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RESUMO

XAVIER, Livia Mara Batista. Epidermolise Bolhosa: Organizacédo dos servicos de atencéo
a saude e perfil epidemioldgico dos pacientes atendidos em Salvador, Bahia. 2019. 52f.
Dissertacdo (Mestrado Profissional em Sadde Comunitaria) - Instituto de Salde Coletiva,
Universidade Federal da Bahia, Salvador, 2019.

A Epidermdlise Bolhosa (EB) é uma patologia rara ndo contagiosa que tem como caracteristica
principal a fragilidade da pele e mucosas, levando ao aparecimento de bolhas e lesdes, em
decorréncia de minimos traumas, calor excessivo ou de forma espontanea. Sdo consideradas
doencas raras aquelas de baixissima frequéncia na populagdo geral. No Brasil, doenca rara é
aquela que afeta até 65 pessoas em cada 100.000 individuos (BRASIL, 2014). Apesar de
apresentar uma baixa prevaléncia individual, o nimero elevado de doencas raras causa um
impacto significativo no orcamento da saude, pois exigem atendimento por equipe
especializada, tecnologias e medicamentos de alto custo, tornando-se um desafio ao sistema
publico de salde, ao buscar garantir a universalidade da cobertura e a integralidade da atencao.
Este estudo objetivou analisar os aspectos clinicos e operacionais de atendimento dos pacientes
com EB, através da identificacdo do conhecimento dos profissionais sobre os aspectos clinicos
da doenca e operacionais do atendimento, além disso, buscou descrever as caracteristicas socio
demogréficas e clinicas dos pacientes atendidos em um servico de referéncia de Salvador-
Bahia. Para tal, foi realizado um estudo quantitativo observacional do tipo descritivo, através da
aplicacdo de questionério estruturado aos profissionais e revisdo de prontuarios. Participaram
do estudo 47 profissionais de salde da atencdo bésica e atencdo especializada e 30 pacientes
em acompanhamento ambulatorial no servico de referéncia. Os resultados apontaram que boa
parte dos profissionais conhecia os aspectos clinicos da EB, mas desconheciam alguns pontos
importantes no manejo da doenca, 0s servicos de referéncia, como se da o encaminhamento e
instrumentos para regulacdo. Com relagdo ao perfil dos pacientes a forma distréfica 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 atencéo a pessoa
com doenca rara e a necessidade de fortalecer a rede de atencdo ao paciente com EB, através da
construgdo de uma linha de cuidado, com definicdo de fluxos de atendimento e
acompanhamento interdisciplinar em todos os niveis da atencdo, além da educacdo permanente
das equipes, buscando garantir a essa populacdo atendimento digno e eficiente e com isso
promover uma melhor qualidade de vida.

Palavras-chave: Epidermolise Bolhosa. Doencas Raras. Rede de Atencdo a Salde.



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 INTRODUCAO

A Epidermdlise Bolhosa (EB) € uma doenca rara ndo contagiosa, que tem como
caracteristica principal a fragilidade da pele e mucosas, levando ao aparecimento de bolhas e
lesBes, em decorréncia de minimos traumas, calor excessivo ou de forma espontanea.

As doencas raras sdo aquelas de baixissima frequéncia na populacdo geral. Nos Estados
Unidos, o critério para se considerar uma doenca como rara € ter 75 casos para 100.000
habitantes; ja na Unido Europeia, essa proporcao é de 1 caso para 10.000 habitantes. No Brasil,
de acordo com a Politica Nacional de Atencdo Integral as Pessoas com Doencas Raras, a
classificacdo de doenca rara é estabelecida quando um certo tipo de patologia afeta até 65
pessoas em cada 100.000 individuos. (AITH, BUJDOSO, NASCIMENTO et al. 2014;
SILVER, 2012; BRASIL, 2014)

Segundo dados do Grupo de Pesquisa Sobre Doencas Raras e Drogas Orfas
(ORPHANET) composto por cerca de 40 paises, em 2011 foram incluidas em sua listagem
cerca de 6.000 doengas raras, no entanto menos de 1.000 dispdem de conhecimento cientifico
suficiente para serem beneficiadas. (ORPHANET, 2012)

No Brasil, estima-se que existam 13 milhdes de pessoas com doengas raras. Apesar de
apresentar uma baixa prevaléncia individual, o0 nimero elevado de doencas raras causa um
impacto significativo no orcamento da salde, pois exigem atendimento de equipe
especializada, tecnologias e medicamentos de alto custo, tornando-se um desafio ao sistema
publico de salde, ao buscar garantir a universalidade da cobertura e a integralidade da atencao
a todos os individuos que precisam ter acesso a estes servicos. (BARBOSA e MONSORES,
2016; AITH, BUJDOSO, NASCIMENTO et al. 2014; CHUEIRI, HARZHEIM e GAUCHE,
2014; SABIA, 2016)

O Ministério da Saude, através da portaria n°199 de 30/01/2014, instituiu a Politica
Nacional de Atencdo Integral as Pessoas com Doencas Raras, que aprova as Diretrizes para
Atencio Integral as Pessoas com Doengas Raras no ambito do Sistema Unico de Satde (SUS) e

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

Reduzir a mortalidade, contribuir para a redu¢do da morbimortalidade e das
manifestacdes secundarias e a melhoria da qualidade de vida das pessoas, por meio de
acles de promocdo, prevencdo, deteccdo precoce, tratamento oportuno redugdo de
incapacidade e cuidados paliativos. (BRASIL, 2014, p.4)

Desta forma, a prestacdo do cuidado a pessoa com doenca rara devera ser definida com

base nas necessidades do individuo, com organizagdo de fluxos de assisténcia nos diversos
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niveis de atencdo. O cuidado ao paciente deverd ser realizado pelos servigos de Atencdo
Especializada ou Servicos de Referéncia em Doengas Raras, componentes estruturantes
complementares a Rede de Atencdo a Salde, garantindo atencdo de modo integrado e
coordenado em todos os niveis, com a realizacdo de acOes preventivas, de acolhimento, acesso
a recursos diagnosticos, terapéuticos e aconselhamento genético e de reabilitacdo nos casos
indicados. (BRASIL, 2014)

A Epidermdlise Bolhosa (EB) possui como principal caracteristica a fragilidade da pele,
que ocorre devido a uma mutacdo genética nas proteinas responsaveis por manter as camadas
da pele aderidas, por isso no paciente com EB, essas proteinas estdo alteradas ou ausentes. A
doenca em sua maioria € transmitida geneticamente, EB Hereditaria (EBH), sendo a
consanguinidade dos pais e o histérico de doencas similares na familia fatores a serem levados
em consideracdo, visto que sua transmissdo pode ser autossdbmica dominante ou recessiva.

Quanto a manifestacdo desta doenca, foi constatado que a EB tanto pode manifestar-se
logo ao nascimento, quanto no decorrer da infancia. J& em relacdo & classificacdo da EB,
considera-se quatro tipos principais associados a zona de desprendimento da pele: EB Simples
(EBS), EB Juncional (EBJ), EB Distréfica (EBD) e Sindrome de Kindler (SK). Vale referir
também a existéncia da EB Adquirida (EBA). (ANGELO, FRANCA, LAGO, et. al 2012;
BOEIRA, SOUZA e ROCHA et. al. 2013)

Nos Estados Unidos, estima-se a ocorréncia de 50 casos de EB por 1 milh&o de nascidos
vivos, sendo 92% deles da forma EBS, 5% EBD, 1% EBJ e 2% ndo classificados. Dados da
Irlanda do Norte mostraram que num periodo 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; GURTLER, DINIZ, SOUZA-
FILHO et. al. 2005)

No Brasil, ndo existem dados epidemioldgicos consistentes sobre essa importante
doenca. Segundo dados do cadastro nacional da Associacdo Nacional sobre EB (DEBRA),
existem notificados 794 casos de EB em todo territorio nacional, sendo a Bahia o terceiro
estado com maior nimero, superada apenas por Sdo Paulo e Minas Gerais. (DEBRA, 2018)

Na Bahia, os Servicos de Referéncia para EB definidos na portaria n°® 1.092 de
01/09/2016, da Secretaria de Saude do Estado da Bahia (SESAB) sdo: o Hospital Universitario
Prof. Edgard Santos (HUPES) da Universidade Federal da Bahia (UFBA) em Salvador - para
0s usudrios residentes em municipios integrantes das Macrorregifes de Salde Leste, Centro
Leste, Nordeste e Centro Norte- e 0 Centro Universitario de Atencdo a Saude (CEUAS) da

Universidade Estadual do Sudoeste da Bahia (UESB), para os usuarios residentes em
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municipios integrantes das Macrorregides de Saude Sudoeste, Oeste, Norte, Sul e Extremo Sul.
(BRASIL, 2016)

Considerado como um servico de atencdo terciaria integrada a Rede de Atencdo a Saude
do SUS, o HUPES atende estes pacientes nas diversas especialidades médicas, prestando um
atendimento multidisciplinar e especializado em nivel ambulatorial e hospitalar. (HUPES,
2019)

Sendo assim, com este estudo pretende-se dar visibilidade a uma doenca, que pelo fato
de ser considerada rara, € pouco ou totalmente desconhecida por profissionais de salde
responsaveis pelo atendimento no dmbito do SUS. Para tanto, buscou-se conhecer o perfil
epidemioldgico dos pacientes, e o fluxo de atendimento aos pacientes com EB. Com a difusdo
deste conhecimento, espera-se que sejam implementadas politicas publicas de prevencdo e
oferta organizada dos servicos, visando oferecer a essa populacédo atendimento digno e eficiente

para promocéao de uma melhor qualidade de vida.

OBJETIVO GERAL
e Analisar os aspectos clinicos e operacionais do atendimento dos pacientes com EB em
Salvador - Bahia em 2019.

