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a Biologia, a borboleta ¢

c13551f1cada como um in-

seto Na saude, o simbolo
de uma causa e remete as pessoas
que convivem com a Epidermdlise
Bolhosa. Uma conexdo de licGes e
significados pertinentes para aque-
les que tém o diagnoéstico. Simbolo
de transformacdo, de metamor-
fose, de fragilidade, de leveza, de
celebracdo e de vulnerabilidade.
A borboleta traz a renovacao e o
renascimento de uma jornada com
enfrentamentos diarios de uma pa-
tologia que compreende um grupo
heterogéneo de desordens heredi-
tarias que tém em comum a fragili-
dade epitelial, que atingem a pele
ou a mucosa.
A Epidermdlise Bolhosa é uma
doenga congénita, e traz um histdri-
co clinico de bolhas e erosdes recor-
rentes na pele, que podem ser apre-
sentadas no nascimento ou nos
primeiros anos de vida, e afetam
maos, pés, joelhos e cotovelos. Em
casos mais graves atingem as areas
da boca e dos olhos, e de 6rgaos
internos, como: esofago, estdbmago
e intestinos.
A doenca é rara, e causa impacto
na vida do paciente e de sua fami-
lia, seja devido as lesdes externas
na pele, a dor fisica, ao sofrimento
emocional e impacto econdmico.
Niao ha dados epidemioldgicos
sobre a incidéncia da doenca no
Brasil, mas estima-se que cerca de

J

pacientes

1.600 pessoas tém o diagndstico,
sendo que no Distrito Federal ha
apenas oito casos detectados. No
mundo, a incidéncia é de nove casos
clinicos por milhdo de pessoas. Nos
Estados Unidos, estima-se a ocor-
réncia de 20 casos por milhdo de
nascidos vivos.

Dra. Samara Kouzak, médi-
ca dermatologista da Derma
Advance, explica que ha trés grupos
principais da doenca: simples, jun-
cionais e distréficas. Segundo ela,
as formas distréficas podem levar
a manifestacdes mais graves, pois
durante o processo de cicatrizacdo
das feridas hd um estreitamento
nas mucosas. “A boca pode ficar
estreitada, que é a famosa microsto-
mia. A lingua pode ficar presa. Pode
ter um estreitamento do esbéfago, o
que leva a dificuldade de alimenta-
cdo e de ganho de peso”.

A especialista esclarece que o diag-
nostico da Epidermdlise Bolhosa é
feito por meio das manifestagdes
clinicas, que sao a formacdo de bol-
has tensas, hemorragicas e evolui
com a formacdo de feridas exten-
sas. “Diante desse quadro clinico, o
dermatologista que é o médico mais
capacitado para diagnosticar, pode
fazer uma biopsia de pele e mandar
o fragmento para analise, feita com
imunofluorescéncia ou microscopia
eletronica, e entdo a gente conse-
gue diferenciar esses trés grandes
grupos. Existem algumas pesquisas
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Epidermolise
Bolhosa

Fragilidade, vulnerabilidade e a esperanca de que é preciso
investir em informagdo para garantir o cuidado integral aos

intra-ttero, com mapeamento gené-
tico, mas nio tem tanta aplicabili-
dade, é utilizada mais nos centros
de pesquisas”.

Conheca os tipos de
Epidermolise Bolhosa

[ Simples ]

a forma menos grave. A sua princi-
pal caracteristica é a formacao de
bolhas, que cicatrizam sem deixar
marcas. As areas mais vulneraveis
sdo maos, pés, joelhos e cotovelos,
por causa da maior exposi¢cdo aos
traumas e atritos.

[ Distroéfica ]

Ha formacdo de bolhas em quase
todo o corpo, inclusive na boca e no
esofago. As lesdes do tubo digesti-
vo, quando cicatrizam, podem pro-
vocar fibrose que dificulta a pas-
sagem dos alimentos. A repeticdo
dos episddios no mesmo local
pode resultar na perda das unhas e
na distrofia dos pés e maos.

