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Objetivo: analisar como é realizado o cuidado familiar de criancas e adolescentes com Epidermolise Bolhosa.
Método: revisdo integrativa da literatura, realizada em setembro de 2018 com protocolo pré-definido, em que os
critérios de elegibilidade contemplaram oito estudos na amostra final, que responderam a seguinte questio: Como
¢ realizado o cuidado familiar de criancas e adolescentes com Epidermolise Bolhosa? Resultados: o cuidado da fa-
milia junto a seus filhos com Epidermolise Bolhosa ¢ influenciado pela assisténcia dos profissionais de satde, que
desconhecem a doenga e, portanto, nao proporcionam as orientacoes necessarias, deixando os pais despreparados
para cuidar cotidianamente dos seus entes. Conclusio: a literatura cientifica pouco se aproxima da experiéncia
desse cuidado, no ambito da familia, dedicado aos seus filhos acometidos pela Epidermélise Bolhosa.

Descritores: Epidermolise Bolhosa. Crianga. Adolescente. Cuidadores. Familia. Enfermagem.

Objective: to analyze bow the family care with children and adolescents with Epidermolysis Bullosa is performed.
Method: integrative literature review, beld in September 2018 with pre-defined protocol, whose eligibility criteria
contemplated eight studies in the final sample, which responded to the following question: How is the family care
with children and adolescents with Epidermolysis Bullosa performed? Results: the family care along with their
children with Epidermolysis Bullosa is influenced by bealth professionals’ assistance, who are unaware of the illness
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and, therefore, do not provide the necessary guidance, leaving parents unprepared for the daily care with their
children. Conclusion: the scientific literature little addresses the experience of care, within the family, dedicated to
their children affected by Epidermolysis Bullosa.

Descriptors: Epidermolysis Bullosa. Child. Adolescent. Caregivers. Family. Nursing.

Objetivo: analizar la forma en que se realiza el cuidado familiar de los ninios y adolescentes con Epidermolisis
Ampollosa. Método: revision integradora de la literatura, celebrada en septiembre de 2018 con protocolo pre-definido,
en el que los criterios de elegibilidad incluyeron ocho estudios en la muestra final, que responden a la siguiente
pregunta: Como se realiza el cuidado familiar de los ninos y adolescentes con Epidermolisis Ampollosa? Resultados:
el cuidado de la familia, junto a sus hijos con la Epidermdlisis Ampollosa, es influenciado por la asistencia de los
profesionales de la salud, que no conocen la enfermedad y, por lo tanto, no proporcionan la orientacion necesaria,
dejando los padres no preparados para el cuidado diario de su ente amado. Conclusion: la literatura cientifica
poco aborda la experiencia del cuidado de la familia, dedicado a sus bijos afectados por la Epidermdlisis Ampollosa.

Descriptores: Epidermolisis Ampollosa. Ninio. Adolescente. Cuidadores. Familia. Enfermeria.

Introducio

A Epidermolise Bolhosa (EB) ¢ uma doenca
nao infecciosa, genética, rara, com evolucio
cronica que, em decorréncia da mutacao de
genes responsdveis pela codificacio das pro-
tefnas constituintes das camadas da pele, tem
como principal caracteristica a fragilidade do
tecido epitelial, resultando em bolhas, na pele
a2 o

manifestacoes e complicacdes da EB variam de

e nas mucosas, que evoluem para feridas

acordo com o tipo, subtipo e idade do individuo.
Nos subtipos mais graves, as bolhas sio generali-
zadas, apresentam ulceracdes crénicas, sequelas
cicatriciais, envolvimento de multiplos orgaos,
maior morbidade e complicacoes”.

Dados

Estados Unidos, que a prevaléncia da doenca ¢

epidemiologicos  registram, nos
de 11.07 casos por um milhdo de habitantes e
a incidéncia ¢ de 19.57 casos por um milhao

' No Brasil, os dados epide-

de nascidos vivos”
miolégicos sao desconhecidos, visto tratar-se de
uma doenca rara e nido inclusa na lista de noti-
ficacio Cornpulsc’)ria(/”. Atualmente, esse levanta-
mento estd sendo coordenado pela Dystrophic
Epidermolysis Bullosa Research Association of
Brazil”, que estima cerca de 1.600 pessoas com
diagnéstico de EB no pais.

Devido a complexidade da EB, € indispen-
sdvel que o ente e a familia que vivenciam esse

adoecimento sejam acompanhados por uma
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equipe multiprofissional(z’é). Dentre os profissio-
nais de saude, destaca-se a atuacio da equipe de
enfermagem, responsavel pelo cuidado direto
e continuado as pessoas acometidas pela EB.
Autores afirmam que, por ser uma doenc¢a sem
cura, a EB demanda cuidados especificos de
forma continua, com énfase em medidas preven-
tivas e de cuidado com a pele, reconhecimento
precoce e tratamento sintomatico ™.

