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Resumo: Epidermdlise bolhosa (EB) refere-se a um grupo de doencas genéticas, autossdmicas que, por
fragilidade cuténea, geram lesbes bolhosas em pele e mucosas, localizadas ou generalizadas, que
surgem ao minimo atrito. E uma doenca rara, sem cura, com dados epidemiol dgicos escassos no
Brasil. RGLA, masculino, nascido de parto cesareo, a termo, Apgar 10/10, estatura 50cm, peso
a0 nascer 2965¢. |dentificado ao nascimento lesdes bolhosas em boca, méos e pés. Confirmado
diagndstico de EB com 1 més de vida, através de bidpsia de pele, e subtipo distréfica recessiva
por exoma. Pais hdo consanguineos, irmédo mais velho com EB. Necessitou de uso prolongado de
opioides para mangjo dgico durante os primeiros meses de vida. Por distirbio de degluticéo e
baixa aceitacdo de dieta oral, submetido a gastrostomia aos 4 meses, com seguimento
fonoaudiol 6gico, progredindo dieta apds 1 ano de vida. Encaminhado ao ambulatério de cuidados
paliativos aos 2 anos e 8 meses, por piora progressiva de lesdes, recusa alimentar, prurido
refratario e necessidade de mango da dor. Optado por iniciar gabapentina em 12mg/kg/dia,
otimizado dipirona, ibuprofeno e hidroxizina para resgate sintomético, e refor¢ada importancia
do acompanhamento multidisciplinar, com retorno para fonoaudiologia e terapeuta. Em 2 meses,
evoluiu com melhora significativa do prurido e aodinia, andando sem apoio e aceitando
alimentos liquidos e pastosos, aém de melhor interacdo social. Aos 3 anos e 11 meses, ja
formava frases, tolerava banhos, corria, subia escadas com apoio e tinha boa progressdo no
desenvolvimento neuropsicomotor (DNPM). A EB € uma condicdo grave e irreversivel,
caracterizada pela producédo de autoanticorpos contra o colageno VI, resultando em um defeito
na adesdo epitelial. Pela possibilidade de comprometimento de multiplos érgéos, € recomendado
gue o seu portador receba acompanhamento multidisciplinar, incluindo por equipe de Cuidados
Paliativos Pedidtricos, cujo enfogue multidimensional visa a 1) prevencao, identificacdo precoce,
avaliacdo abrangente e gerenciamento de problemas fisicos, 2) abordagem do sofrimento
psicologico e espiritual e de necessidades sociais, permitindo que haja cada vez menos restrices
na vida didria. No que tange a0 manejo da dor cronica, € valido ressaltar a importancia de sua
classificacdo para a adequada prescricdo medicamentosa, priorizando-se a “escada analgésica’ e
a via de administracdo menos invasiva possivel, tendo-se em vista ainda os possiveis efeitos
colaterais que possam vir a surgir. Neste contexto, quando o paciente n&o responde bem ao uso
de analgésicos iniciais, utiliza-se a gabapentina como adjuvante, diante da dor cronica, inclusive
neuropética. E de fundamental importancia o conhecimento da EB pelo pediatra e da capacitacio
no manejo do paciente cronico. Ressalta-se que um plangjamento individualizado do cuidado e
multidisciplinar € capaz de promover o DNPM e melhorar a qualidade de vida, tanto em aspectos
clinicos, quanto sociais.
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