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APRESENTACAO

Uma Linha de Cuidado caracteriza-se por padronizacdes técnicas que explicitam
informacdes relativas a organizacdo da oferta de acdes de saude no sistema,
descrevem rotinas do itinerario do paciente, contemplando informacdes relativas as
acOes e atividades de promocgéo, prevencgdo, tratamento e reabilitagdo, a serem
desenvolvidas por equipe multidisciplinar em cada servico de saude e viabilizam a
comunicacao entre as equipes, servigcos e usuarios de uma Rede de Atencao a
Saude (RAS), com foco na padronizacdo de acdes, organizando um continuum

assistencial.

Tem como objetivo especifico orientar o servico de saude de forma a centrar o
cuidado no paciente e em suas necessidades; demonstrar fluxos assistenciais com
planejamentos terapéuticos seguros nos diferentes niveis de atencao; e,
estabelecer o percurso assistencial ideal dos individuos nos diferentes niveis de

atencdo de acordo com suas necessidades.

Esta Linha de Cuidado e o Fluxo assistencial consequente tem como objetivo
organizar a Atencdo a saude dos pacientes com Epidermdlise Bolhosa (EB) quando
do diagnéstico, tratamento e seguimento, com fins a Integralidade e a
Longitudinalidade do Cuidado dos pacientes acompanhados nos Servicos e
Centros de Referéncia (CRs) da Secretaria de Saude do Espirito Santo (SESA-ES),
de acordo com bases cientificas vigentes. Tem como publico-alvo, os pacientes e
os profissionais da salde que atuam no acompanhamento da Atencéo Priméria a
Saude (APS) e da Atencao Especializada Ambulatorial e Hospitalar.
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1. INTRODUCAO

De acordo com a OMS uma Doenca Rara (DR) é definida como aquela que afeta até
65 pessoas em cada 100.000 individuos, ou seja, 1,3 pessoas para cada 2.000
individuos, estas s@o geralmente crénicas, progressivas, degenerativas e até mesmo
incapacitantes, afetando a qualidade de vida das pessoas e de suas familias. Junta-
se a isto o seu fato de que muitas vezes tem diagnéstico dificultado devido a falta de
conhecimento dos profissionais de salude, bem como dos inUmeros sintomas que

levam a confusdo com outras patologias.

A Epidermdlise Bolhosa (EB) € uma DR de pele, hereditaria e ndo contagiosa que se
caracteriza pelo aparecimento de bolhas e posteriormente feridas em todo corpo,
principalmente em areas de maior atrito e em mucosas como a oral, nasal, esofagica,
trato gastrintestinal, geniturinario, cavidade anal e conjuntiva dos olhos (COUTO et
al., 2018).

Segundo Couto et al. (2015-2016), por ser uma das mais complexas doencas de
conhecimento médico, a EB apresenta pacientes com uma reduzida qualidade e
esperanca de vida nos subtipos mais severos. Sua raridade leva a falta ou
insuficiéncia de conhecimentos cientificos, a escassez de investimentos na
investigacdo e tratamento, e a fragilidade das politicas publicas voltadas para o
diagndstico, tratamento e acompanhamento em tempo oportuno, culminando em
cuidados de saude inadequados e na exclusdo cultural, econémica, profissional e

social.

O principal objetivo dessa linha de cuidado € instituir o fluxo regulatério para o
atendimento as pessoas com EB no Espirito Santo, além disso, busca-se também
instituir protocolos para o atendimento desses pacientes, informar as equipes de
saude quanto aos sinais e sintomas da doenca, facilitando o diagnostico precoce e o
adequado encaminhamento da crianga, levando a um tratamento que previna grandes

sequelas e traga uma melhor qualidade de vida a essas pessoas.

Além de rara, a EB € subnotificada por diversos motivos, como nao estar entre as
doencas de notificagdo compulsoria, ser pouco conhecida, ser confundida com outros
diagnésticos ou, ainda, por ser tratada com providéncias caseiras passadas de pais

para filhos nos casos leves.
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Dessa forma, um fator de relevancia na justificativa da implantacado do programa € a
possibilidade de busca ativa dos pacientes ainda desconhecidos da equipe, com a
oferta do tratamento correto, reducdo de sequelas e, consequentemente, reducéo do
onus sobre a previdéncia social pelo afastamento do proprio ou de um familiar do

mercado de trabalho.

A implantacdo de uma linha de cuidado para EB no ES e um Servigo Especializado
no Hospital Infantil Nossa Senhora da Gloria (HINSG) que se torne a referéncia no
estado, além de impactar na reducéo de 6bitos infantis e na qualidade de vida (QV)
das pessoas e suas familias, terd repercussao direta na reducdo dos gastos com

internacao para este publico.

Diante do exposto, torna-se necessario a criacdo de uma linha de cuidado buscando
orientar os profissionais de salde para que em sua pratica, venham a trazer uma
melhor QV a estes pacientes, e tracar um percurso longitudinal para o cuidado integral
nos diferentes pontos de atencdo da rede de salde, desde a Atencdo Primaria a
Saude (APS) a especializada, e promover a articulacdo e integracdo de acdes com

as demais politicas publicas.

1.1 CONTEXTO EPIDEMIOLOGICO DAEB

Com base em dados epidemioldgicos, a ocorréncia mundial da EB é cerca de um
caso da doenca a cada 50 mil nascidos vivos no mundo. A incidéncia estimada nos
EUA é de um a cada 20 mil nascidos vivos. Estima-se que existam 500 mil pessoas
com EB no mundo todo. No Brasil, a expectativa € de 1.600 pessoas, porém, de
acordo com o site da Associacao portuguesa de EB (Debra) Brasil, ha 1.027 cadastro

de pacientes, indicando ainda uma subnotificacdo da doencga no pais.

