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RESUMO

Objetivo: identificar diagndsticos, intervencoes e resultados esperados de enfermagem a crianga com doenca
de Pompe, utilizando a Classificacdo Internacional para a Pratica de Enfermagem® 2017. Método: estudo
de caso realizado em dezembro de 2017, com uma mae de crianca com doenca de Pompe. Resultados:
elencaram-se dezessete diagndsticos de enfermagem, distribuidos entre as demandas de cuidados
medicamentosos, tecnoldgicos, habituais modificados, de desenvolvimento e familiares. Discussao: os
diagnésticos de enfermagem relacionaram-se ao tratamento e as complicagdes apresentadas pela crianga em
decorréncia da doenca de Pompe, acrescidas pelas necessidades familiares para desenvolver os cuidados no
domicilio. Conclusao: verificou-se que a classificacdo das préticas de enfermagem permitiu criar possibilidades
mais especializadas para elaborar e executar um plano de cuidados com base nas reais necessidades desta
crianca, podendo existir generalizacdo para os portadores da mesma enfermidade.

Descritores: Doenca de Deposito de Glicogénio Tipo II; Enfermagem Pediatrica; Atencéo Primaria a Saude;
Diagnostico de Enfermagem; Familia.
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INTRODUCAO

A doenca de Pompe ou glicogenose tipo Il
€ uma doenca muscular rara, progressiva, desen-
cadeada por um disturbio autossémico recessivo
com deficiéncia da enzima alfa-1,4-glicosidase
acida (GAA), responsavel pela quebra do gli-
cogénio no lisossomo celular, gerando amplo
espectro clinico2,

A incidéncia varia de acordo com a etnia
e regido geografica, estimando-se, em ambito
mundial, 1 caso para cada 40.000 nascidos vi-
VoS, e, no Brasil, acredita-se existir cerca de 120
pacientes®?,

As manifestacées clinicas da doenca de
Pompe sao heterogéneas, porém similares a
inumeras outras doencas, o que pode tornar
seu diagndstico dificil e demorado. Dentre as
principais manifestacdes da doenca inclui-se:
hipotonia, atraso no desenvolvimento motor,
fraqueza muscular, problemas com a degluticao,
insuficiéncia cardiaca e respiratoria®.

Considerando a dificuldade no diagnosti-
co de doencas raras, pessoas com a doenca de
Pompe poderao ficar meses ou até mesmo anos
utilizando inimeros servicos de salde, sendo
submetidas a intervencdes inadequadas até
chegar ao seu diagnéstico definitivo e iniciar o
tratamento efetivo®*.

Um dos tratamentos disponiveis é a tera-
pia de reposicao enzimatica, a qual utiliza GAA
recombinante (Myozyme®)® administrado em
ambiente hospitalar e por equipe de saude
especializada.

Para a atencao a saude de pessoas porta-
doras de doencas raras, a exemplo da doenca
de Pompe, foi instituida no Brasil, em 2014, a
Politica Nacional de Atencao Integral as Pessoas
com Doencas Raras, com o objetivo de contribuir
para areducao da morbimortalidade e das mani-
festacOes secundarias. Dentre as suas diretrizes,
areferida politica busca melhorar a qualidade de

vida das pessoas por meios de agcdes de promo-
cao, prevencao, deteccao precoce, tratamento
oportuno, reducao de incapacidade e cuidados
paliativos®.

Deste modo, embora o tratamento prio-
ritario para a doenca de Pompe aconteca no
hospital, o cuidado a sua saude devera ser
continuo, sistematizado e especifico, sendo
este compartilhado entre familias e equipes
de saude da atencao primaria. Logo, as neces-
sidades demandadas por estes pacientes e por
seus familiares deverao ser reconhecidas pela
equipe multiprofissional, para, assim, oferecer-
-lhes condicbes para potencializar este cuidar
no ambiente domiciliar e melhorar a qualidade
devida.

Nessa perspectiva, considerando o enfer-
meiro parte desta equipe, este devera estar capa-
citado para atender integralmente esta clientela,
utilizando-se do processo de enfermagem como
instrumento para ordenar, sistematizar e execu-
tar suas praticas de acordo com as demandas
apresentadas”.

