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I. RESUMO 

EPIDERMÓLISE BOLHOSA: ASPECTOS CLÍNICOS E EPIDEMIOLÓGICOS 

DE INDIVÍDUOS ATENDIDOS EM UM CENTRO DE REFERÊNCIA DE 

SALVADOR – BAHIA (BRASIL). Introdução: Epidermólise Bolhosa (EB) consiste 

num grupo de desordens congênitas caracterizadas pela formação de bolhas ou erosões, 

em resposta a traumas mínimos na pele e, em alguns casos, mucosas. Classifica-se em 

quatro tipos principais, de manifestação clínica diversa, incluindo desde formas leves 

até quadros graves que podem culminar em mortalidade precoce. Objetivos: Este 

trabalho tem por objetivo conhecer os aspectos clínicos e epidemiológicos da EB em 

pacientes acompanhados num centro de referência de Salvador – Bahia, bem como 

identificar as principais comorbidades associadas apresentadas, visando possibilitar um 

atendimento profissional adequado e orientar o desenvolvimento de políticas de saúde 

voltadas aos pacientes e seus familiares. Metodologia: Trata-se de um estudo de série de 

casos, realizado a partir da análise dos dados coletados através da aplicação de 

questionário, consulta aos prontuários e avaliação clínica de pacientes que concordaram 

em participar do estudo. Resultados: Dos 14 participantes, nove eram do sexo masculino 

e cinco do sexo feminino, sendo a média de idade entre eles de 10,6 anos. O início das 

manifestações cutâneas ocorreu ao nascimento em 92,85% e sete indivíduos 

apresentaram história familiar de EB. Dos participantes que haviam realizado biópsia 

(n=7), 100% possuíam EB distrófica. Dentre as comorbidades apresentadas, destacam-

se desnutrição e afecções digestivas. As lesões predominaram em membros inferiores e 

caracterizam-se principalmente por aspecto escarificado. Apesar das limitações 

proporcionadas pela doença, 80% realizavam atividades escolares. Discussão: A 

distribuição da EB conforme o sexo e faixa etária é variável na literatura, porém estudos 

epidemiológicos dos Estados Unidos mostram que não há uma predileção por sexo na 

ocorrência de EB. Foi observado que metade dos indivíduos apresentaram EB 

distrófica, enquanto que estudos mais abrangentes apontaram uma frequência 

significativamente maior de EB simples. Conclusões: Este estudo observou uma maior 

frequência de EB em indivíduos do sexo masculino. O prurido foi o principal sintoma 

relatado, o que contrasta com os dados da literatura. Todavia, são necessários mais 

estudos para conhecer detalhadamente os aspectos clínico epidemiológicos da 

população em questão. 

Palavras chave: 1. Epidermólise bolhosa; 2. Epidermólise bolhosa simples; 3. 

Epidermólise bolhosa distrófica; 4. Epidermólise bolhosa juncional.  
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II. OBJETIVOS 

II.1. GERAL: 

Descrever os aspectos clínico epidemiológicos da epidermólise bolhosa em pacientes 

atendidos no Serviço de Dermatologia do Complexo Hospitalar Universitário Professor 

Edgard Santos (COM-HUPES). 

II.2. ESPECÍFICO: 

Identificar as principais manifestações clínicas e comorbidades associadas 

apresentadas por indivíduos com epidermólise bolhosa 
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III. FUNDAMENTAÇÃO TEÓRICA  

III.1. DEFINIÇÃO 

A epidermólise bolhosa (EB) congênita é causada por mutações nos genes que 

codificam proteínas estruturais cutâneas, resultando em mais de 30 entidades fenotípica 

e geneticamente diferentes, que têm em comum a presença de significante fragilidade 

epitelial e de tecidos superficiais, mais notáveis na pele
1
. O fator característico de todos 

os tipos de EB é a presença de bolhas ou erosões recorrentes, em resposta a traumas 

mínimos a esses tecidos
2
.
 

A EB pode apresentar-se desde pequenas lesões intraepidérmicas a importante 

comprometimento extracutâneo com consequente morte prematura, principalmente por 

sepse
3
. A gravidade do quadro é altamente variável entre os subtipos da doença, devido 

em grande parte pela natureza das mutações gênicas e pelo padrão de herança 

observado
3
. A manifestação clínica geralmente ocorre ao nascimento ou pouco tempo 

depois, enquanto as formas mais leves podem não ser aparentes até o final da infância 

ou início da idade adulta
4
. 

III.2. EPIDEMIOLOGIA 

Estudos realizados pelo Registro Nacional de EB nos Estados Unidos (EUA) 

apontaram uma prevalência estimada de 8 a cada um milhão de habitantes no ano de 

1990, e a incidência de 19 a cada um milhão de nascidos vivos entre os anos de 1986 e 

1990, sendo a forma simples a de maior ocorrência
1
.
 
Outros estudos mostram uma 

prevalência de 1 para 20.000 habitantes na Escócia e de 1 para 100.000 habitantes na 

Itália
5
. Não foram encontrados dados epidemiológicos acerca da frequência da EB no 

Brasil, contudo estima-se que não há divergências significantes entre a epidemiologia 

descrita nos Estados Unidos e os demais países do mundo, mostrando a ausência de 

predileção da EB por sexo ou etnia
1
. 

III.3. CLASSIFICAÇÃO 

A EB é classificada em quatro tipos principais com base nos aspectos clínicos e 

nível de clivagem das lesões: EB simples (EBS), com lesões intraepidérmicas, EB 

juncional (EBJ), com lesões na junção dermo-epidérmica, EB distrófica (EBD) com 

lesões intradérmicas, e Síndrome de Kindler (SK), anteriormente considerado como 

uma poiquilodermia fotossensível
1,2,6

. Os três primeiros grupos principais são ainda 
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subdivididos de acordo com o padrão de herança, morfologia das lesões, distribuição do 

envolvimento, plano de clivagem e mutação envolvida (QUADRO 1)
7,8

. 

QUADRO 1. Principais tipos e subtipos de EB. 

Nível de clivagem Principais tipos de EB Principais subtipos de 

EB 

Proteínas acometidas 

Intraepidérmico EBS EBS suprabasal Transglutaminase 5, 

placofilina 1, desmoplaquina, 

placoglobina 

    
  EBS basal Queratinas 5 e 14, plectina, 

exofilina 5, antígeno do 

penfigoide bolhoso 

    

Intra-lâmina lúcida EBJ EBJ, generalizada Laminina 332, colágeno XVII,  

integrina α6β4, subunidade α3 

integrina 

    

  EBJ, localizada Colágeno XVII, laminina 332,  

integrina α6β4  

    
Sub-lâmina densa EBD EBDD Colágeno VII 

  EBDR Colágeno VII 

Variável Síndrome de Kindler - Kindlin-1 

EB, epidermólise bolhosa; EBS, epidermólise bolhosa simples; EBJ, epidermólise bolhosa juncional; 

EBDD, epidermólise bolhosa distrófica dominante; EBDR, epidermólise bolhosa distrófica recessiva. 

 

Fonte: adaptado de:  Fine JD et al., 2014. 

Quanto à nomenclatura dos inúmeros subtipos de EB, foi proposto a eliminação 

de epônimos, uma vez que estes não possuem valor descritivo imediato, tornando difícil 

a sua comparação com outras entidades e o reconhecimento por profissionais não 

especialistas na área (QUADRO 2)
8
. 

QUADRO 2. Nomes propostos para subtipos de EB anteriormente associados 

com epônimo. 

Nomenclatura antiga com epônimo associado Nomenclatura nova 

  

EBS, Weber-Cockayne EBS, localizada 

EBS, Dowling-Meara EBS, generalizada grave 

EBS, Koebner EBS, generalizada 

intermediária 

  

EBJ, Herlitz EBJ, generalizada grave 

EBJ, não-Herlitz EBJ, generalizada 

intermediária 

  
EBS, Epidermólise bolhosa simples; EBJ, epidermólise bolhosa juncional. Continua  
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QUADRO 2. [continuação] 

EBDD, Cockayne-Touraine e Pasini EBDD, generalizada 

EBDR, Hallopeau-Siemens EBDR, generalizada grave 

EBDR, não-Hallopeau-Siemens EBDR, generalizada 

intermediária 
EBDD, epidermólise bolhosa distrófica dominante; EBDR, epidermólise bolhosa distrófica recessiva. 
 

