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Epidermolise Bolhosa: Uma Rara Doenga de Interesse
Em Anestesiologia
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EPIDERMOLISE Bolhosa ¢ uma doenca de pe-

le, rara, hereditaria, ndo inflamatoria, caracteri-
zada pela formacdo de bolhas, geralmente em con-
sequéncia a pequenos traumas, mas que podem tam-
bém ocorrer espontineamente. Contém no seu in-
terior um iiquido claro ou hemorragico, inicialmen-
te estéril, evoluindo quase sempre para uma infec-
cdo. A distribuicdo desta enfermidade € universal,
ndo tendo, até o momento, sido feito um estudo
quanto a incidencia nas diferentss racas.

Classificacdo: A Epidermodlise Bolhosa pode ser
classificada de acordo com um critério patologico,
clinico e genético, em:

a) - Simples: € uma forma mais benigna, transmi-
tida por um gene autossomico dominante;

b) - Distrofica: apresenta grande variacao ciinica,
sendo menos grave guando devida ac gene domi-
nante e mais grave quando ocasionada pelo recessivo;

c) - Hereditaria letal: esta é t30 grave que o0 Obito
ocorre dentro dos primeiros dois meses de vida.

Etiopatogenia: Em 1969, Eisen, demonstrou que
a atividade da colagenase estava seis vezes acima do
nivel normal, em pacientes com Epidermolise Bo-
lhosa, diferenciando-se assim dos casos de penfigo
ou bolhas pentigdides?.

Lazarus, em 1972, propds que essa elevacao da
colagenase seria secundaria a formacdo de bolhas,
contudo, Bauer demonstrou gue existe um aumen-
to desta enzima nas areas da pele normal nos pa-
cientes portadores de Epidermalise Bolhosa?2.3.

Atualmente, evidenciou-se o efeito tnibidor da
difenil-hidantoina e da cisteina sobre estas duas
enzimas “In vitro’ e em dois casos clinicos tratados
com este agented.
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Quadro Clinico: a} - Forma simples: € um gua-
dro mais benigno, transmitido por um gene autos-
sOmico dominante. Manifesta-se freguentemente
NO primeiro ano de vida, geralmente durante as es-
tacOes quentes.

As lesdOes curam-se rapidamente, uma vez afasta-
da a causa, n3o ocorrendo cicatrizacao fibrosa nes-
te processo. S3o mais comuns, as lesdes nas maos,
nés e locais sujeitos a friccdo. As mucosas ndo sdo
afetadas, os dentes e cabelos sao normais, podendo
haver comprometimento das unhas. Ha uma acen-
tuada melhora durante a puberdade chegando, al-
gumas vezes, a total remissao.

b) - Forma Distrdfica Hiperpléastica: apresenta
tma grande variacao clinica, sendo bem mais gra-
ve que a simples. Esses paciente tem um desenvol-
vimento normal, com dentes e cabelos normais,
sendo que as mucosas sao raramente comprometi-
das. Os episodios de bolhas podem levar a detformi-
dades, especialmente nos pes e maos, estando dire-
tamente relacionadas, com frequéncia e intensida-
de dos traumas.

c) - Forma Distrofica Polidisplastica: nesta forma
é comum o seu aparecimento ja durante a amamen-
tacdo, nos primeiros dias do nascimento. As vesicu-
las surgem na cavidade oral e face, especiaimente
nas superficies de contato com 0 selo materno, de
maneira, as vezes, tdo intensa que a alimentag¢ao so
se torna possivel com o uso de um conta-go1as.

A infeccdo secundaria, quase sempre evolul para
uma cicatrizacdo fibrdtica tardia, com retracoes e
fusdo dos dedos, conduzindo assim para deformida-
des permenentes nas extremidades. Ha debilidade
geral, hipoproteinemia, anemia ferropriva e até
mesmo desmineralizacao do esqueleto.

O desenvolvimento é afetado, os cabelos sao fi-
nos € quebradicos, os dentes distroficos e suscep-
tiveis a caries, a conjuntiva e a cornea podem se
erosar. Ndo ¢é rara a estenose esofégica. O prognos-
tico € reservado, sendo rara a sobrevida na segunda
decada.
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d) - Forma Hereditaria Letal: ¢ o quadro muito
grave, ocorrendo, quase sempre, a morte nas primel-
ras semanas de vida, com o envolvimento das mu-
cosas do aparelho digestivo e respiratorios-

Diagnostico: O diagnostico se faz pela estoria do
aparecimento de bolhas a pequenos traumas e pelos
sintomas e sinais descritos no quadro clinico.

A estoria pode revelar casos idénticos na familia.
Na infancia, o diagnostico diferencial se faz obriga-
torio com: impetigo bolhoso, dermatofitose bolho-
sa, pénfigo do recem-nascido, sifilis congénita.

No adulto com: pénfigo, dermatite herpetica,
eritema multiforme, porfiria cutanea e dermatite
de Steve-Johnson.