Destarte, a enfermagem exerce e assume um
papel crucial tanto na terapéutica da EB como na
promocao da saude e prevencao de complica-
¢oes em pessoas diagnosticadas com tal doenca.
Neste sentido, um aspecto importante no pro-
cesso de cuidado do profissional enfermeiro em
relacdo a2 EB € a insercio da familia nesse con-
texto. Esta assume a responsabilidade de cuidar
de uma crian¢a ou adolescente que, ao contato
minimo, desenvolve bolhas que evoluem para
feridas dolorosas e podem levar 2 morte em de-
corréncia principalmente de infeccao secundaria
e anelnia(z.&l()fll).

A esse respeito, a complexidade no processo

(2,6,12)
caracte-

de adoecimento dessa doenca rara
riza a continuidade do cuidado de criancas e ado-
lescentes com EB, como um evento traumatico,
marcado por medo, inseguranc¢a, preocupacio
e sofrimento da familia cuidadora®”. Esta passa

a (con)viver com o desconhecimento sobre a
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doenca rara e a incerteza em relacdo a sobre-
vida da crianc¢a, considerando o risco de morte
nos primeiros anos de vida, em casos graves >,
Contudo, apesar de a familia ser reconhecida
como principal responsdvel pelo cuidado de
criancas e adolescentes com EB, si0 escassos, na
literatura cientifica, estudos que se aproximem
das experiéncias de cuidado empreendidas no

. 1. 1. (13-15)
cotidiano das familias "~

. Os estudos de revisao
de literatura disponiveis tém como foco apenas
a atuacao e as atribuicdes dos profissionais da
enfermagem’”™.

Assim, o presente estudo € relevante por apre-
sentar elementos voltados para o cuidado da fa-
milia com criangas e adolescentes com EB, o que
podera subsidiar condutas de profissionais da
saude, especialmente os da enfermagem, na pro-
mocao e realizacio de um cuidado qualificado e
centrado na familia. Destarte, o estudo tem como
objetivo analisar como ¢ realizado o cuidado fa-

miliar as criancas e adolescentes com EB.
Método

Para delineamento do estudo, as seguintes
etapas de uma revisao integrativa da literatura
foram utilizadas como protocolo pré-definido:
escolha do tema e definicao da pergunta de pes-
quisa; estabelecimento dos critérios de inclusio
e exclusio; categorizacao dos estudos; avaliacao
dos estudos incluidos na revisao; interpretacio
dos resultados; e apresentacao da revisao/sintese
do  conhecimento

. 16
analisados .

presente  nos  artigos

A questao de pesquisa “Como ¢ realizado o
cuidado familiar de criancas e adolescentes com
Epidermolise Bolhosa?” possibilitou a realizacao
de busca da literatura para identificar estudos

originais que abordassem o cuidado, de modo

a melhor compreendé-lo. A busca foi realizada
por dois revisores, de forma independente, no
més de setembro de 2018, nas bases de dados
PubMed, Banco de Dados da Enfermagem
(BDENF), Base de Datos Bibliogrdfica sobre
Cuidados de Salud en Iberoamérica (CUIDEN),
Cumulative Index to Nursing and Allied Health
Literature (CINAHL); Literatura Latino-americana
e do Caribe em Ciéncias da Satde (LILACS), a
Scientific Eletronic Library Online (SCIELO) e em
outras fontes, como o Google Académico.

Para a busca sistematizada, foram selecio-
nados os Descritores em Ciéncias da Saude
(DeCS) e o Medical Subject Headings (MeSH):
Epidermolise Bolhosa (Epidermolysis Bullosa),
Cuidadores (Caregivers), Cuidado da Crianga
(Child Care) e Adolescente (Adolescent).
O termo Epidermolise Bolhosa foi cruzado com
os demais nos idiomas portugués, inglés e espa-
nhol, por meio do operador booleano AND.

Os critérios de inclusio estabelecidos para
esta revisao determinavam que fossem artigos
originais, completos, publicados na integra, nos
idiomas portugués, inglés e espanhol nas bases
de dados ja mencionadas, independentemente
do ano de publicacao. Foram excluidos estudos
do tipo reflexao, revisao, dissertacio e tese, além
de documentos ministeriais. Assim, foi possivel
encontrar um total de 1.576 artigos cientificos,
dos quais, ap6s a leitura de titulo e resumo,
foram selecionados 9 para leitura na integra.
Em seguida, na fase de leitura critica, apenas um
estudo foi excluido, por conter, como partici-
pantes, familias que vivenciaram o cuidado de
seus entes com outro tipo de doenca rara. Dessa
forma, o compus de andlise foi composto por
8 artigos cientificos, selecionados em conso-
nincia com a recomendacao PRISMA, conforme

apresentado no Fluxograma 1.
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Fluxograma 1 — Processo de selecio dos artigos

Artigos identificados nas bases de dados: PubMed (n - 691); BDENF (n = 0);
CUIDEN (n = 0); CINAHL (n = 13); LILACS (n = 28); SCIELO (n= 0}); Google
académico (n = 844); Total (n = 1.576)

Identificacao

(n=1.574)

Artigos apds exclusio das duplicatas:

v

Seleciao

Artigos selecionados apds leitura do
resumo e texto completo: (n = 9)

Artigos excluidos:

(n = 1.565)

E l
z
o Artigos com textos completo ArFlgos excluidos:
"5}) para analise: - *Participantes com outras
'% (n=9) doencgas raras (n = 1)
b
g Artigos incluidos na revisio
integrativa:

8

E (n=8)

Fonte: Elaboracao propria.