[ Juncional ]

As bolhas se espalham pelo corpo
todo, inclusive na mucosa da boca,
no es6fago e nos intestinos, o que
aumenta a dificuldade para engo-
lir e compromete a absorcao dos
alimentos. Nos pacientes desnutri-
dos, os problemas de cicatrizacdo
se agravam e 0 progndstico pode
nao ser favoravel.




Cuidado e acompanhamento

Assim como outras doengas raras,
a Epidermdlise Bolhosa também
ndo tem cura, e o tratamento feito
com os pacientes é durante toda a
vida. Diferente de outras regides do
Brasil, o atendimento
ambulatorial especial-
izado na rede publica
é realizado no Hospital
Universitario de Brasi-
lia, que conta com uma
equipe multidiscipli-
nar, que inclui: derma-
tologista, nutricionista,
fisioterapeuta, gastro-
enterologista, endocri-
nologista, anestesista,
odontologista e assis-
tente social.

Os pacientes precisam
de cuidados especificos
e a opgao terapéutica
varia conforme o tipo
de Epidermdlise.

Além do atendimento multidis-
ciplinar o paciente necessita de
acolhimento, cujo trabalho ¢é
desenvolvido por associacdes de
pacientes.

“Nos casos mais leves, o cuidado fica
baseado na prevencao de bolhas,
evitar traumas, utilizar cal¢ados
adequados e macios, escovas de
dente macias e uma dieta mais
pastosa. Ja nos casos com mais
lesOes de pele ou com acometimento
de orgdos internos, existe a neces-
sidade de uma equipe multidiscipli-
nar, cujo atendimento é feito no HUB
e quando se formam bolhas na pele
existem curativos especiais para isso,
fornecidos pela Secretaria de Saude”.

J/ Dra. Samara Kouzak

“Os pacientes precisam de apoio
psicologico, pois sdo feridas gene-
ralizadas e dolorosas, que levam a
um prejuizo da qualidade de vida.
A nossa recomendacgdo é procurar
um auxilio especializado e procurar
entender um pouco mais sobre a
doenga”, completa a médica.

Desafios para melhor qualidade de vida

As pessoas que convivem com Epidermdlise Bolhosa
ndo tem demanda apenas no acesso aos servicos de
saude. Precisam de acesso universal as escolas, aos
direitos humanos, aos direitos sociais, ao mercado
de trabalho. De acordo com a relacdes publicas da
Associacdo de Parentes, Amigos e Portadores de Epi-
dermoélise Bolhosa Congénita, Anna Carolina Rocha,
eventualmente algumas matriculas de criangas sdo
recusadas pelas escolas. “Muitas vezes, a alegacdo é de
que ha falta de infraestrutura nas escolas para receber
os pacientes, o que sabemos ndo ser sempre verda-
deiro. O que entendemos como importante é que se
elaborem campanhas de conscientizacdo e de infor-

macao sobre a doencga”.

A insercdo no mercado de trabalho também se torna
um desafio, isso porque, a Epidermolise Bolhosa se
manifesta em toda a extensao da pele, implicando em
alteracoes fisicas e até mesmo alguma deficiéncia,
devido a atrofia de maos e pés. Para Anna Carolina,
o problema maior de acesso ao mercado de trabalho
esta “naqueles que possuem formas mais simples, que
ndo causam atrofias, mas que deixam cicatrizes pelo
corpo. Essas pessoas tém dificuldades em se inserir no
mercado de trabalho por vias regulares de contrata-

¢do por causa de sua aparéncia”.




Preconceito que machuca

0O Alta Complexidade ouviu pa-
cientes diagnosticados com Epider-
molise Bolhosa. De crianca a adulto
o consenso entre eles é um so6: o
preconceito da sociedade vitima e
machuca. Os gargalos sao muitos,
como a falta conhecimento e o
receio de contaminacdo, mas sao
pessoas que tém sonhos de con-
seguir estudar, de ter um acesso
digno aos servicos de saude, preca-
rizados em diversas regides do Pais
e de viver a vida.

