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Resumo: A Epidermdlise Bolhosa (EB) hereditaria € uma doenca genética que ocorre a partir dos defeitos
em proteinas estruturais que fazem parte da juncéo dermoepidérmica ou da porcéo epidérmica da
membrana basal, gerando consequentemente uma resposta cutanea anormal a traumas e outros
mecanismos de estresse. A presenca constante de lesdes de pele configuram perda de barreira e
potencia aparecimento de infecgdes secundérias inicialmente localizadas porém potencialmente
graves e invasivas. Nos pacientes com EB, qualquer procedimento invasivo como, pungdo de
acessos Venosos centrais e cateteres arteriais, sondas vesicais ou nasoenterais, entubacdo naso
e/ou orotraqueal, tragueostomia, podem causar dano irreversivel devido ao elevado risco de
cicatrizacdo com estenose. "Apresentar um caso de manegjo com sucesso de via aérea dificil em
escolar portador de epidermdlise bolhosa grave. ""Menino 7 anos, portador de EB ja com
comprometimento grave da integridade da pele € admitido na UTI pediétrica com sepse de foco
pulmonar, sendo detectado virus Influenza B e Staphylococcus aureus resistente a meticilina.
Evolui com insuficiéncia respiratéria e hipotensdo com necessidade de ventilagdo mecénica
invasiva (VMI) por 12 dias e uso de amina vasoativa por 72 horas. O acesso a via aérea foi
através de intubacdo orotraqueal (IOT) sob broncoscopia (flexivel) e a principio foi tentado
manejo com sedacdo superficial objetivando reduzir o periodo de ventilacdo invasiva. O paciente
evoluiu com lesdo em traqueia com menos de 24 horas (visualizada durante nova broncoscopia).
Apébs reintubacdo sob broncoscopia, 0 paciente foi sedado e curarizado visando reduzir a
movimentacdo e atrito contra a mucosa. Realizadas aspiracbes em circuito fechado e com
controle de profundidade para evitar novas lesdes da mucosa traqueal. Devido ao risco de lesbes
graves em face com uso de ventilagdo ndo invasiva (VNI), foi programado desmame lento dos
pardmetros ventilatorios e extubagdo apenas com parametros minimos para evitar a necessidade
de VNI. Apbs 12 dias, redlizada extubagdo novamente sob broncoscopia e com suporte da
cirurgia pediétrica em sala devido ao alto risco de lesdo estendtica em cordas vocais e traquéia. O
procedimento seguiu sem intercorréncias e sem visualizagdo de lesBes em tragueia. Apéds
extubacdo alta hospitalar com recuperacdo completa do quadro apos 8 dias. "Os casos em que um
paciente portador de EB necessita de ventilacdo mecénica invasiva ainda séo um grande desafio
para os profissionais de salde, considerando que ndo encontram-se ainda definidos na literatura
meédica as melhores estratégias no manejo da ventilagéo e do desmame ventilatério nesse cenario.
A estratégia ventilatéria utilizando VMI por tempo relativamente mais prolongado com sedagéo
profunda , curarizagdo, aspiragdo por circuito fechado e limitagdo de profundidade visando
prevenir lesdes estendticas irreversiveis na tragueia de um paciente pediatrico portador de EB
demonstrou-se eficaz.
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