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busca apresentar aspectos
importantes que visam contribuir com o pensar acerca
do planejamento dos cuidados de Enfermagem as
criangas com deficiéncia e doencas raras, apresentando
especificidades inerentes as questdes fisicas e
psicossociais, ressaltando a importancia de envolver
arede de apoio na perspectiva do cuidado integral.
Apresenta algumas das teorias que embasam a avaliacdo
do desenvolvimento da crianga, com énfase na

. Traz como complementos elementos conceituais
sobre a Classificagio Internacional para a Pratica de
Enfermagem (CIPE®) e uma teoria de Enfermagem,

a Teoria das Necessidades Humanas Basicas (TNHB),
enfatizando a necessidade do uso de um Sistema de
Linguagem Padronizada (SLP) e de pensar o cuidado
profissional da enfermeira de modo humanistico, critico
e cientifico, em prol do fortalecimento da profissdo
como arte e ciéncia do cuidar. Destaca nuances sobre a
comunicacio empatica entre a enfermeira e os familiares
da crianca no momento em que é abordado que essa
crianga apresenta deficiéncia ou doenga rara, além de
contemplar aspectos que devem ser considerados no seu
calenddrio vacinal.
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PREFACIO

O cuidado as pessoas em situagido de deficiéncia, sejam essas
pervasivas ou transitérias, deve ser encarado como direito,
tendo como centralidade o atendimento das necessidades
humanas e nio como favor ou caridade. E imprescindivel
pensar coletivamente o cuidado como direito da familia e do
individuo e desenvolver acOes nesse sentido.

No Brasil temos avangos legislativos suficientes para o
reconhecimento do cuidado como um direito e a urgéncia de
se pensar de modo mais equitativo a distribuicdo da respon-
sabilidade desse cuidado tanto no interior da familia como
entre as instituicGes publicas e privadas que prestam servigos
no Ambito do Sistema Unico de Satde (SUS), como é o caso
da Associagdo de Pais e Amigos dos Excepcionais (Apae), de
Jacobina.

A publicacéo do livro Consulta de Enfermagem d crianga com
deficiéncia e doencas raras tem o potencial de contribuir com
o Servigo do Centro Especializado em Reabilitacdo Fisica e
Intelectual (CER II), da Apae, sendo um verdadeiro presente
as instituicdes, como também vem ao encontro de sua pre-

missa institucional de que o cuidado é um direito, inclusive



personalizado, pois eleva o significado de cuidado para além
do acompanhamento do crescimento, do desenvolvimento,
da realizacdo de técnicas e da utilizacdo de instrumentos
como réguas, balancgas, graficos, cartoes. Eleva-os, portanto,
a nivel da humanidade e da proposta do SUS brasileiro - um
dos maiores sistemas publicos de saide do mundo e o Unico a
garantir acesso integral, universal, igualitdrio e gratuito paraa
totalidade da populacao.

Os cuidados as pessoas em situacdo de deficiéncia como
previstos neste livro, sob forma de estratégias personalizadas,
levaram a reunido de informacdes basilares e atualizadas e sdo
um convite a compreensao do outro, numa relacdo que se da
no processo de trabalho cotidiano. Nesse sentido, ao intervirem
sob a forma de trocas, orientagOes, observagoes, os profissio-
nais da Enfermagem tém sua dimensao ampliada, favorecendo
o relacionamento com o outro, numa interacdo que reconhece
necessidades e limitacoes, bem como resgata o cuidado inte-
gral, dindmico e global que valoriza a totalidade do ser e princi-
palmente seu modo particular de estar no mundo.

Dessa forma, acompanhar o estado de satide da pessoa em
situacdo de deficiéncia é “cuidar” para que essa pessoa atinja
seu crescimento pessoal, social e humano: é a conquista de um
direito universal, que reconhece o cuidado como mais um dos
pilares da cidadania social, ao lado da previdéncia, da saude
e da educacdo. Essa concepg¢do de cuidado implica revisitar
nossa forma de conceber as relaces entre Estado, familia e
individuo e a responsabilidade social no cuidado das pessoas.

0 livro com sua riqueza de informagoes e a forma com a
qual orienta a consulta de Enfermagem - seus fluxos, procedi-
mentos e linguagens - possibilitardo a inser¢do estruturada da
crianga no servigo de satide, com a possibilidade de visualizar

sua histoéria de vida e dados relevantes para o tratamento no
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ambito pessoal e familiar, a fim de lhe propor um cuidar autén-
tico, baseado nas reflexoes de Boff (2005, p. 29) ao citar Hei-
degger ([199-])! que nos dizem que “o cuidado somente surge
quando a existéncia de alguém tem importancia para mim.
E uma atividade fundamental de um modo de ser, mediante
o qual a pessoa sai de si e centra-se no outro, com desvelo e
solicitude”.

E preciso compreender o cuidado como relagéo interpes-
soal, trabalho e responsabilidade socialmente construidos em
suas trés grandes vertentes: cuidar, ser cuidado e cuidar-se.
Dessa forma, a partir dessas trés vertentes, garantir que o cui-
dado de fato aconteca em condicdes de igualdade, tornando-se
uma realidade para todos os cidaddos e cidadds. Finalmente,
este livro é um cuidado para quem cuida, pois orienta e revela
a importéncia do trabalho de Enfermagem no acesso e na per-
manéncia da pessoa em situacdo de deficiéncia nos servicos
basicos de satide desde a triagem multidisciplinar, oferecendo
a quem cuida informacGes precisas e preciosas, que certa-
mente serdo acolhidas com muita necessidade em todas as
frentes de trabalho, como a Apae, que faz parte da Rede de
Cuidados a Pessoa com Deficiéncia.

Katia Cristina Novaes Leite

Diretora administrativa da Apae, Jacobina

1 BOFF,L. O cuidado essencial: principio de um novo ethos. Inclusdo Social,
Brasilia, DF, v. 1, n. 1, p. 28-35, 2005. Disponivel em: https://revista.ibict.br/
inclusao/article/view/1503. Acesso em: 22 out. 2022.
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APRESENTACAO

Este livro nasce da proposta dos estudos de doutorado de um
dos organizadores e converge com os requisitos do Edital
n°® 025/2021 do Programa de Pesquisa Aplicada, Tecnologias
Sociais e Inovagdo (Prolnovagio) da Universidade do Estado
da Bahia (UNEB) que convoca os interessados a apresentarem
propostas para projetos voltados ao desenvolvimento de agcoes
na area de estudo. Dai alinhou com a proposta de tese intitu-
lada Consulta de Enfermagem a crianca com deficiéncias de autoria
da doutoranda Laura Emmanuela Lima Costa, em desenvol-
vimento no Programa de Pés-Graduagdo em Enfermagem e
Saude da Universidade Federal da Bahia (PPGEnf/UFBA), sob
a orientacdo do prof. dr. Rudval Souza da Silva, docente per-
manente desse programa e lider do Grupo de Pesquisa sobre
o Cuidado em Enfermagem (GPCEnf), registrado no Conselho
Nacional de Desenvolvimento Cientifico e Tecnoldgico (CNPq)
e vinculado a UNEB.

O livro busca apresentar elementos para o cuidado com
criancas com deficiéncia e doengas raras na perspectiva da
consulta de Enfermagem, tendo o potencial de contribuir
com o Servico do Centro Especializado em Reabilitagdo Fisica



e Intelectual (CER II), da Associacdo de Pais e Amigos dos
Excepcionais (Apae), em especial a unidade de Jacobina que
faz parte da rede responsdvel pelo atendimento na macror-
regido centro-norte de saude do estado da Bahia. Essa rede
congrega 38 municipios, cujo objetivo é orientar gestores em
saude e educacio, servicos de regulacdo, unidades basicas de
saude, escolas, familias e outros interessados, com servico de
atencdo ambulatorial de diagndstico, avaliagdo, orientacéo e
atendimento especializado em reabilitacdo e habilitagdo fun-
cional e psicossocial das pessoas com deficiéncia para sua
autonomia e independéncia, além de contribuir com outras
equipes de Servico CER II do estado da Bahia.

Conta com o apoio do PPGEnf da Escola de Enfermagem da
UFBA como centro de pesquisa e producdo de conhecimentos
e do curso de Enfermagem da UNEB, campus VII, em Senhor
do Bonfim, como centro coordenador da obra.

Organizadores

14
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1.

Conceitos e epidemiologia
sobre as deficiéncias e
doencas raras

Ana Carolaine de Souza Batista
Anna Karla Sabino Barbosa

Fabiola Barbosa Cardoso

Gabriela de Almeida Mestre Santos
Grasiela Santana Costa

Ingrid Barbosa Silva

Julia de Souza Soares da Silva
Kellen Karoline Almeida dos Santos
Naila Thailane Queiroz dos Santos
Laura Emmanuela Lima Costa



Conceituando pessoa com
deficiéncia e doenca rara

A Lei Federal n° 13.146/2015 assume a definicdo de pessoa com
deficiéncia aquela que tem um impedimento de longo prazo
com limitacdo fisica, mental ou sensorial das estruturas do
corpo. As criancas com deficiéncia sdo um grupo populacional
altamente diversificado, uma vez que incluem: aquelas que nas-
ceram com uma condi¢do genética que afeta seu desenvolvi-
mento fisico, mental ou social; aquelas que sofreram uma lesdo
grave, deficiéncia nutricional ou infec¢do que contribuiu para
dificuldades funcionais de longo prazo; ou aquelas expostas a
toxinas ambientais que resultaram em atrasos de desenvolvi-
mento ou dificuldades de aprendizagem. (UNICEF, 2021)

Além dessas, existem aquelas que desenvolveram ansie-
dade ou depressdo como resultado de eventos estressantes da
vida. Elas podem ter experiéncias muito diferentes com base
na interacdo de sua(s) deficiéncia(s) especifica(s) e o ambiente
em que vivem. Por exemplo, criancas com miopia que ndo
tém acesso a servicos de diagnoéstico e dculos terdo dificul-
dade para enxergar, enquanto aquelas que tém esse acesso nao
terdo. Ademais, criancas com dificuldades funcionais seme-

lhantes podem participar da sociedade em graus variados

Consulta de Enfermagem & crianca com deficiéncia e doengas raras



devido a barreiras fisicas, de comunicacdo e culturais. O
acesso a dispositivos, a tecnologia e a servigos de apoio, bem
como a exposicdo a relacionamentos estimulantes e a normas
e crencas sociais positivas, é crucial para promover a inclusao
de todas as criangas, independentemente de suas deficiéncias.
(UNICEF, 2021)

As criancgas com deficiéncia muitas vezes experimentam
limitaces em mais de um dominio funcional. Isso pode
ocorrer devido a mesma deficiéncia que se manifesta em uma
variedade de dominios ou por deficiéncias separadas resul-
tando em multiplas dificuldades. Por exemplo, criancas com
deficiéncia visual também podem ter dificuldades com o auto-
cuidado. Além do mais, a existéncia de diferentes dominios
de dificuldade muitas vezes requer diferentes formas de apoio
para ajudar a garantir a participacdo da crianca. Essas dife-
rentes necessidades contribuem ainda mais para a diversidade
da populagio de criangas com deficiéncia e exigem respostas
especificas. (UNICEF, 2021)

O Fundo das Nac¢oes Unidas para a Infancia (Unicef), com
dados de 2021, estima que o numero de criangas com deficién-
cias em todo o mundo é de quase 240 milhoes. Essas criancas
enfrentam desafios multiplos e muitas vezes complexos na
realizacdo dos seus direitos. Do acesso a educacdo a leitura em
casa, as criangas com deficiéncias tém menos possibilidade
de serem incluidas ou ouvidas em quase todas as medidas de
bem-estar infantil, como nutrigo e saide, acesso a agua e ao
saneamento, protecdo contra violéncia e exploracdo e edu-
cacgao. Isso depende também de onde a crianca mora e quais
servicos ela pode acessar.

Ja as Doencas Raras (DRs) séo consideradas e classificadas
a partir do aparecimento de diversos sinais e sintomas que

diversificam tanto pela doenga quanto pela pessoa acometida.
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Sdo doencas cronicas que podem interferir na qualidade de
vida dos acometidos e familiares. Nesse sentido, é conside-
rado um problema de satude pertinente, pois o diagnéstico é
dificil e demorado. (BRASIL, 2014)

De acordo com o Ministério da Sadde, estima-se que
existem entre 6 mil e 8 mil diferentes tipos de DRs, porém néo
se sabe o nimero exato. A maioria dessas doencas é de origem
genética e as outras vém de fatores ambientais, imunoldgicos
e infecciosos. (BRASIL, 2014)

Dos nascidos vivos no Brasil, cerca de 2% a 3% tém ano-
malias congénitas, as quais sdo consideradas como a segunda
maior causa de mortalidade infantil, mesmo sendo uma alte-
ragdo genética de lenta manifestagdo. (BRASIL, 2020, 2021)

A maioria das DRs se origina de alguma desordem ou
complicagdo genética com diversos sintomas e alguns nao sdo
especificos. Eles podem ser confundidos com outras enfer-
midades e, com isso, o diagndstico pode ser dificil e tardio,
submetendo os pacientes a diversos tratamentos até que se
chegue ao diagndstico final e correto.

Essas doencas sdo classificadas e divididas por eixos,
sendo elas:

QUADRO 1

Classificacao das doencas raras

¥

Anomalias congénitas ou de
Doencas raras manifestacdo tardia

de origem genética > Deficiéncia intelectual
» Errosinatos do metabolismo
» Infecciosas
Doencas raras -
d ) - .. » Inflamatdrias
e origem nao genetica |, .o

Fonte: Bee e Boyd (2011).
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Os profissionais devem oferecer informagdes sobre a
recorréncia e os riscos da doenca, apoio familiar e reinsercao
social, proporcionando um cuidado integral a crianca e a sua
familia, da prevencéo até a reabilitacdo, baseado em diretrizes
terapéuticas e protocolos clinicos. (BRASIL, 2014)

No Sistema Unico de Satude (SUS), a Atencio Basica (AB)
é a porta de entrada ao sistema de saide e requer que 0s pro-
fissionais de saude tenham um conhecimento amplo sobre os
individuos do territério, uma vez que sdo assistidos pela uni-
dade. A funcéo desses profissionais é orientar os pacientes,
permitindo o acesso as informagdes e aos recursos diagnés-
ticos e terapéuticos, incluindo as suspeitas e os casos confir-
mados de DRs. (BRASIL, 2014)

Na AB a enfermeira deve ofertar aos pacientes a consulta
de Enfermagem para avaliacdo do caso, baseada numa ava-
liacao que se inicia com a coleta de dados (entrevista e exame
fisico). Dentro da coleta de informacGes, devem ser investi-
gados: doenca rara diagnosticada, futura descendéncia, carac-
terizacdo de forma adequada da consanguinidade, gestacdo de
risco e os demais casos. (BRASIL, 2014)

Ademais, a AB devera oferecer atengdo multiprofissional
e projeto terapéutico, bem como acompanhar o individuo e
sua familia no territério de abrangéncia da equipe, durante
e apds o processo da identificagdo diagndstica. Esse acom-
panhamento multiprofissional resulta em diversos aspectos
positivos para a qualidade do cuidado e atendimento pres-
tado, garantindo a crianca e a sua familia um cuidado integral.
(BRASIL, 2014)

Com o diagndstico previamente estabelecido, o caso deve
ser encaminhado para o servico de atencdo especializada que
seguira com a investigacdo para entendimento e conclusdo do

diagnéstico. A atencdo especializada conta com uma equipe
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multidisciplinar que é responsavel por agdes de prevencido
diagnostica e terapéutica. (BRASIL, 2014)

O cuidado na atencdo especializada também pode ser
feito de forma domiciliar, sendo realizado quando o paciente
possui um grau de incapacidade que ndo pode se locomover
até o servico de saude de referéncia. (BEE; BOYD, 2011)

Dentre as orientacdes do servico de atencado especializada,
tem-se o Aconselhamento Genético (AG) que é feito em um ser-
vico habilitado juntamente com a equipe especializada, sendo
obrigatéria a presenca de um médico geneticista para o trata-
mento clinico e medicamentoso. E indicado para pessoas que
possuem doengas genéticas raras que ja foram diagnosticadas
em familiares e para casais e gestantes com riscos individuais
que nao tenham sido encaminhados para esse servico. Com
isso, esse aconselhamento tem como fungdo principal ava-
liar a recorréncia da doenca devido a hereditariedade e para
entender como lidar com a recidiva da doenca. (BRASIL, 2014)

Além disso, os profissionais de satide que realizam o AG ndo
devem interferir na decisdo que as familias venham a tomar.
Essas decisdes devem ser livres de opiniGes ou influéncias
tanto dos profissionais quanto das instituicdes que realizem
o servico, prevalecendo a tomada de decisdo dos pacientes e
familiares. (BRASIL, 2014)

A combinagio de genes recebidos pelas criancas é indivi-
dual e inclui caracteristicas fisicas como o biotipo, a cor do
cabelo e os transtornos genéticos, que sdo unicos de cada indi-
viduo devido a combinacio genética.

Para entender o desenvolvimento de uma crianga, é
necessario dar importancia aos vinculos e assim fortalecé-los.
Por exemplo, tais vinculos podem ser com a familia, a escola,
os amigos e o ambiente em que vive, pois contribuem com o

entendimento e auxiliam para que a crianca e os familiares
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sejam assistidos de acordo com a necessidade e realidade.
(BEE; BOYD, 2011)

Em todas as fases da vida de um ser humano ocorrem
mudancas que sdo relacionadas a idade, como a transicio
do engatinhar e o primeiro passo de uma crianca. Essas
mudancgas podem ser comuns a todos os seres humanos em
diversas faixas etdrias, como as mudancas de padrdes de
certos periodos histéricos. Incluem-se também mudancas nos
padroes ou individuais, as quais sdo particulares de cada indi-
viduo independentemente da idade. (BEE; BOYD, 2011)

A relagdo entre o ambiente e as formas que a familia
educa/cuida nfo esta diretamente ligada, pois no mesmo
ambiente podem surtir efeitos opostos. Cada crianca nasce
com suas vulnerabilidades e seus fatores de protegdo que -
juntos ou ndo - interagem com o ambiente em que vive, ou
seja, depende-se da facilidade do ambiente para a interacdo
da crianca. Com isso, acredita-se que o meio influencia no
desenvolvimento da crianga de acordo com suas falas, acoes,
brincadeiras e afins, mas a natureza afirma que as criangas ja
possuem mecanismos do instinto que asseguram seu desen-
volvimento natural.

Brazelton (1988) afirma que bebés tém respostas previsiveis
coordenadas e dirigidas que sdo perceptiveis desde as primeiras
horas do nascimento. Eles possuem respostas organizadas e
prontas para entrarem em agdo e, com isso, necessitam de
pouca informacio para desencadearem respostas. Esse apren-
dizado e armazenamento comecam antes do nascimento e
alcangam seus estagios de grande desenvolvimento a partir da
interacdo dos bebés com o meio ambiente e a sua familia.

Com relagdo ao desenvolvimento, ha a continuidade-
descontinuidade. Entende-se como continuidade os aspectos
do desenvolvimento que sdo continuos e progressivos e que
podem inferir no desenvolvimento. J4 a descontinuidade diz
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respeito a fases que variam de acordo com a etapa em que a
crianca esteja no momento. (BRASIL, 2014)

A heranca genética favorece a crianga na adaptacdo e
no comportamento em determinado ambiente. As experién-
cias da crianga sdo afetadas a partir daquilo que foi herdado,
incluindo comportamento, temperamento, inteligéncia e as
doencas dos seus genitores. Para isso, ha as Redes de Atencéo
as Pessoas com Deficiéncia. (BRASIL, 2014)

Os servicos de saude devem garantir e oferecer um cuidado
integral, desde a prevencio até a reabilitacdo, aos pacientes e
familiares com confirmacao ou suspeita de DRs, oferecendo
também informacdes e orientagdes sobre tais doencas e possi-
veis recorréncias. (BRASIL, 2014)

As Redes de Atengdo as Pessoas com Deficiéncia regula-
mentadas pelo Ministério da Satde sdo:

QUADRO 2

Redes de Atencdo as Pessoas com Deficiéncia
e respectivas portarias regulamentadoras

Rede de Atenc¢do  Portarias MS/SAS n°587/04 e
a Saude Auditiva n°589/04

Rede de Assisténcia a Pessoa Portarias MS/GM n° 818/01 e
com Deficiéncia Fisica MS/SAS n®185/01

Servicos de Atencio

. . Portarias MS/SAS n° 400/09
a Pessoa com Ostomia

Assisténcia Ventilatoria a Pessoa  Portarias MS/GM n° 1.370/08 e MS/
com Doencas Neuromusculares  SAS n°370/08

Fonte: elaborado pelos autores.

Temos o direito de sermos iguais quando a diferenca
nos inferioriza, assim como temos o direito de sermos dife-
rentes quando a igualdade nos descaracteriza. Desse modo,
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¢é importante enfatizar que as pessoas querem ser iguais ao
mesmo tempo em que querem e tém o direito de serem res-
peitadas nas suas diferencas. (SANTOS, 2006)

Enfermeira Laura chama sua atencédo
para os seguintes pontos

» O indice de Funcionalidade Brasileiro é
determinado pelo Instrumento de Classificagdo
do Grau de Funcionalidade de Pessoas com
Deficiéncias para Cidad&os Brasileiros e confere
um suporte tedrico e pratico aos profissionais
de salide que atuam nesta area. Os indicadores
desenvolvidos pelo Sistema Nacional de
Informagdes sobre Deficiéncia (Sisdef)*

destinam-se ao monitoramento de politicas
publicas voltadas para as deficiéncias.
» Consulte o livro Redecin Brasil: o cuidado na

rede de atengéo a pessoa com deficiéncia nos
diferentes Brasis (2022).%

Nele é apresentada a Rede de Cuidados a

Pessoa com Deficiéncia a partir dos resultados
de pesquisas realizadas em diferentes regices
geograficas do Brasil.?

1 Acesse o site https://www.iets.org.br/IMG/pdf/if-br_manualaplicacao_-_
pesquisa_de_campo_etapa_2.2_-_meta_2_.pdf e saiba mais.

2 No endereco https://editora.redeunida.org.br/wp-content/
uploads/2022/08/Livro-Redecin-Brasil-o-cuidado-na-rede-de-atencao-a-
-pessoa-com-deficiencia-nos-diferentes-Brasis.pdf.

3 No endereco https://editora.redeunida.org.br/wp-content/
uploads/2022/08/Livro-Redecin-Brasil-o-cuidado-na-rede-de-atencao-a-
-pessoa-com-deficiencia-nos-diferentes-Brasis.pdf.
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Deficiéncias mais comuns
e seus aspectos clinicos

As anomalias congénitas ocorrem durante o desenvolvimento
embriondrio/fetal, afetando a estrutura ou fun¢do do corpo.
Podem ter causas genéticas ou também podem ser causadas
por fatores ambientais, chamados teratégenos. Os teratd-
genos sdo agentes externos ao embrido em desenvolvimento
que interferem nos processos de desenvolvimento, a saber:
agentes fisicos, quimicos, biolégicos, mecédnicos ou estados
nutricionais como condicdes maternas, infeccoes ingestao/
intoxicacdo por metais pesados, uso de medicacdes e drogas,
exposicdo a radiaco, entre outros. Uma pequena parcela dos
agentes externos é reconhecida como teratégenos devido a
sua complexidade e a sua identificagdo. Vale destacar que uma
situacdo socioecondmica desfavoravel pode ser um determi-
nante indireto das anomalias congénitas, considerando que a
grande parte delas ocorre em paises de média e baixa renda,
podendo estar associadas a falta de acesso das gestantes a uma
nutricdo adequada, a maior exposicdo a infecgdes e ao menor
acesso a saude. (BRASIL, 2021; SCHULER-FACCINI et al., 2002)

Na espécie humana, os danos reprodutivos podem ser
agrupados em classes principais: (1) morte do concepto, (2)
malformacoes, (3) retardo de crescimento intrauterino e (4)
deficiéncias funcionais, incluindo-se aqui o retardo mental.
(SCHULER-FACCINI et al., 2002)

As anomalias congénitas podem ser identificadas durante o
pré-natal ou no nascimento. Muitas delas causam deficiéncias,
comprometendo o desenvolvimento integral do individuo. Em
2021, o Ministério da Satde passou a identificar a microcefalia
como uma anomalia congénita, um defeito do tubo neural,
assim como as cardiopatias, a sindrome de Down, as fendas
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orais (fenda palatina e fenda labial), as anomalias de érgdos
genitais (hipospadia), defeitos de membros (deformidades con-
génitas dos pés, artrogripose congénita multipla) e defeitos de
parede abdominal (exonfalia e gastrosquise). (BRASIL, 2021)

Os principais teratégenos conhecidos em humanos rela-
cionados a microcefalia sdo a radiacdo ionizante, alcool,
cocaina, toxoplasmose, rubéola, citomegalovirus, Virus da
Imunodeficiéncia Humana (HIV) e Zika Virus (ZIKV). Sua acéo
dependera da dose e do periodo de exposicdo ao agente tera-
tégeno durante a gravidez, por exemplo. Existe um periodo
da gestacdo em que os 6rgdos e os tecidos afetados por esses
agentes estdo mais suscetiveis a eles, um periodo com maior
risco de esses agentes causarem anomalias. Por causar uma
interrupcao ou interferéncia no processo de formagao que se
daria de maneira normal, a microcefalia é classificada como
uma disrupgao e necessita de atendimento multidisciplinar e
sua identificacdo precoce facilita o diagndstico e o tratamento
adequados. (BRASIL, 2021)

As anomalias congénitas detectaveis ao nascimento devem
ser informadas na Declaracdo de Nascidos Vivos (DNV). O ato
de notificar uma anomalia congénita é capaz de propiciar uma
cadeia de eventos que impactardo diretamente o individuo, sua
familia e o sistema de satide. E fundamental que a Enfermagem
faca o alerta através da notificagdo e do registro na Caderneta de
Saude da Crianca, além de iniciar a implementacio de diferentes
medidas de manejo, de cuidado e de prevencdo (o uso do 4cido
félico no periodo periconcepcional ja é uma estratégia de pre-
venc¢do primaria bem-sucedida mundialmente). (BRASIL, 2021
NATIONAL INSTITUTES OF HEALTH, 2020)

A Figura 1 apresentada a seguir traz importantes informa-
¢oOes que a enfermeira precisa saber sobre as anomalias con-

génitas e como documentar na DNV.
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» Para saber mais sobre os principais agentes
teratégenos conhecidos em humanos e suas

anomalias congénitas mais frequentes.*

0 documento do Ministério da Satde
intitulado Sadde Brasil 2020/2021: anomalias
congénitas prioritdrias para vigildncia ao

nascimento também contém informacdes
sobre os teratdgenos.?