A pequena Camila Gomes, de 11
anos, mora em Barro Alto, munici-
pio de Goias e faz o acompanha-
mento médico em Brasilia, comenta
que o pior é a convivéncia com as
outras criancas na escola, mas man-
tém firme os sabios conselhos da
mae Lucimeire “saber valorizar a
vida nas minimas coisas”. O futuro,
ela ainda nao planeja, pois o pre-
sente quer batalhar cada vez mais
nos estudos e adquirindo mais con-
hecimento. “Eu sou inteligente e a
doenca ndo me limita”.

Para Jodo Pereira, de 22 anos,
moradorde Planaltinade Goias (GO),
o preconceito enfrentado na escola
fez com que desististe de estudar,
ainda na sexta série. O receio de sair
de casa e enfrentar o olhar alheio
ainda é um obstaculo, tanto que os
deslocamentos sido feitos apenas
quando tem consultamédica, e acor-
da bem cedinho, as 4h da manha.
“Queria continuar a minha vida,
mas gostaria que tivesse mais
respeito e dignidade por parte
das pessoas, e ser tratado como
igual a todo mundo. Em casa, ten-

| ho apoio da minha familia”, disse.

Mayara Luciana de Oliveira, de
23 anos, é mae do pequeno Theo
Lorenzo Oliveira Elias, de 1 ano e
5 meses, mora em Bom Despacho,
Minas Gerais. Para eles, o maior
obstaculo além do enfrentamento
da doenca é o acesso a saude, pois a
cada seis meses tém de deslocar ao
Hospital das Clinicas, em Sao Paulo.
A mie conta que o diagnostico
do filho veio desde o nascimento.
Theo nasceu sem pele nos bragos,
nas pernas, nos joelhos, nos pés, na
barriga e no bumbum. Os médicos,
assim como a grande maioria dos
profissionais de satide, ndo sabiam
do que se tratava e o transferiram
para o Hospital das Clinicas em Belo
Horizonte, e veio a confirmacao de
Epidermoélise Bolhosa simples. No
primeiro momento, veio o choque,
a incerteza o choro inconsolavel, de
imagina como seria a vida do filho,
com uma doenca sem cura. “Quando
a médica disse que ndo havia cura
perdi o meu chdo. Depois caiu a
ficha e resolvi viver um dia de cada
vez sem pensar no futuro”.

Devido a falta de acesso as
informa¢bées no municipio em que
mora, Mayara comenta que as
ajudas chegam pelas redes sociais,
os grupos de pacientes e de familias
que compartilham suas experién-
cias. “Aprendemos entre nds”,
destaca.

Para ela, o preconceito também é
um desafio, mesmo ainda sendo
uma crianga. “Como ele ainda tem
apenas 1 ano e 3 meses nao sofre
tanto preconceito, mais tem sempre
alguém na rua que olha com cara de
nojo, cara de dé, algumas pessoas
perguntam o que é. O jeito é levan-
tar a cabeca e bola pra frente. Em
relacdo a doenca, estou me acostu-
mando, as vezes sou fragil, me sinto
impotente de ver meu filho sofrer
e ndo poder fazer nada por ele, as
vezes a tristeza bate, quando esta
com muitas feridas me sinto mal,
choro e peco a Deus pra me dar for-
cas pra cuidar dele”.
Il £

Foto: Mayara Luciana
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Impoténcia, essa é a palavra que

define o sentimento de Juliene Ma-
tos, 25 anos, mae e paciente com

Epidermdlise Bolhosa, de Capao
Redondo, em Sao Paulo. A revolta
por ne-gligéncia, descaso e despre-
paro dos profissionais de saude na
maternidade. No més de setembro
de 2015, ela teve o segundo filho,
Miguel, também diagnosticado com
a doenca rara, mas com 10 dias de
nascido ele faleceu. A mae relata
que os problemas foram muitos, a
médica pediatra responsavel pelo
parto nao conhecia sobre a patolo-
gia e ndo seguiu as orientagdes que
Juliene informou, que sao baseadas
na expertise leiga - trata-se de um
grupo de um pacientes que ad-
quirem conhecimento igual ou su-
perior aos profissionais de saude.