OBJETIVOS ESPECIFICOS

e Identificar o perfil sécio demografico dos profissionais de saude e o conhecimento
sobre os aspectos clinicos da doenca e operacionais do atendimento.

e Descrever o fluxo de atendimento ao paciente nas unidades de atencdo primaria e
especializada do distrito sanitario Barra/Rio Vermelho.

e Descrever as caracteristicas socio demogréaficas e clinicas dos pacientes atendidos em

um servico de referéncia de Salvador.
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2 REFERENCIAL TEORICO

2.1 ORGANIZACAO DA REDE DE ASSISTENCIA

No Brasil, o direito a saude para todos esta assegurado na Constituicdo Federal, baseado
nos principios da universalidade, integralidade e equidade. Segundo a Lei Federal 8080/90 o
principio da integralidade da assisténcia pode ser definido como um “conjunto articulado e
continuo das acOes e servigos preventivos e curativos, individuais e coletivos, exigidos para
cada caso em todos os niveis de complexidade do sistema”. (BRASIL, 1990, p.25)

De acordo com este principio, as instituicdes e servigos de satde devem oferecer acdes
articuladas de prevencao as doencas e assisténcia a salde, estando as atividades de educacgédo
em saude incluidas dentre as responsabilidades dos profissionais. Neste contexto, a
integralidade da assisténcia é muito mais abrangente, pois o olhar do profissional deve ir muito
além da doenga que se manifesta, buscando identificar necessidades biopsicossociais afetadas e
fatores de risco a saude. (ALVES, 2004)

Em 30 de dezembro de 2010 foi publicada pelo Ministério da Saude a Portaria n® 4.279
que estabelece diretrizes para a organizacdo da Rede de Atenc¢do a Saude (RAS) no ambito do
SUS, tendo por objetivo principal reduzir a fragmentacdo das agcdes nos servigcos de salde e
melhorar a qualificacdo da gestdo do cuidado. Por isso, “As redes sao arranjos organizativos de
acOes e servicos de saude de diferentes densidades tecnoldgicas, que integradas por meio de
sistemas de apoio técnico, logistico e de gestdo, buscam garantir a integralidade do cuidado.”
(BRASIL, 2010, p.4)

A organizacdo em redes permite uma relacdo horizontalizada entre os servicos de salde,
de modo a se relacionarem entre si e permitir uma comunicacdo permanente, sendo a atencao
bésica um ponto importante, pois mantém uma relacdo mais proxima com 0 USUArio,
principalmente os portadores de doengas cronicas que necessitam de cuidado continuo
permitindo que 0 mesmo seja compartilhado entre os servigos nos trés niveis de atencao.
(MAGALHAES JUNIOR, 2014)

Para garantir a integralidade, é necessario realizar mudancas na construgdo do cuidado
desde a rede bésica até a atencdo hospitalar. A relacdo entre os niveis de atencdo da rede
assistencial deve se dar de forma horizontalizada e com elevado grau de interdependéncia, de
modo que os servicos de salde interajam entre si em diferentes fluxos, tendo o usuario como
centro, assim como linhas de cuidado baseada em suas singularidades e necessidades
instituidas. (FRANCO & MAGALHAES JR., 2004)
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As linhas de cuidados especificas buscam organizar tecnologicamente 0S servicos e
potencializar a assisténcia ao usuario de acordo com suas necessidades especificas e
particularidades inerentes ao seu problema de satde. (SILVA, 2011; MAGALHAES JUNIOR,
2014)

Para dar suporte aos pacientes com doencas raras, foi instituida em 2014 a “Politica
Nacional de Atencdo Integral as Pessoas com Doengas Raras”, através da portaria n°199 de
30/01/2014 do Ministério da Saude, cujos diversos capitulos explicitam os principios e
diretrizes, responsabilidades, organizacéo da atencéo e estrutura da linha de cuidado. (BRASIL,
2014)

2.2 EPIDERMOLISE BOLHOSA (EB)

A EB é uma doenca rara, hereditaria, que compreende uma desordem genética que se
caracteriza pela fragilidade cutanea, formando bolhas e erosfes ao se exercer forgas mecanicas
aparentemente insignificantes sobre a pele. Abrange mais de 30 entidades com genotipos e
fenotipos distintos. Muitos dos subtipos apresentam manifestacdes extra cutaneas importantes
que podem levar o paciente a Obito. As complicagdes mais significantes ocorrem
principalmente em mucosa ocular, trato gastrointestinal, geniturinario e vias aéreas superiores.
(FINE, 2009; 2010)

A classificacdo da EB vai depender do padrdo de heranca genética, forma de
transmissdo, nivel de clivagem onde as bolhas acontecem, proteinas comprometidas e
manifestacdes clinicas da doenca. Segundo o quarto consenso internacional no diagndstico e
classificacdo da EB publicado em junho de 2014, a mesma se divide em quatro tipos principais
associados a zona de desprendimento da pele: Epidermolise Bolhosa Simples (EBS),
Epidermolise Bolhosa Juncional (EBJ), Epidermdlise Bolhosa Distréfica (EBD) e Sindrome de
Kindler (SK). (ANGELO, FRANCA, LAGO et. al. 2012; BOEIRA, SOUZA e ROCHA et. al.
2013; COUTO, GOUVEIA, MIGUENS et al. 2017)

Na EBS, as les6es ocorrem devido a uma desordem dos queratindcitos, 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 alteragcbes ungueais ou dentéarias. A maioria desses pacientes tem uma expectativa
média de vida normal. (ANGELO, FRANCA, LAGO et al. 2012; BOEIRA, SOUZA e
ROCHA et al. 2013; COUTO, GOUVEIA, MIGUENS et al. 2017; GURTLER, DINIZ,
SOUZA-FILHO et al. 2005; PITTA, MAGALHAES, SILVA, 2016)
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A EBJ é uma desordem onde a separacdo acontece na juncdo dermo-epidérmica, na
lamina ldcida e/ou na regido central da zona de membrana basal. Esta associada a riscos de
anomalias congénitas do trato geniturindrio, atresia congénita de piloro e morte
infantil/neonatal, sendo que os maiores indices de mortalidade infantil neonatal por sepse estao
relacionados com a este tipo de EB. S&o frequentes também as alteracGes da mucosa oral,
alopécia e anoniquia. (BOEIRA, SOUZA e ROCHA et. al. 2013; FINE, 2010; GURTLER,
DINIZ, SOUZA-FILHO et al. 2005)

A EBD é o tipo de EB mais severa e com maior frequéncia, alem de vir acompanhada
de complicagdes. As manifestacBes clinicas mais frequentes sdo: bolhas generalizadas, crostas,
erosdes, cicatrizes atroficas, pseudosindactilia nas méos e pés, contraturas articulares levando a
incapacidade funcional/motora, anemia cronica, atraso do crescimento, estenose esofagica e
risco elevado de desenvolvimento de carcinomas espinocelulares. (BOEIRA, SOUZA e
ROCHA et al. 2013; COUTO, GOUVEIA, MIGUENS, et al. 2017; GURTLER, DINIZ,
SOUZA-FILHO et al. 2005)

Na SK, a formacdo da bolha ocorre ao nivel da lamina llcida. Caracteriza-se pela
formacdo de bolhas acrais, fusdo de quirodactilos e pododactilos, poiquilodermia e
fotossensibilidade. Ademais a SK pode clinicamente simular os trés tipos de EB congénita.
(BOEIRA, SOUZA e ROCHA et al. 2013)

Além das formas hereditarias podemos citar a Epidermolise Bolhosa Adquirida (EBA),
forma autoimune rara que se manifesta por auto anticorpos depositados na lamina e na sub
lamina densas. As bolhas surgem na idade adulta e aparecem em areas de trauma que se curam
deixando cicatrizes atrdficas e milium. (ANGELO, FRANCA, LAGO, et al. 2012)

2.2.1 Diagnostico da EB

O diagnostico da EB baseia-se em caracteristicas clinicas. Sua confirmagdo se da
atraves do estudo histopatologico da bolha recém induzida e analise por imunofluorescéncia;
mapeamento do antigeno ou imunoistoquimica com anticorpos monoclonais especificos e
microscopia eletrdnica de transmissdo, sendo esta Ultima considerada o padrdo ouro. Além
disso, a historia de consanguinidade dos pais também deve ser valorizada. (COUTO,
GOUVEIA, MIGUENS et al. 2017; FINE, 2010)

2.2.2 Tratamento da EB
Devido ao carater cronico da doenga, o tratamento da EB esta relacionado com suporte

clinico adequado e prevencao de complicagdes, no intuito de prevenir o aparecimento de novas
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bolhas, infecgdo, sinéquias e deformidades. O diagndstico precoce da doenga e o tratamento por
equipe multiprofissional capacitada é fundamental para que os cuidados adequados sejam
implementados. Os curativos devem ter como caracteristicas principais baixa aderéncia,
controle da umidade e a remocdo atraumatica. Um suporte nutricional adequado é fundamental
para recuperacao das lesdes e prevencdo de complicagdes. (PITTA, MAGALHAES e SILVA,
2016)

O prognostico varia consideravelmente e baseia-se no subtipo de EB e na saude geral do
paciente. Pacientes com EBS tem expectativa de vida normal, contudo a existéncia de
complicagdes pode comprometer esses dados. Ja 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 metastase pelo
carcinoma espinocelular. (FINE, 2010)

Por tratar-se de uma doenca cronica com alterndncia de periodo de remissdo e
exacerbacdo das lesdes, faz-se necessario que o cuidado ao paciente seja feito por meio de uma
abordagem multidisciplinar, envolvendo todos os atores responsaveis, desde o paciente, ao
gestor, profissionais de salude, cuidadores e seus familiares. Ademias, € premente que esta
atencdo ocorra de forma organizada em todos 0s niveis da assisténcia, desde a atencdo bésica
até a especializada nos seus servicos de referéncias, proporcionando ao paciente a efetivacao da
salde como um direito garantido na Constituicdo, a saber: financiamento, avaliacdo e

monitoramento.
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3 METODOS

3.1 DESENHO DO ESTUDO

Trata-se de um estudo quantitativo observacional do tipo descritivo. A pesquisa
quantitativa enfatiza a objetividade, o raciocinio dedutivo, as regras da logica e os atributos
mensuraveis da experiéncia humana, caracterizada pela quantificacdo dos resultados. Esse tipo
de abordagem mostra que a realidade sé pode ser compreendida a partir da analise de dados
brutos, adquiridos com o auxilio de instrumentos padronizados e neutros. Nesta perspectiva,
alicerca-se na linguagem matematica para descrever as causas do fenbmeno e as relacdes entre
as variaveis. (POLIT, BECK e HUNGLER, 2011)

O estudo € 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 caracteristicas de determinada popula¢do, fenbmeno ou o
estabelecimento de relacGes entre variaveis. Ndo tem por compromisso explicar os fenémenos
que descreve, embora sirvam de base para tal explicacdo, neste estudo estas caracteristicas sao
identificadas por se tratar de um tema relevante, ja que os recursos humanos sao de grande
importancia para a instituicdo hospitalar. Deste modo, sera til a identificacdo e andlise do
grau de conhecimento dos profissionais de salde: gestores e técnicos responsaveis pela atencao
a pacientes com EB e a caracterizagdo socio demograficos e clinicos dos pacientes com EB
atendidos em um servico de referéncia de Salvador-Ba.

3.2 LOCAL E PERIODO DO ESTUDO

O estudo foi realizado em dez Unidades Bésicas de Satde/Unidade de Saude da Familia
do Distrito Sanitario Barra/Rio Vermelho: UBS Clementino Fraga, USF Sabino Silva 9°
Centro, UBS Séo Gongalo, UBS Engenho Velho da Federa¢do, UBS Osvaldo Caldas Campos
Santa Cruz, USF Alto das Pombas, USF Calabar, USF Federacdo, USF Garcia, USF Menino
Joel — Nordeste e no Hospital Universitario Professor Edgard Santos (HUPES) da
Universidade Federal da Bahia (UFBA), Servico de Referencia(SR) em EB de Salvador —Ba
em 2019.

3.3 POPULACAO DO ESTUDO

Participaram do estudo gestores e equipes multiprofissionais ativas em atendimento nas
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dez UBS e USF do Distrito Sanitario Barra/Rio Vermelho da Secretaria Municipal de Saude de
Salvador-Ba, totalizando 47 profissionais.

Os gestores e profissionais foram respectivamente: Gestor e técnico administrativo da
Unidade de Gestdo e Regulacdo Ambulatorial (UGRA) e Unidade de Gestdo e Regulacdo de
Leitos (UGRL) do HUPES/UFBA; Gestor do Servico de Referéncia (SR) e equipe
multiprofissional de atendimento no Ambulatério de Dermatologia de Referéncia.

