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RESUMO

Trata-se de um relato de caso de um paciente portador de sindrome de
Werdnig Hoffmann internada no Hospital Infantil de Vitéria, Vitéria — ES, com
foco na sistematizacdo da assisténcia de enfermagem, com objetivo de apontar
possiveis diagnésticos de enfermagem e efetuar prescricbes a partir dos
problemas identificados. Estudo descritivo, retrospectivo, tipo relato de caso,
baseado no estudo do prontuario de um paciente portador de Sindrome de
Hoffmann internado na enfermaria de neurologia do HINSG. A analise de
resultados possibilitou a identificagdo das reais necessidades de assisténcia de
enfermagem ao paciente portador de AME identificando na SAE um importante
instrumento para a abordagem do paciente. Concluiu-se a necessidade
premente de se desenvolver mais pesquisas com este tema, pois nao existem

resultados consistentes em relagdo a abordagem terapéutica,

Palavras- Chave: Sindrome de Werding Hoffmann. Sistematizagcédo da

assisténcia de enfermagem.
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1 INTRODUGAO

O nascimento de um filho € um momento impar para a espécie humana, resguardado
de eventos biolégicos e emocionais que se sobrepdem e se complementam. Uma das
grandes problematicas deste momento é a possivel ocorréncia de deficiéncias
congénitas no feto. Sendo assim, abordaremos neste trabalho um diagnoéstico clinico
que pode estar presente ao nascimento, amiotrofia espinhal do tipo |, a Sindrome de
Werdnig-Hoffmann e diante disso realizaremos um relato de caso.

A Sindrome de Werdnig-Hoffmann é uma rara desordem neuromuscular progressiva
onde & caracterizada pela degeneragéo dos grupos de células neurais do nucleo motor
dentro da porgdo mais baixa do cérebro, ou seja, tronco cerebral inferior e de certos
neurdnios motores da medula espinhal, especificamente as células do corno anterior,
levando a perda da fungéo muscular (GASTAL et al, 2007).

Fica evidente no estudo que apesar do seu quadro clinico irreversivel, podera ser
adotadas medidas para prolongamento e melhora do quadro clinico e de sua vida. Além
de abordarmos cuidados que serdo prestados pela equipe de enfermagem durante o
periodo de permanéncia do hospital.

Para o desenvolvimento do estudo de caso e a abordagem com norteamento nas acoes
do enfermeiro, foi pautado em um modelo tedrico, utilizando o processo de
enfermagem, tendo em vista que: “A Sistematizagao da Assisténcia de Enfermagem
(SAE) é o modelo metodoldgico ideal para o enfermeiro aplicar seus conhecimentos
técnico- cientificos na pratica assistencial” (BITTAR et al, 2006, p.17).

O Processo de Enfermagem (PE), considerado a base de sustentagdo da SAE, é
constituido por fases ou etapas que envolvem a identificacdo de problemas de saude

do cliente, o delineamento do diagnostico de enfermagem, a instituigdo de um plano de
cuidados, a implementagao das agoes planejadas € a avaliagao (GARCIA e NOBREGA,
2000).
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Para o presente estudo de caso sera utilizado a taxonomia de CIPE, por julgarmos ser
o método mais abordado mundialmente pelos profissionais de enfermagem.

A SAE é o método de abordagem deliberativa de solugédo de problemas, que exige
habilidades cognitivas e técnicas, estando direcionada para a satisfagdo das
necessidades do cliente e da familia. Utilizando este método o enfermeiro integra as
fungdes intelectuais de solugado de problemas, num esforgo para definir as agbes de
enfermagem imprescindiveis para um adequado atendimento ao paciente (GARCIA e
NOBREGA, 2000).

A partir da revisdo da literatura acerca do assunto em estudo, o objetivo deste trabalho
foi relatar um caso de Amiotrofia espinhal (Sindrome de Hoffmann) em uma crianga
internada em um hospital publico pediatrico da Cidade de Vitdria-ES. Ao final
elaborando um plano de cuidados para melhorar a sobrevida e as condigdes do

paciente.

