DSpace FMABC

DSpace Repository http://dspace.org
Trabalhos Académicos Trabalho de concluséo de curso de pés-graduacao
2016

Proposta de protocolo de atendimento
a criancas portadoras de epidermolise bolhosa

Omil, Camila Sabenca

https://dspace.fmabc.br/handle/1/834
Downloaded from DSpace Repository, DSpace Institution's institutional repository



FACULDADE DE MEDICINA DO ABC

CAMILA SABENCA OMIL

PROPOSTA DE PROTOCOLO DE ATENDIMENTO A CRIANCAS PORTADORAS
DE EPIDERMOLISE BOLHOSA

SANTO ANDRE
2016



CAMILA SABENCA OMIL

PROPOSTA DE PROTOCOLO DE ATENDIMENTO A CRIANCAS PORTADORAS
DE EPIDERMOLISE BOLHOSA

Trabalho de concluséo de curso de pés-graduacao,
apresentado ao curso de Enfermagem em
Estomaterapia da Faculdade de Medicina do ABC,
como requisito parcial para obtencdo do titulo de

especialista.

Orientadora: Profa. Me. Ana Paula Guarnieri

SANTO ANDRE
2016



O54p  Omil, Camila Sabenca
Proposta de protocolo de atendimento a criancas portadoras de
epidermolise bolhosa./ Camila Sabenca Omil-Santo André, SP, 2016.
g8 f.: 31 cm.

Monografia (Trabalho de Conclusio de Curso) — Pas-Graduacio
Latu Sensu de Enfermagem em Estomaterapia da Faculdade de
Medicina do ABC.

Orientadora: Profa. Me. Ana Paula Guarnieri

1. Cuidados de enfermagem. 2. Epidermolise bolhosa. 3. Pediatria.

chD: 616.33
MLM: WY156




AGRADECIMENTOS

Sou grata a Deus por todas as béncdos em minha vida, a meus pais que
estdo sempre ao meu lado, as minhas amigas de curso pela forca, a minha
orientadora que me inspira a todo 0 momento e aos pacientes que nos inspiram

todos os dias a buscar sempre o melhor.



LISTA DE QUADROS

Quadro 4 - Apresentacao de assuntos abordados relacionados a categoria

30
34
52
56



RESUMO

Introducédo: Epidermdlise Bolhosa (EB) € um grupo de doencas hereditarias que
tem como manifestacdo comum a formacéo de vesiculas ou bolhas epiteliais, apés
traumas insignificantes. Objetivo: Compilar na literatura nacional e internacional os
cuidados prestados as criancas com Epidermolise Bolhosa e propor um protocolo de
atuacdo do enfermeiro para atendimento ambulatorial das criangas com
Epidermdlise Bolhosa. Método: qualitativo, com abordagem de Enfermagem
Baseada em Evidéncias, mediante a elaboracdo de revisédo integrativa, no qual
foram identificados e coletados estudos relevantes dentro dos critérios de incluséo e
exclusdo estabelecidos previamente; por meio do qual se objetiva obter um
entendimento de um determinado fendmeno baseando-se em estudos anteriores.
Resultados: ressaltada a importancia do estimulo a crianca para amamentacao, seu
acompanhamento que deve se iniciar antes mesmo ao nascimento, visto que a
escolha do tipo de parto é determinante no inicio do atendimento e este recém-
nascido. Outra recomendacao importante € monitorar o padréo alimentar e corporal
da crianca e adolescente, bem como seu desenvolvimento normal. Importancia da
equipe multiprofissional no cuidado, o encaminhamento deve ser realizado o quanto
possivel pelo enfermeiro, visando um crescimento e desenvolvimento saudavel e
ainda a educacao e orientacédo da familia/cuidador/paciente evitando doencas como
desnutricdo, anemia, baixa resisténcia organica e até mesmo presenca de
constipacdo, muito observados nessa patologia. Concluséo: Podemos concluir que
0s protocolos sdo instrumentos auxiliares, norteadores da assisténcia devendo ser
desmistificados pelas instituicbes que os formulam e implantam, cabendo as
mesmas sua constante orientagdo e monitoramento da adesado, capacitando os
profissionais que os utilizam a além de aplica-los, estimula-los no desenvolvimento
pessoal de raciocinio clinico e tomada de decisbes embasadas nos mesmos, bem
como participar de suas constantes revisfes, reformulacbes e atualizacGes
necessarias de acordo com novos estudos das diretrizes que 0s norteiam,

garantindo assim, sua qualidade, eficacia e efetividade.

Descritores: Cuidados de enfermagem; Epidermdlise bolhosa, Pediatria.



ABSTRACT

Introduction: Epidermolysis Bullosa (EB) is a group of inherited diseases that have
as a common manifestation of the blistering or skin blisters after minor trauma.
Objective: To compile the national and international literature the care children with
Epidermolysis Bullosa and propose a nurse's performance protocol for outpatient
care of children with epidermolysis bullosa. Method: Qualitative, with Nursing
Evidence-Based approach, through the development of integrative review, which
were identified and collected relevant studies within the criteria of inclusion and
exclusion set previously; whereby the objective is to gain an understanding of a
specific phenomenon based on previous studies. Results: It has been seen and
emphasized the importance of encouraging the child to breastfeeding, your
monitoring should begin even before birth, as the choice of the type of delivery is
crucial at the beginning of this care and newborn. Another important recommendation
is to monitor the dietary pattern and body of children and adolescents as well as their
normal development. Returning to emphasize the importance of the multidisciplinary
team in the care, referral to dieticians should be done as far as possible by nurses,
aiming at a healthy growth and development, and the education and guidance of
family / caregiver / patient in the ideal diet, foods to be avoided avoiding diseases
such as malnutrition, anemia, organic low resistance and even the presence of
constipation much this pathology observed. Conclusion: We conclude that the
protocols are auxiliary instruments, guiding assistance should be demystified by the
institutions that formulate and deploy, leaving to them their constant guidance and
monitoring of compliance, enabling professionals to use in addition to applying them,
encourage them in personal development of clinical reasoning and making informed
decisions on them and participate in their constant revisions, reformulations and
necessary updates according to new studies of the guidelines that guide, thus

guaranteeing their quality, efficacy and effectiveness.

Keywords: Nursing care; Epidermolysis Bullosa, Pediatrics.
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1 INTRODUCAO

Epidermodlise Bolhosa (EB) € um grupo de doencas hereditarias que tem
como manifestacdo comum a formacédo de vesiculas ou bolhas epiteliais, apés
traumas insignificantes. A pele é constituida por varias camadas ligadas entre si, por
fibras proteicas de colageno. Na EB, estas fibras de uni&o n&o funcionam
eficazmente, portanto as varias camadas de pele separam-se facilmente. Assim o
espaco formado entre as camadas é preenchido por soro ou por fluido rico em
proteinas, dando origem a bolha. Sao classificadas em diversos grupos e subgrupos,
de acordo com o padrao de hereditariedade e conforme os niveis de localizacdo das
bolhas nas camadas da pele e classificam-se em trés grupos principais:
Epidermdlise bolhosa simples, juncional e distréfica (SANTOS, 2010). Seguem:
Epidermdlise Bolhosa Simples: Neste tipo de EB, as bolhas ocorrem como resultado
do processo de destruicdo da camada basal, com formacdo de edema levando a
uma sintese deficiente de queratina. A EB simples ndo apresenta risco de
complicagcbes, exceto as infec¢cdes. Geralmente as mucosas e unhas ndo séo
comprometidas. A EBS (epidermdlise bolhosa simples) é classificada em outros
subgrupos:

e Localizada ou Weber — Cockayne: as lesbes acometem predominantemente

as regides acrais (pés e maos);

e Variante de Ogna: ocorrem bolhas serosas e hemorragicas, nas maos e pés,

formando equimoses e reparam sem dificuldade;

e Dowling Meara ou EB Herpetiforme: as vesiculas e bolhas aparecem nos
primeiros dias de vida, afetando mucosas ou concentrando-se no tronco e

extremidades, sendo acompanhadas de hiperqueratose palmoplantar;

e Generalizada ou Koebner: as bolhas se localizam nas maos, pés e
extremidades. S&o sensiveis ao calor, aparecendo hiperqueratose em regiao
plantar e palmar, predispondo a infec¢bes flingicas e bacterianas (SIANEZ-
GONZALEZ et al, 2009).

Epidermdlise Bolhosa Juncional: Neste grupo ha um amplo espectro de
manifestagdes e as lesdes se localizam acima da membrana basal, na lamina lucida,
entre a membrana plasmética e a lamina basal da epiderme (KUO et al, 2006). Seus

subtipos incluem:
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e EB Juncional Letal ou Variante Herlitz: € a forma mais grave e com frequéncia
leva ao Obito nos primeiros anos de vida, devido a complicagcbes como

anemia, alteracfes proteicas e infeccdes;

e EB Atrofica Generalizada Benigna: nesta forma, as lesGes se instalam desde
0 nascimento e ocorrem bolhas serosanguinolentas, que acometem com
maior freqUéncia as extremidades, tronco e couro cabeludo, com alteragdes

dentarias devido a defeitos no esmalte.

Epidermdlise Bolhosa Distréfica: O grupo das EB Distroficas necessita de restricoes
mais severas, pois requer adaptacdes sociais e educacionais a seus portadores,
visto que a separacdo das camadas localiza-se abaixo da jungéo da derme com a
epiderme, onde se encontram vasos sanguineos e nervos. Assim, as bolhas podem
ser profundas, dolorosas e com sangue. As unhas tém tendéncia a cairem e as

bolhas tendem a aumentar de volume (FINE et al, 2007).

e Epidermélise Bolhosa Distrofica Dominante: acomete principalmente as
extremidades, sendo mais frequentes lesdes bolhosas tensas, serosas ou de
placas eritematosas, nas regides onde o trauma ndo foi suficiente para

provocar o aparecimento de bolhas;

e Epidermdlise Bolhosa Distréfica Recessiva: neste tipo, as alteracdes
aparecem desde o0 nascimento e sédo caracterizadas por bolhas disseminadas
ou localizadas. Nas formas localizadas, as bolhas ocorrem nas areas onde
existem maior friccdo ou trauma. Nas formas generalizadas, ocorre um grau
variado de sequelas, de acordo com o grau de traumatismo ou friccdo e

repetidas ulceracgoes.

N&o h& dados epidemioldgicos sobre a frequéncia da doenca no Brasil. Nos
Estados Unidos, estima-se a ocorréncia de 50 casos de epidermolise bolhosa por
1.000.000 nascidos vivos, sendo 92% deles da forma EB simples, 5% da forma EB
distrofica, 1% da forma EB juncional e 2% nao classificados. As estimativas de
incidéncia e prevaléncia de EB foram feitas com diferentes técnicas em véarias
populacdes do mundo, sendo que os estudos mais rigorosos sdo derivados do
Registro Nacional de EB nos Estados Unidos. Em 16 anos de estudo (1986-2002),
foram identificados aproximadamente 3.300 pacientes com EB. A prevaléncia
estimada foi de 8 a cada um milh&o de habitantes no ano de 1990, e a incidéncia de
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19 a cada um milh&o de nascidos vivos entre os anos de 1986 e 1990. Neste mesmo
estudo foi visto que a maioria dos pacientes apresentam EB simples, com o subtipo
localizado representando o mais comum. Entre os pacientes com a forma juncional,
a maioria apresentou o subtipo menos severo (ndo-Herlitz). Os pacientes com a
forma distrofica recessiva, em sua maioria também apresentaram o subtipo menos
severo (ndo-Hallopeau-Siemens). Estima-se que estes valores de incidéncia e
prevaléncia sejam semelhantes em outras areas do mundo, ja que estudos em
outros paises ndo mostraram grandes variacdes nestes valores, sugerindo nédo
haver interferéncia geografica ou racial sobre a doenga (SANTOS, 2010).

A epidermdlise bolhosa hereditaria além de fragilidade mecéanica da pele
induzindo a formacéo de bolhas e erosfes incluem: milia (pequenas papulas firmes
e brancas, cisticas, consequente de um disturbio de queratinizacdo durante a
resolucdo das lesdes mais profundas), distrofia ou auséncia ungueal.
Adicionalmente alguns achados podem estar presentes como exuberante tecido de
granulacdo periorificial, em regido axilar, em nuca, em regido lombossacral,
periungueal, ou nas pontas dos dedos; ceratodermia localizada ou confluente em
palmas e plantas. Outros achados menos frequentes e inespecificos incluem:
diminuicdo ou auséncia de cabelos, lesdes albopapuldides (papulas acastanhadas
ou hipopigmentadas, recorrentes na parte inferior do tronco), hipo ou hiper-hidrose
(SIANEZ-GONZALEZ et al, 2009).

Alopecia: Mesmo pacientes com a forma recessiva de EBS, causada por
mutagdes na queratina ndo possuem alopecia especifica. Caso tornem-se anémicos,
devido a formacdo de bolhas ou devido a sepse, esses pacientes podem
desenvolver um eflavio telégeno, que pode ser reversivel. A completa auséncia de
cabelos, cilios e sobrancelhas é um achado distinto que ocorre na EB acantolitica
letal (SANTOS, 2010). A alopecia difusa ou localizada pode ser observada na EBJ
Herlitz, além da documentacdo de casos com auséncia parcial de cilios,
sobrancelhas, pelos axilares e pubianos. Em alguns pacientes, a alopecia apresenta
tipico padrdo androgénico. O grau de envolvimento capilar pode variar
consideravelmente entre pacientes com deficiéncia de colageno do tipo XVII. Devido
ao desgaste da pele e a perda de foliculos pilosos, este tipo de alopecia tem sido
referida como atréfica. Ocorre alopecia gradual em areas de trauma por friccdo e
formacéo de bolhas em pacientes com EBD. A Sindrome de Kindler ndo se associa
com alopecia (OLIVEIRA et al, 2008).
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Envolvimento extra-cutaneo

Olhos: Podem ser acometidos por erosées ou bolhas de forma recorrente,
ocorrendo com maior frequéncia em pacientes com EBJ e EBDR. Em ambos pode
acontecer na infancia, podendo ocasionar cicatrizes e progressiva perda visual, se
nao tratados (SANTOS, 2010).

Trato Gastrointestinal: Virtualmente, qualquer por¢ao do trato gastrointestinal,
exceto vesicula biliar, pancreas e figado, pode sofrer injirias em pacientes com EB,
essas lesdes ocorrem de maneira mais significativa em pacientes com EBDR. A
complicagdo mais severa é a estenose de es6fago que pode comprometer a
ingestdo de nutrientes. Ma absorcdo de moderada a severa pode ocorrer devido ao
desnudamento do intestino delgado, o que pode contribuir para profundo déficit de
crescimento. Pacientes com EBJ podem apresentar atresia pilérica ao nascimento
(PFENDNER e LUCKY, 2007).

Trato Geniturinario: A formacdo de vesiculas recorrentes ao longo da uretra,
na juncao uretrovesical e nos ureteres pode culminar em hidronefrose. Pode haver
faléncia renal cronica, resultante da hidronefrose, glomerulonefrite estreptococica,
doenca do IgA mesangial ou amiloidose. Ocorre com mais frequéncia em pacientes
com EBDR, levando a morte aproximadamente 12% dos pacientes (OLIVEIRA et al,
2008). O acometimento do trato urinario, nas formas mais graves da doenca, pode
acontecer na pelve renal, ureter e bexiga. A apresentacdo clinica mais comum é a
hematuria macroscépica associada ou ndo a disuria, estenose de meato uretral e em
casos mais graves, até sepse urinaria. Outras anormalidades do trato geniturinario
nos pacientes com epidermoélise bolhosa sédo o diverticulo uretral e a hidronefrose
citada anteriormente associada com a obstru¢cdo da juncdo uretrovesical. Nesses
pacientes, o minimo trauma do epitélio da bexiga decorrente da habitual distenséo
vesical ou da miccdo pode provocar 0o espessamento da parede, levando algumas
vezes a obstrucdo ureteral e a necessidade de derivacdo (ANGELO et al, 2012).

Ouvidos, nariz e garganta: A complicacdo otorrinolaringolégica mais
importante € a oclusédo parcial ou completa da via aérea, geralmente resultante da
estenose ao nivel ou proximo as cordas vocais. A progressao deste acometimento
pode rapidamente ou se néo tratada levar & morte. E uma complicagéo vista quase
exclusivamente em alguns subtipos da EBJ e pode ocorrer no primeiro ano de vida
(SANTOS, 2010).
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Sistema musculoesquelético: O acometimento musculoesquelético mais
importante € o progressivo aparecimento e contratura das maos e dos pés (“mitten
deformities”). Podendo se desenvolver logo no primeiro ano de vida, € vista
primariamente no subtipo Hallopeau-Siemenes (EBDR-HS) de EBD de heranga
recessiva. A intervencao cirargica pode melhorar a fungdo da méo, no entanto, sdo
necessarios procedimentos repetidos para manter a funcionalidade. Osteopenia e
osteoporose sao comuns em EBDR. Distrofia muscular de inicio variavel é a marca
de um subtipo incomum a EB com distrofia muscular (KUO et al, 2006).

Cardiomiopatia: Cardiomiopatia dilatada € uma complicacdo incomum em
pacientes com EBDR-HS, podendo eventualmente ser fatal, especialmente em
pacientes com faléncia renal associada. A causa pode ser multifatorial, incluindo a
deficiéncia de micronutrientes (selénio e carnitina), perda de ferro associada a
transfusdo e miocardite viral (SANTOS, 2010).

Manifestacdes dentérias: Tecidos da mucosa oral podem ser afetados nas
formas de EBDR e EBJ. Hipoplasia do esmalte, permitindo excesso de caries e
perda dentaria é uma caracteristica patognomonica de todos os tipos de EBJ,
enquanto microstomia (reducdo da dimensdo do orificio bucal) e anquiloglossia
(fusdo da lingua com o pavimento da boca) sdo caracteristicas da EBDR. A
intervencdo dentéria agressiva pode aumentar a funcionalidade e contribuir para o
aumento da captacao de nutrientes (FINE et al, 2007)

Anemia: Pacientes com EB podem apresentar anemia severa de causa
multifatorial em criancas e adultos, principalmente os que possuem a forma
generalizada de EBDR e EBJ. A anemia pode ser parcialmente melhorada com
transfusdes sanguineas e suplementacdo com ferro (FANTAUZZI et al, 2008).

Atraso na puberdade: Atraso na puberdade é comum em pacientes
acometidos pelas formas severas de EB, afetando a autoestima das criangas
negativamente, pode estar associada a osteopenia e osteoporose (SANTOS, 2010).

Cicatrizacdo de feridas: Este processo estd comprometido por mdaltiplos
fatores incluindo corpos estranhos, bactérias, deficiéncia de fatores nutricionais,
andxia dos tecidos e envelhecimento. Agentes exdgenos contribuem para o
comprometimento da cicatrizacdo como glicocorticoides e penicilamina. A otimizacao
da cicatrizacdo em pacientes com EB envolve o controle desses fatores. Pacientes

com EBJ Herlitz cicatrizam lentamente, provavelmente devido a deficiéncia de
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laminina 5 (proteina envolvida intimamente na adesdo e migracdo dos
gueratinocitos) (FINE et al, 2007).