EB hereditaria € de ocorréncia mundial e acomete ambos os sexos. Nao ha dados
epidemioldgicos sobre sua frequéncia no Brasil. De acordo com a literatura, a
prevaléncia de EB fica em torno de 11 casos por um milhdo de habitantes e a
incidéncia de aproximadamente 20 casos por um milh&o de nascidos vivos. A taxa de
incidéncia de EB, por subtipo, é aproximadamente oito por milhdo de nascidos vivos
para EB simples, trés por milhdo de nascidos vivos para EB juncional, dois por milhao
de nascidos vivos para EB distrofica dominante e trés por um milhdo de nascidos
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vivos por EB distrofica recessiva (BRASIL, 2019).

O Estado do Espirito Santo ainda carece de dados epidemioldgicos. Atualmente,
temos conhecimento de 52 pessoas com EB no Estado, das quais 45 séao da forma
simples e sete sdo da forma distrofica, sendo acompanhadas no Hospital Infantil

Nossa Senhora da Gloria, conforme especificado na tabela abaixo.

EB EB

Distréfica | Simples Total

Regiéo de Saude Municipio

Montanha -

Colatina

Central Norte Linhares

N

Sé&o Roque do Canaa

Cariacica

Fundao

Guarapari

K

Aracruz

Metropolitana Ibiragu -

Joao Neiva

Serra

Vila Velha

Vitéria

N EN ENITC I e R Y R BN

Sul Anchieta

NPV o No|lw TRk k(N ok -

ORI IN|

Total 43

Quadro 1. Distribuigdo de casos de Epidermélise Bolhosa, Espirito Santo, 2019
Na Tabela 1. Estdo expressos os atendimentos hospitalares relacionados a
Epidermdlise Bolhosa, Espirito Santo 2019-2023.

Tabelal. Atendimentos hospitalares relacionados a Epidermolise Bolhosa, Espirito Santo
2019-2023

CID Princ./Topogr. 2019 2020 2021 2022 2023
L12.3 Epidermolise bolhosa adquir 1 0 1 3 3
Q81 Epidermolise bolhosa 1 0 0 0 6
Q81.0 Epidermolise bolhosa simples 0 0 1 1 0
Q81.1 Epidermolise bolhosa letal 0 0 0 0 0
Q81.2 Epidermolise bolhosa distrofica 0 1 4 0 0
Q81.8 Outr epidermolises bolhosas 0 0 0 1 1
Q81.9 Epidermolise bolhosa NE 2 0 2 0 0
Total 4 1 8 5 10
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Fonte: Sistema TABWIN, Ministério da Saude, janeiro, 2024

A EB se configura em um grupo de doencas, de carater genético, como ja dito
anteriormente, que se classifica de acordo com sua forma de transmisséo

herediataria : autossbmico dominante ou recessivo, geralmente as formas



recessivas Sao mais graves.

Conforme Has et al. (2020), a EB, é definida pela formacéo de bolhas a partir de um
trauma mecanico que leva a ruptura da juncao dermoepidérmica. A sua classificacédo
vai ocorrer a patir do local onde a pele é rompida. Na EB simples a clivagem ocorre
na epiderme, enquanto que na EB Juncional a ruptura € dentro da lamina Iicida. A
EB Distréfica apresenta clivagem ocorre logo abaixo da membrana basal dentro da
parte mais superficial da derme e, por fim, na Sindrome de Kindler essa ruptura

ocorre ha um misto no vivel onde ocorre a formacéao das bolhas.

DIAGRAMA DE

SCICIOQSSNSALIQN
jole e
B 0000000000010 0R00000000000000

TR,

DEBRA International - adaptado da Debra of Amanca, do US National instituts of Arthritis
and Musculoskeletal and Skin Disease e Has et al. 2020

Figura 1. Local de Clivagem nos subtipos de EB
Fonte: Debra International (2020)

Distirbios de fragilidade da
pele relacionadas a EB

7

EB simples (EBS) i
EB kindler (EBK)

EB juncional (EBJ)
EB distrofica (EBD)

Epiderme .-

De acordo com Cecato et al. apud (couto (2015-2016), as manifestacdes dos
sintomas podem variar de leve a grave, conforme o tipo de EB. As pessoas com tal
diagnéstico podem apresentar varios tipos de comprometimento fisico, dentre estes
na mobilidade, na visdo, no sistema respiratorio e digestorio, entre outros. A dor é
um sintoma comum as pessoas com EB, e em alguns fendtipos a condicdo pode

levar a passoa a 0bito antes dos 30 anos.
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Figura 2. Descritivo dos tipos, Frequéncia e Classificacdo dos Tipos de EB
Fonte: Debra International (2020)

1.2  DIAGNOSTICO CLINICO

Suspeita-se que a EB exista quando imediatamente ap0s 0 nascimento ou has
primeiras horas e dias sdo observadas bolhas e/ou feridas na pele de um
bebé. Podem ser apenas poucas bolhas pequenas, mas também podem envolver
grandes superficies corporais. As vezes, a pele de uma parte do corpo parece
estar totalmente ausente (Aplasia Cutis), principalmente nos pés e regido pré
tibial.