Utilizou como método de estudo, a pesquisa descritiva, retrospectiva, tipo relato de
caso, baseado no estudo do prontuario de um paciente portador de Sindrome de
Werdnig- Hoffmann internado na enfermaria de neurologia do HINSG. Os resultados
serdo coletados e analisados criando assim diagnosticos e prescrigdes de enfermagem
para melhora de qualidade de vida do paciente.

O estudo de revisao bibliografica utilizou publicagdes entre os anos de 2000 a 2010, por
intermédio de buscas sistematicas utilizando os bancos de dados eletronicos: Scielo,
Bireme e o acervo bibliografico disponivel na biblioteca da Escola Superior de Ciéncias
da Santa Casa de Misericérdia de Vitéria — EMESCAM. O uso de palavras chaves inclui
combinagdes dos seguintes termos: Sindrome de Werding Hoffmann; Amiotrofia
Espinhal (AME); Doengas Neurolégicas.
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2 OBJETIVO

- Relatar um caso de Amiotrofia espinhal (Sindrome de Werdnig Hoffmann) em uma
crianga internada em um hospital publico pediatrico da Cidade de Vitéria-ES.

- Elaborar um plano de cuidados visando melhorar a sobrevida e as condigbes do
paciente e nortear os cuidados a serem dispensado por estes familiares aos pacientes.



12

3 REVISAO BIBLIOGRAFICA

3.1 SINDROME DE WERDNIG HOFFMANN

Atrofia muscular espinhal (AME), € uma sindrome do neurdnio motor inferior. E uma
transmissao hereditaria da infancia. (ROWLAND, 2007).

AME tem sua forma degenerativa dos neurbnios motores, sendo uma forma muito
debilitante de doencga. O inicio podera ocorrer na vida intra-uterina onde a mae nota a
diminui¢do ou auséncia dos movimentos fetais. A medida que a crianga se desenvolve

novos agravos surgem devido a desnervagdo progressiva dos moto neurdnios
(NELSON, 2005).

A AME é classificada numa forma infantil severa, também conhecida como
doenca de Werdnig-Hoffmann ou AME tipo 1; uma forma infantil tardia e mais
lentamente progressiva, AME tipo 2; uma forma juvenil ou mais cronica,
também chamada de doenga de kugelberg-welander, ou AME do tipo 3. Esta
distingdes s&o clinicas e se baseiam na idade de inicio, severidade da fraqueza
e evolugao clinica [...] (NELSON, 2005, p.2200).

A Forma mais grave das amiotrofias. O tipo |, que iremos abordar neste trabalho tem
inicio antes dos seis meses de vida, caracteriza-se por grave comprometimento motor e
respiratério. Outra forma intermediaria inicia-se antes dos 18 meses de vida e as
criangas sdo capazes de sentar sem apoio, porém néo chegam a deambular. A Gltima
forma e mais branda, o tipo lll, inicia-se apés os dois anos. Com grande variabilidade
na evolugao clinica, em geral, apresentam algum periodo de deambulagao (ZANOTELI
et al, 2004).

A AME neonatal do tipo | (sindrome de Werdnig — Hoffmann) é observado na forma do
bebe flacido, pois seus movimentos de membros encontram-se reduzidos ou ausentes,
também podem ocorrer dificuldades com a amamentagdo (ROWLAND, 2007).

[..] Os musculos proximais sdo afetados antes dos distais, mas acaba por
ocorrer uma tetraplegia flacida completa. [...] Mais cedo ou mais tarde, a
respiragdo & comprometida, e s&o vistos movimentos paradoxais da parede
toracica; o esterno pode ser deprimido & inspiragdo. Os reflexos tendinosos
estao abolidos. A doenga é devastadora, e muitos lactentes morrem antes da
idade de 2 anos. Os outros podem sobreviver, mais nunca chegam a sentar-se,
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uma.conc_ligéo que pode permanecer estavel por muitos anos com assisténcia
respiratéria (ROWLAND, 2007).

O desenvolvimento mental se encontra preservado, vivacidade e inteligéncia destacam-
se em contraste com a pouca atividade motora da crianga. O diafragma, mdsculos das
extremidades e oculares também permanecem preservados (REED, 2002).