Infeccdes: Areas extensas de pele desnuda representam perda de barreira do
estrato corneo e penetracdo microbiana. O acumulo de linfa e umidade na superficie
aumenta o crescimento bacteriano. Pacientes com EB dos subtipos severos podem
apresentar anomalias imunoldgicas, que incluem a queda na producéo de linfocitos
e ao pobre status nutricional que diminui a resisténcia a infec¢des. Staphylococus
aureus e Streptococcus pyogenes geralmente sdo 0s agentes causadores, mas
infeccbes por bactérias gram negativas, também podem ocorrer. Pacientes
geralmente apresentam grande susceptibilidade em desenvolver sepse, com grande
risco de morte na primeira infancia. Prevencao de infeccbes € a estratégia preferida.
Com éareas extensas de crostas ou desnudas, um estrito cuidado deve ser tomado
com as feridas. Este regime inclui terapia regular com hidromassagem e aplicacao
de antibidticos tépicos. Gaze auto-aderente e fita sdo boas escolhas para manter as
areas cobertas (OLIVEIRA et al, 2008). N&do existem dados no ambito nacional em
relacdo a incidéncia/prevaléncia de mortalidade na populacéo pediatrica resultante
de infecgOes; De acordo com estudo feito por Cohen e Cruz, 2014, sobre EB versus
consanguinidade na regido nordeste do pais, estima-se que aproximadamente 90%
das criancas com EB morrem decorrente de infeccdo acrescida a falta de
atendimento precoce e especializado.

Tumores cutaneos: Carcinoma escamo celular (CEC) usualmente ocorre em
areas de lesdes cronicas em pacientes com EB. CEC geralmente ocorre em
multiplos sitios primarios, o que ocorre principalmente em pacientes com EBD,
sobretudo nos EBDR/EBDR-HS. Em casos de EB distréfica, que afeta todos os tipos
de pele, ndo ha predilecdo por areas fotoexpostas e 0 pico de incidéncia aumenta
dramaticamente na segunda e terceira décadas de vida. Estas lesdes podem
frequentemente recidivar mesmo com excisao cirdrgica agressiva. Estudos recentes
sobre a patogenia do CEC em pacientes com EBDR sugerem que 0 cancer surge
devido a expresséo retida do colageno tipo VIl no dominio NC1. O colageno tipo VI
€ requerido para o drive Ras na tumorogénese epidérmica. Carcinoma escamo
celular pode acometer cerca de 80 a 90% dos pacientes com EBDR-HS entre 45 e
55 anos. Esse grande risco, sugere que a deteccao precoce e o tratamento do CEC
tém grande importancia clinica para os cuidados de adultos com EBDR,

considerando a apresentagdo de feridas severas e recorrentes ou erosdes e
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ulceracdes cutaneas crbnicas nestes pacientes. No entanto, a presenca de tecido
cicatricial crénico em pacientes com EB néo pode por si s explicar este fendmeno,
pois 0s carcinomas epidermoides que acometem tecidos cicatriciais ndo sdo tao
agressivos quanto os que acometem pacientes com EBDR, sugerindo a presenca de
outros fatores que contribuam para o seu aparecimento. Pacientes com EBSDM, o
subtipo mais severo e generalizado de EBS, possuem risco substancial de
desenvolver carcinoma basocelular (CBC). Possivelmente a injuria repetida aos
gueratinécitos promove tumorogénese. O risco de CBC é baixo nos outros subtipos
de EBS. O risco de melanoma e CEC nos demais subtipos sdo comparaveis aos da
populacdo de maneira geral (PFENDNER e LUCKY, 2007).

N&o foram encontrados dados precisos na literatura nacional em relacéo aos
custos do tratamento da EB. Uma estimativa de custos realizada pela associagao
Debra, uma organizacdo especializada no cuidado de pacientes com EB em
Portugal, calcula aproximadamente, para uma crianca portadora de EBS
generalizada, um gasto mensal de 351,90€, somente para limpeza e tratamento
diario da pele, convertendo este valor em reais, temos cerca de R$ 1.407,60,
considerando gastos adicionais como consultas multiprofissionais, demais
medicamentos etc. Considerando os diversos agravos decorrentes da doenca, a
necessidade de uma equipe multiprofissional no tratamento, a manutencdo dos
cuidados em domicilio, utilizacdo de produtos dermoprotetores e necessidade de
internacdes por conta de complicacfes, € considerado um tratamento continuo e

oneroso.

1.1 Legislacéao

No que diz respeito a Lei do exercicio profissional, é atividade privativa do
enfermeiro prestar os cuidados de Enfermagem de maior complexidade técnica e
gue exijam conhecimentos de base cientifica e capacidade de tomar decisbes
imediatas:

| - como integrante da equipe de saude:

a) participacdo no planejamento, execucdo e avaliacdo da programacao de

saude;
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b) participacdo na elaboracéo, execucao e avaliacdo dos planos assistenciais de
saude;

c) prevencdo e controle sisteméatico de danos que possam ser causados a
clientela durante a assisténcia de Enfermagem;

d) educacao visando a melhoria de saude da populacéo.

A Resolucdo do COFEN-358/2009, que dispde sobre a Sistematizacdo da
Assisténcia de Enfermagem (SAE) e a implementacdo do Processo de Enfermagem
em ambientes publicos ou privados, em que ocorre o cuidado profissional de
enfermagem resolve que:

Artigo 1° O Processo de Enfermagem deve ser realizado, de modo deliberado e
sistematico, em todos os ambientes, publicos ou privados, em que ocorre o cuidado
profissional de enfermagem. De acordo com 0s incisos relevantes ao tema deste
artigo estao:

§2° - quando realizado em instituicbes prestadoras de servicos ambulatoriais de
saude, domicilios, escolas, associacfes comunitarias, entre outros, o Processo de
Saude de Enfermagem corresponde ao usualmente denominado nesses ambientes
como Consulta de Enfermagem.

Artigo 2° O Processo de Enfermagem organiza-se em cinco etapas inter-
relacionadas, interdependentes e recorrentes:

| — Coleta de dados de enfermagem (ou Historico de enfermagem) — processo
deliberado, sistemético e continuo, realizado com o auxilio de métodos e técnicas
variadas, que tem por finalidade a obtencéo de informac¢des sobre a pessoa, familia
ou coletividade humana e sobre suas respostas em um dado momento do processo
saude e doenca.

Il — Diagnéstico de enfermagem — processo de interpretacdo e agrupamento dos
dados coletados na primeira etapa, que culmina com a tomada de decisdo sobre os
conceitos diagnésticos de enfermagem que representam, com mais exatidao, as
respostas da pessoa, familia ou coletividade humana em um dado momento do
processo saude e doenca; e que constituem a base para a selecdo das acdes ou
intervencdes com as quais se objetiva alcancar os resultados esperados.

lll — Planejamento de enfermagem — determinacdo dos resultados que se espera
alcancar; e das acfes ou intervencdes de enfermagem que seréo realizadas face as
respostas da pessoa, familia ou coletividade humana em um dado momento do

processo saude e doenca, identificadas na etapa do Diagndstico de enfermagem.
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IV — Implementacédo — realizacdo das a¢des ou interven¢des determinadas na etapa
de Planejamento de enfermagem.
V — Avaliacdo de enfermagem — processo deliberado, sistemético e continuo de
verificagdo de mudancas nas respostas da pessoa, familia ou coletividade humana
em um dado momento do processo saude doenca, para determinar se as acdes ou
intervencdes de enfermagem alcancaram o resultado esperado; e de verificacdo da
necessidade de mudancas ou adaptacdes nas etapas do Processo de enfermagem.
Artigo 3° O Processo de enfermagem deve estar baseado num suporte tedrico que
oriente a coleta de dados, o estabelecimento de diagndsticos de enfermagem e o
planejamento das ac¢des ou intervengdes de enfermagem; e que forneca a base para
a avaliacao dos resultados de enfermagem alcancados.
Artigo 4° Ao enfermeiro, observadas as disposi¢coes da Lei n° 7.498, de 25 de junho
de 1986 e do Decreto n° 94.406, de 08 de junho de 1987, que a regulamenta,
incumbe a lideranca na execucdo e avaliagdo do Processo de enfermagem, de
modo a alcancar o0s resultados de enfermagem esperados, cabendo-lhe,
privativamente, o diagnostico de enfermagem acerca das respostas da pessoa,
familia ou coletividade humana em um dado momento do processo saude e doenca,
bem como a prescricdo das acdes ou intervencdes de enfermagem a serem
realizadas, em face dessas respostas.
Artigo 6° A execugéo do Processo de enfermagem deve ser registrada formalmente,
envolvendo:
a) Um resumo dos dados coletados sobre a pessoa, familia ou coletividade
humana em um dado momento do processo saude e doenca,
b) Os diagnosticos de enfermagem acerca das respostas da pessoa, familia ou
coletividade humana em um dado momento do processo saude e doenca;
c) As agdes ou intervengfes de enfermagem realizadas face aos diagnosticos
de enfermagem identificados;
d) Os resultados alcancados como consequéncia das acdes ou intervencdes de

enfermagem realizadas.

Podemos concluir que, de acordo com as atribuicdes do profissional enfermeiro
relacionadas tanto ao atendimento de alta complexidade quanto a realizacdo e
reavaliacdo da SAE durante o processo saude doenca, seu papel desempenhado

deve ser especializado e de cuidado continuo ao paciente e familia, bem como seu
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acompanhamento e orientacdo. Vale ressaltar também a importancia de seguir um
protocolo de atendimento adaptado a esses pacientes em particular, visando uma
assisténcia mais padronizada e qualificada, evitando/diminuindo a ocorréncia de
equivocos na recepcdo, cuidado e encaminhamento adequado dos clientes e
familia.

Portaria Doencas Raras: O Ministério da Saude instituiu em fevereiro de 2014 uma
politica unificada para os pacientes de doencas raras. Batizada oficialmente como
Politica Nacional de Atencado Integral as Pessoas com Doencas Raras, a portaria
199 representa um progresso no atendimento destes pacientes e suas familias por
meio do credenciamento de hospitais e instituices de saude para o atendimento de
portadores destas enfermidades.

Também foram incorporados novos exames diagnosticos ao Sistema Unico
de Saude que também direciona verbas para os novos centros especializados
realizarem mais exames e contarem com equipe especializada em doencas raras.
Porém, ainda sdo necessarios outros passos para que o Brasil garanta as pessoas
com doencas raras acesso a medicamentos e avancgos cientificos de forma agil e
desburocratizada.

A criacdo de um numero maior de Centros de Referéncia em doencas raras,
nos quais 0s pacientes tém acesso a diagnosticos precisos e tratamento especifico,
também deve seguir em pauta — a despeito das facilidades ja previstas pela atual
Politica Nacional. Centros de Referéncia capacitados, equipados e integrados com a
rede hospitalar e pesquisadores proporcionam economia significativa ao sistema
publico em relacdo a atendimentos fragmentados e pontuais.

Foi criada, em abril de 2012, a Frente Parlamentar de Combate as Doencas
Raras. Tal bancada tem como objetivo, segundo os deputados, promover o
desenvolvimento de projetos e programas que beneficiem as pessoas com doencas
raras. E importante que pacientes de doencas raras, seus familiares e amigos
acompanhem a atividade parlamentar, lutem e cobrem de seus representantes
acOes para promover melhorias no tratamento e na qualidade de vida.

No que compete ao enfermeiro, € fungdo do mesmo ao deparar-se com
paciente com EB, visto que geralmente é o profissional que esta em contato mais
direto na abordagem inicial, realizar a orientacdo ao mesmo e a familia em relagéo

aos seus direitos, encaminhamento aos centros de referéncia, polos de distribuicdo


http://muitossomosraros.com.br/2016/c/frente-parlamentar/
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de materiais e medicamentos, bem como encaminhar a atendimento
multiprofissional.

Politicas Publicas em outros paises: Em todo o mundo, uma maior atencdo do poder
publico para com os pacientes de doencas raras sO comegou a ganhar corpo na
década de 80, fruto da constante luta de associa¢cfes de pacientes e familiares por
incentivos regulatérios e econdmicos a favor do desenvolvimento de novas drogas,
os medicamentos 6rfaos, e de centros de exceléncia no tratamento das doencas.
Porém, foi apenas nos anos 90 e durante a primeira década deste século que a
maioria dos paises desenvolvidos criou politicas nacionais de atencdo aos pacientes
de doencas raras. Tais politicas, dependendo do pais ou do bloco econémico,
priorizam a criagdo de centros de exceléncia ou a agilidade na liberacdo e
distribuicdo dos medicamentos.

Os paises da Unido Europeia sairam na frente a respeito da criagdo e acesso
a centros de exceléncia no diagnostico e tratamento das doencas. JA 0 acesso aos
medicamentos varia de acordo com o sistema de cada pais a respeito do sistema de
saude (se é publico ou privado). Um exemplo de cenério ideal € o que ocorre na
Austria, pais onde estéo registrados 8 pacientes portadores de EB que contam com
atendimento especializado na “EB Home” (Casa da Epidermdlise Bolhosa), local que
acolhe esses pacientes oferecendo tratamento especializado, bem como
investimento em pesquisa e diagnodstico precoce.

Nos Estados Unidos, que desde 1983 tém uma politica desenvolvida para as
drogas, a politica beneficia a pesquisa e o desenvolvimento por meio de incentivos a
industria. J& o acesso aos medicamentos se da por convénios particulares, na maior
parte dos casos, que garante apenas reembolso ou co-pagamento.

A Unido Europeia tem uma politica Unica de incentivo a pesquisa e producao,
mas cada pais determina a maneira como o medicamento € entregue a populacao.
Na maior parte dos casos ocorre 0 co-pagamento, mas de forma que o paciente
desembolse menos.

Ao aprovar uma Politica Nacional de Atencdo aos Pacientes de Doencas
Raras, o Brasil se aproxima de Estados Unidos, México, dos 27 membros da Uni&o
Europeia, Austrélia, Japdo, Singapura, Coreia do Sul e Taiwan — paises que tém
politicas claras e eficientes para doencas raras. Trata-se da realidade parecida com
a de outros paises latino-americanos, como Chile, Colémbia e México, que também

comecam a desenvolver politicas proprias.



21

No contexto dos emergentes que formam os BRICS (Brasil, Russia, india,
China e Africa do Sul), a situacdo brasileira é semelhante & da Russia, onde o
estado oferece medicacgéo gratuita, mas muitos tratamentos sdo obtidos por meio da

judicializacéo (a¢Oes judiciais).

1.1.2 Protocolos assistenciais

Geralmente, os enfermeiros, em situacdes emergenciais ou em patologias
especificas, encontram dificuldades no processo de tomada de decisdo no cuidado
aos clientes graves. Isso pode ser decorrente da inexisténcia de protocolos
direcionados a enfermagem em unidades de alta complexidade como instrumento
facilitador e sistematizador da assisténcia (LIMA, 2007).

Os protocolos séo considerados como diretrizes para a implementacdo da
pratica clinica, oferecendo um suporte teérico e cientifico para otimizar as
intervencdes em situagcdes que requeiram tomada de decisdes. Portanto, essa forma
de sistematizacdo da assisténcia contribui na promogédo de um cuidado especifico,
nao perdendo de vista a qualidade do atendimento. O desenvolvimento de diretrizes
para a pratica clinica tem garantido reconhecimento como instrumento para
sintetizar as melhores evidéncias disponiveis, juntamente com recomendac¢des para
a pratica profissional (PAES, 2011).

O Processo de Enfermagem (PE), que é descrito na literatura como um
método para sistematizar os cuidados de enfermagem, é um modelo clinico,
fundamentado no método cientifico que reflete os conceitos tedricos na assisténcia
ao cliente. Segundo Horta (1999;2011), o PE consta da dinamica das ag¢les
sistematizadas e inter-relacionadas, visando a assisténcia ao ser humano.

O Conselho Federal de Enfermagem (COFEN), por meio da Resolucdo
COFEN 358/2009, dispbe sobre a SAE e a implementacdo do Processo de
Enfermagem nas InstituicGes de Saude de nosso pais. No artigo 6°, estabelece que
a metodologia deva ser registrada formalmente, contemplando as seguintes etapas:
Histérico de Enfermagem, Diagnostico de Enfermagem, Planejamento de
Enfermagem, Implementacédo, Avaliacdo de Enfermagem. A SAE caracteriza-se por

ser um processo interativo.
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O termo protocolo foi introduzido pelo Circulo de Viena, para indicar o registro
do dado imediato ou experiéncia direta (sensacdo, percepcdo, emocao,
pensamento, etc.) As “proposi¢cdes protocolares” sdo as que contém unicamente
protocolos e, por isso, fazem referéncia direta aos dados imediatos; por serem
instrumentos da verificacdo empirica, ndo precisam ser conferidos porque sua
verdade € garantida pelo protocolo que contém, gracas ao qual correspondem
imediatamente ao lado empirico. A nocdo de protocolo esta ligada a fase do
neopositivismo que, para declarar significativa uma proposicéo, exigiu a verificacdo
direta da proposi¢cdo mediante protocolos e para serem significativos, os enunciados
devem ser confiaveis.

A expressao inglesa clinical practice guidelines, traduzido como diretrizes
clinicas podem ser definidas como recomendagdes desenvolvidas sistematicamente
para auxiliar profissionais de salde e pacientes na tomada de decisdo acerca de
cuidados de saude apropriados para circunstancias clinicas especificas. O termo
acaba acolhendo as designacbes “padrdes clinicos”, “protocolos”, “paréametros”,
“algoritmos”, além de outros que exprimem recomendagdes sobre cuidado clinico
apropriado e devem oferecer informagdes ou passos e de maneira clara.

Os protocolos e diretrizes apresentam inimeros beneficios. Entretanto,
grande parte das publicacdes a respeito enfatiza dois objetivos: (a) melhora na
gualidade do cuidado de saude oferecido ao paciente; e (b) orientacdo adequada na
alocacédo de recursos na assisténcia a saude. Além disso, diminuem a variabilidade
da prética clinica, diminuem a assimetria da informagdo, chamam a atencdo
problemas de saude e grupos de pacientes negligenciados por politicas publicas e
podem servir como instrumento educativo para futuros profissionais de saude e
recém-formados (WOLFE et al, 2004).

Estudos demonstram que a implantacdo de protocolos e diretrizes na pratica
clinica confere melhoria da qualidade do cuidado prestado. Entretanto, na pratica
clinica, percebe-se a adesdo incompleta, ou até mesmo ndo adesdo, a esses
instrumentos. Varios estudos e revisfes sistematicas tém sido realizados com o
proposito de desvendar as possiveis causas da ndo utilizagdo dos protocolos e
diretrizes ou da ndo obediéncia completa as suas recomendacdes. Rigidez na
aplicacao para pacientes individuais, recomendacdes muito simplificadas ou “livro de
receitas”, redugdo da autonomia profissional, desconhecimento sobre determinado

protocolo, falta de familiaridade, falta de confianga nas evidéncias que suportam o
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protocolo ou no 6rgdo ou entidade que o produziu, sdo algumas causas citadas
pelos profissionais de saude que os levam a ndo adesao (KAISER, 2005).

Os protocolos sédo recomendacdes desenvolvidas sistematicamente para
auxiliar no manejo de um problema de salude, numa circunstancia clinica especifica,
baseadas, preferencialmente, na melhor informacéo cientifica. Esses protocolos sdo
importantes ferramentas para atualizacdo na area da saude e utilizados para reduzir
variagcdo inapropriada na pratica clinica (BRASIL, 2008).

Medidas de controle de qualidade total tém sido implementadas para atuar,
especificamente, na redugdo da variabilidade da prética clinica, com destaque para
as diretrizes praticas, recomendacdes de especialistas e grupos de classe e, mais
recentemente, protocolos assistenciais.

O protocolo de cuidados de enfermagem é a padronizacdo do cuidar, é
discernir quais os cuidados necessarios e estabelecer prioridades na assisténcia de
enfermagem ao cliente. A padronizacdo é a pedra fundamental para o melhor
tratamento, constituindo a base para as decisdes clinicas de atendimento. Logo, os
enfermeiros, em conjunto e fundamentados cientificamente, promoveram uma
melhor andlise das questdes com as quais lidam cotidianamente, favorecendo,
assim, uma assisténcia de enfermagem rapida, eficaz e sem danos (SCHWEITZER,
2009).