Fonte: adaptado de:  Fine JD et al., 2014. 

III.3.1. EPIDERMÓLISE BOLHOSA SIMPLES  

A EBS é, na maioria dos casos, uma doença autossômica dominante, resultante 

de mutações nos genes K14 e K5, que contribuem para produção de queratina 

basocelular e proteínas de filamentos intermediários tipo I e tipo II, cujas funções são 

promover suporte estrutural aos queratinócitos da epiderme e tecidos adjacentes
2,6

. 

Dessa forma, caracteriza-se por formação de bolhas intraepidérmicas, que curam sem 

deixar cicatrizes, podendo ocorrer distrofia ungueal, alopecia e acometimento de 

mucosas nos subtipos mais graves, os quais incluem as formas EBS generalizada 

intermediária e EBS generalizada grave, respectivamente
9
. O padrão de herança 

recessivo também tem sido relatado na literatura, porém se restringe a poucos casos
9
. 

A EBS pode ser subdividida de acordo com o local de clivagem na epiderme, se 

na camada basal, mais comum, ou acima dela, na camada suprabasal
1
. Considerando a 

gravidade do quadro e as principais manifestações encontradas na EBS basal, destacam-

se as formas: localizada, generalizadas, com distrofia muscular e com atresia pilórica
1,2

. 

O subtipo EBS localizada, apresenta lesões que surgem principalmente em 

palmas das mãos e plantas dos pés, após um trauma identificável ou fricção mecânica, 

evoluindo para a cura com ou sem hiperpigmentação do local, mas sem formação de 

cicatrizes
9
. Geralmente ocorre melhora do quadro na puberdade

1
.
 

As formas 

generalizadas, por sua vez, manifestam-se sobretudo nos primeiros meses de vida e são 

representadas por lesões localizadas preferencialmente nas extremidades, podendo 

ocorrer erosões e hiperqueratose palmar, e acometimento da mucosa oral, aspectos que 

são característicos dos subtipos EBS generalizada intermediária e generalizada grave, 

respectivamente
1,9

.
 
Este último subtipo apresenta elevada morbidade e risco cumulativo 

significante de desenvolver carcinomas basocelulares
1
. A EBS com distrofia muscular 

possui um acometimento variável de bolhas com manifestação da distrofia na fase 

adulta, resultado de mutações nos genes que codificam a plectina
2
. Já a EBS com atresia 
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pilórica está associada a risco de mortalidade neonatal e infantil por apresentar bolhas 

generalizadas e intenso comprometimento interno
1
. 

III.3.2. EPIDERMÓLISE BOLHOSA JUNCIONAL 

A EBJ possui um padrão autossômico recessivo em que a formação das bolhas 

ocorre intra-lâmina lúcida, ao nível da junção dermo-epidérmica, como resultado de 

mutações nos genes que codificam a laminina 332 (antes denominada laminina 5), 

colágeno tipo XVII ou integrina α6β4
2
. Está dividida em dois principais subtipos: EBJ 

generalizada grave e EBJ generalizada intermediária
1
. Há ainda um subtipo importante 

associado à atresia pilórica consequente de mutações na integrina α6β4
6
. Indivíduos 

afetados para qualquer uma das formas de EBJ apresentam risco aumentado de 

desenvolver carcinoma escamocelular
10

. 

A variante generalizada grave apresenta uma deficiência importante de laminina 

332, decorrente de uma mutação no gene LAMB3 responsável por codificar este 

filamento de glicoproteína de ancoragem do epitélio
2
. Caracteriza-se por hipoplasia do 

esmalte dentário, tecido de granulação exuberante, lesões na mucosa oral, podendo 

apresentar microstomia e anquiloglossia, embora em menor grau quando comparado à 

EBD, além de comprometimento do trato genitourinário, gastrointestinal e do estado 

nutricional
1,2

.
 

Está relacionada com elevada mortalidade, principalmente nos dois 

primeiros anos de vida, por obstrução traqueolaríngea e sepse, uma vez que ocorre 

comprometimento multissistêmico de mucosas e complicações internas graves
1
.  

Os indivíduos com a forma generalizada intermediária também apresentam 

lesões amplas e acometimento de mucosas, como resultado de alterações no colágeno 

XVII, porém as complicações internas são de menor gravidade e o quadro tende a 

melhorar com o avançar da idade
1,11

. Os pacientes costumam apresentar alopecia, 

distrofias ungueais e deformidades nos dentes
11

. Erosões peribucais também é um 

achado comum
11

.
 
O prognóstico é favorável quando comparado ao subtipo generalizado 

severo
11

. 

III.3.3 EPIDERMÓLISE BOLHOSA DISTRÓFICA  

A EBD é dividida em formas autossômicas dominante e recessiva, ambas 

causadas por anomalias no gene COL7A1, responsável pela codificação de fibrilas de 
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ancoragem do colágeno tipo VII
2,12,13

. As bolhas se formam no nível sub-basal e são 

seguidas de lesões distróficas após sua cicatrização
6,13

. 

A EBD dominante (EBDD) é a forma mais comum e o subtipo mais frequente é 

a EBDD generalizada, caracterizada por surgimento de bolhas ao nascimento que 

evoluem para alterações distróficas, formação de cicatrizes, placas eritematosas, hiper 

ou hipopigmentação, e milia
1,13

. Distrofia ungueal, disfagia e estenose esofágica 

também podem estar presentes
1
. O quadro é mais brando em comparação com o padrão 

recessivo, e tende a melhorar com a idade
13

. 

A EBD recessiva (EBDR) é subdividida em tipos generalizados intermediário e 

grave
1,2,8

. Este último, representa a forma mais grave de EB com importante 

comprometimento físico e elevada mortalidade
13

. Caracteriza-se por profundo retardo 

do crescimento, comprometimento de mucosas, formação exuberante de cicatrizes, 

podendo existir pseudosindactilia de mãos e pés e contraturas flexoras significantes, 

resultando num impacto negativo na funcionalidade dos indivíduos
13

. Anoníquia, 

alopecia, prurido, constipação e estenose esofágica são vistos com frequência
1
. 

Ademais, insuficiência renal crônica, cardiomiopatia dilatada e carcinoma 

escamocelular metastático tem sido relatados como causas de morte nesse grupo de 

pacientes
1,4

. O surgimento de melanoma também tem sido observado, apresentando 

risco cumulativo de 2,5% em 12 anos
10

. 

III.3.4. SÍNDROME DE KINDLER 

A SK, um quarto tipo de EB, é uma doença de caráter autossômico recessivo, 

embora o padrão dominante tem sido descrito
14

, que resulta de mutações no gene 

codificador de uma proteína do contato entre os queratinócitos basais, denominada 

Kindlin-1, além de deposição anormal do colágeno tipo VII
2,14

. O plano de clivagem das 

bolhas é variável, podendo ser intradérmico, juncional ou sub-lâmina densa, assim, 

clinicamente, a SK pode simular as demais formas de EB
2,14

. Caracteriza-se por 

fotossensibilidade e poiquilodermia generalizada, podendo ocorrer fusão de 

quirodáctilos e pododáctilos
2
. As complicações extracutâneas envolvem colite, esofagite 

e estenose uretral
1
. 
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III.4. DIAGNÓSTICO 

O diagnóstico de EB envolve aspectos clínicos e laboratoriais
2
. A história clínica 

varia conforme o subtipo da doença
15

. Relatos de surgimento de bolhas de repetição 

associado a traumas mínimos logo após ao nascimento ou na infância chama atenção 

para um provável diagnóstico de EB, o qual poderá ser comprovado por exames 

laboratoriais como biópsia cutânea e exame de imunofluorescência ou microscopia 

eletrônica (ME)
14

. Esta é o padrão-ouro para o diagnóstico de EB, apesar de ainda ser 

um método pouco acessível e que possui algumas limitações, como por exemplo, a 

manipulação inadequada dos tecidos e problemas de fixação, o que pode acarretar em 

erro diagnóstico
2
. A imunofluorescência realizada concomitantemente com a ME pode 

superar tais limitações
2
. Os subtipos podem ser diferenciados por análise imunológica e 

ultra-estrutural e faz-se importante por possibilitar melhor determinação do prognóstico, 

incluindo risco de acometimento de mucosas e demais complicações
15

. 