A sindrome de Hoffmann é caracterizada pela destruigdo dos neurdnios motores,
degeneragdo doa axdnios motores das raizes anteriores e profunda atrofia neurogénica
dos musculos, inclusive da musculatura respiratéria. O paciente que esta sob cuidados
da equipe multidisciplinar obtém uma melhora na qualidade de vida. Um dos fatores
importantes para melhora do prognéstico € dado a fisioterapia realizada diariamente
(SOARES et al, 2006).

Na AME do tipo |, ocorre perda progressiva dos motoneurdnios, sendo a fungao
prejudicada da motricidade. Essa perda leva a fraqueza e a atrofia simeétrica
progressivas dos musculos voluntarios proximais de pernas, bragos e, eventuaimente,
de musculos do tronco durante o progresso da doenga. A manifestacdo de sinais
clinicos caracteristicos na crianga, COMO hipotonia, paresia, arreflexia e
miofasciculagoes, devem ser minuciosamente investigados, pois os sinais podem estar

presentes em outras neuropatologias (BAIONI et al, 2010).

O diagndstico da AME é dificil, pois & uma desordem neurolégica de baixa incidéncia,
portanto & imprescindivel estabelecer um diagndstico preciso. Com o0s avangos
terapéuticos & possivel tratar a doenca mais eficientemente em pacientes pré-
sintométicos, ou seja, antes da fraqueza muscular se tornar aparente (BAIONI et al,
2010).

Deve-se realizar acompanhamento médico e cuidados paliativos, pois sdo importantes
durante toda a vida dos pacientes com AME. Os cuidados abrangem suporte
respiratério, nutricional, aléem de cuidados ortopédicos e fisioterapéuticos. Pode citar

também tratamentos farmacolégicos, que ainda estdo em estudos e outro importante
ponto a ser ressaltado € o aconselhamento genético, pois a AME € uma desordem de

origem genética (BAIONI et al, 2010).
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Devido a capacidade limitante da doenga, esses pacientes apresentam dificuldade de
tosse e limpeza de secre¢do de vias aéreas. O que leva infecgdes recorrentes, e
fraqueza muscular exacerbada. Os cuidados incluem técnicas de ventilagdo, técnicas
de limpeza das vias aéreas e de mobilizagado das secregdes, uso de antibioticoterapia e

rotina de imunizagdo contra agentes que podem causar infecgées pulmonares graves
(BAIONI E AMBIEL, 2010).

Segundo Baioni e Ambiel (2010) as criangas com AME pode apresentar problemas
gastroesofagico, constipagao intestinal, distensdo abdominal e esvaziamento gastrico
retardado. O que seria um fator primordial para morbimortalidade, pois esta associada a
aspiragdo, risco para pneumonia por aspiragdo. Cuidados como, evitar alimentos
gordurosos que atrasam o esvaziamento gastrico e tratamento farmacoldgico para o
refluxo gastroesofagico & empregado como medida de precaugao.

Como o caso estudado é do tipo um, sendo ele o mais grave a crianga nao consegue
se alimentar por via enteral, uma suplementagdo energética via parenteral deve ser
considerada para evitar o catabolismo muscular, principalmente em criangas com
estoque reduzido de gordura. (BAIONI e AMBIEL, 2010).

Os diagnésticos utilizados para identificagdo da doenga sao a eletroneuromiografia tem
como finalidade medir a atividade elétrica muscular, com a insergdo de agulha com
eletrodo no musculo para captar o potencial de agdo da unidade motora. Biopsia
Muscular que consiste numa pequena incisdo na pele, onde se retira uma amostra
muscular para ser examinada. A Investigagdo Genetica € a forma mais precisa para
identificagdo da doenga (ARAUJO, 2005).

Diante do exposto, conclui-se que o paciente que esta sobre cuidados da equipe
multidisciplinar obtém uma melhora na qualidade de vida. Um dos fatores importantes
para melhora do prognéstico € dado a fisioterapia realizada diariamente. O
acompanhamento psicolégico é outro fator importante na vida do casal. Faz-se
necessario uma boa explicagdo sobre o quadro clinico, as expectativas da equipe
médica auxiliada a exames para verificar novas possibilidades de mais um nascimento

com filho portador da sindrome.
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3.2 SISTEMATIZACAO DA ASSISTENCIA DE ENFERMAGEM (SAE)

Para Horta (1979, p.35), "O processo de enfermagem é a dindmica das acdes
sistematizadas e inter-relacionadas, visando a assisténcia ao ser humano. Caracteriza-
se pelo inter-relacionamento e dinamismo de suas fases ou passos”.