Trissomia do 21 (sindrome de Down)

A Trissomia do 21 (T21) se caracteriza a partir do tripé:
fendtipo, hipotonia e comprometimento intelectual. (MUS-
TACCHI; SALMONA; MUSTACCHI, 2017) Anteriormente era
mais conhecida por sindrome de Down, termo dado em 1959
pelo professor Jérome Lejeune, médico francés que cuidava
de criancas e identificou a trissomia humana (trés cromos-
somos 21 no nucleo das células dos seus clientes). Nessa oca-
sido, resolveu conferir tal caracteristica a sindrome de Down,

cujo nome foi colocado em homenagem ao médico e professor

4 Aenfermeira Lauraindica acessar o endereco eletronico: www.gravidezsegu-
ra.org.

5  Pode ser encontrado no enderego eletronico: ttps://bvsms.saude.gov.br/
bvs/publicacoes/saude_brasil_anomalias_congenitas_prioritarias.pdf.
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John Langdon Down.® Os professores Mustacchi, Salmona e
Mustacchi (2017) salientam a extrema importancia do cuidado
com todos os termos usados no que se refere tanto a questdo
genética, quanto a fenotipica, a terapéutica e a de apoio pro-
gramado como um todo, a fim de evitar interpretagdes equivo-
cadas sobre esses assuntos.

Enfermeira Laura chama sua atencédo
para os seguintes pontos

Existe grande ansiedade dos pais quanto a possibilidade da
crianga com Trissomia do 21 (T21) ficar de pé e andar, ou

seja, ansiedade relacionada ao bipedismo, uma vez que os
comprometimentos osteo-musculo-ligamentos provocam um
atraso no equilibrio estatico e dindmico.

Observar as curvas de crescimento em T21 de 0 a 8 anos, indice
de massa corpdrea a partir dos dois anos de idade, peso ideal
para a altura, circunferéncia do braco, conforme Figuras 2 e 3
apresentadas a seguir.

O resultado do teste da orelhinha deve ser observado com

cautela, refazer a avaliagdo e observar. Ndo usar hastes de
limpeza (cotonetes) no canal auditivo.

Na avaliagdo do Apgar, enfatizar que o item correspondente
ao tonus muscular, independentemente de serno 1° ou 5°
minuto, terd um valor maximo de 1 (no caso, atonia teria valor
zero, e normotonia teria o valor de 2). Como é uma hipotonia,
corresponde ao valor 1.

(BRASIL, 2013a; MUSTACCHI; SALMONA; MUSTACCHI, 2017)

6  Desde 1866 o médico britanico, John Langdon Down, ja observava grupos de
criangas com um fendtipo parecido com cavaleiros da Mongdlia. Descreveu
na literatura uma condi¢do chamada de “idiotia mongélica”.
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FIGURA 2

Curva de crescimento para avaliagdo de pessoas com sindrome de
Down (0-24 meses)
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Fonte: Diretrizes de aten¢do d pessoa com sindrome de Down (2013b).
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FIGURA 3

Curva de crescimento para avaliagdo de pessoas com sindrome de
Down (2-18 anos)
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Fonte: Diretrizes de atengéo d pessoa com sindrome de Down (2013a).

Sinais e sintomas relacionados aos principais sistemas e
suas inter-relacdes com a crianca com diagnéstico de T21:

1. Aparelho ocular: avaliagdo ocular com atencdo para
as queixas de intolerancia a claridade (usam-se boné
e chapéus, além de 6culos escuros que melhoram a
fotofobia). Quando observar a queixa de nistagmos,
encaminhar ao oftalmologista e estar atento a parti-
cularidade das criancas com T21, que aprendem mais
com base no olhar do que no ouvir;
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2. Aparelho respiratorio: as criancas com T21 sio sensi-
veis a ter asma e bronquiolite — obstru¢oes recorrentes
das vias dreas superiores resultantes de amigdalas
e/ou adenoides aumentadas, vinculadas a hipoplasia
do macigo facial. Além disso, sdo suscetiveis a desen-
volverem rinossinusites; laringotraqueomaldcia (ruido
inspiratdrio por estreitamento e diminuicdo da luz da
arvore traqueobronquica, podendo resultar em cor pul-
monale); laringe menor; céu da boca costuma ser alto;
lingua hipotonica e protusa; fala com um tom peculiar
devido a relagdo maxilomandibular ser ortodontica-
mente comprometida;

3. Aparelho digestivo: as vezes apresentam fluxo
anormal do trato digestivo; busca de intolerancia ali-
mentar; colelitiase (apalpagdo cuidadosa do abdome);
megacdlon; intussuscepcao (invaginagao intestinal);
vicio de rotacio (volvo); doenca celiaca (sindromes
mal absortivas com esteatorreia); velocidade redu-
zida da peristalse com consequente obesidade, aliada
a maior absorcdo e ao menor gasto caldrico; risco
aumentado da doenga de kernicterus - observar sinais
de ictericia e dosar bilirrubinas, Transaminase Oxala-
cética (TGO) e Transaminase Piruvica (TGP);

4. Aparelho cardiocirculatério: cardiopatia congénita
afeta até 50% da populaco de T21, mais comuns sio
as malformagdes de Fallot; hipertensdo pulmonar
progressiva a partir do primeiro ano de vida; comuni-
cacgdo interatrial;

5. Pele e unhas: podem apresentar alopecia areata
(doenca inflamatéria que provoca a queda de cabelo);
vitiligo; hiperqueratose no palmo plantar no halux;
onicomicose; acantose (hiperpigmentacgio escura
em areas de dobras articulares como pescogo, axila,
e regido inguinal); quelite (processo inflamatério das
comissuras labiais causado por monilha, nos cantos
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da boca, muito relacionado a protusdo da lingua);
eczemas atopicos na regido retroauricular;

6. Abdome: hérnias frequentes (umbilical; inguinal;
diastases dos retos abdominais);

7. Musculo esquelético e ligamentos: investigagdo do
sistema osteoarticular, observando as evidéncias de
instabilidade ou subluxacdes, luxagoes no quadril,
amplitude e movimentagdo no joelho, instabilidade
rétulo-femoral; instabilidade atlantoaxial (para fazer
atividades fisicas, avaliar aos 3 e 10 anos). Atentar para
a condicao de que existam as possibilidades de ocor-
rerem escolioses e lordoses;

8. Sistema hormonal: hipotireoidismo/hipogona-
dismo/telarca com pubarca; menarca prematura;
macrogenitossomia.

Microcefalia

E uma malformacio cranio-cerebral que faz com que o Sistema
Nervoso Central (SNC) ndo se desenvolva adequadamente.
Criancas afetadas nascem com Perimetro Cefalico (PC) menor,
abaixo da média especifica para o sexo e a idade gestacional.
Pode afetar o desenvolvimento, causando dificuldades cogni-
tivas, motoras e de aprendizado. (FARIAS et al., 2021)

Existe uma dificuldade de definir a microcefalia. Varios
autores vém trazendo defini¢des ao longo do tempo na ocor-
réncia da emergéncia da sindrome da zika congénita. Por esse
motivo, deve-se ter a definicdo de caso no intuito de padro-
nizar os critérios de forma sistematica e uniforme, levando-se
em conta trés critérios: 1. clinico (sinais e sintomas mais fre-
quentes); 2. laboratorial (evidéncia bioquimica patoldégica
microbioldgica de infecgdo); 3. epidemioldgico (distribuicio
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dos casos notificados em funcao do tempo, lugar e pessoa).
Observam-se também a sensibilidade e a especificidade da
definicdo de casos: a alta sensibilidade é a capacidade de
detectar todos os individuos que estiverem doentes; e alta
especificidade é a capacidade de detectar como negativos
todos aqueles que ndo estdo doentes. (BRASIL, 2022)

A Figura 4 apresentada a seguir pode subsidiar na inter-
pretacdo, definicdo de casos e confirmagdo do diagnéstico da
sindrome da zika congénita.

FIGURA 4

Fluxograma para interpretacdo e defini¢des de casos/diagndstico da
sindrome da zika congénita

PROVAVEL
IgM reagente ((nica amostra)

CONFIRMADO

= PCRou isolamento em sangue, liquor
ou outros liquidos e tecidos corporais

= Aumento de 4 vezes de IgG, amostras

CASO SUSPEITO pareadas, intervalo 10 a 21 dias

= IgM reagente no liquor

= Conversdo soroldgica para IgM entre as
amostras pareadas de soro

= Imuno-histoquimica positiva

DESCARTADO
Auséncia de detecgdo de IgM e do genoma
viral nas amostras colhidas

Fonte: Manual de vigildncia sentinela de doengas neuroinvasivas por arbovirus (2017).

Vale destacar que a microcefalia ndo é uma doenca e sim
uma alteracdo do crescimento cerebral, que pode ser oca-
sionada por diferentes fatores como infecgdes congénitas,
aspectos intrinsecos e extrinsecos (radiacfo, substincias

quimicas), além de fatores genéticos. Durante o processo de
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maturacdo e desenvolvimento da crianca, os ganhos funcio-
nais, cognitivos e relacionais se entrelacam e se suportam,
definindo o perfil psicomotor individual do sujeito. Existem
padroes de desenvolvimento, os quais definem que certas com-
peténcias sdo adquiridas em um certo periodo e sdo as expe-
riéncias que a crianca troca com o seu meio que irdo definir a
qualidade e a eficiéncia dessas aquisi¢des. (GONCALVES, 2015)

No momento em que o tecido neuronal e as sinapses ner-
vosas sdo impedidas de crescimento e expansdo pelo fecha-
mento das fontanelas e pela diminuicio do didmetro da cabeca,
todas as possibilidades de aquisi¢des funcionais (motoras),
cognitivas e relacionais (emocionais e sociais) dentro do
desenvolvimento neuroldgico e psicoldgico nas criancas em
determinada faixa etdria néo vio acontecer devido a consoli-
dacdo 6ssea do cranio.

Em 2015, o Brasil enfrentou uma série de casos de recém-
-nascidos acometidos com microcefalia, potencialmente
relacionados a infeccao pelo ZIKV. O aumento do nimero de
casos aconteceu ap6s uma epidemia da doenga exantematica
causada pelo ZIKV, na qual muitas gestantes foram infectadas,
hoje conhecida como sindrome da zika congénita. (ESCOS-
TEGUY et al., 2020)

O ZIKV ganhou notoriedade devido a sua classificagdo
como infeccdo congénita e como fator de risco para ano-
malias, sendo associado ao aumento de microcefalia em
recém-nascidos de gestantes infectadas durante a gestagio.
A Organizagdo Mundial de Saude (OMS) preconiza como estra-
tégias preventivas o combate a nutrigdo inadequada, suple-
mentacdo de vitaminas e compostos, suplementacio de acido
félico no periodo periconcepcional, suplementacdo de ferro,
vacinacio, controle de doencas maternas, ndo uso de alcool e

drogas (licitas e ilicitas) e metais pesados. (BRASIL, 2021)
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Dentre os paises da América Latina, o Brasil foi o mais afe-
tado pelo ZIKV, com aproximadamente 1,5 milhoes de casos
entre 2015 e 2016 e um aumento de cerca de 20 vezes nos casos
de microcefalia quando comparado com os anos anteriores.
Percebeu-se que as manifestacoes da infeccio intrauterina
pelo ZIKV sdo mais graves quando ocorrem no 1° e 2° trimes-
tres de gestagdo e variam desde morte fetal até varias anorma-
lidades congénitas, que incluem pele redundante no escalpo e
na nuca, baixo peso ao nascimento, poli-hidramnio, anasarca,
artrogripose, perda auditiva, assim como malformacdes ocu-
lares e no SNC.

Aspectos clinicos relacionados a microcefalia

Conforme o Ministério da Saude, a microcefalia pode ser clas-
sificada segundo o tempo do seu inicio em:

QUADRO 3

Classificagdo da microcefalia segundo o tempo de inicio

1. Microcefalia congénita: esta presente ao nascimento e as vezes chamada de
“microcefalia primaria”.

2. Microcefalia pés-natal: refere-se a falha de crescimento normal do perimetro
cefalico apds o nascimento, ou seja, o cérebro é normal ao nascimento; por isso,
é também chamada de “microcefalia secundaria”.

Fonte: Brasil (2015).

O sinal mais evidente da microcefalia é o tamanho da
cabeca, que é significativamente menor em relagdo a de
criancas do mesmo sexo e idade. Concomitante a microcefalia,
pode haver deformidade craniofacial caracteristica, resul-

tante de um desequilibrio que ocorreu entre o crescimento
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do cranio e da face. Como consequéncia, observam-se cabega
pequena, com couro cabeludo meio enrugado, testa curta
e projetada para trds, face e orelhas desproporcionalmente
grandes. (PIRES et al., 2018)

A microcefalia costuma refletir em diferentes graus de
alteracdes de estruturas cerebrais. Dessa forma, é comum que
individuos com essa alteracdo apresentem comprometimento
neuropsicomotor, atraso no desenvolvimento, bem como pro-
blemas de visdo e audicdo, a depender da gravidade da micro-
cefalia. (BRASIL, 2016a, 2016b)

Cuidados de Enfermagem a crianca com
microcefalia

A crianca com microcefalia necessita de cuidados e tratamento
ao longo de toda a vida, demandando assim uma equipe mul-
tiprofissional como enfermeiras, médicos, fisioterapeutas,
nutricionistas e fonoaudidlogos.

A enfermeira como integrante da equipe multiprofissional
tem como objeto de trabalho o cuidado, e sua atuagio é essen-
cial para auxiliar a familia a se adaptar a essa nova realidade.
Cabe a ela acompanhar o desenvolvimento dessas criancas de
forma continua nas consultas de Enfermagem, esclarecendo
e orientando os pais sobre a evolucao do desenvolvimento
fisico e intelectual, além de solucionar as possiveis dividas
da familia e prestar uma assisténcia de qualidade. (VEIGA;
NUNES; ANDRADE, 2017)

Uma das principais interveng¢oes a crian¢a com microce-
falia é a estimulacéo precoce do desenvolvimento neuropsico-
motor. A enfermeira deve intervir na estimulacdo precoce e
continua, levando em conta todas as dreas sensoriais (visual,
auditiva, olfativa, tatil, sinestésica, proprioceptiva e vestibular)
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para auxiliar na aquisicdo de niveis funcionais préximos do
desenvolvimento esperado. (VEIGA; NUNES; ANDRADE, 2017)

E importante que a enfermeira utilize o processo de Enfer-
magem para pensar criticamente e documentar o plano de cui-
dados no acompanhamento as criancas com microcefalia, pois
trata-se de um dispositivo que orienta a prestacdo de cuidados
baseada nas necessidades de cada usudrio, de modo que, para
criancas nessa condicdo, pode variar em torno de cuidados
respiratérios, alimentares, controle de riscos, conforto e bem-
-estar, estimulacdo precoce, entre outros. (SILVA, 2020)

A microcefalia é um sinal clinico neurolégico cujo fator
determinante do crescimento da caixa craniana é o aumento
do volume do encéfalo (cérebro). Se este é insuficiente, ocorre
entdo a microcefalia.

A medida do PC deve ser feita com fita métrica ndo exten-
sivel, na altura das arcadas supraorbitdrias, anteriormente,
e da maior proeminéncia do osso occipital, posteriormente.
Os valores obtidos devem ser registrados em graficos de cres-
cimento craniano, o que permite a construcdo da curva de
cada criancga e a comparagado com os valores de referéncia.

A medida do cranio deve ser realizada idealmente na sala
de parto e repetida 24 horas apds o nascimento. Uma das
grandes questdes na classificagdo do PC é a curva que sera
utilizada para referéncia da medida encontrada naquele indi-
viduo, uma vez que caracteristicas populacionais devem ser
também consideradas. Dessa forma, atualmente o uso das
curvas InterGrowth-21 sdo as mais adequadas, pois consi-
deram a idade gestacional ao nascimento e incluem criancas
brasileiras em sua elaboragdo. (BRASIL, 2015)

Consulta de Enfermagem & crianca com deficiéncia e doengas raras



Enfermeira Laura demonstra como realizar a medicao da
circunferéncia da cabeca da crianga

» Para notificar a microcefalia, é importante
acessar a Rede de Registro de Eventos em Saude
Publica (Respe-Microcefalia) e documentar as

anormalidades cerebrais ou neuroldgicas.

»

ATENGAO! Valores de PC n3o serdo classificados
como microcefalia, devem ser adequadamente
acompanhados num servico de acompanhamento
e desenvolvimento da crianga, com vigilancia do
desenvolvimento e da sua evolucdo.

Fonte: Brasil (2015).

O Ministério da Saide passou
a adotar, a partir do ano de 2016,
novos parametros para medir o PC
e identificar casos suspeitos de bebés
com microcefalia. Para menino, a medida
serd igual ou inferior a 31,9 cm e, para menina, igual ou infe-
rior a 31,5 cm. A mudanca esta de acordo com o recomendado
pela OMS e tem como objetivo padronizar as referéncias para
todos os paises, valendo para criancas nascidas com 37 ou mais
semanas de gestacdo. (BRASIL, 2016b)

O fluxograma a seguir tem por finalidade contribuir com
orientacOes sobre os primeiros passos a serem seguidos na ava-
liacdo da crianca com suspeita e/ou confirmagdo do diagndstico
de microcefalia. A partir da confirmacao, é importante dar con-
tinuidade na investigacdo com a realizagdo da ultrassonografia,
estimulacdo precoce e os exames de triagem neonatal (Figura 5).
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A enfermeira Laura recomenda orientar a mae que volte
de imediato ao hospital e/ou unidade de atendimento se
a crianca apresentar qualquer um dos seguintes sinais
de perigo:

» «

Esta muito “molinha” “caidinha” -

movimentando-se menos que o normal;

Esta muito sonolenta, com dificuldade
para acordar;

Convulsdo (ataque) ou perda de
consciéncia;

Dificuldade ou cansaco para respirar ou
respiracdo rapida;

»

N&o consegue mamar;

Vomita tudo o que ingere;

Umbigo com vermelhid&o ao redor ou
com secrecdo malcheirosa;

Cianose (fica roxa);

Temperatura do corpo baixa, menor ou igual a 35,5°C;

Febre - temperatura maior ou igual a 37,8°C;

Pus saindo da orelha;

Coramarelada da pele (ictericia), atingindo os bragos e as pernas do bebg;

Coramarelada da pele em criangas com mais de duas semanas;

Urina escura;

Fezes claras. Observe a cor das fezes da crianca usando a escala de cores
apresentada a seguir. Se a cor das fezes for suspeita, procure com urgéncia o
servico de salde.

Fezes normais Fezes suspeitas

Fonte: Protocolo de atengdo d gestante com suspeita de Zika e
d crianga com microcefalia (2016b).
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Paralisia Cerebral (PC)

A Paralisia Cerebral (PC) descreve um grupo de desordens
permanentes do desenvolvimento do movimento e da pos-
tura, causando limitacdo de atividade, que é atribuido a
distirbios ndo progressivos ocorridos no cérebro fetal ou
infantil em desenvolvimento. Os distirbios motores de PC sao
frequentemente acompanhados por disturbios de sensacio,
percepcdo, cognicdo, comunicacdo e comportamento por
epilepsia, como também por problemas musculoesqueléticos
secunddrios (paraplegia; diplegia; hemiplegia; monoparesia;
triparesia; hemiparesia; quadriplegia ou tetraplegia; dipa-
resia). (COLLISON, 2020)

A PC é a causa mais comum de incapacidade fisica ao
longo da vida, tendo inicio na idade infantil na maioria dos
paises, com uma prevaléncia estimada em 17 milhdes de pes-
soas em todo o mundo. (COLLISON, 2020) Em estudo publicado
em 2020 por Peixoto e demais autores (2020), a prevaléncia de
PC em um estado do Nordeste brasileiro foi de 1,37 a cada mil.
As criancas e os adolescentes com PC s3o, em grande parte,
de minorias sociais vulneraveis, de raca/cor parda ou preta, e
suas familias vivem na linha da extrema pobreza.

Uma das principais causas de PC é a hipdxia, situagdo em
que, por algum motivo relacionado ao parto, tanto referente
a méie quanto ao feto, ocorre falta de oxigenacao no cérebro,
resultando em uma lesdo cerebral.

Além da falta de oxigenacdo, existem outras complica-
¢Oes, menos recorrentes, que podem provocar a PC. Entre
elas, estao: anormalidades da placenta ou do cordao umbilical,
infecgoes, diabetes, hipertensiao (eclampsia), desnutrigdo, uso

de drogas e dlcool durante a gestagdo, traumas no momento
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do parto, hemorragia, hipoglicemia do feto, problemas gené-
ticos, prematuridade. (BRASIL, 2013b)

Aspectos clinicos relacionados a PC

Fetos e bebés em desenvolvimento (até os 2 a 3 anos de idade)
podem desenvolver PC se experimentarem lesdes cerebrais
ou interrupgdes no desenvolvimento cerebral causados por
hemorragia intracraniana durante ou pds-parto, infeccoes,
meningite, encefalite e choque, lesGes traumaticas como aci-
dente de carro, convulsdes ao nascer ou no primeiro més apos
o nascimento, além de certas condi¢Ges genéticas. (BRODAL,
1998)

Os fatores de risco (BRODAL, 1998; COLLISON, 2020;
PEIXOTO et al., 2020) para PC incluem:

1. Nascimento prematuro e baixo peso ao nascer;

2. Gravidez gemelar;

3. Doenga grave (derrames ou infec¢des da mée, distur-
bios de coagulagdo ou tromboses);

4. Bebés que sofrem doengas graves (derrames ou
convulsodes).

As pessoas com PC podem ser classificadas, de acordo
com a caracteristica clinica mais dominante, em espasticas,
discinéticas e ataxicas. Os termos de definicdo de PC mais
comuns sao (COLLISON, 2020):

1. PC: refere-se a parte da frente e acima e superior
do cérebro, uma das areas de maior controle do
movimento;

2. Grupo: ndo é uma condicdo Unica. E um grupo de
condicGes em que as injurias cerebrais sdo variadas
permanentemente. E uma condicio vitalicia;
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Desordem: é um transtorno que ocorre subitamente
dentro de um processo que era até entdo ordenado;

Postura: a forma como uma pessoa coloca o corpo
sentado ou em pé;

Limitacdo de atividade: é a execucdo de uma tarefa ou
acdo por um individuo. Sao dificuldades que um indi-

viduo pode ter ao caminhar ou segurar objetos, entre

outras atividades motoras;

Nao progressiva: a lesdo cerebral néo piora, porém os

efeitos podem evoluir com o passar do tempo;

7. Desordens motoras: é uma condicdo que afeta o
desenvolvimento do movimento e da postura, também
chamada de deficiéncia ou limitagcdo motora.

QUADRO 4

Classificacao da Paralisia Cerebral baseada na topografia

Monoplegia

Hemiplegia

Diplegia

Triplegia

Quadriplegia

Paralisia que acomete um sé membro ou grupo muscular

Alteragdo neuroldgica em que ocorre paralisia em um dos
lados do corpo

Paralisia que acomete as mesmas partes de ambos os lados
do corpo; paralisia bilateral

Perda total das fun¢des motoras em trés membros

Uma pessoa nessa condicdo perde a mobilidade nos mem-
bros superiores e inferiores, perdendo também o controle da
musculatura do tronco

Fonte: Collison (2020).

Outro método de classificacdo é quanto aos subtipos de

PC com base nas caracteristicas predominantes do compro-

metimento motor. A PC é caracterizada por ténus muscular

anormal e problemas com controle motor que podem ou nao
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incluir movimentos involuntarios. A espasticidade é o tipo
mais comum de comprometimento motor, geralmente de 60%
a 85% das PCs sao espdsticas. Estas sdo subdivididas em lateral
e bilateral. Ja ataxico é o termo utilizado para descrever as
alteracOes de caminhar caracterizadas por incoordenacao dos
membros inferiores.

Cuidados de Enfermagem a crianca com PC

Sinaliza-se para a importincia de os profissionais de saude
realizarem o diagndstico mais precocemente, evitando a inter-
vencdo tardia, o sofrimento da familia e o atraso no inicio do
processo de reabilitagcdo. A deteccdo antecipada de anormali-
dades por ocasido do acompanhamento da crianca na puericul-
tura, sobre o esperado no crescimento e no desenvolvimento
infantil, é um aspecto que necessita ser revalorizado pela pro-
fissdo. E importante também que a enfermeira tenha acesso a
estudos sobre representacoes e experiéncia de criancas com
doenca, ampliando o exercicio da sua prética para situagdes
de vulnerabilidade e risco. (ANDRADE; VIEIRA; DUPAS, 2011)

A Enfermagem deve compreender a diferenc¢a, numa inter-
vencao especifica para a crianca com PC, do uso de dois termos:
tratamento (fisioterapia, uso de oOrteses e préteses, preparo de
cirurgias ortopédicas etc.) e gestdo (implica olhar para o dia da
crianca numa perspectiva de 24h e garantir que todos os seus
aspectos de vida estejam recebendo atencdo e intervencdo
necessarias). Dessa maneira, aprecia-se a contribui¢do de todos
os membros da equipe e da familia, com a fungdo de melhorar
sua qualidade de vida e reconhecer todo seu verdadeiro poten-
cial, promovendo autoconfianga e independéncia na maior
extensdo possivel.
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Durante a visita a crianga nos primeiros dias do pds-parto,
faz-se necessario avaliar o Apgar e o tipo de parto para se pla-
nejar uma atencdo mais acurada e ja pensar na estimulacdo
precoce, além de solicitar as avaliacGes de Pediatria e Neu-
rologia, quando necessdrio. Salienta-se que a Caderneta de
Vacinagéo tem varias indicacGes, informacoes para chamar a
atencdo das equipes de saude e dos familiares, observando o
comportamento do recém-nascido.

O trabalho deve garantir que a sua condicao nédo o impeca
de alcancgar seu potencial, promovendo melhor participacao
no seu cotidiano ao melhorar as atividades e minimizar pro-
blemas com as fungdes e estruturas do corpo. O tratamento
depende da idade que é um fator importante, j4 que as
anormalidades secundarias sdo desenvolvidas de acordo com
crescimento, com o tempo e com o peso do corpo. O objetivo
sempre é prevenir ou retardar o aparecimento de contraturas
musculares - deformidades 6sseas -, permitindo a crianca a
experiéncia tipica de atividades e participacdo em todas as
fases da vida. O tratamento é sempre integrado, em que um
tipo de tratamento geralmente aumenta a eficacia do outro.
Ressaltamos a participacdo da equipe multidisciplinar prin-
cipalmente quando a crianca passa da fase adolescente para
adulta, quando os servigos para adultos ndo sdo tdo desenvol-
vidos como para criancgas. (COLLISON, 2020)

Doencas Raras (DRs) mais comuns
e seus aspectos clinicos

Considerando a importancia clinica das DRs, faz-se neces-
sario trazermos alguns conceitos e outros elementos ine-
rentes a cada uma das que sdo mais comuns, assim como
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seus aspectos clinicos. Tais informacdes poderdo nortear
o atendimento as criancas que apresentem alguma dessas

doencas elencadas a seguir.

