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RESUMO 

 

XAVIER, Livia Mara Batista. Epidermólise Bolhosa: Organização dos serviços de atenção 

à saúde e perfil epidemiológico dos pacientes atendidos em Salvador, Bahia. 2019. 52f. 

Dissertação (Mestrado Profissional em Saúde Comunitária) - Instituto de Saúde Coletiva, 

Universidade Federal da Bahia, Salvador, 2019. 

 

 

A Epidermólise Bolhosa (EB) é uma patologia rara não contagiosa que tem como característica 

principal a fragilidade da pele e mucosas, levando ao aparecimento de bolhas e lesões, em 

decorrência de mínimos traumas, calor excessivo ou de forma espontânea. São consideradas 

doenças raras aquelas de baixíssima frequência na população geral. No Brasil, doença rara é 

aquela que afeta até 65 pessoas em cada 100.000 indivíduos (BRASIL, 2014). Apesar de 

apresentar uma baixa prevalência individual, o número elevado de doenças raras causa um 

impacto significativo no orçamento da saúde, pois exigem atendimento por equipe 

especializada, tecnologias e medicamentos de alto custo, tornando-se um desafio ao sistema 

público de saúde, ao buscar garantir a universalidade da cobertura e a integralidade da atenção. 

Este estudo objetivou analisar os aspectos clínicos e operacionais de atendimento dos pacientes 

com EB, através da identificação do conhecimento dos profissionais sobre os aspectos clínicos 

da doença e operacionais do atendimento, além disso, buscou descrever as características sócio 

demográficas e clínicas dos pacientes atendidos em um serviço de referência de Salvador-

Bahia. Para tal, foi realizado um estudo quantitativo observacional do tipo descritivo, através da 

aplicação de questionário estruturado aos profissionais e revisão de prontuários. Participaram 

do estudo 47 profissionais de saúde da atenção básica e atenção especializada e 30 pacientes 

em acompanhamento ambulatorial no serviço de referência. Os resultados apontaram que boa 

parte dos profissionais conhecia os aspectos clínicos da EB, mas desconheciam alguns pontos 

importantes no manejo da doença, os serviços de referência, como se dá o encaminhamento e 

instrumentos para regulação. Com relação ao perfil dos pacientes a forma distrófica foi a mais 

prevalente, sendo observado a necessidade de atendimento psicossocial e o fortalecimento do 

acompanhamento na APS. Conclui-se, portanto que existem falhas na rede de atenção a pessoa 

com doença rara e a necessidade de fortalecer a rede de atenção ao paciente com EB, através da 

construção de uma linha de cuidado, com definição de fluxos de atendimento e 

acompanhamento interdisciplinar em todos os níveis da atenção, além da educação permanente 

das equipes, buscando garantir a essa população atendimento digno e eficiente e com isso 

promover uma melhor qualidade de vida. 

 

Palavras-chave: Epidermólise Bolhosa. Doenças Raras. Rede de Atenção à Saúde. 
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ABSTRACT 

 

XAVIER, Livia Mara Batista. Bullous Epidermolysis: Organization of health care services 

and epidemiological profile of patients treated in Salvador, Bahia.2019. 52f. Dissertation 

(Professional Master in Community Health) - Institute of Collective Health, Federal University 

of Bahia, Salvador, 2019. 

 

Bullous Epidermolysis (EB) is a rare non-contagious condition that has as its main 

characteristic the fragility of the skin and mucous membranes, leading to the appearance of 

blisters and lesions, due to minimal trauma, excessive heat or spontaneously. Very rare diseases 

are considered to be those of very low frequency in the general population. In Brazil, rare 

disease is one that affects up to 65 people in 100,000 individuals (BRAZIL, 2014). Despite 

having a low individual prevalence, the high number of rare diseases has a significant impact 

on the health budget, as they require care by specialized staff, technologies and high cost 

medicines, becoming a challenge to the public health system when seeking ensure universal 

coverage and comprehensive care. This study aimed to analyze the clinical and operational 

aspects of care of patients with EB, by identifying the knowledge of professionals about the 

clinical and operational aspects of the disease, and sought to describe the socio demographic 

and clinical characteristics of patients treated in a service. Salvador-Bahia reference point. For 

this, a descriptive observational quantitative study was carried out through the application of a 

structured questionnaire to the professionals and review of medical records. The study included 

47 primary care and specialized health professionals and 30 outpatients at the referral service. 

The results indicated that most professionals knew the clinical aspects of EB, but were unaware 

of some important points in the management of the disease, the referral services, as referral and 

instruments for regulation. Regarding the profile of patients, the dystrophic form was the most 

prevalent, with the need for psychosocial care and the strengthening of PHC follow-up. It is 

therefore concluded that there are failures in the care network for rare disease patients and the 

need to strengthen the care network for patients with EB, through the construction of a care 

line, with definition of care flows and interdisciplinary follow-up in all. The levels of attention, 

as well as the permanent education of the teams, seeking to guarantee this population a 

dignified and efficient service and thereby promote a better quality of life. 

 

Keywords: Epidermolysis Bullosa. Rare deseases. Health Care Network. 
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1 INTRODUÇÃO 

 

A Epidermólise Bolhosa (EB) é uma doença rara não contagiosa, que tem como 

característica principal a fragilidade da pele e mucosas, levando ao aparecimento de bolhas e 

lesões, em decorrência de mínimos traumas, calor excessivo ou de forma espontânea. 

As doenças raras são aquelas de baixíssima frequência na população geral. Nos Estados 

Unidos, o critério para se considerar uma doença como rara é ter 75 casos para 100.000 

habitantes; já na União Europeia, essa proporção é de 1 caso para 10.000 habitantes. No Brasil, 

de acordo com a Política Nacional de Atenção Integral às Pessoas com Doenças Raras, a 

classificação de doença rara é estabelecida quando um certo tipo de patologia afeta até 65 

pessoas em cada 100.000 indivíduos. (AITH, BUJDOSO, NASCIMENTO et al. 2014; 

SILVER, 2012; BRASIL, 2014)  

Segundo dados do Grupo de Pesquisa Sobre Doenças Raras e Drogas Órfãs 

(ORPHANET) composto por cerca de 40 países, em 2011 foram incluídas em sua listagem 

cerca de 6.000 doenças raras, no entanto menos de 1.000 dispõem de conhecimento científico 

suficiente para serem beneficiadas. (ORPHANET, 2012) 

No Brasil, estima-se que existam 13 milhões de pessoas com doenças raras. Apesar de 

apresentar uma baixa prevalência individual, o número elevado de doenças raras causa um 

impacto significativo no orçamento da saúde, pois exigem atendimento de equipe 

especializada, tecnologias e medicamentos de alto custo, tornando-se um desafio ao sistema 

público de saúde, ao buscar garantir a universalidade da cobertura e a integralidade da atenção 

a todos os indivíduos que precisam ter acesso a estes serviços. (BARBOSA e MONSORES, 

2016; AITH, BUJDOSO, NASCIMENTO et al. 2014; CHUEIRI, HARZHEIM e GAUCHE, 

2014; SABIÁ, 2016) 

O Ministério da Saúde, através da portaria nº199 de 30/01/2014, instituiu a Política 

Nacional de Atenção Integral às Pessoas com Doenças Raras, que aprova as Diretrizes para 

Atenção Integral às Pessoas com Doenças Raras no âmbito do Sistema Único de Saúde (SUS) e 

institui incentivos financeiros de custeio. Esta portaria no seu Art. 4º define como objetivo:                                    

Reduzir a mortalidade, contribuir para a redução da morbimortalidade e das 

manifestações secundárias e a melhoria da qualidade de vida das pessoas, por meio de 

ações de promoção, prevenção, detecção precoce, tratamento oportuno redução de 

incapacidade e cuidados paliativos. (BRASIL, 2014, p.4) 

 

Desta forma, a prestação do cuidado à pessoa com doença rara deverá ser definida com 

base nas necessidades do indivíduo, com organização de fluxos de assistência nos diversos 
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níveis de atenção. O cuidado ao paciente deverá ser realizado pelos serviços de Atenção 

Especializada ou Serviços de Referência em Doenças Raras, componentes estruturantes 

complementares à Rede de Atenção à Saúde, garantindo atenção de modo integrado e 

coordenado em todos os níveis, com a realização de ações preventivas, de acolhimento, acesso 

a recursos diagnósticos, terapêuticos e aconselhamento genético e de reabilitação nos casos 

indicados. (BRASIL, 2014) 

A Epidermólise Bolhosa (EB) possui como principal característica a fragilidade da pele, 

que ocorre devido a uma mutação genética nas proteínas responsáveis por manter as camadas 

da pele aderidas, por isso no paciente com EB, essas proteínas estão alteradas ou ausentes. A 

doença em sua maioria é transmitida geneticamente, EB Hereditária (EBH), sendo a 

consanguinidade dos pais e o histórico de doenças similares na família fatores a serem levados 

em consideração, visto que sua transmissão pode ser autossômica dominante ou recessiva. 