A SAE é o método de abordagem deliberativa de solugdo de problemas, que exige
habilidades cognitivas e técnicas, estando direcionada para a satisfagdo das
necessidades do cliente e da familia. Utilizando este método o enfermeiro integra as
fungdes intelectuais de solugdo de problemas, num esforgo para definir as agdes de

enfermagem imprescindiveis para um adequado atendimento ao paciente (GARCIA e
NOBREGA, 2000).

A primeira etapa da SAE, o histérico de enfermagem, é utilizado um roteiro para
levantamento de dados do paciente e identificagdo de problemas. Esta etapa devera
ocorrer na admissdo do paciente, onde se utiliza até trés roteiros pré-existentes. A
entrevista sera informal e de responsabilidade exclusiva do enfermeiro, que devera
estar preparado, reduzindo assim o tempo gasto em cada entrevista (HORTA, 2007).

A segunda etapa compreende o exame fisico, que de acordo com a resolugdo do
Conselho Federal de Enfermagem (COFEN) o enfermeiro devera realizar as seguintes
etapas técnicas: inspegdo, ausculta, palpagdo e percussdo, de forma criteriosa,
coletando a maior quantidade de dados sobre o estado de saude e anotagdo de
anormalidades percebidas no exame fisico (COFEN, 2002).

Na terceira é realizado o diagnéstico de enfermagem onde é determinado o grau de
dependéncia do individuo de acordo com os problemas identificados. Sendo a fonte de
conhecimento préprio da enfermagem, sobre que os enfermeiros se baseiam para

aplicar os planos de cuidado, buscando suprir as necessidades identificadas no
paciente durante o histérico de enfermagem e o0 exame fisico, dando direcionamento ao

cuidado e fornecendo subsidio para a avaliagao da assisténcia prestada (HORTA,
2007).
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Os diagnésticos viabilizam as corretas prescrigdes de enfermagem. Estas sao agdes
direcionadas e formuladas pelo enfermeiro para que ele proprio as execute ou para
serem cumpridas por outros componentes da equipe de enfermagem (técnicos e
auxiliares). Se for necessario o enfermeiro pode consultar outros profissionais dentro da
equipe multiprofissional para assegurar um julgamento mais preciso a cerca das
intervengdes a serem prescritas (CARPENITO-MOYET, 2005).

A quarta fase é a prescrigao de enfermagem onde sao organizadas as agdes da equipe
de enfermagem para a execugao dos cuidados a serem prestados (HORTA, 2007).

Através da fase quatro é possivel avaliar o individuo na quinta fase através da evolugao
de enfermagem onde é avaliada a melhora do paciente aos cuidados prestados atraves
da sistematizagao da assisténcia de enfermagem (HORTA, 2007).

Esta avaliagdo é de responsabilidade do enfermeiro, e deve ser feita diariamente se
necessario, ela deve acontecer apés a identificagéo dos diagnésticos e a realizagao das
prescrigdes de enfermagem. Nesse momento 0 profissional avalia o estado atual do
paciente, comparando os resultados alcangados com 0 que se esperava e entao conclui
se o cliente esta progredindo ou ndo. Se o paciente progrediu deve-se manter o plano
de cuidado adotado ou até mesmo executar tarefas de melhora, caso negativo é
preciso reavaliar todo o plano, revisando os diagnésticos, a participagao do cliente, o
tempo e as metas (CARPENITO-MOYET, 2005).

Nesta pesquisa foi utilizada a taxonomia Conselho Internacional para Pratica de
Enfermagem (CIPE) que tem a finalidade de classificar fenémenos, agdes e resultados
de enfermagem. Foi criada com a finalidade de unificar mundialmente a linguagem para
a pratica da enfermagem, e melhorar a comunicagao entre os enfermeiros e destes com
outros profissionais, atendendo com maior prontiddo as necessidades dos clientes e
também possibilitando uma comparagao entre 0s dados coletados, incentivando
pesquisas na area, 0 que agrega aos profissionais o conhecimento cientifico, que posto

em pratica valoriza e qualifica o cuidado prestado aos usuarios (CIPE, 2007).
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4 CONSIDERAGOES ETICAS

Este estudo encontra-se em consonéncia com a resolugdo 196/96 do Comité Nacional
de Etica em Pesquisa (CONEP) e foi aprovado pelo Comité de ética em pesquisas da
EMESCAM sob o parecer n® 053/2011.

