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Tratamento geral e das feridas na epidermélise
bolhosa hereditaria: indicagdo e experiéncia
usando curativo de hidrofibra com prata

General treatment and wound management in hereditary
epidermolysis bullosa: indication and experience using silver
hydrofiber dressing
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JAYME ADRIANO FARINA JUNIOR Introducao: Epidermolise bolhosa (EB) hereditiria é uma

desordem rara caracterizada pela fragilidade cutaneomucosa,
com formacgdo de bolhas ao minimo trauma. O tratamento
consiste em suporte clinico, nutricional, manejo da dor e das
lesdes cutineas. A hidrofibra com prata (Aquacel Ag®) é um
tipo de curativo de fibra de carboximetilcelulose e prata que
pode ser utilizada em casos selecionados de EB. Objetivo:
Revisao da literatura sobre o tratamento geral e o manejo das
lesGes cutianeas na EB congénita, além de avaliar a indicagéo e
experiéncia usando curativo de hidrofibra com prata. Métodos:
A revisdo incluiu artigos originais e revisdes sistematicas,
publicados entre 2009 e 2014. Selecionamos ainda dois
pacientes com EB congénita tratados na Divisédo de Cirurgia
Plastica do Hospital das Clinicas da Faculdade de Medicina de
Ribeiréao Preto da Universidade de Sao Paulo. Resultados: Ha
escassez de evidéncias cientificas relacionadas ao tratamento
das lesdes cutidneas na EB congénita, sendo a maioria das
recomendacgoes baseadas em opinides de especialistas. A
hidrofibra esté indicada na maioria dos consensos para feridas
com alguma exsudacdo e mostrou-se mais absorvente que
o alginato. Em nossa experiéncia, houve aparente melhor
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B ABSTRACT

Introduction: Hereditary epidermolysis bullosa (EB) is a
rare disorder characterized by cutaneomucous fragility, with
formation of blisters during minimal trauma. Treatment consists
of clinical and nutritional support and management of pain
and skin lesions. Silver hydrofiber (Aquacel Ag®) is a type of
carboxymethylcellulose fiber dressing with silver that can be
used in selected cases of EB. Objective: To review the literature
on the general treatment and management of cutaneous lesions
in congenital EB and evaluate the indication and experience of
using silver hydrofiber dressing. Methods: The review included
original articles and systematic reviews published between 2009
and 2014. We also selected two patients with congenital EB
treated at the Plastic Surgery Division of Hospital das Clinicas
of the Faculty of Medicine of Ribeirao Preto at the University
of Sao Paulo. Results: There is a shortage of scientific evidence
related to the treatment of skin lesions in congenital EB,
with most recommendations being based on expert opinions.
Hydrofiber is indicated in most consensuses for wounds with
some exudation and has been shown to be more absorbent than
alginate. In our experience, there was apparent improved control
of pain, bleeding, and hypothermia with the use of hydrofiber,
which has the advantage of not requiring daily changes and
can remain on the wound for up to two weeks. Conclusions:
The general and lesion treatments in EB are challenging.
Hydrofiber with silver is a treatment option for wounds in
hereditary EB, without the need for daily dressing changes.

Keywords: Epidermolysis bullosa; Therapeutics; Wounds
and lesions; Occlusive Dressings; Silver compounds.

INTRODUCAO

A epidermdlise bolhosa (EB) faz parte de um grupo
de doencgas hereditarias caracterizado pela fragilidade
cutdnea com formacio de bolhas ao minimo trauma,
causada por mutacoes em diversas proteinas estruturais
da pele. E classificada em quatro tipos, dependendo
da localizacdo da proteina mutada: simples, juncional,
distréfica e sindrome de Klinder. Ha varios subtipos
de acordo com a mutagdo ocorrida. O diagnéstico
laboratorial da EB é realizado por biépsia de pele e
mapeamento por imunofluorescéncia, microscopia
eletronica e andlise das mutagoes!.

Ha descritas mais de 1000 diferentes mutacoes
envolvendo 14 genes estruturais. As mutacbes causam
menor produgio de proteinas responsaveis pela adesio
dermoepidérmica, levando a formagio de bolhas em
um plano de clivagem uniforme. A gravidade da doenga
dependera da proteina mutada e do grau da mutacao?.
A EB é doenga rara, com estimativa de prevaléncia de
8,22 por 1 milhido de pessoas e a incidéncia de 19,6 por
1 milh&o de nascidos vivos. Ndo hé predilecio racial ou
geografica’.

