AS CRIANCAS PORTADORAS DE MUCOPOLISSACARIDOSEEA
ENFERMAGEM: UMA EXPERIENCIA DE DESOSPITALIZACAO DA
ASSISTENCIA

CHILDREN WITH MUCOPOLYSACCHARIDOSIS AND NURSING: AN EXPERIENCE IN ASSISTANCE FOR
DEHOSPITALIZATION

NINOS CON MUCOPOLISACARIDOSIS Y LA ENFERMERIA: EXPERIENCIA DE LA DESHOSPITALIZACION
DE LA ASISTENCIA

Maria Coeli Cardoso Viana Azevedo'
Marilia Fernandes Gonzaga de Souza?
Isabelle Pinheiro de Macedo?

Akemi Iwata Monteiro*

Raimunda Medeiros Germano®

RESUMO

Relato de experiéncia por meio do qual objetiva-se discutir e divulgar o processo de desospitalizacdo de criancas
portadoras de mucopolissacaridose (MPS) ocorrido em Hospital de Pediatria Professor Heriberto Ferreira Bezerra
(HOSPED) em Natal-RN. A MPS é uma doenca genética que resulta da deficiéncia de enzimas lisossémicas. A terapéutica
medicamentosa consiste na terapia de reposicdo enzimatica (TRE) especifica, medicac¢do de alto custo, administrada
semanalmente em aproximadamente quatro horas. Como problema, observou-se que esses pacientes eram submetidos
a internacdo hospitalar por vinte e quatro horas, somente para este tratamento, sendo liberados no dia seguinte. A
partir dai, iniciou-se uma inquietacdo por parte da equipe multiprofissional, em que se questionou a necessidade da
internacdo. A desospitalizacdo é a nova tendéncia da assisténcia hospitalar, relacionada aos beneficios ao paciente,
diminuindo os riscos de infec¢bes, traumas, privagdes afetivas e sociais, bem como a diminuicdo de custos hospitalares
edisponibilidade de leitos para outros tratamentos. A ndo internacdo favoreceu os portadores de MPS, permitindo-lhes
que passassem poucas horas no ambulatério, sendo liberadas apés o término da terapéutica. A equipe de enfermagem
do ambulatério hoje assume integralmente a TRE, construindo vinculo com as criangas e seus familiares, tendo sido
elaboradas estratégias para a assisténcia com criatividade e compromisso social, além de realizacdo de melhorias na
estrutura fisica, estabelecendo um ambiente confortével. Atualmente, tem-se a preocupagdo com o financiamento da
TRE, visto que o HOSPED néo é credenciado como Hospital Dia e depende da aquisicdo de tais enzimas por liminares
judiciais para garantir a continuidade do tratamento.

Palavras-chave: Cuidados de Enfermagem; Hospital Dia; Mucopolissacaridoses; Saude da Crianca.

ABSTRACT

This article reports the experience which purpose is to divulge and discuss the process of dehospitalization for children
with mucopolysaccharidosis (MPS) at the Pediatric Hospital Professor Heriberto Ferreira Bezerra (HOSPED) in the city
of Natal / RN.The MPS are a genetic disease that results from deficiency of lysosomal enzymes. The drug therapy is the
enzyme-replacement therapy (TRE). It has a high cost for the dose is administered weekly as a four hour infusion. The
problem is that these patients were hospitalized for twenty-four hours to receive the treatment, being discharged after
that. At this point the necessity for hospitalization was questioned. The dehospitalization is the new trend in hospital
care, as it reduces the risk for infections and trauma, the emotional and social deprivation as well as it lower costs as
more hospital beds are made available for other treatments. The non-hospitalization process allows the child to spend
afew hours in the clinic, being released after the therapy administration. The nursing staff from the ambulatory is now
completely responsible for the TRE, establishes bonds with the children and their families, and is prepared to assist
with creative strategies for assistance and social commitment, thus, achieving improvements in physical structure,
and creating a comfortable environment. Currently there is concern about the TRE financing, because the hospital is
not accredited as a day care hospital and depends on court injunctions to purchase the enzymes and to ensure the
continuity of the treatment.
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As criancas portadoras de mucopolissacaridose e a enfermagem: uma experiéncia de desospitalizacdo da assisténcia