Tratamento:

| — Medidas gerais: Salientamos, neste ponto, a
necessidade de se afastar todc e qualguer trauma,
evitando roupas asperas, sapatos apertados, calor
excessivo e alimentos solidos, no caso de compro-
metimento mucoso. Nas lesdes, aconselhamos o
usc de compressas frias e curativos protetores nao
adesivos. O emprego de corticosteroides topicos pa-
recem ajudar a amenizar 0 quagdro, mas O Seu usc
sistémico € discutivel.

Os antibioticos topicos ajudam a combater a in-
feccdo secundaria e 0 seu uso sistémico fica reserva-
do para 0s casos de infeccao macica.

|l — Tratamento especifico: Nos Ultimos guaren-
ta anos, um grande numero de drogas tem sigo pro-
posto, entre estas, uma variedade de antibacteria-
nos tOpIcos e sistémicos, extratos hipofisarios, hor-
monios tireoideanos, dieta de leucina € valina, ra-
dioterapia, corticosteroides, vitaminas de varios ti-
pos e antimalarios. Apesar disso, os resultados nac
tém sido convincentest,

Conduta Anestésica:

a) — Pré-operatorio: Uma andlise cuidadosa das
condicOes fisicas e laboratoriais € de grande impor-
tdncia no manuseio destes enfermos, ¢s quals po-
dem apresentar-se debilitados, mal nutridos, anéem-
cos, com disturbios eletroliticos e infeccao secun-
daria.

O uso prolongado de corticosterdides deve ser
pesquisado e, caso afirmativo, sera necessaria sua
cobertura pré, per e pds-operatodria.

Psicologicamente sac enfermos cronicos, que le-
vam uma vida cheia de limitacoes e sem grandes es-
perancas. Quase sempre sao levados a cirurgla para
correcdo plastica de sequelas ou tratamento odon-
tolégico e, com menor frequéencia, a procedimentos
endoscdOpios como crtoscopta e gastroscopia.

A sedacao pre-operatdria, caso necessaria, deve
ser dada de preferéncia por via oral.

O transporte do paciente & sala de cirurgia serd
feita por enfermagem previamente alertada do peri-
go de traumatismos, ainda que minimos. Para isso,
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& de bhoa norma ter 0 auxilio dos genitores, que de-
vem estar acostumados g fidar diarramente com es-
tes problemas. Por vezes, é preferivel, nos casos de
crianca, comecar o ato anestésico com a presenca
da made ou do pal.

b) — Anestesia: O posicionamento do enfermo
na mesa, deve ser feito de maneira delicada, sendo
ainda melhor, se ele proprio puder se acomodar.
Devem ser evitados o uso de esparadrapo ou fitas
adesivas. A antissepsia sera feita com gase embebi-
da com 0 antisséptico, de maneira bem suave. Usar
o minimo de material para a monitorizacdo. Caso
seja necessario o uso de um manguito de aparelho
de pressdo, este devera ser protegido com algoddo
embebido em soiucao lubrificante.

Caso seja escolhida a anestesia por via inalatoria
sob mascara, deve-se evitar o contato desta com
a pele, para 1550, poderdo ser usados altos fluxos de
gases. Se 0 contato com a pele € inevitavel, aconse-
lha-se 0o emprego de um creme de corticosterdide
para melhor protecdo. As Infusdes venosas, se neces-
sarias, poderdo ser fixadas com enfaixamento de
crepe, protegido com algoddo. Nos ¢asos de associa-
cao com porfiria, evitar o uso de barbitdricos.

A intubacdo traqueal sO sera usada em ultimo ca-
so, sendo preferivel esta a canula de Guedel?, pois
o epttelio pseudoestratificado cillado da laringe e
traguéla parece ser menos passivel de acometimen-
to. O tubo tragueal deverd ser o de menor calibre
e lubrificado com gel de corticosterdide.

Evitar as canulas nasais e a intubacdo nasotra-
queal, mesmo em intervencoes odontoldgicas.

Acredita-se gque a quetamina por via muscular se-
ja a técnica de escolha, por apresentar uma inducao
rapida, boa analgesia, facil manutencao das vias
aéreas e guase nula a necessidade de contato com

O paclenteB8.9.10,

¢} - Pds-operatério: Terminada a cirurgia, o pa-
ciente poderd ser levado a sala de recuperagdo, no
mesmo alcochoado da mesa operatoria. A vigilancia
nestes casos deverd ser redobrada, principalmente
se a anestesia for inalatoria sob intubacao orotra-
queal ou se foram necessarias canulas ou aspiragao
da cavidade oral, pois as bolhas que surgem neste
estagio poderdo obstruir as vias aéreas, sendo, as
vezes, preciso rompeé-las, e se o fizermos, devere-
mos borrifar a area com corticosterdides.

Caso Clinico: Uma crianca de 3 anos, sexo mas-
culino, pesando 12 kg, portador de Epidermdlise
Bolhosa, do tipo distrofico polidisplastico para ser
submetido a uma correcdo plastica de pseudo-sin-
dactilias.

