frauma na regido
inguinal. Preferencialmente, utilizar fraldas com fecho
tipo velcro. Cuidado ao levantar as pernas para a troca
das fraldas, ndo segurar tornozelos, empurrar as pernas
para cima utilizando as palmas das mdos. Ndo utilizar
superficies dsperas para realizar a limpeza do perineo,
se possivel utilizar lengos umedecidos ou bolas de

algoddo 81214

J .%PI DERMOLI SE BOLHOSA
CUI DADOS COM A PELE

CURATIVOS - Os cuidados com os pacientes de EB
deverdo ser adaptados conforme a gravidade e a extensdo
das lesdes da pele.!

SOLUGAO PARA LIMPEZA - A limpeza das feridas
deverd ser realizada com solugdo fisiolégica,

preferencialmente morna. 911121516

COBERTURAS PRI MARI AS 211121415, _ gplicados
diretamente sobre as feridas e/ou bolhas. Alguns
exemplos: Mepitel®, Mepilex®/Mepilex Lite®, Mepilex
Prata® Mepilex TranSfer®.

Obs.: Pode-se optar por gases parafinadas
e vaselinadas, porém podem causar lesdes
em pacientes com comprometimento maior
da drea corporal e mais fragilidade.

18
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EPI DERMOLI SE BOLHOSA
CUI DADOS COM A PELE

COBERTURAS SECUNDARI AS 911121415 _ ytilizados

para fixagdo, por exemplo Tubifast®, Surgifix® e Poolfix®:

Pode ser utilizado gaze de algoddo com atadura para
fixagdo das coberturas primdrias. NUNCA colar adesivos
diretamente sobre a pele.
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CUI DADOS COM A PELE

CUI DADOS NO MOMENTO DOS CURATI VOS
Re‘rir‘ar‘ os curativos preferencialmente no
" momento do banho.

Realizar um membro de cada vez.

Dar especial atengdo as extremidades superiores e
¢

iores separando os dedos. I

[t

EPI DERMOLI SE BOLHOSA
CUI DADOS COM OS NiVEI S DE
HEMOGLOBI NA

Monitorar os niveis de hemoglobina é importante para a
cicatrizagdo das feridas. Niveis baixos de hemoglobina
reduzem a oxigenagdo do sangue e retardam o processo
de cicatrizagdo. No paciente com EB a anemia pode estar

presente por miltiplos fatores, como o gastrointestinal

e muitas lesdes sangrantes, por exemplo.'

EPI DERMOLI SE BOLHOSA
CUI DADOS COM CATETERES E PUNGOES

PUNGAO - A assepsia do local da deve ser realizada sem
fricgdo da pele e o garroteamento realizado por cima de
curativos.t®

Pode ser feita a inser¢do de cateter venoso umbilical.
Caso seja hecessdrio manter por periodo maior, sugere-

se inser¢do de um cateter venoso central.®

r
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EPI DERMOLI SE BOLHOSA
CUI DADOS COM CATETERES E
PUNGOES

Para a fixagdo deve ser evitado a aplicagdo de fitas
adesivas diretamente sobre a pele. E recomendado a
fixagdo dos cateteres com uma fita ndo aderente como

Mepitac® ou tiras de Mepitel®.?

Aspiragdo nasal e de orofaringe devem ser evitadas.®

2% a0 . &~
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EPI DERMOLI SE BOLHOSA

CUI DADOS COM AMAMENTAQAO
Deverd ser garantida a amamentagdo exclusiva tanto
quanto for possivel. A lactagdo materna, além de ser
efetiva para a nutrigdo do RN, pois tem melhor absorgdo
intestinal, ainda aumenta os lagos entre a mde e o seu
bebé, reduzindo o stress de ambos.
Poderd ser utilizada uma férmula ldctea para bebés afim
de manter o estado nutricional.
Deve ser evitado o uso de catéteres para alimentagdo.
Se necessdrio, utilizar mamadeiras Haberman®( No
Brasil - alimentador special needs), a mesma indicada