Com base nessas premissas e buscando
conhecer evidéncias cientificas para o cuidado
integral a esta clientela, este estudo apresenta
como objetivo identificar diagnésticos, inter-
vencoes e resultados esperados de enfermagem
a crianca com doenca de Pompe, utilizando
a Classificacao Internacional para a Pratica de
Enfermagem (CIPE)® 2017.

METODO

Trata-se de um estudo de caso sobre uma
crianca com doenca de Pompe assistida em um
hospital localizado na regiao Sul do Brasil. O
estudo de caso é um tipo de pesquisa de aborda-
gem qualitativa para investigacbes complexas,
podendo ser desenvolvido com Unico caso®,
como a doenca rara aqui referida.
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A busca de dados foi realizada no pron-
tuario eletronico e por meio de entrevista
semiestruturada com a mae, durante uma das
internacdes da crianca no referido hospital para
aterapia de reposicdo enzimatica, em dezembro
de 2017.

Utilizou-se um roteiro pré-elaborado con-
tendo dados do nascimento e das necessidades
especiais de salde da crianca (apresentados
na descri¢cao do caso); dados maternos (idade,
estado civil, escolaridade) e dados sociodemo-
graficos dafamilia (nUmero de pessoas no domi-
cilio, renda familiar, beneficios governamentais
recebidos, tipo de moradia).

Para a conducao da entrevista, utilizou-
-se dos instrumentos genograma e ecomapa
como estratégia de aproximacao, e, em seguida,
partiu-se para a seguinte questdo norteadora:
“Conte-me sobre sua experiéncia no cuidado da
crianga desde o surgimento da necessidade es-
pecial de saude”. Ressalta-se que esta entrevista
foi realizada por uma enfermeira, em ambiente
privativo, apds consentimento da mae, sendo
gravada em dudio e transcrita integralmente.

A partir da entrevista foi possivel descrever
a trajetdria percorrida pela familia em busca de
atencao a saude da crianca, bem como identifi-
car as demandas de cuidados, estes classificados
em: medicamentoso, tecnolégico, habituais mo-
dificados e de desenvolvimento®. Considerando
as necessidades que a familia apresentou nesta
trajetdria, os autores acrescentaram a demanda
de cuidado familiar.

Com base nas demandas de cuidados apre-
sentados pela crianca e sua familia, utilizou-se
a CIPE® para identificar os diagnésticos e inter-
vencdes de enfermagem, buscando o cuidado
integral a crianca com doenca de Pompe.

A preferéncia dos autores em tomarem por
base as demandas de cuidados para identificar
os diagnésticos de enfermagem, neste caso, se
deve ao nivel de complexidade dos cuidados

exigidos pela crianga, cuidados estes especiali-
zados e de longa duragao®.

Com respeito ao detalhamento do ra-
ciocinio dos diagndsticos, primeiramente foi
construido um mapa conceitual com o objetivo
de demonstrar a relacdo e o agrupamento das
necessidades de cuidados com os conceitos
formadores dos diagndsticos. Neste pensar,
considerou-se os conceitos formadores: sinais e
sintomas, fatores de riscos e condi¢des de vida,
os quais foram organizados seguindo a classifi-
cacao das demandas de cuidados.

Em seguida, conforme recomenda a CIPE®,
foi construida a afirmativa de diagndstico de
enfermagem utilizando-se um termo do eixo
Foco e um termo do eixo Julgamento, acresci-
dos de termos adicionais quando necessario, e,
ainda, para determinar esses dois elementos na
pratica de enfermagem, utilizou-se a expressao
diagnéstico de enfermagem?.

Apos construir as afirmativas diagnosticas,
partiu-se para a elaboracao das intervengdes
de enfermagem utilizando-se um termo para
0 eixo Agao e um termo para o eixo Alvo,
acrescentando-se termos adicionais conforme a
necessidade. A partir deste momento, pode-se
elencar as intervencdes de enfermagem priori-
tarias para a atencao as demandas de cuidados
apresentadas’'?.

Este estudo foi aprovado pelo Comité de
Etica em Pesquisa da Escola de Enfermagem de
Ribeirdo Preto da Universidade de Sao Paulo, sob
0 parecer n° 2.000.924 em 05 de abril de 2017,
atendendo a Resolucdo n° 466/2012.

