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Epidermólise Bolhosa

• Epidermólise Bolhosa (EB) é  uma genodermatose → rara,  

caráter hereditário

• Caracterizada pela formação de vesículas e bolhas na

epiderme

• Surge:

• Pode acometer outros órgãos e a mucosa

Introdução

(LANSCHUETZER, 2010; BEGA et al, 2015; BRASIL, 2019)
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Espontânea

Fricções ou impactos mecânicos na pele

Alterações climáticas 



Epidermólise Bolhosa

Introdução

• Doença crônica → não contagiosa

• Manifesta no nascimento ou apresenta na infância

→ “crianças borboletas”

Fragilidade

Asas da borboleta

Pele dos portadores de EB

(BRASIL, 2019; DEBRA BRASIL, 2019)

• Provoca dor → física e emocional
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Epidermólise BolhosaHistórico

Pearsons → Utilização da

Microscopia Eletrônica
1962

Posteriormente → anticorpos

monoclonais

(OLIVEIRA et al, 2010)

Bonifas→ pioneiro em demonstrar alterações

moleculares em EB simples
1991

www.inovacaotecnologica.com.br

www.mundoeducacao.uol.com.br



Epidermólise BolhosaHistórico

Ministério da Saúde elabora o Protocolo

Clínico e Diretrizes Terapêuticas para EB2019

Consultoria pública → 12 de outubro

→CONITEC

(BRASIL, 2019)

Publicação PCDT → melhora na qualidade de

vida desses pacientes → critérios de cuidado,

diagnóstico e tratamento → medicamento
2020
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Epidermólise BolhosaEpidemiologia

• Mundialmente :

500.000 habitantes

• 19:1.000.000 nascidos

• Brasil:

802 pessoas diagnosticadas

5 anos : 121 mortes

• Afeta ambos os sexos

• Pode atingir todas as etnias

(FINE JD et al, 2014; BRASIL, 2019; DEBRA BRASIL, 2019)
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Epidermólise BolhosaEtiologia

• Genética → Espontânea ou  Hereditária   

Caráter :

Autossômico dominante ou Autossômico recessivo

( DEBRA, 2018; LANSCHUETZER, et al, 2010: BEGA et al, 2015 )

•Pode acometer vários locais cromossômicos→ engloba mais

de 30 doenças fenotípicas → geneticamente diferentes



Epidermólise BolhosaEtiologia

• Mutações → Genes → que codificam proteínas do tecido

epitelial

• Alterações na função ou quantidade dessas proteínas

produzidas

( DEBRA, 2018; GURTLER; DINIZ; FILHO, 2005 )

Genes

KRT5 e

KRT14

Genes

ITGA6 e

ITGB4

Epidermólise

bolhosa

Genes

LAMA3

LAMB3

LAMC2

Gene 

COL7A1

Citoqueratinas Integrina a6b4Laminina 5 Colágeno VII

EB SIMPLES EB JUNCIONAL EB DISTRÓFICA

Gene 

COL17A1

Colágeno XVII

Transmem-

branoso

Síndrome de 

Kindler



Epidermólise Bolhosa

Fisiologia

• Pele é o maior órgão do corpo humano

• Funções → revestimento , proteção, imunológica e sensorial

(ROSS; PAWLINA, 2017;  MARIATH, 2020)

Epiderme

Derme

Cristas epidérmicas

→ Papilas dérmicas

Hemidesmossomos

e ptns ancoragem

-Córneo

-Lúcido

-Granuloso

-Espinhoso

-Basal

Tecido conjutivo

Possui vasos sanguíneos e nervos

Céls germinativas

Membrana basal



Epidermólise BolhosaFisiologia

( UITTO,  2019; BOEIRA et al, 2013)



Epidermólise BolhosaFisiopatologia

FIGURE 1 Representation of the proteins affected in different types of inherited epidermolysis bullosa

( BOEIRA et al, 2013; ANGELO et al, 2012 )

TECIDO CONJUNTIVO



Epidermólise Bolhosa

Manifestações Clínicas

• Sinais e sintomas podem variar entre leve e severo → de

acordo com o tipo de EB e situação do paciente

( DEBRA, 2018; BRASIL, 2019; ANGELO et al, 2012 )

Dor 

Bolhas  

Coceira   

Anomalias 

dentárias  

Alopecia 

Senéquias
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Epidermólise Bolhosa

Manifestações Clínicas

Anoníquia

Fotossensibilidade

(BOEIRA et al,2013; ANGELO et al, 2012 )

Desnutrição e anemia  
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Acometimento cutâneo e de outros sistemas → pode afetar o meio

de socialização → impacto na qualidade de vida → depressão

Lesões na mucosa 

Infecções 
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Epidermólise Bolhosa

Diagnóstico

Clínico 

Laboratorial

Observação e análise dos sintomas

Histórico familiar

Biópsia tecidual

(ANGELO et al, 2012; LANSCHUETZER, et al, 2010: BEGA et al, 2015; OLIVEIRA et al, 2010)

https://trabalhosparaescola.com.br/microscopio-de-luz/

Anatomopatológico

(AP)