Foram incluidos como participantes do estudo: pacientes com EB que estavam com
matricula ativa e frequentando regularmente o Ambulatério de Dermatologia do

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

3.3.1 Critérios de incluséo

Foi considerado como critério de inclusdo para gestores e equipe multiprofissional ativa
das UBS e USF, gestor do SR e equipe multiprofissional do ambulatério de dermatologia, da
UGRA e da UGRL do SR em EB: estar no cargo ha pelo menos um ano e concordar em
responder o questionario e assinando o Termo de Consentimento Livre e Esclarecido (TCLE).

Ja a inclusdo dos pacientes com EB ocorreu mediante o seguinte critério: ter matricula
ativa e estar frequentando regularmente o Ambulatério de Dermatologia do HUPES/UFBA,
além de residir na Bahia.

3.3.2 Critérios de exclusdo

Foram considerados como critérios de exclusao:

- Pacientes residentes em outros estados que ndo Bahia;
- Gestores que durante o estudo saissem do cargo;

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

3.4 VARIAVEIS

Para os gestores e equipe multiprofissional das UBS e USF, gestor e técnico
administrativo da UGRA, UGRL e SR e equipe multiprofissional do Ambulatério de
Dermatologia do HUPES/UFBA, foram coletados dados sobre identificagdo da
atividade/ocupacéo, conhecimento sobre a EB, tratamento da doenca e sistema de referéncia e
contra referéncia.

Para 0s pacientes, forma extraidas as seguintes variaveis socio demograficas: sexo

(masculino e feminino), idade (anos), raga/cor da pele, escolaridade, local de nascimento, local
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de residéncia, consanguinidade, presenca de familiar com EB, clinicas tipo e subtipo de EB,
localizagéo das feridas, comorbidades e psicossociais.

3.5 METODO DE COLETA DE DADOS

Para o0s gestores, técnico administrativo da UGRA, UGRL e SR e equipe
multiprofissional do Ambulatério de Dermatologia e das UBS e USF do Distrito, os dados
foram obtidos por meio da aplicacdo de um questionario estruturado *. Os questionarios foram
entregues aos gestores e equipe multiprofissional pela pesquisadora e recolhido ap6s um prazo
de 72hs.

Os dados dos pacientes foram obtidos dos seus prontudrios disponibilizados pelo
Servico de Arquivo Médico (SAME) do HUPES, segundo instrumento padronizado para coleta

de dados.?

3.6 METODOS ESTATISTICOS

Apbs os dados coletados foi construido um Banco de Dados no Programa Excel® for
Windows versdo 2016. As variaveis categoricas foram expressas em frequéncias absolutas e
relativas (porcentagens) e as quantitativas em médias e desvio padrdo e/ou medianas ou
intervalo interquartil, de acordo com os pressupostos de normalidade, utilizando o teste de
Kolmogorov-Smirnov.

O armazenamento e a analise estatistica dos dados coletados foram realizados por meio
do software Statistical Package for Social Sciences, versdo 22.0 para Windows (SPSS inc,
Chicago, II).

3.7 ASPECTOS ETICOS

O projeto de pesquisa foi submetido ao Comité de Etica em Pesquisa (CEP) do Instituto
de Saude Coletiva da UFBA, e respeitado as normas contidas na Resolucdo 466/2012, que trata
das questdes éticas referentes a pesquisas que envolvem seres humanos e a Resolucdo 510/16
do Conselho Nacional de Saude. (BRASIL, 2016)

Foram respeitados os principios de ndo maleficéncia e beneficéncia, além do respeito a

autonomia e a justica. Os dados dos pacientes foram coletados dos prontuarios no SAME, sem

1 Ver Apéndice B
2 Ver Apéndice C.
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0 contato com os mesmos. Ja para a aplicacdo dos questionarios com o0s gestores, técnico
administrativo e equipe multiprofissional, foi necessario a autorizagdo através da assinatura do
Termo de Consentimento Livre e Esclarecido (TCLE) em duas vias, ficando uma com o
entrevistado e outra com a pesquisadora.

Apo6s aprovacdo desta pesquisa pelo CEP, os participantes foram contactados e
esclarecidos sobre este estudo, podendo a qualquer momento, desistir de participar e retirar sua
autorizacdo sem quaisquer danos ou prejuizos. O risco ao qual o participante poderia estar
exposto foi o de eventualmente sofrer constrangimento em ndo saber responder algumas
perguntas do questionario, o que foi minimizado com o anonimato do mesmo, sendo os dados
de identificacdo dos participantes mantidos em sigilo.

Para preservar o anonimato dos entrevistados, foi atribuido um cédigo alfanumerico de
acordo com a ordem de realizacdo das entrevistas (E1, E2, E3, E4, etc). Os questionarios
respondidos foram arquivados juntamente com os TCLE e serdo destruidos ap6s cinco anos de
realizacdo das entrevistas.

Os resultados deste estudo, posteriormente, poderdo ser divulgados em congressos da
area e publicados em revistas cientificas. Esses resultados também serdo apresentados a
Secretaria Municipal de Salde -Salvador e equipe multiprofissional do Distrito Sanitéario
Barra/Rio  Vermelho, compromisso da pesquisadora, no intGito de contribuir para o
fortalecimento da Rede de Atencdo a Saude e para melhoria da assisténcia prestada as pessoas

com EB.
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4 RESULTADOS

Participaram do estudo 47 profissionais de saude, sendo a maioria, 36 (76,6%) do sexo
feminino. Predominaram as faixas etarias de 23 a 32 e 39 a 49 anos, que possuiam 12
individuos 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 nimero de profissionais
foram, respectivamente, UBS 22 (46,8%) e USF, 12 (25,5%). Estes dados podem ser

constatados na Tabela 1.

Tabela 1- Perfil s6cio demografico dos profissionais que atendem pacientes com Epidermélise Bolhosa
nos Servigos de Saude. Salvador, Bahia. 2019.

Variavel n %
Sexo

Feminino 36 76,6
Masculino 11 23,4
Faixa Etaria (anos)

23a32 12 25,5
33a38 11 23,4
39a49 12 25,5
50 a 68 10 21,3
Ignorados 2 4,3
Profissao

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 Basica de Salde 22 46,8
Unidade Saude da Familia 12 25,5
Servigo de Referéncia 4 8,5
Unidade de Gestéo e Regulacdo Ambulatorial 5 10,7
Unidade de Gestéo e Regulacédo de Leitos 4 8,5
Total 47 100,0

Fonte: dados da pesquisa

Com relacdo ao conhecimento sobre os aspectos clinicos da EB, 41 (87,2%) dos
profissionais disseram ja ter ouvido falar e 38 (80,9%) afirmaram saber o que era a doenca.
Vinte e cinco profissionais (54,3%) conheciam a etiologia, contudo, ao citar o modo de

transmisséo, verificou-se que apenas 19 (40,42%) o fizeram corretamente.
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Em relagdo as principais condutas para tratamento, 25 (53,2%) dos profissionais
informaram conhecé-las, sendo que 25 (53,2%) relataram evitar traumas, 24 (51,1%) usar
curativos de baixa aderéncia e 23 (48,9%) roupas confortaveis, no entanto, apenas cinco
(10,6%) referiram rompimento de bolhas e todos o ndo uso de sapatos apertados. Apenas 10
(21,7%) profissionais conheciam ou tiveram contato com uma pessoa com EB. As
complicagbes mais referidas foram infeccGes/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 Clinicos da Epidermdlise Bolhosa.
Salvador, Bahia. 2019.

Variavel Sim Nao

n % n %
Ja 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 25 53,2 22 46,8
Tratamento (n=47)
Curativos de baixa aderéncia 24 51,1 23 48,9
Suplemento Nutricional 20 42,6 27 57,4
Rompimento de Bolhas 5 10,6 42 89,4
Roupas confortaveis 23 48,9 24 51,1
N&o uso de sapatos apertados 47 100 - -
Reposigdo 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
Complicagbes da EB (n=47)
Anemia 21 447 26 55,3
Estenose Gastro Esofagica 15 31,9 32 68,1
Sinéquias 11 23,4 36 76,6
Infeccdes/sepse 30 63,8 17 36,2
Alopécia 19 40,4 28 59,6
Deformidades 23 48,9 24 51,1
Desnutricao 19 40,4 28 59,6
Carcinoma Espino Celular 11 23,4 36 76,6
Diminuicdo da acuidade visual 11 23,4 36 76,6

Fonte: dados da pesquisa

Quando questionados sobre a existéncia de algum SR em EB no estado da Bahia, 19
(40,4%) profissionais informaram ter conhecimento, contudo ao ser solicitado que citassem

algum desses servicos, 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 regulacdo. A existéncia de acompanhamento apds
encaminhamento a outro nivel de atencdo foi referida por 14 (29,8%). Importante destacar o
alto percentual de respostas ignoradas as questdes: Existe Sistema de Referéncia e Contra-
Referéncia, 27,7% (13); Existe instrumento de regulagdo, 34,0% (16) e Existe
acompanhamento ap0s encaminhamento a outro nivel de atengdo, 31,9% (15), conforme

destacado na Tabela 3.

Tabela 3- Conhecimento dos profissionais sobre o Servico de Referéncia e fluxo de atendimento do
paciente com Epidermélise Bolhosa. Salvador, Bahia. 2019.

Variavel Sim Nao Ignorado
n % n % n %

Sabe de algum Servico de Referéncia 19 404 26 553 2 4,3

Existe Sistema de Referéncia e Contra- 15 31,9 19 404 13 27,7
Referéncia

Sabe como se da o encaminhamento ao 8 170 37 78,7 2 4,3
Servico de Referéncia

Existe instrumento de regulacéo 7 149 24 511 16 34,0
Existe acompanhamento apés 14 298 18 383 15 319
encaminhamento a outro nivel de

atencéo

Fonte: dados da pesquisa

Em relacdo ao conhecimento sobre os aspectos clinicos 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 doenga, etiologia, condutas e sobre SR.
No entanto, poucos conheciam sobre fluxo de atendimento e instrumentos para regulacdo. Os
assistentes administrativos desconheciam todos os temas abordados, o que pode ser constatado

pelo Grafico 1.
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Grafico 1- Conhecimento por categoria profissional sobre o0s aspectos clinicos e rede referenciada para
o0 atendimento do paciente com Epidermoélise Bolhosa. Salvador-Bahia. 2019.
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Fonte: dados da pesquisa

No que diz respeito ao local de trabalho, os profissionais da UBS, USF, SR e UGRL
informaram conhecer a doenca, 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 regulacdo 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 regulagdo foram razoavelmente bem conhecidos pelos profissionais da UGRA
e URGL, 60,0% e 50,0%, o que pode ser percebido no Grafico 2.
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Grafico 2- Conhecimento dos profissionais por local de trabalho sobre os aspectos clinicos e rede
referenciada para o atendimento do paciente com Epidermdlise Bolhosa. Salvador-Ba. 2019.
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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 doenca, 10 (21,27%) dificuldade de acesso aos servi¢os de salde e
insumos e oito (17,02%) auséncia de uma rede estruturada de atendimento. Custo elevado do
tratamento, questdes socias, preconceito e auséncia de politicas publicas efetivas também foram
citadas.