Fibrose Cistica

A Fibrose Cistica (FC) é definida como uma doenca genética
de comprometimento multissistémico, caracterizada como
autossOmica recessiva, cronica e progressiva. As princi-
pais causas de alteracGes genéticas sdo mutagdes genéticas
no braco longo do cromossomo 7, que codificam a proteina
Cystic Fibrosis Transmembrane Regulator (CFTR), regula-
dora da condutancia transmembrana na FC. (VENDRUSCULO;
DONADIO; PINTO, 2021)

Havera a criagdo de um canal de cloreto na superficie da
célula epitelial que permite o cotransporte de sédio e cloreto
junto com dgua através da membrana celular. A desregulacao
desse mecanismo causa um comprometimento da homeos-
tase de sal e fluido, resultando em disfungdes de multiplos
6rgaos. (VENDRUSCULO; DONADIO; PINTO, 2021)

A FC afeta principalmente os pulmoes e o pancreas, em
um processo de obstrucdo causado pelo aumento da viscosi-
dade das mucosas. O aumento da viscosidade nos pulmdes blo-
queia as vias aéreas, o que propicia a proliferacdo bacteriana,
levando a infeccdo cronica e a lesdo pulmonar, com a perda
de capacidade e elasticidade, resultando em danos e no 6bito
por disfuncdo respiratdria; no pancreas, quando os ductos
estdo obstruidos pela secrecdo espessa, hd a perda de enzimas
digestivas, levando a ma nutricdo. (MOURA; PINHEIRO, 2019)

No Brasil, estima-se que a incidéncia seja de 1:7.576 nascidos

vivos, porém apresenta diferencas regionais, com valores mais
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elevados nas regides Sul e Sudeste. (VENDRUSCULO; DONADIO;
PINTO, 2021) De acordo com dados da Cystic Fibrosis Founda-
tion Patient Registry, a mediana da sobrevida nos Estados Unidos
(EUA) é de 46,2 anos, sendo que no Brasil essa estimativa é de 43,8
anos. (VENDRUSCULO; DONADIO; PINTO, 2021)

Os aspectos clinicos da FC apresentam-se como um
espectro, variando de uma doenca muito leve em alguns indi-
viduos até sinais de maior gravidade em outros. (PESSOA et al.,
2015) Existem algumas explicacGes para isso: uma delas é
o fato de haver cerca de 2 mil mutacdes para o gene da FC,
levando a diferentes apresentagdes clinicas. (PESSOA et al.,
2015; ROSA et al., 2008)

Em geral, é uma doencga que se apresenta com um envol-
vimento multissistémico, caracterizado por doenca pulmonar
progressiva, disfuncOes gastrointestinais, doencga hepatica,
alteracdes na funcdo pancredtica, azoospermia obstrutiva e
desnutri¢cdo. (PESSOA et al., 2015; ROSA et al., 2008)

Contudo, a doenca pulmonar é a principal causa de mor-
bidade e mortalidade na FC. A sintomatologia respiratéria
consiste em tosse cronica persistente, excessiva producdo
de escarro espesso e muitas vezes purulento. No decorrer
dos anos, este processo supurativo cronico resulta em lesoes
pulmonares permanentes e no comprometimento de trocas
gasosas, podendo levar a 6bito pela doenca pulmonar cronica.
(PESSOA et al., 2015)

Cuidados de Enfermagem a crianca com FC

Sabe-se que a enfermeira tem que estar atenta principalmente
aos sintomas pulmonares e orientar o paciente e/ou familiar
quanto aos fatores de risco associados as infecc¢des respira-

térias a fim de evitar ou reduzir complicacdes. Orienta-se
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também a adesdo medicamentosa em casos de infeccdo, com
o intuito de prevenir agravos da FC, como a desnutricdo e a
diminuicdo de vitaminas lipossoluveis (K, E, D e A). Sendo a
dor um sintoma frequente, outra tarefa realizada pela enfer-
meira é a promocdo do alivio da dor por meio de relaxamento,
massagens e terapias alternativas, além da orientacdo a admi-
nistracdo de analgésicos de acordo com a sua frequéncia e
intensidade. (MOURA; PINHEIRO, 2019)

Importante que a enfermeira invista nos cuidados centrados
na familia, ja que a maioria dos pacientes descobre a doenca
ainda na infincia. Por isso, é importante que os profissionais de
saude envolvidos no tratamento desses pacientes sejam capazes
de perceber a singularidade de cada familia e tratar cada uma
com a individualidade que lhe é inerente, tendo a percepcéo de
que a crianca pertence a uma familia e a um grupo social, que a
determina e a difere. (FURTADO et al., 2020)

Sendo assim, foi possivel identificar que os cuidados
de Enfermagem ao paciente com FC tém como objetivo os
resultados ndo sé em relacéo aos aspectos fisicos, mas também
aos aspectos psicossociais, com intervencOes realizadas
objetivando a aceitacdo da doenca, a melhora do quadro clinico
do usuario, o controle dos sintomas, uma melhor percepgéo da
doenca e do regime terapéutico, o comportamento de adesao
ao tratamento e a participagio e apoio do familiar no cuidado.
Dessa forma, busca-se uma melhora no quadro clinico e na

qualidade de vida do paciente.

Mucopolissacaridose

AsMucopolissacaridoses (MPS) sdo definidas por Erros Inatos do
Metabolismo (EIM) causados pelo acimulo de um substrato ini-
cial, os Glicosaminoglicanos (GAGs), resultantes da deficiéncia
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da atividade de uma enzima lisossomica especifica envolvida na
degradacdo dessas moléculas. (ARAUJO et al., 2022)

Com a auséncia da enzima responsavel pela degradagao,
ocorre o acumulo das moléculas e, consequentemente, dis-
funcéo celular, sendo o sistema musculoesquelético o mais
afetado. Estima-se que 64 criancas nas¢cam com a doenca no
Brasil a cada ano. (BOARON et al., 2020)

Sao diferenciadas bioquimicamente pela deficiéncia da
atividade da enzima associada, sendo classificadas como,
segundo Aratjo e demais autores (2022):

a) tipo I (com trés subtipos denominados sindrome de
Hurler, Hurler-Scheie e Scheie);

b) tipo II (sindrome de Hunter);

c) tipo III (com quatro subtipos denominados sindrome
de Sanfilippo A, B, C, D);

d) tipo IV (com dois subtipos denominados sindrome de
Morquio A, B);

e) tipo VI (sindrome de Maroteaux-Lamy);

f) tipo VII (sindrome de Sly);

g) tipo IX (sindrome de Notowicks).

A sindrome de Maroteaux-Lamy, também conhecida como
MPS tipo VI, é uma sindrome que faz parte de um grupo de
doencas metabdlicas rarissimas e afeta um pequeno nimero
de individuos, quando comparado com a populagdo geral, ou
seja, aincidéncia mundial é estimada em 1:248.000 a 1:300.000
nascidos vivos entre as mais diferentes populacdes. Logo sdo
poucos os casos registrados e conhecidos no mundo. Além
disso, o Brasil é o pais atualmente que registra o maior nimero
de casos documentados no mundo e sua maioria se encontra
no Nordeste do pais. Nesses tltimos 20 anos foram realizados

estudos sobre a epidemiologia das MPS dentro do territério
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nacional, quando foram diagnosticados cerca de 502 casos de
MPS, em que a sua maioria era a sindrome de Hunter (MPS
tipo IT). (ALENCAR, 2022)

A MPS tipo VI tem como principal caracteristica a defi-
ciéncia da enzima N-Acetilgalactosamina-4-sulfatase, que
degrada um GAG especifico, no caso o sulfato de dermatan.
Como sabemos, ocorre um acumulo intralisossomal dessa
molécula, o qual consequentemente ird gerar danos celulares
que, como resultado, teremos diversas alteragdes multissis-
témicas, com carater crénico e progressivo. Além disso, as
modificacOes acontecidas por decorréncia da sindrome sao
irreversiveis. (ALENCAR, 2022)

A MPS VI é pouco conhecida, mas sabe-se que ela foi des-
crita pela primeira vez em 1963, apresentando algumas seme-
lhancas com a do tipo I e funcOes cognitivas preservadas,
porém hd um aumento na excrecédo urinaria do GAG dermatan
sulfato. Além disso, é uma doenca autossémica recessiva,
na qual sua causa tem relagdo com a atividade deficiente da
hidrolase lisossémica N-acetilgalactosamina-4-sulfatase, ou
arilsulfatase B, onde é codificada pelo gene ARSB, que se loca-
liza no cromossomo 5q13-1. (ALENCAR, 2022)

O diagndstico e o tratamento das doencas genéticas apre-
sentaram melhora nos ultimos anos, visto ser uma preo-
cupagido do Ministério da Satide. Nesse sentido, em 2014 foi
publicada a Politica Nacional de Atenc¢do Integral as Pessoas
com Doencas Raras, sendo instituido recurso para custeio dos
servicos de referéncia no SUS. (HEBER; RODRIGUES; VAC-
CARI, 2021)

Com relacdo aos aspectos clinicos, as manifestacGes
da MPS aparecem apds o nascimento e se desenvolvem de
maneira progressiva. As caracteristicas mais evidenciadas sdo
faceinfiltrada, opacificacdo da cérnea, hepatoesplenomegalia,
alteracOes cardiacas e respiratdrias, alteragdes esqueléticas,
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baixa estatura, contraturas musculares, alteracdes sensoriais,
rigidez articular, atraso de desenvolvimento e regressdo neu-
rolégica. (ARAUJO et al., 2022)

E possivel observar alteracdes na cavidade oral como a
macroglossia, denticdo displasica, alteragcdes de oclusdo e
hiperplasia gengival. Tais manifestacdes podem ser capazes
de interferir na ingestdo adequada de alimentos, restringir
a autonomia do ato de se alimentar e, consequentemente,
impactar negativamente o estado nutricional dessa populacdo.
(ARAUJO et al., 2022)

A disfagia orofaringea é outra manifestacdo que repercute
no estado nutricional, uma vez que em pacientes disfagicos
sdo comuns queixas de recusa alimentar, dificuldade de ini-
ciar a degluticdo, irritagdo frequente na faringe com necessi-
dade de “limpeza”, regurgitacido nasal, escape oral, controle
da produgdo de saliva alterado, tosse e/ou engasgo durante as
refeicdes. E importante que se tenha cuidado também com
relacdo ao risco de aspiracdo, ao perigo da desidratagio e
da desnutricdo. As manifestacoes digestivas/abdominais sdo
caracterizadas pela alternédncia entre episddios de diarreia,
evacuacgdes normais e constipagdo. (ARAUJO et al., 2022)

A MPS é uma doenca multissistémica e os pacientes podem
apontar comprometimento neuroldgico, musculoesquelético,
oftalmolégico, cardiaco, de vias aéreas superiores altas e baixas,
além de infecgOes de repeticdo. Portanto, o acompanhamento
deve ser feito por equipe multidisciplinar. (KYOSEN et al., 2019)

Além disso, as MPS sdo consideradas uma das causas
mais comuns de espessamento do anel mitral na infancia.
O comprometimento cardiaco ainda inclui hipertrofia, encur-
tamento das cordas tendineas e espessamento dos musculos
papilares. (TEODORO et al., 2021)

AMPSnao possui cura, entretanto existem tratamentos que
retardam a progressdo da doenca e proporcionam melhoria
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na qualidade de vida e capacidade funcional dessas pessoas,
promovendo desenvolvimento, participacdo em atividades
significativas e interagdo social. Entre os tratamentos espe-
cificos, encontra-se a Terapia de Reposi¢do Enzimatica (TER)
para reposicao da enzima especifica quando ela é ausente ou
deficitaria. Esse tratamento se dd através de internagdes perio-
dicas e pré-agendadas para medicacio, afetando as fungoes
do sujeito em suas atividades didrias por, no minimo, uma
vez por més, podendo ser até quatro vezes ao més. (FREITAS;
AGOSTINI, 2019)

A TER tem por objetivo retardar a progressao da doenca,
diminuindo as anormalidades sistémicas e proporcionando
qualidade de vida para os pacientes. Existem medidas terapéu-
ticas de suporte, a exemplo da estratégia de acompanhamento
por uma equipe multiprofissional, visando a melhoria dos sin-
tomas, a manutencio das funcdes, assim como a reabilitacdo
e a orientacdo dos pacientes e familiares, com o propdsito de
resultar na melhora da qualidade de vida. (ARAUJO et al., 2022)

Cuidados de Enfermagem a crianca com MPS

Na Politica Nacional de Atencdo Integral as Pessoas com
Doencas Raras, a enfermeira tem papel fundamental, pois a
sua participacdo como integrante da equipe assistencial é um
requisito para a habilitacdo e implantacdo dos servigos de
referéncia. (HEBER; RODRIGUES; VACCARI, 2021)

Nesse sentido, estabelecer um vinculo entre o paciente e
a profissional é essencial, assim alavancando a qualidade do
atendimento. E crucial, portanto, o bom relacionamento entre
a enfermeira e a crianga/familia, em que a profissional passe
seguranca e conforto. Assim, conhecendo bem o usudrio,

a melhor forma disso acontecer é simplesmente ouvindo
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cuidadosamente e estar atento ao comportamento de cada um.
Logo, um bom acolhimento faz toda a diferenga, ja que a falta
dele pode provocar a desisténcia de adesdo ao tratamento ou
o seu abandono. Por isso, é fundamental que o paciente seja
escutado da forma adequada para um cuidado satisfatério.
(ALENCAR, 2022)

Nesse caso, o0 processo comunicativo da equipe de Enfer-
magem precisa ser valorizado e empdtico, haja vista que
uma equipe com comunicacdo nao efetiva nunca conseguira
alcancar um padriao de exceléncia no processo de cuidar.
No momento em que a agdo da fala é considerada falha,
aquele que é mais prejudicado é o usudrio. Logo, enfermeiras
e técnicas de Enfermagem precisam se comunicar umas com
as outras, visto que, no momento de uma intercorréncia,
é necessario que toda a equipe tenha o conhecimento, para
assim prevenir futuras complicagcoes no cuidado ao paciente.
(ALENCAR, 2022)

No acompanhamento a criangca com MPS, a enfermeira
deve avalia-la e estabelecer os diagndsticos de Enfermagem de
modo a direcionar o plano de acdo. Nesse sentido, os diagnds-
ticos sdo feitos a partir dos dados coletados durante a anam-
nese e o exame fisico do paciente, assim permite detectar
os principais problemas. Logo, com base nas informagoes
colhidas, essa etapa é primordial para descrever o cuidado
assistencial e a pratica clinica. (ALENCAR, 2022)

Ademais, o diagndstico de Enfermagem é uma etapa com-
plexa. Em razdo disso, no caso de um paciente com MPS, é
necessaria uma abordagem integral, ou seja, o diagnéstico de
Enfermagem direciona o profissional para o julgamento cli-
nico a partir de uma avaliacdo do comportamento do corpo
e possibilita interpretar as respostas humanas de uma forma

mais eficaz, sendo necessario que ele tenha um pensamento
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critico e cientifico, além de objetividade e iniciativa para
tomada de decisdo. (ALENCAR, 2022)

O cuidado nutricional deve ser inserido no plano de cui-
dados da crianga com MPS. Embora ndo seja uma doenca
para a qual a dietoterapia possa modificar o desfecho, um
estado nutricional adequado é importante para proporcionar
qualidade de vida e para fortalecer as relacOes inter e intra-
pessoais do individuo portador de MPS. Além disso, o acom-
panhamento é essencial para prevenir e tratar a obesidade,
ja que esta é uma condicgo de inflamacédo subclinica e com
impacto negativo no sistema osteoarticular desses individuos.
(ARAUJO, 2022)

Osteogénese Imperfeita

A Osteogénese Imperfeita (OI) é uma doenga caracterizada por
diversos atributos clinicos, incluindo deformidades dsseas,
baixa massa dssea, ossos frageis e manifestacoes do tecido
conjuntivo. E também conhecida como doenca de Lobstein,
uma patologia genética rara. Como se trata de uma enfermi-
dade hereditaria, o individuo nasce com a OI, ndo sendo capaz
de ser contraida de outro modo. De acordo com Amarante
(2022, p. 2),

A osteogénese é uma condicdo genética em que o coldgeno
(proteina) é fabricado em pequena quantidade ou é fabricado
de forma defeituosa pelo corpo humano. O coldgeno com
defeito é destruido pelo organismo em velocidade muito
rapida, o que acaba resultando no aparecimento da osteo-
porose. Os ossos dos pacientes que sofrem de osteogénese
imperfeita sdo, popularmente, conhecidos como ‘de cristal’,
pois eles sdo extremamente frageis.
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Clinicamente, a OI é subdividida nos tipos I ao VIII,
podendo ser classificada conforme o grau de complicagdo.
No pré-natal existem algumas formas para chegar a um diag-
noéstico: dentre os métodos utilizados, pode-se apontar a iden-
tificacdo de fraturas dsseas por meio de ultrassonografia ou
quando a idade gestacional estiver entre 10 e 12 semanas.
(AMARANTE, 2022)

Assim, a depender do caso, as pessoas com deficiéncia
podem sofrer fraturas continuas inclusive no periodo da
gestacdo. De acordo com Treurniet e demais autores (2022),
existem alguns tipos de OI: a primeira é geralmente causada
por mutacGes que levam a falha na sintese de quantidades
suficientes de colageno tipo I. Esse tipo é o menos grave, com
numero limitado de fraturas e deformidades. Um achado carac-
teristico nesses pacientes € a esclera azul. J4 a OI tipo II é letal
e causa morte intratitero ou logo ap6s o nascimento devido a
fraturas graves e a insuficiéncia pulmonar. Pacientes com OI
tipo III sdo severamente afetados e se deterioram com mul-
tiplas fraturas e deformidades ao longo da vida. A OI tipo IV
é relativamente leve, com um numero limitado de fraturas e
esclera azul durante a infancia.

O diagndstico de OI deve ser considerado em qualquer
crianca com repeticdo de fraturas, histérico familiar e exames
clinicos. As ocorréncias das fraturas diminuem com a idade,
mas os adultos passam a ter uma disfuncéo fisica varidvel e
sdo frequentemente afetados por dor cronica e fadiga. E uma
doenca que ndo tem cura, portanto seu manejo inclui aborda-
gens multidisciplinares com o intuito de diminuir as fraturas
e deformidades, proporcionando um alivio nas dores e nas
questbes psicossociais que afetam diretamente tanto a pessoa
com a deficiéncia como os familiares.
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Conforme Treurniet e demais autores (2022, p. 3), a OI
impacta todos os aspectos da vida didria e

O impacto dos problemas fisicos comumente descritos de
fraturas recorrentes, mobilidade reduzida, dor geral, dor
nas costas por escoliose e cansaco ecoam na vida didria.
Consultas médicas, incluindo visitas de rotina e resposta a
fraturas, sdo comuns e os participantes descreveram geren-
ciar a vida com osteogénese imperfeita como um trabalho
em tempo integral em si.

De acordo com tais autores, para além das consultas cli-
nicas, a vida da crianca com OI pode impactar o emocional
e causar transtornos, ansiedades, medos, angustias e outras
complicagOes para a crianca e sua familia. O acompanha-
mento multidisciplinar por uma equipe formada por enfer-
meira, psicélogo, terapeuta ocupacional, assistente social,
nutricionista, pediatra, cirurgido ortopédico, fisioterapeuta,
endocrinologista, geneticista, oftalmologista, neurologista
e fonoaudidloga ¢é indicado nesses casos e deve ser realizado
num servigo de referéncia.

Dentre as possibilidades de tratamento da OI, tem-se a
terapéutica com o auxilio da luz solar, realizacdo de atividades
fisicas, uso de cdlcio, vitamina D e medicamentos especificos,
sendo o mais utilizado o grupo dos bifosfonatos (antirreab-
sortivos 6sseos). (SOUZA et al., 2020) Os individuos com OI
iniciam a sua vida clinica cursando com quadros clinicos de
fraturas patoldgicas muito precoces, inclusive antes de nascer
(intrautero).

Os mesmos autores pontuam que:

Diversos tratamentos vém sendo utilizados na tentativa de se
obter o aumento da resisténcia dssea dos portadores de osteo-
génese imperfeita, porém, ainda ndo existe um medicamento
que tenha uma acéo especifica nesse sentido. Apresentou-se

Conceitos e epidemiologia sobre as deficiéncias e doengas raras



o uso de pamidronato, substancia da classe dos bifosfonatos,
eficaz em criancas e adolescentes com osteogénese imperfei-
ta, sendo associado a melhora da massa dssea e a diminui-
¢do do numero de fraturas. Nota-se que os bifosfonatos sdo
substincias que inibem a reabsor¢éo 6ssea, colaborando para
a eficiéncia do tratamento cirdrgico, aumentando a densida-
de mineral dssea e proporcionando uma melhor qualidade
de vida ao individuo portador de osteogénese imperfeita.
(SOUZA et al., 2020, p. 2)

Os maiores numeros de fraturas acontecem até aos trés
anos de idade. Assim, para além dos medicamentos e da neces-
sidade de atendimento com vérios profissionais para pro-
porcionar um cuidado maior aos individuos com OI, tem-se
a necessidade de instruir os profissionais de satide cada vez
mais a fim de proporcionar uma orientagdo adequada, sobre-
tudo para a familia. A sistematizacdo dos cuidados da Enfer-
magem frente a OI se faz de extrema necessidade em centros
de referéncias desde o nascimento, na sala de parto durante
procedimentos, exame de raio-x e outros tipos de exames que
precisam ser realizados, pela necessidade dos cuidados inten-
sivos e delicados. (ALVES; MAXIMIANO; FRAZAO, 2008)

Assim, os mesmos autores afirmam que cabe a enfermeira
“[...] buscar conhecimento, aprimora-lo e planejar acdes siste-
maticas que visem atingir um nivel de qualidade compativel
com as necessidades da crianca e de sua familia”. (ALVES;
MAXIMIANO; FRAZAQ, 2008, p. 5) Os pais devem ser incenti-
vados pela equipe de Enfermagem a serem ativos no cuidado a
crianca, ensinando-lhe como deve ser sua acao no banho, na
mudanca de roupas e na acomodacgdo, para que essa crianca
fique livre de novas fraturas.

Outro cuidado de Enfermagem a crianca com OI é manter
uma vigilancia durante as consultas, para que haja um reconhe-
cimento precoce caso as fragmentacOes dsseas ocorram. Para

essa avaliacdo, é necessdrio que compreendam os vestigios
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classicos de uma fratura: calor, edema, congestdo sanguinea e,
por vezes, febre. E como identificar esses sinais também deve
ser repassado aos familiares da crianca. (SOUZA et al., 2020)

Todavia, os desafios da equipe de Enfermagem frente a
crianca com OI passam pelo desconhecimento sobre a doenca.
Constata-se que a falta de conhecimento geral e aplicado sobre
essa patologia, além da raridade da doenga, faz com que ela
ndo seja abordada com a devida importancia nos cursos de gra-
duagdo de Enfermagem. Estabelece-se, como outro ponto que
contribui de forma negativa para esse cenadrio, a falta de publi-
cacdes, principalmente dos profissionais da area, sobre como
devem ser os cuidados voltados as criancas. (SOUZA et al., 2020)

No ano de 2019 a Comisséo de Seguridade Social e Familia
da Camara dos Deputados aprovou a criagdo de um programa
no SUS voltado para pessoas com OI. Ainda é um Projeto de Lei
(PL n° 2899/2019) que tem como principal objetivo:

a orientagdo das familias, da sociedade e do Estado sobre a
sobre a Osteogénese Imperfeita, os direitos dos pacientes e
os cuidados a serem observados; e a capacitagdo dos médi-
cos para realizar o diagnéstico precoce e o tratamento ade-
quado. (BRASIL, 2019, p. 1)

Neurofibromatose tipo 1

O primeiro relato de caso de Neurofibromatose (NF) acon-
teceu no ano de 1768 e, em 1882, o médico alemao chamado
Von Recklinghausen descreveu sobre a doenga e relatou a pre-
senca nervosa de tumores. E uma doenca genética autossémica
dominante, provocada por mutacdes no cromossomo 17, rara
e que se caracteriza pela forma sistémica e gradativa, manifes-
tando-se através de alteracGes neuroldgicas, fisicas e oculares.
(LUCCHESE et al., 2018) Aparece mais frequentemente na
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infancia e 70% dos pacientes podem ser diagnosticados antes
de um ano de idade. (DARRIGO JUNIOR et al., 2008)

Existem trés tipos de NF: a NF1 que é a mais frequente;
a NF2; e a schwannomatose, a mais rara e classificada como
o terceiro tipo. Estima-se que 50% das criancas acometidas
herdam de seus familiares e a outra metade sdo de mutagoes
novas. Segundo Lucchese e demais autores (2008), a estima-
tiva da NF1 - que é a mais comum - é de 1 para cada 2,5 mil
a 3 mil nascidos vivos. O seu diagndstico acontece através de
achados clinicos, mas também pode ser realizado por bidpsias.
(DARRIGO JUNIOR et al., 2008; MORAES; SANTOS; SALOMAO,
2013; LUCCHESE et al., 2018)

Quanto aos aspectos clinicos da NF, um dos critérios de
diagnostico é a bidpsia de algum nédulo que pode ser reali-
zada para confirmar a suspeita clinica. As principais carac-
teristicas clinicas observadas sio manchas “café-com-leite”
com didmetro maior que 5 mm em sujeitos pré-puberes e
mais que 15 mm em pds-puberes, neurofibromas dérmicos
e plexiforme, as efélides axilares e/ou inguinais (manchas na
pele tipo “café-com-leite”, sardas), nédulos de Lisch e glioma
optico. (DARRIGO JUNIOR et al., 2008; LUCCHESE et al., 2018)

Como a NF é uma patologia multissistémica, ela pode ter
acometimentos oftalmolégico, osteomuscular, cardiovascular,
enddcrino, do SNC e periférico e da aprendizagem. Na NF2,
as mutacdes sdo no cromossomo 22, provocando a disfuncdo
da proteina merlina e, consequentemente, o crescimento de
tumores no sistema nervoso. E na schwannomatose, NF mais
rara, sua principal caracteristica é a dor neuropadtica intra-
tavel, porém a localizacio genética e o defeito molecular ainda
nao foram estabelecidos. (LUCCHESE et al., 2018)

Sabe-se que existe tratamento para a NF e deve ser ini-

ciado precocemente. Diante disso, a equipe de Enfermagem
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tem papel fundamental no cuidado da crianga com NF e,
dentre os cuidados oferecidos, estdo: realizar o exame clinico
e a avaliacdo periddica quanto ao surgimento de novos neuro-
fibromas e progressdo dos ja existentes; aferir a pressdo arte-
rial em todas as consultas; analisar os achados com a clinica,
estenose da artéria renal, estenose da aorta, feocromocitoma
e tumores de adrenal; acompanhar com precisdo o neurode-
senvolvimento e desenvolvimento dsseo. Deve-se direcionar a
atencdo para escoliose, angulagdo da coluna vertebral e anor-
malidades dos membros. (DARRIGO JUNIOR et al., 2008)

Veja as dicas da enfermeira Laura

12 dica: E importante utilizar o aplicativo Defeitos Congénitos
Globais para descricao e codificagdo de anomalias congénitas!”