RESUMEN

Se trata de un informe de experiencia que tiene por objeto difundir y discutir el proceso de deshospitalizacion de
nifos con mucopolisacaridosis (MPS) en el Hospital de Pediatria Profesor Heriberto Ferreira Bezerra (HOSPED) de
Natal / RN. Las MPS es una enfermedad genética resultado de la deficiencia de enzimas lisosomas. La terapéutica
medicamentosa consiste en terapia de reemplazo enzimatico (TRE) especifica, de alto costo, administrada una vez por
semana en aproximadamente cuatro horas. El problema observado fue que estos pacientes permanecian internados
en el hospital durante veinticuatro horas sélo para efectuar este tratamiento y eran liberados al dia siguiente. A partir
de entonces, el equipo de enfermeros comenzé a cuestionar la necesidad de la hospitalizacion. La deshospitalizacién
es la nueva tendencia en la atencién hospitalaria, relacionada a los beneficios para el paciente, reduciendo el riesgo
de infecciones, traumas, falta de afecto y aspecto social. Ademas, reduciria los costos y aumentaria la disponibilidad
de camas para otros tratamientos. La no internacion favorecié a los niflos con MPS y permitié que pasasen pocas
horas en el ambulatorio y que se fuese a su casa después del tratamiento. Actualmente, el equipo de enfermeria de
del ambulatorio es responsable del TRE y ha establecido un vinculo con los nifios y sus familiares., construyendo la
relacion con los nifos y sus familias, por haber sido preparadas para ayudar con estrategia creativa de asistencia y
compromiso social, y también logro de mejoras en la estructura fisica, creando un ambiente confortable. Actualmente
existe preocupacion por la financiacion de la TRE, pues lo HOSPED no esté acreditado como un hospital dia, y depende
de la compra de tales enzimas por mandamientos judiciales para garantizar la continuidad del tratamiento.

Palabras clave: Cuidados de Enfermeria; Hospital Dia; Mucopolisacaridosis; Salud Infantil.

INTRODUCAO

Com a mudanca do quadro de morbimortalidade da
populacdo em geral, dado o aumento de casos de
doencas cronico-degenerativas e causas externas, cresce
a demanda por servicos e a¢des mais complexas, com o
aumento dos custos, necessidades por novos farmacos
e novas tecnologias. O escasso financiamento da saude
e a necessidade da incorporacdo dos principios do
Sistema Unico de Saude (SUS) na assisténcia em todos
os niveis de complexidade, no entanto, trazem uma nova
configuracdo na tematica da hospitalizacao.

Ao abordar essa questao, Vecina Neto e Malik apontam
como tendéncia para o futuro de gestao hospitalar a
reducdo de leitos hospitalares, visto que “esta discussao
tem profundas implicacbes econdmicas, na medida em
que se estima que setenta por cento dos gastos do SUS

"

sdo destinados a hospitais”

Asautorasindicam atendéncia da migracdo daassisténcia
hospitalar para a assisténcia domiciliar e Hospital Dia.
Ambas estdo preocupadas com o paciente no ambito
hospitalar, buscando, portanto, afastar o paciente para
sua residéncia sem necessidade de hospitalizacao. No
Hospital Dia, trabalha-se com a proposta de atendimento
ambulatorial, prestando assisténcia diagnéstica,
tratamento de média complexidade, acdes educativas,
ou seja, envolvem ag¢des de promogao a saude,
prevencao de doencas e agravos, cura e reabilitacao,
através de um acompanhamento continuo.

Em 1988, em Leiden, cidade da Holanda, A Carta
da Crianga Hospitalizada, elaborada pela European
Assotiation of Children in Hospital (EACH) trouxe como
primeiro principio que “a admissdao de uma crianca
no hospital s6 deve ter lugar quando os cuidados
necessarios a sua doenca ndo possam ser prestados em
casa, em consulta externa ou em hospital dia”?

No Brasil, o Conselho Nacional dos Direitos da Crianca e
do Adolescente (CONANDA), em sua Resolu¢aon°41, de
13 de outubro de 1995, aprovou o direito da crianga ou
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do adolescente de nédo ser ou permanecer hospitalizado
desnecessariamente por qualquer razdo alheia ao
melhor tratamento da sua enfermidade.?