Quanto o perfil s6cio demogréafico dos pacientes com EB, de uma amostra de 30, a
maioria era do sexo masculino 19 (63,3%), faixa etaria de 10 a 19 anos 13 (43,3%).
Considerando apenas os valores validos, as maiores frequéncias foram verificadas na raga/cor
da pele parda 14 (51,8%), escolaridade sem nenhum grau de instrucdo, oito (47,0%), religido
catolica, nove (45,0%) e com renda familiar de um salario minimo, sete (63,6%). Com relacdo
a profissdo/ocupacao, sete (41,2 %) foram classificados como estudantes e um como ocupacéo

informal, como observado na Tabela 4.
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Tabela 4- Numero e percentual de varidveis socio demografico dos pacientes com Epidermolise
Bolhosa atendidos no Servico de Referéncia. Salvador-Ba. 2019.

Variavel n %
Sexo

Feminino 11 36,7
Masculino 19 63,3

Faixa Etaria(anos)

01a09 12 40,0
10a19 13 43,3
20a32 05 16,7

Raca/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
Religido
Catdlica 09 30,0
Protestante 06 20,0
Outros 05 16,7
Ignorados 10 33,3
Renda Familiar (Salario minimo)
<1 07 23,3
1-5 04 13,3
Ignorados 19 63,3

Profissdo/ocupacéo

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 procedéncia dos pacientes com EB, a maioria reside nas macrorregides de salde

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

melhor este dado no Grafico 3.

E possivel visualizar

Gréfico 3- Namero e percentual de pacientes atendidos com diagndéstico de Epidermolise Bolhosa por

Macrorregido de Salde de residéncia. Salvador-Ba. 2019.
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Fonte: dados da pesquisa

Em relacdo aos aspectos clinicos e psicosociais, historia familiar e diag6éstico da doenca,

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

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

Tabela 5- Namero e percentual do tipo de Epidermélise Bolhosa e inicio das manifestacdes dentre os

pacientes atendidos. Salvador-Ba. 2019.

Variavel n %
Tipo

Simples 7 23,3
Juncional - -
Distrofica 23 76,7
Kindler - -
Inicio das ManifestacGes

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
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Quatorze (46,7%) ndo relataram consaguinidade entre os pais, porém um terco destes
pacientes tinham outros casos de EB na familia (irmdos, primos). Onze realizaram biopsia e
apenas sete familias (23,3%) foram encaminhadas para aconselhamento genético. As
principais manifestacdes clinicas observadas foram a presenca de feridas 30 (100%), bolhas 28
(93,3%) e sinéquias 17 (56,7%). Dentre as complicagdes mais frequentes destacam-se: as
digestivas 20 (66,7%), desnutricdo 15 (50%) e anemia 14 (46,7%). Sobre o0s aspectos
psicosocias, 26 (86,7%) convive com familiares e sete (23,3%) frequentam a escola,

visualizados na Tabela 6.

Tabela 6- Numero e percentual dos pacientes com Epidermdlise Bolhosa segundo aspectos clinicos e
psicossociais, historia familiar e diagndstico. Salvador-Ba. 2019.

Variavel Sim Nao Ignorado
n % n % n %
Consanguinidade (n=30) 04 133 14 46,7 12 40,0
Outros casos de EB na familia (n=30) 10 333 08 26,7 12 40,0
Realizou Biopsia (n=30) 11 36,7 03 100 16 533
Aconselhamento genético (n=30) 7 233 01 3,3 22 733
Manifestacéo clinica(n=30)
Bolhas 28 933 02 6,7 - -
Feridas 30 100,0 - - - -
Cicatrizes 12 40,0 18 60,0 - -
Prurido 15 50,0 15 50,0 - -
Dor 4 133 26 86,7 - -
Sinéquias 17 56,7 13 433 - -
Complicag6es/ comorbidades(n=30)
Anemia 14 46,7 16 53,3 - -
Deformidades 9 300 21 70 - -
Digestivas 20 66,7 10 333 - -
InfecgOes 11 36,7 19 633 - -
Desnutrigado 15 50 15 5,00 - -
Oftalmologicas 6 20 24 80,0 - -
Odontoldgicas 11 36,7 19 63,3 - -
Neuroldgicas 1 33 29 96,7 - -
Cognitivas - - 30 100,0 - -
Neoplasia - - 30 100,0 - -
Aspectos Psicossocias (n=30)
Convivéncia com familiares 26 86,7 - - 4 13,3
Convivéncia com pessoas da mesmaidade 5 16,7 - - 25 833
Atividades escolares 7 233 23 76,7
Atividades sociais 1 33 - - 29 96,7
Participacdo em associa¢do 2 67 - - 28 933

Fonte: dados da pesquisa
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Com relagdo a histéria de internamento e atendimento na atengdo especializada e
atencdo bésica, observou-se que 23 (76,6%) pacientes ja tinham sido internados no decorrer da
vida, tendo como principal motivo a infeccdo 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 nutricao e nutrologia pediatrica, conforme indicados na Tabela
7.

Tabela 7- Numero e percentual de pacientes com Epidermoélise Bolhosa sobre histéria de internamento,
adesdo ao tratamento e acompanhamento com especialidades. Salvador-Ba. 2019.

Variavel Sim Nao 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 1000 - -
Auxilio do governo 8 26,7 22 733 - -
Recebimento de curativos 27 90,0 3 10,0 - -
Recebimento de suplementos 8 26,7 - - 22 733
Acompanhamento com especialidade (n=30)
Dermatologista 30 100,0 - - - -
Pediatra 20 66,7 10 333 - -
Nutrélogo 20 66,7 10 333 - -
Nutricionista 21 70,0 09 30 - -
Oftalmologista 8 26,7 22 733 - -
Dentista 06 20,0 24 80,0 - -
Hematologista 02 6,7 28 933 - -
Outras 08 26,7 22 733 - -

Fonte: dados da pesquisa
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5 DISCUSSAO

A EB é uma doenca rara com manifestacdes clinicas diversas cujo cuidado deve ser
realizado por equipe multidisciplinar com conhecimento suficiente para promover atendimento
adequado, melhorando a qualidade de vida do paciente.

Apos a analise dos resultados, identificou-se que a maioria dos profissionais de saude,
seja na rede basica ou na atencdo especializada, informaram conhecer a doenga, no entanto,
menos da metade sabia sobre a sua etiologia. Prazeres (2016) relata o desconhecimento dos
profissionais sobre a doenca bem como a dificuldade em iniciar os cuidados e definir o
diagndstico, pois muitos nunca haviam tido contato com pacientes com EB.

O reconhecimento de doencas raras € altamente dependente da transferéncia efetiva de
dados cientificos 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 as necessidades que a patologia exige, o que pode ser explicado pela
complexidade da doenca, pela sua raridade, e por ndo ser objeto de estudo nos cursos de
graduacdo e poOs-graduacdo. Esse fato € corroborado por Lopes, Koch, Sarrubbi-Junior et al.
(2017) que afirmam que embora 0s avangos atuais no campo da medicina tenham facilitado o
diagndstico de varias doencas, o conhecimento cientifico e o arsenal tecnoldgico € ineficaz se
ndo for disponibilizado para os profissionais de salde durante a sua formacgdo académica ou
atraves de educacdo médica continuada.

No que se refere as condutas adotadas com os pacientes, as mais citadas foram: evitar
traumas, utilizar curativos de baixa aderéncia e usar roupas confortaveis. E as complicagdes
mais frequentes foram: infeccGes/sepse, deformidades e anemia. Estes achados estdo em
conformidade com estudos encontrados e com as recomendacdes 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, Miguens et al. (2017)
demonstrando que a maioria dos profissionais conhece sobre os cuidados e as principais
complicagOes da doenca. Vale referir que o Protocolo de tratamento para pacientes portadores
de EB editado pela Secretaria de Saude do Distrito Federal 2016, recomenda estes cuidados no
tratamento e prevencdo de complicacdes. (SES-DF, 2016)

Dentre as categorias profissionais que apresentaram maior conhecimento sobre a
doenca, sua etiologia e condutas de tratamento, o medico, o enfermeiro e o técnico de
enfermagem foram o0s que mais se destacaram. Acreditamos que esse conhecimento esteja

relacionado ao fato de serem estes, os prestadores da assisténcia 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 tém papel importante na equipe de cuidado, como relatado por El Hachem,
Zambruno, Bourdon-Lanoy (2014), que afirmam ser o dermatologista, o profissional
responsavel por coordenar a equipe multiprofissional para o cuidado a pessoa com EB,
garantindo uma gestdo integrada e a continuidade do cuidado com o sistema de saude
comunitario. Para Herndndez e Torrelo (2010) o enfermeiro é o principal responsavel pela
orientacdo dos cuidadores sobre os curativos e tratamento tdpico adequado, além do
monitoramento das lesbes e educacdo em salde dos pacientes e familiares, sendo extremamente
benéfico a disponibilidade na equipe deste profissional experiente e capacitado.

Pitta, Magalh&es e Silva (2016) relatam a necessidade de realizar treinamentos com
profissionais generalistas sobre as especificidades da EB, pois so é possivel prestar um cuidado
de qualidade quando se tem conhecimento sobre as questdes que envolvem a doenca e 0
paciente, nos seus aspectos fisico, social e psicologico. Vale ressaltar que varios autores
destacam que o cuidado ao paciente com EB deve ter uma abordagem multidisciplinar.
(ALVES, ALVES, MACIEL et al. 2007; ANGELO, FRANCA, LAGO et al. 2012; BOEIRA,
SOUZA e ROCHA et al. 2013; VIDAL, CARRAU, LIZARRAGA et al. 2018)

Quanto ao conhecimento dos profissionais de salude sobre a rede referenciada para
atendimento as pessoas com EB, o resultado desta pesquisa demostrou o desconhecimento
destes sobre a sua existéncia, como se processa 0 encaminhamento e o0s instrumentos utilizados
para regulacdo no SUS. Realidade semelhante foi encontrada nos hospitais de referéncia em
doencas raras do DF no estudo realizado por Barbosa e Monsores (2016), que evidenciou o
desconhecimento dos proprios funcionarios sobre a existéncia de ambulatorios de referéncia em
doencas raras e servicos ofertados, acabando por deixar os usuérios 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 salde da
atencdo primaria e os médicos especialistas tém para encaminhar 0s pacientes aos servicos
especializados, devido a falta de informacdes organizadas sobre para onde encaminhar 0s
pacientes com doengas especificas, a indisponibilidade de uma rede de servigos de salde
interconectados, além da dificuldade em realizar exames mais precisos, como uma
determinacdo enzimatica ou genética que garantam o diagnostico. (LOPES, KOCH,
SARRUBBI-JUNIOR et al, 2017)

Esse desconhecimento pode fragilizar a assisténcia prestada a esses usuarios, por tratar-
se de uma doenca onde diagnoéstico e tratamento precoce pode impactar na sua qualidade de

vida. Em seu estudo, Nascimento, Damasceno e Silva et al. (2009) afirmam que a efetivacao
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da Politica Nacional de Regulagdo depende da existéncia de uma rede assistencial estruturada e
com o fluxo bem estabelecido, utilizando instrumentos de acompanhamento e monitoramento
de conformidades.

Uma quantidade consideravel de profissionais apontou como principais dificuldades e
desafios para o tratamento do paciente com EB, a falta de conhecimento dos mesmos sobre a
doenca, a dificuldade de acesso aos servicos e auséncia de uma rede de assisténcia estruturada
para 0 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 doencas raras no meio académico e criar politicas publicas
que garantam o acesso a “medicamentos 6rfaos” e reabilitacéo.