Quanto à manifestação desta doença, foi constatado que a EB tanto pode manifestar-se 

logo ao nascimento, quanto no decorrer da infância. Já em relação á classificação da EB, 

considera-se quatro tipos principais associados à zona de desprendimento da pele: EB Simples 

(EBS), EB Juncional (EBJ), EB Distrófica (EBD) e Síndrome de Kindler (SK). Vale referir 

também a existência da EB Adquirida (EBA). (ANGELO, FRANÇA, LAGO, et. al 2012; 

BOEIRA, SOUZA e ROCHA et. al. 2013) 

Nos Estados Unidos, estima-se a ocorrência de 50 casos de EB por 1 milhão de nascidos 

vivos, sendo 92% deles da forma EBS, 5% EBD, 1% EBJ e 2% não classificados. Dados da 

Irlanda do Norte mostraram que num período de 23 anos (1962-1984), foram identificados 48 

casos de EB, sendo 31 (64,6%) de EBS, 12 (25,0%) EBD, quatro (8,3%) da forma adquirida e 

um (2,1%) de EBJ. (BOEIRA, SOUZA e ROCHA et. al. 2013; GÜRTLER, DINIZ, SOUZA-

FILHO et. al. 2005) 

No Brasil, não existem dados epidemiológicos consistentes sobre essa importante 

doença. Segundo dados do cadastro nacional da Associação Nacional sobre EB (DEBRA), 

existem notificados 794 casos de EB em todo território nacional, sendo a Bahia o terceiro 

estado com maior número, superada apenas por São Paulo e Minas Gerais. (DEBRA, 2018) 

Na Bahia, os Serviços de Referência para EB definidos na portaria nº 1.092 de 

01/09/2016, da Secretaria de Saúde do Estado da Bahia (SESAB) são: o Hospital Universitário 

Prof. Edgard Santos (HUPES) da Universidade Federal da Bahia (UFBA) em Salvador - para 

os usuários residentes em municípios integrantes das Macrorregiões de Saúde Leste, Centro 

Leste, Nordeste e Centro Norte- e o Centro Universitário de Atenção à Saúde (CEUAS) da 

Universidade Estadual do Sudoeste da Bahia (UESB), para os usuários residentes em 
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municípios integrantes das Macrorregiões de Saúde Sudoeste, Oeste, Norte, Sul e Extremo Sul. 

(BRASIL, 2016) 

Considerado como um serviço de atenção terciária integrada à Rede de Atenção à Saúde 

do SUS, o HUPES atende estes pacientes nas diversas especialidades médicas, prestando um 

atendimento multidisciplinar e especializado em nível ambulatorial e hospitalar. (HUPES, 

2019) 

Sendo assim, com este estudo pretende-se dar visibilidade a uma doença, que pelo fato 

de ser considerada rara, é pouco ou totalmente desconhecida por profissionais de saúde 

responsáveis pelo atendimento no âmbito do SUS. Para tanto, buscou-se conhecer o perfil 

epidemiológico dos pacientes, e o fluxo de atendimento aos pacientes com EB. Com a difusão 

deste conhecimento, espera-se que sejam implementadas políticas públicas de prevenção e 

oferta organizada dos serviços, visando oferecer a essa população atendimento digno e eficiente 

para promoção de uma melhor qualidade de vida.  

 

OBJETIVO GERAL  

• Analisar os aspectos clínicos e operacionais do atendimento dos pacientes com EB em 

Salvador - Bahia em 2019. 

 

OBJETIVOS ESPECÍFICOS 

 

● Identificar o perfil sócio demográfico dos profissionais de saúde e o conhecimento 

sobre os aspectos clínicos da doença e operacionais do atendimento. 

● Descrever o fluxo de atendimento ao paciente nas unidades de atenção primária e 

especializada do distrito sanitário Barra/Rio Vermelho. 

● Descrever as características sócio demográficas e clínicas dos pacientes atendidos em 

um serviço de referência de Salvador. 
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2 REFERENCIAL TEÓRICO 

 

2.1 ORGANIZAÇÃO DA REDE DE ASSISTÊNCIA  

 

No Brasil, o direito a saúde para todos está assegurado na Constituição Federal, baseado 

nos princípios da universalidade, integralidade e equidade. Segundo a Lei Federal 8080/90 o 

princípio da integralidade da assistência pode ser definido como um “conjunto articulado e 

contínuo das ações e serviços preventivos e curativos, individuais e coletivos, exigidos para 

cada caso em todos os níveis de complexidade do sistema”. (BRASIL, 1990, p.25) 

De acordo com este princípio, as instituições e serviços de saúde devem oferecer ações 

articuladas de prevenção às doenças e assistência à saúde, estando as atividades de educação 

em saúde incluídas dentre as responsabilidades dos profissionais. Neste contexto, a 

integralidade da assistência é muito mais abrangente, pois o olhar do profissional deve ir muito 

além da doença que se manifesta, buscando identificar necessidades biopsicossociais afetadas e 

fatores de risco à saúde. (ALVES, 2004) 

Em 30 de dezembro de 2010 foi publicada pelo Ministério da Saúde a Portaria nº 4.279 

que estabelece diretrizes para a organização da Rede de Atenção à Saúde (RAS) no âmbito do 

SUS, tendo por objetivo principal reduzir a fragmentação das ações nos serviços de saúde e 

melhorar a qualificação da gestão do cuidado.  Por isso, “As redes são arranjos organizativos de 

ações e serviços de saúde de diferentes densidades tecnológicas, que integradas por meio de 

sistemas de apoio técnico, logístico e de gestão, buscam garantir a integralidade do cuidado.” 

(BRASIL, 2010, p.4) 

A organização em redes permite uma relação horizontalizada entre os serviços de saúde, 

de modo a se relacionarem entre si e permitir uma comunicação permanente, sendo a atenção 

básica um ponto importante, pois mantém uma relação mais próxima com o usuário, 

principalmente os portadores de doenças crônicas que necessitam de cuidado continuo 

permitindo que o mesmo seja compartilhado entre os serviços nos três níveis de atenção. 

(MAGALHAES JUNIOR, 2014) 

Para garantir a integralidade, é necessário realizar mudanças na construção do cuidado 

desde a rede básica até a atenção hospitalar. A relação entre os níveis de atenção da rede 

assistencial deve se dar de forma horizontalizada e com elevado grau de interdependência, de 

modo que os serviços de saúde interajam entre si em diferentes fluxos, tendo o usuário como 

centro, assim como linhas de cuidado baseada em suas singularidades e necessidades 

instituídas. (FRANCO & MAGALHÃES JR., 2004) 
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As linhas de cuidados especificas buscam organizar tecnologicamente os serviços e 

potencializar a assistência ao usuário de acordo com suas necessidades especificas e 

particularidades inerentes ao seu problema de saúde. (SILVA, 2011; MAGALHÃES JUNIOR, 

2014) 

Para dar suporte aos pacientes com doenças raras, foi instituída em 2014 a “Política 

Nacional de Atenção Integral às Pessoas com Doenças Raras”, através da portaria nº199 de 

30/01/2014 do Ministério da Saúde, cujos diversos capítulos explicitam os princípios e 

diretrizes, responsabilidades, organização da atenção e estrutura da linha de cuidado. (BRASIL, 

2014) 

 

2.2 EPIDERMÓLISE BOLHOSA (EB) 

 

A EB é uma doença rara, hereditária, que compreende uma desordem genética que se 

caracteriza pela fragilidade cutânea, formando bolhas e erosões ao se exercer forças mecânicas 

aparentemente insignificantes sobre a pele. Abrange mais de 30 entidades com genótipos e 

fenótipos distintos. Muitos dos subtipos apresentam manifestações extra cutâneas importantes 

que podem levar o paciente a óbito. As complicações mais significantes ocorrem 

principalmente em mucosa ocular, trato gastrointestinal, geniturinário e vias aéreas superiores. 

(FINE, 2009; 2010) 

A classificação da EB vai depender do padrão de herança genética, forma de 

transmissão, nível de clivagem onde as bolhas acontecem, proteínas comprometidas e 

manifestações clínicas da doença. Segundo o quarto consenso internacional no diagnóstico e 

classificação da EB publicado em junho de 2014, a mesma se divide em quatro tipos principais 

associados à zona de desprendimento da pele: Epidermólise Bolhosa Simples (EBS), 

Epidermólise Bolhosa Juncional (EBJ), Epidermólise Bolhosa Distrófica (EBD) e Síndrome de 

Kindler (SK). (ANGELO, FRANÇA, LAGO et. al. 2012; BOEIRA, SOUZA e ROCHA et. al. 