O manejo das les6es da EB é um desafio dentro da
Medicina devido a4 complexidade e variedade das suas

manifestacoes. A Cirurgia Plastica apresenta importante
papel no tratamento das feridas complexas na EB.

OBJETIVO

O objetivo deste trabalho é revisar o tratamento
geral e das lesGes cutineas na EB congénita, além de
avaliar as indicacoes e eficiéncia da hidrofibra com prata
e relatar a experiéncia de dois pacientes consecutivos
com EB tratados em nosso servico.

METODOS

Foi realizada revisdo da literatura na base de
dados PubMed/Medline, incluindo artigos originais e
revisoes publicados entre 2009 e 2014. Os descritores
utilizados foram: “epidermolysis bullosa”, isolado ou
associado com “congenital”; “therapy”; “wound care”;
“inherited”; “hydrofiber”. Foram selecionados os artigos
mais relevantes e as recomendacoes foram agrupadas
de forma a resumir as recomendagoes desses estudos,
principalmente relacionadas ao manejo geral e das lesées.

Além disso, relatamos o caso de dois pacientes
consecutivos com EB tratados na Divisdo de Cirurgia
Plastica do Hospital das Clinicas da Faculdade de
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Medicina de Ribeirdo Preto da Universidade de
Sao Paulo (HCFMRP-USP), a conduta adotada e o
tratamento com a utilizagdo de hidrofibra com prata
(Aquacel Ag® - Convatec®).

RESULTADOS

Recomendacoes gerais

Diante da suspeita de um recém-nascido com
EB, deve-se imediatamente identificar o tipo de lesdo
realizando um mapeamento das areas acometidas
e documentacio fotografica. O célculo da superficie
acometida pode ser estimado com os mesmos métodos
utilizados para pacientes queimados®. O seguimento
regular do paciente deve ser realizado com avaliacio de
todo corpo a procura de novas lesées, incluindo couro
cabeludo, orelha externa, cavidade oral, regido genital e
anal’.

Alguns cuidados gerais com os recém-nascidos
devem ser tomados: proteger as proeminéncias 0sseas;
evitar incubadora, ja que o calor pode levar a formacéo
de bolhas; evitar grampos umbilicais, preferindo por
ligadura com fio; evitar aspiragio excessiva de naso e
orofaringe, porém, se for extremamente necessaria,
utilizar cateteres macios e com baixa pressio; retirar
os adesivos dos eletrodos e fixa-los com curativo ndo
aderente; usar coxim abaixo dos aparelhos de pressao.

As roupas devem ser de facil vestimenta e néo
devem conter costura. Algumas op¢des no mercado
como Dermasilk® possuem acdo antimicrobiana e podem
ser utilizadas. Fraldas ndo devem conter elésticos e
aquelas com velcro evitam que as partes adesivas colem
na pele. Evitar manipulagéo excessiva do recém-nascido
e, quando o transporte for necessério, o bebé deve ser
segurado com uma méo do cuidador atras do pescogo e
outra nas nadegas, evitando friccao excessiva. Em bebés
que amamentam, aplicar parafina na aréola e mama para
evitar trauma pelo reflexo de procura®.

a) Cuidados com a drea da fralda: Pode ser
higienizada com parafina liquida ou emoliente a
base 6leo a cada troca. Também pode ser utilizado
curativo primério com silicone macio como Mepitel® ou
hidrogel; para les6es muito exsudativas, pode ser usado
antissépticos ou espumas de silicone como Mepilex®s.

b) Banho: Nao utilizar substancias téxicas. Pode
ser realizado com solugéo salina ou dgua. Acido acético
em concentracao de 0,25 a 1% pode ser utilizado com
objetivo de melhor controle bacteriano®. O banho deve
ser em agua morna. Em les6es muito infectadas, pode
ser acrescentada clorexidina 0,1%. Em lesées crostosas,
podem ser usados emolientes ou 6leos. A frequéncia do
banho deve ser individualizada de acordo com o tipo e
curativo utilizado™®.