A construcdo do protocolo de cuidados de enfermagem, de forma coletiva
mais do que de forma individualizada, amplia a possibilidade de aquisi¢cédo e avango
de conhecimentos e, com isso, descobertas de escolhas de procedimentos, com
novos modos de pensar. Considerados documentos abrangentes tratando de um
assunto especifico, praticos e concretos, os protocolos tém finalidade de padronizar
condutas que auxiliam o raciocinio e a tomada de decisdo dos profissionais
devidamente adaptados a experiéncia e ao contexto profissional (POTTER; PERRY,
2009).

Protocolos representam uma determinada tecnologia, que permite aperfeicoar
intervencdes, principalmente em situacdes que requeiram decisdes imediatas. A
producdo de protocolos que contenham as melhores evidéncias conhecidas pode
subsidiar a prestacao de cuidados, baseada em boas préticas clinicas, e possibilitar
a recuperacao/restauracdo do estado de saude, antes afetado. Neste sentido, a
aplicabilidade de protocolos se faz cada vez mais necessaria na consolidacdo de

alguns aspectos da pratica clinica do enfermeiro, especialmente junto a clientes
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clinicos, pois sistematiza a assisténcia e estabelece, objetivamente, passos e
condutas na abordagem a determinado agravo (LIMA, 2007).

O estabelecimento de protocolos assistenciais, capazes de permitir o
rastreamento precoce de riscos e a aplicagcdo de intervencdes oportunas, pode
representar um ganho na qualidade da assisténcia de enfermagem. De tal sorte que
a integracdo da melhor evidéncia cientifica com a experiéncia e a avaliacao
individual do cliente permitira, entre os enfermeiros, a transposi¢cdo do conhecimento
tacito para o conhecimento cientifico derivado de uma pratica clinica baseada em
diretrizes e consensos. Cabe lembrar, no entanto, que a aplicagéo futura de uma
pratica derivada de evidéncias depende da producdo de um conhecimento oriundo
de pesquisas com caracteristicas pouco comuns na enfermagem e que se apoia,
fortemente, no uso do método epidemioldgico (LIMA, 2007).

Para tanto, a hipdtese elaborada é contextualizada a partir da premissa de
gue os protocolos de enfermagem, aqui entendidos como processo aplicado, sédo
elaborados para atender tanto as necessidades da geréncia quanto as da
assisténcia, ou seja, estédo na interface do saber fazer como elementos constitutivos
da Sistematizagéo da Assisténcia de Enfermagem.

Destarte, as diretrizes clinicas constam de passos norteadores para o cuidado
direto, ndo prevendo padronizacdo de condutas de cunho administrativo e
organizacional. J& os protocolos podem contemplar tanto as diretrizes clinicas como
outros aspectos do cuidado. Considerando, ainda, que os protocolos podem servir
de referéncia na construcao de critérios e padrdes para a avaliacdo de desempenho
de processos de cuidado, o conjunto de diretrizes deve estar voltado para um tema
especifico, com vistas a padronizar condutas que auxiliem o raciocinio e a tomada
de decisdo dos profissionais, devidamente adaptados a experiéncia e ao contexto
profissional (LIMA, 2007).

Os protocolos representam saberes aplicados a clinica, a geréncia, a praxis
em enfermagem em si, devendo considerar os contextos social, institucional e
instrucional para sua implementacdo. Nao fica delimitado ao conceito de saber
estruturado, e sim elemento a ser considerado no entorno da realidade
vivida/experimentada tanto para o enfermeiro quanto para o cliente.

E importante observar que o atendimento em satde, ancorado em protocolos
embasados em evidéncias, vai ao encontro das determinacdes da ética baseada em

principios. O principio ético da “autonomia profissional” ndo pode ser contrariado. Os
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protocolos sédo construidos para servirem de guia para a melhor conduta, razéo pela
gual a autonomia da equipe deve ser preservada. Em suma, protocolos auxiliam a
pratica dos profissionais de salude, mas ndo substituem os seus conhecimentos e
habilidades. O principio da “ndo maleficéncia” estara contemplando sempre que os
protocolos forem constituidos de forma rigorosamente sistematica e respeitarem as
conclusdes das melhores e mais atuais evidéncias cientificas (SCHNEID et al,
2003).

Considerando que estamos tratando de uma doenca rara, com sua
especificidade e caracteristicas no cuidado e também o grande numero de
complicacBes e sequelas decorrente de uma assisténcia ineficaz devido a falta de
conhecimento dos profissionais, 0 presente estudo visa auxiliar na organizacdo do
servico ambulatorial propondo assim uma melhora no atendimento e na prestacéo
de servicos ao paciente, além de nortear a prética profissional do enfermeiro.
Também visa propor e organizar um protocolo de gerenciamento do servico capaz
de auxiliar no processo de trabalho e promover uma execucao de tarefas pertinentes
ao profissional enfermeiro de qualidade e buscando a qualidade do atendimento.
Além de fomentar a descoberta de novos conhecimentos em EB, suas
particularidades e sobre a atuagao do enfermeiro.

A prestacdo de servico adequado e de qualidade aos usuarios capaz de
proporcionar melhor qualidade de vida, a caracterizagcdo da atuacdo realizada por
esse profissional garantindo e propondo um protocolo de gerenciamento do servico
capaz de auxiliar o profissional enfermeiro a melhorar o atendimento e a assisténcia
ao paciente.

Assim é necessario o gerenciamento adequado para que tais criancas
possam ser atendidas de forma especifica, individualizada e com qualidade,
garantindo assim uma diminuicdo da mortalidade, das complicagbes e sequelas,
além de uma implantacdo adequada de protocolos assistenciais, métodos como a
SAE, e uma significativa melhora na qualidade deste atendimento tendo aderido um
raciocinio clinico para o mesmo. Devido a esse pressuposto, apontado e verificado
na literatura, surgiu a questdo que tentamos responder com esse estudo: Como
proceder de forma padronizada no atendimento a criangas portadoras de
Epidermdlise Bolhosa visando seguir um protocolo que diminua a ocorréncia de

danos aos pacientes e aumente sua qualidade de vida?
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E evidente que esta patologia complexa como descrita anteriormente, carece
de estudos em ambito nacional em todas as suas vertentes, uma delas € a falta de
especializacdo e direcionamento dos profissionais no atendimento e
encaminhamento ao pacientes portadores de EB, o que leva a milhares de casos de
iatrogenia. Tendo em consideragdo este cenéario, € mandatéria a necessidade de
maiores buscas por melhores tratamentos, acolhimento e atendimento a estes
pacientes, para que ndo ocorram mais casos de impericia numa doenca que por Si
s6 ja traz inmeros impactos negativos na vida de seus portadores.

Para responder tal questionamento, sera realizada uma revisdo de toda
literatura nacional e internacional pertinente ao tema que apresente recomendacdes
e modelos assistenciais de sucesso, para que através disso seja montado um
protocolo de atendimento de qualidade, padronizando a assisténcia e evitando

maleficéncias ao paciente pediatrico portador desta doenca.

1.2 Objetivo

1.2.1 Objetivos gerais
e Compilar na literatura nacional e internacional os cuidados prestados as
criangas com Epidermolise Bolhosa;

e Descrever o papel do enfermeiro na equipe de cuidados com as criangas com
Epidermdlise Bolhosa.

1.2.2 Objetivos especificos

e Propor um protocolo de atuagdo do enfermeiro para atendimento ambulatorial

das criancas com Epidermdélise Bolhosa.
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2 METODOLOGIA

O presente estudo denomina-se pesquisa bibliografica e tem como objetivo
pela investigacdo, explicar um problema através de referéncias teéricas publicadas
em artigos, dissertacdes e teses; procurando dominar o estado da arte sobre
determinado tema.

Foi construido através das seguintes etapas: escolha do tema; elaboragéo do
plano de trabalho; identificacdo; localizacdo; compilacdo; fichamento; analise e
interpretacdo e redacdo. Tal pesquisa destina-se ao levantamento e analise do
acervo documental de artigos de periédicos cientificos indexados em bases de
dados que contemplam registros contidos na literatura nacional e internacional, no
periodo compreendido entre 2006 a 2016.

O enfoque foi a assisténcia de enfermagem pediatrica na Epidermdlise
Bolhosa buscando os temas, tipos de estudos realizados, atividades desenvolvidas
pelos enfermeiros e o nivel de atuacéo.

O método utilizado foi o qualitativo, com abordagem de Enfermagem Baseada
em Evidéncias, mediante a elaboracdo de revisdo integrativa, no qual foram
identificados e coletados estudos relevantes dentro dos critérios de incluséo e
exclusdo estabelecidos previamente; por meio do qual se objetiva obter um
entendimento de um determinado fendmeno baseando-se em estudos anteriores.
Esse método de pesquisa permite a reunido de varias literaturas, com a finalidade
de levantar as evidéncias demonstradas e separadas em categorias dos estudos,
para a utilizacao daquilo que é cientificamente comprovado e aceito. Para isso, é
necessario ter um rigor metodol6gico e uma clareza nos resultados, para que o leitor
possa identificar os estudos que foram levantados para a realizacdo do mesmo.

A prética baseada em evidéncias utilizada como base neste estudo visa
identificar problemas decorrentes da pratica clinica para que estes sejam avaliados
criticamente, a implementacdo e a avaliagdo de resultados baseando-se em
conhecimentos cientificos. Para a realizacdo de tal método, o enfermeiro deve ser
capaz de obter, interpretar e integrar evidéncias com os dados clinicos que
formulardo uma tomada de decisdo para melhoria na qualidade e no cuidado com o
cliente (MENDES, SILVEIRA, GALVAO, 2008).

A Préatica Baseada em Evidéncias (PBE) é um processo no qual se tenta, de

forma sistematica, descobrir, avaliar e usar os achados na literatura fundamentados
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no conhecimento e na qualidade da evidéncia, que possibilita conhecimento
cientifico, melhoria do cuidado ao paciente, sendo uma abordagem através de
solucdo de problemas e de tomada de decisédo (GONCALVES, GRAZIANO,
KAWAGOE, 2012).

A PBE envolve a definicdo de um problema surgido na pratica clinica, a
avaliacdo critica das evidéncias encontradas na literatura, implementacdo e
avaliagdo dos resultados. Devido a essa frente de pensamento, e a necessidade de
desenvolver um cuidado baseado em preceitos cientificos e ndo empiricos, cria-se a
necessidade de desenvolvimento de métodos de pesquisa de revisao de literatura
gue supram essas necessidades. Frente a isso a revisao integrativa € um importante
recurso para coletar, categorizar, avaliar e sintetizar o fenbmeno que se deseja
conhecer (MENDES, SILVEIRA, GALVAO, 2008).

Para a implementacdo e consolidacdo da Prética Baseada em Evidéncias
(PBE) é necessario 0 apoio institucional e o comprometimento dos administradores.
Assim os enfermeiros devem tomar decisdes clinicas a respeito da melhor evidéncia
disponivel, além de intervencdes vinculadas a um custo-beneficio (MCEWEN e
WILLS, 2009).

A revisdo integrativa € um método que permite a busca, a avaliacao critica e a
sintese das evidéncias disponiveis do tema investigado, sendo seu produto final o
estado atual do conhecimento buscado, a implementacdo de intervencdes efetivas
na assisténcia a saude e a reducdo de custos, bem como a identificacdo de lacunas
gue direcionam para o desenvolvimento de futuras pesquisas (MENDES, SILVEIRA,
GALVAO, 2008).

Frente a isso, € uma ampla abordagem metodoldgica, que permite a sintese
de mudltiplos estudos, possibilitando conclusdes gerais de uma particular area de
estudo. Portanto podem ser inclusos estudos experimentais e ndo experimentais,
dados de literatura tedrica e empirica, tendo como um dos objetivos a revisao de
evidéncias relevantes para a enfermagem que passa a construir um conhecimento
fundamentado e uniforme (MENDES, SILVEIRA, GALVAO, 2008).

A revisdo integrativa refere-se a uma ampla pesquisa da literatura para
promover uma discussao sobre os métodos e resultados da pesquisa, permitindo a
incorporacdo de evidéncias na pratica clinica. Permite assim reunir e sintetizar de
forma ordenada e sistematica para que o profissional seja capaz de formular

gualquer tomada de decisdo. Tal fundamento teérico metodologico por si s6, oferece
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conhecimentos profundo e abrangente em relacdo a um determinado fenbmeno em
um estudo possibilitando ao enfermeiro decidir pela melhor conduta a ser tomada.
(CROSSETTI, 2012).

Esse método de revisdo da literatura possui seis fases de construcdo, que
devem ser seguidas e claramente descritas. A primeira etapa consiste em:
identificacdo do tema e selecdo de hipdtese ou questdo de pesquisa para a
elaboracdo da reviséo integrativa; a segunda etapa: estabelecimento de critérios
para inclusdo e exclusdo de estudos; terceira etapa: definicdo das informacdes a
serem extraidas dos estudos selecionados; quarta etapa: avaliacdo dos estudos
incluidos na revisdo integrativa; quinta etapa: interpretacdo dos resultados; sexta

etapa: apresentacdo da revisao.

Identificacdo do tema e selecdo de hipGtese ou questdo de pesquisa para a
elaboracao da revisdo integrativa

Essa primeira fase define a pergunta de pesquisa e a formulacdo de
hipoteses que ird conduzir as buscas presentes na literatura, sendo essa pergunta
bem fundamentada. Nessa primeira fase sera definido o tema, objetivos e palavras
chaves.

No presente estudo a questdo central foi: Como poderia ser o protocolo de
atendimento as criancas portadoras de Epidermdlise Bolhosa para a atuacdo do
Enfermeiro de forma padronizada, especifica e de qualidade?

Essa pergunta visa responder e extrair da literatura como o enfermeiro pode
atender de forma especifica as criancas portadoras de epidermalise bolhosa visando
seguir um fluxo padronizado, permeado pela qualidade no atendimento evidenciado
em recomendacdes levantadas em artigos cientificos evitando danos ao paciente e

familia.

Estabelecimento de critérios para incluséo e exclusédo de estudos

Nessa etapa serdo definidos os critérios de inclusdo e exclusdo do estudo,
sendo importantes indicadores para a confiabilidade e fidedignidade dos resultados.
Estabelecer os critérios de inclusdo e exclusdo para o estudo limitando o tipo de
pesquisa relevante.
Critérios de incluséo:

Lingua portuguesa, inglesa ou espanhola;
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Ano de publicacéo entre 2006 a 2016;

Conteudo relevante ao problema de pesquisa;

Texto disponivel na integra e sem custos na internet;

Presentes nas bases de dados: Lilacs, Scielo e Pubmed,

Os artigos que atenderam a esses critérios definidos anteriormente foram utilizados

no estudo.

Definicdo das informag@es a serem extraidas dos estudos selecionados

As bases de dados que foram selecionadas para a realizagcdo dessa reviséo
sistemética foram a Bireme, Scielo e Pubmed, por compreender um grande nimero
de publica¢cBes na area da saude e abrigar a maior parte dos estudos que dialogam
com a nossa realidade.

Lilacs € um indice bibliogréfico da literatura relativa as ciéncias da saude,
publicada nos paises da América Latina e Caribe, a partir de 1982. E um produto
cooperativo da Rede BVS. Possui mais de 600.000 registros bibliogréaficos de artigos
publicados em cerca de 1.500 periddicos em ciéncia da saude, das quais
aproximadamente 800 séo atualmente indexadas. Também estdo indexados outros
tipos de literatura cientifica e técnica como teses, monografias, livros e capitulos de
livros, trabalhos apresentados em congressos ou conferéncias, relatorios,
publicacdes governamentais e de organismos internacionais regionais.

Scielo é uma biblioteca eletronica que abrange uma colecdo selecionada de
periddicos cientificos brasileiros. E o resultado de um projeto de pesquisa da FAPESP -
Fundacdo de Amparo a Pesquisa do Estado de Sdo Paulo, em parceria com
a BIREME - Centro Latino-Americano e do Caribe de Informacdo em Ciéncias da
Saude. Que a partir de 2002 conta com o apoio do CNPQ (Conselho Nacional de
Desenvolvimento Cientifico e Tecnoldgico).

Pubmed compreende citagBes de literatura biomédica da Medline, periodicos
de ciéncias biolégicas, e livros on-line. E um motor de busca de livre acesso a base
de dados Medline de citacdes e resumos de artigos de investigacdo em biomedicina.
Oferecido pela Biblioteca Nacional de Medicina dos Estados Unidos.

Os descritores utilizados nas bases de dados selecionadas foram: Assisténcia
de Enfermagem, Epidermélise Bolhosa e Pediatria, indexados nos Descritores em
Ciéncias da Saude (DECS) que foram selecionados previamente, considerando os

objetivos propostos pelo estudo.


http://www.fapesp.br/
http://www.bireme.br/
https://pt.wikipedia.org/wiki/Base_de_dados
https://pt.wikipedia.org/wiki/Base_de_dados
https://pt.wikipedia.org/wiki/Biomedicina
https://pt.wikipedia.org/wiki/Biblioteca_Nacional_de_Medicina_dos_Estados_Unidos
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Segue a definicdo de cada descritor:

Assisténcia de Enfermagem: modalidade de atividade realizada pela equipe
de enfermagem destinada a promocao da saude e a recuperacado e reabilitacdo de
pacientes;

Epidermoélise Bolhosa: € uma genodermatose rara caracterizada pelo
aparecimento de bolhas e feridas na pele e nas membranas mucosas, em
consequéncia de um trauma minimo ou espontaneamente;

Pediatria: especialidade dedicada a assisténcia de criancas e adolescentes

nos seus diversos aspectos sejam eles preventivos ou curativos.



Quadro 1 - Fluxograma de selecéo de textos nas bases de dados

O que foi publicado nos
descritores selecionados que
possam fundamentar um
protocolo de atendimento as
criangas portadoras de
Epidermdlise Bolhosa para a
atuacao do Enfermeiro de
forma padronizada, especifica
e de qualidade?

Critérios de pesquisa:

Lingua portuguesa, inglesa ou
espanhola;

Ano de publicagéo entre 2006
a 2016;

Conteudo relevante ao
problema de pesquisa;

Texto disponivel na integra e
sem custos na internet;
Presentes nas bases de
dados: Lilacs, Scielo e

Localizados:

Lilacs: 22 artigos;
Scielo: 32 artigos;
Pubmed: 115 artigos.

Selecao de:
Lilacs: 11 artigos;
Scielo: 6 artigos;

Pubmed: 7 artigos. / /

Pubmed;
Descritores: Assisténcia de
> | Enfermagem; Epidermdlise

Bolhosa; Pediatria.

Andlise dos artigos

Concentracgao por periodico

Lingua

Tematica |

Abordagem de pesquisa

Fonte: Prépria
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Apos leitura de todos os resumos, resultantes da busca nas bases de dados,
apos aplicacdo dos filtros, ano (2006-2016) e idioma (portugués, inglés e espanhol)
foram selecionados o0s estudos que atenderam 0sS objetivos da pesquisa,
caracterizando a primeira selecdo dos mesmos. A partir da leitura na integra desses
textos, foi feita a analise dos dados que constitui na procura da resposta da pergunta
levantada “Assisténcia de Enfermagem na Epidermdlise Bolhosa?”. Depois de
realizar essa atividade, foi realizada a segunda selecdo dos estudos que iriam
efetivamente fazer parte da revisao sisteméatica.

Os textos que foram lidos na integra e que tiveram relagdo com o tema foram
fichados, mas com o direcionamento na pergunta de partida definida.

A partir disso foi elaborada uma tabela que dispunha dos descritores,
referéncia, insight e ndo correlacionados aos objetivos. Apesar de separado alguns
estudos, nem todos respondiam ao questionamento abordado. Aos que haviam
correlacdo com o tema, foi elaborado um insight descrevendo a atuacdo do
profissional enfermeiro. Ressaltamos que nem todos os trabalhos incluidos, nesse
estudo, oferecem a descricdo de todos os dados de interesse a serem analisados
(FILHO e PRADO, 2007).