O Hospital de Pediatria Professor Heriberto Ferreira
Bezerra (HOSPED), hospital de referéncia para o
tratamento de sindromes menos comuns, dentre elas
a mucopolissacaridose (MPS), vem sendo pioneiro na
implantacdo de estratégias de desospitalizacao desses
pacientes. O surgimento de novos casos diagnosticados
dessa patologia no Estado do Rio Grande do Norte, em
um periodo de seis meses, passou de trés casos para
mais de uma dezena de pacientes atendidos no referido
hospital. Essa situacao mostra a relevancia da busca de
alternativas para uma nova abordagem na assisténcia.

Os pacientes mais beneficiados com o atendimento
ambulatorial sdo os portadores de doencas cronicas.
No HOSPED, tem-se 0 acompanhamento continuo das
criancas portadoras de diabetes melito, lUpus, bexiga
neurogénica, fibrose cistica, obesidade infantil, MPS, dentre
outras, trazendo beneficios para sua qualidade de vida.

As mucopolissacaridoses sao conceituadas como um
grupo de doencas genéticas que resultam da deficiéncia
de enzimas lisossOmicas responsaveis pela degradacao
de mucopolissacarideos.* No HOSPED, sao atendidas
criancas portadoras de MPS tipo |, ou sindrome de
Hurler, e VI, ou sindrome de Maroteaux-Lamy, ja iniciado
o tratamento para o portador de MPS II, também
conhecida como “sindrome de Hunter”.

O portador de MPS apresenta limitacoes fisicas, como
dificuldade para estender dedos (dificultando o simples ato
de pegar um lapis), joelhos e articulagdes, além de face com
caracteristicas grosseiras pela infiltracdo de lisossomos.
Algumas MPSs causam deficiéncia mental progressiva.

O tratamento consiste na administracao semanal
de medicacao especifica intravenosa, uma enzima
conforme o tipo de MPS, que deve ser infundida em
aproximadamente quatro horas, durante as quais sao
observados os sinais vitais do paciente, em especial a
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verificacdo da pressao arterial, uma vez que ela corre
o risco de elevar-se. Apds essa medicacdo, nenhuma
outra conduta deve ser tomada, a menos que haja
intercorréncias clinicas.

A terapia de reposicao enzimatica (TRE) impede o inicio
de alguns sintomas ou a melhora desses, se ja estiverem
presentes, interferindo positivamente na qualidade e na
expectativa de vida dos pacientes. Nesse sentido, esta
havendo investimentos em pesquisas na area, a fim de
que esses pacientes ndo sejam abandonados e possam
usufruir de tratamentos mais avancados.*

Nesse sentido, a primeira criancga brasileira submetida
a TRE fez parte de um evento experimental em seres
humanos no Canad4, em 2001, sendo escolhido entre
42 pacientes. Aos 11 anos, tinha apenas mais dois
anos de expectativa de vida; apos oito anos de TRE,
aumentou sua estatura, ganhou peso, voltou a falar e a
movimentar bracos, pernas e maos, regrediu o tamanho
do baco e do figado e apresentou melhora significativa
do quadro respiratério. O tratamento nao promove
regressdo no estado da aparéncia fisica, porém esse
quadro se estaciona. Retornando ao Brasil em 2002, o
paciente possibilitou que outras criangas recebessem a
TRE. Atualmente, sdo disponiveis terapias especificas,
também para portadores de MPS tipos Il e VI

Entretanto, a enzima especifica para MPS |, medicamento
de alto custo, recebeu registro na Agéncia Nacional
de Vigilancia Sanitaria (ANVISA) em 2005,° mas ndo
estd incluido na lista de medicagdes excepcionais do
Ministério da Saude, sendo subsidiada pela industria
farmacéutica ou financiada pelos governos estaduais
ou pela Unido. Assim, é necessario identificar o maior
numero de casos no pais e cobrar a distribuicdo pelo
SUS da medicacao especifica.