O inicio da doenca se deu ja no bercario, por
ocasiao das primeiras mamadas, quando apresentou
lesGes na face € mucosa oral. Passou a ser amamen-
tada, entdo, com um conta-gotas.
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EPIDERMOLISE BOLHOSA UUMA RARA DOENCA

NoO decorrer desses anos vem apresentando lesdes
boihosas generalizadas e formacdo posterior de se-
quelas, apesar do tratamento sistémico de cortico-
-COsterdide.

Seu estado fisico atual € de hipodesenvolvimen-
to, cabelos e dentes distroficos, lesdes extensas de
pele e mucosas, com dreas de infeccdo, auséncia de
unhas, além de seqlelas nas mdos e nos pés.

A anestesia programada foi a dissociativa, utili-
zando a quetamina, na dose de 10 mg. kg1 de pe-
so, associada com 0,25 mg de Atropina, por via

muscular. Ndo houve canulacdo de veia e a auscul-
ta do precordio foi feita sem fixacdo do estetosco-
pio, limitando apenas ao contato suave com a pele
e a observacac visual do aspecto geral.

A cirurgia durou cerca de 30 minutos, sem gran-
des intercorréncias. O paciente foi levado a sala de
recuperacaoc no mesmo alcochoado cirdrgico e te-
ve um despertar tranquilo, num ambiente propicio,
ao lado da mie.

A alta hospitalar fol dada com 6 horas apds o
termino da operacdo, sem complicacdes.

REFERENCIAS BIBLIOGRAFICAS

1. Eisen A Z — “Human Skin Collagenase: Relationship to the pathogenesis of E pidermolysis Bullosa Dystrophica™ — J. Inv. Derm, 1969; 52;

449

NOgALN

tica'” — Anesth Analg, 1978; 67: 281 - 283.

O ©

Lazarus G § — "Collagenase and conective tissue metabaolism”. J. Inv. Derm, 1972: 68: 242.

Bauer E A — "The rule of human skin collagenase in Epidermolysis Bullosa” J. Inv. Derm, 1977: 68: 119.

Eisenberg M, Stevens L. H and Schofiels P J — “E pidermolysis Bullosa: New T herapeutic Aproaches” — Aust. J. Derm, 1978; 19: 1.

Nilsen R — ""Oral lesions of E piermolysis Bullosa Acquisita’ — QOral Surg, 1978: 45: 749 - 754.

Pratilas V and Biezunky A — “Epiermolysis Bullosa Manifested and Treated during Anaesthesia’* — Anesthesiology, 1975;43: 581 - b82.
Berryhill R E — "“Anesthetic Managerment of Emergency Cesarean Section in a patient with E pidermolysis Bullosa Distrophica Poiydisplas-

Petty W C, Gunther R C — “Anesthesia for Nonfacial Surgery in Polydisplastic Epiermolysis Bullosa {Dystrophic), 1970; 49: 246 - 250.
Hubbert C H — ""Anesthetic Management of patients with Epidermolysis Bullosa”” — South Med J., 1977: 70: 1375 - 1377.
Dominguez Gomez A, Trevilla Guerrero J M — “Anesthesia en un caso de F pidermolisis Bullosa”, 1980; 27: 5: 427 - 429.

AGRADECIMENTOS: Ao Dr. Armando Fortuna pela revisdo do artigo.

Revista Brasileira de Anestesiologia
Vol. 35: NQ 3, Maio - Junho, 1985

205



Resumo de Literatura

PERIODOS CURTOS DE HIPOXIA PODEM DETERMINAR LESAQ HEPATICA
EM RATOS

Foram estudados os efeitos de curtos perfodos de hipoxia em ratos trata-
dos previamente com fenobarbital. Os animais foram mantidos em jejum por 24 horas ¢
depois expostos a misturas de concentragOes varidvels de nitrogénio e oxigénio. Fol obser-
vado que a exposicdo dos ratos a uma atmosfera de oxigénio a 6% por mais de 15 minutos
determina lesdo centro lobular, cuja intensidade depende do tempo de exposi¢do. Quando
a concentracdo de oxigénio foi mais baixa, ndo houve tempo para observar os efeitos so-
bre o figado porque 0s animais morreram.

A alimentacdo posterior & hipoxia reduz a intensidade da lesao hepatica.

(Fassoulaki A e col — Brief periods of hytoxia can produce hepatic injury in rats. Anesth
Analg, 1984, 63: 885 - 887).

COMENTARIOS: Alguns aspectos devemn ser considerados no trabalho. O
periodo de jejum de 24 horas para o rato é exagerado em relacdo ac gue acontece no ho-
mem, tendo em vista o seu maior metabolismo. A porcentagem de oxigénio na mistura
também & exageradamente pequena. Os animais foram tratados previamente com feno-
barbital. Essas condicbes ndo sdo encontradas sendo raramente em clinica. Deveriam ser
feitos estudos mais aproximados as condicBes de anestesia cfinica. (E. Cremonesi])
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