Na categorizacao dos dados, informacdes
correspondentes ao ano de publicacao, au-
tores, pais de origem, objetivos, discussoes
sobre o cuidado, recomendacdes e conclu-
soes foram extraidas para uma tabela do pro-

grama Excel. Apos esse processo, por meio
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de andlise de contetdo, os temas, agrupados
por similaridade, subsidiaram a construcao do
mapa conceitual (Figura 1), o qual apresenta
os principais aspectos da literatura referentes
ao cuidado prestado pela familia as criancas e

aos adolescentes com EB.
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Figura 1 — Mapa conceitual, com as palavras-chave, relacionado ao cuidado realizado pela familia a
crianga e adolescente com Epidermolise Bolhosa

Cuidado realizado pela familia as criancas e aos adolescentes com Epidermdlise Bolhosa

E influenciado pela

Atuacao dos profissionais

A familia frente aos cuidados

A g

de saude gup | Despreparo da familia para cuidar
Com Leva a
Orientagoes Dificuldade:
tedricas e Realizar curativos; i Alta sobrecarga:
praticas Dar banho; carreta Fisica;
Entretanto Gerenciamento dos materiais; Emocional;
Alimentacio; Financeira.
Desconhecem a doenca | Uso de remédios/coberturas
Repercutindo
Diagnéstico e Orientacdes » Leva a familia a buscar e construir o modo préprio de cuidado
referenciamento insuficientes
tardio para a familia
O potencial da familia
| em cuidar

Buscando por si préprio

‘ Sentem-se Que devem ser

Conhecimentos
/Habilidades

Capazes

Considerado pelos
profissionais

Confiantes

Fonte: Elaboracao propria.

Resultados de abordagem qualitativa (50%) e no idioma in-

glés (88%). A sintese das principais informacoes
Foram incluidos na amostra final 8 estudos. extraidas dos estudos primarios, com base no

Destes, a maioria foi realizada na Holanda (38%) objetivo de interesse do presente estudo, consta

por profissionais da medicina (75%), por meio no Quadro 1.

Quadro 1 — Estudos incluidos na amostra com informacdes sobre autor, ano, pais, participantes,

objetivo, como o cuidado ¢é discutido e recomendacdes/conclusoes (continua)

. . . . .. Como o cuidado Recomendacdes
Niumero | Autor/Ano/Pais | Participantes Objetivo . 1. . a¢ /
€ discutido conclusdes
1 Caprara A, 3 maes Compreender | Baseia-se na A troca de

Veras MSC"”
2005

Brasil

a partir da
experiéncia de
maes os fatores
relacionados
aos aspectos
psicossociais,
mecanismos

de adaptacao e
superacao.

responsabilizacao
das maes em
assumir o papel
de principal
cuidadora

e descricao

dos cuidados
realizados no
cotidiano.

experiéncia por
redes sociais pode
proporcionar avangos
na qualidade de

vida dos portadores
de EB, apoio social
para os familiares,
sensibilizacio dos
profissionais de
saude e gestores.

Rev baiana enferm (2020); 34:€35781
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Quadro 1 — Estudos incluidos na amostra com informacdes sobre autor, ano, pais, participantes,

objetivo, como o cuidado ¢ discutido e recomendagdes/conclusoes

(continuagao)

Zambruno G,
Castiglia D,
et al.”?!

2010

Italia

Rev baiana enferm (2020); 34:¢35781

7 anos com EB.

Niumero | Autor/Ano/Pais | Participantes Objetivo COI,nO.O cu.1dad0 Recomenda:goes/
€ discutido conclusoes

2 Singer HM, 23 criangas Identificar Com base na Educacao quanto ao
Levin LE, e seus padroes de experiéncia uso de antibidtico
Garzon MC, cuidadores resisténcia das praticas pelo risco de
Lauren CT, antimicrobiana | domiciliares de resisténcia aos
Planet PJ, em feridas de banho e uso de medicamentos;
Kittler NW, EB e caracterizar | antibiotico nas e técnicas
etal” as praticas feridas. adequadas para
2018 domésticas de diluicao nas

cuidados com a concentracoes
Estados Unidos pele e banho. recomendadas.

