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ﬂEpidermélise Bolhosa

Introducao

Epidermdlise Bolhosa (EB) € uma genodermatose - rara,
carater hereditario

Caracterizada pela formacao de vesicuIaS@ cbiolhas na

epiderme ?
Surge: [%Q |
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(LANSCHUETZER, 2010; BEGA et al, 2015; BRASIL, 2019)



EEpidermélise Bolhosa

Introducao

 Doencacronica - nao contagiosa
« Manifesta no nascimento ou apresenta na infancia
- “criancas borboletas”
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Fragilidade

ﬁ 'o'tadores deEB 1 § W e

 Provocador - fisicae emocional

www.arapiraca.7segundos.com.br

(BRASIL, 2019; DEBRA BRASIL, 2019)
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Historico Premeise 5o

Www.inovacaotecnologica.com.br

| Pearsons > Utilizacao da!
'Microscopia Eletrénica !
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IBonifas.% pioneiro em demonstrar alteracgdes,
rmoleculares em EB simples '

(OLIVEIRA et al, 2010)
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Historico Premeise 5o
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Bioeipadiimid

'Ministério da Sadde elabogs ' < 't650'|5:
1 Clinico e Diretrizes Terap@% ara EB |

| Publicacdo PCDT = melhora na qualidade de’
'V|da desses pacientes = critérios de cuidado, '
|d|agnost|co e tratamento = medicamento |

(BRASIL, 2019)
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Epidemiologia

g « Mundialmente :

500.000 habitantes

- 19:1.000.000 nasc:| .

« Brasil:
802 <- - gnostlcadas

’%-* Mos 121 mortes

@ « Afeta ambos os sexos
 Pode atingir todas as etnias

s‘

www.pngfind.c

https://www.clipartmax.c

om/

(FINE JD et al, 2014; BRASIL, 2019; DEBRA BRASIL, 2019)
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Etiologia Preemoise So

« Genética =2 Espontanea ou Heredltarla l
Carater :
Autossdmico dominante ou Autossdmico r BS vo
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Pode acometer varios locais cromossémicos-> engloba mais
de 30 doencas fenotipicas = geneticamente diferentes

(o} 25%

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

« MutacGes = Genes = que codificam proteinas do tecido
epitelial

« Alteracdes na funcao ou quantidade dessas proteinas
produzidas ‘

Genes Genes Genes @
KRT5 e LAMAS3 ITGAG e Gene
KRT14 LAMB3 ITGR COL7Al
LAMC2 Colageno XVII
Citoqueratinas Lamlnlr[\@ C ﬁ\%@ﬁna abb4 grrzrr\]zrsncc)em- Colageno VIl
g@a > ¢
EB SIM@@ B JUNCIONAL EB DISTROFICA
Fe s T T T T T T FEE o =00 I
| Epidermolise | | Sindrome de |
l bolhosa | | Kindler |

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



Fisiologia

ﬂEpidermélise Bolhosa

« Pele € 0o maior 6rgao do corpo humano
 Funcdes - revestimento , protecao, imunoldgica e sensorial
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Tecido conjutivo
Possui vasos sanguineos e nervos

(ROSS; PAWLINA, 2017; MARIATH, 2020)



Fisiologia

ﬂEpidermélise Bolhosa

Lamina
lucida

Lamina
densa
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Desmosomes Hemidesmosomes [ Foc]al Adheslons
Xeratin -"“’“"‘"“"“"
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Schematic representation of the cutaneous basement membrane zone
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=
o m———
d&picting attachment complexes critical for stable cell<ell contacts and association

of epidermis to the underlying dermis. The boxed proteins, which are encoded by
21 distinct genes, are mutated in different forms of EB, the prototype of heritable
blistering skin disorders. Adapted from ref. 4, with permission from Elsevier.

(UITTO, 2019; BOEIRA et al, 2013)
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Keratin 5

Keratin 14 plakoglobin

desmoplakin
- ’. akophilin

cell membrane
lamina lucida

lamina densa

JEB

EBS: epidermolysis bullosa simplex, JEB:

junctional epidermolysis bullosa, DEB: dys-
trophic epidermolysis bullosa, KS: Kindler
syndrome.

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

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



(OLIVEIRA LOPEZ et al, 2014)

(OLIVEIRA LOPEZ et al, 2014)

ﬂEpidermélise Bolhosa

Manifestacoes Clinicas

Sinais e sintomas podem variar entre leve e severo > de
acordo com o tipo de EB e situacao do paciente

|
-3

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

1g°A0B'[e apnesjeased mmm

(OLIVEIRA LOPEZ et al, 2014)

salbwi/woo a|6006 MW

www.spdm.org.br

www.folhadelondrina.com.br

Acometimento cutaneo e de outros sistemas - pode afetar o meio
de socializacao - impacto na qualidade de vida - depressao

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

'Clinico ! Observacao e analise dos sintomas
b= ‘ Historico familiar

 Laboratorial Biopsia tecidual @%@l

Microscopia eletronica de
transmisséo (MET)

r!I

(AP)

https://trabalhosparaescola.com.br/microscopio-de-luz/ http://dermatopatologiaparainiciantes.blogspot.com/2012/0 http://deolhomicro.blogspot.com/

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

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

https://pixabay.com/

EB simples

Bolhas intra epidérmicas

Sindrome de Kindler

=
EB di i
é@)@ﬁi
Bolha@a\%b lamina densa Bolhas induzidas e outras
alteracoes

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

Nao ha um tratamento especifico

oD

\=
As formas de tratamento buscam aliviar os si@t&ﬁi@sﬁos usuarios

(BRASIL, 2020a)
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Tratamento T
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Nao farmacoldgico |
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q Acompanhamento

iz§ E'( [l fisioter%g\éutico
http://freepik.com S %@\@

Acompanhamento

a .
@k{% nutricional
@ https://www.flaticon.com/br/ico

Curativos

ne-gratis/nutricao_780214
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",»_‘Q Acompanhamento
psicoldgico