No descritor “assisténcia de enfermagem”, depois de aplicado os filtros
(idioma e ano de publicacdo) foram selecionados 1.123 estudos; “pediatria” 286
estudos; “epidermdlise bolhosa” 198 estudos, no total de cada base de dados
pesquisada.

Apés a primeira separacdo realizada através do resumo, que a base de dados
disponibilizava, foi feita uma selecao prévia de 102 artigos que passaram por leitura
completa e foram submetidos novamente ao teste de relevancia. Apos isso, a
segunda selecdo contou com a reunido de 24 artigos que foram identificados como
documentos de 1 a 24.

Também foi realizada uma separacdo segundo o pais, ano de publicagdo,
tematica e tipo de estudo, separando as funcdes através de termos para a crianca

de categorias e subcategorias.

Avaliacao dos estudos incluidos na reviséo integrativa

Essa fase é equivalente a uma analise de dados em uma pesquisa
convencional, demandando uma abordagem organizada para ponderar cada estudo
(MENDES, SILVEIRA, GALVAO, 2008).
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A classificacdo dos referenciais selecionados sera realizada por categorias: pais,
tema, tipo de estudo, atividades desenvolvidas e profissdo dos autores. Apos a
catalogacdo das categorias serdo agrupadas em subcategorias, segundo o0s
resultados da compilacdo dos materiais encontrados.

A area de atuacdo do enfermeiro é fundamental para que este seja capaz de
identificar problemas dos quais o tornam decisorios e proativos para a avaliacdo e o
planejamento de um plano de cuidados para o paciente. Assim a enfermagem é
considerada uma ciéncia capaz de proporcionar um cuidado integral e integrador em
saude proporcionando assim o assistir e coordenar as praticas do cuidado
protegendo e promovendo a saude de seu cliente.

As subcategorias serdo criadas conforme o levantamento do material
informatizado disponivel, onde permitirdo a categorizagdo dos mesmos em
subcategorias, conforme a interligacédo e as areas de afinidade de cada estudo, para

posterior avaliacao, interpretacdo e apresentacao.

Procedimentos para interpretacédo dos resultados

Fase que consiste na interpretacao, relacionada com o conhecimento teérico,
sintese dos resultados e implicacdes resultantes. Nessa etapa, € possivel, também,
a identificacdo de lacunas de conhecimento, podendo o pesquisador sugerir e
delimitar prioridades.

O agrupamento das categorias tematicas se deu pelos tipos de cuidados
prestados por areas de interesse na estomaterapia, que perfizeram a Analise do
Conteudo segundo os critérios estabelecidos por Bardin (1977).

A Analise de Conteudo sao “técnicas de pesquisa que permitem, de forma
sistematica, a descricdo das mensagens e das atitudes atreladas ao contexto da
enunciagao, bem como as inferéncias sobre os dados coletados” (CAVALCANTE,
2014)

A andlise seguiu trés polos cronolégicos (Bardin, 1977):
Pré-analise;

Exploracao do material,

Tratamento dos resultados, interferéncia e aplicacao.

A pré analise consiste em um momento de organizacdo, onde ha a fase de
separacdo dos documentos, formulacdo das hipéteses e objetivos e formulacéo de

indicadores que fundamentam a interpretacao final.
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Foram selecionados os documentos a partir de critérios de selecdo, onde a
partir da procura nas bases de dados Lilacs, Scielo e Pubmed com os termos
selecionados, usando-se como base o DECS, previamente e que 0S autores
julgaram como referentes ao tema foi feita a procura, aplicando-se os critérios de
inclusdo e exclusdo e fazendo uma pré-selecdo dos textos a partir do resumo dos
mesmos. Nessa primeira analise, foram selecionados 102 textos, onde o préximo
passo foi a leitura flutuante, deixando-se invadir pelas impressodes e orientagcdes do
texto na integra.

Na exploragdo do material vai haver o aprofundamento dos textos
selecionados. Apoés leitura exaustiva, grifaram-se todas as frases do texto que
tinham relacdo com o tema apresentado, e que correspondiam aos objetivos
apresentados no estudo. A partir disso, foi construido o fichamento de cada um dos
textos que tinham relacdo com o tema, diminuindo a amostra de 102 estudos para
24.

O tratamento dos resultados, a interferéncia e a aplicacdo, consistiu nha
separacao, a partir do fichamento, da pergunta que se deseja procurar nos estudos
gue estava relacionada com o problema de pesquisa e o0s resultados esperados.

Os resultados foram obtidos pela técnica de andlise categorial segundo
Bardin. A analise “funciona por operagbes de desmembramento do texto em
unidades, em categoriais segundo reagrupamentos analogicos” (BARDIN, 1977).

A Ultima etapa consistiu em apresentar uma sintese de conhecimento através
de conhecimentos que devem contemplar as etapas percorridas pelo revisor e 0s
principais resultados, de uma forma mais visual, da andlise dos artigos incluidos na
pesquisa.

Apés a realizacdo de todas as atividades descritas anteriormente, foram
obtidos os resultados que eram pertinentes e respondiam a pergunta central da
pesquisa, aos objetivos tragcados e a construcdo da proposta de protocolo de
atendimento ambulatorial a criancas portadoras de epidermolise bolhosa aplicado

pela enfermeira.
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3 APRESENTACAO DOS ASSUNTOS RELACIONADOS AS RECOMENDACOES

Quadro 2 - Apresentacao de assuntos abordados relacionados a categoria.

Categoria Assuntos abordados

Recomendagdes | - Cuidados com criangas portadoras de Epidermdlise Bolhosa,
- Higiene oral e exame/tratamento odontolégico;

- Atuacgéao do profissional enfermeiro;

- Terapia nutricional,

- Manejo de prurido;

- Manejo da dor;

- Cuidados com a pele;

- Orientac¢des do paciente/familia/cuidador.

Fonte: Prépria

3.1 Recomendacdes de cuidados com criancas portadoras de Epidermdélise

Bolhosa

Apesar do envolvimento da mucosa bucal e gastrintestinal, € importante que
as criangas sejam amamentadas, e todos os profissionais devem estimular a
amamentacao. Os movimentos de succdo, embora mais lentos pelo surgimento de
bolhas na cavidade bucal, estimulam as estruturas anatdbmicas envolvidas,
preparando a crianca para o posterior desenvolvimento do ato mastigatério. Com o
estabelecimento de um eficiente processo mastigatorio, a degluticdo tera condigédo
de ser efetuada de maneira adequada e sem pressdes compensatdrias, minorando
seu impacto no paciente. Atuando precocemente na amamentagao e posteriormente
na alimentacdo, pode-se orientar o consumo racional de alimentos cariogénicos,

limitando sua ingestéo e associando-a com a higiene bucal. Isso vale também para o
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uso de suplementos alimentares e medicamentos, visto que o paciente com
epidermdlise bolhosa tem predisposicdo para anemia, desnutricdo e baixa
resisténcia organica, e muitas vezes os suplementos/medicamentos Sa0 prescritos
na forma liquida e contendo agUcar. Para estabelecer o habito de higiene bucal nas
criangas com sucesso € essencial a colaboracdo dos pais, que devem ser
constantemente motivados. A utilizacdo de escovas de cerdas macias e sistemas de
jato de agua para a higiene oral sdo indicados para evitar traumas na mucosa e
consequente formacédo de bolhas. Outra forte aliada na prevencdo das doencas
bucais € a remocdo quimica do biofilme dentario, menos sensivel a técnica de
utilizacdo e com menor potencial de causar lesdes nos tecidos moles (ANGELO et
al, 2012).

Considerar a idade do paciente € importante para o desenvolvimento de um
plano de cuidados. Criancas geralmente requerem um controle maior para
prevencdo de traumas, o que inclui técnicas dos cuidadores para segurar a crianga.
Curativos com espumas séo preferiveis para protecdo de proeminéncias 0sseas. A
area da fralda tem um manejo mais dificil e € mais propensa a traumas fisicos e
guimicos. O eléastico das fraldas deve ser removido e 0 uso de lengos umedecidos
de limpeza deve ser evitado. A fralda pode ser forrada com um curativo antiaderente
ou deve-se usar uma espessa camada de pasta de 6xido de zinco. A medida que a
crianca se torna mais movel, o estofamento dos joelhos e sapatos especiais flexiveis
sdo necessarios para evitar a formacgéo de bolhas (POPE et al, 2012).

Durante o banho, aveia e sal podem ser adicionados a agua para reduzir a
dor de imersdo. O primeiro por ter acdo anti-pruriginosa, limpeza e propriedades
protetoras para condicdes dermatoldgicas em geral que podem ser igualmente
eficazes na Epidermdlise Bolhosa. O sal € adicionado para tornar a agua isotbnica; a
propor¢cdo deste isotdnico de solugdo salina (NaCl a 0,9%) é de 9 gramas de sal
para 1 litro de agua, sendo que a quantidade total de sal varia de acordo com
volume desejado de agua. Comecar o banho por imersédo do paciente ainda em suas
ataduras pode facilitar a transicdo para a agua e ajudar a reduzir a dor de remover
0s curativos. Além da administracdo de medicamentos, outras recomendacdes
incluem preparar todos os materiais antes da remoc¢ao do curativo para reduzir a
guantidade de tempo de exposicdo das feridas. Envolver as criancas 0 mais cedo

possivel na participacao deste processo 0s ajudar a ter um maior senso de controle.
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Manter a temperatura do ambiente moderadamente quente também tem sido
recomendado (GOLDSCHNEIDER et al, 2014).

Constipagéo foi mostrada estar presente em 35% de criangas com todos 0s
tipos de EB e pode causar dor abdominal e ao evacuar, bem como levar a trauma
perianal. A primeira linha de tratamento € a prevencao com dietoterapia; Entretanto,
pacientes com graves tipos de EB muitas vezes requerem 0 uso regular de um
laxante, polietileno glicol é clinicamente eficaz no tratamento da constipagdo em
criancas. Um subgrupo de criangas com EB podem desenvolver colite, apresentando
dor abdominal e outros sintomas; A restricdo dietética e o uso de anti-inflamatorios
tém sido utlizados, mas com efeitos variaveis sobre o controle da colite
(GOLDSCHNEIDER et al, 2014).

Nas formas graves de EB, um grande cuidado deve ser tomado na maioria
das atividades da vida diaria. Lactentes com EB requerem cuidadosa atencdo aos
fatores ambientais em maior nivel do que para criancas mais velhas, mas caso
contrario, podem receber cuidados contra a dor utilizando as diretrizes para os tipos
especificos de desconforto. A avaliacdo da dor deve ser feita em todos os recém-
nascidos com EB em intervalos regulares e quando necessario. A escala de dor
neonatal valida deve ser utilizada, considerando medidas tanto fisiolégicas como
comportamentais. Alguns exemplos incluem: o prematuro Perfil da dor (PIPP), o
Neonatal dor, agitacdo e Escala de Sedacao de (N-PASS), o choro, necessidade de
oxigénio, alteracdo dos sinais vitais, expressado e padrdo de sono, escala de dor
(CRIES), e infantil Neonatal Pain Scale (PIN). A escala (FLACC) é recomendada
para criancas de 1 a 12 meses. Estas escalas de dor foram validadas para uso por
enfermeiros, embora o treinamento deva ser dado a familia/cuidadores. A dor deve
ser reavaliada frequentemente durante e depois das intervengfes e até o conforto
ser conseguido com base em uma combinacdo de uma das escalas acima e
julgamento clinico. As intervencfes analgésicas devem corresponder ao grau ou
nivel da dor. A realizacédo de procedimentos sdo uma das principais fontes de dor de
criancas com EB. O tratamento das feridas especificamente requer uma abordagem
de equipe multidisciplinar para garantir o controle da dor consistente e otimizada. Ha
evidéncias de que o emprego de intervencdes farmacoldgicas e nédo-farmacoldgicas
sao Uteis tanto em neonatos termos ou pré-termos. Portanto, a gestdo da dor deve

ser programada nos procedimentos dolorosos, como nas trocas de curativos,
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banhos e puncédo venosa. A sacarose é um analgésico oral que pode ser utilizado
para a dor leve ou em conjunto com outros analgésicos, bem como intervencdes
fisicas e ambientais para a dor aguda mais severa. Para manter adequados 0s
niveis de umidade e facilitar a cura das feridas, os curativos devem ser néo
aderentes e de tamanho adequado. As feridas infectadas exigirdo trocas de
curativos mais frequentes. Além dos ajustes ambientais, muitas criancas irdo
demandar analgésicos as trocas de roupa e banho. A codeina ndo é recomendada
na existéncia de outras opcfes analgésicas, visto que recém-nascidos ndo tém
capacidade para metabolizar a droga em metabolitos ativos, e as respostas clinicas
sdo altamente variaveis em todas as idades, devido a polimorfismos na via
metabalica de codeina. Um estudo de caso mostrou eficaz o controle da dor em uma
crianca com dor crbnica severa (e possivelmente prurido) quando tratados com
gabapentina. Os pacientes que recebem tratamento com opiaceos frequente podem
exigir cuidado extra para evitar a constipacdo induzida por opioides e na
manutencdo adequada de ingestao caldrica. A monitorizacdo cuidadosa é crucial em
criancas que receberam sedativos. Os bebés com EB e seus pais podem ser
beneficiados com contato fisico que pode ser feito com seguranga e atencdo no
manuseio de modo a evitar novas lesdes e dor (GOLDSCHNEIDER et al, 2014).

Os cuidados ao recém-nascido com epidermélise bolhosa exigem um
conhecimento de base etiologica e patogénica da doenca, por parte dos
profissionais. Por causa da gravidade e cronicidade, uma abordagem da equipe é de
extrema importancia, devendo a crianca ter uma nutricdo adequada e cuidados
meticulosos com a pele, para prevenir complicacbes infecciosas. Entretanto, a
infeccdo, € provavel ocorrer em algum ponto, e a enfermeira deve instruir os pais a
monitorarem qualquer ocorréncia (ANJOS; MORITA; PAULA, 2010).

3.2 Recomendagdes para higiene oral e exame/tratamento odontolégico

A higiene bucal é de fundamental importancia, devendo ser feita com
escova dental de cerdas macias e curtas respectivamente, para minimizar o trauma
nas mucosas bucal, e devido ao fato de abertura bucal ser reduzida. Utilizar creme
dental e enxaguante bucal com flior e que ndo contenham &lcool. No momento do

exame odontolégico deve-se lubrificar os labios do paciente com vaselina e também
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todo instrumental necessario para o exame. No caso de se fazer necessaria a
utilizacdo de anestésicos os cuidados estardo voltados para 0 momento da puncéo
gue ndo podera ser tdo superficial, para evitar a formacdo de bolhas. Ao final da
realizac@o do tratamento devera ser verificada a formacao de bolhas, estas deveréo
ser perfuradas com agulha estéril para evitar que venham a crescer posteriormente
(ANJOS; MORITA; PAULA, 2010).

Quanto ao tratamento odontolégico dos pacientes com epidermélise
bolhosa, este pode até mesmo ser realizado e conduzido de forma convencional,
seguindo um protocolo especifico (na dependéncia do tipo de epidermdlise bolhosa).
Algumas informacdes como: orientacdo da dieta alimentar (pastosa, ja que a maioria
dos pacientes apresenta dificuldade na degluticédo), orientacéo de higiene bucal com
escova dental tradicional macia e para os pacientes com dificuldade de realizar
higiene oral adequada recomenda-se o uso de escovas unitufo, fio dental, e
dentifricio fluoretado diariamente, adequacéo do meio bucal com curetagens parciais
das lesbes de cérie presentes e restauracdes provisorias com cimento de oxido de
zinco e eugenol ou cimento de iondémero de vidro e, com o uso de lubrificantes para
diminuicdo do atrito na mucosa oral. Fundamenta-se o emprego de substancias que
possam restabelecer e promover a diminuicdo de bolhas e erosGes nos tecidos
moles intrabucais mediante lubrificacdo natural da saliva e a estimulacéo salivar, e
gue contenham também as mesmas propriedades que a saliva possui, como auto
limpeza, capacidade tamponante, imunoldgica e anti-microbiana, visando a melhora
da qualidade de vida dos pacientes portadores de epidermolise bolhosa. O uso de
substancias lubrificantes orais em individuos com epidermolise bolhosa mostrou-se
efetivo na higienizacdo bucal, reduzindo a intensidade dolorosa durante o ato
(SANTOS et al, 2011).

3.3 Recomendacgdes de atuagdo do profissional enfermeiro

A EB torna seu portador extremamente fragil, e, por isso, o qual requer
cuidados a fim de se evitar novos traumas e ulceracdes. Independente do tipo da
EB, o planejamento assistencial de enfermagem deve considerar que seu maior

desafio € garantir que o paciente tenha um cuidado adequado a sua pele e
mucosas, evitando mais e maiores complica¢cdes (SCHMIDT; ZILIKENS, 2011).
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Os aspectos a serem considerados, na assisténcia a ser prestada, sao

apresentados nos itens a seguir:
Banho e vestuario: Durante o banho, para se evitar danos a pele, deve-se adicionar
a agua um complemento oleoso. Varios banhos ao dia é uma prética que deve ser
evitada, pois a pele fica mais flexivel e, por isso, mais sensivel. Ap6s o banho, é
preciso fazer uso de toalhas limpas e macias, aplicando pequenos toques de leve,
evitando assim bolhas. Em criancas recém-nascidas, 0 mais adequado é trata-las
sem roupas, em incubadora ou sob uma lampada de aquecimento. As areas que
mantém contato com a fralda ficam mais propensas a traumas, sendo, portanto,
importante remover as partes elasticas, dando preferéncia a fraldas macias e finas,
pois assim mantém-se a pele seca impedindo erupcdes (POPE et al., 2012). Tanto
criangas quanto adultos deverdo ser orientados a usar roupas de algodao, macias,
sem etiquetas, evitando costuras asperas ou elasticos apertados. Devem também
ser evitadas roupas com botdes nas costas, pois estes podem comprimir a pele.
Alimentacdo: Normalmente, tudo que é saudavel para as pessoas de forma geral
pode ser ingerido pelo portador de EB, levando em consideracdo a textura dos
alimentos, devido a formacdo de bolhas no esbfago. Alimentos crocantes, como
batata palha e torrada, devem ser evitados. Os pastosos e macios Sao mais
toleraveis, evitando traumas e incdmodos durante a ingestdo. Deve-se dar
preferéncia para alimentos ricos em fibras, como frutas, legumes, paes integrais,
alimentos que facilitam a digestdo e, consequentemente, as eliminacdes. Em
criangas recém-nascidas, € de extrema importancia incentivar a mae a amamentar.
Caso ndo seja possivel, ela deve ser estimulada a retirar o leite com uma bombinha
e oferecer a crianca em uma mamadeira com bico macio. O recém-nascido ainda
ndo possui um sistema de defesa eficaz, e o leite materno contém anticorpos
essenciais que o ajudarao a diminuir os riscos de infeccao (POPE et al., 2012).

E necesséria a ingestdo de muito liquido, além da agua, como chas, sucos
etc., todos preparados com agua fervida ou filtrada, uma vez que ha uma perda
constante de secrecbes através da pele, o que provoca as bolhas, levando o
organismo ao déficit de proteinas. Essa perda retarda o processo de cicatrizacao,
pois, diminui a producdo do tecido de granulagdo, deixando-o mais susceptivel a
infeccBes locais. E importante monitorar sempre o estado nutricional do paciente,
atentando para baixa ingesta de alimentos, o que pode causar desnutricdo, fator que

provoca o baixo crescimento e desenvolvimento, puberdade atrasada e anemia. A
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anemia € um fator de complicacdo nos tipos de Epidermélise Bolhosa Juncional e
Distrofica, prejudicando principalmente o processo de cicatrizagdo nos pés e maos
uma vez que a oxigenacao dos tecidos fica diminuida e o paciente pode ter fusédo
total dos dedos, causando perda parcial ou total das fun¢des. Nao ha estratégia de
gestao ideal para lidar com anemia em pacientes com EB. A suplementacgé&o de ferro
por via oral € amplamente utilizada para a correcdo de deficiéncia de ferro, porém
sua eficicia individual varia, tendo em vista o desconforto gastrointestinal e
constipacdo, razdo mais comum para a nao adesdo. Em situagbes de taxas de
hemoglobina abaixo de 8,0 g/dL, indica-se a transfusdo de sangue. Devido a
formacédo de bolhas na regido anal, as evacua¢des podem ser muito dolorosas,
podendo ocorrer prisdo de ventre. A constipacdo intestinal leva a mais fissuras
anais, consequentemente, mais dor e resisténcia ao esvaziar o intestino. Dai a
importancia da ingestdo de grandes quantidades de liquido, frutas, legumes e
alimentos ricos em fibras (POPE et al, 2012).