Nas discussdes sobre o tratamento das doencas raras
no Brasil, alerta-se para a necessidade de politicas de
saude especificas para cada doenca rara, alegando-se
que o SUS nédo possui politica de assisténcia farmacéutica
especifica para trata-las e que a demanda de TRE vem
aumentando, sendo balizada por ordens judiciais.®

Em 20 de janeiro de 2009, foi publicada pelo Ministério
da Saude a Portaria n° 81, baseada na Organizacdo
Mundial de Saude (OMS), na Sociedade Brasileira de
Genética Clinica e na Sociedade Brasileira de Genética,
que institui, no ambito do SUS, a Politica Nacional
de Atencdo Integral em Genética Clinica. Uma das
justificativas para sua implementacao é que 5% das
gestagoes resultam no nascimento de uma criangca com
algum tipo de doenca genética, comprometendo-lhe o
desenvolvimento e a qualidade de vida.”

Essa portaria veio respaldar as acdes desenvolvidas no
HOSPED ao portador de doencas genéticas, dentre elas
a MPS, organizando uma linha de cuidados integrais
(promocéo, prevencao, tratamento e reabilitacdo)
envolvendo todos os niveis de atencdo, com equipe
multiprofissional, da qual fazem parte enfermeiros,
médicos, nutricionistas, psicélogos e outros com atuacao
interdisciplinar.
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Em estudo realizado com os acompanhantes respon-
saveis pelas criancas com doencas cronicas atendidas
numa unidade pediatrica que passam por experiéncia
de internagdes e reinternagdes, revela-se que os pais
muitas vezes sentem-se culpados pelo sofrimento pelo
qual a crianca esta passando. E dificil para eles saber
que o filho tem uma doenca incuravel e que isso traz
mudancas na dinamica familiar.?

Assim, a desospitalizacdo da crianca influencia posi-
tivamente na qualidade de vida dos pacientes e de sua
familia, além de promover a ampliacdo de leitos e, por
consequéncia, a diminuicao dos custos hospitalares.

Tais razées econdmicas ja foram percebidas por
profissionais de outras areas, como os da empresa
especializada em projetos arquitetonicos para hospitais,
Bross Consultoria e Arquitetura,® que atualmente nédo
planeja construir hospitais de grande porte. Com
as praticas médicas simplificadas e equipamentos
ocupando menos espagos, hospitais com mais de 300
leitos sdo especificos para ensino e pesquisa. No enfoque
da nova tendéncia arquiteténica de construcdo de
hospitais, entende-se que devem ser consideradas a
ambiéncia, o acolhimento, a humanizagao, estimulando
a diminuicdo do tempo de permanéncia dos pacientes
internados e corroborando a ideia preconizada pela
Estratégia de Saude da Familia.

Essa estratégia, ao trabalhar com os conceitos de vinculo
e responsabilizacao, gera maior comprometimento e
continuidade da assisténcia, podendo ser destacadas as
visitas domiciliares estendendo a aten¢do ao domicilio
e a familia como um rico instrumento de trabalho no
atendimento a crianca em situacao de risco.”

Dessa forma, busca-se, neste relato, responder aos
seguintes questionamentos: Como ocorreu o0 processo
de desospitalizacao de pacientes portadores de MPS em
tratamento no Hospital de Pediatria Professor Heriberto
Ferreira Bezerra? Quais as modificacdes na atencdo de
enfermagem prestadas a esses pacientes diante desse
novo contexto?

Assim, objetivou-se discutir e divulgar o processo de
desospitalizacdo de criancas portadoras de MPS ocorrido
no HOSPED, em Natal/RN, considerando asimplicagdes para
a assisténcia de enfermagem prestada a esses pacientes.

METODOLOGIA

Trata-se de um relato de experiéncia, uma vez que se
propde descrever um tema ainda pouco explorado no
meio académico e, principalmente, na enfermagem,
partindo da descricdo da realidade vivenciada.

A experiéncia de desospitalizacdo do portador da MPS se
deu em um hospital pediatrico de ensino, credenciado
exclusivamente para a rede SUS, situado na cidade
de Natal, Rio Grande do Norte. Sdo atendidos nessa
instituicdo pacientes até 16 anos, distribuidos em 45
leitos e varias especialidades médicas, além do servico de
ambulatorio, onde sdo desenvolvidas diversas atividades
de diagndsticos e tratamentos.
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O HOSPED, sendo hospital de referéncia em todo o
Estado, realiza 4 mil atendimentos ambulatoriais e 140
internamentos em média por més. Engloba uma equipe
multiprofissional formada por médicos, equipe de
enfermagem, psicélogos, nutricionistas, farmacéuticos,
fisioterapeuta, assistentes sociais, dentre outros, visando
ao tratamento integral dos pacientes.!