III.5. TRATAMENTO 

Até o momento a EB não possui cura
15

. O tratamento consite, principalmente,em 

cuidado paliativo das feridas e detecção e tratamento precoce das complicações
3
. A 

participação de uma equipe multidisciplinar faz-se indispensável a fim de melhorar a 

qualidade de vida dos pacientes
1
. As recomendações para abordagem terapêutica, 

incluem: identificar o tipo de EB no intuito de direcionar o tratamento para prevenção 

das principais complicações observadas em cada tipo, considerar a idade do paciente, 

avaliar o estado nutricional, monitorar os níveis de hemoglobina, tratamento dos 

sintomas observados, como dor e prurido, e imunização
3,15

. O cuidado com as feridas 

inclui: limpeza do local, uso de curativos estéreis, debridamento e controle de 

infecções
3
.
 
O suporte psicológico pra pacientes e familiares torna-se também prioritário, 

por se tratar de uma doença grave que demanda cuidados constantes
15

. Intervenções 

cirúrgicas para correção de estenose esofágica e pseudosindactilia, e gastrostomia 

devem ser considerados, por melhorar a qualidade de vida
1
. 

O tratamento da EB ainda enfrenta muitos desafios, uma vez que a variabilidade 

clínica requer um plano de gestão individualizado, dentre eles destaca-se a dificuldade 

de acesso aos curativos destinados ao tratamento das lesões, principalmente pelo 

elevado custo financeiro para as unidades familiares e de saúde
3
. A engenharia genética 
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aplicada à pele e o uso de células-tronco são perspectivas promissoras no plano 

terapêutico da EB
2,16

. 

No Brasil há poucos estudos realizados acerca da EB, uma doença rara, porém 

de grande impacto na qualidade de vida, por apresentar manifestações sistêmicas 

diversas e incapacitantes, além do grande sofrimento físico, psíquico e econômico para 

os pacientes e familiares. Conhecer o perfil clínico-epidemiológico desta patologia 

permite auxiliar no tratamento e desenvolver um atendimento profissional mais 

direcionado, além de gerar informações úteis para o planejamento de políticas de ações 

de saúde pública. Ações de suporte para esses pacientes, seja por doações, auxílio 

governamental ou medidas educativas, faz-se fundamental num cenário em que a EB 

ainda continua desconhecida. 
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IV. METODOLOGIA 

IV.1. DESENHO DE ESTUDO 

Trata-se de um estudo de série de casos, obtido a partir da análise de dados 

coletados através da aplicação de questionário, consulta aos prontuários e avaliação 

clínica de pacientes com diagnóstico de EB, acompanhados no serviço de dermatologia 

do COM-HUPES.  

IV.2. AMOSTRA 

A amostra de conveniência é composta por indivíduos com EB atendidos no 

serviço de dermatologia do COM-HUPES durante o período de julho a dezembro de 

2014, que concordaram em participar do estudo e assinaram o Termo de Consentimento 

Livre e Esclarecido (TCLE) (Apêndice I). O referido local presta atendimento por meio 

do Sistema Único de Saúde (SUS), sendo reconhecido como centro de pesquisa e 

referência para o tratamento de indivíduos com EB. Os indivíduos menores de idade 

explicitaram sua anuência em participar da pesquisa através do Termo de Assentimento 

do Menor (Apêndice II), sem prejuízo do consentimento de seus responsáveis legais. 

IV.3. MÉTODOS 

Os indivíduos convidados a participarem da pesquisa e que concordaram 

com o TCLE através da sua assinatura ou de seu responsável legal foram avaliados a 

partir da aplicação de um questionário (Apêndice III), o qual contém informações 

acerca da história clínica do indivíduo (identificação, diagnóstico, antecedentes 

familiares, comorbidades associadas, história de internamentos, avaliação sistemática e 

física e avaliação psicossocial). Os exames laboratoriais que foram avaliados 

(hemograma, radiografias e biópsia) já faziam parte da avaliação clínica de rotina desses 

pacientes e, portanto não foram solicitados para realização da pesquisa. Devido à 

impossibilidade de classificar clinicamente os tipos da doença e ainda, pela ausência de 

ME no serviço de realização da pesquisa, só foi considerada a classificação do tipo de 

EB dos participantes que já haviam realizado biópsia em outros serviços que dispunham 

daquele método. O exame físico dos indivíduos foi feito pelo médico assistente e 

acompanhado pelo pesquisador em sala fechada na companhia obrigatória de um 

acompanhante/responsável do paciente. As lesões foram descritas quanto à localização, 

tamanho, integridade e constituição, e foram fotografadas com autorização prévia por 

meio do Termo de Autorização de uso de imagem e depoimento (Apêndice IV). Os 
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prontuários foram consultados para coleta de dados referentes a história clínica do 

paciente. Os dados coletados foram analisados e descritos de forma que possibilitou 

conhecer as características clínica e epidemiológica dos participantes. 

IV.4. DEFINIÇÃO DO TAMANHO AMOSTRAL 

O tamanho amostral foi definido por conveniência.  

IV.5. MÉTODOS ESTATÍSTICOS  

A estatística descritiva foi realizada com o auxílio do programa de computação 

Statistical Package for the Social Sciences (SPSS), versão 13.0 para Windows, sendo as 

variáveis contínuas descritas por meio de médias (±desvio padrão) e mediana, e as 

variáveis categóricas como proporções.  

IV.6. ASPECTOS ÉTICOS 

O protocolo de pesquisa deste trabalho foi submetido e aprovado pelo Comitê de 

Ética em Pesquisas (CEP) com Seres Humanos da Faculdade de Medicina da Bahia – 

Universidade Federal da Bahia, atendendo à Resolução 466/12 do Conselho Nacional de 

Saúde, sob o parecer de número 1.104.175 (Anexo I). As informações obtidas fazem 

parte da avaliação clínica rotineira dos indivíduos acompanhados no serviço e serão 

divulgados de forma anônima, utilizadas única e exclusivamente para execução do 

presente trabalho.  

Os participantes que concordaram com o Termo de autorização do uso de 

imagem e depoimento tiveram suas lesões fotografadas e anexadas aos resultados da 

pesquisa com a finalidade de melhor descrição do quadro clínico. Os resultados serão 

publicados em revista médica, a identidade dos pacientes será igualmente preservada. 

Após conclusão do estudo, será disponibilizado o trabalho final para os participantes 

que o solicitarem. 

Os riscos potenciais relacionados ao desenvolvimento da pesquisa incluíram dor 

no momento do exame clínico, constrangimento durante a entrevista e observação do 

exame clínico-dermatológico, além da espera prolongada pelo atendimento e incômodo 

ao responder a quantidade de perguntas presentes no questionário. 

O exame físico realizado com cautela, a limitação do número de profissionais no 

local da consulta, o agendamento prévio dos pacientes, disponibilidade dos 
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pesquisadores em responder dúvidas e questionamentos referentes ao participante e à 

pesquisa constituíram-se em cuidados por parte da equipe no sentido de minimizar os 

riscos descritos anteriormente. Os dados coletados foram manipulados cuidadosamente 

pelos pesquisadores do projeto com intuito de resguardar a confidencialidade do sujeito 

participante do estudo. 
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V. RESULTADOS  

V.1. Aspectos epidemiológicos 

A coleta de dados ocorreu no período de julho a dezembro de 2014, e incluiu 14 

participantes, sendo nove do sexo masculino e cinco do sexo feminino (1,8:1). 