Higienizacdo oral: A higiene oral em pacientes com EB deve ser bem
supervisionada. Por um lado, a escovacdo pode causar traumas, inflamacoes e a
formacao de bolhas, e por outro, a pouca higiene provoca a presenca de céries que,
ao serem tratadas expde a mucosa oral contribuindo para o surgimento de lesdes. A
limpeza bucal deve ser introduzida desde os primeiros anos de vida, inicialmente
com hastes flexiveis com pontas de algodao e, posteriormente, escovas macias. O
creme dental deve conter flior, mas de preferéncia que ndo cause ardor. Procurar
um odontologista que tenha conhecimento sobre a doencga € um fator relevante para
a prevencao de agravos (HUBBARD et al, 2011).

Prevencdo e cuidado com as bolhas: A atuacdo cuidadosa do profissional
enfermeiro na prevencao e na realizagdo dos cuidados com as lesdes cutaneas sao
essenciais para um eficaz tratamento, principalmente na prevencao da formacgao de
bolhas e unido entre dois ou mais dedos das maos e dos pés (MARTIN; TORRELO,
2010). A extrema fragilidade da pele é evidente desde o nascimento. Assim 0s
movimentos com estes pacientes devem ser feitos com extremo cuidado. O fato de
tocar um adulto ou pegar uma criangca no colo com EB requer medidas de
seguranga, como retirar joias, aliangas, roupas com botdes ou ziperes que possam
machucar a crianca. Na fase inicial da bolha, recomenda-se drenar o conteudo
liguido sem desprega-la, pois a pele subjacente age como uma protecéo reduzindo a

dor e diminuindo o risco de infeccdo. Se a bolha tiver contetdo purulento, é
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necessario retird-lo em sua totalidade (MARTIN; TORRELO, 2010). Ao cuidar das
bolhas, consideram-se, a principio, os cuidados classicos realizados com feridas,
tendo como objetivo manter o local umido para que facilite a epitelizacdo, usando
sempre soro fisiolégico na lavagem e técnica asséptica para evitar levar
contaminacdo (MANDELBAUM; BARREIROS; MOUSSAB, 2004).

Existe grande variedade de coberturas no mercado que séo utilizadas de

acordo com o tipo e as caracteristicas da lesédo existente, levando em consideracao
sua profundidade, o volume do exsudato e a suspeita de infeccdo. Devem ser
usados curativos oclusivos para evitar o cultivo de microorganismos.
Apoio Psicologico: Os portadores de Epidermoélise Bolhosa e seus familiares
enfrentam muitas dificuldades em relacdo a doenca. Essas se dao desde o
diagndstico, momento em de um impacto muito agressivo em toda familia, por ser a
EB uma patologia de carater crbnico e ndo curativo, permanecendo durante o
tratamento clinico devido as limitacbes na alimentacdo, no vestuario, nas
brincadeiras infantis e juvenis, etc. Esses fatores dificultam a interacdo social, pois,
com o passar dos anos, ao se sentirem diferentes, esses individuos se fecham para
0 mundo, ndo aceitando o processo de socializagdo. O desconhecimento acerca da
EB cria preconceito para com as pessoas acometidas, o que ocasiona situagoes
constrangedoras. A familia e o portador de Epidermolise Bolhosa, principalmente os
mais gravemente afetados, necessitam de um acompanhamento psicolégico que os
ajude a compreender a enfermidade, a enfrentar e a lidar com situacbes com as
quais se deparam, ndo sO de discriminacdo social, mas também aquelas
relacionadas as alteracdes corporais e aumento das deformidades nas
extremidades, o que os tornam cada vez mais incapacitados para suas atividades,
com a presenca de dores cronicas e a piora nas cicatrizacdes das feridas (ANGELO
et al., 2012).

A situacdo socioeconémica da familia do portador de EB contribui para o
sentimento de inseguranca, impoténcia, revolta e até mesmo provoca a depressao.
A escuta apurada das queixas da familia pelo profissional enfermeiro € de alta
relevancia, sendo possivel estimulad-los a buscar ajuda e recursos nos setores
apropriados. A capacidade de conquistarem seus direitos leva a uma conquista da
autonomia e elevacao da autoestima.

A assisténcia as pessoas com EB € um desafio e exige um plano de cuidados

individualizado e que considere a pessoa acometida, de forma integral e



44

humanizada, que deve comecar pelo diagnéstico precoce, por meio do
acompanhamento cuidadoso do recém-nascido. Para garantir que o paciente receba
um cuidado adequado, é necessario atentar para varios fatores, como banho,
vestuario, alimentacdo, trato gastrointestinal, higiene oral, prevencdo e cuidados
com as bolhas e também atentar para aspectos psicolégicos, sendo necessaria,
pois, a atuacdo multiprofissional. Os profissionais envolvidos, dentre os quais o
enfermeiro, responséavel direto pelos cuidados, devem propiciar aos portadores de
EB e familiares uma compreenséo precisa da doenca e dos cuidados necessarios no
domicilio, a fim de se prevenir o aparecimento de sequelas decorrentes das bolhas,
proporcionando maior qualidade de vida para o paciente e evitando maiores
complicacbes (AMARAL; ANDRADE; BARBOSA, 2014).

O desenvolvimento de uma terapéutica envolve apoio e educacéo
apropriada. Isso ocorre quando a confianga, comunicacdo e dialogo aberto permite
gue os pacientes e seus cuidadores entendam que cada pessoa envolvida tem uma
contribuicdo significativa no processo de tomada de decisdo. EB é um doenca
multissistémica complexa; Por conseguinte, a comunicacao entre 0s varios servicos
de saude e conexdo multiprofissional realizada pelo enfermeiro é fundamental. Uma
abordagem centralizada, interprofissional com a coordenac¢éo dos cuidados incluindo
a comunicacao aberta com a equipe de clinica geral e home-care é a maneira mais
eficaz de cuidar desses pacientes (POPE et al, 2012).

Uma avaliagdo abrangente deve resultar em um plano de tratamento de
feridas individualizado adaptado ao individuo, levando em consideracdo as
necessidades biopsicossociais Unicas. O plano de tratamento de feridas deve ser
claramente delineado em um documento escrito dada a familia e copiado para a
equipe médica. O plano de assisténcia também deve ser avaliado e atualizado
regularmente. O nascimento de uma crianga com EB € um evento traumatico para
uma familia. A educagéo sobre a doenca, a determinacdo do tipo / subtipo de EB,
logo que possivel, e fornecer o apoio continuo de profissionais experientes permite
uma familia se reagrupar e se concentrar em oferecer o melhor atendimento aos
seus bebés (POPE et al, 2012).

E fundamental que a enfermeira proporcione uma avaliagdo cuidadosa e
individualizada, pois € necesséario estar atento a todos os sinais e sintomas que
podem indicar o agravo ou aparecimento de novas lesdes (ANJOS; MORITA,
PAULA, 2010).
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3.4 Recomendacgdes de terapia nutricional

Suplementos nutricionais sdo necessarios desde a infancia por conta da
presenca de anemia e perda 6ssea que podem prejudicar o crescimento.

Um suporte nutricional adequado, particularmente durante a puberdade tem
importancia crucial. A confeccdo de uma gastrostomia pode ser necesséria para
auxiliar nessa suplementacéo. As lesbes decorrentes da doenca limitam a
consisténcia dos alimentos que podem ser ingeridos, de modo que no inicio existe
disfagia com solidos de consisténcia normal, em seguida, com alimentos moles e,
eventualmente, os liquidos, e sem a intervencdo apropriada, pode vir a dificultar a
degluticdo de saliva. A constipagdo é comum em pacientes com EBD, exigindo o uso
de laxantes e suplementos de fibras; aproximadamente trés quartos das criancas
com EBD recessiva sofrem de refluxo gastroesofagico e dois tercos também
apresentaram estenose de eso6fago significativa.

A desnutricdo em pacientes com EB € o resultado da diminuicdo da ingestéo
de uma combinacdo de alimentos, levando a insuficiéncia de crescimento, atraso na
puberdade, anemia e uma cascata de eventos clinicos e biolégicos que, em
conjunto, culminam com o retardo do crescimento. A deficiéncia protéico-energética
pode resultar na alteragdo da imunocompeténcia, e secundaria a isto, infec¢des
bacterianas. Alguns autores comparam os requisitos de energia de criangas com EB
as de criangas queimadas, por causa de sus maiores niveis metabdlicos e energia
necessidades energéticas, o que corresponde a porcentagem de superficie do corpo
afetada. A exigéncia de energia para criancas queimadas leva em conta uma
equacado para a determinacdo da area de superficie do corpo afetada e também as
exigéncias para a manutencgao e crescimento, esta equacdo pode ser adaptada para
estimar as necessidades de pacientes com EB. Devido a falta de protocolos
especificos para pacientes com EB, a conduta neste caso € empirica.

Na auséncia de dados especificos destinados a pacientes com EB, o
desenvolvimento de um plano de dieta sobre os requisitos nutricionais inclui: 1-
Avaliacdo dos fatores que interferem com a ingestdo de alimentos e absorcdo de
nutrientes; 2- Avaliacdo bioquimica, embora a interpretacéo dos resultados pode ser
dificultada devido a efeitos inflamatoérios de resposta, que alteram a concentracdo de

micronutrientes; 3- Estimativa de ingestdo nutricional em criangas e adolescentes



46

com graves formas de EB, em comparacdo com as necessidades dos individuos
saudaveis do mesmo sexo e idade. Criancas menores de cinco anos, nao
consomem certos tipos de alimentos em quantidades suficientes para aliviar a
constipacao e apresentam lesbes perianais apresentando defecagbes extremamente
dolorosas. Em tais casos, a utlizacdo de férmulas nutricionais contendo alto
percentual de fibras insoliveis tém sido benéficos para aliviar a constipacdo. A
alimentacao via gastrostomia pode ser necesséria para melhorar o estado nutricional
de pacientes com formas graves de EB. Os objetivos das interven¢des nutricionais
em criancas e adolescentes com EB sao para aliviar o stress causado na
alimentacdo, minimizar deficiéncias nutricionais, melhorar o funcionamento do
intestino, melhorar o status imunolOgico, otimizar a cicatrizacdo e promover o
crescimento adequado, bem como desenvolvimento da puberdade e caracteres
sexuais. Embora a avaliagdo precoce e intervengao nutricional permitam melhorias
substanciais no status nutricional e crescimento, melhorar varios aspectos na
gualidade de vida e reduzir a morbidade e mortalidade. A determinacdo da taxa de
crescimento adequado para as criangas com EB grave é complexa e deve sempre
considerar o contexto do paciente e da gravidade da doenca. E muito dificil julgar se
0 crescimento e estado nutricional sdo bons; o monitoramento do ganho de peso e
as taxas de crescimento sdo instrumentos para avaliar o desenvolvimento adequado
das criancas (ZIDORIO et al, 2015).

Um aspecto que tem merecido progressiva atencdo é a avaliagdo e o suporte
nutricional, se a suplementacdo nao for suficiente, a alimentagcéo por gastrostomia
pode ser necessaria, para complementar a alimentacéo oral. Esta condi¢cdo pode ser
um valioso instrumento de administracdo medicamentosa, especialmente quando o
paciente necessita de tipos variados de preparacdes, que dificultam a ingestao pela
necessidade de um volume significativo de liquido. E importante que a gastrostomia
seja realizada nos pacientes antes do inicio de retardo significativo do crescimento
(ANGELO et al, 2012).

3.5 Recomendacgdes para o manejo de prurido

O prurido € um sintoma comum em pacientes com EB e frequentemente

mal controlado, afetando a qualidade de vida.
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A pele seca é mais pruriginosa, portanto deve-se atentar a hidratacdo e
integridade da mesma. Embora o mecanismo néo seja claro, uma ruptura na barreira
epidérmica na pele seca pode facilitar a entrada de substéncias irritantes causando
o prurido. Certas condi¢cdes de tempo, incluindo a secura, calor e umidade também
podem exacerbar a coceira, diminuindo a hidratacdo da pele. Estes resultados
salientam a importancia de prevenir e tratar a pele seca em pacientes EB. Atividades
como mudangas de curativos e banhos aumentam o prurido. Essas atividades
podem ser muito estressantes para 0s pacientes devido a dor e ao stress
aumentando o prurido em 62,5% dos pacientes, o uso de ansioliticos antes destas
atividades podem ajudar a controlar o prurido por diminuir o stress de tais atividades.
O prurido pode induzir um ciclo vicioso coceira-cocgar-bolha em pacientes com EB,
que pode irritar a pele, piorar as feridas existentes e criar novas bolhas; Alguns
pacientes aprendem a estar cientes deste ciclo. A coceira pode ndo diminuir ao
longo do tempo, mas sim o0s pacientes aprendem a desenvolver um melhor
autocontrole em tolerar o prurido (DANIAL et al, 2015).

O manejo deve comecar com amplo historico para identificar as situacdes e
seus agravantes. Ocasionalmente, alterando a rotina (interrup¢ao de curativos ou
antibioticos topicos) pode ser suficiente. O prurido durante a noite pode estar
relacionado com o sobreaquecimento do corpo e tratado com anti-histaminicos
sedativos (hidroxizina) ou triciclicos com destaque H-1 acdo anti-histaminica
(doxepina). Durante o dia pode-se necessitar de uma anti histamina nédo sedativa H-
1 bloqueador (cetirizina, loratadina). Preparacdes liquidas sdo sempre preferiveis
pois tém um inicio de acdo mais curto e sdo mais faceis para deglutir.

Os resultados destes estudos indicam que o prurido € uma problematica em
pacientes com EB e inadequadamente controlada. Estudos futuros terdo de
investigar os tratamentos mais eficazes dados aos pacientes. Uma avaliacdo de
terapias com ensaios clinicos randomizados serdo necessarias para desenvolver

recomendacdes baseadas em evidéncias para o tratamento de prurido na EB.
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3.6 Recomendacgdes para manejo da dor

A dor é o sintoma mais comum experimentado por pacientes com EB,
independentemente do subtipo. A frequéncia e a severidade da dor sdo muitas
vezes proporcionais a gravidade da doenca. Embora a causa da dor em EB seja
multifatorial, as lesdes cutaneas e afins sdo de longe a fonte mais significativa de
dor. A dor pode ocorrer em repouso, de bolhas e da pele lesionada, infeccao
secundaria, friccdo e cisalhamento com dor aos movimentos. Pode também ser
agravado durante as trocas de roupa, tomar banho e outras atividades da vida diaria.
O desenvolvimento de uma abordagem de gestdo da dor exige documentagao
adequada dos niveis algicos de antes e depois de vestir roupas, tomar banho, e
outras intervencdes dolorosas. AvaliacGes usando ferramentas adequadas a idade
também permitem a identificacdo de um padrdo temporal e fatores agravantes.
Outros fatores relacionados com o paciente (ansiedade, depressao, experiéncias
passadas) contribuem para a experiéncia da dor devendo ser reconhecidas e
tratadas. A abordagem a dor em um paciente com EB inclui modalidades
preventivas e terapéuticas. Em geral, dor associada a ferida € ao mesmo tempo
(latejante), dependente do estimulo nociceptivo; e neuropatica, sem ser dependente
de estimulo (ardor, picadas, tiro, facada). A dor nociceptiva é tratada com
medicacfes preconizadas pela escala de dor da Organizacdo Mundial de Saude. A
dor neuropdtica frequentemente responde a agentes triciclicos, especialmente
agentes de segunda geracdo. Para ndo os ndo responsivos, gabapentina e
pregabalina, ou outros antiepilépticos podem ser (teis. A dor processual requer uma
abordagem interprofissional e comunicagcdo com aqueles dentro do circulo de
cuidados. Isto é especialmente importante para as criancas com EB, pois sao
frequentemente submetidas a procedimentos repetidos e dolorosos. A sacarose oral
€ um instrumento Util, sendo um analgésico de curta acdo que é eficaz para criancas
menores de 2 anos de idade. Para criangcas mais velhas e adultos, acetaminofeno ou
morfina pode ser administrado 30 minutos antes da realizacdo do procedimento
(POPE et al, 2012).

Deve-se ter em consideracdo que o manejo da dor aguda € uma parte
importante do tratamento clinico, ainda que haja poucos estudos especificos sobre o

uso de analgésicos especialmente em neonatos. Varios farmacos sdo utilizados
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atualmente como sedativos, analgésicos e anestésicos. Deve-se informar sobre os
melhores tipos de calcados e vestimentas, orientar sobre atividades que devem ser
evitadas para prevenir o aparecimento de novas bolhas e a piora de lesGes ja
existentes (TORRES; CONTRERAS; GONZALEZ, 2011).

E importante ressaltar a importancia da adocio de medidas n&o-
farmacologicas para tratamento da dor, como proporcionar ambiente tranquilo,

diminuir niveis de ansiedade, uso de brinquedo terapéutico e musicoterapia.

3.7 Recomendacgdes para cuidados com a pele

A abordagem de um doente com EB deve concentrar-se na avaliagao dos
locais de formacao de bolhas e Ulceras, incluindo as mucosas orais e esofagicas o
gue podera evidenciar a gravidade da doenca. As bolhas formadas devem ser
perfuradas e drenadas, prevenindo desta forma que se alarguem devido a presséo
do fluido. Na maioria dos casos, a colocacdo de curativos nas lesbes bolhosas
divide-se em trés camadas: a primeira, ndo aderente, geralmente impregnada com
um emoliente ou um antisséptico topico; a segunda camada devera estabilizar a
primeira e conferir uma espécie de acolchoamento para permitir uma maior atividade
fisica (usam-se geralmente rolos de gaze); por fim, a terceira deverd ter
caracteristicas elasticas para assegurar a integridade do conjunto. Deve ser
empregue todo o esfor¢co na tentativa de minimizar o trauma e a formagéao de novas
lesbes, bem como, na prevencao de infec¢cdes secundarias, tratando de forma ativa
guando tal ocorre. Staphhylococcus sp., Streptococcus sp., diptheroids,
Pseudomonas aeruginosa e Candida sp., foram o0s microrganismos mais
frequentemente isolados das feridas crbnicas de doentes com EB. As feridas
cronicas nos doentes com EB podem predispor para infeccdes com perigo de vida,
ma evolucéo ponderal e carcinomas epidermaoides (SANTOS, 2010).

Deve ser feita uma avaliagdo de toda a &rea do corpo afetada, sua superficie
e do tipo de envolvimento da pele (intacta, bolhas, erosdes e lesdes crbnicas) deve
ser feita. A pele deve ser avaliada pelo menos a cada seis meses, embora a maioria
dos pacientes sejam relutantes a essa exposicdo. Criancas necessitam de maior
cuidado e controle do ambiente ao seu redor para evitar traumas, o que inclui

técnicas de manipulacdo suave por seus cuidadores, uso de espuma para cobrir
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proeminéncias 6sseas e Oxido de zinco com fraldas sem aderéncia. Em criancas
mais velhas, o uso de sapatos especiais e espumas nos joelhos para evitar a

formacéao de novas bolhas sdo recomendados (BOEIRA et al, 2013).