22 dica: Assista a esta série: Bebé em foco (2021), na Netflix.®

» 3?dica: Acesse a Caderneta do Raro.’

» 4*dica: Procure informagdes na Secretaria de Satide de seu
municipio a respeito do Sistema de Informagdo em Triagem
Neonatal: Analise do Uso da Informagédo para a Gestdo do SUS,
langado pela Associagdo de Pais e Amigos Excepcionais (Apae).

HIHIHIHI’

l

b

7  Acesse o Birth Defect Description and Coding no endereco eletronico: ht-
tps://play.google.com/store/apps/details?id=uk.ac.ulster.ZikaPLAN&h|=pt_
BR&gl=US.

8  Verem: https://youtu.be/e3HUD9Ehb_0.

9  Ver em: https://www.gov.br/saude/pt-br/composicao/sgtes/educomunica-
cao-em-doencas-raras/caderneta-do-raro/arquivos/caderneta-doencas-ra-
ras_24-02-2022-2.pdf.
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Assim, cabe a enfermeira oferecer um cuidado a crianga
reconhecendo a sua subjetividade e principalmente estender
esse cuidado a familia, com a oferta da escuta qualificada e
disponibilizacdo de informagdes ao paciente e a familia sobre
a patologia e tudo que os envolve.
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Enfermagem em reabilitacao

Como ja dizia a precursora da Enfermagem moderna, Florence
Nightingale (1871, p. 6), “a Enfermagem ¢ uma arte; e para rea-
lizd-la como arte, requer uma devocdo tdo exclusiva, um pre-
paro tdo rigoroso, quanto a obra de qualquer pintor ou escultor
[...]”. Isso torna evidente que a enfermeira deve buscar uma
qualificacao que lhe possibilite a formagdo de competéncias e
habilidades humanisticas e cientificas para prestar o cuidado
profissional de Enfermagem, o qual visa a reabilitacdo do ser
humano (pessoa, familia e comunidade) diante de suas neces-
sidades de forma eficaz, colaborando principalmente com seu
desenvolvimento, inclusive nos primeiros estagios da vida.

O cuidado profissional de Enfermagem na reabilitagdo
deve ser prestado numa perspectiva da integralidade, levando
em consideracdo os aspectos que integram a subjetividade de
cada individuo e que os compdem. E necessario que haja inte-
racdo entre equipe, paciente e familia, permitindo o empode-
ramento do paciente e de sua familia para (re)construir modos
de viver bem. (SCHOELLER et al., 2020)

A crianca, em seu contato inicial com o mundo, depen-
dera de inumeros fatores para seu desenvolvimento e, quando
existem doencas e deficiéncias limitantes na continuacdo
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desse processo, a enfermeira, juntamente com a equipe mul-
tidisciplinar, deve estar preparada para melhorar, apoiar e
elevar o nivel de crescimento e a qualidade de vida dessa
crianga, junto com a familia que exerce papel fundamental e
é parte central de atencdo da equipe, a qual deve pensar o cui-
dado para essa unidade (crianca/familia).

Na reabilitacdo voltada a crianga com deficiéncia, doenca
aguda, crdnica e outras, é necessario um cuidado qualificado
com a promogcao de técnicas de recuperagio e adaptagdo para
maior desenvolvimento da crianca. (ASTON, 2018) Para além
disso, a enfermeira precisa ter conhecimento aprofundado
acerca do processo normal de desenvolvimento e das inter-
vencOes marcantes nesse periodo, assim como dos sinais e
sintomas cldssicos relacionados as deficiéncias.

De acordo com a Associacdo Americana de Enfermeiras
de Reabilitacdo, a enfermeira tem como deveres: pautar sua
pratica na defesa da crianga e sua familia, garantindo meios
para que os cuidados prestados sejam consistentes com suas
necessidades e valores; fornecer educacido em saude, princi-
palmente acerca das necessidades de saude da crianca com
deficiéncia e sua familia; coordenar o atendimento prestado
ao individuo, liderando e consultando a equipe. (ARN, 2018)

Dentre outras acOes, os profissionais da equipe de Enfer-
magem devem implementar o cuidar com base em conheci-
mentos sdlidos, com principios e teorias de desenvolvimento e
um plano terapéutico documentado, promovendo meios para
um cuidado qualificado, ensinando e suscitando condigOes
que favorecam a saude dos pacientes, familiares, equipe inter-
disciplinar e comunidade. (SCHOELLER et al., 2021)

A enfermeira deve atuar de modo interdisciplinar como
membro colaborativo e que tem muito a contribuir junto a

equipe, podendo ainda investigar lacunas com relacdo as
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necessidades de cuidados e que possam ser melhoradas,
atingindo conhecimentos, habilidades e competéncias que
refletem numa pratica de Enfermagem com qualidade e efi-
cacia cada vez melhor. (SCHOELLER et al., 2021)

Além disso, é importante atentar para questoes acerca dos
aspectos fisicos, cognitivos e psicossociais que estao relacio-
nados e presentes no desenvolvimento humano, a saber:

+ A enfermeira deve capacitar-se para a realizagdo de
um cuidado eficaz, incluindo a reabilitagdo a crianca
com deficiéncia ou doenca que limite seu processo de
desenvolvimento;

+ O conhecimento de todos os processos e intervencoes
que marcam o desenvolvimento deve ser aprimorado
para a qualificacéo das praticas de Enfermagem a
crianca e a familia em reabilitacdo.

No desenvolvimento da consulta de Enfermagem, faz-se
necessario que a enfermeira embase sua pratica a partir da
utilizacao e aplicacdo das teorias de Enfermagem como forma
de fundamentar o seu saber e fazer, permitindo a organizacdo
do seu conhecimento. Nesse sentido, a pratica de cuidados no
contexto da Enfermagem em reabilitagcdo conta com o suporte
dos quatro metaparadigmas emergentes das teorias da area,
0s quais se centram em algum consenso nos conceitos de ser
humano, ambiente, saide e Enfermagem. Dessa forma, a arti-
culacao desses conceitos correspondem ao nucleo de estudos
de Jaqueline Fawcett ao discorrer a respeito da preocupacao
do exercicio da Enfermagem a partir da valorizagdo dos pro-
cessos de vida e morte em um reconhecimento permanente
com o ambiente. Para tal, sdo importantes o conhecimento e a
compreensdo das teorias. (SCHOELLER et al., 2021)
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Nesse sentido, é valido considerar as seguintes dimensdes:

1. autogestao;
2. transigdo segura e eficaz;

3. promocdo da saide na prevencao de incapacidades.

A dimensio “autogestdo” tem o propésito de evidenciar a
participacéo ativa da pessoa em seu proprio processo de reabi-
litacdo e, com isso, minimizar os danos da doenca crbnica no
funcionamento da sadde fisica. Nesse sentido, os individuos
poderdo enfrentar os efeitos das enfermidades, sendo esta uma
atividade na qual deve haver a cooperagio entre o doente e o
profissional de saide. A tedrica Martha Rogers propde uma
mudancga na compreensdo do que é saude, baseada no uso de
processos ndo invasivos. Para ela, a preocupagdo da equipe
de Enfermagem ¢é no sentido da manutencdo e promocao da
saude, prevencdo da doenga e o cuidado ao doente e a pessoa
com deficiéncia, sendo esta, portanto, a finalidade das aces da
enfermeira ao ajudar os individuos a alcancarem o bem-estar.
(SCHOELLER et al., 2021)

A préxima dimensdo é a “transicdo segura e eficaz” a qual
é baseada na teoria das transi¢oes de Afaf Meleis, reconhe-
cendo a transi¢cdo como conceito central na Enfermagem.
Em seu ponto de vista, a equipe de Enfermagem relaciona-se
com as experiéncias humanas de transicdo e nelas o bem-estar
e a saude sao resultados das intervengoes terapéuticas dessa
area da saude. Nessa direcdo, o entendimento dos processos
de transicdo e de desenvolvimento de terapéuticas efetivas
vem auxiliar as pessoas a recuperarem o seu bem-estar, tor-
nando-se este um desafio para a enfermeira no planejamento
dos cuidados. (SCHOELLER et al., 2021)

A ultima dimensdo “promocado da saide na prevencdo de
incapacidades” tem por base a teoria de Enfermagem sobre
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o modelo de promocéo da saide, de Nola J. Ponder. A tedrica
conceitua “promocdo da saide” como um processo de capaci-
tacdo da comunidade cujo objetivo é a busca por qualidade de
vida por meio da ampliacdo da participagdo no controle desse
processo. Ainda, para que se atinja o estado de completo bem-
-estar fisico, social e mental, os individuos, assim como seus
grupos, devem conhecer, identificar desejos, satisfazer neces-
sidades e mudar o ambiente de modo favoravel. Esse modelo
fundamenta-se em trés componentes: o primeiro centrado
nas caracteristicas e experiéncias individuais; o segundo nos
sentimentos e conhecimentos sobre o comportamento que
se quer alcancar; e o terceiro centrado nos resultados da con-
duta. (SCHOELLER et al., 2021)

Ha4 que se considerar ainda as competéncias de uma enfer-
meira especialista descritas no Regulamento das Competén-
cias Comuns da Enfermeira Especialista, o qual reconhece
como principal competéncia comum a gestdo dos cuidados.
Assim, deseja-se da enfermeira a promocao da responsabi-
lidade nos cuidados. O cuidado esta diretamente ligado as
teorias de Enfermagem que vém para dar suporte a pratica
profissional, assim como estabelecer relacGes interpessoais.
Tal relacdo esta presente em teorias como a teoria das neces-
sidades humanas, de Virginia Henderson, que vem embasar
modelos de Enfermagem, a saber: o modelo de sistemas de
conducdo de Dorothy Johnson; e o modelo de sistemas de
Betty Neuman. (ALLIGOOD; TOMEY, 2011)

Outra estudiosa do cuidado foi Dorothea Orem, vindo
a contribuir na compreensao dos cuidados de reabilitacdo e
de desvio de satde. Em sua teoria do autocuidado, apresenta
0s objetivos dos autocuidados como requisitos universais

e desenvolvimentais, uma vez que ajudam a enfermeira de
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reabilitacdo no planejamento de suas intervencdes conside-
rando tais requisitos. (SCHOELLER et al., 2021)

Nessa logica, a Enfermagem em reabilitacdo se ancora em
quatro pilares, a saber:

1. promover uma vida com sucesso;
2. lideranca;

3. cuidados interprofissionais;

4

intervencgoOes conduzidas por enfermeiras.

De acordo com esses pilares, algumas competéncias sdo
requeridas a partir de cada um deles (SCHOELLER et al., 2021):

QUADRO 1

Pilares que ancoram a Enfermagem
em reabilitagdo e respectivas competéncias requeridas

» Promover a salide e prevenir a incapacidade;
Promover uma vida » Promover a autogestao;
com sucesso » Promover e facilitar uma transicdo segura e
eficaz de cuidados.

» Promover a responsabilidade pelos cuidados;
» Disseminar o conhecimento da Enfermagem
em reabilitacdo;

Lideranca » Impacto da politica de satide e das pessoas
com incapacidade e/ou doengas cronicas;
» Capacitar os clientes para se autodefenderem.
» Desenvolver relagdes interprofissionais;
. » Implementar um plano de cuidados holistico e
Cuidados . _
) .. interprofissional;
interprofissionais

» Adotar uma colaboracdo eficaze
interprofissional.
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» Fornecer cuidados centrados no cliente e na

familia;
o » Utilizar tecnologia de apoio para melhorara
Intervencoes . ;
. qualidade de vida;
conduzidas por ) ~
L » Implementar interveng¢des baseadas na
enfermeiras

melhor evidéncia;
» Formar/educar o cliente e o prestador de
cuidados.

Fonte: Schoeller e demais autores (2021).

No capitulo 4 retomamos as discussoes sobre as teorias de
Enfermagem. Nele, passamos a apresentar, de modo descri-
tivo, as teorias do desenvolvimento e da aprendizagem que sdo
recursos importantes para o desenvolvimento da Enfermagem

em reabilitacdo na pratica diaria da enfermeira.

Teorias do desenvolvimento
e da aprendizagem

A palavra “desenvolvimento” vem do vocabulo “desenvolver”
- originada do latim volvere (rolar, fazer girar) -, que significa
um ato de desenrolar, permitir a saida ou o aparecimento de
algo que estava tolhido. (LISBOA, 2019) Durante toda a vida
dos seres humanos, novos comportamentos sdo aprendidos e
novos pensamentos levam a tomada de atitudes diferentes de
forma constante e mutével, fazendo com que “a grande roda da
vida continue girando”. Para que essa dindmica se mantenha,
os aspectos fisicos, cognitivos e psicossociais devem estar em
harmonia, ja que estfo intimamente relacionados.

O desenvolvimento humano decorre de varios processos
e ¢ influenciado por fatores diversos, que desencadeiam
em um processo de progressio humana, que pode possuir

Consulta de Enfermagem & crianca com deficiéncia e doengas raras



especificidades em determinados sujeitos. O desenvolvimento
em relagdo ao ser humano é decorrente de vertentes que sao
trazidas a tona com discussdes e pontos de vista diferentes.

Os racionalistas enxergavam a natureza como uma fonte
para o desenvolvimento e concluiam que o conhecimento ori-
ginava-se de fatores internos; os empiristas afirmavam, por
sua vez, que o conhecimento era fruto de experiéncias vividas
pelo individuo, ou seja, oriundo de fatores externos; de forma
diferente desses pensamentos, outros filésofos afirmavam que
o conhecimento era originado de fatores internos e externos
(uma juncdo dos pensamentos anteriores), isto é, uma criancga
aprende a falar através do que escuta (fator externo) e de como
ela filtra (fator interno) a forma de linguagem para entdo se
relacionar com outras pessoas, por exemplo. Como trouxe
o psicélogo John B. Watson (precursor do behaviorismo), as
mudangas resultantes da evolucdo da pessoa sdo decorrentes
do aprendizado influenciado pelo ambiente - onde o indi-
viduo afirma-se a cada etapa para a mudanga de seus com-
portamentos, durante as fases e estagios. (BEE; BOYD, 2011;
PAPALIA; FELDMAN, 2013)

Teoria do desenvolvimento

Para o desenvolvimento humano, o individuo esta sujeito
a influéncias que podem ou nZo serem agregadas durante
esse processo, o que ndo soa diferente quando falamos das
criancas que possuem alguma deficiéncia ou doengas raras.
(BEE; BOYD, 2011; PAPALIA; FELDMAN, 2013)

Na fase inicial da vida ou primeira infancia, é possivel per-
ceber como o feto se desenvolve de forma rapida ainda no meio

intrauterino e, logo apds o contato com o mundo extrauterino,
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hd um crescimento fisico também acelerado com influéncias
ambientais. O desenvolvimento de capacidades cognitivas se
faz presente nesse contexto inicial da vida, que se segue pela
primeira infancia, com a progressdo dos aspectos anteriores,
com a capacidade de linguagem, vinculos afetivos com pessoas
préoximas, autonomia, autoconsciéncia e interesse por outras
criancas, sendo desenvolvidos de forma rapida. (PAPALIA;
FELDMAN, 2013)

Na segunda infincia, a crianca tende a se desenvolver
ainda de forma constante fisicamente, aprimorando habili-
dades, vivenciando diminuicao de apetite, disturbios do sono e
outros aspectos cognitivos e psicossociais, como o desenvolvi-
mento de um pensamento mais egocéntrico, aprimoramento
da memdria, além de possuirem um maior senso de indepen-
déncia. (PAPALIA; FELDMAN, 2013)

Na terceira infancia, o crescimento fisico tende a ser mais
lento, como também as doencas respiratdrias sdo mais comuns.
Nessa fase, as criancas comecam a pensar com ldgica, além
das habilidades de memoéria e de linguagem aumentarem, e
a autoestima é afetada pela complexidade do autoconceito.
(PAPALIA; FELDMAN, 2013) Essas e outras mudancas acon-
tecem de forma subjetiva em cada crianca, ja que existem pro-
cessos interferentes em cada uma das fases citadas.

A maturacdo esta presente em todas as situacdes, uma vez
que é uma influéncia genética que acontecera no decorrer dos
estagios (a exemplo das mudanc¢as comportamentais e fisicas),
independentemente de outras influéncias. A experiéncia nesse
processo é extremamente importante, ja que a crianga passa
por um periodo sensivel durante a infancia, o qual influenciara
também no desenvolvimento da linguagem e da forma em que
ela se relaciona com outros individuos. Existem ainda as ten-

déncias inatas nas quais a crianga possui preconcepcdes, ou
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seja, comportamentos predeterminados pelo organismo de
forma genética que podem ser apresentados em resposta a um
sinal sem que haja experiéncia prévia, como o desejo inato por
doce e seus reflexos, sendo considerados pontos de partida.
(PAPALIA; FELDMAN, 2013)

Sabe-se que ha também a presenca da genética no com-
portamento de forma hereditdria, que influenciard em como
a crianca se portard em determinados ambientes. Tais locais
tendem também a influenciar no desenvolvimento da crianca
e das pessoas em estagios de vida mais avancados. A forma
com a qual a crianca internaliza as experiéncias faz com que
se crie uma idealizacdo de mundo e ela aja da mesma forma
diante de situagdes futuras. (BEE; BOYD, 2011)

Como ja mencionado, é importante salientar que o pro-
cesso de desenvolvimento varia em cada crianca, sendo
também fundamental reconhecer fatores que nio colaboram
com esse processo, com o objetivo de haver uma maestria no
adequado planejamento de agdes especificas que possibilitem
um avango no desenvolvimento humano.

Além dessas questdes, o contexto social e histérico em que
a crianca esta inserida reflete intimamente em seu desenvol-
vimento, incluindo a familia (o primeiro contato da crianca),
que a cada dia tem se modificado e integrado novos arranjos
para além dos consanguineos. Sendo assim, a crianga pode
viver numa familia tradicional (composta por um pai e uma
mae) ou ndo tradicional (vivendo s6 com o pai ou a maie;
pais homossexuais; em uma familia de novo casamento; ou
em uma familia adotiva), sendo o relacionamento entre os
que assumem o papel parental e a crianca um dos principais
fatores positivos ou negativos para seu desenvolvimento.
Ademais, o nivel socioeconémico e a vizinhanca podem

aumentar a probabilidade da ocorréncia de consequéncias
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negativas no desenvolvimento da crianga, como também a
cultura e raca/etnia em que ela estd inserida determinarao
atitudes e comportamentos no grupo social. (PAPALIA;
FELDMAN, 2013)

A enfermeira Laura chama sua atencao
para os pontos-chave

Os aspectos fisicos, cognitivos e psicossociais
estdo intimamente relacionados ao processo de
desenvolvimento;

A origem do desenvolvimento foi alvo de discussdes
entre racionalistas e empiristas, os quais divergiam

entre si e afirmavam que sua origem estava relacionada
a fatores internos e externos, respectivamente. Outros
fildsofos ja afirmavam que era originado da jungéo
desses dois fatores (internos e externos);

0 psicdlogo John B. Watson trouxe o aprendizado como
fonte primordial para o desenvolvimento em diferentes
fases e estagios da vida;

0 desenvolvimento pode ser afetado positiva ou
negativamente pela interferéncia de fatores internos e
externos a pessoa.

Teorias psicanaliticas

A perspectiva de desenvolvimento psicanalitico supde que o
comportamento é governado por impulsos e emoc¢des incons-
cientes e conscientes e que o desenvolvimento é constituido
de estagios, sendo cada um deles centrado em uma forma

particular de tensdo ou em uma determinada tarefa. Sendo
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assim, o desenvolvimento é moldado por forcas inconscientes
que motivam o comportamento humano. (BEE; BOYD, 2011;
PAPALIA; FELDMAN, 2013)

A énfase nas experiéncias iniciais - tais como aquelas
vivenciadas com os familiares, contribuindo para o papel
formativo do individuo - constitui-se como principal carac-
teristica das teorias psicanaliticas, pois acredita-se que as
mudancas relacionadas a idade sdo oriundas de conflitos,
determinados maturacionalmente, entre pulsdes internas e
demandas da sociedade. Sumariamente, considerando que
sdo impulsos inconscientes que determinam o comporta-
mento humano, tem-se que tais impulsos sdo desenvolvidos
através de mecanismos de defesa, criados com o passar do
tempo. (PAPALIA; FELDMAN, 2013)

Dentro da perspectiva psicanalitica, ha duas vertentes
de pensamentos: a teoria psicossexual de Freud, na qual o
comportamento é controlado por impulsos inconscientes; e a
teoria psicossocial de Erikson, a qual afirma que a personali-
dade ¢ influenciada pela sociedade e se desenvolve por meio
de uma série de conflitos. (BEE; BOYD, 2011)

Sigmund Freud (1856-1939) é mundialmente conhecido
como o criador da abordagem psicanalitica, a partir da teoria
do desenvolvimento psicossexual. O pressuposto basico é de
que a personalidade tem uma estrutura que se desenvolve com
o passar do tempo, intrinsecamente influenciada pelo amadu-
recimento. No que diz respeito ao desenvolvimento infantil,
Freud considerava as trés primeiras fases (id, ego e superego)
dos primeiros cinco anos de vida da crianca como fundamen-
tais para o desenvolvimento da personalidade. (BEE; BOYD,
2011; PAPALIA; FELDMAN, 2013)

Os recém-nascidos sdo governados totalmente pelo id

(instinto e desejo), sem a influéncia do ego ou do superego e

Enfermagem em reabilitac¢do e o cuidar & criangca com deficiéncia...



centrando as suas acGes na satisfacdo imediata das suas neces-
sidades e dos seus desejos. O ego - caracterizado pela razao
e senso de realidade - desenvolve-se entre os primeiros 2 a 4
anos de vida e busca encontrar maneiras realistas de gratificar
o0 id, adaptando suas estratégias de gratificacdo instantdnea. O
superego, por sua vez, desenvolve-se por volta dos 5 ou 6 anos,
exatamente antes da idade escolar - fase caracterizada pela
incorporacdo da consciéncia, de sistemas de valores e de tra-
di¢oes culturais. Nesse momento, a crianca comeca a desen-
volver o senso de deveres e proibi¢cdes que sdo socialmente
aprovados. A intermediacdo entre as trés fases é feita através
do ego, que funciona como agente mediador dos impulsos do
id e das demandas do superego. (BEE; BOYD, 2011; PAPALIA;
FELDMAN, 2013)

Compreende-se, portanto, que a personalidade é for-
mada a partir dos conflitos inconscientes da infancia entre
os impulsos inatos do id e as exigéncias da sociedade. Dessa
maneira, qualquer interrupcdo nas fases de desenvolvi-
mento de personalidade da crianca resultard em danos que
reverberam na personalidade adulta. No que diz respeito ao
desenvolvimento da personalidade humana, os pensamentos,
sentimentos e motivacoes inconscientes, as experiéncias
infantis, as respostas emocionais e as representagdes mentais
do eu e dos outros contribuem para a transicao de um estado
imaturo e dependente para um estado maduro e indepen-
dente. (BEE; BOYD, 2011; PAPALIA; FELDMAN, 2013)

A teoria psicossocial de Erik Erikson se baseia na ideia de
que o processo de desenvolvimento do ego, ou self, é influen-
ciado por fatores sociais e culturais. A sociedade, portanto,
exerce uma importante influéncia no desenvolvimento da per-
sonalidade, uma vez que os chamados “estdgios psicossociais”

sdo muito mais afetados pelas demandas culturais comuns
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para criancas de uma determinada idade do que pelo amadu-
recimento em si. Sendo assim, o desenvolvimento do ego se
estende por toda a vida. (BEE; BOYD, 2011)

Esses estagios sdo compreendidos a partir de uma estru-
tura de oito estagios psicossociais do desenvolvimento iden-
tificados ao longo da vida, que envolvem: confianca basica,
autonomia, iniciativa, diligéncia, identidade, intimidade,
generatividade e integridade do ego. Cada um deles envolve
uma espécie de crise ou conflito na personalidade, tido como
um grande tema psicossocial, um evento importante para
aquele determinado momento e que pode continuar sendo
assim pelo resto da vida. (BEE; BOYD, 2011)

Para que se alcance éxito em cada estagio, é necessario
que cada um deles possua equilibrio entre uma tendéncia
positiva e uma tendéncia negativa correspondente. Posterior-
mente, ha o desenvolvimento de uma determinada virtude,
considerando que uma solucdo bem-sucedida para uma crise
deixa o individuo em boa posi¢do para lidar com a préxima.
Assim se da o desenvolvimento da personalidade. (BEE; BOYD,
2011; PAPALIA; FELDMAN, 2013)

As teorias de Freud e de Erikson coadunam com o pressu-
posto de que as interagcOes que a crianca tem com pessoas e
objetos em seu mundo possuem importante influéncia no grau
de sucesso que ela experimenta ao satisfazer as demandas dos
seus estagios e fases de desenvolvimento. (BEE; BOYD, 2011;
PAPALIA; FELDMAN, 2013)
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A enfermeira Laura chama sua atengao
para os pontos-chave

» A perspectiva de desenvolvimento psicanalitica
supde que o desenvolvimento é moldado
por forgas inconscientes que motivam o
comportamento humano;

» As mudancas relacionadas a idade sdo oriundas de
conflitos, determinados maturacionalmente, entre
pulsdes internas e demandas da sociedade;

» Para Freud, a personalidade tem uma
estrutura que se desenvolve com o passar do
| tempo, intrinsecamente influenciada pelo
amadurecimento;

» Para Erikson, a personalidade é influenciada pela

sociedade e se desenvolve por meio de uma série
de conflitos.