RESULTADOS

Nesta sessao, descreve-se o caso de uma
crianca portadora de doenca de Pompe com o
objetivo de identificar suas necessidades e de-
mandas de cuidados, assim como de sua familia,
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para posterior construcdao dos diagndsticos e
intervencdes de enfermagem, baseando-se na
CIPE® 2017.

Descricéo do caso

Crianca do sexo feminino, doravante identi-
ficada Flor, que no momento da entrevista estava
com 2 anos e 9 meses de idade. Mora com o pai
(26 anos) e a mae (24 anos) em uma casa de
alvenaria cedida pela prefeitura.

Nasceu de parto cirdrgico, com idade
gestacional de 37 semanas, pesando 2.925g,
com Apgar 6 no 1° e 9 no 5° minuto. Nasceu no
hospital de risco habitual de sua cidade e por
apresentar hipotonia importante e cianose foi
encaminhada para um servico de alto risco do
municipio vizinho, mas s6 aos oito meses é que
foi encaminhada ao neuropediatra. Este suspei-
tou da doenca de Pompe e informou aos pais
que a crianga viveria até um ano e trés meses.
Para confirmacédo do diagndstico, foi realizado
o exame de dosagem da GAA. Quando Flor es-
tava com nove meses receberam a confirmacao
do diagnéstico. No més seguinte, iniciou-se a
terapia de reposicdo enzimatica (Myozyme GEN-
ZYME®), realizada por meio de infusdo venosa
a cada duas semanas em ambiente hospitalar.

Dois meses apds o inicio do tratamento,
Flor apresentou significativa evolugdo clinica,
conseguia engatinhar, sentar e dar os primeiros
passos. Porém, com um ano e trés meses apre-
sentou pneumonia, pois, segundo a mae, apre-
sentava broncoaspiracoes de repeticao. Foram
sete meses de internacgao, impactando narotina,
financas e emocdes da familia, considerando que
residem em outro municipio. Nesse periodo, Flor
apresentou parada cardiorrespiratéria durante a
terapia enzimatica, causando maior comprome-
timento ao sistema neuropsicomotor. Recebeu
alta com traqueostomia, fazendo uso de venti-
lacao mecanica, sonda nasoenteral para dieta e

medicacdo, e port-a-cath para administracdo da
terapia enzimatica.

Apbs essa internacao, seus pais dedicam-se
integralmente aos cuidados de Flor. Os cuidados
com aspiracdao da traqueostomia e vias aéreas,
administracao da medicacao e alimentacao e
técnicas de primeiros socorros foram aprendidos
no hospital. A mae referiu sentir-se empoderada
para os cuidados didrios e tem no esposo sua
fonte de apoio no cuidado domiciliar. A familia
tem o hospital, onde realiza a terapia enzima-
tica, como referéncia e o considera como sua
segunda casa.

Embora recebam auxilio financeiro e ma-
teriais descartaveis da secretaria municipal de
salde, a mae deseja maior envolvimento da
equipe de Atencao Primdria a Saude (APS) do
seu municipio na assisténcia domiciliar.

Mapa conceitual: elaboragéo dos diagndsticos

O estudo de caso apresentado permitiu
identificar as necessidades e demandas de cui-
dados: medicamentoso, tecnoldgico, habituais
modificados, desenvolvimento e de cuidado
familiar. Com base nessas demandas, foram
elencados 17 diagnésticos de enfermagem que
podem ser visualizados na Figura 1.

Na perspectiva de atender as necessidades
da crianca e da familia na promocao dos cuida-
dos pelos servicos de APS, a Figura 2 apresenta
os diagndsticos com suas respectivas interven-
¢6es de enfermagem propostas para uma assis-
téncia integral a crianca portadora de doencga de
Pompe e sua familia.

DISCUSSAO

A crianca portadora de doenca de Pompe
apresenta necessidades de salde peculiares
que requerem assisténcia hospitalar, domiciliar
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Figura 1. Diagnésticos de enfermagem em crianca portadora de doenca de Pompe, de acordo com
as demandas de cuidados identificadas. Regiao Sul, Brasil, 2017
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Fonte: dados da pesquisa.

e dos servicos de APS. Deste modo, representa
um grande desafio para as familias e profissio-
nais, considerando a necessidade de cuidados
continuos e de natureza complexa.

No presente estudo de caso, a relacdo
entre a equipe de atencao hospitalar e a familia
tornou-se estreita pela proximidade destes no

cuidar, o tempo de hospitalizacao, a frequén-
cia quinzenal para a administracdo da terapia
enzimatica e pela confianca mutua que foi
estabelecida.