3 Kahraman S, 4 familias Identificar Levando em Os pais que
Ciftci EK, (4 pais e 8 a carga de consideracao recebem apoio
Timucin A"Y criancas) cuidado a dependéncia na prestacio
2017 dos pais dos filhos para de cuidados

que prestam os cuidados apresentam menor
Turquia cuidados a cotidianos e a sobrecarga. Os
seus filhos com | alta carga recaida | enfermeiros devem
EB e os fatores | sobre os pais. planejar estratégias
associados. efetivas, como
treinamentos,
para reduzir essa
sobrecarga.

4 Sampogna F, 62 Avaliar a Dentre os A versio italiana
Tabolli S, cuidadores sobrecarga problemas mais do instrumento
Di Pietro C, familiares da EB em relatados pelos validado € util para
Castiglia D, cuidadores cuidadores medir a sobrecarga
Zambruno G, familiares familiares nos cuidadores nos
Abeni D" e validar o destacou-se o casos de doenca
2012 instrumento. tempo gasto para | de pele. Apontada

a realizacio dos | necessidade
Italia cuidados. de estudos em
outras condicoes
dermatologicas.

5 Yuen WY, 16 pais Identificar as O apoio profissional | O profissional de
Duipmans JC, necessidades no encaminhamento | saide também
Jonkman MF*” dos pais que e cuidado domiciliar | deve atender as
2012 perderam os € uma das necessidades

filhos com EB. | necessidades individuais dos pais.
Holanda dos pais.

6 Tabolli S, 42 familias Avaliar a carga | Com base na A sobrecarga da EB
Pagliarello C, enfrentada pela | alta sobrecarga que recai sobre a
Uras C, familia com enfrentada familia depende da
Di Pietro C, criancas de 0 a | pela familia gravidade da doenca

em relacao aos
aspectos do
cuidado.

e da extensdo das
bolhas e feridas no
corpo da crianca. E
necessario oferecer
intervencoes de
apoio, como mais
informacdes sobre a
doencga, capacitacoes
e fomentar as
relacoes sociais.
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Quadro 1 — Estudos incluidos na amostra com informacdes sobre autor, ano, pais, participantes,

objetivo, como o cuidado € discutido e recomendacdes/conclusoes

(conclusao)

Niumero | Autor/Ano/Pais | Participantes Objetivo COI,nO.O cu.l dado Recomend:ilgoes/
€ discutido conclusdes
7 van 11 familias Compreender | A maioria dos Os problemas
Scheppingen C, os problemas | problemas enfrentados pelos
Lettinga AT, enfrentados enfrentados pelos | pais sao muito
Duipmans JC, por pais pais esta ligada semelhantes,
Maathuis KGB, de criancas as necessidades | parecendo diferir
Jonkman MF*” com EB de de cuidados em intensidade
2008 acordo com a | requeridos pelos | de acordo com
gravidade. filhos. a gravidade
Holanda da doenca. Os
programas de
intervencdo para
os pais devem
focar no apoio
ao enfrentamento,
fortalecer as
relacdes familiares
€ oportunizar
momentos de lazer.
8 van 9 familias Compreender | Na realizacao Os principais
Scheppingen C, | com 11 os problemas | dos cuidados problemas
Lettinga AT, crianc¢as enfrentados cotidianos, como | enfrentados pelas
Duipmans JC, por criancas banho e curativo, | criancas sdo coceira,
Maathuis CGB, com EB. a dor é um dor, visibilidade da
Jonkman MF* dos principais doenca e aceitacio
2008 aspectos a ser social.
enfrentado pelas
Holanda criancas.

Fonte: Elaboracao prépria.

Discussao

A andlise dos estudos primarios possibilitou
a emergéncia de trés categorias que apresentam
as principais tendéncias das publicacoes sobre
o cuidado prestado pela familia as criancas e
aos adolescentes com EB. Na primeira “O profis-
sional de saide na atenc¢io a familia que vivencia
a EB”, é apresentada a influéncia da assisténcia
prestada pelos profissionais de satide no cui-
dado realizado pela familia. Os resultados apon-
taram que médicos e enfermeiros, na majoria das
vezes, desconheciam a doenca, o que resultava
em diagnéstico tardio e orientagcdes insuficientes
sobre as necessidades de cuidados das criancas
com EB. A segunda categoria “A familia frente
aos cuidados requeridos na EB” discorre sobre as
dificuldades para realizar os cuidados requeridos

no cotidiano de criancas e adolescentes com EB.

Nesse sentido, a familia constréi o conhecimento
necessario para cuidar de seus entes, com base
na propria experiéncia de cuidado. A terceira e
altima categoria “A experiéncia e o potencial da
familia em cuidar na EB” apresenta o movimento
continuo da familia pela busca de conhecimento
e o desenvolvimento de habilidades para cuidar,
gerando o sentimento de confianca, que devem

ser considerados pelos profissionais da saide.