2013; COUTO, GOUVEIA, MIGUÉNS et al. 2017) 

Na EBS, as lesões ocorrem devido a uma desordem dos queratinócitos, ocasionando 

bolhas intraepidérmicas relativamente suaves sem envolvimento mais profundo. O surgimento 

das bolhas geralmente diminui com a idade, desaparecendo sem deixar cicatrizes e raramente 

provoca alterações ungueais ou dentárias. A maioria desses pacientes tem uma expectativa 

média de vida normal. (ANGELO, FRANÇA, LAGO et al. 2012; BOEIRA, SOUZA e 

ROCHA et al. 2013; COUTO, GOUVEIA, MIGUÉNS et al. 2017; GÜRTLER, DINIZ, 

SOUZA-FILHO et al. 2005; PITTA, MAGALHÃES, SILVA, 2016) 
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A EBJ é uma desordem onde a separação acontece na junção dermo-epidérmica, na 

lâmina lúcida e/ou na região central da zona de membrana basal. Está associada a riscos de 

anomalias congênitas do trato geniturinário, atresia congênita de piloro e morte 

infantil/neonatal, sendo que os maiores índices de mortalidade infantil neonatal por sepse estão 

relacionados com a este tipo de EB. São frequentes também as alterações da mucosa oral, 

alopécia e anoníquia. (BOEIRA, SOUZA e ROCHA et. al. 2013; FINE, 2010; GÜRTLER, 

DINIZ, SOUZA-FILHO et al. 2005) 

A EBD é o tipo de EB mais severa e com maior frequência, além de vir acompanhada 

de complicações. As manifestações clínicas mais frequentes são: bolhas generalizadas, crostas, 

erosões, cicatrizes atróficas, pseudosindactilia nas mãos e pés, contraturas articulares levando a 

incapacidade funcional/motora, anemia crônica, atraso do crescimento, estenose esofágica e 

risco elevado de desenvolvimento de carcinomas espinocelulares. (BOEIRA, SOUZA e 

ROCHA et al. 2013; COUTO, GOUVEIA, MIGUÉNS, et al. 2017; GÜRTLER, DINIZ, 

SOUZA-FILHO et al. 2005) 

Na SK, a formação da bolha ocorre ao nível da lâmina lúcida. Caracteriza-se pela 

formação de bolhas acrais, fusão de quirodáctilos e pododáctilos, poiquilodermia e 

fotossensibilidade. Ademais a SK pode clinicamente simular os três tipos de EB congênita. 

(BOEIRA, SOUZA e ROCHA et al. 2013) 

Além das formas hereditárias podemos citar a Epidermólise Bolhosa Adquirida (EBA), 

forma autoimune rara que se manifesta por auto anticorpos depositados na lâmina e na sub 

lâmina densas. As bolhas surgem na idade adulta e aparecem em áreas de trauma que se curam 

deixando cicatrizes atróficas e milium. (ANGELO, FRANÇA, LAGO, et al. 2012) 

 

2.2.1 Diagnóstico da EB 

O diagnóstico da EB baseia-se em características clínicas. Sua confirmação se dá 

através do estudo histopatológico da bolha recém induzida e análise por imunofluorescência; 

mapeamento do antígeno ou imunoistoquímica com anticorpos monoclonais específicos e 

microscopia eletrônica de transmissão, sendo esta última considerada o padrão ouro. Além 

disso, a história de consanguinidade dos pais também deve ser valorizada. (COUTO, 

GOUVEIA, MIGUÉNS et al. 2017; FINE, 2010) 

 

2.2.2 Tratamento da EB 

Devido ao caráter crônico da doença, o tratamento da EB está relacionado com suporte 

clínico adequado e prevenção de complicações, no intuito de prevenir o aparecimento de novas 
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bolhas, infecção, sinéquias e deformidades. O diagnóstico precoce da doença e o tratamento por 

equipe multiprofissional capacitada é fundamental para que os cuidados adequados sejam 

implementados. Os curativos devem ter como características principais baixa aderência, 

controle da umidade e a remoção atraumática. Um suporte nutricional adequado é fundamental 

para recuperação das lesões e prevenção de complicações. (PITTA, MAGALHÃES e SILVA, 

2016)  

O prognóstico varia consideravelmente e baseia-se no subtipo de EB e na saúde geral do 

paciente. Pacientes com EBS tem expectativa de vida normal, contudo a existência de 

complicações pode comprometer esses dados. Já os pacientes com EBJ apresentam um risco 

elevado de morte neonatal ou logo nos primeiros anos de vida. Os pacientes com EBD tem um 

maior risco de morte a partir da segunda década de vida, sobretudo devido metástase pelo 

carcinoma espinocelular. (FINE, 2010) 

Por tratar-se de uma doença crônica com alternância de período de remissão e 

exacerbação das lesões, faz-se necessário que o cuidado ao paciente seja feito por meio de uma 

abordagem multidisciplinar, envolvendo todos os atores responsáveis, desde o paciente, ao 

gestor, profissionais de saúde, cuidadores e seus familiares. Ademias, é premente que esta 

atenção ocorra de forma organizada em todos os níveis da assistência, desde a atenção básica 

até a especializada nos seus serviços de referências, proporcionando ao paciente a efetivação da 

saúde como um direito garantido na Constituição, a saber: financiamento, avaliação e 

monitoramento. 
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3 MÉTODOS 

 

3.1 DESENHO DO ESTUDO 

Trata-se de um estudo quantitativo observacional do tipo descritivo. A pesquisa 

quantitativa enfatiza a objetividade, o raciocínio dedutivo, as regras da lógica e os atributos 

mensuráveis da experiência humana, caracterizada pela quantificação dos resultados. Esse tipo 

de abordagem mostra que a realidade só pode ser compreendida a partir da análise de dados 

brutos, adquiridos com o auxílio de instrumentos padronizados e neutros. Nesta perspectiva, 

alicerça-se na linguagem matemática para descrever as causas do fenômeno e as relações entre 

as variáveis. (POLIT, BECK e HUNGLER, 2011) 

            O estudo é considerado como descritivo pois, de acordo com entendimento apresentado 

por Prodanov e Freitas (2013), registra-se e descreve-se os fatos observados sem interferir 

neles. Visa descrever as características de determinada população, fenômeno ou o 

estabelecimento de relações entre variáveis. Não tem por compromisso explicar os fenômenos 

que descreve, embora sirvam de base para tal explicação, neste estudo estas características são 

identificadas por se tratar de um tema relevante, já que os recursos humanos são de grande 

importância para a instituição hospitalar.  Deste modo, será útil a identificação e análise do 

grau de conhecimento dos profissionais de saúde: gestores e técnicos responsáveis pela atenção 

a pacientes com EB e a caracterização sócio demográficos e clínicos dos pacientes com EB 

atendidos em um serviço de referência de Salvador-Ba. 

 

3.2 LOCAL E PERÍODO DO ESTUDO                   

O estudo foi realizado em dez Unidades Básicas de Saúde/Unidade de Saúde da Família 

do Distrito Sanitário Barra/Rio Vermelho: UBS Clementino Fraga, USF Sabino Silva 9° 

Centro, UBS São Gonçalo, UBS Engenho Velho da Federação, UBS Osvaldo Caldas Campos 

Santa Cruz, USF Alto das Pombas, USF Calabar, USF Federação, USF Garcia, USF Menino 

Joel – Nordeste e no  Hospital Universitário Professor Edgard Santos (HUPES) da 

Universidade Federal da Bahia (UFBA), Serviço de Referencia(SR) em EB de Salvador –Ba 

em  2019.  

3.3 POPULAÇÃO DO ESTUDO 

Participaram do estudo gestores e equipes multiprofissionais ativas em atendimento nas 
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dez UBS e USF do Distrito Sanitário Barra/Rio Vermelho da Secretaria Municipal de Saúde de 

Salvador-Ba, totalizando 47 profissionais. 

Os gestores e profissionais foram respectivamente: Gestor e técnico administrativo da 

Unidade de Gestão e Regulação Ambulatorial (UGRA) e Unidade de Gestão e Regulação de 

Leitos (UGRL) do HUPES/UFBA; Gestor do Serviço de Referência (SR) e equipe 

multiprofissional de atendimento no Ambulatório de Dermatologia de Referência. 

Foram incluídos como participantes do estudo: pacientes com EB que estavam com 

matrícula ativa e frequentando regularmente o Ambulatório de Dermatologia do 

HUPES/UFBA, com pelo menos uma consulta ao ano. 

 

3.3.1 Critérios de inclusão 

Foi considerado como critério de inclusão para gestores e equipe multiprofissional ativa 

das UBS e USF, gestor do SR e equipe multiprofissional do ambulatório de dermatologia, da 

UGRA e da UGRL do SR em EB: estar no cargo há pelo menos um ano e concordar em 

responder o questionário e assinando o Termo de Consentimento Livre e Esclarecido (TCLE).  