Neste trabalho, descreve-se o processo de desospitaliza-
¢ao da assisténcia prestada aos pacientes com
mucopolissacaridose no referido hospital. Esse relato foi
possivel porque as pesquisadoras atuam nessa instituicao,
quer na area da assisténcia, quer na do ensino e na da
pesquisa.

Este relato foi descrito com base em categorias
preestabelecidas: 1) O processo de desospitalizacao
no HOSPED; 2) As implicagbes na assisténcia de
enfermagem; e, por fim, 3) Propostas para o futuro.

O processo de desospitalizacao no HOSPED

O atendimento as criancas portadoras de MPS no
HOSPED iniciou-se a partir da internagcdo de uma crianca
com diagnéstico de MPS tipo |, considerada pela equipe
médica como fora de possibilidades terapéuticas, no
segundo semestre de 2008. Essa foi 0 marco inicial da
Terapia de Reposicao Enzimatica no hospital.

Na tentativa de melhorar as condicbes clinicas dessa
crianga, como padrdo respiratdrio, circulatério, dentre
outros, a equipe médica procurou no servico de genética
do Centro de Reabilitacao Infantil (CRI), 6rgdo da
Secretaria Estadual de Satide do RN/ SESAP, a possibilidade
de iniciar nela a TRE, que se encontrava internada
em estado bastante comprometido no HOSPED. A TRE
possibilitou o internamento de outras criangas, algumas
com lacos genéticos, com o mesmo diagnéstico, porém
em melhores condicdes clinicas, para a administracdo
das enzimas.

Em decorréncia do inicio tardio da TRE, a primeira crianca
atendida nao resistiu as complicacdes ja instaladas,
principalmente cardiacas e respiratorias, contudo
possibilitou ao CRIencaminhar novos casos diagnosticados
para tratamento especializado.

Apds a observacao de que tais pacientes eram submetidos
ainternacdo hospitalar por 24 horas somente para receber
o tratamento citado e era liberado no dia seguinte, houve
inquietacao por parte das enfermeiras da enfermaria
dessa instituicdo, bem como dos médicos assistentes e
administradores, que questionaram as reais necessidades
de esse procedimento dar-se em nivel hospitalar.

Muito foi discutido a esse respeito, sendo que o Unico
ponto favoravel a hospitalizacdo foi o comodismo pratico
em executar o procedimento e que o ambulatério ndo
teria equipe de enfermagem treinada. Em contrapartida,
0s questionamentos contrarios foram maiores, visto a
exposicao da crianca a infeccdo hospitalar, a interrupgao
da rotina didria por mais de 24 horas, a ocupagao de um
leito hospitalar, reduzindo a disponibilidade deste para
outro paciente, além dos custos com alimentacao, higiene
e acomodacoes para crianca e seu acompanhante.
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O valor do ato de desospitalizacao, tanto no que se refere
aos pacientes quanto aos profissionais e a instituicao,
traz varios beneficios, visto que o paciente tem reducao
no tempo de tratamento e menor risco de infeccao,
os profissionais podem desenvolver uma assisténcia
individualizada ambulatorial e a instituicdo tem reducdo
de custos hospitalares, além da disposicao de leitos para
outras demandas.

No meio hospitalar e ambulatorial, € comum o preconceito
sobre a doenca e pouco é falado sobre o investimento
terapéutico aos portadores de MPS. Esse comportamento,
provavelmente, estd relacionado a aparéncia deformada
da face e do corpo, a producdo aumentada de secrecdes
em vias aéreas superiores e ao fato de alguns apresentarem
atraso no desenvolvimento cognitivo.

Esta experiéncia teve como dificuldade inicial a resisténcia
da equipe de enfermagem do ambulatério em receber
esses pacientes para a TRE, realidade até entdao incomum
para tratamento em ambiente ambulatorial. Superados os
obstaculosiniciais, tornou-se evidente o acolhimento nesse
novo setor por parte de toda a equipe multiprofissional.