Segundo Luz, Silva e Demontigny (2015), instrumentalizar os profissionais para atender
pessoas e familias que convivem com uma doenca rara, pode auxilid-las no itinerario que
percorrem na rede de atencdo a salde, minimizando o desgaste que essas pessoas vivenciam na
busca do diagndstico e tratamento adequado.

Com relacdo a caracterizacdo sécio demografica e clinica 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 alteragcdes otorrinolaringoldgicas e esofagicas em
60 pacientes atendidos em um centro de referéncia, 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 o0s estudos a maior parte dos pacientes apresentavam a forma distrofica da doenca,
visto que nos subtipos mais graves como na EBD, grande parte dos pacientes ndo atingem a
idade adulta Angelo, Franga e Lago et al. (2012). Da mesma forma, Danescu, Has e Senila et
al. (2015), em estudo realizado na Roménia, evidenciou que a maioria dos pacientes eram do
sexo feminino e com faixa etaria que variava da infancia a pré adolescéncia.

Segundo Fine, (2010) estudo realizado pelo National Epidermolysis Bullosa
Registry (NEBR) relata como importante achado demogréfico a falta de qualquer predilecédo de
tipo ou subtipo de EB por sexo ou etnia. Da mesma forma, Pacheco e Araugio (2008) afirmam
que a EB afeta todos 0s grupos raciais e étnicos, ndo tendo predominio 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 instrugdo, apenas um tinha ensino médio

completo. E possivel 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 s6cio econdmica que essas
pessoas vivenciam, também contribui para dificultar o acesso a educacdo. Estudo realizado
por Martin e Geuens et al. (2019) refere que a EB pode afetar significativamente todos os
dominios da vida de um paciente e familia. Isso inclui interacbes com a familia, amigos e
colegas, educacédo, emprego e lazer.

Com relacdo a procedéncia dos pacientes, observou-se que a maioria procedia das
macrorregides de saude leste, centro leste e nordeste do estado, como preconiza as
orientacbes da Portaria Estadual 1092, para o encaminhamento de pacientes com EB aos
servicos de referéncia do estado da Bahia. (BRASIL, 2016)

Quanto ao tipo mais prevalente da EB e inicio das manifestaces, este estudo
evidenciou que a maioria dos pacientes apresentavam a forma distrofica da doenca, tendo
iniciado as manifestacdes clinicas 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 doenca e Danescu, Has e Senila et al. (2015) ao
afirmar que o inicio das manifestacfes ocorre normalmente logo ap6s 0 nascimento.

Para o diagndstico da EB, aspectos clinicos e laboratoriais séo importantes. Além disso,
a historia familiar, a presenca de consaguinidade entre 0s pais e outros casos de
genodermatoses na familia devem ser levados em consideracio (PITTA MAGALHAES e
SILVA, 2016). Neste estudo foi observado que apenas um pequeno percentual de pacientes
tinham registro de consaguinidade em prontuario e um terco deles tinham histéria de outros
casos de EB na familia e realizacdo de exame histopatologico. Fine (2010), Herndndez e
Torrelo (2009) e Pitta Magalhdes e Silva (2016) afimam que o diagndstico correto do tipo de
EB é util para nortear o tratamento, estabelecer o prognostico do paciente e fornecer subsidios
para o0 aconselhamento genético dos pais.

Quanto as manifestagdes clinicas, a presenca de feridas, bolhas e sinéquias foram as
mais encontradas. Os mesmos achados foram encontrados nos estudos de Angelo et. al.
(2012); Boeira, Souza e Rocha et al. (2013); Benicio, Carvalho e Santos et al. (2016) e Pitta,
Magalhdes e Silva (2016), podendo ser justificado por tratar-se de uma doenga que causa
extrema fragilidade na pele. Dentre as complicacdes da doenca, as digestivas, a desnutricdo e a
anemia foram as mais frequentes. Estas complicacdes podem ser observadas sobretudo nas
formas mais graves da doenca 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 psicologico, a fim de melhorar a qualidade de
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vida e 0 bem-estar psicossocial. As intervencfes devem estimular a participacdo social para
evitar o isolamento. Além disso, as pessoas em torno do individuo com EB como comunidade,
escolas e empregadores, devem ser orientados quanto as caracteristicas da doenca.

Horn e Tidman (2002) relatam que os sintomas da doenca e o tempo dispensado para o
cuidado com as feridas afetam as relagOes pessoais, atividades sociais, educacdo e emprego
podendo ter um impacto negativo em Varios aspectos da vida cotidiana, comprometendo a
qualidade de vida. Nos prontuarios analisados, foi observado que havia poucos registros sobre a
realizacdo de atividades sociais e escolares, sendo a convivéncia com a familia o aspecto mais
encontrado. Vale ressaltar a lacuna observada no atendimento psicossocial, pois a maioria dos
registros se restringia aos pacientes ja internados na instituicao.

Com relacdo ao acompanhamento, foi verificado que todos os pacientes eram
acompanhados no SR, ndo sendo encontrado nenhum registro sobre acompanhamento destes
pacientes na UBS e USF, exceto vacinagdo. Em contradigdo aos achados, a portaria 199/2014
define em seu artigo 13 que a linha do cuidado a pessoa com doenca rara, € estruturada pela
atencdo basica e atencdo especializada, sendo aquela a responsavel pela coordenacdo do
cuidado e a porta de entrada do paciente na rede. (BRASIL, 2014)

Estudo realizado por Aradjo et al (2013) mostrou que o hospital é o servi¢o de saude
mais procurado por familias com criancas com doengas cronicas, principalmente nos grandes
centros. Revela ainda que nos municipios do interior hd uma procura maior por atendimento na
rede basica, contudo ha uma fragilizacdo desse atendimento, porque os pacientes e familias ndo
se sentem acolhidos ou pela baixa resolutividade, o que demonstra a necessidade de uma maior
articulacdo entre 0s servicos integrantes da rede nos diversos niveis de complexidade.

Dentre as limitagcdes dessa pesquisa, destaca-se que foram encontrados poucos estudos
que retratassem o conhecimento dos profissionais de saude frente as doencas raras, suas
especificidades e rede de assisténcia, o que dificultou estabelecer comparagdes com outros
locais na discussdo. Além disso, o estudo foi realizado em apenas um servigo de referéncia, o
que impossibilitou uma amostra maior de profissionais e pacientes, e uma melhor
caracterizacdo dos pacientes com EB no estado da Bahia. A inexisténcia de estudos
epidemioldgicos sobre a EB no Brasil, a escassez de informagdes encontradas nos prontuérios
analisados, além do viés de informacao inerente a pesquisa, também foram aspectos que podem

ter contribuido para subestimar os resultados encontrados.
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6 CONSIDERACOES FINAIS

Apesar de haver uma orientagdo especifica na Constituicdo Federal de 1988, na qual o
acesso as acdes e servigos publicos de salde devem ser realizados através das redes
regionalizadas de servigos (tendo a atencdo primaria como porta de entrada), observa-se que
ainda existem muitas fragilidades no cuidado a pessoa com doenca rara. Isto se da devido a
inimeros fatores como: a falta de conhecimento dos profissionais, a dificuldade de acesso aos
medicamentos e tecnologias para o tratamento destas doencas.

Este estudo revelou que boa parte dos profissionais conhecia os aspectos clinicos da
epidermolise bolhosa, mas desconhecia alguns pontos importantes no manejo da doenca,
servigos de referéncia, bem como o devido encaminhamento e instrumentos adequados para
regulacdo. Tais evidéncias demonstram a necessidade da constru¢do de uma linha de cuidado,
com definicdo de fluxos de atendimento e acompanhamento interdisciplinar em todos os niveis
da atencdo, além da educacdo permanente das equipes.

Com relagdo ao perfil dos pacientes, a forma distréfica 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 doenca extremamente complexa que exige dos profissionais uma maior
sensibilidade para lidar com as questdes do sofrimento fisico, psiquico e emocional das pessoas
afetadas e suas familias. A diversidade das doencas raras existentes, a auséncia de protocolos
clinicos e diretrizes terapéuticas para muitas dessas doencas, 0 pouco conhecimento sobre as
mesmas no meio académico, e a falta de investimento em pesquisas contribuem para o
desconhecimento dos profissionais e para prestacdo de uma assisténcia com pouca

resolutividade, propiciando mais sofrimento para as pessoas com doencas raras e suas familias.
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7 CONTRIBUICAO

Como contribuicdo deste estudo, foi elaborado um Folder sobre a Epidermdlise
Bolhosa, contendo informacgdes sobre as principais manifestacdes clinicas e complicacdes,
cuidados com as lesdes e os Servicos de Referéncia do Estado da Bahia. Este material sera
disponibilizado nas Unidades Bésicas de Saude, Unidades de Saude da Familia e Servigos de
Referéncia, como forma de divulgar a doenca e a sua rede de referéncia, entre os profissionais

de salde, pacientes e familiares.



39

REFERENCIAS

AITH, F.; BUIDOSO, Y.; NASCIMENTO, P.R.; et al. Os principios da universalidade e
integralidade do SUS sob a perspectiva da politica de doengas raras e da incorporagdo
tecnoldgica. Rev. Direito Sanit, v. 15, n. 1, p. 10-39, 2014. Disponivel em:
http://www.revistas.usp.br/rdisan/article/view/82804 Acesso em: 26 mai. 2018.

ALVES, P. V. M.; ALVES, D. K.M.; MACIEL, J.V.B.; et al. Atendimento multidisciplinar do
paciente ortodéntico com epidermolise bolhosa. R Dental Press Ortodon Ortop Facial 3.
Maringd, v. 12, n. 4, p. 30-35, jul./ago. 2007. Disponivel em:
http://www.scielo.br/pdf/dpress/v12n4/05.pdf. Acesso em: 26 mai. 2018.

ALVES, V. Sampaio. Um modelo de educacdo em salde para o Programa Saude da Familia:
pela integralidade da ateng&o e reorientagdo do modelo assistencial. Interface - Comunic,
Saude, Educ, Botucatu, v.9, n.16, p.39-52, set. 2004. Disponivel em:
http://dx.doi.org/10.1590/S51414-32832005000100004. Acesso em: 26 mai. 2018.

ANGELO, M. M. F. C.; FRANCA, D.C.C.; LAGO, D.B.R.; et al. Manifestaces clinicas da
epidermdlise bolhosa: Revisdo de literatura. Pesq Bras Odontoped Clin Integr, Jodo Pessoa,
v.12, n.1, p.135-42, jan./mar, 2012. Disponivel em:
https://doi.org/10.4034/PBOCI.2012.121.21. Acesso em: 29 mai. 2018.

ARAUJO, et al. Fragilidade da rede social de familias de criancas com doenca cronica, 2013
Yana Balduino Aradjo. E-mail: yanabalduino@yahoo.com.br. AUTOR CORRESPONDENTE

BARBOSA, L. A. MONSORES, N. Linhas de Cuidado e Itinerarios Terapéuticos para
Doencas Raras no Distrito Federal. Tempus, actas de salde colet, Brasilia, v.10, n.3, p.69-80,
set, 2016. Disponivel em:

https://www.researchgate.net/publication/312141493 Linhas_de_Cuidado_e_lItinerarios_Terap
euticos_para_Doencas_Raras_no_Distrito_Federal. Acesso em: 29 mai. 2018.