Já a inclusão dos pacientes com EB ocorreu mediante o seguinte critério: ter matrícula 

ativa e estar frequentando regularmente o Ambulatório de Dermatologia do HUPES/UFBA, 

além de residir na Bahia. 

                          

3.3.2 Critérios de exclusão 

Foram considerados como critérios de exclusão:  

 - Pacientes residentes em outros estados que não Bahia; 

 - Gestores que durante o estudo saíssem do cargo; 

 - Pacientes, gestores e técnicos que se recusassem a participar da pesquisa ou assinar o TCLE. 

                                    

3.4 VARIÁVEIS 

Para os gestores e equipe multiprofissional das UBS e USF, gestor e técnico 

administrativo da UGRA, UGRL e SR e equipe multiprofissional do Ambulatório de 

Dermatologia do HUPES/UFBA, foram coletados dados sobre identificação da 

atividade/ocupação, conhecimento sobre a EB, tratamento da doença e sistema de referência e 

contra referência.  

Para os pacientes, forma extraídas as seguintes variáveis sócio demográficas: sexo 

(masculino e feminino), idade (anos), raça/cor da pele, escolaridade, local de nascimento, local 



21 
 

de residência, consanguinidade, presença de familiar com EB, clínicas tipo e subtipo de EB, 

localização das feridas, comorbidades e psicossociais. 

3.5 MÉTODO DE COLETA DE DADOS  

Para os gestores, técnico administrativo da UGRA, UGRL e SR e equipe 

multiprofissional do Ambulatório de Dermatologia e das UBS e USF do Distrito, os dados 

foram obtidos por meio da aplicação de um questionário estruturado 1. Os questionários foram 

entregues aos gestores e equipe multiprofissional pela pesquisadora e recolhido após um prazo 

de 72hs. 

Os dados dos pacientes foram obtidos dos seus prontuários disponibilizados pelo 

Serviço de Arquivo Médico (SAME) do HUPES, segundo instrumento padronizado para coleta 

de dados.2  

 

3.6 METODOS ESTATÍSTICOS 

Após os dados coletados foi construído um Banco de Dados no Programa Excel® for 

Windows versão 2016. As variáveis categóricas foram expressas em frequências absolutas e 

relativas (porcentagens) e as quantitativas em médias e desvio padrão e/ou medianas ou 

intervalo interquartil, de acordo com os pressupostos de normalidade, utilizando o teste de 

Kolmogorov-Smirnov.  

O armazenamento e a análise estatística dos dados coletados foram realizados por meio 

do software Statistical Package for Social Sciences, versão 22.0 para Windows (SPSS inc, 

Chicago, Il).  

 

3.7 ASPECTOS ÉTICOS 

O projeto de pesquisa foi submetido ao Comitê de Ética em Pesquisa (CEP) do Instituto 

de Saúde Coletiva da UFBA, e respeitado as normas contidas na Resolução 466/2012, que trata 

das questões éticas referentes a pesquisas que envolvem seres humanos e a Resolução 510/16 

do Conselho Nacional de Saúde. (BRASIL, 2016) 

Foram respeitados os princípios de não maleficência e beneficência, além do respeito à 

autonomia e à justiça. Os dados dos pacientes foram coletados dos prontuários no SAME, sem 

 
1 Ver Apêndice B 
2 Ver Apêndice C. 
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o contato com os mesmos. Já para a aplicação dos questionários com os gestores, técnico 

administrativo e equipe multiprofissional, foi necessário a autorização através da assinatura do 

Termo de Consentimento Livre e Esclarecido (TCLE) em duas vias, ficando uma com o 

entrevistado e outra com a pesquisadora.  

Após aprovação desta pesquisa pelo CEP, os participantes foram contactados e 

esclarecidos sobre este estudo, podendo a qualquer momento, desistir de participar e retirar sua 

autorização sem quaisquer danos ou prejuízos. O risco ao qual o participante poderia estar 

exposto foi o de eventualmente sofrer constrangimento em não saber responder algumas 

perguntas do questionário, o que foi minimizado com o anonimato do mesmo, sendo os dados 

de identificação dos participantes mantidos em sigilo.  

Para preservar o anonimato dos entrevistados, foi atribuído um código alfanumérico de 

acordo com a ordem de realização das entrevistas (E1, E2, E3, E4, etc). Os questionários 

respondidos foram arquivados juntamente com os TCLE e serão destruídos após cinco anos de 

realização das entrevistas.  

Os resultados deste estudo, posteriormente, poderão ser divulgados em congressos da 

área e publicados em revistas científicas. Esses resultados também serão apresentados à 

Secretaria Municipal de Saúde -Salvador e equipe multiprofissional do Distrito Sanitário 

Barra/Rio Vermelho, compromisso da pesquisadora, no intúito de contribuir para o 

fortalecimento da Rede de Atenção à Saúde e para melhoria da assistência prestada às pessoas 

com EB.  
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4 RESULTADOS 

Participaram do estudo 47 profissionais de saúde, sendo a maioria, 36 (76,6%) do sexo 

feminino. Predominaram as faixas etárias de 23 a 32 e 39 a 49 anos, que possuíam 12 

indivíduos em cada grupo, representando juntos (51%) do total da amostra. A média de idade 

foi 40+10,4 anos. As categorias profissionais mais frequentes foram enfermeiros, 13 (27,6%) e 

técnicos de enfermagem, 11 (23,4%). Os locais de trabalho com maior número de profissionais 

foram, respectivamente, UBS 22 (46,8%) e USF, 12 (25,5%). Estes dados podem ser 

constatados na Tabela 1. 

Tabela 1- Perfil sócio demográfico dos profissionais que atendem pacientes com Epidermólise Bolhosa 

nos Serviços de Saúde. Salvador, Bahia. 2019. 

Variável                                                                                         n                   % 

Sexo 

Feminino 36 76,6 

Masculino 11 23,4 

 

Faixa Etária (anos)    

23 a 32  12 25,5 

33 a 38  11 23,4 

39 a 49  12 25,5 

50 a 68  10 21,3 

Ignorados 2 4,3 

   

Profissão   

Gestor 10 21,3 

Médico 10 21,3 

Enfermeiro 13 27,6 

Técnico de Enfermagem 11 23,4 

Assistente administrativo 3 6,4 

   

Local de Trabalho   

Unidade Básica de Saúde 22 46,8 

Unidade Saúde da Família 12 25,5 

8,5 Serviço de Referência 4 

Unidade de Gestão e Regulação Ambulatorial 5 10,7 

Unidade de Gestão e Regulação de Leitos 4 8,5 

Total 47 100,0 
    Fonte: dados da pesquisa 

Com relação ao conhecimento sobre os aspectos clínicos da EB, 41 (87,2%) dos 

profissionais disseram já ter ouvido falar e 38 (80,9%) afirmaram saber o que era a doença. 

Vinte e cinco profissionais (54,3%) conheciam a etiologia, contudo, ao citar o modo de 

transmissão, verificou-se que apenas 19 (40,42%) o fizeram corretamente.  
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Em relação as principais condutas para tratamento, 25 (53,2%) dos profissionais 

informaram conhecê-las, sendo que 25 (53,2%) relataram evitar traumas, 24 (51,1%) usar 

curativos de baixa aderência e 23 (48,9%) roupas confortáveis, no entanto, apenas cinco 

(10,6%) referiram rompimento de bolhas e todos o não uso de sapatos apertados. Apenas 10 

(21,7%) profissionais conheciam ou tiveram contato com uma pessoa com EB. As 

complicações mais referidas foram infecções/sepse 30 (63,8%), deformidades 23 (48,9%) e 

anemia 21 (44,7%), conforme indicado na Tabela 2.  

Tabela 2- Conhecimento dos Profissionais sobre os aspectos Clínicos da Epidermólise Bolhosa. 

Salvador, Bahia. 2019. 