“Miguel nasceu de parto normal
e com pequenas lesdes nos pés e
nas maos, com 45 centimetros, 3
quilos e 800 gramas, um bebé sau-
davel, em 6timas condi¢Ges, pronto
para receber alta e ir pra casa, mas
a médica optou por ignorar e o
colocou em uma incubadora, a 37°C
graus. Depois de discussdo, abai-
xaram a temperatura para 31 °C.

No dia seguinte, quando retornou a
maternidade, o bebé estava com um
cateter periférico central, sendo ad-
ministrado por antibidtico e outros
medicamentos. Segundo os profis-
sionais, era uma medida para evitar
infeccdo. Foram trés dias de luta e
desespero na maternidade, pois a
médica se recusava a receber infor-
magoes de especialistas que aten-
diam pacientes com Epidermdlise
Bolhosa”.

Apés dez dias, Juliene conta que a
crianca apresentou uns sintomas
frieza e palidez e foi transferido
para uma Unidade de Terapia In-

Foto: Reprodugiio/Facebook

tensiva do Hospital Municipal M’Boi
Mirim, pois apresentava um quadro
clinico de choque séptico. Apds uma
quinta parada cardiaca, a crianca fa-
leceu. “O descaso, o despreparo e a
arrogancia dos profissionais de
saude Hospital e Maternidade
Regional Sul em Sao Paulo mataram
meu filho, acabaram comigo e meu
marido, destruiram os sonhos e
projetos da vida de uma familia”.
Juliene avalia que Sao Paulo é a
maior cidade do Brasil, mas hd uma
lacuna de desconhecimento em
relacdo a doenca.

“A morte do meu filho ndo é um caso
isolado. Muitos bebés que nascem
com EBmorrem exatamente dames-
ma forma, simplesmente, porque os
estabelecimentos de satude e profis-
sionais desconhecem a doenca. O
Estado ndo se responsabiliza por
essa situagdo. Ndo ha notificacdo
compulsoéria, ndo ha protocolo de
atendimento, ndo ha profissionais
especializados, ndo ha infraestrutu-
ra para receber neonatais com EB.
Quantos sonhos, quantas familias
despedacadas, quantos bebés ainda
precisam morrer para que o Estado
reconheca essa situagdo calamitosa
e tome providéncias?”, questionou.
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Politicas publicas

Em 2014, o Ministério da Saude
publicou a Portaria N°199, que in-
stitui a Politica Nacional de Atencao
Integral as Pessoas com Doencas
Raras no Sistema Unico de Satide, e
um dos avangos nessa portaria sera
a habilitacdo dos centros de refe-
réncia e elaboracdo de protocolos
clinicos - que tém o objetivo de es-
tabelecer claramente os critérios de
diagnostico de cada doenga, opgdes
terapéuticas com as respectivas

doses adequadas e os mecanismos
para o monitoramento clinico em
relacdo a efetividade do tratamento
e a supervisdo de possiveis efeitos
adversos. Segundo informagodes da
Coordenacdo de Média e Alta Com-
plexidade da pasta, a previsdo é de
que em 2016 seja criado o protocolo
clinico para Genodermatoses, que
sdo doengas genéticas muito raras e
afetam a pele, sendo a Epidermoélise
Bolhosa incluida entre elas.