BENICIO, C.D.A.V.; CARVALHO N.AR.; SANTQOS, J.D.M.; et al. Epidermélise Bolhosa:
Foco na Assisténcia de Enfermagem. Revista Estitma, 2016. Disponivel em:
https://www.revistaestima.com.br/index.php/estima/article/view/382. Acesso em 17 maio de
2017.

BOEIRA, V. L.S.Y.; SOUZA, E.S.; ROCHA, B.O.; et al. Inherited epidermolysis bullosa:
clinical and therapeutic aspects. Anais Brasileiros de Dermatologia, Rio de Janeiro, v. 88,
n.2, mar/abr. 2013. Disponivel em: https://doi.org/10.1590/S0365-05962013000200001.
Acesso em: 31 ago. 2018.

BRASIL, Conselho Nacional de Saude. Resolugdo n° 510, de 07 de abril de 2016. Dispde sobre
as normas aplicaveis a pesquisas em Ciéncias Humanas e Sociais. Diario Oficial da Uni&o.
Brasilia, DF, 07 de abr. 2016. Disponivel em:
http://conselho.saude.gov.br/resolucoes/2016/Reso510.pdf. Acesso em: 22 abr. 2019.

BRASIL. Conselho Nacional de Secretarios de Saude. Legislacdo do SUS / Conselho
Nacional de Secretarios de Saude. Brasilia: CONASS, 1990, p. 604.


http://www.revistas.usp.br/rdisan/article/view/82804
http://www.scielo.br/pdf/dpress/v12n4/05.pdf
https://doi.org/10.4034/PBOCI.2012.121.21
mailto:yanabalduino@yahoo.com.br
https://www.researchgate.net/publication/312141493_Linhas_de_Cuidado_e_Itinerarios_Terapeuticos_para_Doencas_Raras_no_Distrito_Federal
https://www.researchgate.net/publication/312141493_Linhas_de_Cuidado_e_Itinerarios_Terapeuticos_para_Doencas_Raras_no_Distrito_Federal
https://www.revistaestima.com.br/index.php/estima/article/view/382
https://doi.org/10.1590/S0365-05962013000200001
http://conselho.saude.gov.br/resolucoes/2016/Reso510.pdf

40

BRASIL. Portaria n°® 4.279, de 30 de dezembro de 2010. Estabelece diretriz para a organizagéo
da Rede de Atencdo a satde no ambito do Sistema Unico de Sadde. Diario Oficial Republica
Federativa do Brasil. Brasilia, DF, 30 dez. 2010. Disponivel em:
http://bvsms.saude.gov.br/bvs/saudelegis/gm/2010/prt4279 30 12 2010.html. Acesso em: 02
mai. 2018.

BRASIL, Secretaria de Satde da Bahia. Portaria n. 1092 de 01 de setembro de 2106. Aprova as
diretrizes para acesso ao tratamento da Epidermolise Bolhosa no Estado da Bahia, no ambito do
Sistema Unico de Satde SUS. SESAB, Salvador, BA, 01 set. 2016. Disponivel em:
https://sogi8.sogi.com.br/Arquivo/Modulo113.MRID109/Registro1243738/portaria%20estadua
1%20n%201092%20de%2001%20de%20setembro%20de%202016.pdf. Acesso em: 02 mai.
2018.

BRASIL. Portaria n® 199, de 30 de Janeiro de 2014. Institui a Politica Nacional de Atencéo
Integral as Pessoas com Doencas Raras com Diretrizes para Atengdo Integral as Pessoas com
Doencas Raras no &mbito do Sistema Unico de Saude (SUS) e institui incentivos financeiros de
custeio. Diario Oficial da Uni&o. Brasilia, DF, 12 fev. 2014. Disponivel em:
http://bvsms.saude.gov.br/bvs/saudelegis/gm/2014/prt0199 30 01 2014.html. Acesso em: 02
mai. 2018.

DANESCU, S.; HAS, C.; SENILA, S, et al. Epidemiology of inherited epidermolysis bullosa
in Romania and genotype—phenotype correlations in patients with dystrophic epidermolysis
bullosa. J Eur Acad Dermatol Venereol. V. 26, n. 5, p. 899-903, 2015. Disponivel em:
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/25201089. Acesso em: 08 de jul. 2018.

DEBRA Brasil, Associacdo Nacional de Epidermolise Bolhosa. 2018.(FORNECIDO SOB
DEMANDA) Disponivel em:< https:www.debrabrasil.com.br. Acesso em: 03 dez. 2018.

EL HACHEM M.; ZAMBRUNO, G.; BOURDON-LANOQY, E.; et al. Multicentre consensus
recommendations for skin care in inherited epidermolysis bullosa. Orphanet J Rare Dis. V. 9,
n.76. 2014. Disponivel em: https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/24884811. Acesso em: 03
dez. 2018.

FANTAUZZI, R.S.; MAIA M.O.; CUNHA, F.C.; et al. ManifestacGes otorrinolaringoldgicas e
esofagicas da epidermolise bolhosa. Rev Bras Otorrinolaringol. V. 74, n.5, p.657-61, 2008.
Disponivel em: http://dx.doi.org/10.1590/S0034-72992008000500004. Acesso em: 03 dez.
2018.

FINE, J. D.; BRUCKNER-TUDERMAN, L.; EADY, R.A.; et al. Inherited epidermolysis
bullosa: Updated recommendations on diagnosis and classification. Journal of American
Dermatology, v.70, p.1103-1126, 2014. Disponivel em:
https://doi.org/10.1016/j.jaad.2014.01.903. Acesso em: 18 abr. 2018.

FINE, Jo-David. Inherited epidermolysis bullosa. Orphanet Journal of Rare Diseases. V.5,
n.12. 2010. Disponivel em: http://www.ojrd.com/content/5/1/12. Acesso em: 18 abr. 2018.

FINE, Jo-David, MELLERIO, J.E.; Extracutaneous manifestations and complications of
inherited epidermolysis bullosa: Part I. Epithelial associated tissues. Journal of the American
Academy of Dermatology, v.61, n.3, p.367-384. 2009.Disponivel em:
https://doi.org/10.1016/J.JAAD.2009.03.052. Acesso em: 22 de abr. 2018.


https://sogi8.sogi.com.br/Arquivo/Modulo113.MRID109/Registro1243738/portaria%20estadual%20n%201092%20de%2001%20de%20setembro%20de%202016.pdf
https://sogi8.sogi.com.br/Arquivo/Modulo113.MRID109/Registro1243738/portaria%20estadual%20n%201092%20de%2001%20de%20setembro%20de%202016.pdf
http://bvsms.saude.gov.br/bvs/saudelegis/gm/2014/prt0199_30_01_2014.html
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/25201089
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/24884811
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
https://doi.org/10.1016/j.jaad.2014.01.903
https://nyaspubs-onlinelibrary-wiley.ez10.periodicos.capes.gov.br/action/doSearch?ContribAuthorStored=Fine%2C+Jo-David
http://www.ojrd.com/content/5/1/12
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/?term=Mellerio%20JE%5BAuthor%5D&cauthor=true&cauthor_uid=19700010
https://doi.org/10.1016/J.JAAD.2009.03.052

41

FRANCO, T. B.; MAGALHAES JR, H.M. Integralidade na assisténcia a sadde: a

organizacao das linhas do cuidado. In: MERHY, E.E., e cols: O Trabalho em Saude:
Olhando e Experenciando o SUS no Cotidiano. Sao Paulo. Hucitec, 2004. Disponivel em:
http://www1.saude.rs.gov.br/dados/1311947118612INTEGRALIDADE%20NA%20ASSIST%
CANCIA%20%C0%20SA%DADE%20-%20T%FAlio.pdf. Acesso em 27 de abril de 2018

GROCOTT P.; BLACKWELL, R.; CURRIE. C. et al. Coproducing novel wound care products
for Epidermolysis bullosa; an empirical case study of the use of surrogates in the design and
prototype development process. Int Wound. V. 10, n. 3, p. 265-73, 2012. Disponivel em:
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/22487491. Acesso em: 25 mar. 2018.

GROCOTT P.; BLACKWELL, R.; CURRIE. C. et al. Co-producing novel wound care
products for Epidermolysis bullosa; an empirical case study of the use of surrogates in the
design and prototype development process. Int Wound J. v.10, p. 265-273. 2013. Disponivel
em: https://europepmc.org/abstract/med/22487491. Acesso em: 25 mar. 2018.

GURTLERT. G. R; DINIZ, R.M.; SOUZA FILHO, B.J. Epidermolise Bolhosa Distréfica
Recessiva Mitis: relato de caso clinico. An. Bras. Dermatol. v. 80, n.5, p. 503-8. out.
2005. Disponivel em: <http://www.scielo.br/scielo.php?script=sci_arttext&pid=S0365-
05962005000600009&Ing=en>. Acesso em: 25 mar. 2018.

HERNANDEZ-MARTIN A.; TORRELO A. Inherited epidermolysis bullosa: from diagnosis to
reality. Actas Dermosifiliogr. v. 101, n.6, p. 495-505. 2010. Disponivel em:
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/20738968. Acesso em: 25 mar. 2018.

HORN, H.M.; TIDMAN, M.J.; Quality of life in epidermolysis bullosa. Clin Exp
Dermatol.v.27, p. 707-10, 2002. Disponivel em:
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/12472552. Acesso em: 25 mar. 2018.

HUPES. Hospital Universitario Professor Edgar Santos.

UNIVERSIDADE FEDERAL DA BAHIA HOSPITAL UNIVERSITARIO PROF.
EDGARD SANTOS. 2019. Disponivel em:

http://portal. mec.gov.br/sesu/arquivos/pdf/husantos.pdf. Acesso em: 22 abr. 2019.

MAGALHAES JUNIOR, H.M. Redes de Atencdo & Satde: rumo a integralidade. Divulgacéo,
Rio de Janeiro, n° 52, p. 15-37, out. 2014. Disponivel em: http://cebes.org.br/site/wp-
content/uploads/2014/12/Divulgacao-52.pdf. Acesso em: 22 abr. 2019.

LOPES, M. T.; KOCH, V. H.; SARRUBBI-JUNIOR, V.; etal. Dificuldades no diagnostico e
tratamento das doencas raras de acordo com as percepcdes dos pacientes, familiares e
profissionais de satde. Clinicas. S&o Paulo, v.73. 2017. Disponivel em:
http://dx.doi.org/10.6061/clinics/2018/e68. Acesso em: 05 abr. 2018.

LUZ, G. S.; SILVA, M. R. S.; DEMONTIGNY, F. Doencas raras: itinerario diagndstico e
terapéutico das familias de pessoas afetadas. Acta paul. enferm. S&o Paulo , v. 28, n.5 set./out.
2015. Disponivel em:<http://dx.doi.org/10. 1590/1982-0194201500067>. Acesso em: 28 mai.
2018.