Variável  Sim Não 

 n % n % 

     

Já ouviu falar da EB (n=47) 41 87,2 6 12,8 

Sabe a Etiologia da EB (n=47) 25 54,3 21 45,7 

Conhece as condutas de 

Tratamento (n=47) 

25 53,2 22 46,8 

Curativos de baixa aderência 24 51,1 23 48,9 

Suplemento Nutricional 20 42,6 27 57,4 

Rompimento de Bolhas 5 10,6 42 89,4 

Roupas confortáveis 23 48,9 24 51,1 

Não uso de sapatos apertados 47 100 - - 

Reposição de ferro 11 23,4 36 76,6 

Escovas macias 22 46,8 25 53,2 

Evitar Traumas 25 53,2 22 46,8 

Conhece pessoa com EB (n=46) 10 21,7 36 78,3 

Complicações da EB (n=47)     

Anemia 21 44,7 26 55,3 

Estenose Gastro Esofágica 15 31,9 32 68,1 

Sinéquias 11 23,4 36 76,6 

Infecções/sepse 30 63,8 17 36,2 

Alopécia 19 40,4 28 59,6 

Deformidades 23 48,9 24 51,1 

Desnutrição 19 40,4 28 59,6 

Carcinoma Espino Celular 11 23,4 36 76,6 

Diminuição da acuidade visual 11 23,4 36 76,6 

Fonte: dados da pesquisa 

Quando questionados sobre a existência de algum SR em EB no estado da Bahia, 19 

(40,4%) profissionais informaram ter conhecimento, contudo ao ser solicitado que citassem 

algum desses serviços, apenas 17 (36,2%) o fizeram corretamente.  
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Sobre como encaminhar o paciente ao SR apenas oito (17%) informaram saber e sete 

(14,9%) afirmaram existir instrumento de regulação. A existência de acompanhamento após 

encaminhamento a outro nível de atenção foi referida por 14 (29,8%). Importante destacar o 

alto percentual de respostas ignoradas às questões: Existe Sistema de Referência e Contra-

Referência, 27,7% (13); Existe instrumento de regulação, 34,0% (16) e Existe 

acompanhamento após encaminhamento a outro nível de atenção, 31,9% (15), conforme 

destacado na Tabela 3.  

Tabela 3- Conhecimento dos profissionais sobre o Serviço de Referência e fluxo de atendimento do 

paciente com Epidermólise Bolhosa. Salvador, Bahia. 2019. 

Variável  Sim Não Ignorado 

 n % n % n % 

Sabe de algum Serviço de Referência  19 40,4 26 55,3 2 4,3 

Existe Sistema de Referência e Contra- 

Referência  

15 31,9 19 40,4 13 27,7 

Sabe como se dá o encaminhamento ao 

Serviço de Referência  

8 17,0 37 78,7 2 4,3 

Existe instrumento de regulação  7 14,9 24 51,1 16 34,0 

Existe acompanhamento após 

encaminhamento a outro nível de 

atenção  

14 29,8 18 38,3 15 31,9 

Fonte: dados da pesquisa 

 Em relação ao conhecimento sobre os aspectos clínicos e rede referenciada para o 

atendimento do paciente com EB segundo categoria profissional, observa-se que o médico, 

enfermeiro e técnico de enfermagem conheciam sobre a doença, etiologia, condutas e sobre SR. 

No entanto, poucos conheciam sobre fluxo de atendimento e instrumentos para regulação. Os 

assistentes administrativos desconheciam todos os temas abordados, o que pode ser constatado 

pelo Gráfico 1. 
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Gráfico 1- Conhecimento por categoria profissional sobre os aspectos clínicos e rede referenciada para 

o atendimento do paciente com Epidermólise Bolhosa. Salvador-Bahia. 2019.  

 

Fonte: dados da pesquisa 

No que diz respeito ao local de trabalho, os profissionais da UBS, USF, SR e UGRL 

informaram conhecer a doença, respectivamente, 86,4%, 83,3%, 100,0% e 75,0%, etiologia, 

68,2%,50,0%, 25,0% e 50,0% e condutas 63,6%, 41,7%, 50,0% e 50,0%. Fluxo de atendimento 

e instrumentos para regulação poucos tinham conhecimento, USB 27,5%, SR e UGRL, 25%, 

chegando, o primeiro, a ser completamente desconhecido pelos profissionais da USF e UGRA. 

Instrumentos de regulação foram razoavelmente bem conhecidos pelos profissionais da UGRA 

e URGL, 60,0% e 50,0%, o que pode ser percebido no Gráfico 2. 
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Gráfico 2- Conhecimento dos profissionais por local de trabalho sobre os aspectos clínicos e rede 

referenciada para o atendimento do paciente com Epidermólise Bolhosa. Salvador-Ba. 2019. 

     

Fonte: dados da pesquisa 

Ao serem questionados sobre  os principais desafios e dificuldades a serem enfrentadas 

no tratamento da pessoa com EB, 13 (27,65%)  profissionais destacaram a falta de 

conhecimento sobre a doença, 10 (21,27%) dificuldade de acesso aos serviços de saúde e 

insumos e oito (17,02%) ausência de uma rede estruturada de atendimento. Custo elevado do 

tratamento, questões socias, preconceito e ausência de politícas públicas efetivas também foram 

citadas.  

Quanto o perfil sócio demográfico dos pacientes com EB, de uma amostra de 30, a 

maioria era do sexo masculino 19 (63,3%), faixa etária de 10 a 19 anos 13 (43,3%). 

Considerando apenas os valores válidos, as maiores frequências foram verificadas na raça/cor 

da pele parda 14 (51,8%), escolaridade sem nenhum grau de instrução, oito (47,0%), religião 

católica, nove (45,0%) e com renda familiar de  um salário mínimo, sete (63,6%). Com relação 

a profissão/ocupação, sete (41,2 %) foram classificados como estudantes e um como ocupação 

informal, como observado na Tabela 4. 
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Tabela 4- Número e percentual de variáveis sócio demográfico dos pacientes com Epidermólise 

Bolhosa atendidos no Serviço de Referência. Salvador-Ba. 2019. 

Variável                                                                                         n                   % 

Sexo 

Feminino 11 36,7 

Masculino 19 63,3 

 

Faixa Etária(anos)      

01 a 09  12 40,0 

10 a 19  13 43,3 

20 a 32 05 16,7 

   

Raça/cor da pele   

Preta                                                                                                                                                                                                   03 10,0 

Parda  14 46,7 

Branca 05 16,7 

Amarela  01 3,3 

Ignorados 07 23,3 

 03 10,0 

Grau de escolaridade   

Sem escolaridade 08 26,7 

Ensino Fundamental Incompleto 05 16,7 

Ensino Fundamental Completo 03 10,0 

Ensino médio completo 01 3,3 

Ignorados 13 43,3 

   

Religião   

Católica 09 30,0 

Protestante 06 20,0 

16,7 Outros 05 

Ignorados 10 33,3 

   

Renda Familiar (Salário mínimo)   

< 1  07 23,3 

1 - 5  04 13,3 

Ignorados 19 63,3 

   

Profissão/ocupação   

Ocupado informal 1 3,3 

Estudante 7 23,3 

Menor de 7 anos 9 30,0 

Ignorados 13 43,3 

Total 30 100,0 
Fonte: dados da pesquisa 
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Sobre a procedência dos pacientes com EB, a maioria reside nas macrorregiões de saúde 

Leste 10 (47%), Centro-leste quatro (13%) e Sudoeste, quatro (13%) . É possivel visualizar 

melhor este dado no Gráfico 3. 

Gráfico 3- Número e percentual de pacientes atendidos com diagnóstico de Epidermólise Bolhosa por 

Macrorregião de Saúde de residência. Salvador-Ba. 2019. 

 
Fonte: dados da pesquisa 

Em relação aos aspectos clínicos e psicosociais, história familiar e diagóstico da doença, 

23 pacientes (76,7%) apresentavam a forma distrófica e treze (43,3%) tiveram as manifestações 

da doença logo ao nascer, conforme apresentado na Tabela 5.  

Tabela 5- Número e percentual do tipo de Epidermólise Bolhosa e início das manifestações dentre os 

pacientes atendidos. Salvador-Ba. 2019. 

Variável                                           n % 

Tipo   

Simples 7 23,3 

Juncional - - 

Distrófica 23 76,7 

Kindler - - 

Inicio das Manifestações  

Ao nascer 13 43,3 

Primeiros dias de vida 8 26,7 

Até 2 anos 6 20,0 

Ignorados 3 10,0 

Total 30 100,0 
Fonte: dados da pesquisa 

NORTE; 10,0%

NORDESTE;
3,0%

LESTE ; 46,7%

CENTRO-LESTE; 
13,3%

OESTE; 6,6%

SUDOETSE; 13,3%

SUL; 7,0%
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Quatorze (46,7%) não relataram consaguinidade entre os pais, porém um terço destes 

pacientes tinham outros casos de EB na familia (irmãos, primos). Onze realizaram biópsia  e 

apenas sete familias (23,3%)  foram encaminhadas para aconselhamento genético. As 

principais manifestações clínicas observadas foram a presença de feridas 30 (100%), bolhas 28 

(93,3%) e sinéquias 17 (56,7%). Dentre as complicações mais frequentes destacam-se: as 

digestivas 20 (66,7%), desnutrição 15 (50%) e anemia 14 (46,7%). Sobre os aspectos 

psicosocias, 26 (86,7%) convive com familiares e sete (23,3%) frequentam a escola, 

visualizados na Tabela 6. 

Tabela 6- Número e percentual dos pacientes com Epidermólise Bolhosa segundo aspectos clínicos e 

psicossociais, história familiar e diagnóstico. Salvador-Ba. 2019. 