A média de idade correspondeu a 10,6 anos, com desvio padrão igual a 6,4 e 

mediana igual a dez anos, sendo o indivíduo mais jovem com idade igual a um ano e 

sete meses e o mais velho com 20 anos.  

Quanto à procedência dos indivíduos, oito (57,1%) eram procedentes de 

Salvador-BA e 6 (42,85%) moravam em cidades do interior do estado, com distância 

média da capital de 312 quilômetros, o que corresponde a uma média de quatro horas e 

meia de viagem por transporte terrestre. Apenas dois participantes eram naturais de 

outros estados (PE e DF) (TABELA 1). Ademais, 78,6% (n=11) afirmam receber 

auxílio público financeiro relacionado com a enfermidade. 

TABELA 1. Características epidemiológicas dos indivíduos com EB (n=14). 

Variável n (%) 

SEXO  

Masculino 9 (64,3) 

Feminino 5 (35,7) 

NATURALIDADE  

Salvador – BA 6 (42,85) 

Nova Açores – BA 1 (7,1) 

Cansanção – BA 1 (7,1) 

Itororó – BA 1 (7,1) 

Serra do Ramalho – BA 1 (7,1) 

Santo Amaro – BA 1 (7,1) 

Castro Alves – BA 1 (7,1) 

Petrolina – PE 1(7,1) 

Brasília 1 (7,1) 
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V.2. História clínica 

Do total de participantes, sete (50%) possuíam EBD confirmada por biópsia 

realizada em serviços de referência de outros estados, os quais dispõem dos métodos 

(ME) que permitem tal classificação. Os demais (n=7) não realizaram nenhum 

procedimento que permitisse classificar o tipo de EB, sendo, portanto, considerados 

neste estudo como EB indeterminada. 

O início das manifestações cutâneas ocorreu ao nascimento em 92,85% dos 

indivíduos, e o diagnóstico destes foi estabelecido com idade inferior a um ano. Em 

apenas um os sintomas iniciaram aos quatro meses de vida, e o diagnóstico só foi 

confirmado aos oito anos de idade. O aconselhamento genético foi realizado em 57,1% 

dos casos. 

Quanto aos antecedentes familiares, sete (50%) possuíam história de EB na 

família e destes, cinco correspondiam a parentes de primeiro grau. Apenas dois 

participantes (14,3%) afirmaram consanguinidade entre os pais, e um apresentou 

história de abortamento materno. Em relação aos dados da gestação, houve um relato de 

diabetes mellitus e um caso de anemia. Os demais não relataram a presença de 

intercorrências durante a gravidez. Destes, um não soube informar sobre a história 

gestacional, bem como sobre abortamentos maternos prévios. A presença de outras 

dermatoses na família foi negativa em 100% dos participantes. 

A tabela 2 mostra a frequência das comorbidades associadas relatadas em 12 

(85,7%) indivíduos, sendo desnutrição energético-proteica e afecções digestivas as mais 

frequentes. Dentre essas últimas (n=9), destacam-se constipação (66,6%), estenose 

esofágica, disfagia e esofagite. Nove pacientes apresentaram concomitância de duas ou 

mais comorbidades, dentre essas, a desnutrição esteve presente em todos os casos, 

exceto em um, em que foi observado obesidade. 

TABELA 2. Frequência de comorbidades presentes nos indivíduos com EB. 

Comorbidade N (%) 

n=12 

Desnutrição 11 (91,7) 

Digestiva 9 (75) 

Cognitiva 2 (16,7) 

Odontológica 2 (16,7) 
Neurológica 1 (8,3) 

Obesidade 1 (8,3) 
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A respeito dos antecedentes médicos dos participantes, 11 (78,6%) tiveram no 

mínimo uma ida ao serviço de emergência, com uma média de 4,4 internamentos por 

indivíduo. Dentre os principais motivos de internamento, destacam-se: infecção (50%) e 

distúrbios hidroeletrolíticos (35,7%). Cinco já foram submetidos a no mínimo um 

procedimento cirúrgico, principalmente para correção de sinéquias digitais e dilatação 

esofágica. No entanto, nenhum necessitou de internamento em Unidades de Terapia 

Intensiva. 

V.3. Avaliação sistemática e física 

Dor foi relatada por nove participantes (64,3%), principalmente relacionada ao 

banho, sendo que destes, sete faziam uso de analgésicos cerca de 30 minutos antes. 

Prurido nas áreas de lesões foi uma queixa frequente, presente em 12 (85,7%) 

indivíduos, dos quais seis necessitaram fazer uso de anti-histamínicos, e os demais não 

faziam uso de nenhum medicamento para controle do sintoma. Ademais, dois pacientes 

faziam uso de antibioticoprofilaxia. 

Curativos especiais eram usados por 11 indivíduos, destacando-se o tipo 

Mepilex®, distribuído pela Secretaria de Saúde mediante relatório médico. Também foi 

relatado o uso de curativos com gaze e esparadrapo quando os curativos especiais não 

eram disponibilizados. 

Quanto ao tipo de roupa utilizada, os responsáveis relataram dar preferência por 

tecidos de algodão ou malha por diminuir o dano causado pela fricção com a pele, 

porém nenhum indivíduo fazia uso exclusivo de apenas um tipo de tecido específico. 

A higiene pessoal era feita com banhos de água e sabão por todos os indivíduos, 

variando o tipo de sabão, normal, glicerinado e antimicrobiano, e a frequência, sendo a 

maioria de uma vez ao dia, e outros com intervalo de até dois dias entre os banhos. O 

uso de proteção solar e hidratante corporal esteve presente em 42,85% e 35,7% 

respectivamente. 

Foram observadas deformidades articulares e sinéquias digitais em nove 

pacientes, três deles apresentando fusão completa dos quirodáctilos, simulando aspecto 

em luva de boxe (Figura 1). Limitação da mobilidade das mãos foi observada em sete 

(50%) indivíduos . Em 71,4% dos casos se observou dificuldade de deambulação. 
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Figura 1. Fusão completa dos quirodáctilos (aspecto em luva de boxe) em 

indivíduo do sexo masculino com EBD. 

Ao exame clínico dermatológico foram observados erosões, exulcerações, 

crostas, alterações atróficas e pigmentares (Figura 2 ). A tabela 3 descreve as principais 

características e frequência das lesões cutâneas. Os locais de acometimento mais 

comuns foram, por ordem decrescente: membros inferiores, membros superiores, 

pescoço, dorso, nádegas e tórax (GRÁFICO 1). 

 

Figura 2. Alterações cutâneas nos indivíduos com EBD: A e B, crostas, erosões, 

alterações atróficas e pigmentares. 

A B 
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TABELA 3. Frequência e características das lesões cutâneas observadas nos 

indivíduos com EB. 

Características das lesões Frequência (%) 

n=14 

Bolhas íntegras 28,6 
Lesões exsudativas 21,4 

Lesões infectadas 21,4 

Lesões escarificadas 92,85 
Sangramento 14,3 

 

GRÁFICO 1. Principais locais de acometimento das lesões em indivíduos com 

EB (%). 

 

Alopécia esteve presente em um indivíduo com EBD. As mucosas estavam 

acometidas em 42,85% dos participantes, destacando-se o acometimento da mucosa 

oral. Não foram observadas lesões atípicas. Foi observada anoníquia em 85,7% dos 

pacientes (Figura 3). 

85,7% 
n=12 

78,6,% 
n=11 

42,85% 
n=6 

35,7% 
n=5 

21,4% 
n=3 

14,3% 
n=2  

Membros Inferiores

Membros Superiores

Pescoço

Dorso

Nádegas

Tórax
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Figura 3. Anoníquia e sinéquia de quirodáctilos em indivíduo do sexo 

masculino com EBD. 

V.4. Avaliação psicossocial 

Apesar das limitações relatadas, 71,4% dos pacientes afirmaram realizar 

atividades sociais e conviver com pessoas da mesma idade. Dos pacientes em idade 

escolar (n=11), aproximadamente 80% realizavam atividades escolares frequentes. 