Todavia, apenas o vinculo hospitalar nao foi
suficiente para proporcionar o cuidado integral
a crianca com doenca de Pompe, demonstran-
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Figura 2. Diagndsticos, intervencdes e resultados esperados de enfermagem de acordo com as
demandas de cuidados de uma crianga com doenca de Pompe e sua familia. Regido Sul, Brasil, 2017

Diagnésticos de

Intervencées de Enfermagem

Resultados Espera-

mar visitas domiciliares para supervisao.

Enfermagem dos de Enfermagem
Regime Orientar e demonstrar cuidados na manipulacdo, dosagem, diluicao
Medicamentoso e administracao via sonda; orientar sobre regime terapéutico e possi- Adesdo ao regime
Complexo veis efeitos colaterais; reforcar a manutencdo do tratamento; progra- medicamentoso

Risco de Condicao
Nutricional
Prejudicada

Orientar sobre nutricao enteral; monitorar a ingestédo, o débito e o
peso; solicitar acompanhamento de nutricionista para orientar sobre
a dieta; monitorar o crescimento e desenvolvimento por meio dos
instrumentos de vigilancia preconizados pelo Ministério da Saude.

Risco diminuido de
condigéo nutricional
prejudicada;
Condicao nutricional
melhorada

Degluticao Prejudi-
cada

Encaminhar ao fonoaudiélogo para melhorar os reflexos de degluti-
gao.

Degluticdo melhorada;
Degluticdo adequada

Risco de Aspiracao

Orientar elevacdo da cabeceira da cama a 90° durante as refeicoes e
manter posicdo por 30 minutos; observar e suspender a dieta caso
apresente cianose, dispneia ou asfixia durante a infusao; lavar a sonda
com agua apos administracdo da dieta; observar e comunicar a pre-
senca de distensao abdominal.

Risco diminuido de
aspiracao;
Risco de aspiracao
ausente

Risco de Infeccdo

Orientar sinais/sintomas de infeccao (calor local, vermelhidao, sangra-
mento, dor e edema) no sitio de inser¢do do porth-a-cath e traque-
ostomia e comunicar alteragdes para a equipe de saude; orientar a
familia sobre a prevencao de infeccédo (higienizacdo das maos antes
de realizar os cuidados com a crianca, utilizar materiais estéreis na
aspiracao da traqueostomia e vias aéreas, trocar e manter curativos
limpos e secos).

Risco diminuido de
infeccao;
Risco de infeccdo
ausente

Risco de Respiracao
Prejudicada

Orientar monitorizacdo dos sinais vitais (verificacdo de movimentos
respiratérios, pressdo arterial, pulso radial, temperatura corporal);
manter cabeceira elevada para facilitar a respiracéo; realizar mudanca
de decubito frequentemente; orientar quanto a realizar aspiracdo da
traqueostomia e vias aéreas sempre que necessario; orientar sobre
cuidados com ventilador mecanico e traqueostomia; solicitar e enca-
minhar para fisioterapia respiratdria, inclusive a preventiva.

Risco diminuido de res-
piracado prejudicada;
Risco de respiracdo
prejudicada ausente

Risco de Ulcera por
Presséo ou Risco de

Orientar a realizar mudanca de decubito e movimentos passivos para
reduzir a pressdo e evitar lesdes; usar dispositivos preventivos de
protecado da pele, como colchdes de espuma, colchées com alternan-
cia de pressao, almofadas ou travesseiros para evitar desconforto;

Risco diminuido de
Ulcera por pressao ou
de leséo;

Risco de ulcera por

Prejudicada

feccdo do trato urindrio); orientar os familiares sobre higiene no leito
(roupas de cama limpa, impermedveis, travesseiros para protecao e
conforto); solicitar e encaminhar para fisioterapia motora para desen-
volver um plano de recuperacdo da mobilidade.