Uma correta classificacdo quanto ao subtipo da EB é importante para ser definido
o melhor tratamento do paciente, pensar seu prognostico e dessa forma, buscar

estabelecer os profissionais que estardo envolvidos no cuidado.
1.3 SINAIS E SINTOMAS

Como ja exposto, Has et al. (2020) mostraram que o principal sintoma em
referéncia a EB é o aparecimento de bolhas. Estas podem ser generalizadas,
disseminadas ou restritas a locais com um maior mecanismo de trauma, como pés
e maos e dependendo do nivel de rompimento da epiderme, estas bolhas podem
ser superficiais, como na EB simples ou mais profundas, nos demais tipos de EB.
As alteragbes na pela podem curar de forma espontdnea até a restituicdo a
integridade ou gerar sequelas, tais como, hiper ou hipopigmentacéo, cicatrizes ou

atrofia de pele.
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Embora tenha sido evidenciado que os principais sintomas se mostram na pele,
dependendo do tipo pode ter outros orgaos acometidos. As membranas mucosas
orais, esofagicas, traqueais, geniturinarias e oculares podem ser afetadas por
erosoes, ulceracdes e cicatrizes. A fragilidade dos anexos cutaneos pode envolver
unhas, que podem se tornar distréficas ou perdidas, e cabelos, levando a alopecia.
Essas manifestacdes sao caracteristicas de subtipos especificos de EB (BRASIL,
2019).

As inumeras cicatrizacées levam a contraturas ou mutilagbes da extremidades,
gerando as chamadas “luva de box”, devido o formato que as maos apresentam,
microstomia, desfiguracéo e estenose esofagica comuns na Sindrome de Kindler e
na EB distréfica, ou dispneia com risco de asfixia em formas especificas de EB
juncional. Os dentes podem ser afetados por causa da amelogénese imperfeita (em
EB juncional) ou secundariamente a fragilidade e cicatrizagdo da mucosa oral,
levando a uma higiene bucal prejudicada.

Nas formas mais graves da doenca, varios fatores podem interferir na nutricdo do
paciente como microstomia, anquiloglossia, bolhas em cavidade oral ou eséfago,
alteracbes dentérias, refluxo gastroesofagico, gastrite, megacolon, doencas
inflamatérias intestinais. Dessa forma, essas alterac6es geram déficits na ingesta e
absorcdo de nutrientes, que causam anemia, atraso no desenvolvimento

osteoporose e constipacao intestinal (BRASIL, 2019).

14 DIAGNOSTICO LABORATORIAL

O diagnéstico laboratorial pode envolver um combinado de testes moleculares e
histopatolégicos. A aplicacdo do teste correto e, consequentemente, a correta
classificacdo do tipo de EB é de fundamental importancia para o correto
direcionamento do manejo da condic&o e para a previs&o quanto ao prognostico. E
considerado o exame padrdo ouro de diagndstico para melhor basear a terapéutica,

0 sequenciamento genético.
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Figura 3. Fluxograma para diagndstico de EB
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2. ORGANIZACAO DA REDE ASSISTENCIAL

2.1 ATENCAO AOS PACIENTES COM EB NA APS

A APS é caracterizada como porta de entrada preferencial do Sistema Unico de
Saude (SUS), por possuir um espaco privilegiado de gestdo do cuidado das pessoas
e cumpre papel estratégico narede de atencdo, servindo como base para o seu
ordenamento e para a efetivacdo da integralidade no cuidado. Para tanto, é
necessario que tenha alta resolutividade, com capacidade clinica, gestdo do cuidado
e incorporacdo de tecnologias (diagnésticas e terapéuticas), além da articulacdo
com outros pontos da Rede de Atencdo e Vigilancia a Saude (RAVS) (BRASIL,
2017).

Nessa perspectiva, ap0s a alta dos servicos especializados, os pacientes devem
estar vinculados a APS para fins de transicdo do cuidado e garantia da continuidade
do acompanhamento. Desse modo, torna-se possivel viabilizar estratégias de
conciliacao terapéutica até o restabelecimento desses pacientes, e o tratamento das
condic¢des cronicas diagnosticadas ou acompanhadas previamente (BRASIL, 2017).

De acordo com a Politica Nacional de Atencao Primaria (PNAB), cabe aos gestores
municipais e suas equipes de saude, programarem as a¢des da APS a partir de sua

base territorial, conforme as necessidades de saude identificadas em sua populacao.

A Atencdo Basica, por meio das Unidades Basicas de Saude (UBS), Equipes de
Saude da Familia (eSF), Equipes de Atencdo Basica (eAB) e do Nucleo Ampliado
de Saude da Familia e Atencdo Béasica (NASF-AB) constitui uma das portas de
entrada do individuo e sua familia na Redes de Atencado a Saude (RAS) realizando
0 cuidado proximo ao domicilio e encaminhando aos demais niveis quando

necessario (compartilhamento do cuidado).

A educacdo permanente para os profissionais que atuam na Atencdo Bésica tem
papel fundamental na qualificacdo do atendimento na porta de entrada, garantindo
processo formativo aos profissionais na assisténcia, aos pacientes e suas familias.
Além disso, é capaz de propiciar o encaminhamento regulado do paciente aos

servi¢os especializados, informacdes precisas sobre 0 apoio as pessoas e familias
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sobre a caracterizacao de suas condi¢des de riscos ou recorréncias, formas de lidar
com as diferentes situacdes geradas, reabilitacdo e adaptacdo, apoio familiar e

reinsercao social, podendo proporcionar, assim, um cuidado integral.
Cabe a atencao basica:

a) Encaminhar os casos suspeitos ao servico de referéncia, de acordo com o fluxo
regulatério (anexo 1), orientando, executando e acompanhando o plano de

cuidados construido junto a equipe multidisciplinar da atencéo especializada;

b) Orientar, preferencialmente por meio de equipe multidisciplinar e
interdisciplinar sobre a doenca, permitindo a discussao conjunta, favorecendo

a compreensao e o0 seguimento da atencao;

c) Dar seguimento ao Aconselhamento Genético realizado em servico habilitado,

apos contrarreferéncia, em conjunto com a atencao especializada;

d) Oferecer atencdo multiprofissional e Projeto terapéutico singular (PTS): o
individuo e sua familia devem ser acompanhados no seu territério pela equipe

de atencao basica, durante e apds o processo de definicdo diagndstica.