MARTIN K.; GEUENS S.; BODAN, R. et al. Recomendaces psicossociais para o cuidado de


http://www1.saude.rs.gov.br/dados/1311947118612INTEGRALIDADE%20NA%20ASSIST%CANCIA%20%C0%20SA%DADE%20-%20T%FAlio.pdf
http://www1.saude.rs.gov.br/dados/1311947118612INTEGRALIDADE%20NA%20ASSIST%CANCIA%20%C0%20SA%DADE%20-%20T%FAlio.pdf
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/22487491
https://europepmc.org/abstract/med/22487491
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/20738968
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/12472552
http://portal.mec.gov.br/sesu/arquivos/pdf/husantos.pdf
http://cebes.org.br/site/wp-content/uploads/2014/12/Divulgacao-52.pdf
http://cebes.org.br/site/wp-content/uploads/2014/12/Divulgacao-52.pdf
http://dx.doi.org/10.6061/clinics/2018/e68
http://www.scielo.br/cgi-bin/wxis.exe/iah/?IsisScript=iah/iah.xis&base=article%5Edlibrary&format=iso.pft&lang=i&nextAction=lnk&indexSearch=AU&exprSearch=SILVA,+MARA+REGINA+SANTOS+DA
http://www.scielo.br/cgi-bin/wxis.exe/iah/?IsisScript=iah/iah.xis&base=article%5Edlibrary&format=iso.pft&lang=i&nextAction=lnk&indexSearch=AU&exprSearch=DEMONTIGNY,+FRANCINE

42

criangas e adultos com epidermélise bolhosa e sua familia: diretrizes baseadas em evidéncias.
Orphanet Journal of Rare Diseases. Dez, 2019. Disponivel em:
https://link.springer.com/article/10.1186/s13023-019-1086-5. Acesso em: 05 abr. 2018.

NASCIMENTO, A. A. M.; DAMASCENO A .K.; SILVA, M.J. Regulagdo em saude:
aplicabilidade para concretizacdo do pacto de gestdo do SUS. Cogitare Enferm. v. 14, n. 2,
p.346-52. Abr/Jun. 2009. Disponivel em: https://revistas.ufpr.br/cogitare/article/view/15628.
Acesso em: 05 abr. 2018.

ORPHANET. Rare Diseases and Orphan Drugs. Orphanet, Paris, 2012. Disponivel em:
https://www.orpha.net/consor/cgi-bin/index.php. Acesso em: 05 abr. 2018.

PACHECO, W.; ARAUGIO, R. M. S. Orthodontic treatment of a patient with recessive
dystrophic epidermolysis bullosa: a case report. First published: 10 July 2008
https://doi.org/10.1111/j.1754-4505.2008.00028.x. Acesso em: 05 abr. 2018.

PITTA A. L.; MAGALHAES, R.P.; SILVA, J. C. Epidermdlise Bolhosa Congénita-
Importancia do Cuidado de Enfermagem. CuidArt, Enferm. v.10, n. 2, p. 201-208, jul.-dez.
2016. Disponivel em: http://www.webfipa.net/facfipa/ner/sumarios/cuidarte/2016v2/201-
208.pdf. Acesso em: 25 mar 2018.

POPE, E. M. D.; CORRALES, I. L.; MELLERIO, J. et. al. A consensus approach to wound
care in epidermolysis bullosa. J Am Acad Dermatol. v.67, n.5, p.904-917. nov. 2012.
Disponivel em: https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pmc/articles/PMC3655403/. Acesso em: 05 abr.
2018.

PRAZERES, Silvana Mara Janning. Epidermdlise bolhosa: um desafio para a (sobre)vida.
2016. 61f. Dissertacdo (Mestrado Profissional em Enfermagem). — Programa de Pés-Graduacdo
em Enfermagem. Universidade do Vale do Rio dos Sinos. Porto Alegre, 2016.

PRODANOQV, C. C.; FREITAS, E. C. Metodologia do trabalho cientifico: métodos e
técnicas da pesquisa e do trabalho académico. 2 Ed. Nova Hamburgo- Feevale 2013. 52p.

SABIA, C. F. Epidermdlise Bolhosa: aspectos epidemioldgicos e evidéncias sanitarias no
Brasil, no periodo de 2009 a 2013. 2016. 29f. Trabalho de Conclusédo de Curso
(Especializagdo em Gestdo em Saude Coletiva). Departamento de Ciéncias da Saude.
Universidade de Brasilia. Brasilia, 2016. Disponivel em:
http://bdm.unb.br/handle/10483/13677>. Acesso em: 15 mar. 2018.

SES- DF, Comissdo Permanente de Protocolos de Atencdo a Saude. Protocolo de tratamento
para pacientes portadores de epidermolise bolhosa. Portaria SES-DF N° 29 de 1° de Mar¢o de
2016, Diario Oficial do Distrito Federal. Brasilia, DF, 3 mar. 2016. Disponivel em:
http://www.saude.df.gov.br/wp-conteudo/uploads/2018/04/DERMATOLOGIA-
Protocolo_de_tratamento_para_pacientes_portadores_de_Epidermolise_bolhosa.pdf. Acesso
em: 15 mar. 2018.

SILVA, S. F. Organizacdo de redes regionalizadas e integradas de atenco a saude: desafios do
Sistema Unico de Satde (Brasil). Ciéncia & Satde Coletiva, Rio de Janeiro, v.16, n. 6,
p.2753-2762, 2011. Disponivel em:<http://www.scielo.br/pdf/csc/v16n6/14.pdf>. Acesso

em: 27 abr. 2018.


https://link.springer.com/journal/13023
https://link.springer.com/article/10.1186/s13023-019-1086-5
https://revistas.ufpr.br/cogitare/article/view/15628
https://www.orpha.net/consor/cgi-bin/index.php
https://doi.org/10.1111/j.1754-4505.2008.00028.x
http://www.webfipa.net/facfipa/ner/sumarios/cuidarte/2016v2/201-208.pdf
http://www.webfipa.net/facfipa/ner/sumarios/cuidarte/2016v2/201-208.pdf
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/?term=Lara-Corrales%20I%5BAuthor%5D&cauthor=true&cauthor_uid=22387035
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/?term=Mellerio%20J%5BAuthor%5D&cauthor=true&cauthor_uid=22387035
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pmc/articles/PMC3655403/
http://bdm.unb.br/handle/10483/13677
http://www.saude.df.gov.br/wp-conteudo/uploads/2018/04/DERMATOLOGIA-Protocolo_de_tratamento_para_pacientes_portadores_de_Epidermolise_bolhosa.pdf
http://www.saude.df.gov.br/wp-conteudo/uploads/2018/04/DERMATOLOGIA-Protocolo_de_tratamento_para_pacientes_portadores_de_Epidermolise_bolhosa.pdf

43

SILVER Spring, MD, USA: FDA, 2012. Disponivel em:
<http://www.fda.gov/RegulatoryInformation/Legislation/FederalFoodDrugandCosmeticActFD
CAct/SignificantAmendmentstotheFDCAct/OrphanDrugAct/default.ntm>. Acesso em: 01 jun.
2012.

VIDAL, G.; CARRAU, F.; LIZARRAGA, M. et al. Epidermolisis ampollar: a propésito de un
caso clinico, Archivos de Pediatria del Uruguay. Montevideo, v.89 n.6, 2018. Disponivel em:
http://dx.doi.org/10.31134/ap.89.6.4. Acesso em: 27 abr. 2018.


http://www.scielo.edu.uy/scielo.php?script=sci_serial&pid=1688-1249&lng=es&nrm=iso
http://dx.doi.org/10.31134/ap.89.6.4

44

APENDICE A- QUESTIONARIO DE AVALIACAO

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

outro:

Idade:  anos

Sexo:M( )F( )

Local de trabalho: UBS ( )USF( )SR( )UGRA( JUGRL ()
Avaliacdo do conhecimento sobre a Epidermolise Bolhosa (EB)

1. J& ouviu falar dessa doenca? Sim( ) nédo ( )

2.Sabeoque é EB? Sim( )ndo( )

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

citar:

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

Se sim , assinale entre as alternativas abaixo alguns cuidados com o0s pacientes com
EB:

Curativos de baixa aderéncia( ) Suplemento Nutricional( )
Rompimento das bolhas( ) Roupas confortaveis e folgadas ()
Sapatos apertados ( ) Reposicéo de ferro ()

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

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

6. Assinale das opcdes abaixo algumas complicacdes da EB?

Anemia( ) Estenose gastro-esofagica( ) Sinéquias( )
InfeccOes/sepse( ) Alopécia( ) Deformidades( ) Desnutricdo( )

Carcinoma Espino Celular () Diminui¢do da acuidade visual ()
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7. Sabe de algum servico de referéncia para EB? Sim ( ) nao ( )

citar:

8. Existe sistema de referéncia e contra referéncia para paciente com EB?  Sim (
ynao ()

9.Sabe como se da o encaminhamento ao servico de referéncia (fluxo de

atendimento)? Sim ( )nédo( )

10.Existe instrumento para regulacdo? Sim ( )ndo ( ) Se

sim, citar:

11.Existe acompanhamento apés o encaminhamento a outro nivel de atengdo? Sim (
ynao ()

12. Na sua opinido quais os principais desafios e dificuldades a serem enfrentadas no
tratamento da pessoa com
EB?
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APENDICE B - INSTRUMENTO PARA AVALIACAO DAS CARACTERISTICAS
SOCIO DEMOGRAFICA E CLINICAS DOS PACIENTES COM EB

Dados de Identificacao

1. Iniciais do nome: 2. Prontuario:
3. ldade: 4. Sexo: 5. Raga/cor da pele:
(1) Masculino (1) preto (2) pardo (3) branco (4) amarelo
(2) Feminino (5) indigena (6) informacao ndo encontrada
6. Naturalidade 7. Procedéncia
8. Grau de escolaridade: 9. Religiao:
(1) Sem escolaridade (1) catdlica (2) protestante (3) Sem religido
(2) Ensino Fundamental incompleto (4) outras
(3) Ensino Fundamental completo (5) informacao ndo encontrada

(4) Ensino Médio Completo
(5) Ensino Superior
(6) informacao néo encontrada

10. Renda familiar 11. Profissdo ocupacao:
(1) Y salario min
(2) % salario min
(3) Um salario min
(4) Até 5 salario min
(5) Mais de 5 salarios min

Aspectos clinicos

12. Tipo de Epidermdélise Bolhosa

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

13. Antecedentes familiares

Consanguinidade entre os pais: sim ( ) nao ( )
Outros casos de EB na familia: sim () nao ( )

Outras dermatoses na familia: sim () nédo ( )

14. Diagnostico medico

Quando se iniciou as manifestacdes: ao nascer () nos 1°s dias de vida () até 2 anos ()
Realizou biopsia? Sim( )nédo( )

Aconselhamento genético dos pais? Sim( )nao( )

15. Manifestagdes clinicas

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

16. Complicacdes associadas

Anemia () Deformidades ( ) Digestivas ( ) Infec¢cdes ( ) Desnutricdo ()
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Oftalmoldgicas () Odontologicas () Neurologicas () Cognitivas () Neoplasia( )

17. Hist6ria de internamento prévio

Sim( )nao( )

Motivo: (1) infeccéo (2) transfusao (3) complicacdes digestivas( 4) outros

18. Acompanhamento com especialidades

Dermatologista( )Pediatra( ) Nutrdlogo( ) Nutricionista( )Oftalmologista( )
Dentista( )

Hematologista( ) outros( )

19. Adesdo ao tratamento

Realiza acompanhamento regular no SR ()
Recebe algum acompanhamento na APS ( )
Recebe auxilio do governo: sim () néo ( )

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 associacao( )
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APENDICE C — FOLDER DE ORIENTACAO PARA PROFISSIONAIS,PACIENTES E

FAMILIARES

VESTUARIO .