O profissional de satide na atengdo a

Jfamilia que vivencia a Epidermolise

Bolhosa

Os estudos analisados revelaram a impor-
tancia dos profissionais de satde em todo o pro-
cesso de cuidado das familias com criancas e
adolescentes com EB. Assim, as recomendacoes

para o cuidado na EB iniciam-se no diagnoéstico

Rev baiana enferm (2020); 34:¢35781
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da crianca, ainda na maternidade ou o mais
breve possivel, realizado por atendimento mul-
tiprofissional em centro de especialidades que
garanta o acompanhamento da idade pediatrica
a adulta, até ao fornecimento de orientacoes e
condutas centradas na pessoa e na familia, de
maneira individualizada, respeitando cada si-
tuacio vivida®. No entanto, os estudos expdem
o despreparo dos profissionais médicos e res-
saltam, sobretudo, a falta de conhecimento para
diagnosticar a doenca, o que resulta em encami-

(20-22) .
e interfere no

P (2,6)
progndstico e tratamento adequados ™’

nhamentos incorretos e tardios
. No que
se refere a atuacdo do profissional enfermeiro,
estudo identificou condutas inadequadas du-
rante o atendimento hospitalar, com prescricio
de tratamentos inapropriados para o tratamento

. (22)
das feridas ™.

Abordando esse aspecto, estudo® com
quatro familias na Turquia constatou que, apesar
de terem recebido informacdes dos profissionais
de saude a respeito da EB e de como deveriam
realizar os cuidados, principalmente no tra-
tamento das lesoes, as orientacdes eram com-
pletamente tedricas, superficiais e genéricas. A
atencio limitada e pontual dos profissionais de
saude quanto a EB, com esclarecimentos insu-
ficientes, diagnostico e referenciamento tardio,
compromete o cuidado exercido pela familia de
criancas e adolescentes ™. O acompanhamento
por um profissional de satde deve ser praticado
de forma regular nos casos de EB, para avaliar
as condicdes da pele e das mucosas, o estado
geral de satude, além dos problemas expostos
pelo individuo e pela familia. A regularidade do
acompanhamento deve levar em consideraciao o
tipo de EB, as complicacoes clinicas, as queixas
especificas e a conformidade da pessoa e da fa-
milia com a condicio de adoecimento”.

Nesse contexto, avulta o papel da enfer-
magem como profissio do cuidado. Cabe refletir
sobre como o profissional enfermeiro ocupa seu
lugar na equipe multiprofissional e como esta
atuando e/ou subsidiando o cuidado dos fami-
liares as criangas e adolescentes com EB. Autores
enfatizam que os profissionais da enfermagem

exercem papel preponderante na EB, uma vez

Rev baiana enferm (2020); 34:¢35781

que participam ativamente do cuidado de pa-
cientes no ambito hospitalar e ambulatorial®™.
Suas atribuicdes envolvem procedimentos para
alivio e controle da dor, na avaliacao dos sinais
de infeccio, na realizacio de curativos e cui-
dados gerais com a pele, além de oferecer apoio

. e (2,7-9)
a esses pacientes e seus familiares

. Cumpre
ressaltar o papel da enfermagem atuante na
atencao primaria de saide que, ademais, executa
a continuidade do cuidado dos pacientes no do-
micilio”. Dessa forma, pode-se inferir que, na
equipe multiprofissional em satde, os profissio-
nais de enfermagem correspondem a categoria
que estd, com maior frequéncia, em contato di-
reto com as familias de criangas e adolescentes
com EB, por meio do cuidado continuo em
todas as esferas de saude.

Desse modo, a equipe de enfermagem repre-
senta a categoria profissional que passa maior
parte do tempo com criancas e adolescentes
diagnosticados com EB e suas familias. Assim,
torna-se necessario que tais profissionais estejam
capacitados para exercer um cuidado integral,
por meio de cursos de formacdo e atualizacdo.
Além disso, destaca-se também a producio e di-
vulgacdo do conhecimento por meio de estudos

que abordem a temdtica na drea da enfermagem.

A familia frente aos cuidados requeridos na
Epidermolise Bolhosa

No caso do adoecimento de um ente por EB,
¢ a familia que assume a responsabilidade de
empreender os cuidados requeridos. Estudos
tém apontado a mae como a principal cuidadora
na EB. Na Itdlia, por exemplo, dois estudos iden-
tificaram que 82% e 84,7%, respectivamente, dos
cuidadores dos filhos com EB eram as maes" """
Na Holanda® e no Brasil"”, as familias partici-
pantes das pesquisas decidiram que o cuidado
da crianca seria responsabilidade da mae, en-
quanto o pai trabalharia fora para garantir a
renda familiar.