O apoio multiprofissional, a partir da necessidade de cada paciente, é essencial para
a qualidade do cuidado prestado. Alguns instrumentos, como a realizacao do PTS,
sao norteadores para as equipes de referéncia (Servicos Especializados e Servigos
de Referéncia de DRs, Atencéo Béasica, NASF e outros) atuar com uma abordagem

integral, compartilhando o cuidado entre si.

2.2 ATENCAO AOS PACIENTES COM EB NA ATENCAO ESPECIALIZADA

Entende-se por atencdo especializada ambulatorial e hospitalar o conjunto de
diversos pontos de atencdo ja existentes na RAS, com diferentes densidades
tecnoldgicas, para a realizacdo de acOes e servicos de urgéncia, servicos de
reabilitacdo, ambulatorial especializado e hospitalar, apoiando e complementando

0s servigos da atengdo basica de forma resolutiva e em tempo oportuno.
A Atencao Especializada deveréa garantir:

a) Acesso a recursos diagnosticos e terapéuticos, mediante protocolos e
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diretrizes;
b) Acesso a informacao;
c) Agendamento, quando indicado;

d) Estruturacdo do cuidado de forma integrada e coordenada, desde o

acolhimento, apoio, reabilitacdo e prevencao;
e) Apoio matricial a Atencéo Bésica;
f)  Apoio matricial & atencéo béasica pés agendamento.

Este nivel de atencdo devera garantir também a referéncia para os procedimentos
diagndsticos, cirdrgicos e terapéuticos de diversas especialidades que estejam
neste nivel de complexidade.

O Servico de Referéncia para Atencdo Especializada a Pessoas com EB, estara
localizado no HINSG, devendo funcionar com equipe multiprofissional que conte,
minimamente, com: médico dermatologista; médico cirurgido; pediatra
(neonatologista e/ou intensivista), enfermeiro; assistente social; psicélogo;
nutricionista; técnico de enfermagem; responsavel técnico médico pelo servicgo,

registrado no Conselho Federal de Medicina (CFM).

A regulagdo do servigo dar-se-a via Regulacdo Formativa, sendo o retorno e as
consultas complementares inseridas no sistema pelo préprio servico. Confirmado o
diagndstico o agendamento sera realizado para uma equipe multidisciplinar, onde o
paciente e sua familia passardo por um ciclo de atendimentos em um mesmo dia,
de modo a economizar tempo e recursos, além de evitar varios deslocamentos do
usuario até o servico. ApGs avaliacao e intervencfes necessarias, o usuario sera
contrarreferenciado para o municipio de origem, munido de um plano de cuidados a
ser realizado pelo paciente e/ou seus familiares, apoiados pela equipe de Atencéo

Basica, previamente orientada/capacitada pela equipe especializada do HINSG.

2.2.1 Atribuic&o do dermatopediatra e/ou dermatologista

o Solicitar exames e avaliar os resultados com o proposito de esclarecer o

diagnaostico e propor o plano terapéutico melhor indicado a cada caso;

o Avaliar possiveis diagnosticos diferenciais;
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Orientar sobre os cuidados gerais com a pele como limpeza e hidratacdo com

produtos adequados a pele sensivel;
Indicar medicacdes associadas;
Instruir sobre prevencao e tratamento das complicagbes cutaneas;

Encaminhar os pacientes com complicacées e/ou urgéncia para atendimento

hospitalar;
Evoluir em prontuario Unico;

Participar da elaboracdo do plano terapéutico, juntamente com equipe

interdisciplinar, realizando os encaminhamentos devidos para tratamento;

Participar das reunides da equipe.

2.2.2 Atribuigéo do cirurgido

Consultar e acompanhar o quadro clinico do paciente e suas condi¢cdes de

tratamento e assisténcia;

Participar do diagndstico clinico e auxiliar no caso de necessidade de bidpsias
cutaneas para confirmar fenétipo da doenca ou diagndéstico diferencial, com
foco no tratamento de feridas complexas para avaliar melhor cobertura

disponivel,
Instruir sobre prevencao e tratamento das complicagbes cutaneas;

Propor e executar correcdo das deformidades em maos conhecidas como

sindactilias, s6 ou em conjunto com equipe de cirurgia de maos;

Coletar material para bidpsia no caso de suspeita de transformacdo maligna e

ressecc¢ao caso haja indicacao;

Encaminhar os pacientes com complica¢des e/ou urgéncia para atendimento

hospitalar;
Evoluir em prontuario tnico;

Participar da elaboracdo do plano terapéutico, juntamente com equipe

interdisciplinar, realizando os encaminhamentos devidos para tratamento;
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Participar das reunifes da equipe.

2.2.3 Atribuicéo do pediatra

Responsaveis pelo atendimento inicial do recém-nascido ou crianca no caso

de transferéncias inter hospitalar;

Participar do diagndstico clinico do paciente;

Acompanhar o crescimento e desenvolvimento da criancga;
Prevencéao e orientacdo dos agravos comuns a idade;

Encaminhar para inter consultas com outros especialistas fora do nucleo

central;
Realizar orientagéo vacinal;

Encaminhar os pacientes com complicacées e/ou urgéncia para atendimento

hospitalar;
Evoluir em prontuario Unico;

Participar da elaboracdo do plano terapéutico, juntamente com equipe

interdisciplinar, realizando os encaminhamentos devidos para tratamento;

Participar das reunides da equipe.