¢) Manejo das bolhas: Novas bolhas devem ser
puncionadas e drenadas para evitar dissecgéo e extensdo
da mesma, entretanto, a pele da bolha pode ser mantida
para facilitar a reepitelizagio, evitar infec¢éo e reduzir
a dor®,

d) Manipulacdo das crostas: Pele ressecada e com
crostas pode ser tratada com emolientes, o que ajuda a
reduzir a dor e prurido®. Agentes queratoliticos como
ureia e acido salicilico podem ser usados para tratamento
da hiperceratose palmo-plantar, porém cuidados
especiais devem ser tomados em criancas pequenas!!.

e) Cuidados com as mucosas: Conjuntiva deve
ser regularmente lubrificada com lanolina e colirios
sem conservantes ou gel contendo acido hialurénico,
polietileno ou propilenoglicol. Além disso, lubrificacio
nasal deve ser realizada constantemente com produtos
contendo vitamina E ou simplesmente vaselina??.

f) Estado nutricional: O paciente com EB em
seus subtipos mais graves é cronicamente desnutrido
por varios motivos: disfagia devido ulceraciao de
mucosa oral e esofagica, microstomia, anquiloglossia,
perdas dentérias e consumo catabdlico pelas lesées
abertas. Assim, o suporte nutricional deve ser precoce,
principalmente nos casos graves de EB. A dieta deve
ser hipercaldrica (100-150% das necessidades) e
hiperproteica (115-200% das necessidades)®.

A suplementacdo de ferro oral ou intravenosa
esta indicada em casos de anemia microcitica. Uso
combinado de ferro com eritropoietina foi proposto
em um artigo!%. Algumas outras vitaminas podem ser
repostas apés avaliacio e individualizacio para casa caso
como, por exemplo, vitaminas A, C, D, E, zinco, célcio,
carnitina, selenium?®.

A nutricao enteral por sonda nao deve ser usada
por tempo prolongado, pois pode provocar erosbes
no esodfago e orofaringe. Quando necesséria, deve ser
macia e de tamanho pequeno. Maximizagio da nutri¢cdo
é de vital importancia para promover crescimento
e desenvolvimento da crianga, além de otimizar a
cicatrizacio das lestes!®. Em alguns casos, gastrostomia
devera ser indicada para manter um aporte nutricional
adequado, porém em casos graves, como na EB juncional
tipo Herlitz, ndo esté indicada em contexto paliativo®.

g) Tratamento da anemia: No portador de EB,
a anemia é de causa multifatorial. H4 trabalhos que
recomendam manter uma hemoglobina maior que 8
mg/dl®. E descrito que niveis de hemoglobina menor
que 10 mg/dl podem prolongar o tempo de cicatrizacao
de ulceras venosas devido a reducgédo da oxigenagao!”.
Niveis baixos de hemoglobina em pacientes com EB
estao relacionados com atraso na cicatrizacao das lesoes.
Suplementacéo oral de ferro pode ser realizada associada
ou néo a eritropoietina®®, Transfusées sanguineas
podem ser indicadas se os niveis de hemoglobina de
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encontram abaixo de 8 mg/dl ou para pacientes que nao
respondem a outras medidas®.

h) Alivio do prurido: Prurido é um sintoma que
compromete muito a qualidade de vida do paciente e
é comum na EB e de dificil mensuragdo em criancas
pequenas devido a incapacidade de comunicagio. Em
criangas maiores e em adultos, pode ser tratado com anti-
histaminicos como hidroxizine, loratadina, cetirizine.
Em prurido persistente, ha relato de tratamento com
ondasetron e baixas doses de gabapentina?.

i) Manejo da dor: Dor é o sintoma mais comum
na EB. O controle da dor deve fazer parte do cuidado
diario com o bebé ja que, no caso de EB hereditaria, a
dor esta presente desde o nascimento. A atuacao deve
ser individualizada para cada paciente e é necessario
considerar o tipo de dor.

A mensuracao da intensidade da dor é realizada
por escalas préprias para idade. A dor pode ser aguda,
crénica ou neuropéatica. O componente psicolégico
pode estar presente em criancgas maiores. A abordagem
da dor deve ser tanto preventiva, evitando traumas,
disseminacédo das bolhas e infecgéo local, quanto
terapéutica. Na conducio terapéutica, o tratamento pode
ser farmacolégico ou ndo farmacolégico®.