Variável  Sim Não Ignorado 

 n % n % n % 

Consanguinidade (n=30) 04 13,3 14 46,7 12 40,0 

Outros casos de EB na família (n=30) 10 33,3 08 26,7 12 40,0 

Realizou Biópsia (n=30) 11 36,7 03 10,0 16 53,3 

Aconselhamento genético (n=30) 7 23,3 01 3,3 22 73,3 

Manifestação clinica(n=30)  

Bolhas 28 93,3 02 6,7 - - 

Feridas 30 100,0 - - - - 

Cicatrizes 12 40,0 18 60,0 - - 

Prurido 15 50,0 15 50,0 - - 

Dor  4 13,3 26 86,7 - - 

Sinéquias 

 

17 56,7 13 43,3 - - 

Complicações/ comorbidades(n=30)  

Anemia 14 46,7 16 53,3 - - 

Deformidades 9 30,0 21 70 - - 

Digestivas 20 66,7 10 33,3 - - 

Infecções 11 36,7 19 63,3 - - 

Desnutrição 15 50 15 5,00 - - 

Oftalmológicas 6 20 24 80,0 - - 

Odontológicas 11 36,7 19 63,3 - - 

Neurológicas 1 3,3 29 96,7 - - 

Cognitivas - - 30 100,0 - - 

Neoplasia 

 

- - 30 100,0 - - 

Aspectos Psicossocias (n=30)  

Convivência com familiares 26 86,7 - - 4 13,3 

Convivência com pessoas da mesma idade 5 16,7 - - 25 83,3 

Atividades escolares 7 23,3   23 76,7 

Atividades sociais 1 3,3 - - 29 96,7 

Participação em associação 2 6,7 - - 28 93,3 
Fonte: dados da pesquisa 
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Com relação à história de internamento e atendimento na atenção especializada e 

atenção básica, observou-se que 23 (76,6%) pacientes já tinham sido internados no decorrer da 

vida, tendo como principal motivo a infecção das feridas, 13 (43,3%). Todos realizavam 

acompanhamento regular no SR e nenhum paciente era acompanhado pela rede de ABS. Vinte 

sete pacientes (90,0%) recebiam curativos e oito (26,7%) recebiam suplemento alimentar. 

Dentre as especialidades médicas que realizam atendimento ao paciente as mais frequentes 

foram: dermatologia, seguida da nutrição e nutrologia pediátrica, conforme indicados na Tabela 

7.  

Tabela 7- Número e percentual de pacientes com Epidermólise Bolhosa  sobre história de internamento, 

adesão ao tratamento e acompanhamento com  especialidades. Salvador-Ba. 2019. 

Variável  Sim Não Ignorado 

 n % n % n % 

Internamento prévio (n=30) 23 76,7 4 13,3 03 10,0 

Acompanhamento no SR e APS  (n=30)  

Acompanhamento regular no SR 30 100,0 - - - - 

Acompanhamento regular na APS - - 30 100,0 - - 

Auxílio do governo 8 26,7 22 73,3 - - 

Recebimento de curativos 27 90,0 3 10,0 - - 

Recebimento de suplementos 8 26,7 - - 22 73,3 

Acompanhamento com especialidade (n=30) 

Dermatologista 30 100,0 - - - - 

Pediatra 20 66,7 10 33,3 - - 

Nutrólogo 20 66,7 10 33,3 - - 

Nutricionista 21 70,0 09 30 - - 

Oftalmologista 8 26,7 22 73,3 - - 

Dentista 06 20,0 24 80,0 - - 

Hematologista 02 6,7 28 93,3 - - 

Outras 08 26,7 22 73,3 - - 
Fonte: dados da pesquisa 
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5 DISCUSSÃO 

 

A EB é uma doença rara com manifestações clínicas diversas cujo cuidado deve ser 

realizado por equipe multidisciplinar com conhecimento suficiente para promover atendimento 

adequado, melhorando a qualidade de vida do paciente.  

Após a análise dos resultados, identificou-se que a maioria dos profissionais de saúde, 

seja na rede básica ou na atenção especializada, informaram conhecer a doença, no entanto, 

menos da metade sabia sobre a sua etiologia. Prazeres (2016) relata o desconhecimento dos 

profissionais sobre a doença bem como a dificuldade em iniciar os cuidados e definir o 

diagnóstico, pois muitos nunca haviam tido contato com pacientes com EB.  

O reconhecimento de doenças raras é altamente dependente da transferência efetiva de 

dados científicos atualizados. Em estudos realizados por Grocott, Blackwell, Currie et al. 

(2012; 2013) foi identificado que enfermeiros generalistas se sentem despreparados para tratar 

pacientes com EB, frente às necessidades que a patologia exige, o que pode ser explicado pela 

complexidade da doença, pela sua raridade, e por não ser objeto de estudo nos cursos de 

graduação e pós-graduação. Esse fato é corroborado por Lopes, Koch, Sarrubbi-Junior et al. 

(2017) que afirmam que embora os avanços atuais no campo da medicina tenham facilitado o 

diagnóstico de várias doenças, o conhecimento científico e o arsenal tecnológico é ineficaz se 

não for disponibilizado para os profissionais de saúde durante a sua formação acadêmica ou 

através de educação médica continuada.  

No que se refere as condutas adotadas com os pacientes, as mais citadas foram: evitar 

traumas, utilizar curativos de baixa aderência e usar roupas confortáveis. E as complicações 

mais frequentes foram: infecções/sepse, deformidades e anemia. Estes achados estão em 

conformidade com estudos encontrados e com as recomendações de Pope, Corrales, Mellerio et 

al. (2012); Fine, Bruckner-Tuderman e  Eady et al. (2014); Benicio, Carvalho e Santos et al. 

(2016), Grocott Blackwell, Currie et al. (2013) e Couto, Gouveia, Miguéns et al. (2017) 

demonstrando que a maioria dos profissionais conhece sobre os cuidados e as principais 

complicações da doença. Vale referir que o Protocolo de tratamento para pacientes portadores 

de EB editado pela Secretaria de Saúde do Distrito Federal 2016, recomenda estes cuidados no 

tratamento e prevenção de complicações. (SES-DF, 2016) 

Dentre as categorias profissionais que apresentaram maior conhecimento sobre a 

doença, sua etiologia e condutas de tratamento, o médico, o enfermeiro e o técnico de 

enfermagem foram os que mais se destacaram. Acreditamos que esse conhecimento esteja 

relacionado ao fato de serem estes, os prestadores da assistência direta ao paciente.  Estes 

https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/?term=Bruckner-Tuderman%20L%5BAuthor%5D&cauthor=true&cauthor_uid=24690439
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/?term=Eady%20RA%5BAuthor%5D&cauthor=true&cauthor_uid=24690439
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profissionais têm papel importante na equipe de cuidado, como relatado por El Hachem, 

Zambruno, Bourdon-Lanoy  (2014), que afirmam ser o dermatologista, o profissional 

responsável por coordenar a equipe multiprofissional para o cuidado a pessoa com EB, 

garantindo uma gestão integrada e a continuidade do cuidado com o sistema de saúde 

comunitário. Para Hernández e Torrelo (2010) o enfermeiro é o principal responsável pela 

orientação dos cuidadores sobre os curativos e tratamento tópico adequado, além do 

monitoramento das lesões e educação em saúde dos pacientes e familiares, sendo extremamente 

benéfico a disponibilidade na equipe deste profissional experiente e capacitado.  

Pitta, Magalhães e Silva (2016) relatam a necessidade de realizar treinamentos com 

profissionais generalistas sobre as especificidades da EB, pois só é possível prestar um cuidado 

de qualidade quando se tem conhecimento sobre as questões que envolvem a doença e o 

paciente, nos seus aspectos físico, social e psicológico. Vale ressaltar que vários autores 

destacam que o cuidado ao paciente com EB deve ter uma abordagem multidisciplinar. 

(ALVES, ALVES, MACIEL et al. 2007; ANGELO, FRANÇA, LAGO et al. 2012; BOEIRA, 

SOUZA e ROCHA et al. 2013; VIDAL, CARRAU, LIZARRAGA et al. 2018) 

Quanto ao conhecimento dos profissionais de saúde sobre a rede referenciada para 

atendimento às pessoas com EB, o resultado desta pesquisa demostrou o desconhecimento 

destes sobre a sua existência, como se processa o encaminhamento e os instrumentos utilizados 

para regulação no SUS. Realidade semelhante foi encontrada nos hospitais de referência em 

doenças raras do DF no estudo realizado por Barbosa e Monsores (2016), que evidenciou o 

desconhecimento dos próprios funcionários sobre a existência de ambulatórios de referência em 

doenças raras e serviços ofertados, acabando por deixar os usuários desinformados, 

dificultando o acesso.  