Em todos os casos, os indivíduos afirmaram um acolhimento amoroso por parte 

dos familiares. Em apenas um caso foi relatado prejuízo do vínculo paterno por conta da 

doença. 

As expectativas da família, representadas, na maioria dos casos, pelas respostas 

da genitora do participante, englobaram desejo de amenizar sofrimento provocado pela 

doença, esperança para a descoberta da cura e ciência de que o indivíduo demandará 

cuidados constantes. Relatos de fatos preconceituosos advindos da sociedade estiveram 

presentes em 85,7%. O desconhecimento da EB por profissionais de saúde, 

principalmente do interior do estado, também foi relatado. Quanto ao conhecimento dos 

responsáveis sobre a doença, a maioria das respostas referia-se à EB como sendo uma 

doença genética rara, crônica, não contagiosa e incurável. Apenas uma acompanhante, 

avó de criança acometida com EB, relatava não ter quaisquer informações sobre a 

doença por não estar presente às consultas anteriores e por não ter acompanhado o 

crescimento do neto. A dificuldade de acesso aos curativos como fator limitante do 

tratamento foi relatado em 50% dos casos. 
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VI. DISCUSSÃO 

A EB é uma doença rara e de importante impacto social e psíquico para os 

indivíduos acometidos e seus familiares. No Brasil a prevalência de EB ainda é incerta, 

com poucos trabalhos que relatam sua apresentação clínica. Na Bahia, não foram 

encontrados estudos clínico epidemiológicos sobre EB. 

Este estudo buscou descrever as características clínicas e epidemiológicas de 14 

indivíduos atendidos em um hospital de referência de Salvador-Bahia, Brasil, 

destacando as manifestações extracutâneas observadas e fazendo correlações com os 

dados apresentados na literatura. Sabe-se que a frequência de EB no estado da Bahia 

ultrapassa esse número, pois a maioria dos indivíduos são acompanhados em cidades do 

interior do estado, além da existência de casos desconhecidos, uma vez que o 

acometimento mais brando da doença pode não demandar por assistência médica, o que 

impossibilita determinar com precisão a prevalência de EB na população baiana. 

O panorama epidemiológico de EB no mundo é bastante diversificado. Neste 

estudo verificou-se uma maior frequência de EB no sexo masculino (64,3%), numa 

razão de 1,8:1, e a média de idade foi de 10,6 anos entre os indivíduos. Resultados 

semelhantes foram descritos por Fantauzzi et al. (2008) que investigaram as 

manifestações otorrinolaringológicas e esofágicas em 60 indivíduos brasileiros com EB, 

sendo que 53,4% eram do sexo masculino e a média de idade foi de 14,5 anos
17

. 

Danescu et al. (2015) observaram uma maior frequência no sexo feminino (1,3:1) e 25 

indivíduos encontravam-se na faixa etária de 21-50 anos
18

.
 
Estudos epidemiológicos dos 

EUA, no entanto, mostram que não há uma predileção por sexo na ocorrência de EB
4
. A 

discordância entre os dados descritos na literatura pode ser explicada pelo pequeno 

tamanho amostral da maioria dos trabalhos, os quais constituem-se principalmente por 

amostras de conveniência.  

Quanto à classificação dos tipos de EB, dos participantes que haviam realizado 

biópsia (n=7), 100% possuíam EBD. Demais autores observaram uma maior frequência 

desta em relação aos outros tipos
17,18,19

. Todavia, deve-se atentar para uma tendência 

maior de os indivíduos mais gravemente afetados, como acontece nos casos de EBD, 

procurarem os centros hospitalares de referência, uma vez que estudos observacionais 

que investigaram amostras populacionais mais abrangentes, apontaram para maior 
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ocorrência de EBS
4
, o que pode estar relacionado a um melhor prognóstico e 

expectativa de vida elevada no tipo EBS quando comparado à EBD. 

O início das manifestações de EB ocorre logo ao nascimento, geralmente devido 

aos traumas inerentes ao parto, e o diagnóstico é estabelecido nos primeiros meses de 

vida, exceto nos casos mais simples, em que a apresentação clínica pode ocorrer mais 

tardiamente na infância
2
. No estudo realizado por Kim et al. (2014), 100% tiveram 

manifestação ao nascimento
20

. Entretanto, Horn & Tidman (2002) ao avaliar 97 sujeitos 

com EBD relataram 53 casos em que a idade de início das manifestações variou de 1 

semana a cinco anos
20

. Fantauzzi et al. (2008) observaram uma variação de zero a 22 

anos para início dos sinais e sintomas
17

. No presente estudo, 92,8% dos indivíduos já 

apresentavam achados clínicos ao nascimento. Houve somente um relato de 

manifestação tardia, aos quatro meses de idade, com diagnóstico confirmado apenas aos 

oito anos. O desconhecimento da doença por parte da equipe médica e a falta de acesso 

aos serviços de saúde são fatores que podem contribuir para o atraso no diagnóstico, o 

que por conseguinte, retarda a oferta de cuidados que visam melhorar a qualidade de 

vida dos acometidos. 

História familiar de EB foi um achado frequente (50%) e proporcionalmente 

maior ao que foi observado por Horn & Tidman (2002) para os casos de EBD (19% 

/n=97)
12

. Já a presença de consanguinidade entre os genitores ocorreu em apenas dois 

casos, o que não chama atenção desta variável para uma maior ou menor ocorrência de 

EB. Quanto à história gestacional, intercorrências estiveram presentes em apenas dois 

casos, porém tratam-se de patologias comuns em gestações, inclusive de crianças sadias. 

Não foi relatado história de outras dermatoses na família, indicando que nessa casuística 

não há relação, nem aumento da predisposição de EB, na vigência de familiares com 

doenças dermatológicas outras. 

Manifestações extracutâneas em EB tem sido detalhadamente relatados na 

literatura. Elas podem ocorrer por formação de bolhas e lesões diretamente nos tecidos, 

decorrentes de defeitos nos constituintes epiteliais que compõe não só a pele, mas 

também os diferentes sistemas do organismo, ou secundários ao acometimento crônico 

de lesões. O trato gastrointestinal é o mais comumente afetado
21

, principalmente no 

terço superior
17

, resultando em considerável morbidade, incluindo comprometimento 

nutricional grave, anemia refratária, hipoalbuminemia, má absorção, e retardo no 
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crescimento
12,21

.
 
Em consonância, este estudo observou uma maior ocorrência de 

complicações digestivas, estando presente em 75% (n=12) dos participantes. A estenose 

esofágica, apesar de não ser a manifestação mais comum, merece especial importância, 

por ser a complicação gastrointestinal mais grave, apresentando recorrência 

considerável após a correção cirúrgica
22

. 

A ocorrência elevada de desnutrição nos indivíduos estudados (78,6%), reforça a 

importância de um acompanhamento nutricional minuncioso e do tratamento 

direcionado para as complicações que impossibilitam a ingesta adequada de alimentos, 

uma vez que o comprometimento do estado nutricional dificulta diretamente a 

cicatrização das feridas
3
. Obesidade foi observada em apenas um participante deste 

estudo, o qual possuía lesões principalmente em membros inferiores e não apresentava 

queixas gastrointestinais, sugerindo que nas formas mais brandas de EB não há 

comprometimento do ganho ponderal. 

Em relação aos sintomas relatados pelos participantes da pesquisa, a queixa de 

dor esteve principalmente associada ao banho. Fine et al. (2003), no entanto, 

observaram que a dor esteve relacionada principalmente com o caminhar, do que com 

outras atividades de vida diária, como tomar banho e vestir-se, constituindo-se como um 

importante fator limitante para a deambulação
23

. Apesar de estudos relatarem que a dor 

é o sintoma mais frequente em pacientes com EB
2
, no presente estudo, o prurido foi a 

queixa mais comum, presente em 85,7% dos casos. Estes sintomas geralmente são mal 

controlados e interferem negativamente na qualidade de vida, fazendo-se importante a 

identificação dos fatores exarcebadores para melhor direcionar o manejo terapêutico
2
. 