Lesdo implementar uma rotina diaria de inspecdo e cuidados com a pele; a B .
. i L . pressao ou de lesao
equipe de saude poderd utilizar a escala de Braden Q (pediatrica) para )
. . ] . ausente
avaliacdo do risco de Ulceras de pressao.
Orientar a realizar movimentos passivos na crianca a cada duas horas;
monitorar e registrar diariamente qualquer sinal de complicacdes da
. imobilidade (contraturas, estase venosa, trombose, pneumonia, in- .
Mobilidade ’ ' ' ' Mobilidade melhorada;

Mobilidade adequada
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Comunicacao
Prejudicada

Orientar o cuidador a criar oportunidades e atividades de comuni-
cacgao para a crianca de acordo com a idade; reforcar para a mae ou
cuidador o estimulo a fala com a crianca; encaminhar ao fonoaudidlo-
go para melhorar os estimulos/comunicacao verbal; orientar a manter
ambiente calmo e ndo ameacador, reduzindo estimulos ambientais
em excesso.

Comunicacao
melhorada;
Comunicacao eficaz

Risco de
Desenvolvimento
Infantil Prejudicado

Orientar os pais quanto as etapas de desenvolvimento relativas a ida-
de; estimulacdo com brinquedos préprios da idade; investigar o nivel
de desenvolvimento da crianca em todas as areas de funcionamento;
elogiar a mae ou cuidador para continuar a estimular a crianca e a
importancia disto.

Risco diminuido de
desenvolvimento infan-
til prejudicado;
Desenvolvimento
infantil adequado

Risco de Doenca

Orientar o cuidador quanto a importancia das vacinas, aprazamento,
técnica de aplicacdo, efeitos; atualizar o esquema vacinal, incluindo
gripe e pneumococo; avaliar condi¢do de imunizagdo.

Risco de doenca
ausente;
Risco diminuido de
doenca

Risco de Estresse do
Cuidador

Apoiar o cuidador e realizar orientacdes para sentirem-se seguros nos
cuidados; apoiar processo familiar de enfrentamento; encaminhar
para atendimento psicoldgico.

Risco de estresse do
cuidador ausente;
Risco diminuido de
estresse do cuidador

Renda Inadequada

Orientar quanto aos direitos da crianca com necessidade especial
de saude (explicar direitos dos pacientes); solicitar apoio do servico
social.

Renda melhorada;
Renda adequada

Apoio Social Ineficaz

Orientar para buscar rede de apoio familiar para auxiliar nas ativida-
des; apoiar a familia para identificar os recursos préprios, da comuni-
dade e de projetos sociais para enfrentar as dificuldades cotidianas;
encorajar as relagbes com pessoas com interesses e metas comuns;
identificar amigos, vizinhos ou familiares que possam apoiar a familia;
promover apoio social; auxiliar a familia a identificar e colaborar para
sua integracdo em grupos de apoio as pessoas com doencas raras.

Apoio social melhorado;
Apoio social eficaz

Satisfacdo com
Atencdo a Saude
Prejudicada

Realizar acompanhamento e orienta¢ées de forma efetiva; programar
monitoramento domiciliar; proporcionar servico de promogdo da
salde; estabelecer vinculo entre unidade de saude, equipes sociais e
familia; acolher a familia em suas necessidades; avaliar satisfacdo com
atencdo a saude.

Satisfacdo com atencao
a saude melhorada

Conhecimento da
Familia sobre a
Doenca Eficaz

Encaminhar para aconselhamento genético e planejamento familiar;
realizar orientagdes e realizar busca ativa entre irmaos, quando hou-
ver; avaliar o nivel de conhecimento da familia sobre a doenca.

Conhecimento da fami-
lia sobre a doenca eficaz

Cuidador Capaz de
Executar o Cuidado

Elogiar a mée ou cuidador; proporcionar apoio ao cuidador para
manejo da doenca.

Cuidador capaz de
executar o cuidado

Fonte: dados da pesquisa.

do a necessidade de fortalecer os lacos com
os profissionais da APS, para, assim, a familia
receber apoio para suprir as demandas de cui-
dados apresentadas e estabelecer habitos para
potencializar as condicdes de vida da crianca®.

Logo, a proposta de um plano de cuidados
direcionado aos servicos de APS para este cena-

rio tornou-se fundamental para dar visibilidade
as necessidades no ambito domiciliar, ja que os
cuidados nao se encerraram na alta hospitalar.
Nesta perspectiva, tracar um plano para cuidar,
pautado no processo de enfermagem, é uma
diretriz para que os cuidados prestados a crianca
se tornassem eficazes®”
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A utilizacdo do processo de enfermagem
podera beneficiar pacientes ao garantir o cuida-
do individualizado, melhorar o relacionamento
entre profissionais, pacientes e cuidadores,
resultando em assisténcia qualificada e huma-
nizada. Para a equipe de enfermagem, a sua
utilizacdo incidira na qualificacdo profissional e,
consequentemente, valorizacdo, reconhecimen-
to, respaldo legal e otimizacao da assisténcia e
pesquisa(11).

