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RESUMO

Objetivo: investigar o conhecimento e praticas da equipe de enfermagem em relagdo ao cuidado a crianga com Doenga de
Pompe em terapia intensiva. Método: trata-se de um estudo descritivo com abordagem qualitativa. A coleta de dados foi
realizada com entrevista semiestruturada com enfermeiras e técnicas em enfermagem que atuavam na Unidade de Terapia
Intensiva Neonatal de um hospital do Rio Grande do Sul, apds aprovacdo pelo Comité de Etica em Pesquisa. Os dados foram
analisados pela andlise de conteldo. Resultados: as profissionais enfatizaram experiéncias que superam procedimentos
técnicos, na busca de fornecer um cuidado integral qualificado e seguro, para proporcionar vivéncias mais préximas de um lar
para a criangca e familiares. Conclusdo: a equipe de enfermagem possui conhecimentos para o cuidado e atua de forma
multiprofissional. Conclui-se que estudos relacionados as doengas raras oferecem subsidios para qualificar o cuidado de
enfermagem.

Descritores: Doenca de Depdsito de Glicogénio Tipo Il; Erros Inatos do Metabolismo; Unidades de terapia intensiva neonatal;
Cuidados de enfermagem.

ABSTRACT

Objective: to investigate nursing team knowledge and practices regarding care for children with Pompe disease in intensive
care. Method: in this qualitative, descriptive study, data were collected by semi-structured interviews of nurses and nursing
technicians working in the neonatal intensive care unit of a hospital in Rio Grande do Sul, after ethics committee approval. Data
were subjected to content analysis. Result: the nurses emphasized experiences that go beyond technical procedures, in the
endeavor to provide safe and qualified comprehensive care in order to provide experiences closer to a home for the children
and their families. Conclusion: the nursing team was knowledgeable about care and worked in multidisciplinary manner. It was
concluded that studies relating to rare disease offer input to inform nursing care.

Descriptors: Glycogen Storage Disease Type Il; Metabolism, Inborn Errors; Intensive Care Units, Neonatal; Nursing Care.

RESUMEN

Objetivo: investigar el conocimiento y las practicas del equipo de enfermeria sobre el cuidado de nifios con enfermedad de
Pompe en cuidados intensivos. Método: en este estudio cualitativo descriptivo, los datos fueron recolectados mediante
entrevistas semiestructuradas a enfermeras y técnicos de enfermeria que laboran en la unidad de cuidados intensivos
neonatales de un hospital de Rio Grande do Sul, previa aprobacién del comité de ética. Los datos se sometieron a analisis de
contenido. Resultado: las enfermeras destacaron experiencias que van mas alld de los procedimientos técnicos, en el afan de
brindar una atencién integral segura y calificada con el fin de brindar experiencias mds cercanas a un hogar para los nifios y sus
familias. Conclusion: el equipo de enfermeria tenia conocimiento del cuidado y trabajaba de manera multidisciplinar. Se
concluyd que los estudios relacionados con las enfermedades raras ofrecen informacién para informar la atencién de
enfermeria.

Descriptores: Enfermedad del Almacenamiento de Glucdgeno Tipo Il; Errores Innatos del Metabolismo; Unidades de Cuidado
Intensivo Neonatal; Atenciéon de Enfermeira.

INTRODUCAO

A Doencga de Pompe (DP) foi descoberta em 1932, pelo patologista Joannes Cassianus Pompe, durante a autépsia
de uma crianga de sete meses que teve a morte causada por hipertrofia miocardica idiopatica. Na oportunidade, o
patologista visualizou acimulo de glicogénio em vesiculas no interior das fibras cardiacas!. A patologia, também
conhecida como doenga de armazenamento de glicogénio tipo Il ou deficiéncia de maltase acida, caracteriza-se por ser
uma doenca neuromuscular autossGmica recessiva, progressiva e multissistémica, causada pelo acimulo de glicogénio
intralisossomal, pela atividade ineficaz da enzima Alfa-Glicosidase Acida (GAA)2.