2.2.4 Atribuicéo do enfermeiro

Responsabilizar-se pelos cuidados com as feridas agudas e cronicas em geral,

Atender a crianca/adolescente e sua familia, procedendo a entrevista, exame
fisico, registro do atendimento em formulario préprio, e evolugdo de
enfermagem no prontuéario unico, conforme Resolugdo Conselho Federal de
Enfermagem (COFEN) - 358/2009;

Realizar curativos, quando necessario, orientar e acompanhar a evolugéao do
quadro, mediante os cuidados propostos e indicar curativos hdo convencionais,

guando for pertinente;

Orientar sobre uso, manuseio e cuidado com curativos, equipamentos,
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dispositivos e acessorios, prevenindo agravos, visando maior aproveitamento

e incentivando o autocuidado;

o Orientar e instruir sobre 0 manejo dos pacientes durante um procedimento
cirurgico;

o Encaminhar para avaliacdo médica, nutricional, psicologica e social, quando

houver indicacéo;

o Aconselhar sobre a vida cotidiana com a ferida, orientando o paciente,
familiares e/ou cuidadores a respeito de dieta, higiene, vestuario, repouso,

hidratacao oral e atividades de vida diéria,;

o Reavaliar os pacientes em periodos estabelecidos, conforme o plano

terapéutico;

o Participar da elaboracdo do plano terapéutico, juntamente com equipe

interdisciplinar, realizando os encaminhamentos devidos para tratamento;

o Participar das reunifes da equipe.

2.2.5 atribuicéo do técnico de enfermagem
o Acompanhar e auxiliar as atividades do enfermeiro e do médico;

o Providenciar o material necessério para as consultas, bem como toda

organizacdo ao término do atendimento;

o Organizar o material de uso visando maior praticidade no atendimento ao

usuario;
o Cadastrar o usuario no Servico;

o Atender a crianga/adolescente com sua familia para realizacdo de curativos,
quando necessario, sob supervisdo do enfermeiro, e acompanhar a evolugéo

do quadro, mediante os cuidados propostos;

o Entrevistar, previamente, 0s pacientes para a entrega de material e registrar os

atendimentos, de forma adequada, no prontuario e no sistema digitalizado;

o Agendar e confirmar consultas/exames junto aos USUArios;
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Participar de reunides de equipe e colabora nas rotinas do setor.

2.2.6 Atribuicdo do psicélogo

Atender a crianga/adolescente e sua familia (em conjunto ou separadamente),
identificando demandas e recursos psicoemocionais, oferecendo apoio
psicoldgico;

Realizar anamnese psicolégica e, se necessario, prover atendimento

psicolégico ao familiar;

Avaliar, entre outros critérios, o grau de compreensao e aceitacdo do quadro
atual e a existéncia de uma rede de apoio na qual possa dispor do suporte
emocional necessério para realizacdo do tratamento de forma adequada e

adaptativa,;

Orientar a crianca/adolescente e sua familia quanto a importancia da

participacéo e adeséo ao plano terapéutico proposto pela equipe;

Realizar atendimentos psicologicos, de acordo com as necessidades
especificas das criancas/adolescente e/ou familiares, visando construir junto

deles estratégias de enfrentamento e adaptacéo a nova realidade;

Realizar atendimento de urgéncia oferecendo apoio emocional em situacées

de crise reativa e pontual;

Apoiar o paciente e sua familia em sua busca de qualidade de vida, oferecendo

suporte sempre gue necessario;
Esclarecer quanto aos limites da reabilitacdo e adequacao de expectativas;
Orientar acerca da autoestima e mudanca da imagem corporal;

Formar e coordenar grupos de apoio ao paciente, familiares e cuidadores

visando a integracao pessoal e social;

Promover junto aos familiares uma percepcéo realista da situacao vivenciada,
buscando o reconhecimento das potencialidades e limitagbes, bem como a

eliminacao de atitudes de rejeicdo ou super protecao no ato do cuidar;

Reavaliar, periodicamente, os pacientes e programar novas diretrizes para o
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tratamento, quando necessario;

Registrar, nos prontuarios, a evolugcao clinica psicologica do paciente, em

conformidade com os principios éticos profissionais;

Participar de reunifes de equipe, informando sobre os aspectos psicolégicos

mais significativos dos casos, sua evolucao e condi¢des gerais;

Preparar psicologicamente o paciente e a familia em caso de necessidade de

tratamento cirurgico das complicagdes;

Participar da elaboracdo do plano terapéutico, juntamente com a equipe

interdisciplinar, realizando os encaminhamentos devidos para o tratamento;

2.2.7 Atribuicdo do assistente social

Acolher o paciente e a familia visando humanizacdo do atendimento e

fortalecendo o vinculo com a equipe;

Orientar sobre o fluxo do tratamento, a importancia da adesdo conforme

orientacdes da equipe e sobre o cadastro nacional;

Orientar sobre os direitos do paciente e as estratégias para o acesso conforme

disposicoes legais;

Buscar conhecer o contexto socioeconémico da familia, o impacto do

diagnéstico e do tratamento nas suas condi¢des de vida;

Facilitar a identificacdo das demandas especificas bem como dos recursos
pessoais, familiares e sociais de que possa dispor para a superacao das

dificuldades;
Realizar busca ativa quando necessario;

Contribuir no planejamento, promocéo, realizacdo e registros inerentes a

atividades educativas para a familia e para comunidade;

Propor e facilitar articulagBes interinstitucionais quando necessario ou

oportuno;

Participar de reunides de equipe;
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Registrar atendimentos no prontuario Unico.