No que diz respeito ao tratamento das lesdes, a perfuracdo das bolhas deve
ser realizada para evitar complicacfes futuras e o uso de curativos estéreis é
recomendado. A pele deve ser preservada, funcionando como um curativo bioldgico
na prevencao da colonizagéo bacteriana. O principio basico ao cuidado de pacientes
com EB é evitar a formagéo de bolhas com protecdo meticulosa da pele e prevengéo
de infeccBes através de cuidados das feridas. As caracteristicas anti-aderentes e
absorventes dos curativos sdo cruciais na escolha dos materiais, para esta doenca
gue evolui com lesdes bolhosas extensas e feridas ulceradas com grandes chances
de infeccdo e escarificacdo. Os curativos também devem ter funcdo protetora
considerando o desenvolvimento de lesdes ap6s o minimo trauma, e duraveis o
suficiente para ocorrer a frequéncia minima de trocas possivel. Espumas de silicone
sdo as mais completas e eficazes tipos de coberturas utilizadas, oferecendo
protecdo, absorcéo de liquido, hidratacdo das lesdes e propriedades antimicrobianas
quando combinados com aditivos, tais como a prata. Para feridas secas, a espuma
continua sendo a cobertura com a acdo mais ampla. Para feridas escarificadas,
curativos de hidrogel, celulose biossintética e hidrocoléides sdo a melhor escolha
dada a sua acdo de desbridamento. O deshridamento torna-se menos necessario
guando as feridas sdo tratadas em seus estagios iniciais, com coberturas
adequadas; um desbridamento minimo pode ser feito durante o banho do paciente.
Estes curativos séo igualmente eficazes para reduzir a dor e coceira (BOEIRA et al,
2013).

Em criancas, a area da fralda € uma regido de dificil cuidado quando levamos
em conta sua protecdo das eliminagdes fisiolégicas. Antes de decidir sobre uma
estratégia de gestdo de cuidados de feridas, € importante fazer um inventario da
area de superficie do corpo afetada, e os tipos de envolvimento da pele. Além disso,
a maioria dos pacientes é relutante em expor a sua superficie da pele em cada
avaliacdo. Muitas vezes, a equipe de atendimento precisa negociar um cronograma
de exame rotativo da pele que permite que toda a superficie cutanea seja
cuidadosamente inspecionada pelo menos a cada seis meses. Sinais de infec¢éo

local, tais como aumento da vermelhiddo, dor local, odor e exsudado devem ser
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documentados para cada ferida crénica. O registro fotografico pode ser util
particularmente para avaliar e monitorar o progresso de lesdes crbnicas. A decisao
dos cuidados das feridas devem considerar a localizacdo da ferida, a necessidade
de cobertura extra e protecao, curativos especializados e de viabilidade para o uso
diario. O padréo de cuidados para a limpeza de feridas é usar solugbes que sé@o
suaves e ndo citotoxicas. Para pacientes com EB é recomendado uma limpeza
suave com uma solucdo salina ou agua. O preparo de uma solucdo diluida com
acido acético (5% de vinagre branco diluido) ou 4gua sanitaria (5-10 mL em 5 litros
de 4gua) pode diminuir a dor e facilitar o banho. Para evitar o aumento da extensdo
das bolhas é recomendada a puncao (em multiplos locais para facilitar a drenagem)
com uma agulha estéril para liberar o fluido interno. A pele que recobre é deixada no
lugar, na qualidade de um curativo bioldgico, reduzindo a dor e minimizando o risco
de infeccdo. Deve-se avaliar e tratar a colonizagdo critica, infec¢do, e inflamacao
anormal, pois prejudicam a cicatrizacdo normal. A diferenca entre colonizacdo e
infeccdo é a interacdo entre 0 numero e o tipo das colbnias e a resisténcia do
hospedeiro na colonizacdo bacteriana, colonias de bactérias nao interferem com a
cura; colonizagdo critica ocorre quando a proliferacdo bacteriana causa danos locais
e por ficar preso nas feridas se opfe a cura. A colonizacdo critica pode ser
controlada com agentes topicos. A carga bacteriana pode ser reduzida banhando
com agua sanitaria diluida, aplicacdo de compressas ou usando sprays com vinagre
diluido. Antibiéticos tépicos / antimicrobianos devem ser utilizados apenas por curtos
periodos de tempo e retornados a cada 2 a 6 semanas para evitar a resisténcia e
sensibilizacdo. Quando se utiliza estes agentes, recomendamos a aplicacdo no
vestir, em vez de diretamente sobre a pele para limitar a dor e trauma. Outras
opc¢Oes incluem curativos contendo prata, mel e iodo; a prata tem uma atividade
antimicrobiana de largo espectro e devem ser ionizadas para exercer o efeito
maximo. Sinais de infeccdo profunda e tecido circundante (linfadenopatia, febre e
mal-estar) necessitam de terapia antimicrobiana sistémica. O uso empirico de
antibioticos sistémicos que cobrem patdogenos comuns € recomendado. A escolha
do antibiético pode ser adicionalmente refinada com base em organismos

patogénicos identificados e suas sensibilidades antimicrobianas (POPE et al, 2012).
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3.8 Recomendac0fes para orientagdes do paciente/familia/cuidador

Em 2000, a exemplo de outros paises, foi criada em Brasilia a Associacdo de
Parentes, Amigos e Portadores de Epidermolise Bolhosa Congénita (APPEB, 2002),
cuja intencao € localizar os demais portadores de EB para ajudar a conviver melhor
com o problema, por meio da troca de experiéncias, uso de medicamentos e
alimentacdo adequada e conseguir médicos e profissionais de saude dispostos a
estudar a doenca para orientar as familias e os portadores, como também
sensibilizar o Poder Publico para a atencao integral deste grupo. Em Minas Gerais,
outra associacdo também foi fundada (Ampapeb). As maes entrevistadas também
apresentaram interesse em reunir-se e articular uma associagéo local, a partir da
simetria dos interesses tém a vontade do aprendizado reciproco, mostrando-se
solidarias. O desenvolvimento das redes de solidariedade humana, enquanto redes
de individuos alternativas ao individualismo, propicia a articulacdo entre grupos pela
conquista de direitos basicos contribuindo para o processo de democratizacdo da
sociedade. Pais de portadores de EB, necessitam, mais do que de condoléncias, de
profissionais preparados (a despeito da raridade da doenca) para superar problemas
decorrentes do cotidiano e de suporte psicoldgico. Todos os individuos com EB tém
uma fragilidade, que implica alteragées nas suas rotinas, notadamente na escola, no
trabalho e na convivéncia diaria, necessitam estar rodeados de cuidados especiais e
de algumas regras proibitivas. Todos temos alguma fraqueza fisica e na crianga com
EB ela esta localizada na pele, sendo apenas mais visivel. A troca de experiéncias
promovidas por redes de suporte social, mesmo que em contextos histéricos e
culturais diferentes, pode proporcionar avangos na melhoria da qualidade de vida
dos portadores de EB, além de apoio social para familiares e, pela expansdo dessas
redes, sensibilizar profissionais de saude e gestores para a adocdo de politicas
publicas efetivas. O desafio € sistematizar essas experiéncias na busca de
incorporagdo de saberes visando ao respeito a vida em sua integralidade
(CAPRARA; VERAS, 2006).

A familia e o portador de Epidermodlise Bolhosa, principalmente os mais
gravemente afetados, necessitam de um acompanhamento psicologico que o0s ajude
a compreender a enfermidade, a enfrentar e a lidar com situagbes com as quais se

deparam, ndo s6 de discriminacdo social, mas também aquelas relacionadas as
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alteracbes corporais e aumento das deformidades nas extremidades, o que o0s
tornam cada vez mais incapacitados para suas atividades, com a presenca de dores
cronicas e a piora nas cicatrizagdes das feridas (ANGELO et al., 2012).

A situacdo socioeconémica da familia do portador de EB contribui para o
sentimento de inseguranga, impoténcia, revolta e até mesmo provoca a depressao.
A escuta apurada das queixas da familia pelo profissional de saude é de alta
relevancia, sendo possivel estimula-los a buscar ajuda e recursos nos setores
apropriados. A capacidade de conquistarem seus direitos leva a uma conquista da
autonomia e elevacdo da autoestima. A assisténcia as pessoas com EB & um
desafio e exige um plano de cuidados individualizado e que considere a pessoa
acometida, de forma integral e humanizada, que deve comecar pelo diagnostico
precoce, por meio do acompanhamento cuidadoso do recém-nascido. Para garantir
gue o paciente receba um cuidado adequado, é necessario atentar para varios
fatores, como banho, vestuario, alimentacdo, trato gastrointestinal, higiene oral,
prevencédo e cuidados com as bolhas e também atentar para aspectos psicologicos,
sendo necessaria, pois, a atuacdo multiprofissional. Os profissionais envolvidos,
dentre os quais o enfermeiro, responséavel direto pelos cuidados, deve propiciar aos
portadores de EB e familiares uma compreensao precisa da doenga e dos cuidados
necessarios no domicilio, a fim de se prevenir o aparecimento de sequelas
decorrentes das bolhas, proporcionando maior qualidade de vida para o paciente e
evitando maiores complicagdes (AMARAL; ANDRADE; BARBOSA, 2014).
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3.2.1 Apresentacéo dos assuntos relacionados ao tratamento

Quadro 3 - de Apresentacdo de assuntos abordados relacionados a categoria.

Categoria Assuntos abordados

Tratamento - Manejo multidisciplinar;
- Novas modalidades;

- Lesdes;

- Qualidade de vida;

- Aspectos Gerais.

Fonte: Prépria

3.2.2 Manejo multidisciplinar no tratamento

7

O tratamento para pacientes com EB é multidisciplinar e, infelizmente,
nenhum regime terapéutico especifico pode curar a doenca. Infeccbes secundarias
devem ser tratadas com antibioticos tdpicos e / ou sistémicos e uma dieta rica em
proteinas, ferro e zinco devem ser suplementados. O tratamento permanece
principalmente paliativo, € possivel prevenir a destruicdo e subseqliente perda da
denticdo, por meio de intervencgdes e terapias dentais apropriadas (OLIVEIRA et al,
2007).

E importante o manejo multidisciplinar por fisioterapeutas e ortopedistas para
ajudar a manter a fungcdo completa de movimento das articulagées e assim minimizar
as contraturas e reparar as deformidades das méaos. O cirurgido plastico pode se
encarregar de realizar enxertos de pele para as areas ulceradas ou expostas.
Requerem-se dilatacbes de esbGfago em casos de estenose e seguimento
dermatolégico para realizar e remocdo de qualquer tipo de lesdo causada pelo
carcinoma escamocelular. O manejo deve ser multidisciplinar e especialmente

dirigido para prevenir complicagdes. Deve haver acompanhamento por parte de
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pediatras, dermatologistas, psicologos, fisioterapeutas, ortopedistas, cirurgides
plasticos e pediatricos, nutricionistas e odontologistas (TORRES; CONTRERAS;
GONZALEZ, et al, 2011).

3.2.3 Novas modalidades de tratamento

As novas estratégias terapéuticas locais incluem o uso de pele artificial
biol6gica uma vez que o calor e suor séo fatores agravantes da EB, o uso de cloreto
de aluminio tépico para impedir a transpiracdo e melhorar ou prevenir a deterioracdo
das lesdes foi tentada, mas ainda sem significado clinico claro. A utilizagdo da toxina
botulinica também foi testada para impedir a formacao de bolhas na regido plantar
(BOEIRA et al, 2013).

Atualmente, a esperanga para estes pacientes depende dos estudos de
terapia génica, em desenvolvimento. Paralelo a isto, medidas locais e profilaxia de
complicacfes clinicas, além do aporte multiprofissional sdo as Unicas estratégias

eficazes no controle da doenca (BOEIRA, 2012).

3.2.4 Tratamento das lesdes

Os cuidados neonatais sdo de extrema importancia na sobrevida destes
doentes, principalmente, nas formas mais graves de epidermdlise bolhosa. O
tratamento deve ser orientado por uma equipe multidisciplinar tendo em
consideracdo a extensdo e severidade da doenca e as necessidades
individualizadas a nivel nutricional, de manutencdo da temperatura corporal, de
controle da dor e da anemia e de prevencao de infec¢gbes secundarias. O tratamento
das lesdes cutédneas é especifico para o tipo de epidermdlise e para cada lesédo
individual. Em longo prazo as principais atitudes nesta patologia s&o: prevenir o
aparecimento de lesdes cutaneas através de uma escolha cuidada do cal¢cado e do

vestuario, controlar a dor e vigiar complicac6es (LOPES et al, 2014).
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Temos para o tratamento especifico das feridas: administracdo de
analgésicos 20 a 30 minutos antes da realizacdo dos curativos; Rotura das bolhas
com agulha estéril; Aplicacdo de curativo primario atraumético ndo aderente nas
erosdes bolhosas; Utilizacdo de curativo secundario para conferir protecdo e
absorcdo do exsudato; Fixar os curativos com malha tubular fina e atraumética néo
aderente a pele; Evitar a utilizacdo de curativos com prata e recorrer a antissépticos
e antibidticos topicos em caso de colonizacao bacteriana. Para cuidado na area da
fralda, temos: Adaptar a fralda para reduzir a friccdo local e o risco de formacao de
bolhas e erosdes; Nas erosdes aplicar gaze que deve ser substituida a cada troca
de fralda (LOPES et al, 2014).

3.2.5 Qualidade de vida x tratamento

O DLQI (Dermatology Life Quality Index) € um dos indices de qualidade de
vida mais utilizados na rotina dermatologica. Cinquenta e cinco por cento dos
pacientes com EB hereditaria sdo marcados por grandes efeitos da doenca em suas
vidas. Ocorre também uma correlacdo proxima entre escala de gravidade clinica e
intensidade dos distarbios psicolégicos destes pacientes. Sintomas psiquiatricos
apareceram de maneira uniformemente distribuida, independente do tipo de EB. A
familia apresenta uma grande e positiva influéncia e, independente da condicéo
financeira, dificuldades, fatores emocionais ou tempo, o carinho e o afeto foram
avaliados como importantes recursos na qualidade de vida destes pacientes. A
coexisténcia de sintomas fisiolégicos, em particular depressdo, ansiedade e
distirbios de comportamento devem ser levados em consideracdo, e podem
comprometer as estratégias de tratamento, piorando o quadro clinico, acelerando e
agravando o desenvolvimento da doenca. Nao € infrequente que os profissionais de
saude nao levem essas condicbes em consideracdo, o que pode piorar a condi¢ao
de saude tanto do paciente quanto da sua familia. Por isso acdes biopsicossociais
devem ser promovidas. Complicacdes psicolédgicas e psiquiatricas: Depressédo é uma
alteracédo da percepcao da imagem corporal comum em criancas e adultos com EB,
e pode levar a ideacao ou tentativa de suicidio. Separacdo entre pais de criancas
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com EB é comum, contribuindo para complica¢cdes financeiras a familia (BOEIRA et
al, 2012).

3.2.6 Aspectos gerais do tratamento

O tratamento da epidermdlise bolhosa geralmente é de suporte, a utilizacao
de gazes esterilizadas, antibioticos, nutricdo adequada e analgésicos tém sido os
principais pilares da terapéutica. Até o presente momento ndo ha terapia especifica
para nenhuma forma de EB congénita. O cuidado do paciente inclui o tratamento
das feridas, incluindo a puncéo das bolhas a fim de evitar sua propagacédo e uso de
curativos estéreis. O suporte nutricional desempenha um papel critico na prevencgao
de cicatrizes. Antibi6ticos topicos ou sistémicos podem ser utilizados por curtos
periodos, devido a problemas de resisténcia bacteriana e sensibilizacdo. Novas
estratégias terapéuticas locais incluem o uso de curativos biol6gicos ou equivalentes
a pele. Como o calor e a sudorese sao fatores agravantes da EB, tentativas topicas
com o uso de cloreto de aluminio para prevenir sudorese e propiciar melhoria ou
evitar agravamento das lesGes, foram tentadas, porém ainda sem significancia
clinica evidente, assim como 0 uso de toxina botulinica na prevencédo de bolhas
plantares. O principio basico subjacente no cuidado de pacientes com EB ¢ evitar a
formacédo de bolhas com protecdo meticulosa da pele e prevencdo de infeccOes
através de cuidados com a ferida, facilitado com o uso de curativo hidrocoloide
sintético ndo adesivo. Pacientes com subtipos de EB conhecidos e com risco de
complicacfes extra-cutanea precisam de vigilancia cuidadosa para a sua ocorréncia
e implementacdo de intervencdo adequada (médica, cirargica, odontologica,
nutricional ou psicolégica) antes que os tecidos envolvidos fiqguem gravemente
danificados. O inicio de sinais e sintomas de atividade da doenca da coOrnea
necessita rapida avaliacao por oftalmologista, a fim de evitar cicatrizes permanentes
e deficiéncia visual. Pacientes com estenose de esodfago, devem ser submetidos a
sua dilacéo, a fim de manter a ingesta adequada de nutrientes por via oral. Criancas
incapazes de ingerir alimentos por via oral devem receber suplementacédo através de
gastrostomia. As deformidades nas maos devem ser prevenidas com curativos

apropriados envolvendo todos os dedos a noite. As “méaos em luva de boxe” podem
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ser temporariamente melhoradas por procedimentos cirdrgicos. O carcinoma de
células escamosas, que podem surgir precocemente nesses pacientes, devem ser
tratados por excisdo com margem ampla, além de manter o acompanhamento do
paciente para evitar recidivas. Os doentes com formas generalizadas de EBJ e
EBDR devem ser monitorados para prevencdo e/ou deteccdo precoce de
osteoporose e osteopenia. Outros exames laboratoriais também devem fazer parte
da rotina destes pacientes como testes hematoldgicos, renais e cardioldgicos
(BOEIRA, 2012).

3.3 Apresentacédo dos assuntos relacionados aos protocolos

Quadro 4 - Apresentacao de assuntos abordados relacionados a categoria.

Categoria Assuntos abordados
Protocolos - Utilizagéo;
- Importancia;

- Dificuldades de Implementacéo;

- Processo de Enfermagem;

Fonte: Prépria

3.3.1 Utilizag&o dos protocolos

Diretrizes para a prética clinica formam uma peca importante da pratica
baseada em evidéncia. Como fonte de evidéncias disponiveis, rigorosamente
sintetizados e interpretado por médicos especialistas e metoddlogos e transformado
em recomendacdes de boas praticas, diretrizes de qualidade tém o potencial para
melhorar tanto o processo de atendimento como o0s resultados para os pacientes
(DOGHERTY et al, 2013).
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3.3.2 Importancia dos protocolos

O termo protocolo foi introduzido pelo Circulo de Viena, para indicar o registro
do dado imediato ou experiéncia direta (sensagcdo, percepcdo, emocao,
pensamento, etc). As “proposi¢des protocolares” sdo as que contém unicamente
protocolos e, por isso, fazem referéncia direta aos dados imediatos; por serem
instrumentos da verificacdo empirica, ndo precisam ser conferidos porque sua
verdade € garantida pelo protocolo que contém, gracas ao qual correspondem
imediatamente ao lado empirico. A nocdo de protocolo estd ligada a fase do
neopositivismo que, para declarar significativa uma proposicéo, exigiu a verificagao
direta da proposi¢cao mediante protocolos e para serem significativos, os enunciados
devem ser confiaveis. (ABBAGNANO, 2000 apud ALCANTARA, 2005).