Autora correspondente: Vivian Lemes Lobo Bittencourt. E-mail: vivilobo@hotmail.com
Editora responsavel: Magda Guimardes de Araujo Faria

Recebido em: 13/09/2020 — Aprovado em: 02/12/2020 Rev enferm UERJ, Rio de Janeiro, 2020; 28:€54407
p.1


https://orcid.org/0000-0001-5461-695X
https://orcid.org/0000-0003-1626-5698
https://orcid.org/0000-0003-4001-1866
https://orcid.org/0000-0002-0391-9341
https://orcid.org/0000-0002-3583-1408
https://orcid.org/0000-0003-1488-0611

Figueiredo TC, Benetti ERR, Meneghete MC, Fontana RT, Schwengber MSV, Bittencourt VLL
Enfermagem e Doenga de Pompe
Artigo de Pesquisa
Research Article DOI: http://dx.doi.org/10.12957/reuerj.2020.54407
Articulo de Investigacion

Sao reconhecidas na literatura trés tipos da DP, que se diferenciam pela gravidade e faixa etdria de manifestagao,
com inicio infantil classico, inicio ndo classico e inicio tardio. No inicio infantil classico, os sinais e sintomas surgem nos
primeiros meses de vida, evidenciados por miopatia, hipotonia, crescimento inapropriado, disfagia, dispneia e
alteracdes auditivas®. Na Europa, a prevaléncia da doenca é de aproximadamente um caso por 283.000 habitantes e
sabe-se também que, quando manifestada na forma infantil, apenas 25% permanecem vivas até um ano de idade®. No
Brasil o primeiro caso de forma infantil da DP foi tratado e publicado em 2008°.

Avangos em relagdo ao diagndstico precoce sdo recentes, como a possibilidade de identificacdo pelo teste do
pezinho, com investigacdo bioquimica de doengas genéticas autossdmicas, como DP, Doenca de Gaucher e Doenca de
Fabry. Assim que o diagndstico é definido, é fundamental o inicio de um tratamento com uma equipe de profissionais
experientes na atencdo a DP. Um aspecto essencial é o aconselhamento genético como um componente do cuidado e
uma fonte de subsidios acerca da doenca para pacientes e familiares, que ajudardo nas decisdes atuais e futuras®.

Atualmente, o tratamento da doenca é realizado com a implementa¢do da terapia de reposicdo enzimatica
continua, aliada com o suporte paliativo, inclusdo de atividades fisicas, fisioterapia, cuidados com dieta, farmacoterapia
adequada e com suporte ventilatorio em casos de maior comprometimento cardiaco ou pulmonar. Dessa forma, é
possivel proporcionar maior qualidade de vida e funcionalidade para os acometidos pela patologia. A progressao da
doenca se desenvolve inevitavelmente com o passar dos anos’. Com a terapia de reposi¢do enzimatica, a média de
sobrevida estimada é de 54% a 72%%°. A alfa-glicosidase prolonga a sobrevivéncia e a qualidade de vida, em pacientes
que necessitam ou n3o de ventilacdo mecanica'l®. Por mais que a medicacdo aja no prolongamento da estimativa de
vida e regressdo do agravo clinico da doencga, essa progride para o declinio da capacidade da realizacdo de atividades
diarias e para uma menor qualidade de vidaZ.

Na pratica da enfermagem é fundamental que o cuidado a crianga compreenda a aten¢do e a humanizagdo aos
pacientes e seus familiares durante a hospitalizagdo, com a operacionalizacdo de uma assisténcia acolhedora e
dialégical'2, Nesta perspectiva, a atuacdo da equipe de enfermagem é apontada como uma possibilidade de promoc3o
de melhoria da capacidade de atender as necessidades e o cuidado a crianca com DP e sua familia3. Nessa conjuntura,
o papel da enfermeira é fundamental pela sua atuagdo a frente do cuidado e com uma formagdo baseada na atuagao
holistica, para propiciar o planejamento do cuidado efetivo, seguro, ético e dindmico?™.

Diante do exposto, questiona-se: quais os conhecimentos da equipe de enfermagem sobre a DP? Qual a atuagdo da
equipe de enfermagem em relagdo a crianga com DP em terapia intensiva? Assim, objetivou-se investigar o conhecimento
e praticas da equipe de enfermagem em relagdo ao cuidado a crianga com Doenga de Pompe em terapia intensiva.