No que diz respeito ao acometimento das extremidades, a presença de 

pseudosindactilia é considerável contribuinte para dificuldade de mobilização de mãos e 

limitante para a deambulação
24

. Apesar dos elevados índices de recorrência, orienta-se a 

intervenção cirúrgica para esses casos, uma vez que diminui a ocorrência de atrofia e 

osteoporose, em consequência do desuso, e aumenta consideravelmente o grau de 

independência dos indivíduos
24,25

. 

A presença de infecção cutânea é preocupante na evolução dos pacientes com 

EB, destacando-se o Staphylococcus aureus como o patógeno mais comum
24

. Neste 

estudo, 21,4% dos indivíduos apresentaram lesões infectadas e 50% possuíam história 
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de internamento por infecção. Kim et al. (2014) observaram infecção em 40% dos 

casos, dos quais 10% evoluíram com sepse, sendo esta a principal causa de morte 

observada em sua amostra
20

. A imunossupressão secundária à hospitalização 

prolongada, déficit nutricional e perda de componentes sanguíneos pela pele, foi 

relatada como predisponente para infecções nesses indivíduos
20

. Ademais, apesar do 

presente estudo ter observado um pequeno número de casos com sangramento nas 

lesões (14,3%), este tem sido associado ao achado comum de anemia ferropriva, 

repercutindo negativamente no estado geral dos pacientes com EB
17,24

.
 
A suplementação 

oral de ferro é por vezes limitada devido ao deconforto gastointestinal e absorção 

reduzida de nutrientes
24

. Assim, a transfusão sanguínea e suplementação intravenosa de 

ferro devem ser consideradas
24

. 

Quanto aos aspectos psicossociais, Tabolli & Sampogna (2009) descreveram que 

a qualidade de vida e limitações nas atividades de vida diária são piores quanto mais 

grave é o tipo de EB apresentado
5
. Entretanto, um dado positivo observado neste estudo, 

considerando que 50% dos participantes possuem EBD confirmada, ou seja, possuem 

um acometimento mais grave de EB, é o fato de que 71,4% dos participantes afirmaram 

participar de atividades sociais, além das atividades escolares que foram relatadas em 

80% dos casos. Apesar disso, a independência dos indivíduos com EB ainda é muito 

prejudicada, necessitando de auxílio constante para atividades como tomar banho, 

vestir-se e locomover-se. A sobrecarga emocional dos cuidadores de pacientes com EB 

tem sido comparada ao observado nas doenças graves, como o câncer, sendo apenas 

ligeiramente inferior
5
. Dessa forma, pacientes e familiares merecem acompanhamento 

psicológico e orientações para juntos aprenderem a lidar com o impacto físico e 

emocional vivenciado na EB. 

O desconhecimento da EB e de suas implicações por familiares e profissionais 

de saúde observado neste estudo dificulta o cuidado e implica negativamente na esfera 

psicossocial dos pacientes, dando espaço para o preconceito, o qual foi relatado em 

85,7% dos casos. 

Dentre as limitações encontradas no presente estudo, destacam-se a 

indisponibilidade de métodos que permitissem a classificação da EB e o viés de seleção, 

decorrente da amostra de conveniência, impossibilitando a descrição detalhada das 

características clínicas da EB na população baiana. Além disso, em alguns casos houve 
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dificuldade na realização do exame clínico, quer por resistência dos participantes ou 

pela ausência de materiais para refazer o curativo dos ferimentos. Tal fato pode ter 

impedido a visualização de lesões infectadas ou sangrantes, e dessa maneira, 

subestimando essas características no resultado observado. 
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VII. CONCLUSÕES  

A análise de indivíduos com EB acompanhados no Serviço de Dermatologia do 

COM-HUPES observou uma maior ocorrência de EB no sexo masculino, com média de 

idade igual a 10,6 anos. EBD esteve presente em 50% dos casos e o prurido foi o 

principal sintoma relatado, contrastando com os dados observados na literatura. 

Desnutrição energético-proteica foi a comorbidade mais frequente. As lesões 

predominantes caracterizavam-se por aspecto escarificado e foram mais frequentes nos 

membros inferiores. Todavia, estudos mais abrangentes são necessários para conhecer 

detalhadamente os aspectos clínico epidemiológicos da população em questão e permitir 

a elaboração de estratégias terapêuticas e políticas públicas que contribuam para 

melhoria da qualidade de vida dos indivíduos com EB. 
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VIII. SUMMARY 

EPIDERMOLYSIS BULLOSA: CLINICAL AND EPIDEMIOLOGICAL 

ASPECTS OF PATIENTS TREATED AT A TERTIARY CARE CENTER OF 

SALVADOR – BAHIA, (BRAZIL). Background: Epidermolysis bullosa (EB) consists 

in a group of congenital disorders characterized by blistering and erosions in response to 

minimal skin and, in some cases, mucous membranes trauma. It is classified in four 

major types, which have distinct clinical manifestations, ranging from mild forms to 

severe cases which can result in early mortality. Objective: this work aims to describe 

the clinical and epidemiological aspects of EB in patients treated at a tertiary care center 

of Salvador - Bahia, as well as to identify the main comorbidities presented by the 

participants. It is hoped that this can allow for an adequate professional care for these 

patients and guide the development of health policies for them and their family. Design 

and methods: this work consists in a case series. The data were collected through the 

application of questionnaires, revision of medical records and clinical evaluation of 

patients who agreed to participate in the study. Results: from a total of 14 participants, 9 

were male and five were female, with a mean age of 10,6 years. The onset of cutaneous 

manifestations was at birth in 92,85% of the cases and seven patients had a family 

history of EB. 100% of the participants who had been submitted to a biopsy (n=7) had 

dystrophic EB. Among the comorbidities presented, malnutrition and digestive tract 

disorders were the most frequent. The lesions predominated in inferior limbs and were 

characterized mainly by an eschar-like aspect. Despite the limitations caused by the 

disease, 80% were enrolled in school. Discussion: the distribution of EB according to 

sex and age group is variable in the literature, but epidemiological studies of EB 

conducted in the United States demonstrate that there is no sex predominance in patients 

with the disease. Half the participants of this study had dystrophic EB, while larger 

studies show a significantly higher proportion of simple EB in comparison to the 

dystrophic subtype. Conclusions: this study observed a higher frequency of EB in male 

patients. Pruritus was the main symptom described, which contrasts with data from the 

literature. However, more studies are necessary to investigate in detail the clinical and 

epidemiological aspects of patients with EB. 

Key words: epidermolysis bullosa, simple epidermolysis bullosa, dystrofic 

epidermolysis bullosa, junctional epidermolysis bullosa. 
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X. APÊNDICES 

 Apêndice I : Termo de Consentimento Livre e Esclarecido 

 

TERMO DE CONSENTIMENTO LIVRE E ESCLARECIDO 

Você está sendo convidado(a) como voluntário(a) a participar da pesquisa: 

EPIDERMÓLISE BOLHOSA: PERFIL CLINICO-EPIDEMIOLÓGICO DOS 

INDIVÍDUOS ATENDIDOS EM UM CENTRO DE REFERÊNCIA DE SALVADOR 

– BAHIA, sob supervisão da Dra. Vitoria Regina Pedreira de Almeida Rêgo. Nesta 

pesquisa, pretendemos descrever as características dos pacientes atendidos no serviço de 

dermatologia do Complexo Hospitalar Universitário Professor Edgar Santos, buscando 

conhecer melhor as formas de apresentação da Epidermólise Bolhosa, as infecções e 

outras doenças que são mais comuns nesses pacientes. A realização da pesquisa é 

justificada pela pouca quantidade de dados existentes a respeito da população que 

possui epidermólise bolhosa no Brasil, e em especial, no estado da Bahia. Essa pesquisa 

pode gerar informações úteis para os profissionais da área de saúde que poderão atuar 

de forma mais atenta para evitar as possíveis complicações da doença e melhorar o 

cuidado com os ferimentos, além de possibilitar a criação de ações do governo voltadas 

para os portadores de epidermólise bolhosa. Não haverá, de imediato, benefícios diretos 

para o participante. Indiretamente, eles estarão contribuindo com informações muito 

importantes no estudo da epidermólise bolhosa que poderão melhorar e aumentar o 

conhecimento científico sobre o tema. 

