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1. RESUMO EXECUTIVO:

A presente nota técnica foi elaborada em resposta a solicitagdo do Dr. Elizeu Lima
Souza Junior, assessor do Des. Roberto Gongalves de Moura acerca de informacdes
a respeito dos produtos para sadde e insumos requeridos para um paciente de 04
anos de idade, portador de EPIDERMOLISE BOLHOSA DISTROFICA, quais sejam :
MEPITEL ONE (17X25CM), MEPILEX TRANSFER (20X20CM), MEPILEX AG
(10X20CM), OLEO PIELSANA 100ML, SOLUCAO PHMB 350ML, TUBIFAST
AMARELO E VERDE, FISIOGEL Al LOCAO CREMOSA, GAZES NAO TECIDO,
LUVAS DE PROCEDIMENTO, CLORETO DE SODIO 0,9%, AGULHAS 40X12,
ATADURAS DE CREPE 12X12, CUBITAN SABOR BAUNILHA.

2. SOBRE A EPIDERMOLISE BOLHOSA DISTROFICA

Epidermolise bolhosa é uma afecgdo de carater hereditario, rara, onde ha um defeito
na adesédo das células da epiderme, tanto na pele, como mucosas. Isso leva a uma
fragilidade cutanea, descolando-a ao minimo trauma e causando bolhas dolorosas,
erosdes e Ulceras 17. E causada por mutacbes genéticas que afetam as proteinas
estruturais da pele.

Ha 4 tipos principais de Epidemdlise Bolhosa, baseados na camada da pele em que
se formam as bolhas! :

+ Epidermdlise bolhosa simples, em que o plano de clivagem é intraepidérmico

+ Epidermdlise bolhosa juncional, com plano de clivagem na juncéo
dermoepidérmica

+ Epidermdlise bolhosa distréfica (EBD), em que o plano de clivagem esta abaixo
da lamina densa

» Sindrome de Kindler, em que os planos de clivagem sao multiplos.
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A Epidermdlise Bolhosa Distréfica € caracterizada pela formagédo de bolhas na pele e
mucosas que curam deixando cicatrizes. Ha 3 formas principais de apresentacao
clinica! :

+ EBD dominante, generalizada. A formacéo de bolhas ocorre ao nascimento ou
pouco tempo depois, geralmente nas areas de pele sobre proeminéncias
Osseas ( joelhos, cotovelos, ombros, maos, pés).

+ EBD recessiva, generalizada severa, a mais grave, se manifesta ja ao nascer,
com formacéo de bolhas em regifes sujeitas a atritos frequentes ou traumas
mecéanicos( joelhos, cotovelos, ombros, regido posterior do pesco¢o, maos,
pés) .

* EBD recessiva, generalizada intermediaria. A formacéo de bolhas é menos
intensa e ndo se formam muitas cicatrizes.

N&o ha tratamento especifico para a doenga. O manuseio dos pacientes é de
suporte e inclui cuidados com as feridas, nutricdo adequada e prevengéo ou
tratamento de eventuais complica¢cdes como: les6es da mucosa oral que dificultam a
alimentacéo, desnutricdo e anemia, lesdes no cabelo e unhas, alteracfes cardiacas,

gastrointestinais, urolégicas, infec¢do das feridas na pele, cancer de pele e nevos
2,57

Em 2014, o Ministério da Saude publicou a Portaria N°199, que instituiu a Politica

Nacional de Atenc&o Integral as Pessoas com Doencas Raras no Sistema Unico de
Salde. Um dos avangos nessa portaria foi a habilitagdo dos centros de referéncia e
elaboragédo de protocolos clinicos — que tém o objetivo de estabelecer claramente os
critérios de diagndstico de cada doenca, opgOes terapéuticas com as respectivas
politicas publicas, doses adequadas e 0os mecanismos para 0 monitoramento clinico
em relagdo a efetividade do tratamento e a supervisao de possiveis efeitos adversos

4,6.

Até o momento a Comissdo Nacional para Incorporagdo de Tecnologias no
SUS( CONITEC ) ndo publicou Protocolo Clinico ou Diretriz Terapéutica ( PCDT )
relativo ao manejo da Epidermoélise Bolhosa.

3. PERGUNTAS ENCAMINHADAS:
a. Os curativos e insumos descritos nos laudos médicos estdo registrados
na ANVISA ?
SIM

b. S&o considerados de alto custo ?
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O custo unitario de cada curativo e de outros produtos requeridos nao
é alto. Entretanto, a necessidade do uso continuo dos mesmos e de
tipos diversos de curativo de acordo com as caracteristicas das lesGes
em um dado momento torna o tratamento de custo muito elevado, por
conta da cronicidade e incurabilidade da doenca.

c. S#o indicados para o tratamento da EPIDERMOLISE BOLHOSA
DISTROFICA ?
SIM. Publicagbes diversas sobre o tema apontam os cuidados com as
feridas como sendo fundamentais para dar conforto e qualidade de vida
minima ao paciente, prevenir infeccBes e cicatrizes deformantes e
incapacitantes®356, A nutricio adequada, com aporte proteico e
calorico necessério é imprescindivel para a resolugdo das feridas. Dai
a indicacéo do suplemento alimentar. O suplemento requerido pode ser
substituido por similar de outro fabricante>.

d. Existe tratamento médico igual ou similar oferecido pelo SUS ? E
possivel obter nas Unidades Bésicas de Saude do SUS os seguintes
itens solicitados: luvas de procedimento, solugéo de cloreto de sédio
0,9 %, agulhas 40x12, ataduras de crepe.

e. Qual a periodicidade do tratamento médico para a referida patologia?
O tratamento é continuo e de duragdo indeterminada, por toda a vida
do paciente, especialmente na forma da doencga apresentada pela
crianga em questdo, com lesdes graves e disseminadas.

4. CONSIDERAGOES FINAIS

A Epidermdlise Bolhosa Distréfica € uma doencga rara, com impacto enorme na vida
dos pacientes e de suas familias, por causar grande sofrimento emocional e fisico.
Como ndo ha tratamento especifico, o foco terapéutico esta nas medidas de cuidados
das feridas, prevencéo e tratamento das suas complica¢des e das complicagcdes em
outros sistemas do organismo.

No Estado do Para, embora haja acesso aos Servicos de Dermatologia da
Universidade Federal do Pard(Hospital Universitario Jodo de Barros Barreto ) e de
Dermatologia da Universidade do Estado do Pard, ndo héa politica de atendimento ao
usuario portador de doencas raras.
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