O presente plano de cuidados incluiu diag-
noésticos, intervencodes e resultados esperados de
enfermagem. A elaboracéo destes diagnésticos
a partir da CIPE® buscou melhorar a qualidade da
assisténcia pela APS, com vistas a potencializar o
cuidado domiciliar. Por meio desta classificacao,
o enfermeiro constréi os enunciados dos diag-
nosticos pela apresentacao clinica das pessoas
gue se encontram sob seus cuidados, uma vez
que os termos ocorrem na sua pratica e exigem
o raciocinio clinico dos problemas?.

Neste estudo, verificou-se que a maioria
dos diagnosticos de enfermagem relacionou-
-se as complicag¢des advindas da progressao da
doenca de Pompe, acrescidas das complicacbes
resultantes da internacdo hospitalar prolongada.
Cabe ressaltar que esta enfermidade provoca o
acumulo de glicogénio nos tecidos, ocasionando
dificuldades na respiracdo, locomocéo, fala e
audicao®™', levando o paciente a necessitar de
suporte tecnolégico para manter suas fungdes
vitais.

O diagndstico Regime Medicamentoso
Complexo, um dos 17 elencados neste estudo,
abordou a demanda de cuidado medicamento-
so, considerando a necessidade da crianca de
fazer uso de uma amplitude de medicamentos,
0s quais potencializam sua recuperacao clinica
relacionada a prépria doenca e as iatrogenias do
periodo de hospitalizagao.

Quatro diagnoésticos de enfermagem es-
tiveram diretamente relacionados a presenca

de dispositivos tecnoldgicos: uso de sonda
nasoenteral, ventilador mecanico, traqueosto-
mia e porth-a-cath. Consequentemente, outros
diagnésticos foram incluidos como demanda de
cuidados habituais modificados, no entanto, sua
implementacao se refere a utilizacdo e manuten-
cao desses dispositivos pela familia. Isso revela a
complexidade do cuidado a crianca dependente
de tecnologias, corroborando com outro estudo
que apontou a necessidade de os familiares
e cuidadores adquirirem novas habilidades e
competéncias para o cuidado/.

Os diagnésticos Risco de Condicao Nutri-
cional Prejudicada e Degluticdo Prejudicada
relacionam-se a alimentacao da crianca por
sonda nasoenteral. A utilizacdo da sonda se deve
a presenca de fraqueza muscular, ocasionando
dificuldade para deglutir alimentos, o que co-
loca a crianca ao risco de déficit nutricional. O
uso continuo desse dispositivo requer atencdo
cuidadosa e monitoramento regular por parte
de enfermeiros, atentando-se principalmente
as infeccdes, a aspiracdo acidental e a compro-
metimentos metabdlicos"™.

O diagnéstico Risco de Aspiracao foi elen-
cado pelo uso da sonda nasoenteral”, mas
principalmente pelo uso do ventilador mecanico
e da traqueostomia. A fraqueza muscular carac-
teristica da doenca de Pompe leva a disfuncbes
respiratérias, sobretudo a fraqueza diafragma-
tica®. Tais condi¢des colocam a criangca numa
condicdo de Risco para a Respiracao Prejudicada.

O Risco de Infeccao foi indicado pelo uso
de todos os dispositivos invasivos, sendo neces-
sarias para a sua prevencao medidas de higieni-
zacao adequada das maos antes da execucao de
qualquer cuidado com a crianca. Recomenda-se
que a manipula¢ao da canula da traqueostomia,
aspiracao ou troca de curativo seja realizada com
técnica limpa modificada"”.