Em conformidade com os resultados obtidos, estudo realizado por Lopes, Koch, 

Sarrubbi-Junior et al. (2017) mencionam as dificuldades que os profissionais de saúde da 

atenção primária e os médicos especialistas têm para encaminhar os pacientes aos serviços 

especializados, devido a falta de informações organizadas sobre para onde encaminhar os 

pacientes com doenças especificas, a indisponibilidade de uma rede de serviços de saúde 

interconectados, além da dificuldade em realizar exames mais precisos, como uma 

determinação enzimática ou genética que garantam o diagnóstico. (LOPES, KOCH, 

SARRUBBI-JUNIOR et al, 2017) 

Esse desconhecimento pode fragilizar a assistência prestada a esses usuários, por tratar-

se de uma doença onde diagnóstico e tratamento precoce pode impactar na sua qualidade de 

vida.  Em seu estudo, Nascimento, Damasceno e Silva et al. (2009) afirmam que a efetivação 
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da Política Nacional de Regulação depende da existência de uma rede assistencial estruturada e 

com o fluxo bem estabelecido, utilizando instrumentos de acompanhamento e monitoramento 

de conformidades. 

Uma quantidade considerável de profissionais apontou como principais dificuldades e 

desafios para o tratamento do paciente com EB, a falta de conhecimento dos mesmos sobre a 

doença, a dificuldade de acesso aos serviços e ausência de uma rede de assistência estruturada 

para o atendimento. Corroboram com estes dados os estudos prévios de Lopes, Koch, Sarrubbi-

Junior et al. (2017), ao afirmar que o desafio mais significativo reside na necessidade urgente 

de disseminar o conhecimento sobre doenças raras no meio acadêmico e criar políticas públicas 

que garantam o acesso a “medicamentos órfãos” e reabilitação.  

Segundo Luz, Silva e Demontigny (2015), instrumentalizar os profissionais para atender 

pessoas e famílias que convivem com uma doença rara, pode auxiliá-las no itinerário que 

percorrem na rede de atenção à saúde, minimizando o desgaste que essas pessoas vivenciam na 

busca do diagnóstico e tratamento adequado.  

Com relação  a caracterização sócio demográfica e clínica  dos  pacientes com EB 

atendidos em um SR em Salvador-Ba, a  maioria era do sexo masculino e a média de idade foi 

de 12,07 anos. Resultados semelhantes foram encontrados em estudo realizado por  Fantauzzi, 

Maia e Cunha et al. (2008), que  ao pesquisar alterações otorrinolaringológicas e esofágicas em 

60 pacientes atendidos em um centro de referência, identificou que 53,4% eram do sexo 

masculino, sendo a média de idade de 14,5 anos.  

A baixa média de idade entre os portadores de EB pode ser explicada pelo fato de que 

em ambos os estudos a maior parte dos pacientes apresentavam a forma distrófica da doença, 

visto que nos subtipos mais graves como na EBD, grande parte dos pacientes não atingem a 

idade adulta Angelo, França e Lago et al. (2012). Da mesma forma, Danescu, Has e Senila et 

al. (2015), em estudo realizado na Romênia, evidenciou que a maioria dos pacientes eram do 

sexo feminino e com faixa etária que variava da infância à pré adolescência.  

Segundo Fine, (2010) estudo realizado pelo National Epidermolysis Bullosa 

Registry (NEBR) relata como importante achado demográfico a falta de qualquer predileção de 

tipo ou subtipo de EB por sexo ou etnia. Da mesma forma, Pacheco e Araugio (2008) afirmam 

que a EB afeta todos os grupos raciais e étnicos, não tendo predomínio de sexo e geralmente se 

manifesta ao nascimento ou durante o primeiro ano de vida. 

No que diz respeito a escolaridade, observou-se que boa parte dos pacientes tinha um 

baixo grau de escolaridade ou nenhum grau de instrução, apenas um tinha ensino médio 

completo. É possível que o baixo de grau de escolaridade esteja relacionado ao fato da 
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maioria ser menor de sete anos, além disso a vulnerabilidade sócio econômica que essas 

pessoas vivenciam, também contribui para dificultar o acesso a educação. Estudo realizado 

por Martin e Geuens et al. (2019) refere que a EB pode afetar significativamente todos os 

domínios da vida de um paciente e família. Isso inclui interações com a família, amigos e 

colegas, educação, emprego e lazer. 

Com relação a procedência dos pacientes, observou-se que a maioria procedia das 

macrorregiões de saúde  leste, centro leste  e nordeste do estado, como preconiza  as 

orientações  da Portaria Estadual 1092, para o encaminhamento de pacientes com EB aos 

serviços de referência do estado da Bahia. (BRASIL, 2016) 

Quanto ao tipo mais prevalente da EB e início das manifestações, este estudo 

evidenciou que a maioria dos pacientes apresentavam a forma distrófica da doença, tendo 

iniciado as manifestações clínicas logo ao nascimento. Em conformidade com os achados, 

dados semelhantes foram encontrados por Fantauzzi, Maia e Cunha et al. (2008) onde 85% dos 

pacientes apresentavam esta mesma forma da doença  e Danescu, Has e Senila et al. (2015) ao 

afirmar que o início das manifestações ocorre normalmente logo após o nascimento. 

Para o diagnóstico da EB, aspectos clínicos e laboratoriais são importantes. Além disso, 

a  história familiar, a presença de consaguinidade entre os pais e outros casos de 

genodermatoses na família devem ser levados em consideração (PITTA MAGALHÃES e 

SILVA, 2016). Neste estudo foi observado que apenas um pequeno percentual de pacientes 

tinham registro de consaguinidade em prontuário e  um terço deles tinham história de outros 

casos de EB na família e realização de exame histopatológico. Fine (2010), Hernández e 

Torrelo (2009) e Pitta Magalhães e Silva (2016) afimam que  o diagnóstico correto do tipo de 

EB é  útil para nortear o tratamento, estabelecer o prognóstico do paciente e  fornecer subsídios 

para o aconselhamento genético dos pais. 

Quanto às manifestações clínicas, a presença de feridas, bolhas e sinéquias foram as 

mais encontradas. Os mesmos achados foram  encontrados  nos estudos de Ângelo et. al. 

(2012); Boeira, Souza e Rocha et al. (2013); Benicio, Carvalho e Santos et al. (2016) e Pitta, 

Magalhães e Silva (2016), podendo ser justificado por tratar-se de uma doença que causa 

extrema fragilidade na pele. Dentre  as complicações da doença, as digestivas, a desnutrição e a 

anemia foram as mais frequentes. Estas complicações podem ser observadas sobretudo nas 

formas mais graves da doença como a EBJ Herlitz e a EBDR generalizado. (FINE et al. 2009; 

BOEIRA, SOUZA e ROCHA et al. 2013) 

Segundo Martin e Geuens et al. (2019), as pessoas com EB e seus familiares 

necessitam de apoio multidisciplinar, incluindo o psicológico, a fim de melhorar a qualidade de 
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vida e o bem-estar psicossocial. As intervenções devem estimular a participação social para 

evitar o isolamento. Além disso, as pessoas em torno do indivíduo com EB como comunidade, 

escolas e empregadores, devem ser orientados quanto as características da doença.  

Horn e Tidman (2002) relatam que os sintomas da doença e o tempo dispensado para o 

cuidado com as feridas afetam as relações pessoais, atividades sociais, educação e emprego 

podendo ter um impacto negativo em vários aspectos da vida cotidiana, comprometendo a 

qualidade de vida. Nos prontuários analisados, foi observado que havia poucos registros sobre a 

realização de atividades sociais e escolares, sendo a convivência com a família o aspecto mais 

encontrado. Vale ressaltar a lacuna observada no atendimento psicossocial, pois a maioria dos 

registros se restringia aos pacientes já internados na instituição.  

Com relação ao acompanhamento, foi verificado que todos os pacientes eram 

acompanhados no SR, não sendo encontrado nenhum registro sobre acompanhamento destes 

pacientes na UBS e USF, exceto vacinação. Em contradição aos achados, a portaria 199/2014 

define em seu artigo 13 que a linha do cuidado a pessoa com doença rara, é estruturada pela 

atenção básica e atenção especializada, sendo aquela a responsável pela coordenação do 

cuidado e a porta de entrada do paciente na rede. (BRASIL, 2014) 

Estudo realizado por Araújo et al (2013) mostrou que o hospital é o serviço de saúde 

mais procurado por famílias com crianças com doenças crônicas, principalmente nos grandes 

centros. Revela ainda que nos municípios do interior há uma procura maior por atendimento na 

rede básica, contudo há uma fragilização desse atendimento, porque os pacientes e famílias não 

se sentem acolhidos ou pela baixa resolutividade, o que demonstra a necessidade de uma maior 

articulação entre os serviços integrantes da rede nos diversos níveis de complexidade. 