para pacientes com fenda palatina e ldbio leporino.®16

N

CUI DADOS COM ANALGESI A

A origem da dor na EB é mdltipla; desta forma, dificil de
tratar. Pode ter origem aguda e/ou crédnica, conforme o
fator a ela relacionado (bolhas e feridas na pele, lesGes
na cavidade oral refluxo gastresofdgico, dor
neuropdtica, éssea ou contraturas.!” O impacto da dor

estd relacionado ao subtipo de EB®

Principais medicamentos indicados para tfratamento da

dor: opidides, anti-inflamatérios ndo esterdides,

acetaminofeno, gabapenting.814.19.20
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EPI DERMOLI SE BOLHOSA
CUI DADOS COM | NFECGAO

Uso de Antibi6ticos T opicos

Antibidticos tdpicos, como heomicina, mupirocina e dcido
fusidico, devem ser evitados, devido & resisténcia
bacteriana que podem ocasionar. Quando confirmada
uma infecgdo local ou sistémica, devem ser utilizados
antibidticos sistémicos, orais ou endovenosos 811142t
Além disso, quando prescritos, o uso deve ser por
curtos periodos, de duas a seis semanas, devido a
resisténcia e ao potencial de sensibilizagdo.?2:33

A contaminagdo das feridas ha EB é praticamente
inevitdvel devido a prépria evolugdo da doenga, que
mantém feridas abertas frequentemente.?

O uso de antimicrobianos tépicos |
cremes ou curativos, ndo possuem
efetivamente previnam infecgdo o
de cura. Os niveis plasmdticos despr
avaliados, pois sua absorgdo pode ca

26
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EPI DERMOLI SE BOLHOSA
CUI DADOS COM A FAMI LI A

Os problemas que decorrem de um '
diagndstico de EB em uma crianga recém-nasci
daqueles evidenciados pela doenga na pele e nas mucosas.
E comum que pais, irmdos e toda a familia sejam afetados
pela desconfianga e confirmagdo da doenga.?® H4 um
enorme impacto na qualidade de vida da familia, apés a
assimiligdo da doenga os pais fomam consciéncia de que
também serdo afetadas as relagdes afetivas com a
crianga e dentro da familia. O isolamento, o medo e a

insegur'gnrn anbhre. cuidndos a serem realizados com o

O primeiro contato com o filho doente, com uma doenga
que nunca ouviram falar, gera nos pais a necessidade de
adaptagdo e compreensdo, hecessitando de importante
apoio psicolégico.!t Impondo desta forma aos pais desafios
constantes e importantes para lidar com a dor continua e

todos os desafios que a doenga representa socialmente.®

EPI DERMOLI SE BOLHOSA
CUI DADOS COM A FAMI LI A

Problemas psicolégicos graves podem _
de um recém-nascido com EB. Podem ocorrer mudangas
significativas nos relacionamentos familiares, as quais
iniciam com a falta de interesse do casal em conversar ou
participar de atividades que ndo estejam relacionadas aos
cuidados com seus filhos. A falta de interesse na relagdo
do prdprio casal e o cansago fisico contribuem para o
afastamento que poderd resultar em divércio.!® Outros
filhos, ndo portadores da doenga, poderdo sentir abandono
em razdo do irmdo

enfermo.!! A noticia do diagndstico deverd ser fornecida
pelo médico, em ambiente tranquilo, onde os pais possam
esgotar suas perguntas e expectativas. Serdo necessdrios
ouftros encontros, pois o entendimento vird com o

&

0

reconhecimento da doenga em seu &llho 819
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EPI DERMOLI SE BOLHOSA
ORI ENTACAO DA FAMI LI A

Nos primeiros dias de vida de seu bebg, os pais
perpassam por uma infinidade de emogdes, como
inseguranga e ansiedade, que geram reagdes diferentes
em cada pessoa.'®

E imperativo que os pais possam desenvolver uma relagdo
terapéutica, com apoio e educaglo adequados.!* Assim
poderdo melhorar o enfrentamento da doenga, reduzir

as dificuldades do casal e reforgar as suas relagdes.!!
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EPI DERMOLI SE BOLHOSA
ORI ENTACAO DA FAMI LI A