METODO

Trata-se de uma pesquisa descritiva de abordagem qualitativa, desenvolvida em uma Unidade de Terapia Intensiva
(UTI) neonatal, de um hospital de médio porte, localizado no noroeste do estado do Rio Grande do Sul*. Desde 2011, a
instituicdo presta atendimento a uma crianga com DP, a qual é residente na instituicdo até os dias atuais, o que justifica
a escolha intencional do local para pesquisa.

O primeiro contato com a instituicdo ocorreu com a Enfermeira Responsavel Técnica, para apresentar o projeto
de pesquisa e solicitar autorizacdo para realiza-lo. Mediante aprovacdo para desenvolver a pesquisa, essa foi
apresentada em uma reunido setorial para a equipe de enfermagem da UTI neonatal, composta por 19 técnicos em
enfermagem e cinco enfermeiras. Ao término da explanacéo, foi disposta uma lista para preenchimento dos dados dos
integrantes da equipe com interesse em participar. Foram agendadas entrevistas com os integrantes da equipe
conforme a disponibilidade de cada um.

As participantes do estudo foram enfermeiras e técnicas em enfermagem que atuam no referido setor. Foram
utilizados como critérios de inclusdo: ser integrante da equipe de enfermagem atuante na UTI neonatal, em qualquer
turno, e ter prestado assisténcia a paciente com a DP. Como critérios de exclusdo: ser enfermeiro ou técnico em
enfermagem em licenga de qualquer natureza ou gozo de férias no periodo da coleta de dados.

ApOs a assinatura do Termo de Consentimento Livre e Esclarecido, em duas vias, as entrevistas semiestruturadas
ocorreram em trés dias do més de outubro de 2019, nos turnos da manh3, tarde e noite, de forma Unica e individual,
no local de trabalho, respeitando a disponibilidade das participantes. Seguiu-se um roteiro para coleta de dados
sociodemograficos e laborais com informagdes sobre sexo, idade, turno de trabalho, tempo de exercicio profissional e
tempo de atuagdo na fungdo na instituicdo. As perguntas especificas sobre DP e cuidados foram alicergadas no Genetics
Home Reference, Your Guide to Understanding Genetic Condition3.

As entrevistas foram gravadas utilizando-se um gravador digital com autorizagdo das participantes e transcritas na
integra para andlise, segundo o método de analise de conteldo tematico nas etapas de pré-andlise, exploragdo do
material e tratamento dos resultados?®. Apds leitura exaustiva, procedeu-se a organizac¢do dos dados com codificacdo
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dos resultados, a inferéncia, extraindo-se categorias para, num terceiro momento, realizar a interpretagdo e a discussao
dos dados com a literatura especializada no assunto. Apods a realizacdo da leitura flutuante, os dados foram codificados
em unidades de registro, que sistematicamente foram agregados em duas categorias tematicas: conhecimento da
equipe de enfermagem sobre a Doenga de Pompe e tratamento; e praticas da equipe de enfermagem no cuidado a
crianga com doenca de Pompe. Na fase de interpreta¢do dos dados, foi retomado o referencial tedrico, a fim de embasar
as analises dando sentido a interpretacao.

Asseguraram-se as exigéncias éticas e cientificas preconizadas para pesquisas envolvendo seres humanos,
mediante a Resolugdo 466/2012, do Conselho Nacional de Saude, que dispde sobre as diretrizes e normas
regulamentadoras de pesquisas que envolvem seres humanos. O projeto foi aprovado pelo Comité de Etica em Pesquisa,
sob o CAAE n2 15690619.4.0000.5354 e parecer n? 3.428.965, e todas as participantes foram esclarecidas sobre o
projeto e assinaram o Termo de Consentimento Livre e Esclarecido. Para a apresentagao dos resultados, as participantes
foram codificadas como Participante 1 (P1), Participante 2 (P2), e assim sucessivamente.