Teorias cognitivas

Enquanto as teorias psicanaliticas enfatizam a qualidade e o
cardter dos relacionamentos de uma crianga para favorecer o
seu pleno desenvolvimento, a perspectiva cognitiva prioriza
a centralidade das acoes da crianca no ambiente em que ela
estd inserida e a forma com que ela processa essas experién-
cias, enfatizando o desenvolvimento cognitivo em detrimento
da personalidade. Portanto, a perspectiva cognitiva de desen-
volvimento centra-se nos processos de pensamento e no com-
portamento que reflete esses processos. (BEE; BOYD, 2011;
PAPALIA; FELDMAN, 2013)
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Concisamente, as teorias cognitivo-desenvolvimentais,
além de considerarem as acles das criancas no ambiente,
sugerem que as mudancas relacionadas a idade, no raciocinio,
precedem e esclarecem mudancgas em outras areas. Piaget e
Vygotsky protagonizam o aprofundamento das teorias dessa
perspectiva de desenvolvimento. (BEE; BOYD, 2011; PAPALIA;
FELDMAN, 2013)

Para Piaget, o ser humano encontra-se num processo ativo
e constante de adaptacdo ao ambiente no qual esta inserido.
A crianga, por exemplo, estd buscando constantemente com-
preender o seu ambiente e, nesse percurso, ela pode explorar,
manipular e examinar objetos e pessoas em seu mundo. Este
processo de compreensdo e adaptacido ao ambiente é consti-
tuido por trés subprocessos, chamados de assimilacéo, aco-
modacao e equilibracdo. (BEE; BOYD, 2011)

A assimilacéo é caracterizada pela acdo de absorver novas
informagdes e inseri-las em estruturas cognitivas ja existentes,
enquanto a acomodacdo é agdo de reajuste das préprias estru-
turas cognitivas, a fim de encaixar as novas informacoes. A equili-
bragdo, por sua vez, busca estabelecer a transicao da assimilacio
para a acomodacgo através de um esforco constante para atingir
um equilibrio estavel. (PAPALIA; FELDMAN, 2013)

Piaget prop6s que o desenvolvimento cognitivo progride
através da capacidade inata do individuo de se adaptar ao
ambiente, considerando os processos do pensamento como
essenciais para tal desenvolvimento. O desenvolvimento
cognitivo, nessa teoria, se da a partir de quatro estagios qua-
litativamente diferentes, sendo estes: sensério-motor, pré-ope-
racional, operacional concreto e operacdes formais. A mente
da crianca se adapta e se transforma, aprendendo a pensar
de uma maneira nova e modificada, ao passo em que cada

estagio promove um momento de desequilibrio. Assim sendo,
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durante o periodo da primeira infancia até a adolescéncia, as
operagOes mentais progridem de aprendizagem baseada na
atividade sensério-motora bdsica para o pensamento légico.
(BEE; BOYD, 2011; PAPALIA; FELDMAN, 2013)

A perspectiva de Vygotsky, por sua vez, apoia-se na teoria
sociocultural que, assim como a de Piaget, valoriza o envol-
vimento ativo da crianca com seu ambiente. Entretanto,
Vygotsky divergia de Piaget quando afirmava que as formas
complexas de pensamento possuem origem e influéncia de
interacOes sociais. Mais especificamente, o crescimento cog-
nitivo era tido como um processo colaborativo e, portanto, os
individuos adquirem e aprendem habilidades cognitivas como
parte de sua induc@o a um modo de vida, através da interacéo
social. (BEE; BOYD, 2011; PAPALIA; FELDMAN, 2013)

Para Vygotsky, os adultos, ou uma crianca mais hébil,
devem conduzir e direcionar a aprendizagem da crianga, de
forma a estruturar o desenvolvimento de novas habilidades
cognitivas. Para tanto, deve haver uma énfase especial a lin-
guagem, uma vez que esta, além de representar uma expressao
do conhecimento e do pensamento, é compreendida como
um instrumento fundamental para aprender e pensar sobre o
mundo. (PAPALIA; FELDMAN, 2013)

Para além dessas vertentes, ha também a teoria do proces-
samento de informac@o, que busca elucidar o desenvolvimento
cognitivo analisando o processo envolvido na compreensao
da informacédo recebida e no desempenho eficaz de tarefas,
como a atencdo, a memoria, o planejamento e a decisdo.
Assim como as teorias citadas, os tedricos do processamento
de informacao também concordam que os individuos pensam
ativamente sobre seu mundo. Entretanto, contrapondo Piaget,
essa teoria néo caracteriza o desenvolvimento em estagios,
mas o compreende como um processo continuo e cumulativo.
(BEE; BOYD, 2011)
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A enfermeira Laura chama sua atengdo
para os pontos-chave

» A perspectiva cognitiva prioriza a centralidade
das a¢des da crianga no ambiente em que ela
estd inserida e a forma com que ela processa

essas experiéncias;

Jean Piaget propds que o desenvolvimento
cognitivo progride através da capacidade
inata do individuo de se adaptar ao ambiente,
considerando os processos do pensamento
como essenciais para tal desenvolvimento;

» Para Lev Vygotsky, as formas complexas de
pensamento possuem origem e influéncia de
interacdes sociais. O crescimento cognitivo
era tido como um processo colaborativo;

» Ateoria do processamento de informagdo
compreende o desenvolvimento cognitivo
como um processo continuo e cumulativo.

Teorias da aprendizagem

As teorias da aprendizagem, desenvolvidas por Ivan Pavlov,
Burrhus Frederic Skinner e Albert Bandura, divergem dos te6-
ricos cognitivo-desenvolvimentistas quando defendem que o
ambiente molda a crianca, fator que influencia a compreensao
da crianca sobre as suas experiéncias. Logo, o desenvolvi-
mento é tido como produto de experiéncias de aprendizagem

acumuladas e acontece de maneira continua. As mudancas no
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comportamento dos individuos sdo resultados da aprendizagem
e esta, por sua vez, resulta da experiéncia ou da adaptagdo ao
ambiente. (BEE; BOYD, 2011; PAPALIA; FELDMAN, 2013)

Sdo teorias da aprendizagem que facilitam o estudo do desen-
volvimento: o behaviorismo - subdividido em condicionamento
classico e condicionamento operante — e a teoria da aprendi-
zagem social (sociocognitiva). (PAPALIA; FELDMAN, 2013)

O behaviorismo estuda, a partir da observacio, a relagdo
de respostas dos individuos frente a estimulos ambientais e
como essa interagdo reflete no aprendizado. Além disso, os
tedricos behavioristas salientam a associacdo no processo de
aprendizagem, que se caracteriza como um vinculo mental
formado por dois eventos: o condicionamento cldssico e o
condicionamento operante. (PAPALIA; FELDMAN, 2013)

O condicionamento classico que faz parte do aprendi-
zado associativo evidencia uma resposta involuntaria a um
estimulo. Nesse evento, o individuo é exposto a uma situacdo
por diversas vezes, o que fara com que ele crie uma conexao
entre a experiéncia e o ambiente inserido e tenha um com-
portamento involuntdrio e imediato. A cada nova situacdo em
que a pessoa € exposta, ela desenvolve como reflexo um novo
comportamento, e estimulos anteriores a situacdo que gera
o comportamento aprendido podem acionar as respostas do
individuo. (PAPALIA; FELDMAN, 2013)

Quando uma crianca presencia uma experiéncia nega-
tiva, por exemplo, ela ird associar tal experiéncia com o que
ha ao seu redor e tera comportamentos de repulsa a objetos e
seres que estiveram presentes nessa ocasido durante toda sua
vida. Dessa forma, a crianca aprende a reagir de forma mais
emocional quando exposta a diferentes situagées durante
seu processo de desenvolvimento. Assim como o processo de

aprendizado positivo, quando existem estimulos positivos para
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o desenvolvimento da crianca, ela se comportara de acordo
com o ambiente e a experiéncia em que ela se encontra. (BEE;
BOYD, 2011; PAPALIA; FELDMAN, 2013; SKINNER, 1974)

O condicionamento operante é um tipo de aprendizagem
no qual a probabilidade de uma pessoa realizar algum com-
portamento é aumentada ou diminuida devido as consequén-
cias que produz. Sendo assim, o individuo aprende com as
consequéncias de sua “operagdo” sobre o ambiente. (PAPALIA;
FELDMAN, 2013)

O processo de fortalecimento de um comportamento pela
apresentacdo de algum estimulo prazeroso ou positivo é tido
como um refor¢o positivo. Elogios, sorrisos, recompensas,
abragos ou atencdo sdo considerados estimulos prazerosos
que servem como reforcos positivos para a maioria dos indi-
viduos. Em contrapartida, o aumento de um comportamento
pela remocdo ou cessagido de um estimulo desagradavel é tido
como reforgo negativo. Percebe-se, portanto, que reforcos
tanto positivos como negativos fortalecem o comporta-
mento. A punigéo, por sua vez, enfraquece o comportamento.
(PAPALIA; FELDMAN, 2013)

O condicionamento operante pode ser utilizado na terapia
comportamental, objetivando, por exemplo, eliminar com-
portamentos indesejaveis ou fomentar comportamentos
desejaveis. Essa abordagem funciona particularmente com
criancas que apresentam necessidades especiais, como
aquelas com incapacidade mental ou emocional. (BEE; BOYD,
2011; PAPALIA, FELDMAN, 2013)

A teoria da aprendizagem social ou teoria sociocognitiva
sugere que os comportamentos sdo aprendidos pela obser-
vagao e pela imitacdo de modelos. Portanto, a aprendizagem
nem sempre requer refor¢o direto e pode ocorrer mesmo se

Enfermagem em reabilitac¢do e o cuidar & criangca com deficiéncia...



o individuo n&o imitar o comportamento observado. (BEE;
BOYD, 2011; PAPALIA; FELDMAN, 2013)

Nessa abordagem, o impulso para o desenvolvimento é
bidirecional, uma vez que, a medida que o individuo age sobre
o mundo, o mundo age sobre o individuo. Este processo é cha-
mado de determinismo reciproco. Considerando a imitacéo de
modelos, esta pode ser caracterizada como um intermédio para
aprender informagoes abstratas e habilidades concretas, resul-
tando na aprendizagem de regras e comportamentos especi-
ficos. Assim, através da modelagdo, uma crianca pode adquirir
valores, atitudes resolutivas e até padrdes de autoavaliacdo e
autoeficdcia. (BEE; BOYD, 2011; PAPALIA; FELDMAN, 2013)

A teoria sociocognitiva também enfatiza aspectos cogni-
tivos na aprendizagem observacional. Esses aspectos sdo tidos
como essenciais para o desenvolvimento humano e funcionam
quando os individuos observam modelos, aprendem partes de
comportamento e mentalmente juntam essas partes em novos
e complexos padrdes de comportamento. (BEE; BOYD, 2011;
PAPALIA; FELDMAN, 2013)

Consulta de Enfermagem & crianca com deficiéncia e doengas raras



A enfermeira Laura chama sua atengdo
para os pontos-chave

- » Asteorias da aprendizagem defendem que o

ambiente molda a crianca, fator que influencia
a compreensdo da crianga sobre as suas
experiéncias;

» As mudangas no comportamento dos

individuos sdo resultados da aprendizagem, e

esta, por sua vez, resulta da experiéncia ou da

adaptagdo ao ambiente;

Conhecer as teorias do desenvolvimento e da
aprendizagem é importante para um cuidado
digno as criangas com deficiéncia!
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Introducao

O Conselho Federal de Enfermagem (Cofen), por meio da Reso-
lucdo n° 358/2009,' define o Processo de Enfermagem (PE)
como sendo um instrumento metodolégico pelo qual o cui-
dado profissional da equipe de Enfermagem é orientado, pen-
sado e documentado. O PE didaticamente se organiza em cinco
etapas conforme apresentadas na Figura 1, as quais se inter-re-
lacionam e devem ser desenvolvidas de modo integrado, dina-
mico e ciclico. (CONSELHO FEDERAL DE ENFERMAGEM, 2009)

Nos cendrios de atuacdo da enfermeira em nivel mundial,
os pesquisadores tém buscado empreender um processo que
acomode os elementos da estética do cuidado profissional
de Enfermagem com os elementos teérico-cientificos, uti-
lizando-se da aplicagdo do método cientifico. Um processo
que incorpore uma abordagem interativa/interpessoal com o

1 Durante a escrita deste capitulo, a Resolugdo n°® 358/2009, do Conselho Fede-
ral de Enfermagem (Cofen), estava passando por um processo de atualizagéo
conforme Portaria Cofen n° 1226, de 08 de outubro de 2021, que institui um
grupo de trabalho para atualizagdes da resolucdo citada. Assim, sugerimos
verificar e acompanhar as atualizagGes.
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processo de resolucao de problemas e de tomada de decisdo.
(SILVA et al., 2016b)

FIGURA1

Etapas do Processo de Enfermagem

Processo de Enfermagem

Avaliagéoe Inicial
/ de Enfermagem \

Reavaliagio/Ava~

liagéo final de ‘.Dli::.l::::i«m
Enfermagem ge!
lllpkmnnll :!&0' Planejamento
de Enfer o de Enfermagem

\_/

Fonte: Conselho Federal de Enfermagem (2009).

O termo “PE” foi introduzido nas publica¢oes do campo da
Enfermagem no ano de 1950. Naquele momento, compreendia
apenas trés etapas (avaliaco inicial, planejamento e avaliagio)
e era baseado no método cientifico de observacdo, mensuracio,
coleta e andlise dos dados. Com o seguimento das investigacoes
e estudos sobre sua aplicabilidade, foram desenvolvidas novas
etapas na busca por alcancar uma maior amplitude e hoje o PE
se apresenta em cinco etapas fundamentais para pensar, agir
e documentar as praticas de cuidar e o desenvolvimento das
agoes de Enfermagem. (SILVA; SANTOS, 2009)

O primeiro registro de evidéncia cientifica acerca do uso
do termo encontra-se na descricdo de uma palestra da enfer-
meira e teorista americana Lydia Hall, intitulada “A qualidade
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dos cuidados de Enfermagem”. Tal palestra foi proferida
durante uma reunifo do Programa de Pés-Graduacéo da Escola
de Enfermagem de Nova Jersey, realizada em 7 de fevereiro
de 1955, na Universidade Seaton Hall. (CUESTA, 1983; LOTFI
et al., 2020) Esse, possivelmente, é o marco histdérico para a
construcdo do que avancamos para os dias atuais e enten-
demos como PE.

No cenario brasileiro, o marco das publicacbes sobre
essa tematica é o best-seller Processo de Enfermagem, da teorista
brasileira Wanda de Aguiar Horta, quem publicou em 1968 o
primeiro artigo na Revista Brasileira de Enfermagem, tratando
do termo em questdo, intitulado: “Consideragdes sobre o
diagnéstico de Enfermagem”. (HORTA, 2011; KLETEMBERG;
SIQUEIRA; MANTOVANI, 2006) Discutiremos sobre a teoria
das necessidades humanas bésicas no préximo capitulo, como
uma possibilidade do seu uso na consulta de Enfermagem a
crianca com deficiéncia ou doenca rara.

A primeira etapa do PE - avaliacdo inicial de Enfermagem -
consiste na utilizacdo de técnicas e métodos variados, com a
finalidade de obter informacoes sobre a pessoa, familia ou cole-
tividade humana, bem como sobre o processo saude-doencga.
Neste livro, essa etapa deve ser desenvolvida de modo a avaliar
a crianca com deficiéncia ou doenca rara e sua familia, sendo
esses entes entendidos como a unidade de cuidados.

A partir desse entendimento, a enfermeira deve coletar,
agrupar e interpretar os dados coletados na avaliagdo inicial,
de modo a ser possivel tomar decisGes sobre quais diagnds-
ticos de Enfermagem representam as respostas da pessoa,
familia ou coletividade frente a situagdo vivenciada, para
entdo ser possivel decidir quais intervencdes de Enfermagem
serdo necessarias para atender (manter/resolver/melhorar)
cada diagnédstico de Enfermagem definido e considerando as
metas a serem alcancadas.
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Definidos os diagnésticos e as intervengdes, é importante
que haja um planejamento de Enfermagem que determinara
o percurso a ser seguido para atingir os resultados/metas
esperados com base na possibilidade de desenvolvimento das
intervencdes de Enfermagem.

Apds o planejamento, vem a implementacdo de Enfer-
magem que se caracteriza pelo momento em que se pde em
pratica as intervengoes da drea a partir do plano de cuidados
tracado na etapa de planejamento. Por fim, temos a etapa de
reavaliacdo/avaliacdo final de Enfermagem, por meio da qual
se verifica se as intervencoOes possibilitam alcancar as metas
planejadas e quais as mudancas sfo necessarias a serem feitas.

Nesse caso, ressalta-se que a etapa de reavaliagdo/ava-
liacao final, apesar de tratar-se da quinta etapa do PE - este
que deve ser executado de forma interligada e recorrente -,
deve ser colocada em pratica durante todo o continuum das
praticas do cuidado de Enfermagem, para que o pensamento
critico da enfermeira e as agoes da equipe deem conta de um
olhar amplo acerca das reais necessidades da crianga com
deficiéncia ou doenca rara.

Sendo o PE um instrumento metodolégico que guia os
cuidados de Enfermagem, a partir do pensamento critico
da enfermeira, este deve ser adequadamente documentado
no prontuario da crianca com deficiéncia ou doenca rara.
Para tal, é importante que seja utilizada uma linguagem que
garanta o entendimento por todo e qualquer profissional das
equipes de Enfermagem e satide, minimizando o risco de
interpretagdes equivocadas. Assim, devera ser utilizada um
Sistema de Linguagem Padronizada de Enfermagem (SLPE).
(GIMENES et al., 2015)

Nesse sentido, existem diversos SLPEs que representam
os elementos da pratica, dentre eles, os diagndsticos, os

resultados e as intervencdes de Enfermagem, sendo os mais
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utilizados no Brasil: a Classificacdo Internacional para a Pra-
tica Enfermagem (CIPE’), a NANDA-I, a Nursing Interven-
tions Classification (NIC) e a Nursing Outcomes Classification
(NOC). Além desses, hd outros também conhecidos como as
Classificagdo de Cuidados Clinicos (CCC) e Sistema Comuni-
tario de Saude de Omaha. (SILVA et al., 2016a)

Consulta de Enfermagem a crianca
com deficiéncia ou doenca rara

A rede de cuidados para criangas com deficiéncias e doencas
raras se baseia de forma primordial na integracdo entre os
servicos disponiveis nos niveis de atencdo a saude (atencdo
basica, média e alta complexidade). A seguir, o infografico
(Figura 2) ilustra essa integracdo como uma possivel rede
de cuidados a ser estabelecida para pensar a assisténcia as
criancas com desvios no seu processo de crescimento e desen-
volvimento, em que o objetivo é a identificagdo precoce das
deficiéncias e doencas raras, bem como a realizacdo de acoes
para ajudar a familia nas estratégias de cuidados a partir da
educacdo em saude.

Assim, recomendam-se algumas agOes a serem desen-
volvidas pela enfermeira durante a realizagdo da consulta de
Enfermagem observando os sinais de perigo (demarcados nos
trés primeiros trimestres de vida) e da necessidade de enca-
minhamentos a uma Unidade de Pronto Atendimento (UPA).
Os cuidados com a crianca e familia podem ser desenvolvidos
no ambito da atengdo primdria, como Estratégia de Satude da
Familia (ESF) e atencdo domiciliar, ou da média complexi-
dade, a exemplo da maternidade e do bercario.
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Em relacdo ao atendimento da crianca numa unidade de
saude, seja numa Unidade Basica de Satude (UBS) ou na EFS
(referentes a atencdo bdsica), a equipe precisa usar de uma
comunicacéo clara, empatica e acolhedora. Além disso, a enfer-
meira, ao realizar a avaliagdo da crianca com deficiéncia ou
doenca rara, deve buscar identificar os riscos e as demandas de
cuidados, prescrevendo agOes e intervengdes de Enfermagem
que possam atender tais demandas e/ou realizar encaminha-
mento/referenciamento para demais servicos ou profissio-
nais da equipe da ESF. O profissional, sempre que possivel,
deve buscar o atendimento pelo Ntcleo de Atencdo a Satde da
Familia (Nasf) e, conforme a indicacio, realizar o encaminha-
mento/referenciamento para os servicos de atencgdo especiali-
zada em reabilitacdo ou para os servigcos da atencao hospitalar
na rede de atencdo de urgéncia e emergéncia.

O fluxograma apresentado a seguir, na Figura 3, foi pen-
sado num tripé de acdes/atividades integradas entre a atencdo
basica, atencéo especializada e atencdo hospitalar.

Na atencdo bdsica, o PE deve acontecer a partir de dois
eixos: 1. coordenagdo do cuidado (uso de tecnologias do cui-
dado) e uma escuta ativa; 2. grupo de apoio e aconselhamento
(comunicacdo empatica e acolhimento as expressoes de senti-
mentos). Assim, esses dois eixos integram a atencdo domiciliar
e o suporte do Nasf. Na atenc¢io especializada em reabilitagéo,
o PE ocorre com estratégias para o manejo clinico (medidas
de prevencdo e medidas de compensacgido da fungéo perdida),
com o objetivo de manter a funcdo atual a partir de treina-
mentos de habilidades ou utilizar a reabilitacdo propriamente
dita. E, na atenc¢do hospitalar (rede de urgéncia e emergéncia),
o PE acontece embasado no sistema de regulacao para a UPA,
o Servico de Atendimento Mével de Urgéncia (Samu) e o hos-

pital com base na classificacdo de risco.
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O manejo clinico na 4rea de reabilitacdo deve ser reali-
zado nos seguintes servigos: Centro Especializado em Reabi-
litacdo (CER), com as érteses e préteses; Centro Especializado
em Odontologia (CEO); Centro de Referéncia Especializado
de Assisténcia Social (Creas); e Centro de Referéncia de Assis-
téncia Social (Cras), com a finalidade de prevencdo de situa-
¢Oes de vulnerabilidade social e riscos nos territérios, no
sentido de acompanhar familias e individuos que ja tiveram
seus direitos violados. (LOPES, 2022)

A atuagdo da enfermeira na atencio integral a saude da
crianca com deficiéncia ou doencga rara - conforme apresen-
tado no fluxograma anterior (Figura 3) a partir de diferentes
frentes de trabalho e de distintas abordagens de cuidado - deve
pautar-se nos principios de continuidade e integralidade do
cuidar que vao desde a aplicacdo do PE, durante as consultas
num trabalho sistematizado que culminard na documentacao
dos diagndsticos de Enfermagem, estabelecendo acoes/inter-
vengoes preventivas ou intervencionistas destinadas a possibi-
litar o processo de cuidado das criancas e o alcance de metas
(resultados esperados).

A seguir, a Figura 4 apresenta possibilidades da atuacao da
enfermeira com base naslinhas de cuidados na atencéo basica,
seja a partir de uma UBS, Unidade de Estratégia de Satde da
Familia (UESF) ou UBS-Mista. A figura demonstra os cuidados
da profissional na identificacdo precoce de deficiéncia ou
doenca rara com base na triagem neonatal, como também o
acompanhamento do crescimento e desenvolvimento e sua
documentacéo na Caderneta de Saude da Crianca, as orienta-
¢Oes para uma alimentacdo saudavel, o planejamento e acom-
panhamento do esquema vacinal e orientagcoes para os sinais
de doencas prevalentes na infincia, além de um olhar para as

questdes de violéncia infantil.
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\\ A enfermeira Laura chama sua atengao
- para os pontos-chave

» Eimportante que a crianca saia da
maternidade jd com o seu l
Registro Civil;

» Atencdo para os periodos em que
os testes (Triagem Neonatal) sdo
realizados;

» Orientar os pais a realizarem os testes
(Triagem Neonatal) em seus filhos na
idade correta é muito importante.

Coleta de dados
(entrevista e exame fisico)

Roteiro para consulta de
Enfermagem a crianca com deficiéncia

Na realizacdo da primeira consulta de Enfermagem, a enfer-
meira precisa atentar para os pormenores e realizar uma
entrevista com a familia e exame fisico detalhado da crianca.
A seguir, apresentamos um roteiro que pode ajudar a enfer-
meira a pensar nos indicadores clinicos que devem ser ava-
liados e documentados.

Entrevista: Na coleta de dados a enfermeira deve
perguntar a mie a alimentacéo, o desenvolvimen-
to, as func¢oes eliminatdrias, o ambiente, o lazer,
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o desenvolvimento escolar e o padrdo de sono,
além de investigar acerca do funcionamento
dos aparelhos digestorio e urinario.

Na sequéncia, vale destacar pontos importantes a serem

avaliados e documentados durante a realizacdo da primeira

consulta.

a)
b)
<)

d)

e)

g)

h)

Identificagdo da crianga (nome, idade);
Queixas atuais (qual o motivo da consulta?);

Saude dos pais e sinais de alerta em familiares
préximos;

Registro de dados relevantes como sinais de hidro-
cefalia, anomalias, diabetes, neoplasias, hipertensao
arterial, doencas hereditarias, neuropsiquidtricas,
congénitas, infectocontagiosas e possiveis causas de
6bitos na familia;

Antecedentes fisioldgicos e patolégicos da mae:
condigOes gestacionais; tipo de parto e nascimento;
histérico alimentar da mae; hidratagdo didria e elimi-
nacdes; amamentagio (desmame);

Informagdes sobre o nascimento, crescimento e
desenvolvimento: escala Apgar - antropometria (peso
e altura ao nascer); doengas e internacdes anteriores;
vacinas; triagem neonatal (teste do pezinho, teste da
orelhinha e olhinho); histéria alimentar;

Caracterizacdo psicossocial da familia: situacéo
socioecondmica; atentar para sinais de violéncia,
abuso de alcool e outras drogas na familia;

Interacdo ambiental: sono, repouso, lazer, ambiente
escolar e domiciliar. As relacGes: crianca/crianca e
crianga/adulto cuidador.
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Exame fisico: para a avaliacdo céfalopodalico, é
importante fazer uso das técnicas propedéuticas de
inspecao, palpacgdo, percussao e ausculta. Despir a
crianca, pesar, medir o Perimetro Cefalico (PC) e
Perimetro Toracico (PT), Circunferéncia Abdomi-
nal (CA) e estatura de acordo com a faixa etdria.

a) Avaliar estado nutricional, pele e mucosas, erupgoes
dos dentes na crianca menor de um ano e presenga de
caries visiveis;

b) Solicitar e avaliar os exames complementares — para-
sitoldgico de fezes, sumadrio de urina, hemograma
completo, glicemia e outros conforme a indicagéo.

N A enfermeira Laura chama sua atencao
@ para os pontos-chave

A enfermeira Laura orienta sobre o que deve ser observado

com relacdo a faixa etaria e aos marcos em atraso:

» Trés meses: nao ri/nédo segura objetos;
» Quatro meses: ndo sustenta a cabeca/ndo mantém
contato visual;
» Sete meses: ndo se senta sem ajuda/apoio e ndo balbucia;
» Doze meses: ndo engatinha/ndo mostra o que quer/ndo fala;
» Dezoito meses: ndo anda/ndo aponta.

Esses sinais indicam a necessidade de encaminhamento para
avaliacdo médica especializada!
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Acoes de Enfermagem a serem trabalhadas
durante a consulta

Orientacoes sobre cuidados diarios:

a) Alimentagio

» Aleitamento materno exclusivo até seis meses.
Apés esse periodo, ha a orientacdo para
introducao alimentar, complementando com a
manutencdo do aleitamento até os dois anos de
idade ou mais;

» Manter, sempre que possivel, cinco refeicdes
didrias ap6s o periodo de amamentagdo exclu-
siva: suco, sopa, papa de frutas, hidratacdo ou
oferta hidrica. Deve ofertar na dieta: farelo de
trigo, suco de couve, frutas, alimentos proteicos,
6leo e folhas verdes escuras;

» Avaliar sinais de perda de peso e classificar
observando sempre os graficos da Caderneta de
Saude da Crianca;

» Verificar o Guia alimentar para a popula¢do brasi-
leira (2014a) e avaliar sobrepeso.

b) Imunizacdo

» Informar ao cuidador a importancia das vacinas,
atentando para o cronograma de vacinagao, as
reacdes e contraindicacao das vacinas.

c) Cuidados higiénicos e vestudrios
» Observar a higiene pessoal e do ambiente.
d) Estimulacdo

» Orientar para a recreacao, os brinquedos e ativi-
dades comportamentais;
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» Avaliar a necessidade dos encaminhamentos
para Centro de Estimulacdo Precoce.

e) Automedicacdo

» Orientar quanto a importancia de evitar a
automedicagao.

f) Sono e repouso - Higiene do sono

» Sono é uma necessidade bésica e essencial para
as criancas. Manter cronograma de horarios
regulares para dormir; estabelecer uma rotina
e rituais diarios a serem cumpridos junto com a
criancga; observar as condi¢cdes ambientais como
siléncio e escuriddo no quarto; ndo se alimentar
proximo ao horario de dormir e nem ir dormir
com fome; ndo usar telas como computadores,
celulares e/ou televisio.