O acompanhamento dos pais durante o processo educativo
do cuidado ao paciente lhes assegurard maior autonomia e
garantird ao beb& melhor assisténcia apés a alta
hospitalar.® As enfermeiras, por terem uma relagdo mais
préxima da familia, sdo responsdveis pela educagdo desta,
abordando o manejo que deverd ser implementado com a
crianga. Sdo estes profissionais que apontam quais os
curativos apropriados, o 'rr'a'ramen'ro ioplco.e os cuidados:

iamos,a sereh»dlspensados%% o n&o‘“‘lw __‘
#§ > ﬁ
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EPI DERMOLI SE BOLHOSA
CUI DADOS COM A EQUI PE QUE CUI DA

A expectativa do cuidador é de dualidade entre a vida e
a morte da crianga. Ao mesmo tempo em que hd
esperanga no tfratamento, demonstra receio com a
possibilidade da morte.?* Os profissionais de
enfermagem, pela especificidade da profissdo, sdo os que
mais se aproximam do paciente e mesmo planejando suas
agdes com rotinas, critérios, protocolos, eles se
deparam, muitas vezes, com o inesperado, um evento
adverso.?® Os profissionais de salde vivem suas
experiéncias pautadas em dicotomias - cura/doenga,
vida/morte, esperanga/desesperanga, nas quais se

projeta sempre a expectativa positiva de curar a crianga

o
=

y_
O fardo de cuidar desses pacientes J?tsgas'rar&é ﬁara "555

as equipes de satide.'

e a negativa de perdé-la.2*
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7 CONSIDERACOES FINAIS

Os participantes deste estudo apontaram muitas duvidas relacionadas a
conducédo e ao manejo das morbidades acarretadas pela doenca, pois as fragilidades
sao sentidas no dia a dia, considerando as especificidades da doenca.

Os profissionais revelaram em suas falas momentos de tristeza, de sofrimento
e de sentimentos ambiguos em relacdo a sobrevida dos pacientes. Relataram que em
algum momento tiveram duvidas sobre a conduc¢éo dos cuidados a serem ministrados.

Além disso, os resultados também indicaram que os profissionais de saude
deste estudo, cuidaram de poucas criangas com EB, reafirmando o carater de doenca
rara. Indicando que neonatos com EB necessitam de cuidado com abordagem de
especialistas, envolvendo equipes interdisciplinares, com conhecimento e
experiéncia, os quais podem atuar como consultores, qualificando o cuidado.

Vale dizer, que o desconhecimento sobre a doenca e os cuidados com
neonatos com EB, pode ser uma realidade em outras instituicdes. Pois, 0s
profissionais aqui envolvidos atuam em hospitais de grande porte, de uma capital
brasileira, com facil acesso a informacéao e tecnologia e, ainda assim, tém dificuldades
com o0 manejo desta doenca rara.

Ficou evidenciada, nos depoimentos dos participantes, a necessidade de
orientacdo para a gestdo do cuidado ao paciente com EB em recém-nascidos
internados em UTIs. Pois, muitos profissionais desconhecem a doenca, os cuidados
e as orientagcbes a serem dadas aos pais.

Considera-se que a elaboracédo desta cartilha, centrada nas necessidades dos
profissionais de saude, acerca dos cuidados ao neonato com EB, no contexto da UTI

neonatal, possa contribuir com subsidios, para qualificar o cuidado.
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APENDICE A — TERMO DE CONSENTIMENTO LIVRE E ESCLARE CIDO
(Hospital 1)

Através deste termo, declaro que fui convidada(o) a participar do projeto de
pesquisa “Construcédo de uma cartilha para cuidados de neonato com EB no ambito
hospitalar’. Aprovado nesta instituicAo sob o numero de parecer 837.816. Fui
informada(o) dos aspectos éticos. Participarei do grupo voluntariamente; sera
garantido sigilo e anonimato; as informacdes néo serdo utilizadas em meu prejuizo;
autorizo que as informacdes obtidas sejam utilizadas para o referente estudo. Estarei
livre para recusar ou interromper minha participacdo em qualquer momento, em
gualquer etapa da pesquisa. Terei acesso aos dados da pesquisa desde sua etapa
inicial até seu relatério final.