Devemos lembrar que os momentos de dor mais
intensa estdo vinculados & manipulacido do paciente
como no banho e nas trocas de curativos. Portanto,
medicagoes devem ser feitas antes desses procedimentos
e o tipo de medicacao ird depender do tipo de dor e idade
do paciente.

Anestésicos topicos podem ser usados para
minimizar a dor durante curativos e pungées venosas,
porém deve-se atentar para doses téxicas. Analgésicos
comuns como paracetamol sdo os escolhidos em caso de
dor leve a moderada. Para quadro algico mais intenso,
durante procedimentos de manipulagio, poderao ser
utilizados os opioides associados ou nao a hidroxizine e
midazolan para controle da ansiedade e breve sedacao.

Em criangas, a ketamina, mais raramente, é
utilizada nas trocas de curativos?’. No caso de dor
cronica, anti-inflamatérios ndo hormonais podem ser
utilizados. Em casos de dor neuropatica, pode-se associar
pregabalina, gabapentina ou antidepressivos triciclicos.
No caso de dor aguda, além de paracetamol e opioides,
sao descritos bloqueios anestésicos locais e aplicagdo de
toxina botulinica para relaxamento do esfincter anal em
caso de erosodes e fissuras. Para criangas menores de 2
anos, é descrito o uso de sucrose 24% oral, que promove
uma analgesia de curta duragdo®5222,

Categorias de curativos

A escolha do curativo varia de acordo com o
local das lesoes e disponibilidade dos produtog®910:2324,

Existem produtos que diminuem a frequéncia de
trocas de curativos, reduzindo a dor e manipulacéo,
o que também diminui o risco de formacéo de bolhas
e infecgéo. Curativos ndo adesivos reduzem a dor no
momento da remocgio.

Em contrapartida, algumas revisoes sisteméticas
da literatura mostraram apenas pequena vantagem dos
curativos avangados (hidrogéis, hidrofibras e espumas)
quando comparados com gazes embebidas em parafina
para ulceras cronicas néo relacionadas com EB%.

Antibiéticos e antissépticos sdo uteis e tém seu
papel comprovado no tratamento de infecc¢éo superficial
em ulceras crdnicas. Alguns curativos como hidrogel,
hidrofibra e membranas poliméricas sdo uUteis no
desbridamento de tecido desvitalizado. Porém, em
caso de lesbes multiplas ou lesdes profundas, pode ser
necessario desbridamento cirargico com anestesia®.

H4 no mercado um grande nimero de curativos
para tratamento das lesbes da EB e para cada caso
devem-se individualizar as indicag6es, uma vez que nao
ha um curativo ideal.

a) Espuma: é geralmente composta de poliuretano
hidrofilico e algumas contém silicone para reduzir a
aderéncia. Possui uma membrana semipermeéavel que
possibilita a drenagem do exsudato. Dependendo da
quantidade de exsudato, pode permanecer até 7 dias,
porém requer troca continua do curativo secundario.
Exemplos: Mepilex®, Mepilex Lite®, Mepilex Border®,
Mepilex Border Lite® e Polymem®>62426,

b) Hidrogel: feito de polimeros insolaveis que
expandem na presenca de dgua, hidratando a ferida e
promovendo desbridamento autolitico. Esta indicado
para feridas com pouca ou nenhuma exsudacéo.
Melhora dor, prurido e desconforto. Exemplos:
Duoderm®, Intrasite®, Sheets®, ActFoamCool® e Intrasite
Conformable®>6242627,

¢) Alginato: é produzido por fibras de algas e
transforma-se em um gel ndo adesivo quando em contato
com exsudado. Indicado em feridas com exsudacéo,
associado ou ndo com ions de célcio (que promovem
hemostasia)>®?8,

d) Curativos absorventes modificados: finas
camadas de fibra de algodao absorvente que séo
colocadas sobre placas de tereftalato de polietileno e com
os bordos vedados com plastico, impedindo aderéncia
das vestimentas na ferida e a superficie perfurada
permite a passagem de exsudado pelo curativo. E
relativamente barato e ndo aderente. Exemplos: Telfa®,
Restore®, ETE® e Mesorb®6242,

e) Camada de contato: feito de material inerte
e possui remocédo atraumatica. Exemplos: Mepitel®,
Silflex®, Mepitac®, Adaptic touch®.