RESULTADOS E DISCUSSAO

Fizeram parte do estudo 11 profissionais da equipe de enfermagem, sendo destas nove técnicas em enfermagem
e duas enfermeiras. As participantes, em sua maioria, referiram idade entre 26 e 35 anos (63,63%), todas do sexo
feminino, raca branca (100%) e a maioria com atuagdo ha, pelo menos, oito anos na area da enfermagem (72,72%). A
partir da analise das falas emergiram duas categorias: Conhecimento da equipe de enfermagem sobre a Doenga de
Pompe e tratamento; e praticas da equipe de enfermagem no cuidado a crianga com Doenga de Pompe.

Conhecimento da equipe de enfermagem sobre a Doenga de Pompe e tratamento

Sabe-se que a DP é uma patologia rara, o que dificulta o acesso e propagacdo dos conhecimentos sobre o tema.
Entretanto, a equipe demonstrou estar ciente da importancia do entendimento sobre a patologia. Entre os
conhecimentos abordados pela equipe de enfermagem sobre DP foi verificado o conhecimento sobre a raridade de sua
ocorréncia, gravidade, cronicidade, alta letalidade e progressao sistémica da patologia.

[...] E doenga degenerativa, nos musculos [...] foi deixando fldcido, fldcido, tanto é que quando ela veio
conosco, tinha cinco meses (paciente), ela foi crescendo, ainda conseguia dar tchauzinho com a méo. Agora
ela ndo faz mais nada disso, s6 consegue mexer a lingua e os olhos, o resto foi. (P1)

[...] tem uma deficiéncia de enzima [...] faz com perda toda a for¢a dos musculos, com progressdo. (P6)

[...] quando era bebé com o passar dos dias ela ndo conseguia evacuar e mamar e foram investigar, dai que
descobriram que era essa doenca. (P3)

A DP é uma doenca incomum, gradativa com elevada letalidade. Com a ocorréncia da doenga emerge a deficiéncia
de GAA e a necessidade de reposi¢cdo dessa enzima de forma sintética, na tentativa de amenizar os efeitos de progressao
da patologia e proporcionar qualidade de vida®®. Esse tratamento é continuo e chamado de Terapia de Reposico
Enzimatica (TRE).

[...] ela (criang¢a) tem falta de uma enzima, entdo ela repée a cada 15 dias. Por causa dessa enzima que ela td
viva. (P5)

[...] fazendo as enzimas ela fica mais disposta, fica mais feliz. Quando estd chegando perto de fazer as enzimas
ela jad comega a ficar mais cansada. (P3)

A terapia de reposi¢do enzimdtica repde a enzima, pois a Pompe ocorre pela deficiéncia das enzimas. Com a
terapia a gente repde as enzimas e faz com que o organismo consiga degradar o glicosideo que fica depositado
no organismo. E com Myozyme® o tratamento. (P9)

[...] conforme vai ganhando peso vai aumentando o numero de frascos. (P11)

Doengas como essa, sem possibilidades de cura, sdo elegiveis para a modalidade de tratamento com cuidados
paliativos!’. Os cuidados paliativos tém como objetivo melhorar a qualidade de vida de pacientes e familiares por meio
de assisténcia biopsicossocial, e como em qualquer outro tratamento, é necessario organizacdo, planejamento e
treinamento. Para o tratamento da DP, a TRE é realizada com administragdo de Maltase Acida Recombinante Humana
(alfa-glicosidase), com nome comercial de Myozyme®!®. A alfa-glicosidase é um tratamento efetivo para grande maioria
dos pacientes com DP, todavia, esse tratamento ndo tem possibilidade curativa, o que torna necessdria investigacao
aprofundada sobre a resposta individual a terapia’®>. A TRE é uma terapia que envolve boa parte da equipe
multiprofissional, como médico, farmacéutico, enfermeira e técnico em enfermagem. No entanto, sua preparagdo é
realizada pelas enfermeiras, com protocolo institucional, que norteia a preparagao.