2.2.8 Atribuicéo do nutricionista

Avaliar o estado nutricional com base nos dados clinicos, laboratoriais e

antropometricos nos varios estagios de saude e doenca;

Avaliacdo nutricional deve ser realizada regularmente, com o objetivo de
identificar sinais e sintomas de ma nutricdo e deplecédo ou risco nutricional,
verificar distarbios alimentares, intercorréncias, relatos de queixas e de outras

informagdes fundamentais para o direcionamento da conduta nutricional,

Desenvolver orientacdo individualizada especifica para idade, com proposta de
intervencao nutricional e de planos de cuidados nutricionais adequados para
as necessidades clinicas e nutricionais dos pacientes, na terapia vitaminica e

mineral, e nas abordagens especificas;

Prescrever/ ajustar a suplementacdo alimentar necessaria para garantir a

ingestao alimentar adequada conforme recomendacdes nutricionais;

Realizar a anamnese alimentar completa periodicamente, analisar a ingestao
alimentar, estimar as necessidades nutricionais e elaborar a prescricdo

dietética com base nas diretrizes do diagndstico de nutri¢ao;

Analisar e propor a necessidade de intervencdo precoce e indicacdo de
estratégias para recuperacao nutricional de acordo com as particularidades

apresentadas pelos pacientes atendidos;

Emitir laudo/parecer nutricional, quando necessario for, para solicitacdo de

férmulas especiais e servigos especificos;

Emitir parecer técnico quanto a padronizagao de dietas e modulos de nutrientes

necessarios destinados especificamente aos pacientes com EB;

Participar de avaliacdes e pesquisas multiprofissionais; e ser um recurso para
o treinamento, educacdo, desenvolvimento e apoio para 0S outros

componentes da rede de cuidados a EB,;

Redigir/ participar da elaboracdo de documentos técnicos relacionados a

guestbes nutricionais no tratamento dos pacientes com EB, como, por
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exemplo, recomendagdes, protocolos clinicos, diretrizes técnicas, etc.

2.2.9 Atribuicdo de demais especialidades

Além dos profissionais da equipe minima, consultas com outros especialistas podem

ser solicitadas esporadicamente, tais como:

o Oncologista: nas formas mais graves de EB, ha uma predisposicdo maior de
desenvolver neoplasias (cancer) de pele. O oncologista em conjunto com o

cirurgido podera definir o melhor tratamento para esses casos;

o Cardiologista: para a prevencdo de doencas cardiacas mais comuns nas

formas graves da doenca;

o Endocrinologista: para acompanhar as alteracdes hormonais e atraso na

puberdade que pode acontecer também nas formas mais graves;

o Ortopedista: Cuidard das complicacBes 6sseas, corrigindo precocemente o
encurtamento de tenddes e atrofias articulares decorrente das formas mais

graves da doenca;

o Geneticista: responsavel pela orientacdo para os proximos filhos

(aconselhamento genético) e auxilio no diagndstico;
o Patologista: responsavel pelo diagndstico;

o Otorrinolaringologista: para tratar bolhas nos 6rgdos da respiracdo ou da

audicao;

o Oftalmologista: para tratar possiveis complica¢des dos olhos, como bolhas na
conjuntiva, que podem levar a dificuldade visual, ou lesdes mais graves na
cornea. A avaliacdo com esse especialista devera ser de rotina, uma vez ao
ano de forma preventiva, podendo aumentar no caso de complicagdes que

necessitem de acompanhamento especializado;

o Especialista em dor e neurologista: para amenizar a dor constante da
doenca e, em especial, nos momentos de exacerbac¢éo, como durante a coleta

de exames, troca de curativos e banho.

o Anestesista: por ocasido de procedimentos cirdrgicos, é importante que o

anestesista também tenha experiéncia em EB e conhe¢a seu manuseio.
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o Gastroenterologista: para acompanhar possiveis complicacdes do tubo

digestivo, tais como estreitamento do eséfago e constipacao intestinal.

o Fisioterapeuta e terapeuta ocupacional: E essencial manter o paciente em
movimento e alongado, isso previne as alteracdes osteoarticulares, como

encurtamento de tendfes e osteoporose.
o Fonoaudidéloga: Auxilia nos exercicios para melhorar a degluticdo e a fala.

o Cirurgido dentista e Ortodontista: para dar atencdo a boca, onde as bolhas
podem dificultar a alimentacao. Os dentes devem ser avaliados com frequéncia
e tratados com toda a atencéo, pois muitas vezes tem alteracdes estruturais e
guando sdo normais, podem ter alteracées dentérias por causa da dieta, sendo

a prevencao a Unica forma de evitar complicacfes mais graves.

2.3 COMPONENTES DA ATENCAO ESPECIALIZADA NA LINHA DE CUIDADO

2.3.1 Hospital Infantil Nossa Senhora da Gléria (HISNG)

O HINSG ¢é hoje a referéncia para as intercorréncias e/ou com procedimentos que
requeiram internacdo para criancas e adolescentes na rede de atencdo estadual.
Neste local também ocorre as consultas ambulatoriais para acompanhamento

especializado desses pacientes.

O HINSG conta com profissionais que vém desenvolvendo a aten¢éo as criancgas e
adolescentes com EB ha varios anos, seguindo 0s consensos internacionais dos
altimos 4 anos, embora sem uma equipe integrada. Importa designa-los oficialmente
junto com outros servidores da instituicdo para compor a equipe minima do Servico

de Atencao Especializada em EB.

Importa notar que, desde que foi instituida a Comisséo de Prevenc¢éo e Tratamento
de Lesbes em 2015 com a adogao de protocolos apropriados segundo 0S consensos
internacionais, caiu a um caso de internacéo por infeccéo na pele de criangcas com
EB, durante todo o ano de 2016, sendo a dilatacdo esofagica, as coletas de tecido
para cultura e antibiograma das feridas e as punc¢des venosas dentro do centro

cirurgico, junto com as transfusfes sanguineas, os procedimentos mais realizados
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nesses Ultimos anos. E importante citar que desde 2015 outros procedimentos
cirurgicos foram realizados na instituicio como o Mutirdo para Correcdo das
sindactilias em Junho de 2018, e diversas cirurgias ortopédicas na tentativa de

melhorar algumas deformidades adquiridas devido a doenca.