Para este estudo, o pesquisador preencherá uma ficha-padrão com as 

informações que você nos fornecerá e com dados referentes ao exame clínico das lesões. 

As informações presentes no seu prontuário também poderão ser consultadas. Serão 

pesquisadas informações sobre a história como: presença de outras pessoas com a 

mesma doença na sua família, se já houve internamento, quais complicações apresenta 

ou apresentou, qual o tratamento está sendo realizado, e quais as características das 

lesões. Além disso, as lesões poderão ser fotografadas, com sua autorização prévia, com 

o objetivo de melhor descrição do quadro clínico. As imagens serão devidamente 

preservadas e utilizadas para os fins da pesquisa.  

   

 Universidade Federal da Bahia 

Hospital Universitário Prof. Edgard Santos 

Rua Augusto Viana, s/n, Canela, CEP: 40110-160 

Salvador -Bahia-Brasil 

Tel: ++ 55 71 3283.8000 / 8360 
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 Os possíveis riscos relacionados com a realização da pesquisa incluem dor e 

constrangimento no momento da consulta e do exame físico, espera prolongada para o 

atendimento e incômodo ao responder a quantidade de perguntas presentes no 

questionário. Tais riscos serão minimizados pela realização cuidadosa do exame físico, 

agendamento prévio das consultas e efetividade no atendimento. Além disso, você 

possui o direito de recusar-se a responder qualquer uma das perguntas. 

Os dados coletados serão tratados de maneira anônima, isto é, em nenhum 

momento desta será divulgado nome, endereço, ou qualquer outra informação que possa 

identificar. Os resultados encontrados serão publicados em revista médica com a 

identidade igualmente preservada. E estes trabalhos, assim que concluídos, serão 

disponibilizados para todos os participantes. 

A sua participação é VOLUNTÁRIA e você possui total liberdade para recusar-

se a participar em qualquer momento da pesquisa, sem que isso venha a causar qualquer 

penalidade na continuidade do acompanhamento e na forma do atendimento neste ou 

em qualquer outro hospital. Você não terá nenhum custo ou quaisquer compensações 

financeiras. Você poderá esclarecer suas dúvidar e solicitar novas informações a 

qualquer momento da realização desta pesquisa, sem qualquer punição ou 

constrangimento. 

Este termo será assinado em duas vias, uma ficará retida com o pesquisador e outra será 

entregue ao participante. 

Outros contatos: 

Dra. Vitória Pedreira de Almeida Rêgo – (71) 9968-4501 – vitoriaa@ufba.br 

Flávia Ribeiro Pinto – (71) 9189-1055 – flaviarpinto@gmail.com  

Dra. Cândida Rachel Lucena – (71) 8240-7272 – candidarachel@gmail.com 

Dr. Pedro Dantas Oliveira – (71) 8179-6040 – pedrodermato@yahoo.com.br 

Dra. Maria de Fátima Paim – (71) 9617-6894 – mfatimapaim@gmail.com 

Comitê de Ética da Faculdade de Medicina da Bahia 

Largo do Terreiro de Jesus, s/n – Centro Histórico – Salvador – Bahia 

Telefone: (71) 3283-5564 – E-mail: cepfmb@ufba.br 

Salvador, ___/___/___ 

_______________________________________________________ 

Assinatura do Paciente ou Responsável legal 

_______________________________________________________ 

Assinatura do Pesquisador  

mailto:cepfmb@ufba.br
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 Apêndice II: Termo de Assentimento do Menor 

 

 

TERMO DE ASSENTIMENTO 

Este estudo será importante para saber um pouco mais sobre a Epidermólise 

Bolhosa (a sua doença) e assim poder contribuir para um melhor atendimento dos 

pacientes. Em nenhum momento da pesquisa será divulgado o seu nome, endereço, ou 

qualquer outra informação que possa identificá-lo. Para isso nós vamos fazer umas 

perguntas para você e o responsável por você. Se você quiser pode não responder 

qualquer uma das perguntas. Vamos também ver o seu prontuário. Depois vamos fazer 

o exame de suas lesões, só olhando, sem tocá-las. Neste exame você pode sentir dor, 

como quando você troca o curativo, ou ficar com vergonha no momento em que 

estamos examinando mas vamos fazer tudo para que você se sinta confortável e retirar 

as suas dúvidas. Se sentir dor você pode pedir para parar. Todos os médicos têm muita 

experiência e tentarão deixar você confortável. Se necessário e se você permitir, 

poderemos tirar fotos dos seus ferimentos, mas seu rosto não aparecerá para que 

ninguém possa saber quem você é. 

Você não precisa participar da pesquisa se não quiser, é um direito seu, e nem 

você nem o seu responsável sofrerão qualquer castigo se você se recusar. Além disso, 

em qualquer momento você poderá desistir de participar da pesquisa, e continuará sendo 

atendido da mesma forma como sempre foi. 

Se você tiver alguma dúvida, pode tirar com a Doutora Vitória Pedreira de 

Almeida Rêgo, Cândida Rachel Lucena, Pedro Dantas Oliveira, Maria de Fátima Paim 

no Serviço de Dermatologia do Complexo Hospitalar Universitário Professor Edgard 

Santos – Ambulatório Magalhães Neto – 3º andar Rua Padre Feijó, 240 – Canela – 

Salvador – Bahia ou pelo telefone: (71) 3283-8360 ou no Comitê de Ética da Faculdade 

de Medicina da Bahia, Largo do Terreiro de Jesus, s/n – Centro Histórico – Salvador – 

Bahia Telefone: (71) 3283-5564. 

Salvador, ___/___/___ 

_______________________________________________________ 

Assinatura do Paciente 

_______________________________________________________ 

Assinatura do Pesquisador 

  

   

 Universidade Federal da Bahia 

Hospital Universitário Prof. Edgard Santos 

Rua Augusto Viana, s/n, Canela, CEP: 40110-160 

Salvador -Bahia-Brasil 

Tel: ++ 55 71 3283.8000 / 8360 
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 Apêndice III: Protocolo de Avaliação  

SEXO:

(     ) (     )

(     ) (     )

INÍCIO DAS MANIFESTAÇÕES (     ) AO NASCIMENTO (     ) 1ºs DIAS VIDA (     ) ATÉ 2 ANOS (     ) TARDIO

IDADE AO DIAGNÓSTICO:

ACOMPANHAMENTO COM A GENÉTICA (     ) NÃO (     ) SIM

CASOS DE EB NA FAMÍLIA (     ) NÃO (     ) SIM Parentesco:

PARENTESCO ENTRE OS PAIS (     ) NÃO (     ) SIM

HISTÓRIA DE ABORTO MATERNO (     ) NÃO (     ) SIM N°:

INTERCORRÊNCIAS NA GRAVIDEZ (     ) NÃO (     ) SIM Quais:

OUTRAS DERMATOSES NA FAMÍLIA (     ) NÃO (     ) SIM Quais:

(     ) DIGESTIVA: (     ) OTORRILARINGOLÓGICA: (     ) DESNUTRIÇÃO: 

(     ) CARDIOPATIA: (     ) COGNITIVA: 1. PESO:

(     ) ODONTOLÓGICA: (     ) NEUROLÓGICA: 2. ALBUMINA:

(     ) OUTRAS DERMATOSES: (     ) OUTROS: 3. HEMOGLOBINA:

 (     )   NÃO  (     )   SIM N°:

UNIDADE DE TERAPIA INTENSIVA  (     )   NÃO  (     )   SIM

MOTIVO DO INTERNAMENTO:  (     )  INFECÇÃO  (     ) SEPSE (     ) DIST ELETROLÍTICO   (     )

CIRURGIAS  (     )   NÃO  (     )   SIM Quais:

UNIVERSIDADE FEDERAL DA BAHIA
COMPLEXO HOSPITALAR UNIVERSITÁRIO PROFESSOR EDGARD SANTOS

Rua Augusto Viana, s/n, Canela, CEP: 40110-060, Salvador-Ba

Tel: ++ 55 71 3283.8000 / 8183 . Fax: ++ 55 71 3283.8144

IDENTIFICAÇÃO

NOME: N° DO PRONTUÁRIO:

IDADE: FOTOTIPO: PROFISSÃO: DATA:

PROCEDÊNCIA: TELEFONE: HORA:

NATURAL: DATA DE NASCIMENTO: 

ENDEREÇO: 

AVALIAÇÃO DE PACIENTES PORTADORES DE EPIDERMÓLISE BOLHOSA HEREDITÁRIA

1. CLASSIFICAÇÃO DA EPIDERMÓLISE BOLHOSA (EB) HEREDITÁRIA

SIMPLES JUNCIONAL

DISTRÓFICA NÃO DETERMINADA

2. DIAGNÓSTICO

ANOTAÇÕES:

INTERNAMENTOS/ EMERGÊNCIA

ANOTAÇÕES:

3. ANTECEDENTES FAMILIARES

4. COMORBIDADES ASSOCIADAS

ANOTAÇÕES:

5. HISTÓRIA DE INTERNAMENTOS 
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(     ) NÃO (     ) SIM GRAU NA ESCALA DE DOR:

QUANDO OCORRE:

MEDICAÇÕES: (     ) NÃO (     ) SIM QUAIS:

COMO UTILIZA:

B. Prurido: (     ) NÃO (     ) SIM

MEDICAÇÕES: (     ) NÃO (     ) SIM QUAIS:

COMO UTILIZA:

C. Mobilidade / Habilidades: 

DEFORMIDADES (     ) NÃO (     ) SIM ONDE:

SINÉQUIAS DIGITAIS/ OCULARES (     ) NÃO (     ) SIM ONDE:

DIFICULDADE DE MOBILIDADE DAS MÃOS (     ) NÃO (     ) SIM

(     ) NÃO (     ) SIM

UTILIZAÇÃO DE UTENSÍLIOS PARA MOBILIDADE (     ) NÃO (     ) SIM

D. Pele/ Anexos:

(     ) NÃO (     ) SIM BIÓPSIA:

LESÃO EM MUCOSA (     ) NÃO (     ) SIM TIPO/ ONDE:

ALOPECIA (     ) NÃO (     ) SIM

ALTERAÇÃO UNGUEAL (     ) NÃO (     ) SIM ONDE: 

USO DE ANTIBIÓTICOS (     ) NÃO (     ) SIM QUAIS/ COMO:

PROTEÇÃO DA PELE CONTRA TRAUMAS: 

HIGIENE CORPORAL: MODO E FREQUÊNCIA

UTILIZAÇÃO DE PROTEÇÃO SOLAR (     ) NÃO (     ) SIM

UTILIZAÇÃO DE HIDRATANTE (     ) NÃO (     ) SIM

(     ) NÃO (     ) SIM

(     ) NÃO (     ) SIM

(     ) NÃO (     ) SIM

(     ) NÃO (     ) SIM

(     ) BOM (     ) (     ) RUIM

C. Grau de instrução dos familiares: (     ) BOM (     ) (     ) RUIM

D. Membro da AFAPEB: (     ) NÃO (     ) SIM

E. Auxílio do governo: (     ) NÃO (     ) SIM Forma:

F. Curativos especiais: (     ) NÃO (     ) SIM Quais: 

Profissional 

6. AVALIAÇÃO SISTEMÁTICA E FÍSICA

A. Dor: 

DIFICULDADE PARA ANDAR

BOLHAS ÍNTEGRAS:  N° NECROSE: N°

BOLHAS ROMPIDAS: N° LESÕES INFECTADAS: N°

BOLHAS EXSUDATIVAS: N° SANGRAMENTO:

LESÃO ATÍPICA

CURATIVO UTILIZADO NAS LESÕES:

TECIDO/ ROUPAS UTILIZADOS:

ANOTAÇÕES:

7. AVALIAÇÃO PSICOSSOCIAL

A. Realização de atividades sociais:

B. Atividades escolares:

C. Convive com pessoas da mesma idade:

D. Recebe carinho dos familiares:

E. Como se sente em relação à doença / O que espera do tratamento?

G. O que sabe sobre a EB?

8. ADERÊNCIA DO FAMILIAR A PROPOSTA DE TRATAMENTO/ ORIENTAÇÕES

Assinatura e Carimbo

A. Informante da consulta:

B. Qualidade da informação: MODERADO

MODERADO

ANOTAÇÕES:
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SEXO:

Aberta

(Não 

exudativa)

Lesão 1

Lesão 2

Lesão 3

Lesão 4

Lesão 5

Lesão 6

Lesão 7

Lesão 8

Lesão 9

Lesão 10

Lesão 11

Lesão 12

PROCEDÊNCIA: DATA:

NATURAL: DATA DE NASCIMENTO: 

IDENTIFICAÇÃO

NOME: N° DO PRONTUÁRIO:

COMPLEXO HOSPITALAR UNIVERSITÁRIO PROFESSOR EDGARD SANTOS

Rua Augusto Viana, s/n, Canela, CEP: 40110-060, Salvador-Ba

Tel: ++ 55 71 3283.8000 / 8183 . Fax: ++ 55 71 3283.8144

Tamanho

UNIVERSIDADE FEDERAL DA BAHIA

IDADE: FOTOTIPO: PROFISSÃO:

Bolha 

íntegra
Aberta 

(Exudativa)
Infectada Escarificada Granulosa

ENDEREÇO: 

AVALIAÇÃO INICIAL DAS LESÕES DOS PORTADORES DE EPIDERMÓLISE BOLHOSA

LESÕES

ASPECTO
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 Apêndice IV: Termo de autorização de uso de imagens e depoimentos 

 

 

TERMO DE AUTORIZAÇÃO DE USO DE IMAGEM E DEPOIMENTOS 

Eu__________________________________, CPF _____________, RG____________, 

depois de conhecer e entender os objetivos, procedimentos metodológicos, riscos e 

benefícios da pesquisa, bem como de estar ciente da necessidade do uso de minha 

imagem e/ou depoimento, especificados no Termo de Consentimento Livre e 

Esclarecido (TCLE), AUTORIZO, através do presente termo, os pesquisadores do 

projeto de pesquisa intitulado “Epidermólise bolhosa: perfil clinico-epidemiológico 

dos indivíduos atendidos em um centro de referência de Salvador – Bahia”, 

supervisionado por Dra. Vitoria Regina Pedreira de Almeida Rêgo, a realizar as fotos 

que se façam necessárias e/ou a colher meu depoimento sem quaisquer ônus financeiros 

a nenhuma das partes. 

Ao mesmo tempo, libero a utilização destas fotos (seus respectivos negativos) e/ou 

depoimentos para fins científicos e de estudos (livros, artigos, slides e transparências), 

em favor dos pesquisadores da pesquisa, acima especificados, obedecendo ao que está 

previsto nas Leis que resguardam os direitos das crianças e adolescentes (Estatuto da 

Criança e do Adolescente – ECA, Lei N.º 8.069/ 1990), dos idosos (Estatuto do Idoso, 

Lei N.° 10.741/2003) e das pessoas com deficiência (Decreto Nº 3.298/1999, alterado 

pelo Decreto Nº 5.296/2004). 

Salvador, ___/___/___ 

_______________________________________________________ 

Assinatura do Paciente 

_______________________________________________________ 

Assinatura do Pesquisador 

  

   

 Universidade Federal da Bahia 

Hospital Universitário Prof. Edgard Santos 

Rua Augusto Viana, s/n, Canela, CEP: 40110-160 

Salvador -Bahia-Brasil 

Tel: ++ 55 71 3283.8000 / 8360 
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XI. ANEXOS 

 Anexo I: Parecer do Comitê de Ética em Pesquisa (CEP) da Faculdade de 

Medicina da Bahia 
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