As implicacdes na assisténcia de enfermagem

A decisao para uma mudanca de conduta diante desses
pacientes ndo se deu de forma facil, tendo em vista a
resisténcia por parte de alguns membros da equipe de
enfermagem do ambulatério, novo local destinado ao
tratamento. A opcao de escolha para envolver a nova
equipe no acolhimento do portador de MPS foi por
meio de didlogo, escuta das angustias e fornecimento
de informacgbes educativas sobre os cuidados a tomar.
Nesse processo, foram envolvidos vérios membros da
equipe, tais como médicos, enfermeiros, administradores
e direcdo geral da instituicao.

A equipe de enfermagem, nos dias atuais, assume,
gradualmente, o papel de coparticipacdo e escuta
nas decisdes técnicas e administrativas hospitalares,
especialmente no que se refere a melhoria da qualidade
no atendimento e da assisténcia humanizada.

Apesar de esse espaco ainda ser percebido de forma
incipiente, na maioria das instituicées hospitalares é
possivel identificar conquistas isoladas dessa atuagao
da enfermagem, tal como exposto neste relato.

Desse modo, foi realizado um treinamento para a equipe
de enfermagem, no qual foram utilizados varios métodos
com o objetivo de sensibilizar as enfermeiras, técnicas e
auxiliares de enfermagem, desde aquisicao de lanches,
material graficoilustrativo até o depoimento de uma méae
da crianca portadora de MPS tipo Il. Apds o treinamento,
houve a sensibilizagcao, com o envolvimento da equipe
do ambulatério, demonstrando interesse e seguranca
para cuidar desse paciente.

Hoje a equipe de enfermagem do ambulatério assume
integralmente a assisténcia na TRE, construindo vinculo
gradativo com as criangas assistidas pelo programa e seus
familiares. Elaboraram a prépria assisténcia, incluindo a
criatividade para novas estratégias de acolhimento,
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tal como a montagem de kits com material de higiene
pessoal, incluindo toalhas, para que as criangas que vém
de municipios ou bairros distantes tomem banho antes
de iniciar o procedimento.

Em parceria com laboratérios representantes das
enzimas, a equipe buscou financiamentos para melhoria
da estrutura fisica, estabelecendo um ambiente
confortavel com televisao, brinquedos e climatizacao.

Atualmente, apds nove meses de reposicao enzimatica,
as criancas beneficiadas pelo tratamento apresentam
melhoras significativas no quadro clinico, dentre as quais
o crescimento de estatura, a reducao de secrecoes de vias
areas superiores, melhorando o padrao de sono, aaquisicao
deflexibilidade dos dedos das maos. Essa estratégia tornou
possivel as criancas as habilidades motoras finas e a
frequéncia regular na escola, ausentando-se apenas no dia
da TRE e retornando para casa ao final do dia.

Propostas para o futuro

Atualmente, temos a preocupacao com o financiamento
desse programa de terapia de reposicdo de enzimas, ja
que o HOSPED nao é reconhecido como Hospital Dia
pelos gestores estaduais e municipais. Apesar de as
enzimas serem recebidas pelos pacientes por liminar
judicial, o procedimento de TRE é cobrado como
consulta médica com observacao em ambulatério.

Com isso, percebe-se que é necessdria a regularizacao
legal dessa instituicdo como Hospital Dia. A Portaria
n° 44/GM, de 10 de janeiro de 2001, em algumas
de suas consideragdes, mostra como necessidade a
padronizacdo do atendimento em regime de Hospital Dia
e estabelece como critério a realizacdo de procedimentos
terapéuticos que necessitem de observacao médica e
de enfermagem por até 12 horas. A cobranca efetuada
por meio de Autorizacao de Internacao Hospitalar (AIH)
especificando o nivel de atendimento da instituicao e
atendimento em regime de Hospital Dia inclui a cobranca
de medicamentos previstos para as intercorréncias, tais
como os antipiréticos, antieméticos e antialérgicos.

Diante do exposto, ressalte-se a importancia de insti-
tuicdbes como o HOSPED ter seu reconhecimento como
Hospital Dia, visto que, além da TRE na MPS, realiza
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