[...] a enfermeira fica monitorando. E feita endovenosa, entdo tem um preparo especifico. (P2)

[...] é feita com bomba de infusdo, inicia com volume bem baixinho e aumenta gradativamente conforme o
tempo, dai mede a temperatura, aumenta o volume se estd tudo certo. O monitoramento é pela verificagdo
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dos sinais vitais. O médico dela que prescreve, e fica acompanhando, a farmdcia separa no dia anterior e deixa
para as enfermeiras diluirem. (P6)

Um estudo de caso, realizado em 2016, referiu que o meio cientifico mantém consenso sobre a eficacia da TRE,
além de trazer evidéncias de seus beneficios para a clinica do paciente, contribuindo positivamente para a estabilizagdo
e desenvolvimento motor do paciente quando DP infantil®®. De tal forma garante qualidade de vida aos pacientes,
enquanto novos estudos ndo sdo desenvolvidos na busca de melhores tratamentos. Assim, envolve complexas
situagGes, sendo fundamental a atuagdo de equipe multiprofissional. A preparagdo da TRE é aspecto primordial, e para
garantir o processamento adequado da medicacdo é necessario seguir uma série de cuidados durante a dilui¢do da
enzima, para ndo comprometer sua estabilidade e eficdcia, conforme referido nas falas a seguir.

[...] para diluir se deixa na temperatura ambiente, ai para a diluigdo ela tem que ser toda cuidadosa. Se faz
lentamente com uma agulha 25 x 7, dgua destilada, colocando na parede do frasco, entdo, vai diluindo com
movimentos circulares, pra ndo fazer bolhas, aspirar de dentro do frasco bem lentinha, para que ela ndo
quebre as moléculas da enzima, e depois coloca no frasco de soro fisioldgico, para fazer a infuséo. E bem
demorado, bem criterioso para poder fazer a diluigéo e administragdo. O equipo tem que ser isento de PVC e
tem que ter filtro. (P9)

[...] a gente lava (o acesso venoso central portocath) com 20 ml, faz um flushing e deixa salinizado por 24
horas. (P7)

O Ministério da Saude brasileiro divulgou um relatério de recomendagdes para administracdo da TRE em DP. Entre
suas orientacdes, a posologia indicada de alfa-glicosidase é de 20 mg/kg, que deve ser infundido a cada 14 dias, por
meio de via endovenosa. A determinagdo do volume total varia de acordo com o peso corporal, com tempo médio de
infusdo de quatro horas em bomba de infusdo. Ainda, deve-se utilizar um pré-filtro (0,2 pu), além de infundir em etapas
com volume e vazdo graduais, respeitando o limite das taxas de infusdes. O maximo da taxa de infusdo inicial é 1
mg/kg/h, podendo chegar a 2 mg/kg/h a cada 30 minutos, apds assegurar que o paciente esta estavel, tolerando a
medicagdo, para entdo ir aumentando a vaz3o até chegar a taxa maxima de 7 mg/kg/h. A equipe de enfermagem verifica
os sinais vitais ao finalizar cada etapa, sempre antes de seguir para proxima taxa de infus3o®®.

Os efeitos adversos referidos pela equipe ndo sao especificos apenas desta TRE, mas sdo reagdes alérgicas gerais.
A equipe de enfermagem demonstra conhecimentos necessdrios para atuar em situagdes de efeito adverso da
medicac¢do, além de manter monitoramento e avaliagdo constante do paciente, com estratégias definidas previamente.

[...] a gente fica monitorando para ver se ndo vai dar febre, monitorando ela. (P2)

[...] pode fazer uma reagdo alérgica, choque andfildtico. (P11)

[...] alguma vermelhiddozinha, bolhas na pele, reagdo na pele. (P3)

[...] em caso de reagdo a gente comunica a enfermeira e ela comunica o médico do plantdo. Sempre tem
epinefrina ja com dose prescrita. (P6)

Entre as reacdes adversas que podem ocorrer destacam-se as reagdes anafilaticas durante a infusdo. No entanto,
as reagdes que mais ocorrem e que necessitam de intervengdes sdo bradpneia, taquicardia, taquipneia, tosse, vomito,
prurido, erupgdes cutaneas e febre'®. A equipe de enfermagem referiu a raridade, cronicidade, gravidade e progressio
da patologia, além de identificar os sinais e sintomas caracteristicos de DP, como hipotonia e comprometimento motor.
Também demostraram conhecimentos necessdrios sobre a TRE, seus beneficios, possiveis efeitos adversos e
intervencBes necessarias nestes casos. Isso indica o envolvimento da equipe de enfermagem em buscar subsidios
tedricos para aprimorar o cuidado ao portador de DP.