T a "
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https://br.freepik.com/vetores-gratis/dois-
doutores-paciente_2119138.htm

https://www.psicologiadesenvolvimento.c
om

(BRASIL, 2020a)




Tratamento

Sintomas mais comuns

o *Infeccd undarlas
Analgeésicos N

ﬂEpidermélise Bolhosa
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Wtibioticoterapia

Anti- histaminicos @k[%@x
Anti- mflamator@ QX@

-Com@%@tagao vitaminica

(BRASIL, 2020a)
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é“:’gy’Epidermélise Bolhosa

Principais farmacos indicados na terapia de pacientes de EB

Fiarmacos

Apresentacio

Analgésicos e adjuvantes
[buprofeno Comprimidos de 200 mg, 300 mg e ﬁﬂ
mg
Suspensdo oral de 50 mg,(wp@
Dipirona Comprimidos de

m )

Solugio urN

Paracetamol

[}D mg
Iutl:i‘ur e 200 mg/mL

)
Sulfato de morfina @\/\?

Q

\l'm.“{i/u mjetavel de 10 mg/ mL
Solucdo oral de 10 mg/ mL (frasco com
60 mL)

Comprimidos de 10 ou 30 mg
Capsula de liberacio prolongada de 30
,60 ou 100 mg

/\(\

/Cghd entina

Capsula de 300 ou 400 mg

Anti-histaminicos

Maleato de dexclorfenirammina

Comprimido de 2 mg
Xarope de 0.4 mg/mL
Solugdo oral de 0,4 mg/dL

(BRASIL, 2020a)



Tratamento

ég,Epidermélise Bolhosa

Polivitaminicos/ C

ontrole da Anemia

Acido folico

Comprimidos de
Solugdo oral de 0,2 mg/mL

Micronutrientes (vitamina A 400 mcg,
vitamina D 5 meg, vitamina E 5 mg,
vitamina C 30 mg, vitamina Bl 0,5 mg,
vitamina B2 0,5 mg, vitamina B6 (.5 mg,
vitamina PP 6 mg, vitamina B9 150 mcg.
vitamina B12 0.9 mcg, ferro 10 mg, zinco
4,1 mg, cobre 560 mcg, selénio 17 megg

Sachés de 1g

! @%i&@%@

Sulfato ferroso

iodo 90 meg po) 1]
g
o O

?\,\mgw 5 mg/mL
Solugdo oral de 25 mg/mL

Comprimido de 40 mg

N\ Y

Cuidados com mucosas

:Iiip}c}mel ose

Solugdo oftalmica de 3 mg/mL (0,3%)

Mistatina

Suspensio oral de 100.000 UImL

Cuidados

cutineos

Sulfadiazina de prata

Creme 10 mg/g (1%0)

(BRASIL, 2020a)
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ézg’Epidermélise Bolhosa

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

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

Indicacoes C;Yé%ﬂcocmetlca

. Alergia, |n|stragao Oral
. Prurido, %[& Absorgao Maxima-> tempo para

e RiNi g atingir o pico de concentracao 3 h

. Urt&?@ Distribuicdo Ligacdo as proteinas.
69% a 72%

*Excrecéo - Renal
*Meia-vida = 20 a 24 h

« Conjuntivite alérgica,
* Dermatite atopica

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



@Epidermélise Bolhosa

Tratamento

Maleato de Dexclofeniramina

PO
Contra indicacoes Efeitosg&\}@%s

* Hipersensibilidade aos omtestlnal Diarréia,
componentes da formul . - esconforto epigastrico,
outros anti-histam Nausea, VOmito, Xerostomia
estrutura qui %ﬁ%

% *Neurologico: Sonoléncia
« Gravi sem a prescricao
medica *Respiratorio: mucosa nasal

SecCa

(DYNAMED, 2019; BRASIL,2020b)
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Mecanismo de acao

Maleato de Dexclofeniramina = Agonista inverso do receptor H1

(GOLAN et al, 2018)
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Mecanismo de acao

Maleato de Dexclofeniramina = Agonista inverso do receptor H1

Nat

v
Despolarizacdo > +++++++
Prurido

(Outras acoes:

@ « Vasodilatacéo (H1)
%2 . Permeabilidade
\ vascular y

\

(GOLAN et al, 2018; RITTER et al., 2016.)
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Mecanismo de acao

Maleato de Dexclofeniramina = Agonista inverso do receptor H1
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Estado inativo Estado ativo

(GOLAN et al, 2018; PUBCHEM, 2020)
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Cuidado farmacéutico

Assisténcia farmacéutica

Dispensacao consciente do medicamento
-> entrega, repasse de informacobes, cons t

Avaliacao-> hlpersen5|bllldad \ dversas toleranciae
refratariedade aos anal ragoes medicamentosas

épollmedlcagao

8/ TS/pI/reziensiaeidnou/iq-61o-iduo mmw:sdny

Partic reallzagao do diagndstico = analises clinicas e
histo

Inovacao em farmacos

(BRASIL, 2020a)
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Conclusao

Epidermélise Bolhosa = Doenca rara, incuravel

. Doenca ndo contagiosa @%@‘
. Dificil diagnéstico @%{%

- Tratamento mespﬁ@&ra controle sintomético

. CO@@@ gualidade de vida

« Fisioldgico e psicossocial
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