f) Celulose biossintética: curativo constituido de
celulose, dgua e 0,085% de gluconato de clorexidina.
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Tem funcgéo tanto de absorver como de hidratar. Reduz
dor e prurido. Exemplo: Suprasorb X®$,

g) Curativos de lipidocoloide: composto de malha
de poliéster impregnada por polimeros de hidrocoloide
e vaselina. Quando em contato com o exsudado, os
polimeros de hidrocoloide sdo hidratados e constituem,
com a vaselina, uma interface de lipidocoloide,
promovendo um curativo ndo aderente. Esta indicado
em feridas com exsudado e também para protecio de
4reas vulneraveis®®.

h) Hidrofibras: Sdo compostas por carboximetilcelu-
lose que, quando em contato com exsudado, transforma-se
em gel. Sao mais absorventes que os alginatos. Indicadas
em feridas exsudativas e criticamente colonizadas ou infec-
tadas. O Aquacel Ag® é uma associagio de hidrofibra com
a prata, que tem funcéo de controle da infec¢do. Produtos
contendo prata devem ser utilizados com cautela, princi-
palmente em criancas, devido a potencial toxicidade pela
absorcio, e niveis séricos devem ser dosados em caso de
uso prolongado. Possui limitagio do uso em feridas com
pouca ou nenhuma exsudagéo ou com crostas®$%%7,

Escolha do curativo de acordo com as caracteristicas
das lesoes

a) Feridas secas ou levemente exsudativas: curativos
de silicone néo adesivo ou placas de lipidocoloide; fina
e macia camada de poliuretano siliconado e hidrogéis.
Hidrogéis podem ser trocados diariamente, enquanto
os outros tipos podem ser trocados a cada 3-4 dias®>"%%,

b) Feridas muito exsudativas: nestes casos,
curativos com hidrofibra ou com espuma de silicone
superabsorvivel sdo preferidos. Além disso, esponjas
macias de silicone e membranas poliméricas sdo
indicadas. Alguns desses curativos precisam de um outro
curativo secundario, uma vez que nao aderem bem?®?.

¢) Feridas criticamente colonizadas e infectadas:
o diagnostico de infecgido das lesdes pode ser dado por
alguns pardmetros: demora na cicatrizagao, aumento do
tamanho ou da quantidade de exsudado, presencga de
debris e/ou tecido necrético, odor forte, avaliacio se ha
edema, eritema e aumento da temperatura. Na presenca
dos critérios acima, alguns trabalhos sugerem colher
swab e realizar tratamento de acordo com culturas,
enquanto outros indicam uso de hidrofibra, alginato e
antibiéticos para esse tipo de ferida®"%%,

d) Prurido e dor: celulose biossintética e hidrogel
podem ser usados em feridas que necessitam do controle
da dor e prurido. Além disso, corticoides tépicos de
media poténcia podem ser utilizados>®®.

e) Hipergranulacdo: curativos com antibi6ticos
e anti-inflamatérios podem ser benéficos. Também
corticosteroides tépicos podem ser utilizados em curto
periodo®”.

RELATO DOS CASOS

No ano de 2014 foram admitidos, simultaneamente,
dois pacientes com EB na Unidade de Terapia Intensiva
pediatrica da Unidade de Emergéncia do HCFMRP-USP
A Divisdo de Cirurgia Plastica foi solicitada para
colaborar no tratamento desses pacientes com feridas
complexas decorrentes da EB.

Um paciente do sexo masculino de 2 meses
(Figuras 1, 2 e 3) e um do sexo feminino de 6 meses de
idade apresentavam diagnéstico de EB do tipo juncional,
acometendo cerca de 38% da superficie corporal
no primeiro e 35% no segundo paciente. As lesdes
acometiam cabeca, incluindo boca, membros, tronco,
perineo, mucosas e leitos ungueais. Caracterizavam,
portanto, casos graves da doenca com prognéstico muito
reservado e sobrevida baixa. As lesbes mostravam-se
muito exsudativas.

e

Figura 1. Feridas em tronco e membros de paciente com epidermdlise bolhosa
- visdo lateral direita.