N A enfermeira Laura chama sua atencao
@ para os pontos-chave

» A necessidade de observar sinais de violéncia: lesGes
fisicas; alteragdes sugestivas de negligéncia (crianca

malcuidada, falta de higiene, sempre doente, sem
validacdo de consultas e acompanhamentos, sem
vacinas);

Prevencao de acidentes em casa e no transporte,

como afogamento, queimaduras e choques, quedas,
envenenamento e intoxicagdo, atropelamentos. Dentro
do veiculo, tomar conhecimento se ha falta de materiais
apropriados, como cintos de seguranca e cadeiras de
acordo com a idade.
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Faixa etdria Ganho ponderal

Crescimento

Perimetro

linear cefalico
1° trimestre 25a 30 g/dia - (+ 700g/més) 3,5cm/més 2,0 cm/més
2° trimestre 20 g/dia - (+ 600g/més) 2,0 cm/més 1,0 cm/més
3° trimestre 15 g/dia - (£ 450g/més) 1,5cm/més 0,5cm/més
4° trimestre 10 g/dia - (+ 300g/més) 1,2 cm/més 0,5 cm/més

¥

A enfermeira Laura chama sua atencao
para os pontos-chave

Em geral, a crianga duplica o peso do
nascimento, entre 0 5° e 0 6° més de vida e o
triplica aos 12 meses;

No primeiro ano de vida, a crianga cresce em
média 25 cm, sendo 15 cm no 1° semestre e
10 cm no 2° semestre;

No 2° ano de vida a crianga cresce em média
10 a 12 cm, com um ganho ponderal de 2,5 a
3,5 kg/ano;

Dos 2 aos 3 anos de vida, a crianga cresce

8,0 cm/ano e entre 3 aos 4 anos, 7,0 cm/ano;
A partir dos 4 anos até o inicio da puberdade,

a crianca cresce em média 4,0 a 6,0 cm/ano;

0O PC aumenta cerca de 20 cm do nascimento
aos 18 anos de idade, dos quais 75% nos
primeiros dois anos de vida.

-
-
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Curvas de crescimento

indice Peso/Idade (P/I): expressa a relagdo entre a massa cor-
poral e a idade cronoldgica da crianga. Sao definidos quatro
pontos de corte paraoindicador de P/I (percentis0,1,3,10e97),
permitindo a seguinte classificacdo do estado nutricional

infantil:
indice P/I < o percentil 0,1 Peso muito baixo para a idade

indice P/I = ao percentil 0,1 e <que o . .
X Peso baixo para a idade
percentil 3

indice P/I = ao percentil 3 e < que o . .
Risco nutricional

percentil 10

indice P/I > a0 percentil 10 e < que 0 Peso adequado para a idade
percentil 97 (eutrofia)

indice P/I > ao percentil 97 Risco de sobrepeso

indice Peso/Altura (P/A): expressa a harmonia entre
as dimensodes de massa corporal e altura. Sdo definidos trés
pontos de corte para o indicador de P/A (percentis 3, 10 e 97),
permitindo a seguinte classificagdo:

indice P/A <o percentil 3 Crianca de baixo peso para a altura

indice P/A= ao percentil 3 e <que o . X
Risco de baixo peso para a altura

percentil 10

indice P/A= ao percentil 10 e<que o Crianga com peso adequado para
percentil 97 aaltura

indice P/A > ao percentil 97 Risco de sobrepeso para a altura

indice Altura/Idade (A/I): expressa o crescimento linear

de criancas e corresponde ao dado que melhor representa o
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¥

efeito cumulativo de situagOes adversas sobre o crescimento
da crianca. Sdo definidos trés pontos de corte para o indice de
A/T (percentis 3, 10 e 97), permitindo a seguinte classificacdo

do crescimento infantil, demonstrada a seguir:

Crianga com altura baixa para a

indice A/l <o percentil 3 .
idade

indice A/l > ao percentil3e<que o X i i
X Risco para altura baixa para a idade
percentil 10

indice A/l = ao percentil 10 e < que o

il97 Altura adequada para a idade
percenti

indice A/l = ao percentil 97 Altura elevada para a idade

A enfermeira Laura chama sua atencdo ~
para os pontos-chave

Nas criangcas menores de dois anos de idade, recomenda-se
a utilizagdo do Peso/Idade (P/l), seguida da avaliagdo da relagdo
Estatura/Idade (E/l);

Nos pré-escolares e escolares, os agravos nutricionais serdo mais bem
avaliados pela relagéo E/I, seguida do Peso/Estatura (P/E);

Sdo consideradas desnutridas todas as criangas cujas relagées P/E,
P/I, E/I estiverem abaixo de dois Desvios-Padrao (DP) do percentil 50,
considerando-se desnutricdo grave aquelas criangas classificadas
abaixo de trés DP;

As orientagGes para a alimentagdo das criangas devem ser observadas
e seguidas com base no Guia alimentar para criangas brasileiras
menores de dois anos (2014b) e a familia pode também utilizar o Guia
alimentar para a populagdo brasileira (2014a). (Figura 5).
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N

& A enfermeira Laura orienta

Estatura versus altura: o termo “estatura” pode
ser utilizado para expressar tanto o comprimento
(medida aferida com o individuo deitado) quanto
a altura (medida aferida com o individuo em pé).
Adota-se o termo “comprimento” para a estatu-
ra de criancas menores de dois anos e o termo
“altura” para a estatura de criancas maiores de dois
anos, adolescentes, adultos, idosos e gestantes.

FIGURA 5

Guia alimentar para a populacao brasileira e para criancas
brasileiras menores de 2 anos

MINISTERIO DA SAUDE

GUIA ALIMENTAR
PARA CRIANCAS
BRASILEIRAS

MENORES DE 2 ANOS

Brasilia - DF
2021

Fonte: Brasil (2014, 2021).
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FIGURA 6

Doze pares dos nervos cranianos

Narve matar

g\ ocudar () | 4

,I
\ a Nerve
abducens
A

1° Olfativo ou olfatorio | conduzao cérebro osimpulsos que nos
(sensitivo) fazem perceber o olfato

o . . leva ao cérebro os estimulos que geram
2° Optico (sensitivo)

as sensagdes visuais
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3° Motor ocular comum ou
oculomotor (motor)

responsavel pelo movimento dos olhos e
constri¢cdo pupilar.

4° Troclear (motor)

participa dos movimentos dos olhos

5° Trigémeo (misto)

atua sobre o musculo temporal e masse-
ter, percebendo as sensacdes da face e
atuando nas expressoes

6° Abducente (motor)

responsavel pelo desvio lateral dos olhos

7° Facial (misto)

um de seus ramos atua nos musculos
mimicos da face; o outro, inerva as
glandulas salivares e lacrimais e conduz a
sensacdo de paladar captada na lingua

8° Acustico (sensitivo)

possui ramos que permitem a audicdo e
outros, o equilibrio

9° Glossofaringeo (misto)

sua porg¢do motora leva estimulos da
faringe e a sensitiva permite que se
perceba o paladar

10° Vago (misto)
abdominais

responsavel pela inervacdo de érgéos to-
racicos e controla as batidas do coragdo

11° Espinhal ou acessorio
(motor)

inerva os musculos do pescoco e do
tronco

12° Hipoglosso (motor)

ajuda nos movimentos da lingua

Exame neurologico

Fonte: Hansen (2019, p. 535).

A avaliagio do sistema neuroldgico se configura como ampla e

diversa, considerando que as fun¢oes humanas fisicas e emo-

cionais sdo controladas pelos impulsos neurolégicos. Portanto,

a avaliacao neuroldgica envolve aspectos do comportamento,

exame sensorial, avaliacdo da funcdo motora e cerebelar, ava-

liacdo dos reflexos tendinosos profundos e nervos cranianos.

Dentre estes, especificamente, busca-se atentar-se para a
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atitude da crianca, ténus, reflexos primitivos, equilibrio esta-
tico e dindmico, coordenacéo apendicular dos membros e fun-
¢Oes cerebrais superiores.

Os sinais de alerta para alteracGes neuroldgicas caracte-
rizam-se como convulsdes, tremores, tonturas, afetividade
geral, medos, problemas de fala e quaisquer hébitos incomuns
para a faixa etdria. No que diz respeito ao comportamento,
observa-se se a crianga estd em alerta, responsiva e emocio-
nalmente estavel - qualquer alteragdo que fuja desse padrio
merece atencdo. Observa-se também as expressdes faciais,
a marcha e a presenca ou auséncia de coordenacido motora.
O Quadro 1 ilustra os principais itens avaliados no exame neu-
roldgico da crianca. (HOCKENBERRY; WILSON, 2011)

QUADRO 1

Principais pontos a serem avaliados no exame neurolégico da crianca

Comportamento, atengdo visual e percepgdo
Estado mental do ambiente. A depender da faixa etéria,
nomeacao de objetos, colorir e ler.

Linguagem Fala espontanea, dislalias, disartrias.

Marcha Assimetrias.

Avaliagdo dos 12 pares (Figura 6). Observar
Nervos cranianos expressoes faciais, forca do choro e degluti-
¢do em criangas menores.

= Postura, movimentacdo, tonus muscular,
Motricidade
tremores.

. Uso das m&os, preenséo de lapis, manipula-
Coordenacdo

¢do de objetos, amarrar sapatos.
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Resposta a estimulagdo tatil, dolorosa e

Sensibilidade L . X
térmica e sua simetria.

Fonte: Sampaio e Linden Junior (2019, p. 836).

Na avaliacdo da fungio cerebelar, inclui-se a observagdo
da postura da crianga, dos movimentos corporais, da marchae
do desenvolvimento de habilidades motoras finas e grosseiras.
(HOCKENBERRY; WILSON, 2011)

» O equilibrio pode ser testado estando a criancga sobre
um dos pés;

« A coordenacao pode ser testada e estimulada solici-
tando a crianga que alcance objetos ou que realize uma
sequéncia de movimentos rapidos;

« Qutros testes a serem realizados incluem o teste do
nariz, teste do calcanhar - queixo e teste de Romberg;

+  Ostestes dos reflexos também sdo partes essenciais da
avaliacdo neuroldgica da crianga, pois a persisténcia
de reflexos primitivos, auséncia de outros reflexos
ou a hiperatividade de reflexos tendinosos profundos
apontam para possivel dano cerebral. Os reflexos
tendinosos profundos sdo caracterizados como o
estiramento de um musculo, sendo mais comum o
reflexo de percusséo do joelho ou reflexo patelar. Para
a realizacdo de testes de reflexo, é recomendado dis-
trair a crianca, a fim de evitar a inibicéo do reflexo por
tensdo inconsciente do musculo. Qualquer reacéo de
hiperatividade ou resposta diminuida deve ser relatada
e investigada. (HOCKENBERRY; WILSON, 2011)

Em se tratando da avaliacdo dos nervos cranianos,
esta deve ser realizada no exame de cada um dos sistemas,

116

Consulta de Enfermagem ¢ crianga com deficiéncia e doengas raras



avaliando, por exemplo, a forca e movimentagdo da lingua,
reflexo de vomito, degluticdo, posi¢do da uivula e posicoes car-
dinais de fixagdo. (HOCKENBERRY, WILSON, 2014) A seguir, o
Quadro 2 apresenta os principais aspectos a serem observados
na avaliacdo dos nervos cranianos.

QUADRO 2

Principais aspectos a serem observados na avaliacao dos nervos
cranianos

Hiper e hipo anosmia,

| - Olfativo X Utilizar substancias ndo volateis.
parosmia.
Il - Onti Acuidade visual, campo Cartdo comparagdo e oftalmos-
- Optico
P visual e fundoscopia. copio.

, , . . Observar movimentagdo do
Musculo obliquo inferior A
. X globo ocular, avaliar didmetro,
e retos medial, superior T i
. . K incidir feixe luminoso e observar
11l - Oculomotor | e inferior, pupilas, reflexo . .
resposta das pupilas, avaliar

presenca de ptose completa ou

fotomotor e elevador de

pélpebras. .
incompleta.
Musculo obliquo supe- Observar movimentagdo do globo
IV - Troclear X
rior. ocular.
, Observar movimentacao do globo
VI - Abducente Musculo reto lateral.
ocular.
, . Avaliar mastigacao, sensibilidade
MUsculos mastigadores, . .
. o no territério dos 3 ramos do trigé-
V - Trigémeo sensibilidade da face e

meo, estimular a conjuntiva com
reflexo corneano.

algoddo e observar o piscamento.
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Motricidade da face,
orbicular dos olhos, . L L .
X Avaliar a mimica facial (rima labial
. orbicular da boca, gusta-
VII - Facial . K e testa), fechar os olhos com forca
¢do dos 2/3 anterior da i
| . X e assobiar.
lingua, secrecdo lacrimal
e salivar.
. X " Observar resposta a sons, avaliar
VIl - Auditivo/ Acuidade auditiva e , X
. X reflexo cocleo-palpebral e avaliar
Vestibular nistagmo. .
presenca de nistagmo.
IX - Glossofa- o ;
, Sensibilidade faringea.
ringeo Avaliar movimentacdo do palato,
Motricidade e sensibili- estimular ivula com espatula,
dade do véu, faringe avaliar degluticdo e avaliar
X - Vago ’ ’ x o
: laringe fonaco, respira- padréo respiratorio.
¢do e degluticdo.
. Motricidade e trofismo .
XI - Espinal . . Elevar ombros e rotacdo lateral
. do trapézio e esternoclei-
(acessorio) L. da cabega.
domastdideo.
. Motricidade de lingua, . ,
XII - Hipoglosso X . ", Movimentos da lingua.
atrofia e fasciculagéo.

Fonte: adaptado de Hockenberry e Wilson (2019).

Roteiro para avaliacido neurologica

Inicialmente, pode questionar se a crianca é destra ou canhota

e, em seguida, dar inicio a avaliacdo tomando por base o

roteiro apresentado a seguir.

1. Estado mental

2. Facies/Atitude

3. Linguagem: percepgao e expressao
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4. Equilibrio estético:

- Sustento cefélico: ( ) completo ( ) incompleto

- Senta com apoio ( ) senta sem apoio ( )

- Em pé com apoio ( ) em pé sem apoio ()

- Em pé em posi¢do militar com olhos abertos ( )

- Em pé em posicdo militar com olhos fechados ( ) (sinal de Romberg)

5. Equilibrio dindmico:

-Anda em umallinhareta ()

- Andar na ponta dos pés e no calcanhar ( )
- Salta com dois pés ( )

- Saltacom 1 pé ()

- Levanta do chao ()

6. Movimentagdo voluntaria:

- Inspegdo (esponténea) e por estimulacdo. Anotar déficits. Provas de rechaco;

- Manobras deficitérias: bragos estendidos, Raimiste, Mingazzini, Barré;

- Manobras de oposicdo;

- Coordenagdo motora: mdo objeto, mdo - lenco na face, dedo, nariz, calcanhar -
joelho, velocidade de movimentos (diadococinesia e disdiadococinesia).

7. Movimentacgdo passiva (ténus muscular):
- Inspegdo; palpagdo; percussdo; balango passivo.

8. Movimentagdo involuntaria esponténea:
- Hipercinesias; tiques; espasmos; cdimbras.

9. Movimentagao reflexa:

- Reflexos profundos;

- Membros superiores: bicipital, tricipital, estilorradial;

- Membros inferiores: patelar e aquileu;

- Reflexos superficiais: cutdneos abdominais, cutaneo plantar.

9. Sensibilidade:

- Superficial (tatil, dolorosa e térmica);

- Profunda (cinético-postural, parestésica);
- Estereognosia e grafestesia.
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11. Sinais meningeo-radiculares:
- Rigidez de nuca; Laségue; Kernig; Brudzinski.

12. Alteragdes tréficas:

- Pele e anexos;

- Atrofias, fasciculacdes, retragdes, pseudo-hipertrofias;
- Alteragdes dsseas e articulares.

Pesquisa de reflexos

+  Manobras de Barlow: detecta deslizamento posterior
do quadril para dentro do acetabulo;

+ Manobra de Ortolani: detecta deslizamento do quadril
para fora do acetabulo.?

TESTE DE BARLOW TESTE DE ORTOLANI

2 Aimagem utilizada é de dominio publico e esta disponivel em: https://www.
universosenior.com/news/displasia-da-anca-infantil/.
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Testes preliminares

Programa de Triagem Neonatal é gratui-
to e obrigatdrio em todo pais. A data de
coleta ideal é entre 3° e 5° dia de vida.

0 fonoaudidlogo utiliza o aparelho de
emissBes otoacusticas que consegue
detectar precocemente qualquer dis-
fungdo no aparelho auditivo. O ideal é a
realizagdo desse exame até por volta do

sexto més de vida.

3 Aimagem utilizada é de dominio publico, e esta disponivel em: https://www.
diarionline.com.br/?s=noticia&id=136779.

4 Aimagem utilizada é de dominio pUblico e estd disponivel em: https://www.
pocosja.com.br/2022/04/04/saude-veja-como-identificar-perda-auditiva-
-em-bebes/.
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NORMAL

Teste do Reflexo Vermelho (TRV), do in-
glés Bruckner Test, deve ser realizado nos
primeiros 30 dias apds o nascimento.

Protocolo de avaliagéo de frénulo lin-
gual, devendo ser realizado em até seis
meses. Avalia a dificuldade de succdo da
mamada, que mais tarde pode progredir
com dificuldades em passar o alimento
TESTE DA de um lado para outro na boca, além de
LINGUINHA dificuldades de fala.

Realizado preferencialmente entre 24 e
48 horas apds o nascimento para medir
a oxigenagdo do sangue do recém-nasci-
do, com o auxilio de um oximetro. Caso
algum problema seja detectado, o bebé
é encaminhado para realizagdo de um
ecocardiograma.

5  Aimagem utilizada é de dominio publico e estd disponivel em: http://www.
pediatrasilviacastilho.med.br/index.php/artigos/saude/189-teste-do-olhi-
nho-ou-do-reflexo-vermelho.

6  Aimagem utilizada é de dominio publico e esta disponivel em: https://www.
hospitalboasnovas.com.br/2018/01/teste-da-linguinha.

7  Aimagem utilizada é de dominio publico, e esta disponivel em: https://so-
mosmaes.org.br/teste-do-coracaozinho-pode-salvar-vidas/.
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Introducao

Nas ultimas décadas, pode-se observar que a cada dia as
enfermeiras - mais especificamente aquelas que atuam no
ensino, na pesquisa e mais timidamente na assisténcia - tém
se preocupado com o desenvolvimento e a utilizacdo de um
Sistema de Linguagem Padronizado (SLP) que possibilite
unificar a comunicagdo entre os profissionais da Enfermagem,
permitindo, desse modo, o acesso as informacdes da drea nos
sistemas de satude. Esse avanco permite inferir que a aplicacdo
de terminologias é essencial para o desenvolvimento de sis-
temas de informacao, haja vista a facilidade que se observa no
uso dessas para a tomada de decisOes clinicas e a exceléncia
na pratica de Enfermagem baseada em evidéncias.

O Conselho Internacional de Enfermeiras (CIE) reconhece
a necessidade de desenvolvimento de dados que possibilitem
unificar a comunicacdo entre as enfermeiras, afirmando que
¢é essencial contar com normas para representar a pratica
profissional nos Sistemas de Informacédo de Saude (SIS), com
vistas ao desenvolvimento de uma compreensdo, baseada
no conhecimento cientifico, do trabalho da Enfermagem no

contexto da atencdo global a saide. Nessa perspectiva, o CIE
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define a Classificacdo Internacional para a Pratica de Enfer-
magem (CIPE’) como uma terminologia dindmica que objetiva
contribuir com o desenvolvimento e a aplicacao objetiva dos
sistemas de classificagdes frente as praticas de cuidado em
Enfermagem, levando-se em consideracgio as peculiaridades a
nivel local, regional, nacional e internacional. (INTERNATIONAL
COUNCIL NURSE, 2008)

Desde as décadas de 1950 e 1960 do século XX, vém sendo
expressas na literatura norte-americana e, logo em seguida
(década de 1970), nas publicagbes em periddicos nacionais
(SILVA; SANTOS, 2009) discussOes acerca das preocupagoes
das enfermeiras em orientar sua pratica profissional com res-
paldo no método cientifico, tendo como marco inicial no Brasil
os trabalhos desenvolvidos por Wanda Horta, quando escreveu
para Revista Brasileira de Enfermagem em 1970 suas contri-
buicbes para uma teoria de Enfermagem. Tal teoria foi cha-
mada de Teoria das Necessidades Humanas Basicas (TNHB),
culminando na publicacdo da obra Processo de Enfermagem,!
atualmente considerada um dos classicos da literatura brasi-
leira nessa area da saude e um marco inicial do Processo de
Enfermagem (PE) no Brasil, trazendo a ideia de que, somente
a partir da sistematizacao das acdes de Enfermagem e da apli-
cagdo do PE, a profissdo passa a ser reconhecida como ciéncia
e a desenvolver seu campo préprio de conhecimento.

Paralelo ao movimento para divulgagdo e solidificagdo
do PE no século XX, pode-se afirmar que o final da década de
1970 foi marcado pelo movimento de identificacdo e classifi-
cagdo de diagnosticos de Enfermagem, sendo o inicio de uma
nova geracdo do PE e avancando progressivamente para con-
solidacio da Enfermagem como ciéncia. (NOBREGA; GARCIA,

1 Ver Horta (2011).
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2009) Teve seu inicio com o primeiro sistema de classificacdo
proposto pela North American Nursing Diagnoses Associa-
tion (NANDA), atualmente denominado apenas por Nanda-
-Internacional (NANDA-I). (NOBREGA; SILVA, 2009)

A partir de entdo, percebe-se que a Enfermagem a nivel
internacional passa a contar com alguns sistemas de classi-
ficagdo dos termos da linguagem profissional, cujo desen-
volvimento esta relacionado com alguma das etapas do PE,
contribuindo para que as cinco etapas do PE possam evoluir
com rigor cientifico. Entre tais sistemas, podemos citar: CIPE’
com enunciados de diagnésticos/resultados e intervengdes
de Enfermagem; NANDA-I com diagndstico de Enfermagem;
Nursing Outcomes Classification (NOC) com estrutura de indi-
cadores para resultados esperados; Nursing Interventions
Classification (NIC) para intervengoes e atividades de Enfer-
magem; Sistema Comunitario de Saide de Omaha como uma
classificacdo para problemas de Enfermagem, dentre outros.
(NOBREGA; SILVA, 2009; SILVA, 2006)

Classificacao Internacional para a
Pratica de Enfermagem (CIPE’)

Na década de 1980 do século passado, seguiram-se orientacoes
da Organizagdo Mundial de Satide por meio do comité respon-
savel pelas familias de classificagbes de doengas e problemas
relacionados com sadde: ao atender a solicitagcdo enviada por
enfermeiras da Associacdo Americana de Enfermagem e por
membros da NANDA-I para inclusdo da Taxonomia I de diagnds-
tico de Enfermagem da NANDA-I na Classificagdo Internacional
de Doencas e Problemas Relacionados a Satde, respondeu que
essa classificagdo por si s6 néo representava a Enfermagem no
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contexto mundial, sugerindo que o CIE - enquanto 6rgdo inter-
nacional que representa a Enfermagem - desenvolvesse outro
sistema de classificacdo. Nesse contexto, durante o Congresso
Quadrienal do CIE, que ocorreu em 1989 no Seul, foi votada e
aprovada a proposta para desenvolver um sistema de CIPE".

Assim, obteve aprovagdo do CIE para ser trabalhada como
um SLP de Enfermagem, com o objetivo de desenvolver um sis-
tema de abrangéncia mundial. Sua primeira versao foi divul-
gada em 1996, a chamada versdo alfa e, logo apds, a versdo
beta. Nesta ultima verso, os termos eram apresentados por
hierarquia de acordo com uma estrutura de fendémenos de
Enfermagem (Figura 1). (GARCIA; BARTZ; COENEN, 2015;
INTERNATIONAL COUNCIL NURSE, 2008)

Atualmente a CIPE" é apresentada numa unica estrutura
que utiliza o modelo dos sete eixos. Esse modelo foi adotado
para facilitar o seu uso, de modo que permite ao usudrio acesso
as defini¢Oes e aos conceitos, proporcionando a construcdo
dos enunciados de diagnésticos, resultados e intervengoes de
Enfermagem, além de apresentar esses elementos da pratica de
modo coordenado numa estrutura enumerativa. Assim, além
da sua estrutura combinatéria, as ultimas edicées da CIPE’
tém dado maior énfase a estrutura enumerativa que contempla
diagndsticos, resultados e intervencgdes de Enfermagem.

A CIPE’ é uma terminologia que visa subsidiar a pesquisa
em prol da garantia da qualidade da assisténcia e dos avangos
referentes a pratica e as politicas publicas, por meio da des-
cricdo dos elementos da pratica de Enfermagem (diagndsticos,
intervencoes e resultados) que objetiva subsidiar o pensa-
mento critico da enfermeira e a documentacao da pratica,
gerando instrumento de informacdes que descrevem a pratica
da equipe presente nessa area da saude, conforme ilustrado
na Figura 2.
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FIGURA 2

CIPE’: um instrumento de informacao

DIAGNOSTICOS DE ENFERMAGEM

INTERVENGOES DE ENFERMAGEM

EQUIPE DE RESULTADOS DE ENFERMAGEM
ENFERMAGEM

INSTRUMENTO DE INFORMAGAO
para descrever a pratica de enfermagem

SISTEMA DE INFORMAGAO

Pratica DE SAUDE Contribuigdo da
Ensiqo B I _ Enfermagem para
Pesquisa <« »" os cuidados em
Gestdo salde
Politica

Fonte: International Council Nurse (2010).

FIGURA 3

A CIPE’: o modelo de sete eixos e 0s ST

ah ._

o Subconjuntos
Terminologicos
CIPE rminolog:
CIPE

Foco
Cliente

Juizo
Localizacao
Recursos
Tempo
Acao

Fonte: International Council Nurse (2010).
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A organizacdo dos termos que subsidiam a proposta enu-

merativa da CIPE’ segue a estrutura do modelo de sete eixos
(GARCIA; NOBREGA; CUBAS, 2020) conforme apresentado a

seguir (Quadro 1).

QUADRO 1

Modelo de sete eixos da CIPE®

Foco
Julgamento
Meios

Acdo
Tempo
Localizacio

Cliente

Area de atengdo relevante para a Enfermagem.

opinido clinica ou determinagdo relacionada ao
foco da pratica de Enfermagem.

Maneira ou método de executar uma intervencdo.

Processo intencional aplicado ou desempenhado

porum cliente.