2.3.2. Hospital Estadual Dr. Jayme Santos neves
O Hospital é referéncia para maiores de 18 anos de idade.

Endereco: Avenida Paulo Pereira Gomes, s/n., Morada de Laranjeiras, Serra (ES),
CEP. 29.166-828, Tel. n. (27) 3331-7500 / 3331-7502

2.3.3 Critérios clinicos para o acesso

o Ter sido referenciado pela regulacao SESA-ES;

o Estar em consonancia com os critérios de encaminhamento que constam dos
protocolos da Gestdo da Clinica e da regulacéo formativa das especialidades
de Oftalmologia, Dermatologia e Oncologia, SESA, 2022, bem como as Linhas
de Cuidado.

Os servicos e hospitais de apoio para a Pessoa com EB séo:

Hospital Dr. Joao dos Santos Neves Baixo guandu
Hospital Sao José Colatina
Regido Hospital Maternidade Nossa Senhora de
Central Norte Aparecida Montanha
Hospital Rio Doce Linhares
Hospital Maternidade Sao Mateus Sado Mateus
N Hospital Infantil e Maternidade Dr. Alzir Vila Velha
Regiao Bernardino Alves
Metropolitana Hospital Santa Casa de Misericérdia de Vitoria Vitéria
Hospital Evangélico de Cachoeiro de
Itapemirim Cachoeiro de
Hospital Santa Casa de Misericordia de Itapemirim
Regido Sul Cachoeiro De Itapemirim
Hospital Universitario Cassiano Anténio Moraes Vitoria
Hospital Sao Francisco de Assis Cariacica
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3. FLUXO REGULATORIO

Um dos grandes desafios para aprimorar os servigos ofertados a essa populagao, é
a obtencao de informagdes e qualificacdo dos registros dos dados no SISAB,
principalmente no que diz respeito ao acompanhamento da Pessoa com EB pelos
servigos de APS.

Ressalta-se que a porta de entrada no SUS para, aproximadamente, 95% da
populacao tem sido a Atencao Especializada, justamente quando séo identificados
agravos. Ha, portanto, a necessidade de atencéo e um cuidado integral das Pessoas
com EB na APS, possibilitando a intervencgéo precoce que favorega o diagnostico e

o tratamento, bem como a prevencao nos mais diversos cuidados em saude.

Considerando esses desafios, € necessario orientagao e sensibilizagao de gestores,
trabalhadores e profissionais a qualificar o registro do atendimento as Pessoas com
EB, a partir do preenchimento do CID-10 Q81 nos Sistemas de informagdo em saude
(SIS). A identificacdo dos usuarios € fundamental para a qualidade da informacéo,
para o monitoramento e avaliagcdo dos servicos de saude e para subsidiar politicas

publicas que visem melhorar as condi¢cfes de vida das Pessoas com EB.

Nesse sentido, o esforco dos gestores no ambito da Secretarias Estaduais e
Municipais de Saude é necessario para que tomem conhecimento em seus
territérios, bem como énfase aos profissionais de saude a importancia da realizacao
do registro CID-10 referente a EB em todo contato assistencial ao individuo
acometido por essa alteracdo genética para melhor acompanhamento das
necessidades do &mbito da demanda regulatoria.

3.1 SUSPEITA DE EB NO NASCIMENTO

Na suspeita de EB no nascimento, a maternidade devera realizar contato direto com
a equipe de referéncia do HINSG, relatando detalhadamente o quadro clinico,
aspecto e extensao das lesdes. Uma vez detectada a necessidade de transferéncia,
a equipe da maternidade devera proceder com solicitacdo de vaga junto regulacéo

formativa, devendo a crianca ser transferida para o HINSG.
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Enquanto o recém-nascido (RN) ndo € transferido, ou no caso de nao haver
necessidade de transferéncia, a equipe da maternidade sera orientada pela equipe
de referéncia quanto aos cuidados com o RN, realizando o cadastro junto a
Associagdo DEBRA Brasil para o recebimento do kit borboletinha, que contém os

curativos e coberturas necessarias aos trés primeiros meses de vida.

Dentro do hospital de referéncia, a crianga sera avaliada clinicamente por equipe
multiprofissional e devera ser definido o melhor exame para definicdo diagndstica.
Caso necessario, crianca devera ser avaliada pelo geneticista para solicitagcdo de

Sequenciamento Genético.

Na alta, a familia recebera o plano de cuidados a ser desenvolvido pela familia, com
0 apoio da Equipe de Atencdo Basica responsavel pelo territério onde a familia
resida. Antes da alta a equipe de Atencdo Basica serd contatada pela Equipe de
referéncia do HINSG para orientacbes sobre a doenca e cuidados, iniciando o

processo de formag&o em servico.

O acompanhamento no servi¢o especializado podera ser agendado via Sistema de
regulacdo, pelo proprio prestador ou pelo municipio, sendo sugerida uma
periodicidade bimestral ou trimestral nos casos mais complexos, a partir da avalicao

dos profissionais lotados no centro de referéncia e até anual nas formas mais leves.

As intercorréncias e/ou procedimentos que requeiram internagcéo deverao ser feitos
no HINSG para criancas e adolescentes, e o Hospital Jayme dos Santos Neves é

referéncia estadual para os maiores de 18 anos de idade.

3.2 SUSPEITA DE EB MANIFESTADA APOS ALTA DA MATERNIDADE

Quando houver suspeita de EB ap0s alta da maternidade, a equipe de Atencao
Basica devera solicitar avaliacdo junto ao Servico de Referéncia, inserindo
anamnese completa, com especial atencdo a historia familiar, exame fisico

meticuloso, incluindo os aspectos morfolégicos.

Sendo confirmado diagnostico sera elaborado plano de cuidados pela equipe
multiprofissional, responsavel por capacitar a equipe de Atencéo Basica local que

dard continuidade ao cuidado. O retorno sera agendado de acordo com a
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necessidade do paciente pela equipe de referéncia do HINSG ou pela Atencgao
Basica, via sistema de contra regulacao.