Diante desse cendrio, as maes precisavam
lidar com as alteracoes no cotidiano familiar e
conciliar as tarefas domésticas e os cuidados dii-

rios do filho adoecido, dedicando-se, nos casos
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graves, quase que exclusivamente ao cuidado dos
. (10)
filhos com EB

a familia estd vinculada a gravidade da doenca

. A carga de cuidados atribuida

e a area corporal atingida pelas lesdes cutinea
e/ou de mucosas **". Nos casos graves, a familia
tem maior sobrecarga fisica e emocional, princi-
palmente pela demanda de cuidados com a dor,
na pritica dos curativos, tempo de dedicaciao e
custos com o tratamento, o que pode favorecer
o desenvolvimento de problemas psicologicos,
como depressio e ansiedade’”*"™”

A permanente necessidade de atencdo para
com a pessoa com EB estd relacionada princi-
palmente ao cuidado com a pele'”, principal
orgao afetado pela doenca. A maioria dos es-
tudos incluidos nesta revisio discute, de forma
breve, os cuidados familiares concernentes a EB,
sem énfase na experiéncia valiosa da familia, no
tocante ao agir e enfrentar as dificuldades no
desenvolvimento desses cuidados, que estdo
associados principalmente a tentativa de evitar

(10,17,22-23) .
. Assim, defendem o

traumas na pele
que foi chamado de “manipulacio minima” da
crianca, além de manter aten¢ao com as vesti-
mentas e o uso de lubrificantes, na tentativa de
evitar a fusdo dos dedos, bem como promover
o alongamento das maos, dar o banho e realizar
os curativos *#%,

Nesse contexto, uma das compreensiveis
preocupacoes da familia é o medo de prejudicar
a pele da crianca com o desenvolvimento de

. (10)
novas bolhas e feridas

. A estratégia recomen-
dada inicialmente é a cautela a0 manusear os
recém-nascidos e lactentes, pois a doencga, so-
mada com a imaturidade da pele e a adaptacio
funcional ao meio extrauterino, podem levar ao
desenvolvimento de lesdes cutineas e nas mu-
cosas e, assim, as infeccdes potencialmente fa-

. (2,6)
tais

. Outras recomendacoes pertinentes, para
manter a integralidade da pele, sio a atenciao
com as fraudas descartdveis, roupas apertadas,
com costuras elevadas e etiquetas em contato
com a pele, bem como cal¢ados rigidos, com
costuras internas que podem causar bolhas?,
Estudo”

€ssas prescrig()es € comecaram a atentar nas

apontou que as familias acataram

roupas utilizadas em seus filhos. Em alguns casos,

as criancas eram mantidas nuas, pois, dessa
forma, o contato era mais suave e as lesdes mais
escassas. Outras sugestoes sao decisivas para a
protecao direta da pele nos locais considerados
vulnerdveis a traumas, como joelhos e cotovelos,
a exemplo da utilizacdo de camadas de silicone
macio e luvas, quando a crian¢a comeca a en-
gatinhar, andar ou praticar esportes(z’()’m. Além
disso, recomenda-se o uso de acolchoado nos
sapatos, a protecao da armacio de 6culos em
contato com o nariz e orelhas, a higienizacio fre-
quente de brinquedos, que devem ser fabricados
em material macio, bem como optar pela pratica
de esportes com baixo risco de trauma cutineo
(natacao, canto, musica, informatica) e utilizar o
ar condicionado em climas quentesa’é’]z’.
Autores também observaram que a fusio dos
dedos em decorréncia do processo de cicatri-
zacdo € uma das complicacdes nos casos graves
da EB que leva ao encapsulamento das maos e
dos pés”. Preconiza-se a separacio dos dedos
por meio de curativos com espuma de silicone
cortada em tiras ou gazes embebidas com para-
fina. Entretanto, apesar disso, ao longo do tempo,
0s espacos vao gradativamente sendo perdidos

,1

~ (2,12) ~ .
e a fusio se desenvolve ™ *. Hd registros de que,

na tentativa de evitar essa fusao, os pais tentam

. . (22)
o alongamento dos dedos diariamente ™.

A dor aguda e cronica € constante na vida dos
individuos com EB, independentemente do sub-
tipo, e subjaz aos procedimentos didrios, como
banho e curativos, constituindo o sintoma mais

(2,6,20,23)

debilitante dessa doenca . Na EB, seja qual

for o subtipo da doencga, a dor denota caracteris-
tica de dor neuropitica e tem impacto na quali-
dade de vida e nas atividades socioprofissionais

(24-25)

das pessoas afetadas . A proposicao de cui-

dado, nesses casos, é a escolha de tratamento
farmacologico e nao farmacoldgico, que varia de
acordo com a idade, estado psicologico, tipo e
gravidade da dor e o procedimento a ser reali-

(2,12)

zado ™. Ainda para o alivio da dor, o sal diluido

em concentracdo especifica na dgua durante o
banho ¢ indicado"”. Essa pritica tem sido aco-
lhida em muitos casos pelas familias, que usam
o sal com alvejantes ou puro misturado na dgua

para o banho dos filhos"”.
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Para auxiliar na limpeza das feridas, é pres-
crito o uso de antissépticos diluidos na dgua do
banho, como o hipoclorito de sédio ou vinagre,
para impedir o crescimento bacteriano nas fe-

(2,12,17) O uso

ridas e diminuir o risco de infeccao
desses alvejantes diluidos é recomendado em
concentracoes especificas na literatura cientifica,
para que sua acio seja eficaz e ndo cause irritacio
na pele ou impeca a cicatrizacio das feridas"'""?.
Todavia, estudo realizado nos Estados Unidos
constatou que, embora as familias recebessem
instru¢des impressas sobre o uso adequado dos
alvejantes e as concentracoes indicadas, na pra-
tica cotidiana do banho das criancas, a diluicao
era realizada em concentracdes bem abaixo
da recomendada"”.