0 momento, periodo, instante, intervalo ou duragéo
de uma ocorréncia.

Orientagdo anatdémica ou espacial de um diagndstico
ou intervengoes.

Sujeito a quem o diagnostico se refere e que é
o beneficidrio de uma intervencéo de Enfermagem.

Fonte: Conselho Internacional de Enfermeiros (2011).

Para facilitar ainda mais a utilizagdo da CIPE’, o CIE reco-

menda o desenvolvimento de Subconjuntos Terminoldgicos

(ST). Estes tratam de um conjunto de enunciados de diagnos-

ticos, resultados e intervencdes de Enfermagem que devem

ser direcionados a uma clientela ou a uma prioridade de saide
especifica (CONSELHO INTERNACIONAL DE ENFERMEIRAS,

2007) - nesse caso as criangas com deficiéncia ou doencas

raras (Figura 3).

Diante de uma condigdo especifica de satude, ter um mate-

rial que compila quais os possiveis diagnoésticos, resultados
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e intervencoes de Enfermagem pode contribuir para que os
SLP sejam utilizados, permitindo um olhar direcionado a
situacdo presente, bem como minimizando os riscos de ruidos
de comunicacdo entre todos os profissionais que dispensam
o cuidado a pessoa, a familia ou a comunidade. A consulta de
Enfermagem deve organizar e priorizar o cuidado as criangas
com deficiéncias e doengas raras mantendo o foco em sua
seguranca, no estado de satude e na qualidade de vida.

Para realizacdo da consulta de Enfermagem, a enfermeira
deve tomar como base o PE e os elementos da pratica: diag-
nosticos, resultados e intervencdes em Enfermagem. Para
a documentacdo, faz uso da CIPE’ e norteia-se pela ideia de
acessibilidade, de educacdo e de inclusdo social das criancas
com deficiéncias e doencas raras.

Nessa perspectiva, para os avan¢os no desenvolvimento
da CIPE’ como um sistema de classificagdo com representati-
vidade da Enfermagem a nivel mundial, o CIE orienta que as
enfermeiras passem a contribuir com a CIPE’ na propagacao
de ST, baseados num modelo de terminologia de referéncia,
a Norma ISO 18104:2014. (INTERNATIONAL ORGANIZATION
FOR STANDARDIZATIO, 2014) Além disso, o conselho afirma
que ndo hd um modelo tedrico ou conceitual especifico para
a organizagdo dos diagnésticos, resultados e intervengdes
de Enfermagem, mas estes devem ser apresentados a partir
dos seus enunciados, podendo variar para diferentes ST,
levando-se em consideracdo a realidade social e cultural do
ambiente onde serdo aplicados e as praticas de cuidados.

A finalidade dos catdlogos ou ST da CIPE’ é melhorar
a aplicabilidade clinica dessa classificacdo, subsidiando as
enfermeiras na documentacao de suas praticas, além de pos-
sibilitar o aumento na granularidade de cada enunciado em
termos do grau em que os registros de Enfermagem podem
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ser usados para rastrear eletronicamente os indicadores do
PE. (CHO et al., 2019)

Além disso, visa possibilitar a interface entre os enun-
ciados preferenciais e representativos nos sistemas de regis-
tros eletronicos de saude. Uma abordagem consistente com
o objetivo de acomodar propriedades de interface da CIPE’.
(HARDIKER; HARDIKER; SERMEUS; JANSEN, 2014)

A granularidade nas terminologias e nas ontologias se
caracteriza pela concep¢do de como se da o tratamento e
gestao de dados segundo os quais eles sdo armazenados e tra-
tados em unidades maiores ou menores. A granularidade esta
relacionada ao nivel de detalhamento, é um aspecto-chave
ao classificar diferentes conceitos em um mesmo conceito
superordenado considerando seus significados comparti-
lhados. (CHO et al., 2019)

FIGURA 4

Conceito de granularidade dos dados

Alto nivel de detalhamento Baixo nivel de granularida

Baixo nivel de granularida Alto nivel de detalhamento

Subconjuntos

Terminolégicos
CIPE

Fonte: Conselho Internacional de Enfermeiros (2011).
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A CIPE’ como terminologia tem um alto nivel de granula-
ridade, pode ser trabalhada para sua aplicacdo em diferentes
cendrios e, por isso, tem um baixo detalhamento. Os ST, por
outro lado, tém um baixo nivel de granularidade com maiores
detalhamentos dos elementos, em especial dos diagndsticos
de Enfermagem caracterizados com seus indicadores clinicos,
sendo que estes ST devem ser estruturados com base num
suporte tedrico. Nesse sentido, Carvalho e Bachion (2017,
p. 466) acrescentam que as “bases tedricas podem ser do campo
da Enfermagem e de fora dela. Podemos dizer que se trata da
expressao do método clinico na nossa profissdo”. Para este capi-
tulo, apresentamos como uma recomendacdo uma teoria brasi-

leira, a TNHB, proposta por Horta e descrita a seguir.

Teoria das Necessidades Humanas
Basicas (TNHB)

A TNHB foi desenvolvida pela enfermeira brasileira Wanda
de Aguiar Horta, derivada da teoria da motivacdo humana de
Maslow (1970) e dos escritos do padre Jodo Mohana (1964), citados
por Bub e Garcia (2010, p. 43), além de referencial empirico resul-
tante das experiéncias praticas do grupo de estudos sobre teorias
“orientadas por necessidades”.

Horta reuniu seus escritos publicados em artigos nos
periddicos da Revista Brasileira de Enfermagem e organizou o
seu livro, que se tornou um best-seller, em trés partes: 1) Filo-
sofia, teoria e ciéncia de Enfermagem; 2) Processo de Enfer-
magem e 3) Aplicac@o do Processo de Enfermagem, associadas
a sua Filosofia de Enfermagem, o que passou a constituir o
conjunto dos pressupostos que deram origem a sua teoria.
(BUB; GARCIA, 2010; HORTA, 2011)
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No seu livro, Horta (2011, p. 3), ao escrever sobre a Filo-
sofia da Enfermagem, afirma que “nenhuma ciéncia pode
sobreviver sem filosofia prépria”. Nessa perspectiva, vale com-
plementar que a Filosofia direciona para a unidade de pensar
e esta unidade converge para uma busca dindmica e reflexiva
da verdade, do bem e do belo. Assim, afirma-se que a Enfer-
magem, como outras dreas de conhecimento humano, néo
pode prescindir de uma Filosofia unificada, pois essa € a base
segura para o seu desenvolvimento. Dito isso e levando em
consideracdo que a Filosofia é um questionamento constante
da realidade, infere-se que Horta nos seus estudos incluiu o
“pensar a realidade”, todavia a sua perspectiva em relacdo a
Filosofia estd muito mais vinculada a um elemento unificador
do que a uma forma de problematizar (questionar) a realidade.
(BUB; GARCIA, 2010)

As Necessidades Humanas Basicas (NHB) compreendem
um conjunto de dimensoes do ser humano, cujas funcoes
podem ser representadas pela busca do necessario. As neces-
sidades podem ser identificadas em qualquer estado em que o
individuo se encontre, assim como o necessario pode ser con-
siderado a partir de qualquer ponto do espaco. Necessidade é
um segmento orientado no sentido e na direcdo do necessario
e representa a busca por um elemento imprescindivel que pro-
porcione conforto e minimize o sofrimento. (LEOPARDI, 2006)

A teoria de Horta, como ja mencionado, teve inspiracio
na hierarquia das necessidades de Maslow que as dividiu
em cinco niveis: necessidades fisioldgicas, segurancga e esta-
bilidade, amor e pertencimento, estima e autorrealizacao.
As quatro primeiras necessidades foram denominadas por
Maslow de Deficit needs (D-needs) como uma referéncia as
necessidades geradas pela falta, isto é, quando ndo se tem os

referentes necessarios, sente-se a necessidade. Nesse ponto, a
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homeostase € vital, ja que existe uma busca constante do orga-
nismo pelo equilibrio. Maslow considerou as quatro primeiras
necessidades como NHB de sobrevivéncia, ou seja, consti-
tuem-se como necessidades bases nas quais as demais irdo se
alicercar. (HORTA, 2011)

Para a mesma autora, as NHB de autorrealizacio aparecem
quando as demais estdo satisfeitas, o que Maslow chamou de
Being Needs (B-Needs), necessidades de ser ou motivagédo para
crescimento. Diferente das primeiras, ndo estd relacionada a
homeostase, mas a um desejo continuo de se desenvolver e
de busca por completude. Horta (2011) aplicou a hierarquia
de Maslow e a adaptou associando-a a classificagdo de Joao
Mohana, que subdivide as necessidades em psicobioldgicas,
psicossociais e psicoespirituais, de modo intimamente rela-
cionadas, visto que fazem parte do todo indivisivel.

As necessidades psicobioldgicas sdo aquelas relacionadas
com o corpo fisico do individuo, tais como oxigenacao,
alimentacdo, eliminagdo e estdo presentes também nas
necessidades fisiolégicas da hierarquia de Maslow. Ja as psi-
cossociais estdo representadas por aquelas relacionadas a
convivéncia do individuo com sua familia e seus amigos, bem
como a ter direito ao lazer e ao trabalho. Podemos relacionar
esse nivel com as NHB de seguranca e estabilidade, amor e
pertencimento, estima, também como parte da hierarquia
de Maslow. Por fim, as psicoespirituais derivam dos valores e
das crencas individuais, ou seja, a maneira como cada pessoa
enfrenta seu processo de adoecimento e tratamento conside-
rando o apoio espiritual, podendo ser correlacionada com a
NHB de autorrealizacao de Maslow. (LEOPARDI, 2006)

As NHB de Horta, fundamentando as bases para o seu
desenvolvimento, expdem a realidade da Enfermagem sob a

forma de seres: o Ser-Enfermeiro (enfermeira-enfermeiro), o
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Ser-Cliente (cliente - neste livro, trata-se da crianca com defi-
ciéncia ou doenga rara e sua familia), o Ser-Enfermagem (a
area). (HORTA, 2011)

Nessa perspectiva, a teoria também se embasa em leis que
regem os fendmenos universais, tais como a lei da adaptagéo -
todos os seres do universo interagem com o seu meio externo,
buscando sempre formas de ajuste para se manterem em equi-
librio. (HORTA 2011) A familia de uma crianca com deficiéncia
ou doenca rara passa por diversas mudancas e transicdes na
sua vida para aprender a cuidar dela, na maioria das vezes
espera-se - com todo planejamento - o nascimento de uma
crianga saudavel.

As deficiéncias ou manifestacGes fisicas e cognitivas
resultantes de uma doenca rara impoem a familia um enfren-
tamento de como cuidar desse filho e consequentemente a
adaptacdo a uma nova realidade.

Outra lei que rege a teoria de Horta (2011) é a lei do equi-
librio (homeostase ou homeodinamica), na qual todo uni-
verso se mantém por processos de equilibrio dindmico entre
os seus seres. Os desequilibrios na pessoa idosa com doenca
cronica em cuidado paliativo podem gerar necessidades, que
se caracterizam por estados de tensdo conscientes ou incons-
cientes que a levam a buscar satisfagdo de tais necessidades
para manter seu equilibrio dindmico no tempo e no espago.
(HORTA, 2011)

Em estados de equilibrio dinamico, as necessidades nio
aparecem, porém estfo ocultas e tendem a surgir com maior
ou menor intensidade, dependendo do desequilibrio instalado.
Sdo aquelas condicbes ou situagdes que o individuo, a familia e
a comunidade apresentam decorrentes do desequilibrio de suas
necessidades basicas que exigem uma resolugéo, podendo ser
visiveis, conscientes, comunicadas ou ndo. (PAGLIUCA, 1993)
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A terceira lei que rege a TNHB ¢ a lei do holismo: sendo o
universo um todo, o ser humano um todo, a célula um todo,
ou seja, esse todo ndo é meramente a soma das partes consti-
tuintes de cada ser. (HORTA, 2011)

Os todos ndo sdo entidades individuais formadas pela sim-
ples composicao de partes, mas unidades complexas nas quais as
partes se inter-relacionam e interagem entre si. (LEOPARDI, 2006)

O conceito de complexo aqui referido ndo tem a ver com
aquele associado a ideia de dificil ou de complicacdo, mas sim
ao significado dado por Edgar Morin (2010) quando desenvolve
sua tese sobre as mudancas de paradigma nas ciéncias. Dizer
que um sistema é complexo néo significa dizer que ele é com-
plicado, mas sim que tem muitas unidades interagindo entre
si de formas imprevisiveis. Em vez da soma das partes - cor-
po-objeto, como abordado na perspectiva do paradigma bio-
médico -, o que acontece na perspectiva da complexidade é
uma integracao na qual as partes se relacionam mutuamente,
de modo que esse relacionamento entre elas é de suprema
importancia para o todo-corpo-sujeito.

Morin (2010, p. 181) assevera que “nao sé a parte esta no
todo, mas também que o todo esta na parte”, evidenciando que
as NHB devem ser observadas na sua multidimensionalidade
sem negligenciar as suas particularidades, as subnecessidades
ou necessidades menores.

Ao falar sobre o ser humano, considerando que se
encontra em permanente dinamismo, Horta enfatiza esta
inter-relacdo como sendo um processo harmonioso, em que o
ser humano estd sujeito aos fenémenos que regem o universo.
(BUB; GARCIA, 2010)

A definigdo de NHB incide no conceito de que a sua
auséncia produz doenca e o desaparecimento do adoecimento
permite restaurar a homeostasia e desse modo o estado de
saude. (BUB; GARCIA, 2010)
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As NHB tém sido consideradas como “entes da enfer-
magem” (HORTA, 2011, p. 37), definidas como um conjunto de
especificidades inerentes ao ser humano, cujos papéis podem
ser representados pela busca do que é necessario. Desse modo,
é possivel identificar as necessidades em qualquer estado no
qual a pessoa se encontre, considerando-as como um vetor ou
qualquer ponto do espaco, orientado no sentido e na direcao
do necessario e representando a sua busca. (PAULA, 1990)

Nessa perspectiva conceitual, a mesma autora comple-
menta a definicdo das NHB, esclarecendo o que vem a ser a
expressdo “necessarios”, qual sejam as manifestacoes corre-
latas das necessidades - como estados de tensdo conscientes e
inconscientes - que resultam das mudancas de estado das pes-
soas provocadas pelas necessidades. (PAULA, 1990) Ha uma
intersecgdo entre estes dois construtos, diferindo-se apenas
no modo como um ¢é alcangado pela transformacéo no outro,
ou seja, as manifestacdes de necessidades sdo condigdes
imperativas que surgem quando o meio entra em desequili-
brio: quando néo é possivel atingir o necessdrio, diz-se que as
necessidades estdo comprometidas/prejudicadas; e quando se
busca com sucesso o necessario, diz-se que as necessidades
foram atendidas.

Segundo Horta (2011), as necessidades sdo universais,
logo sdo comuns a todos os seres humanos, variando suas
manifestacGes e a maneira de satisfazé-las entre uma pessoa
e outra. Como ja mencionado, em sua teoria, adotou a deno-
minacdo de Jodo Mohana para expressar a hierarquia das
NHB, sendo que apenas os dois primeiros niveis sdo comuns
a todos os seres vivos, no entanto o nivel psicoespiritual per-
tence exclusivamente aos seres humanos no contexto da com-
plexidade humana.
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FIGURA 5

Classificagcao das NHB segundo Horta (2011)

NECESSIDADES HUMANAS BASICAS

Necessidades Necessidades Necessidades
Psicobiolégicas Psicossociais Psicossociais

Oxigenagdo Seguranga Religiosa ou teolégica, ética
Hidratagdo Amor ou de filosofia de vida
Nutrigdo Liberdade
Eliminagdo Comunicagdo
Sono e repouso Criatividade
Exercicio e atividades fisicas Aprendizagem (educagéo a salide)
Sexualidade Sociabilidade
Abrigo Recreagdo
Mecanica Corporal Lazer
Motilidade Espaco
Cuidado Corporal Orientagao no tempo e espago
Integridade cutaneomucosa Aceitagdo
Integridade fisica Autorrealizagio
Regulagio: térmica, hormonal, Autoestima

neurolégica, hidrossalina, eletrolitica, Participagio

imunolégica, crescimento celular, Autoimagem

vas(ular. Atencio
Locomogao

Percepgao: olfatéria, visual, tétil,
gustativa, dolorosa
Terapéutica

Fonte: Horta (2011).

A partir da apresentacdo da classificagdo das NHB ado-
tadas por Horta (2011), é desenvolvido o seu modelo teérico
o qual tem tais necessidades como entes da Enfermagem e
como objetivo assistir o ser humano no atendimento de suas
necessidades basicas afetadas, tornando-o independente da
assisténcia da equipe de Enfermagem. Isso é possivel quando
a pessoa pode atender suas necessidades, pautando-se no
ensino do autocuidado direcionado a recuperagdo da situagao
de adoecimento, a promoc¢do e a manutencdo do estado de
saude, em colaboracdo com os demais membros da equipe
multidisciplinar em saude.

As NHB sio assumidas como fenémenos da pratica
profissional da enfermeira (HORTA, 2011), tornando-se
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fundamental para o planejamento de cuidados. (LEOPARDI,
2006) Nessa perspectiva, a Enfermagem é definida como:

Parte integrante da equipe de saide, implementa estados de
equilibrio, previne estados de desequilibrio e reverte dese-
quilibrios em equilibrio pela assisténcia ao ser humano no
atendimento de suas necessidades bésicas; procura sempre
reconduzi-1o a situac@o de equilibrio dindmico no tempo e
espaco. (HORTA, 2011, p. 30)

Atribuem-se a enfermeira funcoes de ordem especifica,
interdependente e social. No que tange a funcéo especifica, a
enfermeira deve assistir a pessoa no atendimento de suas NHB
e ensinar a promogdo do autocuidado. (HORTA, 2011)

Para que a enfermeira possa assistir a criangca com defi-
ciéncia ou doenca rara e sua familia na busca por satisfazer suas
NHB, faz-se necessdrio que o processo de cuidar seja organi-
zado de modo sistematico, haja vista que, segundo Horta (2011),
é o PE que confere o carater prescritivo da sua teoria, enquanto
o método organiza sistematicamente a assisténcia com vistas ao
atendimento das NHB da pessoa, familia e comunidade. Para
tal, implica o reconhecimento de uma condi¢do - NHB afetada -,
o que deve gerar um planejamento, intervencao adequada e ava-
liacdo acerca do alcance dos resultados esperados. (LEOPARDI,
2006; NOBREGA; SILVA, 2009; SILVA; SANTOS, 2009) E por meio
do PE que se torna possivel decidir quais elementos ou fatores
(agOes de cuidado) serdo necessarios para o alcance das metas
planejadas. (BUB; GARCIA, 2010)

E hoje - com os avangos nas pesquisas acerca das termino-
logias -, depreende-se que, para a aplicabilidade pratica do PE,
é imprescindivel o uso dos sistemas de classificacdo, de modo
a instrumentalizar a enfermeira com uma linguagem padroni-

zada que possibilite a documentacao das praticas do PE.
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Vale ressaltar que o uso de uma linguagem padronizada
da Enfermagem n#o significa uma padronizacdo da drea.
Tal padronizacdo é uma condigdo essencial para obter o
carater prescritivo peculiar ao PE a partir do uso de termino-
logias para a definicdo dos fenémenos (diagndsticos/resul-
tados) de interesse da area com base num julgamento clinico,
direcionando o planejamento dos cuidados (intervengoes) por
meio de um julgamento terapéutico. (CLARK, 1999)

O uso dos sistemas de classificagdo ndo substitui o julga-
mento da enfermeira. O parecer clinico e a tomada de decisao
da profissional serdo sempre essenciais para a prestacdo de
cuidados individualizados as respectivas pessoas, familias e
comunidade, como objeto de trabalho da Enfermagem. Estes
nido podem ser substituidos por qualquer instrumento, con-
tudo as enfermeiras podem utilizar os sistemas de classifica-
¢Oes como instrumentos para documentacdo da sua pratica
profissional. (BUB; GARCIA, 2010; SILVA, 2006)

O presente capitulo discorreu sobre uma das possiblidades
de SLP (a CIPE®) e uma teoria de Enfermagem (a TNHB), que
podem ser aplicadas pela enfermeira nos cuidados a crianca
com deficiéncia ou doenca rara. Dessa forma, cabe a essa
profissional avaliar o ambiente e seu contexto de préticas de
cuidar, bem como pensar na sua aplicabilidade e implemen-
tacdo em prol de um cuidado estético, ético, humanistico e
baseado em evidéncias cientificas para a crianga e sua familia,
assumindo-os como a unidade de cuidados nos espacos de
atuacdo da Enfermagem em reabilitacéo.
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0.

Uma ma noticia:
cCOmo comunicar

Laura Emmanuela Lima Costa




Como comunicar a familia que a sua crianga nasceu com
alguma deficiéncia? Comunicar mas noticias é uma pratica
que esta cotidianamente atrelada aos profissionais de saude,
ndo é uma tarefa facil, uma vez que o processo de adoecimento
é natural a todo ser humano e pode impactar negativamente a
vida deste e de seus familiares. O momento da noticia para a
familia deve ser planejado em espaco terapéutico junto com a
equipe. A necessidade de haver preparo para a transmissao de
uma noticia dificil traduz-se na emergéncia de protocolos que
norteiam tal atividade e nas demandas de apoio psicolégico
que surgem tanto de pacientes e familiares, quanto de profis-
sionais da saude.

Os profissionais relatam grandes dificuldades para tal
momento, justificando que existe uma caréncia de estudos
focando na percepcéo dos profissionais sobre as noticias difi-
ceis e sobre a comunicacio como estratégia pela qual aspectos
psicossociais, culturais, bioéticos, legais e emocionais sdo tra-
tados. Ha estudos sobre a auséncia de habilidades da equipe
multiprofissional para comunicar tais noticias, considerando
que essa é uma acgédo para a qual ndo foram treinados e, na
maioria dos servigos, esta é uma responsabilidade que se
centra no papel do médico. (AFONSO; MINAYO, 2013)
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Maes e pais descrevem sentimentos como angustia, tris-
teza, susto, falta de esperanca, raiva e culpa quando tém o
conhecimento inicial do diagndstico de uma deficiéncia ou
doenca rara, e isso é descrito na literatura internacional mesmo
considerando as diferencas culturais. (BRANDAO, 2017)

O nascimento de um bebé estd acompanhado de um cres-
cente processo de idealizacgGes e expectativas, que se frustram
quando a realidade impoe uma condicdo diferente daquela
esperada. A chegada de um bebé prematuro ou com defi-
ciéncia causa um impacto emocional nos pais e na equipe de
saude responsavel por comunicar a presenca da deficiéncia ou
doenca rara. (FERRARI; ZAHER; GONCALVES, 2010)

Existe também uma dificuldade dos pais de entender todo
o processo e do que estd realmente acontecendo. A Psicologia
justifica que, ao ouvir uma ma noticia, os pais tendem a passar
por uma trajetdria ou vivenciar fases preestabelecidas: choque
inicial, negacdo, raiva, barganha, reconhecimento da perda e
integracdo ou aceitacdo, esta ultima j4 num momento tardio
na maioria das vezes. Essas fases e sua duracdo variam de uma
familia para outra.

O Protocolo Spikes é uma ferramenta que pode contri-
buir para a equipe organizar e se preparar para 0 momento
de comunicar uma noticia dificil de forma estruturada, bus-
cando orientar, a partir de passos a serem seguidos, como ser
mais bem direcionada a comunicagéo de tal noticia. (PAULA
et al., 2018)

A seguir, apresentamos os seis passos do Protocolo Spikes
no sentido de contribuir para a preparacdo do profissional no
momento de comunicar uma ma noticia a familia.

SETTING UP (CENARIO/ESPACO FiSICO): refere-se ao local fisico onde sera
) | transmitida a informacdo a familia e onde ocorrera a preparagdo da equi-
pe/profissional para dar a noticia.
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PERCEPTION (PERCEPCAQ): é o momento em que é necessério entender e
verificar até que ponto o familiar tem nog&o e conhecimento da deficiéncia
ou doenca rara da crianca.

INVITATION (CONVITE AO DIALOGO): momento de escuta e entender como
o familiar quer abordar o assunto e o que ele quer saber naquele momento
sobre o estado de salide/doenca da crianga.

KNOWLEDGE (CONHECIMENTO): é o momento da transmissdo da noticia,
é necessario que a equipe/profissional indique que uma ma noticia sera
dada, utilize 0 menos possivel de termos técnicos a fim de facilitar a
compreensdo do familiar e conduza a conversa da maneira menos brusca
possivel, com empatia e compaix&o.

EMOTIONS (EMOGOES): refere-se & compreensdo emocional a resposta e
ao comportamento do familiar quando recebe a noticia; o profissional deve
agir com empatia e acolher os sentimentos e emogdes do familiar.

STRATEGY AND SUMMARY (ESTRATEGIAS E RESUMO): momento de apre-
sentar ao familiar o plano terapéutico e/ou de reabilitagdo da crianga, como
forma de diminuir a ansiedade e as angustias diante das informacGes recebi-
das. Resumir o que foi dito e aguardar o familiar processar as informagdes e
esclarecer suas ddvidas.

N

Enfermeira Laura d4 as seguintes dicas as enfermeiras
para o momento de comunicar uma ma noticia
(BRANDAO, 2017):

1. A pessoa que comunicara o diagndstico seja preferen-
cialmente aquela que tenha o maior vinculo com a
familia e, se possivel, que mais tenha conhecimento
sobre a patologia. Deve-se considerar a capacidade de
compreender a pessoa a quem se dirige a mensagem,
adaptando-a e transformando-a, mas sem defor-
ma-la. Além disso, o acolhimento se faz necessario,
como também as orientagdes devem ser atualizadas e
baseadas em evidéncias cientificas;

2. E essencial para as familias que nio haja informacdes
desencontradas por parte dos membros da equipe;

3. Anoticia deve ser dada assim que a mée estiver estavel
e néo logo exista a suspeita diagndstica;
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10.

Informar prontamente se a crianga necessitar de
cuidados intensivos de imediato devido a possibilidade
real de procedimentos invasivos;

Dar a noticia para os pais conjuntamente, sempre que
possivel;

Ao dar a noticia, inicialmente a equipe deve para-
benizar os pais pelo nascimento de um membro da
familia. Deve-se empregar uma linguagem delicada,
afetuosa e respeitosa e, ao se referir ao bebég, utilizar o
nome que eventualmente jd tenha sido escolhido;

Ao explicar sobre a doenca rara ou deficiéncia, a
equipe deve elaborar um panorama equilibrado
explicando as provaveis comorbidades e particulari-
dades do desenvolvimento da crianca, destacando os
aspectos positivos e as suas potencialidades e possiveis
conquistas. A equipe deve se mostrar disponivel para
os encaminhamentos necessarios, como especialistas
e exames que serdo importantes para complemen-
tacdo do diagndstico;

A equipe ndo deve emitir suas opinides pessoais.
E necessario ter empatia e se colocar no

lugar dos pais;

Os casais devem ter materiais impressos com
informagdes atualizadas sobre o diagnéstico;

A equipe pode fornecer um checklist sobre infor- R
macdes relevantes para os servicos disponiveis
de estimulacio precoce. E aconselhavel que a
equipe dé sugestoes aos pais para a busca de
grupos de apoio.
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A Caderneta de Vacinaciao
COmO recurso para
educacao em saude

Laura Emmanuela Lima Costa



Em 2005, o Ministério da Saude implantou a Caderneta de
Saude da Crianga em dmbito nacional, podendo ser utilizada
como importante instrumento de vigilancia do crescimento e
do desenvolvimento infantil.