Praticas da equipe de enfermagem no cuidado a crianga com Doeng¢a de Pompe

A equipe de enfermagem, em suas falas, se mostrou comprometida, envolvida afetivamente, com emocao,
carinho, amor e orgulho por ter a oportunidade de cuidar de uma crianga com DP. As profissionais enfatizaram
experiéncias que superam procedimentos técnicos, na busca de fornecer um cuidado integral qualificado e seguro, para
proporcionar vivéncias mais préximas de um lar para a crianga e familiares.

[...] a gente tem que cuidar pra lateralizar, os bracinhos tem que cuidar, pra ndo deixar dobrado, as perninhas
tem os travesseiros que coloca em baixo! E até as meias tem que cuidar pra ndo deixar dobrado! Até oximetro,
o fio, tem todo um cuidado. (P5)

[...] ela tem um cuidado integral que a meu ver é maravilhoso, nés temos um técnico em enfermagem que fica
sé com ela. (P10)

[...] exige muitos cuidados! Todos os movimentos dela retrocederam. Eu cuidei dela desde que ela veio pra cd,
bebé. Ela se movimentava, as méozinhas, as perninhas, ela dava tchauzinho, até saia umas palavrinhas, com
o tempo isso foi retrocedendo. A gente criou um vinculo, ela é como se fosse da familia, ela é moradora, né!
Ela enxerga e jd fica faceirinha, interage com o olhar. (P2)
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Sabe-se que a enfermagem é a ciéncia e a arte que assiste o ser humano em suas necessidades humanas basicas, com
vistas a torna-lo independente por meio da educacdo para recuperar, manter e promover sua saide?. Os cuidados da
enfermagem com o paciente com DP devem atender a todas as suas necessidades, como ressaltado nas falas que seguem.

[...] aspiragdo e os cuidados de higiene, escovagdo dentdria, banho no leito, fralda, mudanga de decubito a
cada duas horas ou até menos! Ela ndo movimenta, entdo, do jeito que tu deixar, ela fica, tem que ter esse
cuidado! A dieta também: lavar a sonda de jejunostomia, medicagées via sonda, hidratagdo, aspiragdo, ndo
sei se falei da traqueo? As vias aéreas! (P3)

[...] frequéncia respiratdria dela, ela usa respirador! Ela usa o respirador portdtil para passear aqui no hospital,
na cadeirinha de rodas, toda arrumadinha. Isso ajuda ela! (P5)
A ventilagdo mecanica esta vinculada a elevadas taxas de pneumonia, por isso foram desenvolvidas medidas para
a prevencdo de Pneumonia Associada a Ventilagdo Mecanica como medidas que contemplam tal demanda. Integram
esse conjunto medidas como: manter cabeceira elevada de 30 a 45 graus; aspirar a secrecao subglética rotineiramente;
e realizar higiene oral com antissépticos?2.

Outro fator importante com relagdo aos cuidados de enfermagem é a forma como a comunicagdo é realizada entre
a crianca e equipe de enfermagem. Foram criadas estratégias para possibilitar uma comunicacdo com a paciente em
processo progressivo da patologia, visto que com a comunicacgdo verbal ndo é possivel, assim como também a ndo verbal
é comprometida pela imobilidade e atrofia muscular generalizada.

[...] ela com a face consegue expressar o que precisa, e a gente como estd hd muito tempo com ela,
conseguimos entender o que ela quer! (P10)

[...] ela interage, ela responde ao estimulo, tu conversa com ela. Tu diz: tu quer ficar Ia? Quer ficar viradinha
para esse lado? A gente pergunta se quer o batonzinho, se sim faz o sinalzinho. Ela tem um sinalzinho que é
assim, mexer a boca uma vez significa sim, mexer pra trds é ndo. Assim, ela consegue interagir da maneira
dela, bem restrito mas a gente consegue ter uma comunicagdo. Dai a professora dela vem e conversa, sobre
algumas coisas e pergunta: vocé ta entendendo? Ela faz com a boquinha, se sim ou se ndo. A gente consegue
entender ela. (P3)