A expressao inglesa clinical practice guidelines, traduzido como diretrizes
clinicas pode ser definida como recomendacdes desenvolvidas sistematicamente
para auxiliar profissionais de salude e pacientes na tomada de decisdo acerca de
cuidados de saude apropriados para circunstancias clinicas especificas. O termo
acaba acolhendo as designagbdes ‘padrdes clinicos’, ‘protocolos’, ‘parametros’,
‘algoritmos’, além de outros que exprimem recomendagdes sobre cuidado clinico
apropriado e devem oferecer informagfes ou passos e de maneira clara. Os
protocolos e diretrizes apresentam iniUmeros beneficios. Entretanto, grande parte
das publicacbes a respeito enfatiza dois objetivos: (a) melhora na qualidade do
cuidado de saude oferecido ao paciente; e (b) orientacdo adequada na alocacao de
recursos na assisténcia a saude. Além disso, diminuem a variabilidade da prética
clinica, diminuem a assimetria da informacéo, chamam a atencéo para problemas de
saude e grupos de pacientes negligenciados por politicas publicas e podem servir
como instrumento educativo para futuros profissionais de saude e recém-formados
(WOLFE et al., 2004).

Os protocolos sdo recomendacdes desenvolvidas sistematicamente para
auxiliar no manejo de um problema de saude, numa circunstancia clinica especifica,
baseadas, preferencialmente, na melhor informacé&o cientifica. Esses protocolos sédo
importantes ferramentas para atualizagdo na area da saude e utilizados para reduzir

variacao inapropriada na pratica clinica (BRASIL, 2008).
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Medidas de controle de qualidade total tém sido implementadas para atuar,
especificamente, na reducdo da variabilidade da pratica clinica, com destaque para
as diretrizes praticas, recomendacdes de especialistas e grupos de classe e, mais
recentemente, protocolos assistenciais. O protocolo de cuidados de enfermagem é a
padronizacdo do cuidar, € discernir quais os cuidados necessarios e estabelecer
prioridades na assisténcia de enfermagem ao cliente. A padronizacdo € a pedra
fundamental para o melhor tratamento, constituindo a base para as decisdes clinicas
de atendimento. Logo, o0s enfermeiros, em conjunto e fundamentados
cientificamente, promoveram uma melhor andlise das questées com as quais lidam
cotidianamente, favorecendo, assim, uma assisténcia de enfermagem rapida, eficaz
e sem danos. (SCHWEITZER, 2009).

A construcdo do protocolo de cuidados de enfermagem, de forma coletiva
mais do que de forma individualizada, amplia a possibilidade de aquisicdo e avanco
de conhecimentos e, com isso, descobertas de escolhas de procedimentos, com
novos modos de pensar. Considerados documentos abrangentes tratando de um
assunto especifico, praticos e concretos, os protocolos tém finalidade de padronizar
condutas que auxiliam o raciocinio e a tomada de decisdo dos profissionais
devidamente adaptados a experiéncia e ao contexto profissional. (POTTER; PERRY,
20009).

Ao observarmos atentamente o processo de trabalho e intervencbes de
enfermagem, percebemos que, além das varios instrumentos e, ou, maquinas
disponiveis para aprimoramento na prestacdo do cuidado, também mobilizamos
conhecimento técnico cientifico, e que estes também podem ser adaptados a
realidade e ao desejo do cliente. Essas interfaces, esses entrelacamentos sugerem
uma harmonia no processo de cuidar, revelando uma nova forma de saber-agir em
enfermagem, considerando a diversidades e variedades da “dimenséo cuidadora”.
Os protocolos, dependendo de como sao estruturados e aplicados, podem ser
entendidos como apropriagéo de tecnologias para o cuidado. Portanto, sugerem a
implementacdo de um saber agir diferente, que considera, além da condicao clinica
do cliente, a incorporacdo do desejo/necessidade deste para sO entdo deliberar
sobre a deciséo clinica (PAES, 2011).
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As diretrizes de pratica clinica destinam-se a melhorar a qualidade da
saude/cuidado com a padronizacdo do cuidado e sua promocao baseada em
evidéncias. Uma variedade de estudos que mostram aderéncia as orientacdes de
protocolos clinicos ndo s6 pode melhorar a assisténcia aos pacientes mas também
reduzir o custo dos cuidados. Uma avaliacdo clinica padronizada e Plano de Gestéo
(SCAMP) é uma iniciativa de qualidade de melhoria que orienta decisfes clinicas
relevantes baseadas em dados clinicos para informar melhorias futuras. Esta
ferramenta, SCAMP, também convida ativamente e coleta de dados e trocas de
experiéncias baseada em desvios clinicos que sédo reconhecidas como uma fonte
rica de informacfes e inovacdo. Um componente fundamental do processo de
melhoria €, portanto, uma revisdo da pratica clinica atual para recomendacdes de
protocolo (FARIAS et al, 2012).

Geralmente, os enfermeiros, em situacfes emergenciais, encontram
dificuldades no processo de tomada de decis&o no cuidado aos clientes graves. I1Sso
pode ser decorrente da inexisténcia de protocolos direcionados a enfermagem em
unidades de alta complexidade como instrumento facilitador e sistematizador da
assisténcia (LIMA, 2007).

Os protocolos sé&o considerados como diretrizes para a implementacado da
pratica clinica, oferecendo um suporte tedrico e cientifico para otimizar as
intervencdes em situacdes que requeiram tomada de decisGes imediatas. Portanto,
essa forma de sistematizacdo da assisténcia contribui na promocédo de um cuidado
agil, ndo perdendo de vista a qualidade do atendimento. O desenvolvimento de
diretrizes para a pratica clinica tem garantido reconhecimento como instrumento
para sintetizar as melhores evidéncias disponiveis, juntamente com recomendacdes

para a pratica profissional (PAES, 2011).

No atendimento aos clientes em situagbes adversas, a postergacdo das
acOes do cuidado poderé implicar o agravamento das condi¢es clinicas do cliente.
A sistematizacdo do cuidado e o estabelecimento de prioridades contribuem para a
gualidade da atencdo e diminui controvérsias. Neste caso, diretrizes aplicadas a
pratica clinica tém participacdo na qualidade do cuidado prestado, ja que constam
de documentos desenvolvidos sistematicamente para auxiliar os profissionais de

saude e clientes a tomar decisdes sobre condicfes de saude. Os protocolos ou
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diretrizes clinicas sdo modelos sistematicos de cuidado que, se adequados a
linguagem taxonémica do processo de enfermagem, contribuem indissociavelmente

para a Sistematizagéo da Assisténcia de Enfermagem (SAE) (LIMA, 2007).

N&o obstante, a criacdo exacerbada e desordenada de protocolos de cunho
gerencial, assistencial ou clinico ndo garante sua utilizacdo nem a efetividade de
atuacao da equipe, pois carece de processo de sensibilizacéo e validagao, por toda
a equipe, de forma sistematica e criteriosa. Salientamos que 0s protocolos nao
dardo conta de todas as alternativas, mas sim procuram evidenciar as decisées mais
relevantes e aplicaveis dentro das melhores recomendacdes. Apos tratar,
brevemente, conjunturas conceituais acerca do gerenciamento do cuidado, das
tecnologias em saude e dos protocolos assistenciais, trago a primeira hipotese, que
aflorou e pbdde ser elucidada no decorrer da pesquisa geradora desta tese: 0s
protocolos sdo ferramentas facilitadoras do gerenciamento do cuidado em
enfermagem (PAES, 2011).

Protocolos representam uma determinada tecnologia, que permite aperfeigoar
intervencdes, principalmente em situacdes que requeiram decisfes imediatas. A
producéo de protocolos que contenham as melhores evidéncias conhecidas pode
subsidiar a prestacao de cuidados, baseada em boas praticas clinicas, e possibilitar
a recuperacao/restauracdo do estado de saude, antes afetado. Neste sentido, a
aplicabilidade de protocolos se faz cada vez mais necessaria na consolidacdo de
alguns aspectos da pratica clinica do enfermeiro, especialmente junto a clientes
criticos, pois sistematiza a assisténcia e estabelece, objetivamente, passos e

condutas na abordagem a determinado agravo. (LIMA, 2007).

Acredito que o estabelecimento de protocolos assistenciais, capazes de
permitir o rastreamento precoce de riscos e a aplicacéo de intervengcdes oportunas,
pode representar um ganho na qualidade da assisténcia de enfermagem. De tal
sorte que a integracdo da melhor evidéncia cientifica com a experiéncia e a
avaliacao individual do cliente permitira, entre os enfermeiros, a transposicdo do
conhecimento tacito para o conhecimento cientifico derivado de uma pratica clinica
baseada em diretrizes e consensos. Cabe lembrar, no entanto, que a aplicagao
futura de uma prética derivada de evidéncias depende da producdo de um

conhecimento oriundo de pesquisas com caracteristicas pouco comuns na
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enfermagem e que se apoia, fortemente, no uso do método epidemiolégico. (LIMA,
2007).

3.3.3 Dificuldades de Implementacgéo

A normatizacdo de protocolos clinicos e assistenciais pelas instituicdes ainda
encontra-se pautada, em sua maioria, por consensos internacionais, necessitando
de reconsideracfes acerca da sua validade a luz da realidade situacional, e nao
simplesmente incorporados a pratica diaria de assisténcia (PAES, 2011).

Estudos demonstram que a implantacdo de protocolos e diretrizes na pratica
clinica confere melhoria da qualidade do cuidado prestado. Entretanto, na pratica
clinica, percebe-se a adesdo incompleta, ou até mesmo ndo adesado, a esses
instrumentos. Varios estudos e revisfes sistematicas tém sido realizados com o
proposito de desvendar as possiveis causas da ndo utilizagdo dos protocolos e
diretrizes ou da ndo obediéncia completa as suas recomendacdes. Rigidez na
aplicacao para pacientes individuais, recomendacdes muito simplificadas ou “livro de
receitas”, reducao da autonomia profissional, desconhecimento sobre determinado
protocolo, falta de familiaridade, falta de confianga nas evidéncias que suportam o
protocolo ou no 6rgdo ou entidade que o produziu, sdo algumas causas citadas
pelos profissionais de saude que os levam a ndo adesédo (KAISER, 2005; WOLFE et
al., 2004; FORMOSO et al., 2001).

3.3.4 Processo de enfermagem x protocolos

O Processo de Enfermagem (PE), que é descrito na literatura como um
método para sistematizar os cuidados de enfermagem, é um modelo clinico,
fundamentado no método cientifico que reflete os conceitos tedricos na assisténcia
ao cliente. Segundo Horta (1999; 2011), o PE consta da dindmica das acdes
sistematizadas e inter-relacionadas, visando a assisténcia ao ser humano. O
Conselho Federal de Enfermagem (COFEN), por meio da Resolucdo COFEN

358/2009, dispde sobre a SAE e a implementacdo do Processo de Enfermagem nas
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Instituicbes de Saude de nosso pais. No artigo 6°, estabelece que a metodologia
deve ser registrada formalmente, contemplando as seguintes etapas: Historico de
Enfermagem, Diagnostico de Enfermagem, Planejamento de Enfermagem,
Implementagédo, Avaliacdo de Enfermagem. A SAE caracteriza-se por ser um
processo interativo. Envolve experiéncia e vivéncias; portanto, os enfermeiros
necessitam de conhecimentos cientificos, habilidades técnicas, atitudes, posturas
éticas, intuicdo, generosidade e sensibilidade. O cuidado ndo é somente prescritivo,
mas vivido, sentido e esperancado. A exploracdo de seus significados, da
valorizacdo e do reconhecimento social deve iniciar-se na enfermagem, para tornar-
se um valor, uma filosofia de profissédo e de vida. Pode ser compreendida como um
método especifico e cientifico aplicado com vistas a solucdo de problemas na pratica
de enfermagem, pois favorece o conhecimento, relaciona a teoria com a prética e
proporciona aos enfermeiros agéo e reflexdo, por meio do raciocinio e julgamento
clinico, gerando a notoriedade da autonomia profissional. Nessa otica, a SAE pode
ser otimizada e ilustrada por meio de ferramentas tecnolégicas, assumindo um papel
importantissimo no cuidar, pois as exigéncias sdo numerosas, o trabalho tornou-se
complexo e, para dar conta da sua compreensdo, € urgente a tarefa de
redimensionar as prioridades das acdes do enfermeiro. E imprescindivel que ele seja
capaz de desenvolver raciocinio e julgamento clinico, compreenda as diferentes
linguagens, desenvolva atitude investigativa critica e, principalmente, criatividade.
Para acompanhar essas exigéncias, que avancam em ritmo acelerado
principalmente na area da saude, o enfermeiro deve ter o compromisso de avancar e
inovar por meio da apropriacdo da ciéncia e da tecnologia (PAES, 2011).

No intuito de garantir a assisténcia de enfermagem por meio de
procedimentos seguros baseados em acBes as mais cientificas possiveis, é
imprescindivel a construgcéo de protocolos de assisténcia que tragam um conjunto de
dados que permitam direcionar o trabalho e registrar oficialmente os cuidados
executados na resolucdo ou prevencdo de um problema (HONORIO; CAETANO,
2009).

Destarte, as diretrizes clinicas constam de passos norteadores para o cuidado
direto, nédo prevendo padronizacdo de condutas de cunho administrativo e
organizacional. Ja os protocolos podem contemplar tanto as diretrizes clinicas como
outros aspectos do cuidado. Considerando, ainda, que os protocolos podem servir

de referéncia na construcao de critérios e padrfes para a avaliacdo de desempenho
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de processos de cuidado, o conjunto de diretrizes deve estar voltado para um tema
especifico, com vistas a padronizar condutas que auxiliem o raciocinio e a tomada
de decisdo dos profissionais, devidamente adaptados a experiéncia e ao contexto
profissional (LIMA, 2007).

Em suma, protocolos auxiliam a pratica dos profissionais de salude, mas nao
substituem os seus conhecimentos e habilidades. O principio da “ndo maleficéncia”
estard contemplado sempre que os protocolos forem constituidos de forma
rigorosamente sistematica e respeitarem as conclusées das melhores e mais atuais
evidéncias cientificas (SCHNEID et al., 2003).
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4 CONSOLIDACAO DOS CONSTRUTOS

Tendo como ponto de partida as analises e estudos acerca da EB e seus
cuidados e recomendacdes através de leituras, releituras e estudos comparativos,
no que se refere as recomendacdes e cuidados gerais no atendimento a criancas
com epidermolise bolhosa deve ser abrangente e multiprofissional.

Foi visto e ressaltada a importancia do estimulo a crianga para amamentacao,
seu acompanhamento que deve se iniciar antes mesmo ao nascimento, visto que a
escolha do tipo de parto € determinante no inicio do atendimento e este recém-
nascido. Outra recomendagdo importante € monitorar o padréo alimentar e corporal
da crianca e adolescente, bem como seu desenvolvimento normal. Voltando a
ressaltar a importancia da equipe multiprofissional no cuidado, o encaminhamento a
nutricionistas deve ser realizado o quanto possivel pelo enfermeiro, visando um
crescimento e desenvolvimento saudavel e ainda a educacdo e orientacdo da
familia/cuidador/paciente na alimentacdo ideal, alimentos a ser evitado, evitando
doencas como desnutricdo, anemia, baixa resisténcia organica e até mesmo
presenca de constipacdo, muito observados nessa patologia.

De acordo com ANGELO et al, 2012, é mandatorio também o
acompanhamento dessas criancas pelo profissional dentista, e a atencdo do
restante da equipe em cuidar de todo o instrumental na realizacdo de exames fisicos
e orais, que devem ser sempre lubrificados com vaselina evitando iatrogenias. A
atuacdo do profissional odontélogo, compreende a orientacdo quanto ao uso de
escovas dentais de cerdas macias, limpezas orais com uso de jatos de &agua e
remocgao quimica do biofilme dentério, evitando assim, menor ocorréncia de lesdes
nos tecidos moles e promover a prevencado de traumas na mucosa e consequente
formacédo de bolhas, o que pode acarretar posteriormente problemas mastigatorios e
alimentares. Lembrando sempre que para obter sucesso na higiene bucal em
criancas € essencial a colaboracdo dos pais/cuidadores que devem ser
constantemente motivados.

Pode-se observar a existéncia de inUmeras recomendacdes em relacdo a
cuidados com a pele da crianca em diversas atividades e situacbes diarias.
Atualmente, baseado nos artigos levantados relevantes ao tema, foi encontrado,
segundo GOLDSCHNEIDER et al, 2014, que primeiramente deve ser feito no

primeiro atendimento um exame minucioso de toda a superficie corporal da crianca,
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by

atentando-se a idade da mesma, suas particularidades, areas comprometidas por
lesbes e areas que possuem risco aumentado de desenvolvimento de injarias, por
exemplo, a regido da fralda, uma das de manejo mais dificil e mais propensa a
traumas quimicos e fisicos. De forma geral, podemos notar que deve-se evitar
utilizac&o de elasticos nas fraldas, utilizagdo de cremes a base de 6xido de zinco, na
realizacdo de higiene e banhos, adicionar aveia e sal, visando diminuir dor e
desconforto causados pelas lesdes e prurido. Apds a higienizacdo da pele, devemos
objetivar o conforto através da utilizacao de hidratantes topicos, protetores cutaneos
e realizacdo de curativos a base de espuma com ou sem prata, dependendo das
caracteristicas das lesbes presentes, que devem ser sempre avaliadas e
reavaliadas.

A atuacdo do profissional enfermeiro especificamente, envolve inameros
aspectos, além dos ja citados anteriormente, este profissional agrega a funcao de
realizar o encaminhamento da crianca 0 mais precoce possivel a profissionais como
psicologos, fisioterapeutas e terapeutas ocupacionais, este primeiro, pois devemos
considerar o impacto psicolégico e social na familia e na crianca portadora de EB,
gue sofrem desde o fornecimento do diagndstico, por ser uma doenca de carater
cronico, dificuldade de socializacdo além de discriminagdo social relacionada as
alteracOes corporais, presenca de deformidades e caracteristicas das lesofes,
ocasionando situacbes constrangedoras; Estes dois Ultimos, visando o
estabelecimento e a prevencdo de limitacbes de movimentos e deformidades de
extremidades, atuando no melhor status de realizagdo de atividades de vida diarias
e melhor adaptacéo a sociedade, com possibilidade de trabalho, estudo, objetivando
uma melhor qualidade de vida tanto quanto seja possivel. Para endossar o exposto
acima, POPE et al, 2012, traz que a EB € uma doenca multissistémica complexa e
por conseguinte, a comunicacdo entre varios servicos de salde e a conexao
multiprofissional realizada pelo enfermeiro é fundamental.

O plano de tratamento deve ser tracado individualmente de acordo com as
peculiaridades e necessidades do paciente/familia, devendo ser sempre avaliado e
atualizado regularmente e entregue copia a familia com linguagem acessivel. E
fundamental que a enfermeira proporcione uma atenta avaliacdo individualizada,
estando atenta aos sinais e sintomas que possam indicar o agravo/aparecimento de

novas lesodes.
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A dor é um fator a ser sempre considerado e tratado, visto que € o sintoma
mais comum experimentado por pacientes com EB de acordo com POPE et al,
2012. Devem-se usar instrumentos de avaliacdo da dor adaptados a idade,
considerando a identificagdo de um padréo temporal e fatores agravantes. A
abordagem inclui a adocdo de modalidades preventivas e terapéuticas. E importante
ter em consideracdo que o manejo da dor € parte relevante do tratamento clinico,
ainda que haja poucos estudos especificos sobre o uso de analgésicos em
neonatos. Devemos considerar também a utilizacdo de medidas ndo farmacoldgicas
para tratamento da dor, como proporcionar ambiente tranquilo, evitar fatores que
aumentem os niveis de ansiedade, uso de brinquedo terapéutico e musicoterapia.

No que se refere ao tratamento das lesdes, segundo BOEIRA et al, 2013, a
perfuracdo das bolhas deve ser realizada para se evitar complicacdes futuras e o
uso de curativos estéreis € recomendado. A pele deve ser preservada, funcionando
como um curativo biolégico na prevencéo de colonizacao bacteriana.