» Aléem da pele

Foto: Dra. Régia Patriota

Enfrentar olhares alheios, o precon-
ceito, a falta de informacdo, o acesso
aotratamento e até mesmo de mostrar
a sociedade que existe uma vida além
da doenga, sdo alguns dos desafios
para quem é diagnosticado com algu-
ma doenca de pele. Por detras de um
prognostico dificil, querem fazer boas
amizades, desfrutar de momentos de
diversdo, trabalhar, enfim, ter uma
boa qualidade de vida.

Para quem estiver em Brasilia, até o
dia 17 de janeiro a mostra fotografica
“Além da Pele: a Beleza da Alma e da
Familia” esta disponivel no Aeroporto
Internacional Juscelino Kubitschek.

A exposicdo retine 15 imagens de
criancas com diagndstico de genoder-

matoses e suas maes, registradas pela
dermatologista e fotégrafa Dra. Régia
Patriota.

“Além da Pele” visa a conscientizacao
para as questdes do preconceito e do
estranhamento com as diferencas, ten-
do como objetivo promover a inclusao
por meio das diversas formas de lin-
guagens e, nesse caso especifico, a fo-
tografia artistica. Segundo a médica, a
exposicdo apresenta 15 fotografias de
criancas com doencas de pele, retrata-
das individualmente ou acompanhadas
de suas maes.

“Dentre as doengas de pele estado o Albi-
nismo, a Psoriase, a Dermatite Atopica,
a Epidermolise Bolhosa, a Ictiose, entre
outras. Régia Patriota busca suscitar
reflexdes em relacdo ao desconforto e
a rejeicdo que a populacdo ainda tem
frente as doencas de pele, mesmo nio
sendo contagiosas, bem como, con-
tribuir para o combate a discrimina-
¢do”, avalia.

Antes de chegar a capital, a mostra
passou por outros quatro aeroportos
do pais. Depois de Brasilia, os quadros
retornam para Sao Paulo. A mostra é
uma realizacdo da Associa¢ao Paulista
de Medicina, e conta com incentivos do
ProacSP e apoio do Instituto Brasileiro
de Apoio aos Portadores de Genoder-
matoses.

Local: Aeroporto - Conector do Pier
Norte, no Terminal 1.

EXPEDIENTE

Atualmente o Ministério da Saude
ja elaborou um protocolo clini-
co Ictiose Hereditdria - grupo
heterogéneo de doencas heredi-
tarias ou adquiridas de doencas de
pele, a Portaria SAS/MS N°13, de 15
de janeiro de 2010, porém, pouco
se aborda sobre as condutas e as
opg¢oes terapéuticas - os curativos e
insumos necessarios, que sao vitais
para os pacientes.

de Comunicagdo/Pearl Jam

Grunge e ativismo social

Em 2015, a banda Pearl Jam esteve
em turné no Brasil e doou U$$ 100
mil délares para pessoas dos dis-
tritos afetadas pela tragédia em
Mariana, na Regido Central de Mi-
nas Gerais, mas a banda tem uma
histodria de ativismo social.

No ano de 2006, os membros do
Pearl Jam criaram a Fundagao Vita-
logy é uma organiza¢ao sem fins lu-
crativos que desenvolve trabalhos
nas areas de saude, justica social,
artes, educacao e meio ambiente.
Por meio da Fundacgdo, o vocalista
Eddie Vedder é parceiro do EB Re-
search Partnership, uma organiza-
¢do americana ndo-governamental
que financia pesquisas clinicas para
novas opg¢oes terapéuticas direcio-
nadas ao tratamento de pacientes
com diagnéstico de Epidermolise
Bolhosa. A contribuicdo de Ved-
der consiste na doagdo de parte da
arrecadacdo dos ingressos dos
shows e leildes beneficentes.

Politica & Saide é um peri6dico destinado a divulgacio de informacdes sobre a alta complexidade do setor de saude.
Jornalista Responsavel: Hulda Rode (DRT DF N°8610/2010)
E-mail: contato.altacomplexidade@gmail.com

Site: www.altacomplexidade.com
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