O acesso ao prontuério foi autorizado pelo Diretor clinico do hospital (APENDICE A). Os
pesquisadores se comprometem a manter em sigilo o nome do paciente assim como
quaisquer informagdes que possam identifica-lo através do termo de responsabilidade
de utilizagdo de dados (APENDICE B).
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5 DESCRIGAO DE CASO

5.1 HISTORICO DE ENFERMAGEM

RDS, masculino, pardo, com dezenove meses, cartdo de vacina em dia, natural e
procedente de Barra do Riacho — Aracruz, casa de alvenaria com dois quartos, um
banheiro, sala, cozinha com boa ventilagdo. Na familia do paciente ndo existe casos de
problemas genéticos. Paciente nasceu de parto cesarea, 1? gestacao, a termo com 39
semanas, mae relatou seis consultas de pré-natal sem intercorréncias. A crianga aos
quatro meses apresentava auséncia de movimentos, dificuldade de degluticédo e
episodios repetitivos de pneumonia. Aos nove meses foi levada ao hospital Sdo Camilo
com quadro de falta de ar e foi diagnosticado pneumonia e tratado, aos onze meses
novamente foi constatado no hospital diagnéstico de pneumonia realizou tratamento
com uma semana de internacao e voltou para casa ficando por um dia, retornando a
febre, voltou ao hospital que solicitou uma vaga para o Hospital Infantil Nossa Senhora
da Gléria. Foi internado no HINSG no dia 30/05/2010 com quadro de pneumonia. Ficou
no Centro de Tratamento Intensivo (CTI) e teve um quadro infeccioso que culminou na
perda do terceiro e quarto pododactilo do pé esquerdo, realizado cirurgia plastica dia
04/06/2010. Devido ao quadro identificado durante a internagao foi solicitado o exame -
Atrofia Muscular Espinhal — Pesquisa de delegagdo no gene SMN1, que tem como
descrigdo pesquisa de delegagdes no gene SMN1 (SMN1; SQ13) associadas a atrofia
espinhal (AME), teve como resultado: Gene SMN1 Exon 7 ausente. Resultado positivo:
A regido testada do exon 7 do gene SMN1 nido foi detectada em experimentos
repetidos usando duplicadas da amostra em questdo. Este achado indica delegagao do
exon 7 do gene SMN1, em homozigose, achado associado a atrofia muscular espinhal.
Paciente encontra-se internado na enfermaria de neurologia desde 16/06/2010.
Medicagdes: Solumedrol 125mg/2mL, NBZ — 1mL de pulmicort, Dormonid, Dipirona,
Ranitidina, Digoxina, Eurosemida, Aldactone, Miconazol creme,NBZ (SF + Berotec 4

gotas), Inpenem.

__ e
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5.2 EXAME FiSICO

15/03/2011, 15:00 Acordado, hidratado, anictérico, acianético, sem edemas, nao
respondendo a estimulos tateis e dolorosos em MMII, MMSS . Reativo, sem déficit de
consciéncia. Acuidade visual preservada, abertura ocular espontanea, pupilas
isocéricas e fotorreagentes, mucosas normocoradas. Acuidade auditiva preservada.
Mantendo boa higiene oral. Auséncia de ganglios palpaveis. Térax tipico, mamas
simétricas. Normocardico, bulhas normofonéticas em 2t, FC 120 bpm, sem presenga de
sopros, pulsos cheios e simétricos. Movimentos pulmonares presentes com presenga
de roncos bilaterais, ventilagdo mecanica por traqueostomia realizada dia 09/06/2010 Fr
32 rpm, tax 36,3°C. Abdémen globoso, timpanico a percussdo, gastrostomia em
hipocdndrio esquerdo. Aceitando bem a dieta por via, enteral evacuagao presente,
diurese espontadnea presente percebida com coloragdo amarela claro. Desde a
internagdo o paciente teve varias infecgdes devido ao processo da deficiéncia

respiratoria.