A atencgdo ao sujeito de forma holistica, que o contemple em sua constituicdo biopsicossocial, precisa assegurar
uma comunicacdo efetiva. Pesquisa desenvolvida com o objetivo de analisar o conceito de conforto em UTI pediatrica,
na perspectiva dos profissionais de enfermagem, conduziu a reflexdo quanto aos cuidados de enfermagem que sdo
prestados a crianca hospitalizada. Abordar o conforto diante de toda a tecnologia e comunicar-se com a crianga traz
beneficios para todos os envolvidos nesse cenario?. Essa afirmativa reforca o comprometimento da enfermagem com
as necessidades do ser humano com a qualidade de vida.

Na perspectiva de uma atencdo integral, o processo de enfermagem norteia e qualifica o cuidado, permitindo a
equipe de enfermagem a avaliagdo constante do quadro de saude do paciente, a identificacdo de problemas, o
planejamento de interven¢bes e a avaliagdo das condutas realizadas, além de garantir o registro do cuidado
desenvolvido, como é perceptivel nas falas.

[...] dos diagndsticos de enfermagem ela tem: risco de integridade da pele; risco de infec¢éo urindria; risco de
sangramento em fungdo da aspirag¢éo da traqueostomia; risco de infecg¢do; risco de nutrig¢do insuficiente. (P5)
[...] no sistema tem uma lista que a gente criou, ali tem os riscos e diagndsticos com intervengbes pertinentes
a paciente. (P9)

A Sistematizacdo da Assisténcia de Enfermagem (SAE), no cuidado a crianga, proporciona acolhimento efetivo da
crianga e familiares na internagdo hospitalar, pela compreensdo que o enfermeiro possui na sua préxis e conhecimento
cientifico?*. Ja foi comprovado que a SAE promove melhorias permanentes e continuas nas instituicdes, inclusive
quando relacionado & gestdo institucional, além de qualificar a assisténcia e gestdo de processos de trabalho?. O
cuidado relatado pela equipe de enfermagem é focado em promover uma assisténcia humanizada, considerando os
aspectos biopsicossociais, com atuagdo da equipe multiprofissional em conjunto com familiares, para promover
qualidade de vida a crianga com DP.

Limitagoes do estudo

O estudo apresentou algumas limitagGes, como ter sido desenvolvida em uma Unica instituicdo privada, com uma
equipe de enfermagem, porém esta equipe presta assisténcia a um portador de DP ha aproximadamente oito anos, o
que possibilitou desenvolver estratégias para qualificar a assisténcia, além de acompanhar a progressido da patologia.
Essa limitacdo ocorreu pela raridade da patologia e pela oportunidade de intervengdo com tratamento. S3o necessarios
estudos continuos e aprofundados pela complexidade do tema e impacto na sociedade, com énfase nos pacientes,
familiares e profissionais envolvidos no processo de progressdo da DP.
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CONSIDERAGOES FINAIS

O estudo demonstrou que a equipe de enfermagem apresenta os conhecimentos sobre a patologia necessdrios,
integrando-se com as demais profissdes para prestar um cuidado integral a crianga com DP. Os cuidados
desempenhados pela equipe vao além de praticas assistenciais de enfermagem, extrapolam os cuidados bdasicos
desenvolvidos cotidianamente em uma UTI neonatal, ndo por considerar apenas a sua patologia, mas as necessidades
humanas basicas. De tal forma, a equipe demonstrou, por meio das falas, mais do que técnicas e rotinas, vistas como a
base da enfermagem, foram falas carregadas de empatia e, sobretudo, de equidade, adequadas para a fase de
desenvolvimento do ser cuidado.

Publicagdes sobre a DP para a area da enfermagem ainda sdo escassas. Sugerem-se pesquisas sobre o tema, que
possam auxiliar tanto a atuagdo técnica quanto a gestdo dos cuidados de enfermagem. A publicagdo de estudos sobre
cuidados de enfermagem a pacientes com doencas raras tem potencial para promover a satde do paciente portador e
favorecer a exceléncia do cuidado.
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