A caderneta pode ser utilizada tanto pelos profissionais de
saude como por pessoas leigas para o acompanhamento do
crescimento e desenvolvimento, cabendo aos profissionais o
registro das mensuragoes realizadas e das condi¢oes da crianca.

E o principal documento de registro de satide da crianca
desde o nascimento até os 10 anos, devendo ser utilizado pelos
profissionais atuantes em diferentes ambientes assistenciais
a este grupo populacional. Uma parte desse instrumento é
preenchida pelos responsaveis legais da crianca com os seus
dados pessoais. O preenchimento da segunda parte é de res-
ponsabilidade dos profissionais de satide, sendo iniciado
na maternidade e mantido durante o acompanhamento da
crianca nos servigos de Atencdo Primaria a Sadde (APS).
(SANTOS et al., 2020)

A Caderneta de Saide da Crianca se constitui como um ins-
trumento de grande valor para as avaliagOes e orientagOes da
crianca desde o seu nascimento até a primeira infancia. Uma
série de conteudos de extrema relevancia que se inicia nao

apenas com orientacOes gerais, mas também com orientagdes
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especificas como promover o aleitamento materno, pre-
vencdo de acidentes, realizacdo do teste do pezinho (no ano
de 2021 foi promulgada a Lei n° 14.154, de 26 de maio de 2021,
que veio alterar a Lei de n° 8.069, de 13 de julho de 1990, que
trata do Estatuto da Crianca e do Adolescente para aperfeicoar
o Programa Nacional de Triagem Neonatal, por meio do esta-
belecimento de rol minimo de doencas a serem rastreadas
pelo teste) e a triagem auditiva e oftalmolédgica. A prevencao
de acidentes é abordada assim como o aconselhamento para
prevenir lesGes ndo intencionais. Ha também orientacGes
sobre esquema e calenddrio de imunizacio, bem como dados
sobre exame fisico, consultas programadas, graficos e dados
antropométricos.

E fundamental que a equipe utilize a Caderneta de Satide
da Crianga para o registro das principais informagoes sobre
o acompanhamento do crescimento e desenvolvimento
da crianca e sua saude, atentando para o seu adequado
preenchimento. (BRASIL, 2020)

Na APS, a promogio da seguranga infantil em ambiente
doméstico é muito importante e torna-se um desafio aos
profissionais de saude, ja que as ac¢Ges direcionadas a saude
da crianca devem estar associadas ndo apenas a sua sobre-
vivéncia, mas também ao seu desenvolvimento integral.
Em seus primeiros anos de vida, o cuidar das criancas € essen-
cial para seu desenvolvimento - fisico, mental, emocional,
social - e, durante esse processo, é fundamental reconhecer
a importancia da seguranca fisica e emocional. Nesse sen-
tido, é imperativo que os profissionais reconhecam as neces-
sidades dos individuos e oferecam recursos para que estas

sejam supridas.
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FIGURA1

Cadernetas de Saude da Crianga
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Fonte: Ministério da Salde (2022).!

»

MINISTERIO DA SAUDE

CADERNETA DA

CRIANCA

Este é um documento muito
importante que vai acompanhar

a crianga por toda a vida. Atengdo
para o devido preenchimento e para
as seguintes orientacdes a fim de
ndo danificar esse documento: ndo
rasgar, ndo rasurar e ndo perdera
Caderneta de Satde da Crianca!

1 Verem: https://www.gov.br/saude/pt-br/assuntos/noticias/2022/marco/mi-
nisterio-da-saude-reforca-a-importancia-do-uso-da-caderneta-da-crianca.
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As criancgas vivendo com deficiéncias e doengas raras -

muitas vezes complexas e de dificil diagndstico e de curso cro-

nico - necessitam ter seu calendario vacinal completo com as

vacinas de rotina. Em alguns casos, por imunodepressdo pro-

vocada por tratamentos, necessitam de vacinas especiais que

estdo no calenddrio dos Centros de Referéncia de Imunobiold-

gicos Especiais (CRIEs) presentes em varios estados, capitais e

municipios. O calendério nacional de vacinagdo de 2022 estabe-

lecido pelo Ministério da Satude pode ser visualizado a seguir:

FIGURA 2

Calendario de vacinacdo nacional 2022

Idade

Ao nascer

2 meses

3 meses

Vacinas

BCG-ID

Vacina hepatite B

Vacina pentavalen-
te (DTP +HB +
Hib)

VIP (vacina inativa-
da poliomielite)

VORH (Vacina
Oral de Rotavirus
Humano)

Vacina pneumocé-
cica 10 (valente)

Vacina meningocd-

cica C (conjugada)

Doses

Dose

Unica

Dose

1° dose

1% dose

Doencas evitadas
Formas graves de tuberculose

Hepatite B

Difteria, tétano, coqueluche,
hepatite B, meningite e outras
infec¢des causadas pelo Hae-
mophilus influenzae tipo b.

Poliomielite (paralisia infantil)

Diarreia por Rotavirus

Doengas invasivas e otite média
aguda causadas por Streptococ-
cus pneumoniae sorotipos 1, 4,
5,6B, 7F, 9V, 14, 18C, 19F e 23F.

Doengas invasivas causadas
por Neisseria meningitidis do
sorogrupo C.
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Idade

4 meses

5 meses

6 meses

9 meses

12 meses

Vacinas

Vacina pentavalen-
te (DTP +HB +
Hib)

VIP (vacina inativa-
da poliomielite)

VORH (Vacina
Oral de Rotavirus
Humano)

Vacina pneumocé-

cica 10 valente

Vacina meningocd-
cica C (conjugada)

Vacina pentavalen-
te (DTP+HB +
Hib)

VIP (vacina inativa-
da poliomielite)

Vacina febre
amarela

SRC (triplice viral)

Vacina pneumocé-

cica 10 valente

Vacina meningocé-
cica C (conjugada)

Doses

2% dose

2% dose

3% dose

1% dose

1 dose

Reforgo

Reforco

Doencas evitadas

Difteria, tétano, coqueluche,
hepatite B, meningite e outras
infec¢des causadas pelo Hae-
mophilus influenzae tipo b

Poliomielite (paralisia infantil)

Diarreia por Rotavirus

Doengas invasivas e otite média
aguda causadas por Streptococ-
cus pneumoniae sorotipos 1, 4,
5,6B, 7F, 9V, 14, 18C, 19F e 23F.

Doengas invasivas causadas
por Neisseria meningitidis do
sorogrupo C.

Difteria, tétano, coqueluche,
hepatite B, meningite e outras
infecgOes causadas pelo Hae-
mophilus influenzae tipo b

Poliomielite (paralisia infantil)

Febre amarela

Sarampo, caxumba e rubéola.

Contra doengas invasivas e oti-
te média aguda causadas por
Streptococcus pneumoniae
sorotipos 1, 4, 5, 6B, 7F, 9V, 14,
18C, 19F e 23F.

Doengas invasivas causadas
por Neisseria meningitidis do
sorogrupo C.
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Idade

15 meses

4 anos

De5all
anos

9 anos*
(meninas)
*até 14
anos, 11
meses e 29
dias.

Campanha

Vacinas
VOP (vacina oral
poliomielite)

Vacina hepatite A

DTP (triplice bacte-
riana)

SCRV (tetra viral)

DTP (triplice bacte-
riana).

VOP (vacina oral
poliomielite)

Vacina varicela

Vacina febre
amarela

Vacina Covid-19

HPV quadrivalente

Influenza

Doses
10
reforgo
Dose
Unica
10
reforgo
Dose
Unica
20
reforgo
20
reforgo

2% dose

Reforgo

2 doses

2 doses

2 doses
ou
dose

Unica

Doencas evitadas

Poliomielite (paralisia infantil)

Hepatite A

Difteria, tétano e coqueluche

Sarampo, caxumba, rubéola e

varicela.

Difteria, tétano e coqueluche

Poliomielite (paralisia infantil)
Varicela (catapora)

Febre amarela

Covid-19

Infec¢Bes pelo Papilomavirus
Humano 6,11, 16 e 18.

InfecgBes pelos virus influenza

Fonte: Secretaria de Estado da Satde do Espirito Santo (2022).2

Ver: https://saude.es.gov.br/Media/sesa/Vacinagdo/Calendario%20Nacio-

nal%20de%20Vacinagd0%20-%202022.pdf.
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VariagOes da capacidade de resposta imune sao esperadas
na populacdo geral quando se trata de vacinacdo. Isso implica
que individuos podem apresentar diferentes capacidades de
resposta a antigenos diversos e ainda incompetentes para res-
ponder a um determinado estimulo antigénico ao qual a maior
parte das pessoas responde satisfatoriamente. Alguns fatores
que podem influenciar a resposta imune de individuos imuno-
competentes sdo a via de administracdo, o esquema vacinal e
a experiéncia imunoldgica anterior. A idade também ¢é consi-
derada um fator importante em relagdo a resposta imune em
algumas situacdes. (BRASIL, 2019)

As atividades ocupacionais e de lazer dos individuos imu-
nodeprimidos proporcionadas pelos avancos tecnoldgicos
tém favorecido maior sobrevida a esses individuos. Em via
contraria, torna-os mais expostos a doengas imunopreveni-
veis. Esses individuos respondem melhor a antigenos ja pre-
viamente conhecidos pelo sistema imune, quando vacinados
na situacdo de imunodepressdo, do que quando vacinados
com antigenos novos, ndo conhecidos pelo sistema imune.
(BRASIL, 2019)

Para vacinacio, o profissional de satide deve se atentar ao
grau de imunodepressao que o individuo apresenta. A situagao
clinica de base, os mecanismos envolvidos na sua fisiopato-
logia e a medicacdo utilizada (considerando dose, tempo e
mecanismo de acdo), avaliando se a imunodepressao é tem-
poraria ou permanente, sdo as variaveis a serem consideradas
para classificar se uma imunodepressio é leve ou grave, con-
forme quadro a seguir. (BRASIL, 2019) As seguintes situa-
¢Oes ja sdo indicativas de observacdo, pois podem provocar
imunossupressao:

+ Baixo peso, especificamente abaixo de 1,5 kg;
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+ Sindromes genéticas;

+ Labio leporino e fenda palatina;

« Doencas no bebé como herpes, sifilis, Virus da Imuno-
deficiéncia Humana (HIV), citomegalovirus e rubéola.

A classificacéo apresentada a seguir pode ajudar a enfer-

meira no pensamento critico com relagdo as condutas do

esquema de vacinacao.

QUADRO 1

Classificagdo dos graus de imunodepressao

Alto grau

» Doengas associadas a
imunodeficiéncia primaria;

» Quimioterapia para cancer;

» Periodo de até dois meses
pos-transplante de 6rgdo sélido
(variavel);

» PVHIV adultos e adolescentes
com CD4 <200 céls/mm3 e
criangas e lactentes com CD4
<15%;

» Corticoide em doses 220 mg/dia
(ou>2 mg/kg/dia em menores
de 10 kg) de prednisona ou
equivalente por = 14 dias;

» Drogas modificadoras da
resposta imune.

Baixo grau

¥

¥

¥

¥

¥

Pessoas Vivendo com Virus

da Imunodeficiéncia Humana
(PVHIV) adultas e adolescentes
assintomaticas com CD4 200-499
céls/mm3 e lactentes e criancas
com CD4 =15%;

Corticoide em doses menores
que as definidas para alto grau
por mais de 14 dias ou dias
alternados;

Metotrexato em doses de 0,4 mg/
kg/semana;

Azatioprina < 3 mg/kg/dia;
6-mercaptopurina < 1,5 mg/kg/
dia.

Fonte: Brasil (2019).
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A enfermeira Laura nos lembra que:

» No individuo imunodeprimido podem
ocorrer tanto um evento adverso como
a falta de resposta ou mesmo resposta
parcial;

» Porisso, é essencial adotar uma estratégia
de vacinagdo daquelas pessoas que
convivem com imunodeprimidos, de

modo a diminuir o risco de contagio.

L]

T — A
=N

Quando se tratar de vacinas vivas em individuos imunode-

primidos, devem-se considerar os seguintes aspectos:

QUADRO 2

Vacinas em individuos imunodeprimidos

Vacinas
vivas

Triagem

¥

¥

2

¥

¥

2

Idade

Vacinas anteriormente recebidas
Risco/beneficio da vacinag&o x risco
epidemioldgico

Identificacdo da doenca de base e seu
mecanismo imunossupressor
Mecanismo de acdo das drogas
imunossupressoras utilizadas
Tempo de doenca e tempo de
tratamento

Necessidade de reforcos
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Identificar se a avaliacdo é pré, durante
ou pés aimunodepressdo

Triagem » Avaliar outras medidas de profilaxia
que possam ser associadas ou mesmo
substituir a vacinagao

¥

De replicagdo do agente vacinal
De a¢do da medicagdo
imunossupressora

Da atividade da doenca

Vacinas
vivas Tempo

¥

¥

¥

Em situagdes de imunodepressdao
Intervalo de programada, o intervalo entre a
aplicagdo aplicagdo de uma vacina viva e o inicio
das medicagdes é de quatro semanas.

Fonte: Brasil (2019).

E importante ressaltar que se deve ter atencdo aos
mecanismos que levam a imunodepressio naquele individuo
especificamente. Faz-se necessario também observar o aspecto
tempo para que se possa conciliar a aplicacdo da vacina no
periodo de menor risco para o individuo. Além disso, é de
fundamental importancia que seja informado ao individuo
imunodeprimido e a seus familiares sobre a possibilidade da
ocorréncia de um Evento Adverso Pés-Vacinacdo (EAPV), com
a finalidade de poder ser atendido precocemente pelo profis-
sional de saude do CRIE ou de uma Unidade Bésica de Saude
(UBS). (BRASIL, 2019)
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GLOSSARIO

Atividade

O que as pessoas fazem ou executam em qualquer nivel de
complexidade, desde aquelas simples até as habilidades e as
condutas complexas. (BRASIL, 2008 apud OLIVEIRA; GARCIA,
2017, p. 23)!

Centro de Referéncia
da Assisténcia Social (Cras)

E uma unidade descentralizada da politica de assisténcia
social, responsavel pela organizacéo e ofertas de servigos da
protecio social bdsica do Sistema Unico da Assisténcia Social
(SUAS). Caracteriza-se como a principal porta de entrada do
SUAS e tem por objetivo prevenir a ocorréncia de situacoes de

1 OLIVEIRA, A. E. F. de; GARCIA, P. T. (org.). Redes de Aten¢do a Sadde: rede de
cuidado a pessoa com deficiéncia. Sdo Luis: EQUFMA, 2017.



vulnerabilidade e riscos sociais no territério e ampliacdo do
acesso aos direitos de cidadania. (BRASIL, 2009, p. 9)?

Centro de Referéncia
- Especializado da Assisténcia Social
. (Creas)

Tem como papel constituir-se em lécus de referéncia, nos ter-
ritérios, da oferta de trabalho social especializado no SUAS a
familias e individuos em situacdo de risco pessoal ou social,
por violacdo de direitos. Tem como objetivo ofertar servigos
especializados de cardter continuado para essas familias e
individuos, conforme disp6e a Tipificacdo Nacional de Ser-
vicos Socioassistenciais. (BRASIL, 2011, p. 8-9)3

Centro Especializado em
Reabilitacao (CER)

Ponto de atencdo ambulatorial especializada em reabilitacao
que realiza diagndstico, tratamento, concessdo, adaptacdo e

2 BRASIL. Orientagbes Técnicas: Centro de Referéncia de Assisténcia Social -
CRAS. Brasilia, DF: Ministério do Desenvolvimento Social e Combate a Fome,
2009. Disponivel em: https://www.mds.gov.br/webarquivos/publicacao/as-
sistencia_social/Cadernos/orientacoes_Cras.pdf. Acesso em: 27 set. 2022.

3 BRASIL. Ministério do Desenvolvimento Social e Combate a Fome. Pergun-
tas e Respostas: Centro de Referéncia Especializado de Assisténcia Social -
CREA. Brasilia, DF: Ministério do Desenvolvimento Social e Combate a Fome,
2011. Disponivel em: https://www.mds.gov.br/webarquivos/publicacao/as-
sistencia_social/cartilhas/perguntas-respostascreas.pdf. Acesso em: 7 out.
2022.
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manutencao de tecnologia assistiva, constituindo-se em refe-
réncia para a rede de atenc¢do a saude no territério. (BRASIL,
2017, p. 6)*

Deficiéncia

Toda perda ou anormalidade de uma estrutura ou funcéo psi-
colégica, fisiolégica ou anatémica; Perda ou anormalidade
de uma parte do corpo (estrutura) ou fungao corporal (fisio-
légica), incluindo as func¢des mentais; Resultado da interacao
entre pessoas com deficiéncia e barreiras comportamentais e
ambientais que impedem sua participagdo plena e eficaz na
sociedade de forma igualitaria; Pode ser parte ou expressdo
de uma condic¢éo de satide, mas néo indica, necessariamente,
a presenca de uma doenca ou que o individuo passe a ser con-
siderado doente. Sdo problemas nas fun¢des ou nas estruturas
do corpo, tais como um desvio importante ou uma perda.
(BRASIL, 1999 apud BRASIL, 2008, p. 6)°

4 BRASIL. Ministério da Saude. Manual de Ambiéncia dos Centros Especiali-
zados em Reabilitagdo (CER) e das Oficinas Ortopédicas: Orienta¢des para
Elaboragdo de Projetos (Construcdo, Ampliacdo e Reforma). Brasilia, DF:
Coordenagdo Geral de Saide da Pessoa com Deficiéncia, 2017. Disponivel
em: https://portalfns.saude.gov.br/wp-content/uploads/2021/08/Manual-
-de-Ambiencia-dos-Centros-Especializados-em-Reabilitacao-e-das-Ofici-
nas-Ortopedicas_07-de-outubro-de-2020_.pdf. Acesso em: 1 out. 2022.

5  BRASIL. Ministério da Saude. Politica Nacional de Satide da Pessoa Portadora
de Deficiéncia. Brasilia, DF: Ministério da Salide - Secretaria de Atengdo a
Salde, 2008. Disponivel em: https://bvsms.saude.gov.br/bvs/publicacoes/
politica_nacional_saude_pessoa_deficiencia.pdf. Acesso em: 10 set. 2022.
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Deficiéncia auditiva

Perda bilateral, parcial ou total, de quarenta e um decibéis (dB)
ou mais, aferida por audiograma nas frequéncias de 500Hz,
1.000Hz, 2.000Hz e 3.000Hz. (BRASIL, 2005, p. 28)°

Deficiéncia fisica

Alteracdo completa ou parcial de um ou mais segmentos do
corpo humano, acarretando o comprometimento da funcao
fisica, apresentando-se sob a forma de paraplegia, parapa-
resia, monoplegia, monoparesia, tetraplegia, tetraparesia,
triplegia, triparesia, hemiplegia, hemiparesia, ostomia, ampu-
tacdo ou auséncia de membro, paralisia cerebral, nanismo,
membros com deformidade congénita ou adquirida, exceto
as deformidades estéticas e as que ndo produzam dificuldades
para o desempenho de fun¢ées. (BRASIL, 2004, p. 5)’

6  BRASIL. Decreto n° 5.626, de 22 de dezembro de 2005. Regulamenta a Lei
n° 10.436, de 24 de abril de 2002, que dispde sobre a Lingua Brasileira de
Sinais - Libras, e o art. 18 da Lei n® 10.098, de 19 de dezembro de 2000. Didrio
Oficial da Unio: se¢do 1, Brasilia, DF, ano 142, n. 246, p. 28-38, 23 dez. 2005.
Disponivel em: https://www.planalto.gov.br/ccivil_03/_ato2004-2006/2005/
decreto/d5626.htm. 11 set. 2022.

7 BRASIL. Decreto n° 5.296 de 2 de dezembro 2004. Regulamenta as Leis nos
10.048, de 8 de novembro de 2000, que da prioridade de atendimento as
pessoas que especifica, e 10.098, de 19 de dezembro de 2000, que estabele-
ce normas gerais e critérios basicos para a promogdo da acessibilidade das
pessoas portadoras de deficiéncia ou com mobilidade reduzida, e dé outras
providéncias. Didrio Oficial da Unido: se¢do 1, Brasilia, DF, ano 141, n. 232,
p. 5-10, 3 dez. 2004. Disponivel em: https://www.planalto.gov.br/ccivil_03/_
ato2004-2006/2004/decreto/d5296.htm. Acesso em: 10 set. 2022.
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Deficiéncia mental

Funcionamento intelectual significativamente inferior a média,
com manifestacdo antes dos 18 anos de idade e limitagdes asso-
ciadas a duas ou mais dreas de habilidades adaptativas, tais
como: comunicacio, cuidado pessoal, habilidades sociais, uti-
lizacdo de recurso da comunidade, saude e seguranca, habili-
dades académicas, lazer e trabalho. (BRASIL, 1999)3

Deficiéncia multipla

Associacdo de duas ou mais deficiéncias. (BRASIL, 1999)

Deficiéncia visual

Cegueira, na qual a acuidade visual é igual ou menor que 0,05
no melhor olho, com a melhor corregdo dptica; a baixa visdo,
que significa acuidade visual entre 0,3 e 0,05 no melhor olho,
com a melhor corregio dptica; os casos nos quais a somatdria
da medida do campo visual em ambos os olhos for igual ou
menor que 60°% ou a ocorréncia simultanea de quaisquer das
condic¢Oes anteriores. (BRASIL, 1999)

8  BRASIL. Decreto n°3.298, de 20 de dezembro de 1999. Regulamenta a Lei no
7.853, de 24 de outubro de 1989, dispde sobre a Politica Nacional para a In-
tegracdo da Pessoa Portadora de Deficiéncia, consolida as normas de prote-
¢do, e da outras providéncias. Didrio Oficial da Unido: se¢do 1, Brasilia, DF,
ano 137, n. 243-E, 21 dez. 1999. Disponivel em: http://www.planalto.gov.br/
ccivil_03/decreto/d3298.htm. Acesso em: 13 out. 2022.
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Deficiéncias com
uma limitacao substancial

Temporarias ou permanentes; progressiva, regressiva ou
estaveis; Intermitentes ou continuas. Duracdo ou duracéo
esperada da limitacdo; A natureza e a gravidade da limi-
tacdo; Permanéncia do efeito esperado. (BRASIL, 2012 apud
OLIVEIRA; GARCIA, 2017, p. 20)

Desvantagem

Situacdo prejudicial para um determinado individuo em con-
sequéncia de uma deficiéncia ou uma incapacidade, que imita
ou impede o desempenho de um papel que é normal em seu
caso. (BRASIL, 2012 apud OLIVEIRA; GARCIA, 2017, p. 22)

Incapacidade

Restricdo ou falta, devido a uma deficiéncia, da capacidade
de realizar uma atividade na forma ou na medida em que se
considera normal para um ser humano. E um termo abran-
gente para deficiéncias, limitacGes para realizar e restri¢oes
para participar de certas atividades, que engloba os aspectos
negativos da interacdo entre um individuo (com um problema
de sadde) e os fatores contextuais daquele individuo (fatores
ambientais e pessoais). (BRASIL, 2008; ORGANIZAGAO MUN-
DIAL DE SAUDE, 2012 apud OLIVEIRA; GARCIA, 2017, p. 21-22)
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Limitacao da atividade

Dificuldade no desempenho pessoal. (BRASIL, 2008 apud
OLIVEIRA; GARCIA, 2017, p. 23)

Orteses

Dispositivos mecanicos de uso externo utilizados para pro-
teger estruturas reparadas, manter ou aumentar a amplitude
de movimento, melhorar a qualidade de um movimento
quando a for¢a muscular é insuficiente, substituir a agdo mus-
cular temporariamente perdida ou servir de base de insercdo
em aparelho de autoajuda. A funcéo da drtese é aperfeigoar o
aparelho locomotor por meio da forga externa que exerce para
influenciar a mobilidade articular. (LUZO; MELO, 2004 apud
OLIVEIRA; GARCIA, 2017, p. 70).

Proteses

Dispositivo acrescentado ao corpo para substituir estetica-
mente ou funcionalmente um membro perdido por defi-
ciéncia congénita ou adquirida. (CAVALCANTI; GALVAO, 2007
apud OLIVEIRA; GARCIA, 2017, p. 70)

Residéncias inclusivas

Destinada a jovens e adultos com deficiéncia em situagdo
de dependéncia. E uma modalidade de Servico de Acolhi-
mento do Sistema Unico da Assisténcia Social (SUAS). Ela esta
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organizada em pequenos grupos de até dez pessoas por resi-
déncia, cuja acolhida e convivéncia promovem o desenvolvi-
mento de capacidades adaptativas a vida diaria, autonomia e
participacgdo social. (BRASIL, 2013 apud OLIVEIRA; GARCIA,
2017, p. 72)

Tecnologia assistiva

Ramo da ciéncia preocupado com a pesquisa, o desenvol-
vimento e a aplicacdo de aparelhos/instrumentos e proce-
dimentos que aumentam ou restauram a funcio humana. E
qualquer objeto, peca de equipamento ou sistema de produto,
adquirido comercialmente ou nio, modificado ou manufa-
turado, empregado para incrementar, manter ou melhorar
as capacidades funcionais de individuos com incapacidade.
(LUZO; MELLO; CAPANEMA, 2004 apud OLIVEIRA; GARCIA,
2017, p. 68)
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Aborda uma temdtica relevante - pouco discutida - que

visa contribuir com a formacéo e atuagdo da enfermeira no
cendrio da Atengéo Basica e Especializada, a partir de sua
atuagio nos centros especializados & crianga com deficiéncia
e doencga rara. De um modo geral, os assuntos tratados nesta
obra n3o sdo discutidos no processo de formacgéo nos cursos
da satide - em especial na graduacio em Enfermagem -,
haja vista existir um distanciamento entre o olhar como
académica e o olhar como enfermeira para com o ser humano
na sua integralidade, assim como em relagéo aos conceitos
de normal e patolégico, individualidade e coletividade, satide
e doenga, cura e finitude da vida, condigées estas inerentes

a cada pessoa assistida, notadamente as criangas com
deficiéncias e doengas raras.

Este livro pretende provocar reflex6es que possam inspirar

e direcionar a enfermeira na sua pratica no campo da
Enfermagem em reabilitacéo, inclusive contemplado com as
dicas da enfermeira Laura - particularidades adicionais -,
que apresenta recomendacGes de dados atualizados, pesquisa
e documentos oficiais do Ministério da Satide.
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