3.3 REGULACAO

A gestao do cuidado é compreendida como a producédo do cuidado orientado pelas
necessidades de saude, fundamentada em uma abordagem integral construida
através do dialogo entre profissionais de salude das atencdes basica e especializada,
implementada por meio de discussdo de casos, protocolos assistenciais e da
educacdo permanente como ferramentas centrais para producdao de uma atencao
bésica resolutiva, pois 0s mecanismos de comunicacdo com troca de informacdes
entre profissionais dos diversos pontos da rede de atencéo e servicos de saude sdo
essenciais para os profissionais de salde da atencdo basica exerceram de a
atencdo basica exercerem a coordenacao e garantirem a continuidade do cuidado
aos usuarios do SUS.

Diante da necessidade de otimizacdo do processo regulatério, a Portaria Instituto
capixaba de ciéncia, pesquisa e Inovacao (ICEPi) n° 003-R, de 03 de fevereiro de
2020, instituiu no ambito do Laboratério de Praticas de Inovacdo em Regulacdo e
Atencdo a Saude - LIPRAS/ICEPI, o projeto de extensao e inovacdo em ambiente
produtivo em saude “Projeto de Implantacdo da Regulacdo Formativa: Inovacéo do
acesso assistencial”, com o objetivo de organizar a relagao entre diversos pontos de
atencdo, com estabelecimento de lacos de referéncia entre os profissionais de saude
das atencbOes basica e especializada, incorporando ao perfil de competéncias
clinicas dos trabalhadores de saude assistenciais, conhecimentos e habilidades de

regulacao, vigilancia em saude, educacdo permanente e pesquisa.

4. ASSISTENCIA FARMACEUTICA

Os atuais conceitos de farmacologia clinica, aliados aos novos e melhores

medicamentos da farmacopeia brasileira demandam que o profissional esteja
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sempre em constante reciclagem e aberto as novas descobertas da industria
farmacéutica. Os padrdes de protocolos a seguir objetivam resolver situacdes mais
frequentes, devendo o profissional adequa-lo as situacdes especiais e considerar

possiveis interagcdes medicamentosas dentro dos conceitos da farmacologia clinica.

As medicacdes e insumos destinados a Pessoa com EB estédo disponiveis no SUS,

em especial na APS e na Atencéo Especializada Ambulatorial e Hospitalar.

5. ARTICULACAO INTERSETORIAL

A articulacéao intersetorial e a participacdo social tem sido uma pratica constante as
SESA-ES. No caso do EB se faz importante articular com as representacdes de pais,
familiares, amigos e pacientes, bem como com as Secretarias de educacdo,
assisténcia social e de saude. Participaram do processo de construcdo deste
instrumentos técnicos dos servicos de referéncia, representantes do controle social
e da DEBRA-Brasil ES.

6. CONSIDERACOES FINAIS

A EB, apesar de rara, € uma doenca que tras inUmeras sequelas aos portadores
dessas condic¢des, principalmente devido a fatores como a demora do diagnéstico,
encaminhamento tardio as unidades de referéncia, e tratamento inadequado dos
sintomas. Estabelecer fluxos se faz necessario a fim de buscar a integracédo entre
os niveis de atencdo, criando estratégias resolutivas, suprindo assim as
necessidades de saude da populagdo acometida pela doenca, garantindo a

integralidade dos cuidados em saude prestados pelo SUS.
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APENDICE 1

Fluxograma Regulatorio da pessoa com Epidermolise Bolhosa

Suspeita de Epidermdlise Bolhosa

no momento do nascimento.

Maternidade realiza contato direto com a
equipe de referéncia do HINSG, relatando
detalhadamente o quadro clinico, aspecto e

extensdo das lesGes.

v

Existe necessidade de transferéncia

com base nos dados clinicos?

'

A 4

l

Central de Regulagdo de

cadastro

aos cuidados com o
RN, realizando o

Internagdo (CRI), devendo

(Maternidade \ a criangca ser transferida
receberd para o HINSG.

orientacdes da Enquanto a transferéncia

equipe de nao é concretizada, a

referéncia quanto equipe da maternidade

recebera orientagdes da
equipe de referéncia

junto  a quanto aos cuidados com

DEBRA Brasil para o o RN, realizando o
recebimento do kit

\borboletinha*. j

cadastro junto a DEBRA
Brasil para o recebimento

Suspeita de Epidermoélise Bolhosa

apds nascimento (Crianca ja em casa)

v

Equipe de Atengdo Basica devera solicitar
avaliagdo junto ao Servico de Referéncia,
através da regulagdo formativa inserindo
anamnese completa, com especial atencdo
a histdria familiar, exame fisico meticuloso,
incluindo os aspectos morfoldgicos.

ﬂolicitagﬁo de vaga juntoh

Qo kit borboletinha*. J

v

Avaliacdo pela Equipe de referéncia.
Diagnéstico confirmado?

¥ N
D T

fEIaboragﬁo de \ Envio de

plano de cuidados contra
pela equipe referéncia
multiprofissional a para AB
ser executado pela informando
familia com o apoio .

da equipe de

Atencdo Basica

local.

A Equipe da
Atencdo Basica sera

capacitada pela
equipe de
referéncia do

!—IINSG. j

Na alta, a crianga recebera o plano de cuidados a ser executado pela familia,
com o apoio da Equipe de Atengdo Basica responsavel pelo territério de sua

residéncia.

*Essa equipe de atengdo basica serd previamente contatada e orientada pela
equipe de referéncia do HINSG, iniciando o processo de formagdo em servigo.

v
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O acompanhamento no servigo especializado podera ser agendado pelo préprio prestador (HINSG), sendo
sugerida uma periodicidade bimestral ou trimestral nos casos mais complexos e até anual nas formas mais leves.
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