As roupas devem ser confortaveis, macias, de
preferéncia de algodio, com pouca ou nenhu-
ma costura, sem efiquetas , ziperes ou elasti-
c0s. Os sapatos devem ser macios e folgados.

Allmmm
A amamentagio deve ser estimulada, logo que
possivel.

tério da Sande segundo orientagao medica.
Ellllw;mm

outras crizngzs. Os professores e eolegas
tagiosa para evitar o preconceito.

0 QUEE?

A Epidermolise bolhosa (EB) é uma
doenga genética rara, NAO
CONTAGIOSA, que tem como
principal caracteristica a
fragilidade da pele e mucosas,
levando ao aparecimento de bolhas
¢ lesoes ao minimo trauma ou
espontaneamente. Isso acontece por
que existe uma alteragdo genstica
nas proteinas que manten: as
camadas da pele aderidas
(BOEIRA,2013).

DIAGNOSTICO DA EB

O diagnostico é definido através do exame
chinico e da biopsia de pele. Deve-se atentar
para o lhustorico de saude do paciente e sua
famika.

Os prncipais tipos de EB hereditinias sdo:
Simples, Distrofica, Juncional e a Smdrome de
Kindler

CUIDADOS COM A PELE

Devido a fragilidade da pele do paciente com
EB, deve-se ter cuidado para evitar raumas e

a formag3o de novas bolhas e lesdes. A pele
deve ser protegida, principalments em areas
de trauma.

GERENCH D€ ATRNHD
SETOR DE VIGILANCIA EM SAODE E SEGURANGA BO PACIENTE
UNIDADE O GESTAD BE RISCOS ASSISTENCIAIS
COMISSHD DE PREVENGAD £ TRATAMENT DE FERIBAS

ASAlDE

R o
EBSER

AOSPIT RS UMIVERSITARING FEDERAL

Documento extratdo da Dissertagio de mestrado
de Livia Mara Batista Xavier

COMO CUIDAR DA PESSOA COM EB

Por tratar-se de uma doenga ainda sem cura
que afeta nuntos sistemas, a pessoa com EB
necessita de acompanhamento nmltidiscipli-
nar. O envolvimento do fanmliar e/ou cuidador
& muito Importante, pois o cuidado adequado
podera propiciar uma melhor qualidade de
vida a essas pessoas e a prevengao de compli-
cagdes.

CUIDADOS DE HIGIENE
)Obmhomdnzoﬁscod.m&cmm
também € um momento de mmita dor Se
necessario, admimstrar analgésico presento
pelo médico.

Deve ser utilizado agua moma e sabonete
liquido. Secar com suavidade, utilizando tolha
macia, sem esfregar,

¥ A higiene oral deve ser estimmlada desde
cedo, e a escovagao dos dentes deve ser diana.
Deve-se utilizar escovas com cerdas macias e
antisséptico bucal sem alcool. E importante
manter acompanhamento regular com dentista

HIDRATACAD DA PELE

E importante manter 2 pele hidratada, afim
de reduzir a cocelra, pois a pele ressecada
também leva ao aumento desse smtoma.
Procure onentagdo do demmatologista para
prescrigao do ludratante correto.

EPIDERMOLISE

BOLHOSA

ORIENTACOES PARA PROFISSIONAIS,
PACIENTES E FAMILIARES

MANEJO DAS BOLHAS
O liquido das bolhas deve ser dremado,
perfurar com agulha fina e estéril O teto da
bolhanaotkvesermwnh,pms-n-mo
nsco de imfeccdo e funciona como um
"curativo biologico™.

Bolha
+
%\—‘
Aguha «--

L+ Superficie da Pole

CURATIVDS

teristicas: ser de baixa aderéncia, boa absorgao
& remogao sem trauma, devendo ser aphicados
logo apos o banho e lmpeza das lesdes. Os
curativos sujos devem ser removidos no mo-
nnmdobmho Emezsodeluoaenneos

ATENGAD! ﬂ

Sempre inspecionar a pele ¢ feridas,
¢ atentar-se para os sinais de infecgdo:
+ Vemelhidao
+ Dor intensa
+ Febre

* Aumento ou mudanga
na cor do exsudato
* Mau cheiro
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UFBA - INSTITUTO DE SAUDE
COLETIVA DA UNIVERSIDADE %"‘ﬁ“’"‘“
FEDERAL DA BAHIA

PARECER CONSUBSTANCIADO DO CEP
DADOS DO PROJETO DE PESOUISA
Titwio da Pesquisa: Perfil dos pacientes com Epidermolise Bolhosa = estaiégias educativas para melhoria
da abencdo a sadde
Posquisador: LIVIA MARA BATISTA XAVIER
Araa Tomdtica:
Worsdo: 2
CAAE: (4305018 10000 5080

Instituicio Proponente: instituta de Sadde Coletiva - LIFBa
Patrocinador Principal: Financiamenta Propric

DADDS DO PARECER
Mimers do Parecer: 3129178

Apresontacdo do Projetn:

A Epidermdlize Bolhosa (EB) & uma do=nca rara, que t=m como caradieristica principal a fragilidade da p=is
& muoosas, levando a0 aparsomento de bolbas e lestes em decoménca de minimos imumas. Obeerva-se a
necessidade de melbor divulgagio para o reconbedmenio da doenga, = preparn das equips=s para © Mansja
desies pacentes. Esie estudo bem por objelive desorever as caracterislicas stcio demograficas & cinicas
dos individuos com EB atendidos em um servigo de referéncia de Salvador-Bi, identificar o grau de
informagio sobre EB denbre os profissionais das Unidades Basicas de Sailide do Diskilo Sanitano BarmaiRio
Yermelha e de um servige de referéncia do esiado da Bahia, desenvolver afividades de capacilagho em
educagdc permanente com os profissionais da UBS & Servigo de Referdéncia & propar a construgio de um
profocola de atendimento. Trala-s= de um projelo hibhido composio de wn companente descritiva & um
componente de inlervencio Com essa pesquisa espera-se conhecer o pedi epidemicldgico dos pacientes
atendidos em um semvico de referénca, o grau de informagio dos profssionais de sadde a cemca desta
imporiante do=nga, além de deserolver esiralégias educatvas que propicem a melhoria do cuidadao.
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Anaksar o perfil epldermioldgico dos pacientzs com EB e propor estratégias educativas para melhoria da
atengao & sedde

Ubjetvos Especificos

- Descrever as caracteristices séclo dermograficas e clinicas dos individuos com EB atendidos em um
servigo de referéncia de Salvador.

- identificar o grau de informacio sobre EB dentre os profissionals das Unidades Basicas de Sadde do
Distrito Sanitare Barra/Rio Vermelho & de um senigo de referéncia do estado da Bahia.

- Apresentar proposta de atvidades de capacitagBo sobre EB com os profissionals da UBS e Servigo de
Refaréncia.

dvaliagio dos Riscos e Beneficios:

0 risco a0 qual o participante pode estar exposto & o de sventualmente sofrer constrangiments em ndo
saber responder algumas perguntas do guestionéns, o gue serd minimizado com o anonmato 4o Mesmao,
sendo o8 dados de entificagio dos participantes mantidos em siglo.

A pesquisa trard como beneficlo revelar o peril dos paclentes com EB atendidos nas unidades de estuda,
grau de informagdo dos profissionals de sadde sobre a doenga na Atengdo Basica de Sadde e Atencio
especializada, para propor agdes educativas que proplcie melhora da essistdncla presteda e o
fortalecimento da Rede de Atencdo acs usudrios com estd patologia.

Comentarios & Conslderactes sobre a Pesquisa:

Trata-se de um estedo quantitative do tipo descritive. O estudo serd realizado nas Unidades Basicas de
Saude’Unidade de Sadde da Familia do Distrito Sanitario Barafo Vermetho: UBS Clementino Fraga, USF
Sabino Silva 9 Centro, UBS 580 Gongalo, UBS Engenho Velho da Federagio, UBS Osvaldo Caldas
Campos Santa Cruz, USF Ao das Pormbas, USF Calabar, USF FederacBo, WSF Garcla, USF Mening Joel -
Mordeste e no Ambutatirio de Dermatologla do Hospital Universitdrio Professor Edgard Santos (HUPES) da
IUniversidade Federal da Bahla (UFBA), entre o8 meses de janeino e fevereno de 2018.As varidvels para os
pacentes serBosdcio demograficas (sexo, idade, ragalcor da pale,
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escodaridade, local de nascimento, local de residéncia, consanguinidade, presenga de familiar com EB),
clinicas (tipo & sublipo de EB, localizagso das feridas, comorbidades), psicoldgices (sofrimento mental). Para
o8 gestores e téonico administrative da UGRA & UGHL e equipe multiprofiasional do Ambulatdrio de
Dermatologla do HUPES/UFBA & gestor & equipe mulliprofissional das UBS, serdo
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coletados dados sobre entificacBo do individuo, conheciments sobre a EB, fratamento da doenga &
sistema de referdéncia e contra referéncia.0s dados dos paclentes serdo oblidos dos seus prontusrios
disponibilizados pelo Servigo de Arquive Médico (SAME) do HUPES/UFBA, segundo Instrumento
padronizado para colets de dados (Apéndice A).

Fara os gestores, técnico administrative e equipe muliprofissional do Ambulatéric de Dermatologla do
HUFESILUFBA & das Unidades Basicas de Sadde do Distrito Saniténoe Bamra'Rio wermelho, o8 dados serdo
obtidos por meso da aplicacso de um guestionario estrutwads (Apéndice B). O questondno serd entregus
go0s gesiores & equipe multiprofissional pela pesquisadora e serd oferiado um prazo de T2hs para recolher o
instrumento preenchido.

Consideraches sobre os Termos de apresentacdo obrigatdria:

O profocolo de pesquisa apresantou todos os itens solicitados pelo Comitd de Etica.

Recomendacbes:

Sam recomendagtes.

Conclusdes ou Pendénclas & Lista de Insdequagies:

) progeto de pesquiss fod conalderado aproviade sem pendéncias apds a avaliagio do protocolo de pesquisa
& documentos que forsm enviados.

Consideraches Finals a critério do CEP:

O Comité de Etica em Pasguisa do Instituto de Sadde Coletiva - UFBA analisou, na sessdo do dia 29 de
|aneino de 3019 o processo no. 04618 CEP-15C referente ao projete de pesquiza em tela.

Tendo apresentado pendéncias na época da sua primeira avaliacdo, velo em fempo habil supr-las
adequads e salisfatoriamente de acordo com as exigéncias da ResolugBo n® 466 de 12M2/2012 do
Conselho Macional de Sadde (CNS). Assim, mediante a importincia social e clentifica gue o projeto
apresenta & & sua aplicabllidade & conformidade com os reguisios éticos, somos de parecer favordvel &
realizagio do projeto, classificando-o como APROVADO.

Solicita-se alo pesguisador'a o envio a este CEP de relatbrios parcisis sempre quando houwer slguma
alteragfo no projeto, bem como o relatdrio final.

Este parecer fol elaborado baseado nos documentos abalxo relacionados:

Endorogo:  Fosm Basdio da Gama s/
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