Dentre as opg¢oes disponiveis em nossa instituigio,
optamos pelo uso da hidrofibra com prata (Aquacel Ag®),
uma vez que este curativo estd indicado em lesées
exsudativas e a prata teria beneficio no controle da
infeccéo, além de néo necessitar de trocas diarias
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Figura 2. Feridas em tronco e membros de paciente com epidermolise bolhosa
- visdo lateral esquerda.

Figura 3. Feridas em tronco e membros de paciente com epidermélise bolhosa
- visdo anterior.

(Figuras 4 e 5). Nestes casos, as trocas de curativos foram
feitas de acordo com a saturagio dos mesmos.

Figura 4. Curativo das feridas usando hidrofibra com prata - visdo lateral direita.

Apbs inicio do curativo com a hidrofibra com
prata, notamos que houve melhora da hipotermia, ja
que em algumas areas os curativos ndo demandavam
troca didria. Também houve reducao do sangramento
e aparente melhor controle da dor durante as trocas.
Pudemos observar a cicatrizacdo de algumas regiodes
como tronco e membros ap6és utilizagdo da hidrofibra.

Porém, o curativo mostrou-se limitado para
tratamento daregido perineal, pela constante contaminagéo
e saturacdo das ldminas de hidrofibra, com necessidade
de trocas mais constantes. Os dois pacientes foram a 6bito
por sepse entre a terceira e a quarta semana ap6s o inicio
dos curativos.

Perspectivas

Alguns artigos tém relatado o uso de terapia
genética, introduzindo genes em cultura de queratinécitos
de pacientes portadores de EB seguido de autoenxerto.
Também se tem estudado a transferéncia através de
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Figura 5. Curativo das feridas usando hidrofibra com prata - detalhe do membro
inferior esquerdo.

vetores retrovirais contendo genes para expressio
de colagénio tipo VII em ratos imunodeficientes.
Transplante de medula 6ssea e sangue alogénico
também estdo sendo testados para tratamento da EB
distréfica com alguns resultados promissores, porém
necessitando de estudos mais consistentes para serem
utilizados em maior escala®-3.

DISCUSSAO

A EB é uma doenca complexa, muitas vezes
letal, e com devastador efeito na qualidade de vida dos
portadores que sobrevivem. As manifestagées clinicas
variam de acordo com cada subtipo da doenca. O
tratamento global da doenga envolve terapia nutricional,
manejo da dor e da anemia, prevengio de lesdes,
tratamento das lesoes vigentes além do apoio psicolégico
do paciente e dos familiares.

O tratamento das lesbes cutineas é um desafio
para as equipes de saude devido ao seu carater cronico e
recidivante. Ha escassez de evidéncias cientificas, sendo
a maioria das recomendacbes baseadas em opinides
de especialistas e relatos de caso. Ha muitas opcoes
no mercado de produtos destinados ao tratamento

das lesées decorrentes da EB. Nio existe um curativo
ideal e a escolha deve ser individualizada e baseada
nas caracteristicas de cada lesao, idade do paciente e
recursos disponiveis.

Para feridas secas ou levemente exsudativas, a
maioria dos estudos orientam hidrogel, lipidocoloide ou
placas de silicone ndo aderentes. Ja em lesoes exsudativas
podem ser utilizados alginato, hidrofibra e espumas de
silicone. Em lesées infectadas, pomadas antibiéticas
como sulfadiazina de prata podem ser usadas ou
antibioticoterapia parenteral guiada por cultura.

A hidrofibra com prata é indicada para lesées
exsudativas ou infectadas e, em nossa experiéncia, foi
atil para controle da hipotermia e, possivelmente, da
dor, ja que diminuiu a frequéncia da troca de curativos.
Uma limitacéo encontrada para seu uso foi na regido
perineal, devido & presenca frequente de urina e fezes,
com rapida saturacéo das placas e necessidade de trocas
mais frequentes.

CONCLUSAOQO

O tratamento geral e das les6es na EB é um desafio.
O manejo dos pacientes deve ser individualizado de
acordo com a apresentacgio da doenca e ter como objetivo
minimizar sequelas fisicas e psicoldgicas. A hidrofibra com
prata é uma opcao de tratamento para essas feridas, util
para o controle da hipotermia e sem necessidade de trocas
diarias de curativo.
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