Trata-se de um paciente que sofre um longo periodo de internacgdo, ficando assim,
extremamente vulneravel a contrair diversas infecgdes com etiologias diferentes e
acometendo diferentes sistemas, desta forma, observa-se que 0 paciente em estudo
apresentou quadros infecciosos graves, que necessitaram tratamento com
antibioterapia endovenosa, suscitando um grande problema a equipe de enfermagem
que é a viabilidade do acesso venoso sempre que necessario. Vemos abaixo alguns
destes episodios infecciosos e antibioticoterapia instituida:

DATA INFECGAO ANTIBIOTICOTERAPIA

02/06/2010 | Pneumonia Meropenem+Amicacina




14/07/2010 | Pneumotorax | Meropenem+Vancomicina

Cefepima, depois teve

22/09/2010 | Pneumonia | CiProfloxacino

inicio

20/10/2010 | ITU(Klebisiela | Ertapanem
Multiresitente)

23/11/2010 | Pneumonia Meropenem+ Vancomicina
07/01/2011 | Pneumonia Ciprofloxacino

02/02/2011 | Pneumonia Imepenem

12/03/2011 | Pneumonia Imepenem

21/03/2011 | ITU Ertapanem

Quadro 1- Infecgdes recorrentes durante a internagao.
Fonte: Prontuario de internagdo do paciente RDS

5.3 DIAGNOSTICO DE ENFERMAGEM:

5.3.1 Ventilacao prejudicada;

5.3.2 Troca gasosa, prejudicada;

5.3.3 Expectoragdo, presente a um nivel maior;
5.3.4 Aspiracao presente;

5.3.5 Ingestdo de alimento, alterada,

5.3.6 Ingestdo de fluidos, alterado;

20
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5.3.7 Mastigagdo, ausente;

5.3.8 Salivagao, presente a nivel maior,;

5.3.9 Suscetibilidade para infecgao, aumentado;
5.3.10 Vinculo mae / filho presente;

5.3.11 Eliminagao urinaria presente;

5.3.12 Eliminagao intestinal presente;

5.3.13 Atividade motora ausente;

5.3.14 Risco para ulcera de pressao, presente;
5.3.15 Risco para sufocacao, presente;

4.3.16 Desenvolvimento de crianga, prejudicado a nivel maior.

5.4 PRESCRIGAO DE ENFERMAGEM

5.4.1 Realizar higiene oral com gazes utilizando agua. (8,12,18h).
5.4.2 Realizar higiene intima a cada troca de fralda. Continuo
5.4.3 Avaliar presenca de cianose em extremidades. Continuo;
5.4.4 Realizar aspiragdo das vias aéreas. (8, 12, 16, 20h)

5.4.5 Realizar aspiragédo da cavidade oral. (8, 12, 16, 20h)

5.4.6 Avaliar fixagao da traqueostomia. Continuo;

5.4.7 Manter canula de traqueostomia centralizada. Continuo;
5.4.8 Trocar fixagéo de traqueostomia sempre que necessario.

5.4.9 Realizar limpeza da canula de traqueostomia com agua destilada 2x/dia (8 e 16h).
5.4.10 Realizar limpeza de secregao nasal com gazes. Continuo;

5.4.11 Avaliar local de insergdo da gastrostomia. Continuo;
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5.4.12 Realizar curativo de inser¢do de gastrostomia com soro fisiolégico 0,9%, pela
manha. (9:00h)

5.4.13 Monitorar e registrar residuo antes de introduzir a dieta. Continuo;
5.4.14 Anotar e administrar dieta por gastrostomia. (6, 9, 12, 15, 18, 21 h);

5.4.15 Anotar e administrar 20 mL de agua filtrada por gastrostomia ap0s cada etapa de

enteral. Continuo;

5.4.16 Supervisionar quanto a movimentagao passiva no leito da crianga pela mae.

Continuo
5.4.17 Manter cabeceira elevada 30 a 45 graus. Continuo;

5.4.18 Realizar massagem com creme hidratante ou composto de acidos graxos nas
regides costal, proteger as proeminéncias éssea com coxins. Continuo