A execucao dos curativos diarios é um de-
safio a ser enfrentado pela familia. Para os pais,
fazer a troca dos curativos diariamente causa
implicagdes emocionais, pois, enquanto cuidam
das bolhas e feridas, eles tém a sensacao de estar

(21-22) .
. Na tentativa de re-

causando dor aos filhos
duzir a dor durante esse procedimento, antes da
remocao dos curativos € sugerida a imersao de
cada ferida na 4gua morna ou no soro fisiologico
por cerca de 5 a 10 minutos ou, ainda, que a téc-
nica seja realizada dentro da banheira, quando
possivel(G’lz).

No que tange ao uso de coberturas nas fe-
ridas, estudo recente realizado nos Estados
Unidos identificou que os pais desconhecem a
indicacao dos antibidticos topicos empregados

an . ~
. A contaminacdo e co-

no tratamento para EB
loniza¢ao por bactérias ¢ muito comum nas fe-
ridas da EB. O uso dos antibidticos nesses casos
deve ser revestido de cautela, pois a recomen-
dacio é para feridas infectadas com coloniza¢ao
de bactérias, devendo atentar-se para a mudanca
do medicamento com frequéncia, reduzindo a

. A . e e1e (2,6,11)
resisténcia ou sensibilidade .

Na pratica,
porém, as familias nio acatam as recomenda-
¢coes e usam sempre os mesmos antibioticos na
pele integra e nas feridas limpas'”.

Esses resultados fomentam a discussao sobre
o despreparo da familia quanto aos cuidados exi-
gidos no adoecimento de seus entes. Os estudos

denotam a inabilidade da familia em cuidar na

Rev baiana enferm (2020); 34:¢35781

EB, notadamente nos primeiros anos de vida da
crianca, quando a atencdo deve ser redobrada,
em consequéncia do surgimento de bolhas na
pele ao ser levada ao colo, amamentada e acari-
ciada"”. Essas ocorréncias levam 2s praticas de
cuidados empiricos, com base no conhecimento
que a propria experiéncia impoe, sem levar em
consideracao as orientacoes e recomendacoes
profissionais, como o uso de alvejantes para o
banho e de antibidticos tépicos para as feridas'”.

Desse modo, ¢ imprescindivel o suporte dos
profissionais de saude, em especial da enfer-
magem, no cuidado familiar exigido pela EB. Em
decorréncia da alta sobrecarga que essa doenga
impoe a familia, os profissionais enfermeiros
devem atuar buscando estratégias efetivas para
minimizar a carga e apoiar o cuidado familiar"”
bem como difundir orientacdes tedricas cal-
cadas em diretrizes cientificas, além de propor-
cionar capacitacoes praticas com a familia sobre
as técnicas adequadas para o cuidado dessa

. (17,21)
enfermidade .

A experiéncia e o potencial da familia em
cuidar na Epidermolise Bolhosa

Apesar de a familia deparar-se com diversas
dificuldades, além do despreparo, para por em
pratica os cuidados exigidos na EB, principal-
mente nos primeiros anos de vida, em especial
por desconhecer a evolucao da doenca e o modo
de lidar com o aparecimento de bolhas e feridas
a todo momento, com o passar do tempo, essa
familia vai adquirindo experiéncias importantes

(10)
. Desse

para manter os cuidados dos filhos
modo, em consequéncia da evoluc¢dao cronica e
das intensas e didrias demandas de cuidado na
EB, mormente nos casos graves, a familia acaba
assimilando habilidades para manter o cuidado
e aprimorar seus conhecimentos sobre as especi-
ficidades do adoecimento vivenciado pelo ente.

As familias, mobilizadas pela sensibilidade
que os cuidados suscitam, referem-se como es-
pecialistas no atendimento a EB e reivindicam
a perspectiva de manter supervisio e controle
rigido sobre as condutas profissionais e de

envolver-se ativamente em todas as fases do
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cuidado de seus filhos”**”. Essa habilidade fa-
miliar nos cuidados é reconhecida pela atual
diretriz internacional responsavel por nortear
as melhores praticas para o cuidado na EB.
As proposicoes frisam que a pessoa e os familiares
sdo especialistas na gestdo da propria condicio,
e o envolvimento deles € essencial no processo
de cuidado”.