Com base em todo o0 exposto acima observamos que trata-se de uma doenca
complexa e que exige tanto acompanhamento especializado como o atendimento
eficaz e especializado, evitando que esta criangca ao ser atendida inicialmente por
um profissional que nunca teve contato com a patologia ndo aja de forma imperita,
evitando a ocorréncia de complicacdes. Portanto foi detectado inquestionavelmente
a necessidade e importancia do seguimento de um protocolo de atendimento
especifico a estas criancas portadoras de EB.

Temos que os protocolos e diretrizes apresentam inimeros beneficios, que de
acordo com WOLFE et al, 2004, envolvem, melhora na qualidade do cuidado de
saude oferecido ao paciente e orientacdo adequada na alocacdo de recursos na
assisténcia a saude. A construcdo de um protocolo de cuidados de enfermagem
amplia a possibilidade de aquisicdo e avanco de conhecimentos e com isso,
descobertas de escolhas de procedimentos com novos modos de pensar. O
estabelecimento de protocolos assistenciais, capazes de permitir o rastreio precoce
de riscos e a aplicacéo de interven¢des oportunas, pode representar um ganho na

gualidade da assisténcia de enfermagem.
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5 ACHADOS RELEVANTES PARA CONSTRUCAO DO PROTOCOLO

De acordo com POTTER; PERRY, 2009, a construcdo do protocolo de
cuidados amplia a possibilidade de aquisicdo e avanco de conhecimentos e através
disso, descobertas de escolhas de processos e desenvolvimento de raciocinios
clinicos. Ao observar o processo de trabalho e as intervengbes de enfermagem,
percebe-se que conhecimento técnico cientifico € mobilizado e pode ser adaptado a
realidade e necessidade do paciente. Essas conexfes sugerem uma harmonia no
processo de cuidar revelando uma forma de saber agir embasada cientificamente.

Segundo PAES, 2011, os protocolos dependendo de como sdo construidos e
aplicados, podem ser entendidos como apropriacdo de tecnologias para o cuidado;
Sugerindo a implementacdo de um saber agir diferente que considera a condicéo
clinica do paciente, incorporado ao seu desejo/necessidade para tomada de decisdo
clinica. Ainda de acordo com o autor, os protocolos sdo considerados como
diretrizes para a implementacdo da prética clinica, oferecendo suporte tedrico
cientifico otimizando as intervencdes em situacdes peculiares, como é o caso do
atendimento em EB.

Para que seja garantida a assisténcia de enfermagem por meios seguros
baseada em acgbes cientificas, € imprescindivel a construcdo de protocolos de
assisténcia que tragam um conjunto de dados que permitam o direcionamento do
trabalho e seu registro de cuidados executados na resolucéo ou prevencdo de uma
problematica, o que encontramos em estudo realizado por HONORIO; CAETANO,
20009.

LIMA, 2007 mostra que as diretrizes clinicas constam de passos que norteiam
o0 cuidado direto e ndo preveem padronizacdo de condutas o que desmitifica a
afirmacéo de falta de autonomia ou generalizacdo, dando ao profissional que aplica
o protocolo a possibilidade de adapta-lo de acordo com suas
necessidades/especificidades. Lembrando ainda que os protocolos podem servir de
referéncia na construcdo de critérios e padrbes para avaliacdo da eficacia do
cuidado prestado, padronizando condutas que auxiliem no raciocinio clinico e na
tomada de decisao inseridos neste contexto e que estejam devidamente adaptados

a experiéncia vivida e ao contexto institucional e profissional.
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De forma geral, tendo como base o estudo de SCHNEID et al, 2003, os
protocolos podem auxiliar e devem ser construidos no sentido de auxiliar e nortear a
pratica profissional ndo substituindo os conhecimentos e habilidades do profissional
enfermeiro.

Podemos concluir, portanto que os protocolos séo instrumentos auxiliares,
norteadores da assisténcia devendo ser desmistificados pelas instituicdes que os
formulam e implantam, cabendo as mesmas sua constante orientacdo e
monitoramento da adesdo, capacitando os profissionais que os utilizam a além de
aplica-los, estimula-los no desenvolvimento pessoal de raciocinio clinico e tomada
de decisbes embasadas nos mesmos bem como participar de suas constantes
revisdes, reformulacdes e atualizacdes necessarias de acordo com novos estudos
das diretrizes que o0s norteiam, garantindo assim, sua qualidade, eficacia e

efetividade.
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6 DISCUSSAO E RESULTADOS

No que diz respeito as recomendacOes de cuidados das criancas com
epidermodlise bolhosa, todos os estudos encontrados concordam em estimular a
amamentacdo e a orientagdo alimentar proveniente da equipe multiprofissional,
porém com mais énfase ao acompanhamento por nutricionista visando acompanhar
0 crescimento e desenvolvimento e para evitar complicacées comuns da doenca,
como anemia, desnutricdo e evitar a ingestdo de alimentos cariogénicos e que
possam causar lesbes na cavidade bucal e/ou trato gastrintestinal, segundo
ANGELO et al, 2012, o uso de suplementos também devem ser usados com
precaucfes e acompanhamento tendo em vista sua composi¢cado com acgucares. Em
contrapartida, temos a relevancia da dietoterapia na ocorréncia de dor abdominal e
constipacdo, sintomas comuns em 35% das criancas portadoras segundo
GOLDSCHNEIDER et al, 2014.

POPE et al, 2012, recomenda ainda que seja considerada a idade na crianca
em diferentes aspectos da assisténcia, na abordagem da dor, através de escalas
especificas, farmacos e também medidas ndo farmacolégicas; Também no
desenvolvimento do plano de cuidados que segundo WOLFE et al, 2004, deve ser
individualizado, ser construido de acordo com as particularidades do paciente e
familia/cuidador devendo ser fornecido a este a copia com orientacbes de forma
inteligivel.

Existem diversas recomendacdes relacionadas ao tratamento da dor,
segundo POPE et al, 2012, para neonatos, o uso de sacarose oral € um instrumento
eficaz de curta duracdo para criangcas menores de dois anos de idade, para criancas
mais velhas, recomenda-se o uso de acetaminofeno ou morfina a serem
administrados 30 minutos antes da realizacdo de procedimentos dolorosos. Ainda de
acordo com GOLDSCHNEIDER et al, 2014, o contato fisico feito com seguranga
com o0s pais, o uso de ambiente tranquilo, posicionamento confortavel e
musicoterapia tratam-se de medidas terapéuticas ndo farmacolégicas para o manejo
da dor, visto que ainda existem poucos estudos voltados para o uso de analgesia em
neonatos, de acordo com TORRES, CONTRERAS; GONZALES, 2011.

Para os cuidados com a pele e tratamento das lesfes todos os estudos séo

unanimes nas recomendacdes quanto a perfuracdo das bolhas, evitando sua piora.
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SANTOS, 2010, mostra a eficacia do uso de curativos estéreis a base de espuma e
prata, que ainda recomenda que deve ser empregue todo o esforco na tentativa de
minimizar o trauma e formacao de novas lesdes, relacionado a isto, BOEIRA et al,
2013, expde a necessidade da realizacdo de uma avaliagao inicial minuciosa de toda
a area do corpo afetada, sua superficie e do tipo de envolvimento da pele (intacta,
bolhas, erosdes e lesbes crbnicas), devendo ser reavaliada a cada seis meses; Vale
ressaltar ainda a relevancia do uso de instrumental para realizagcdo de exames e
procedimentos lubrificados com vaselina por parte de todos os profissionais
envolvidos na assisténcia, evitando a reduzindo a dor, a piora e o aparecimento de
novas lesdes.

No que compete as orientacdes dadas aos pacientes, familiares e cuidadores,
de acordo com AMARAL; ANDRADE; BARBOSA, 2014, deve-se haver uma escuta
apurada das queixas da familia pelo profissional, tracando um plano de cuidados
individualizado com acompanhamento cuidadoso. O enfermeiro deve propiciar uma
orientacdo que propicie aos portadores de EB e familiares uma compreenséo
precisa da doenca e dos cuidados necessarios no domicilio, com o objetivo de se
prevenir o aparecimento de sequelas decorrentes das bolhas otimizando a qualidade
de vida e evitando maiores complicagcbes. CAPRARA; VERAS, 2006, enfatiza a
importancia do acolhimento e encaminhamento dos pacientes e familia a grupos de
apoio e a 6rgaos publicos de acordo com a portaria de doengas raras, para que
obtenham apoio psicoldgico e insumos para realizacdo dos curativos. Endossando
essas afirmacfes, segundo ANGELO et al, 2012, todos os individuos com EB
possuem além da fragilidade cutanea, alteracdes e impactos em suas rotinas e a
troca de experiéncias promovidas por redes de suporte pode proporcionar avangos
na melhoria da qualidade de vida e sensibilizar profissionais e gestores de saude
para a adocao de politicas publicas efetivas.

Em relagcéo aos protocolos, de acordo com WOLFE et al, 2004, as diretrizes
clinicas oriundas do protocolos sédo definidas como recomendacdes desenvolvidas
sistematicamente para auxiliar profissionais de saude e pacientes na tomada de
decisdes acerca de cuidados de saude apropriados para circunstancias clinicas
especificas. Ainda de acordo com o autor, os protocolos melhoram a qualidade no
cuidado de saude e orientacdo adequada na alocacdo de recursos na assisténcia a
saude. Segundo FARIAS et al, 2012, as diretrizes de pratica clinica destinam-se a

melhorar a qualidade da saulde/cuidado com a padronizacdo do cuidado e sua
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promocao baseada em evidéncias 0 que nos respalda e subsidia a assisténcia de
enfermagem. Por outro lado, temos em relacdo a PAES, 2011, que a criacao
exacerbada e desordenada de protocolos de cunho gerencial, assistencial ou clinico
nao garante sua utilizacdo nem a efetividade de atuacdo da equipe, devendo ser
realizado conjuntamente um processo de sensibilizagao e validagao.

Estudos de KAISER, 2005; WOLFE et al, 2004; FORMOSO et al, 2001,
revelam ainda uma adesdo incompleta a estes protocolos ou até mesmo a nhao
adeséao, entre as razdes para este fato, foram enumerados rigidez na aplicacéo para
pacientes individuais, recomendag¢tes muito simplificadas, reducdo de autonomia
profissional, desconhecimento, falta de familiaridade, falta de confianca nas
evidéncias que suportam o protocolo ou no 6rgao que o produziu, 0 que mostra a
importancia de uma base cientifica comprovada e uma orientacdo e reorientacdes
constantes dos profissionais envolvidos que utilizaréo estes instrumentos para que a

adesao ocorra.
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7 PROPOSTAS DE PROTOCOLOS

7.1 Procedimento Operacional Padréo para Higiene Corporal — POP

1) Executante

2)

3)

4)

Enfermeira;

Técnica de enfermagem;

Auxiliar de enfermagem.

Resultados Esperados

Promover melhor observacéo da integridade da pele;

Promover higiene e bem estar;

Ensinar a familia/cuidador a forma adequada e segura de realizar o banho.

Preparacdo e Materiais Necessarios

Agua morna;

Toalha;

Lencol;

Luvas de procedimento;

Fralda;

Sabonete liquido;

Banheira;
Sal;

Aveia.

Principais Atividades

1.

o

Higienizar as méaos;

2. Reunir o material necessério para o banho/higiene;
3.
4. Colocar agua preenchendo metade da banheira, sendo a temperatura

Evitar correntes de ar e promover ambiente aquecido;

aferida por termémetro ou pela regido do antebraco, adicionar sal e aveia,
Colocar a crianga sobre a bancada atentando a sua posi¢c&o e seguranga;
Retirar a roupa da crianca de forma delicada e segurando a mesma

evitando ao maximo a ocorréncia traumas, ainda que minimos;
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7. Se a crianca estiver em uso de ataduras no corpo, retira-las na agua da
banheira, favorecendo sua retirada e evitando tracao da pele;

8. Realizar o banho no sentido céfalo podalico, utilizando solu¢cédo adequada,
hidratante, que n&o resseque a pele;

9. Retirar a crianca da banheira, colocar sobre toalha macia e aquecida,
secar de forma compressiva e delicada, ndo esfregar a pele;

10.Apbs secar bem a pele, aplicar solucéo hidratante, se presentes, estourar
as bolhas com agulhas estéreis, drenando seu conteudo e aplicar
curativos estéreis a base de espuma, impregnados com prata ou nao,
dependendo das caracteristicas das lesdes (se presenca ou nhao de
infeccao);

11.Colocar roupa de forma delicada, a base de algodado leve, aplicar
protetores cutdneos em pele integra;

12.Desprezar o material utilizado;

13.Deixar a crianca confortavel,

14.Anotar todo o procedimento bem como listar através do exame fisico
guando realizado pelo enfermeiro, todas as caracteristicas da pele e das

lesdes.

5) Cuidados
Atentar-se a lubrificar com vaselina todo o material utilizado no banho e
exame fisico;
Orientar familiar/cuidador durante todo o procedimento, atentando-se a

davidas e diminuindo ansiedade.

6) Acdes em Caso de N&do Conformidade

Comunicar a enfermeira.



7.2 Procedimento Operacional Padr&o para Higiene Oral — POP

1)

2)

3)

4)

Executante
Enfermeira;
Técnica de enfermagem;

Auxiliar de enfermagem.

Resultados Esperados

Retirar o biofilme presente nos dentes;
Diminuir colonizacao bacteriana;

Manter cavidade oral integra e saudavel;

Orientar familiar/cuidador sobre importancia da higiene oral.

Preparacdo e Materiais Necessarios
Gaze;

Agua fluoretada;

Escova dental de cerdas macias;
Creme dental sem alcool;

Agua morna;

Toalha;

Luvas de procedimento.

Principais Atividades
1. Higienizar as maos;
Reunir o material necessario;

2
3. Calcar as luvas de procedimento;
4
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Realizar a limpeza mecéanica suave com gaze em neonatos ou com a

escova macia em criangas maiores, com extremo cuidado tendo em

consideragao a presenca de microstomia;

5. Estimular a realizar bochechos com agua fluoretada ou promover enxague

para que nao fiqguem restos de produtos de limpeza bucal;

6. Atentar-se a presenca de lesdes na cavidade bucal, avaliar, intervir e

encaminhar ao profissional dentista quando necessério;
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7. Secar a boca da crianca com toalha felpuda;
8. Desprezar o material utilizado;

9. Documentar todo o procedimento e achados.

5) Cuidados
Atentar-se a lubrificar com vaselina todo o material utilizado na higiene oral;
Orientar familiar/cuidador durante todo o procedimento, atentando-se a

duvidas e diminuindo ansiedade.

6) Acbes em Caso de N&ao Conformidade

Comunicar a enfermeira.
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7.3 Procedimento Operacional Padréao para Cuidados com Lesdes de EB — POP

1) Executante

2)

3)

4)

Enfermeira;

Técnico de enfermagem;

Auxiliar de enfermagem.

Resultados Esperados

Evitar surgimento de novas lesdes;

Manter integridade da pele tanto quanto possivel;

Promover o rompimento das bolhas;

Manter a pele como curativo protetor bioldgico.

Preparacdo e Materiais Necessarios

Agulha estéril;

Gaze estéril;

Luva estéril;

Curativos a base de espuma impregnados ou ndo com prata;

Protetores cutaneos;

Malhas elasticas para fixacdo dos curativos;

Pomadas tépicas a base de hidrogel.

Principais Atividades

1.
2.
3.

Higienizar as maos;

Reunir todo o material necessario;

Administrar 30 minutos antes do procedimento, medida analgésica
farmacologica ou ndo de acordo com a idade da crianga;

Fazer um exame minucioso de toda a superficie corporal, integra e com
lesdes;

Identificar as bolhas e perfura-las, drenando seu conteddo e promovendo
sua limpeza apds, aplicando curativo estéril e fixando o mesmo com malha

elastica;
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6. Aplicar protetores cutaneos, protegendo e atentando-se a pele integra e a
pele em regibes mais propensas a lesbes, como a pele da regido intima,
por exemplo.

7. Desprezar o material utilizado;

8. Anotar todo o procedimento realizado, as lesbes encontradas e o material

utilizado.

5) Cuidados
Orientar familiar/cuidador durante todo o procedimento, atentando-se a

davidas e diminuindo ansiedade.

6) Acbes em Caso de Nao Conformidade

Comunicar a enfermeira.
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7.4 Procedimento Operacional Padrao para o Manejo da Dor — POP

1)

2)

3)

4)

5)

Executante
Enfermeira;

Técnico de enfermagem.

Resultados Esperados
Diminuir o padréo algico;

Promover o conforto.

Preparacdo e Materiais Necessarios

Escalas de dor adequadas a faixa etaria da crianca atendida;
Brinquedo terapéutico;

Musicas;

Farmacos quando prescritos;

Sacarose oral;

Luva de procedimento.

Principais Atividades

Higienizar as méaos;

Reunir o material necessario;
Aplicar a escala de dor adequada;
Registrar nivel algico;

Intervir com medida farmacol6gica ou nao;

2 T o

Realizar retorno da dor de acordo com score algico e avaliar eficacia do
método analgésico utilizado, objetivando sempre zerar a dor;

7. Registrar todo o procedimento, as medidas empregadas e o retorno da dor
através de avaliacdo adequada;

8. Deixar o paciente confortavel.

Cuidados
Atentar-se a dosagem de farmacos utilizados;
Adaptar intervengdes de acordo com faixa etaria e necessidades da crianca;



Orientar familiares/cuidadores quanto avaliacdo e sinais de dor.

6) Acbes em Caso de Nao Conformidade

Comunicar a enfermeira/médico.
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7.5 Procedimento Operacional Padrdo para o Manejo do Prurido — POP

1) Executante
Enfermeira;

Técnico de enfermagem.

2) Resultados Esperados
Manter integridade da pele;
Evitar ressecamento da pele;

Evitar o surgimento de novas lesdes.

3) Preparacédo e Materiais Necessarios
Hidratantes;
Protetores cutaneos;
Umidificadores;
Luvas de procedimento;

Farmacos quando necessario.

4) Principais Atividades

1. Higienizar as maos;

2. Reunir todo o material necessario;

3. Realizar um exame minucioso da pele, atentando-se a areas propensas a
lesGes e ao prurido, bem como fatores desencadeantes do prurido;

4. Manter a pele sempre hidratada, evitando seu ressecamento e
consequente prurido e lesdes;
Manter ambiente umidificado;
Utilizar roupas e enxoval de algodéao;

7. Administrar anti-histaminicos quando necessario.

5) Cuidados
Orientar familiares quanto ao uso de roupas adequadas, materiais hidratantes

e evitar ambiente seco, bem como os fatores desencadeantes conhecidos.



6) Acbes em Caso de Nao Conformidade

Comunicar a enfermeira.
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7.6 Procedimento Operacional Padrdo para Realizacdo de Exame Fisico,

Afericdo de Sinais Vitais e Medidas Antropométricas — POP

1) Executante
Enfermeira;

Técnico de enfermagem.

2) Resultados Esperados
Obter exame fisico de qualidade, evitando surgimento de novas lesdes
decorrente da realizacao dos exames;
Aferir dados vitais;

Monitorar desenvolvimento/crescimento.

3) Preparacéo e Materiais Necessarios
Luvas de procedimento;
Material para aferir medidas antropométricas (balanca, fita métrica, régua);
Vaselina;
Material para afericho de sinais vitais (termOmetro, estetoscopio,

esfigmomandmetro, reldgio de contagem de segundos).

4) Principais Atividades
1. Higienizar as maos;
2. Reunir todo o material necesséario;
3. Lubrificar todo o instrumental a ser utilizado com vaselina;
4. Proceder ao exame fisico cuidadoso e delicado, medidas antropométricas

e afericdo de sinais vitais;

o

Anotar todos os dados obtidos;

6. Deixar crianca vestida e confortavel.

5) Cuidados
Fazer todo o procedimento rotineira e delicadamente;
Orientar a familiar/cuidador quanto a importancia da realizacdo destes

exames e aferi¢oes.



6) Acbes em Caso de N&ao Conformidade

Comunicar a enfermeira.
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