5.4.19 Observar e anotar a ocorréncia de hematomas, equimose ou inflamagoes.
Continuo

5.4.20 Manter grades do leito elevada. Continuo

5.4.21 Observar e anotar aspecto, coloragdo e quantidade das eliminagdes fisiologicas.
Continuo.

5.5 RESULTADOS ESPERADOS

5.5.1 Evitar infecgdo através da higiene oral;
5.5.2 Avaliar efetividade de troca gasosa, através de cianose nas extremidades;
5.5.3 Prevenir a incidéncia de assaduras pela higiene intima;

5.5.4 Prevenir sufocagao, através da aspiragao;
5.5.5 Evitar tlcera de press&o, através de hidratagao da pele e mudanga de decubito;

5.5.6 Promogao de melhoria do estado nutricional, através da administragdo da dieta;
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5.5.7 Promogao da melhoria do estado fisico, através da movimentagéo passiva da méae
no leito.
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6 CONCLUSAO

Através deste trabalho identlica-se as necessidades do paciente portador da Amiotrofia
Espinhal — Sindrome de Werdnig Hoffmann, pois por se tratar de uma doenca
degenerativa com pouca expectativa de vida deve-se realizar toda assisténcia a este

individuo para a melhora da qualidade de vida.

Além da assisténcia de enfermagem que sera prestada ao paciente &€ necessario o
suporte ventilatério e nutricional, cuidados ortopédicos e fisioterapéuticos para que a
crianga nao tenha prejuizo postural, reforgando um modelo assistencial pautado na
multidisciplinaridade e na integralidade, conceitos apregoados pelo Sistema unico de
Saude (SUS). A paralisia pode ser estacionada, porém néo é revertida, reforgando esse
pensamento tentamos com SAE viabilizar um plano de cuidados mais adequado
possivel para esta crianga.

Outro ponto importante é oferecer suporte em assisténcia para & familia, pois pelo fato
da AME ser uma desordem de origem genética recessiva, a assisténcia genética € um
componente essencial para os pais. Pois, provavelmente este casal tentara uma nova
gestagdo. Futura gravidez devera ser planejada devido aos riscos da sindrome, pois ela
nao se extingue em posteriores gestagoes.

Pacientes portadores de doengas cronicas degenerativas representam um importante
problema ao sistema unico de salide no que tange a politica de ocupagao de leitos, pois
se trata de pacientes que demandam um longo periodo de internagao, sem perspectiva
de reversdo do quadro, uma discuss@o ampla neste sentido deve ser deflagrada por
autoridades competentes, o problema deve ser equacionado de maneira a atender as
necessidades do paciente, familiares e de um sistema de salde que integra uma rede
hospitalar muito saturada.

A partir das discussdes apresentadas, fica claro a necessidade premente de se
desenvolver mais pesquisas com este tema, pois ndo existem resultados consistentes

em relagdo a abordagem terapéutica, muito a ciéncia tem que avangar na abordagem
de doengas cronico degenerativas.
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8 APENDICES

APENDICE A - Autorizagao do diretor clinico do HINSG

Eu,

Diretor clinico do HINSG autorizo por meio deste a utilizagio de dados do prontuario do
paciente internado na enfermaria de neurologia, para a pesquisa intitulada como
Sindrome de Werdnig Hoffmann: um relato de caso, que serad realizado pelos
graduandos de enfermagem da faculdade EMESCAM.
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APENDICE B - Termo de responsabilidade por utilizagdo de dados

Como pesquisadores nos responsabilizaram pela utilizagdo dos dados obtidos a partir
dos prontuarios estudados, nos comprometendo a utilizar apenas na pesquisa intitulada
“Sindrome de Werdning Hoffmann: um relato de caso”, caso seja publicado, sera
resguardado sigilo em relagdao a identificacdo e dados pessoais dos pacientes

envolvidos na mesma.

Garantimos a destruicdo de todos os instrumentos de coleta de dados, apés o término

da pesquisa.

Vitéria, 12 de abril de 2011.

CRISTINA RIBEIRO MACEDO

LAYSSA FREITAS DE SOUSA

LUIZ CARLOS RODNITZKY JUNIOR