Nestes termos, considero-me livre e esclarecido, consinto em participar do
estudo proposto, resguardando as autoras do projeto a propriedade intelectual das
informacdes e permitindo a divulgagdo publica dos resultados. Sendo assim, eu,

, assino o

presente convite em duas vias, de igual teor e forma, ficando uma em minha posse e
a outra com a pesquisadora. As informacdes serdo arquivadas pelo periodo de cinco
anos.

Porto Alegre, de de 2016.
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APENDICE B — TERMO DE CONSENTIMENTO LIVRE ESCLARECI DO
(Hospital 2)

Vocé esta sendo convidada(o) a participar da pesquisa, cujo titulo é
“Construcdo de uma cartilha para cuidados de neonato com EB no ambito hospitalar”.
Ser& desenvolvida para a conclusdo do Mestrado Profissional em Enfermagem, na
Universidade do Vale do Rio dos Sinos, pela mestranda Silvana Mara Janning
Prazeres, tendo como orientadora a Profa. Dra. Sandra Maria Cezar Leal. Tem como
objetivo Investigar como os profissionais de saude que atuam em UTI neonatal
enfrentam o nascimento e os cuidados a serem dispensados com o recém-nascido
em EB.

Os dados seréo coletados a partir de entrevista semiestruturada, constituida
por duas perguntas abertas, cuja duracéo sera de aproximadamente 40 minutos. Suas
respostas serdo gravadas e transcritas. Os dados obtidos serdo utilizados somente
para este estudo, sendo eles armazenados pela pesquisadora principal durante até
cinco anos e, apoés, totalmente destruidos, conforme preconiza a Resolucao 466/12.

Eu, , recebi as informacoes
sobre os objetivos e a importancia desta pesquisa de forma clara e concordo em
participar do estudo.

Declaro que também fui informada(o):

a) da garantia de receber resposta a qualquer pergunta ou esclarecimento acerca
dos assuntos relacionados a esta pesquisa;

b) de que minha participagdo € voluntaria e terei a liberdade de retirar o meu
consentimento a qualgquer momento e deixar de participar do estudo, sem que
ISso traga prejuizo para a minha atuagéo profissional;

c) da garantia que nao serei identificado quando da divulgacéo dos resultados e
que as informac0des serdo utilizadas somente para fins cientificos do presente
projeto de pesquisa,;

d) sobre o projeto de pesquisa e a forma como sera conduzido e que, em caso de
davida ou novas perguntas, poderei entrar em contato com a pesquisadora
Silvana Mara Janning Prazeres, telefone  8409-8400, e-mail:
silprazeres@hotmail.com e endereco: rua Verissimo Rosa, 757. Bairro Jardim
Botanico, Porto Alegre.

Também que, se houverem duvidas quanto a questdes é  ticas, poderei entrar
em contato com Daniel Demétrio Faustino da Silva, ¢ oordenador-geral do
Comité de Etica em Pesquisa do GHC pelo telefone 33 57-2407, endereco Av.
Francisco Trein, 596, 3° andar, Bloco H, sala 11, d as 9h as 12h e das 14h30min
as 17h (item obrigatério).

Declaro que recebi copia deste Termo de Consentimento Livre e Esclarecido,
ficando outra via com a pesquisadora.

Assinatura do(a) entrevistado(a) Assinatura da pesquisadora

Nome do(a) entrevistado(a) Nome da pesquisadora

Porto Alegre, , de de 20__.
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APENDICE C — ROTEIRO PARA ENTREVISTA

1. Descreva suas experiéncias no cuidado/tratamento/acompanhamento aos
pacientes com EB, que estdo ou que ficaram sob seus cuidados durante a
internacdo hospitalar (higiene, alimentacdo/amamentacgéo/dietas, curativos,
administragdo e prescricdo de medicamentos, puncdo venosa e demais

procedimentos);

Diga como foi para vocé cuidar de uma crianca com EB.