Dentre as limitações dessa pesquisa, destaca-se que foram encontrados poucos  estudos  

que retratassem  o conhecimento dos profissionais de saúde frente as doenças raras, suas 

especificidades e rede de assistência, o que dificultou estabelecer comparações com outros 

locais na discussão. Além disso, o estudo foi realizado em apenas um serviço de referência, o 

que  impossibilitou uma amostra  maior de profissionais e pacientes, e uma melhor 

caracterização dos pacientes com EB no estado da Bahia. A inexistência de estudos 

epidemiológicos sobre a EB no Brasil,  a  escassez de informações encontradas nos prontuários 

analisados, além do viés de informação inerente a pesquisa, também foram aspectos que podem 

ter contribuido para subestimar os resultados encontrados. 
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6 CONSIDERAÇOES FINAIS 

 

Apesar de haver uma orientação específica na Constituição Federal de 1988, na qual o 

acesso às ações e serviços públicos de saúde devem ser realizados através das redes 

regionalizadas de serviços (tendo a atenção primaria como porta de entrada), observa-se que 

ainda existem muitas fragilidades no cuidado à pessoa com doença rara.  Isto se dá devido a 

inúmeros fatores como: a falta de conhecimento dos profissionais, a dificuldade de acesso aos 

medicamentos e tecnologias para o tratamento destas doenças.  

Este estudo revelou que boa parte dos profissionais conhecia os  aspectos clínicos da 

epidermólise bolhosa, mas  desconhecia alguns pontos importantes no manejo da doença, 

serviços de referência, bem como o devido encaminhamento e instrumentos adequados para 

regulação. Tais evidências demonstram a necessidade da construção de uma linha de cuidado, 

com definição de fluxos de atendimento e acompanhamento interdisciplinar em todos os níveis 

da atenção, além da educação permanente das equipes.  

Com relação ao perfil dos pacientes, a forma distrófica foi a mais prevalente, sendo 

observado a necessidade de atendimento psicossocial e o fortalecimento do acompanhamento 

na APS, porta de entrada do paciente no SUS.  

A EB é uma doença extremamente complexa que exige dos  profissionais uma maior  

sensibilidade para lidar com as questões do sofrimento físico, psíquico e emocional das pessoas 

afetadas e suas familias. A diversidade das doenças raras existentes, a ausência de protocolos 

clínicos e diretrizes terapêuticas para muitas dessas doenças, o pouco conhecimento sobre as 

mesmas no meio acadêmico, e a falta de investimento em pesquisas contribuem para o 

desconhecimento dos profissionais e para prestação de uma assistência com pouca 

resolutividade, propiciando mais sofrimento para as pessoas com doenças raras e suas famílias. 
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7 CONTRIBUIÇÃO 

 

Como contribuição deste estudo, foi elaborado um Folder sobre a Epidermólise 

Bolhosa, contendo informações sobre as principais manifestações clínicas e complicações, 

cuidados com as lesões e os Serviços de Referência do Estado da Bahia. Este material será 

disponibilizado nas Unidades Básicas de Saúde, Unidades de Saúde da Família e Serviços de 

Referência, como forma de divulgar a doença e a sua rede de referência, entre os profissionais 

de saúde, pacientes e familiares. 
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APÊNDICE A- QUESTIONÁRIO DE AVALIAÇÃO 

 

Profissão: Gestor (   ) Médico (   ) Enfermeiro (   ) Tec. Enf.(    ) Assist. Adm. (   ) 

outro:________________________________________________________ 

Idade:_____anos 

Sexo: M (     ) F (     ) 

Local de trabalho: UBS  (     ) USF(     )SR (     ) UGRA (        ) UGRL (     ) 

Avaliação do conhecimento sobre a Epidermólise Bolhosa (EB) 

1. Já ouviu falar dessa doença? Sim (    ) não (    ) 

2. Sabe o que é EB? Sim (     ) não (    ) 

3. Sabe a etiologia da EB? Sim (     ) não (    ) 

citar:_________________________________________________________ 

4. Conhece as condutas para tratamento da EB? Sim  (     ) não (    ) 

Se sim , assinale entre as alternativas abaixo alguns cuidados com os pacientes com 

EB: 

Curativos de baixa aderência(    ) Suplemento Nutricional(    )  

Rompimento das bolhas(    ) Roupas confortáveis e folgadas (    ) 

 Sapatos apertados (    )   Reposição de ferro (    )   

Escova de dentes com cerdas macias  (      ) Evitar traumas(       ) 

5. Conhece alguma pessoa com EB? Sim  (     ) não (    ) 

6. Assinale das opções abaixo algumas complicações da EB? 

Anemia(     ) Estenose gastro-esofágica(    ) Sinéquias(       ) 

Infecções/sepse(      ) Alopécia(     ) Deformidades(       ) Desnutrição(     )  

Carcinoma Espino Celular (    ) Diminuição da acuidade visual (     ) 
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7. Sabe de algum serviço de referência para EB? Sim  (     ) não (    ) 

citar:_________________________________________________________ 

8. Existe sistema de referência e contra referência para paciente com EB?    Sim  (     

) não (    ) 

9.Sabe como se dá o encaminhamento ao serviço de referência (fluxo de 

atendimento)? Sim  (     ) não (    ) 

10.Existe instrumento para regulação? Sim  (     ) não (    )                                    Se 

sim, citar:____________________________________________________________ 

11.Existe acompanhamento após o encaminhamento a outro nível de atenção? Sim  (     

) não (    ) 

12. Na sua opinião quais os principais desafios e dificuldades a serem enfrentadas no 

tratamento da pessoa com 

EB?_________________________________________________________________

_____________________________________________________________________

_____________________________________________________________________

_____________________________________________________________________

_____________________________________________________________________

__________________________________ 
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APÊNDICE B - INSTRUMENTO PARA AVALIAÇÃO DAS CARACTERÍSTICAS 

SÓCIO DEMOGRÁFICA E CLÍNICAS DOS PACIENTES COM EB 

Dados de Identificação 

1. Iniciais do nome: 2. Prontuário: 

3. Idade: 4. Sexo:  
(1) Masculino  
(2) Feminino 

5. Raça/cor da pele: 
(1) preto (2) pardo (3) branco (4) amarelo  
(5) indígena (6) informação não encontrada 
 

6. Naturalidade 7. Procedência 

8. Grau de escolaridade:  
(1) Sem escolaridade 
(2) Ensino Fundamental incompleto 
(3) Ensino Fundamental completo 
(4) Ensino Médio Completo 
(5) Ensino Superior  
(6) informação não encontrada 

 

9. Religião:  
(1) católica (2) protestante (3) Sem religião  
(4) outras ___________________ 
(5) informação não encontrada 
 

10. Renda familiar 
(1)  ¼ salario min 
(2)  ½ salario min 
(3) Um salario min  
(4) Até 5 salario min 
(5) Mais de 5 salários min 

11. Profissão ocupação: 

Aspectos clínicos 

12. Tipo de Epidermólise Bolhosa  

(1) Simples (2) juncional (3) distrófica (4) klinder (5) EBA ( ) 

13. Antecedentes familiares 

Consanguinidade entre os pais: sim (   ) não (    ) 

Outros casos de EB na família: sim (    ) não (    ) 

Outras dermatoses na família: sim (    ) não (    ) 

14. Diagnóstico médico 

Quando se iniciou as manifestações: ao nascer ( ) nos 1ºs dias  de vida ( ) até 2 anos ( ) 

Realizou biopsia? Sim (   ) não (      ) 

Aconselhamento  genético dos pais?  Sim (    ) não (     ) 

15. Manifestações clinicas 

Bolhas (    ) Feridas(    ) Cicatrizes(     ) Prurido(       ) Dor(     ) Sinéquias (    )outras(     )  

16. Complicações  associadas 

Anemia (    ) Deformidades (    ) Digestivas (   ) Infecções (    ) Desnutrição (    )    
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Oftalmológicas (    ) Odontológicas (    ) Neurológicas (    ) Cognitivas (    ) Neoplasia(    ) 

17. História de internamento prévio 

Sim (      ) não(      )  

Motivo: (1) infecção (2) transfusão (3) complicações digestivas( 4) outros 

18. Acompanhamento com especialidades 

Dermatologista(    )Pediatra(   ) Nutrólogo(   ) Nutricionista(     )Oftalmologista(  ) 

Dentista(    ) 

Hematologista(    ) outros(    ) 

19. Adesão ao tratamento 

Realiza acompanhamento regular no SR (    ) 

Recebe algum acompanhamento na APS (   ) 

Recebe auxilio do governo:  sim (      ) não (       ) 

Recebe curativos (    ) suplementos(    ) outros(      ) 

20. Antecedentes psicossociais 

Convive com familiares (       ) convive com pessoas da mesma idade (     ) 

Realiza atividades escolares (     ) Realiza atividades sociais(      )  

Participa de alguma associação(     ) 
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APÊNDICE C – FOLDER DE ORIENTAÇÃO PARA PROFISSIONAIS,PACIENTES E 

FAMILIARES 
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ANEXO A – PARECER DO COMITÊ DE ÉTICA EM PESQUISA 
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