Microscopia eletrônica de

transmissão (MET)
Imunomapeamento

(IMM)

http://deolhomicro.blogspot.com/http://dermatopatologiaparainiciantes.blogspot.com/2012/0

3/51-qual-o-seu-diagnostico.html



Epidermólise Bolhosa

( DEBRA, 2018; GURTLER; DINIZ; FILHO, 2005; BOEIRA et al, 2013 )

EB simples 

Classificação

Bolhas intra epidérmicas Bolhas entre a epiderme e a

lâmina densa

EB juncional

EB distrófica

Bolhas na sub lâmina densa

Síndrome de Kindler

Bolhas induzidas e outras

alterações

https://pixabay.com/



Epidermólise Bolhosa

Tratamento

Não há um tratamento específico

Não farmacológico Farmacológico

(BRASIL,  2020a)

As formas de tratamento buscam aliviar os sintomas dos usuários



Epidermólise Bolhosa

Tratamento

Não farmacológico

(BRASIL,  2020a)

https://www.flaticon.com/br/ico

ne-gratis/nutricao_780214

https://br.freepik.com/vetores-gratis/dois-

doutores-paciente_2119138.htm

http://www.bionext.com.br/2017/11/5-passos-para-

tratamento-de-feridas-com-curativos/

https://www.psicologiadesenvolvimento.c

om

http://freepik.com

Curativos

Cirurgia Acompanhamento

psicológico

Acompanhamento

nutricional

Acompanhamento

fisioterapêutico



Epidermólise Bolhosa

Tratamento

(BRASIL,  2020a)

Farmacológico

Antibioticoterapia

•Infecções secundárias

•Sintomas mais comuns

Analgésicos

Anti- histamínicos

•Complementação vitamínica
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Epidermólise Bolhosa

Tratamento

(BRASIL,  2020a)

Farmacológico Principais fármacos indicados na terapia de pacientes de EB
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Tratamento

(BRASIL,  2020a)

Farmacológico



Epidermólise Bolhosa

Tratamento

(BRASIL,  2020a; DYNAMED, 2019; PUBCHEM,  2020)

Farmacológico

•Classe : Anti-histamínico

1ª geração → maior ação sedativa

•Apresentações:

•Comprimidos

•Solução Oral

•Xarope

Maleato de Dexclofeniramina

https://pubchem.ncbi.nlm.nih.gov/compound/5281070



Epidermólise Bolhosa

Tratamento

(BRASIL,  2020a; DYNAMED, 2019; BRASIL,2020b)

Farmacológico

• Alergia,

• Prurido,

• Rinite alérgica,

• Urticária,

• Conjuntivite alérgica,

• Dermatite atópica

Maleato de Dexclofeniramina

•Administração Oral

• Absorção  Máxima→ tempo para 

atingir o pico de concentração 3 h

•Distribuição Ligação às proteínas:

69% a 72%

•Excreção → Renal

•Meia-vida → 20 a 24 h

Indicações Farmacocinética



Epidermólise Bolhosa

Tratamento

(DYNAMED, 2019; BRASIL,2020b)

Farmacológico

Contra indicações

• Hipersensibilidade aos 

componentes da fórmula ou a 

outros anti-histamínicos de 

estrutura química similar

• Grávidas → sem a prescrição 

médica

Maleato de Dexclofeniramina

Efeitos adversos

•Gastrointestinal: Diarréia, 

desconforto epigástrico, 

Náusea, Vômito, Xerostomia

•Neurológico: Sonolência

•Respiratório: mucosa nasal 

seca



Epidermólise Bolhosa

Mecanismo de ação

(GOLAN et al, 2018)

Maleato de Dexclofeniramina→ Agonista inverso do receptor H1 

PLC DAG

IP3

PKC

Histamina



Epidermólise Bolhosa

Mecanismo de ação

(GOLAN et al, 2018; RITTER et al., 2016.)

Maleato de Dexclofeniramina→ Agonista inverso do receptor H1 

PLC DAG PKC

IP3

𝑵𝒂+

Despolarização → +++++++

Prurido

Outras ações:

• Vasodilatação (H1 )

• Permeabilidade

vascular



Epidermólise Bolhosa

X

Maleato de Dexclofeniramina→ Agonista inverso do receptor H1 

Mecanismo de ação

(GOLAN et al, 2018; PUBCHEM,  2020)



Epidermólise Bolhosa

Cuidado farmacêutico

• Dispensação consciente do medicamento

→ entrega, repasse de informações, consulta de usuário

• Avaliação→ hipersensibilidade, reações adversas, tolerância e 

refratariedade aos analgésicos, interações medicamentosas 

→polimedicação

• Participação na realização do diagnóstico → análises clínicas e 

histopatologia

• Inovação em fármacos

(BRASIL,  2020a)
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Epidermólise Bolhosa

Conclusão

• Epidermólise Bolhosa → Doença rara, incurável

• Doença não contagiosa

• Difícil diagnóstico

• Tratamento inespecífico, para controle sintomático 

• Compromete qualidade de vida

• Fisiológico e psicossocial
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