No que se refere as condutas dos profissio-
nais, em alguns casos, a familia precisa relutar
para nao permitir terapias invasivas que sO vao
prolongar o sofrimento dos filhos®”. No entanto,
quando a experiéncia e o conhecimento dos fa-
miliares s2o levados em conta pelos profissionais
de satde nas decisdes atinentes ao tratamento,
a familia contribui para o bem-estar de seus fi-
lhos. Nos casos graves, por exemplo, a opcio
por comecar a usar cadeira de rodas para fa-
cilitar a locomocio, a decisio sobre a cirurgia
para a correcao dos dedos, nos casos de fusio,
e o procedimento de gastrostomia, devido aos
problemas de degluticio e alimentacio, podem
ser medidas compartilhadas com a familia das
criancas e adolescentes com EB?”.

A atitude e a participacao dos pais nas con-
dutas terapéuticas tém sido descritas em outros
casos de adoecimento por doengas raras, como,
por exemplo, na Sindrome de Schinzel-Giedion,
doenca que implica inimeros comprometi-
mentos 2 vida e 2 satde do recém-nascido”
Neste estudo, 0s pais mostraram-se participativos
nas condutas profissionais sugeridas e buscaram
avaliar cada indicacao, ponderando os benefi-
cios. Por vezes, abriam mao de procedimentos
que poderiam desencadear mais sofrimento,
como a cirurgia para hipospadia apresentada no
filho, que seria mais estética do que necessaria.

Além de a experiéncia adquirida pelas fami-
lias possibilitar conhecimento para contribuir
nas condutas profissionais, autores mencionam
a intencao das maes de trocar experiéncias com
outras maes que vivenciam a mesma Ssituacao,
no intuito de articular associacoes locais e troca
de conhecimentos que podem se somar no
cuidado realizado”. Assim, o profissional en-
fermeiro deve priorizar um cuidado aliado a

experiéncia familiar nesse ambito, bem como

fomentar espacos de discussao em que as maes
e outros cuidadores familiares possam expressar
suas inquietacoes, angustias e compartilhar suas
experiéncias singulares como estratégia de su-
porte, enfrentamento e apoio mutuo.

Como limita¢do do estudo, pode-se inferir
que os artigos analisados pouco se aproximam
da experiéncia do cuidado familiar realizado
no cotidiano. Nesse sentido, contribui com re-
flexdes acerca da necessidade de os profissio-
nais de saude, em especial os da enfermagem,
apoiarem as familias no cuidado de criancas e
adolescentes com EB no cotidiano de cuidado.
O presente estudo prima pelo seu ineditismo no
que tange ao cuidado exercido pelas familias de
criancas e adolescentes com uma doenca rara,
como a EB, e pela sua contribuicio ao acervo do

conhecimento cientifico sobre a tematica.

Conclusao

O presente estudo analisou como € realizado
o cuidado familiar as criancas e adolescentes
com EB, por meio de uma revisdo integrativa
da literatura. Foi possivel discutir o objetivo pro-
posto a luz das tendéncias de publicacodes sobre
a temdtica, o que possibilitou a construcio do
conhecimento em trés aspectos conceituais. Na
primeira categoria, denominada “O profissional
de satde na atencio a familia que vivencia a EB”,
foi discutida a influéncia da assisténcia prestada
pelos profissionais de satude no cuidado reali-
zado pela familia. Desse modo, os estudos apon-
taram que médicos e enfermeiros, na maioria
das vezes, desconhecem a doenca, resultando
em diagnostico tardio e orientacdes insuficientes
sobre as necessidades de cuidados das criangas
com EB.

O segundo elemento conceitual configura-se
na categoria “A familia frente aos cuidados re-
queridos na EB”, que apresenta as dificuldades
das familias em realizar os cuidados requeridos
no cotidiano de criancas e adolescentes com EB,
destacando que a familia constréi o conheci-
mento necessario para o cuidado de seus entes,
com base na propria experiéncia cotidiana. Des-

tarte, o terceiro aspecto conceitual identificado

Rev baiana enferm (2020); 34:¢35781
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no estudo em tela, “A experiéncia e o potencial
da familia em cuidar na EB”, destaca a busca
continua da familia por conhecimento e de-
senvolvimento de habilidades para cuidar com
autoconfianca.

Torna-se imperativo fomentar a discussao
sobre doencas raras nos espacos académicos e
servicos de satude, bem como instigar a cons-
trucao do conhecimento por meio de novos es-
tudos que tragam evidéncias cientificas e dife-
rentes experiéncias do cuidado na EB. Sugere-se,
dada a caréncia de tais estudos, novas pesquisas,
a fim de se aproximar das praticas de cuidado
ja empreendidas no ambito familiar, avancando
para além dos cuidados com os banhos e cura-
tivos, o que possibilitaria aos profissionais da
enfermagem atuar proximamente ao cotidiano
das familias e nortear condutas terapéuticas pau-

tadas no conhecimento cientifico.
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