Embora a crianca apresente prioridades
para o cuidado, é essencial elencar, neste caso,
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o diagnéstico Risco de Desenvolvimento Infantil
Prejudicado, considerando a ocorréncia de retar-
do do desenvolvimento psicomotor. Para suprir
essa necessidade, a equipe de saude além de
encaminhar a crianca a servicos especializados,
deverd periodicamente realizar visitas domicilia-
res para ensinar e apoiar a familia a realizar es-
timulos afetivos, fisicos, cognitivos e sensoriais,
0s quais irao potencializar o desenvolvimento
da crianca®®,

Apesar de a mae ter se apropriado dos cui-
dados com a crianca por meio da orientacao de
profissionais do hospital, também é necessario
oferecer-lhe um atendimento sistematizado e
especifico dada a complexidade da situacao
experienciada. O enfermeiro podera oferecer
apoio técnico para a realizacdo dos cuidados
essenciais, no sentido de evitar complicacdes,
bem como na adaptacao da crianca e familia as
necessidades especiais.

A necessidade da implementacao destes
cuidados diarios impacta fortemente na estru-
tura familiar, por ocasionar uma sobrecarga do
cuidador e dificuldades financeiras. Essa necessi-
dade da familia acabou gerando uma demanda
de cuidado familiar, os quais foram expressos por
seis diagndsticos de enfermagem. Identificar es-
sas demandas é essencial para fornecer suporte
social a familia, pois caso nao exista uma rede
social que a apoie, poderao ocorrer desequili-
brios, os quais irdo influenciar negativamente a
salde de todos os membros, especialmente da
crianca e do familiar cuidador(14).

A partir do exposto, a equipe de saude
deve-se sentir como agente de cuidado a estas
criancas e suas familias, possibilitando-lhes uma
rede de apoio e uma integracdo com os outros
niveis de aten¢ao a saude. Para isso, é necessario
auxiliar os familiares em suas experiéncias, desde
a alta hospitalar, por meio de redes de cuidados
interdisciplinares, atuando como facilitadores
do empoderamento familiar para o cuidado®?.

O presente estudo de caso e a elaboracao
de um plano de intervencao podera dar suporte
para os profissionais, em especial para enfer-
meiros, para que desenvolvam suas habilida-
des e promovam suporte e ajuda as familias. E
importante destacar que nao basta determinar
os diagndsticos e as intervencgdes; é preciso
aplica-las e avaliar os seus resultados para a
continuidade ou alteracdo das ac¢des, conside-
rando os objetivos atingidos pela assisténcia
profissional. Sendo assim, considera-se relevante
aeducacao permanente para instrumentalizar e
qualificar as equipes no atendimento as pessoas
com doencas raras, garantindo assisténcia inte-
gral e humanizada®

Ademais, em pesquisa com familias, a lite-
ratura tem destacado a utilizacdo do genograma
e do ecomapa, uma vez que estes instrumentos
permitem conhecer como as familias se organi-
zam para os cuidados em domicilio, os recursos e
redes de apoio de que dispde paraampara-las na
experiéncia do adoecimento crénico®. Lancar
mao destes instrumentos permitiu conhecer a
composicao familiar e sua rede de apoio social
e profissional, fatores essenciais para o planeja-
mento do cuidado em domicilio.

CONCLUSAO

Ao realizar este estudo de caso pode-se
observar que criancas portadoras de doenca
de Pompe apresentam iniUmeras necessidades,
que envolvem cuidados medicamentosos, com
aparatos tecnoldgicos, habituais modificados e
de desenvolvimento. Todavia, esses cuidados
devem se expandir as necessidades familiares,
tornando-as potencialmente preparadas para
executar o cuidado no domicilio.

Com respeito a assisténcia de enfermagem,
os resultados apontaram que a classificacao
das praticas permitiu criar possibilidades mais
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especializadas para elaborar e executar o plano
de cuidados, tomando por base as reais neces-
sidades da crianca com doenca de Pompe e de
seus familiares.

Importante destacar a necessidade de
acompanhamento multiprofissional nos eximios
pontos de atencdo, pois a doenca de Pompe
podera impactar na qualidade de vida de pa-
cientes e familiares. Assim, torna-se essencial o
envolvimento e a participacao ativa dos profis-
sionais da APS para potencializar a assisténcia a
crianca e sua familia.

Com relagéo a limitagcdo do estudo, o fato
de se abordar uma doenca rara impossibilitou
uma comparacao de casos e a generalizacao dos
resultados, todavia, o plano de cuidados elabo-
rado a partir da CIPE podera ser implementado
a outras pessoas com diagnostico de doenca
de Pompe, resquardadas as particularidades de
cada caso.
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