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RESUMO

Objetivo: relatar a experiéncia de uma equipe multiprofissional em salde na elaboracdao de um plano de
cuidados para um paciente portador da Sindrome de Werdnig Hoffmann, alicercado no referencial teoérico do
Projeto Terapéutico Singular. Método: estudo descritivo, tipo relato de experiéncia de cunho reflexivo,
realizado em um hospital paulista no periodo de agosto/2012 a janeiro/2013. Participaram da pesquisa: o
paciente, sua mae, e a equipe multiprofissional. Realizaram-se oficinas de trabalho com discussdes pautadas
no referencial do Projeto Terapéutico Singular para Individuos, sendo levantadas necessidades de salde do
paciente e da cuidadora, para elaborar o plano de intervencao baseando-se nas vulnerabilidades individuais,
sociais e politico-programaticas do caso. Resultados: verificou-se a construcdo de uma nova forma de
trabalhar em equipe. Conclusdo: o Projeto Terapéutico Singular como ferramenta humanistica, mostrou-se
potente e foi (til para exemplificar a implementacao de um dispositivo de gestdo do cuidado o qual pode
instrumentalizar acdes complexas de salde. Descritores: Atrofias Musculares Espinais da Infancia; Equipe de
Assisténcia ao Paciente; Cuidado da Crianca; Enfermagem.

ABSTRACT

Objective: reporting the experience of a multidisciplinary health team in developing a care plan for a patient
with Werdnig Hoffmann Syndrome, based on the theoretical framework of Singular Therapeutic Project.
Method: a descriptive study type reporting reflective nature experience, held in a hospital of Sao Paulo from
August/2012 to January/2013. The participants were: the patient, his mother, and the multidisciplinary team.
There were performed workshops with guided discussions in the framework of the Therapeutic Project for
Single Individuals, health needs being raised the patient and the caregiver to developing the intervention plan
based on individual vulnerabilities, social and political and programmatic case. Results: there was the
construction of a new way of working as a team. Conclusion: Singular Therapeutic Project as a humanistic
tool proved to be powerful and helpful to illustrating the implementation of a care management device which
can equip complex health actions. Descriptors: Spinal Muscular Atrophies of Childhood; Patient Care Team;
Child Care; Nursing.

RESUMEN

Objetivo: presentar la experiencia de un equipo multidisciplinario de salud en el desarrollo de un plan de
atencion para un paciente con Sindrome de Werdnig Hoffmann, con base en el marco tedrico del Proyecto
Singular Terapéutico. Método: un tipo de estudio descriptivo de informe de experiencia, de naturaleza
reflexiva, que tuvo lugar en un hospital de Sao Paulo a partir de agosto/ 2012 a enero/2013. Los
participantes fueron: el paciente, su madre, y el equipo multidisciplinario. Hubo talleres con discusiones
guiadas en el marco del Proyecto Terapéutico para personas individuales, las necesidades de salud estan
planteando el paciente y el cuidador, para desarrollar el plan de intervencion basado en vulnerabilidades
individuales, caso social y politica y programatica. Resultados: hubo la construccion de una nueva forma de
trabajar en equipo. Conclusion: el Proyecto Terapéutico Singular como herramienta humanista demostro ser
potente y (til para ilustrar la aplicacion de un dispositivo de gestion de la atencion que se puede equipar las
acciones de salud complejas. Descriptores: Atrofias Musculares Espinales de la Infancia; Grupo de Atencion al
Paciente; Cuidado de Ninos; Enfermeria.
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INTRODUCAO

A Sindrome de Werdnig Hoffmann € uma
doenca neurodegenerativa de etiologia
genética, incluida no grupo de patologias
conhecido como Atrofias Musculares Espinhais
(AME). E considerada a principal desordem
autossomica recessiva fatal, sendo sua
ocorréncia de aproximadamente um para cada
dez mil nativivos."> Essa  sindrome
caracteriza-se principalmente pela atrofia
muscular secundaria a degeneracao de
neurdnios motores localizados no corno
anterior da medula espinhal.’

Clinicamente, as AME compreendem quatro
patologias classificadas de acordo com a idade
de aparecimento dos sintomas e o grau do
comprometimento motor. O tipo 1,
denominado AME Infantil ou Sindrome de
Werdnig Hoffmann, objeto deste estudo,
apresenta-se como forma mais grave da
doenca, manifesta-se precocemente entre o
periodo pré-natal e os seis meses de vida ou
imediatamente apdés o nascimento e
caracteriza-se por grave comprometimento
motor e respiratorio.* No tipo 1, as criancas
nao chegam a rolar ou sentar sem apoio, e
geralmente, ndo sobrevivem apds trés anos.'*

As manifestacoes clinicas caracterizam-se
por hipotonia, arreflexia, atrofia muscular do
tronco e das extremidades, tremores finos dos
dedos e frequentemente fasciculacoes da
lingua levando a dificuldade de degluticdo e
succao. As criancas afetadas apresentam uma
perda significativa da mobilidade muscular,
inclusive as habilidades motoras previamente
adquiridas.®® Todos os musculos sdo
acometidos pelo processo de atrofia
neurogénica, exceto o diafragma, os musculos
das extremidades e os musculos oculares,
entretanto, a sensibilidade cutanea, o
controle dos esfincteres e o cognitivo se
apresentam dentro da normalidade na maioria
dos pacientes.*?

Muitos dos individuos afetados apresentam
comprometimento respiratorio importante,
que frequentemente evolui para ventilacao
mecanica e traqueostomia. Nao obstante, a
principal causa de obito desses pacientes
relaciona-se ao sistema respiratorio
debilitado, em virtude do aumento na
susceptibilidade a infeccoes respiratorias
persistentes e acumulo de secrecoes em
pulmées e em orofaringe.®

Diante do exposto, €& necessario o
planejamento do cuidado de forma
sistematizada e integral para potencializar a
capacidade de resposta do servico de salde as
necessidades individuais e das familias com
doencas cronico-degenerativas e sindromicas.
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O plano de cuidado deve ser concebido a
partir de um trabalho multidisciplinar, em
equipe, na qual cada profissional de saude
desenvolve acdes complementares, de forma a
favorecer o cuidado integral em salde.

O trabalho multiprofissional representa
uma estratégia para uma reorganizacao da
atencao a saude que preze pela qualidade dos
servicos.” [Essa concepcao exige que o0s
profissionais utilizem seus saberes singulares,
baseados em distintas logicas de tomada de
decisdo quanto a assisténcia, de forma
compartilhada, o que remete para além das
relacées de trabalho, de conhecimentos e das
relacées interpessoais. Tal articulacao implica
em uma conexao de diferentes processos de
trabalho, valorizacao do trabalho em conjunto
e o reconhecimento pelo outro de sua
necessidade para a atencao a saude.®"

Como proposta, vem sendo discutido na
literatura nacional, a partir da publicacao da
Politica Nacional de Humanizacao (PNH) em
2003, estratégias terapéuticas que sao postas
a funcionar nas praticas de producao de saude
para promover mudancas no modelo de
atencao/gestao de casos clinicos complexos.
Dentre os dispositivos da PNH destaca-se o
Projeto Terapéutico Singular (PTS)
compreendido como modelo de praticas de
saude singularizante." Tal dispositivo emerge
como instrumento de gestao de caso
alicercado no conjunto de condutas
terapéuticas articuladas. O PTS resulta da
discussao de acdes do cuidado de uma equipe
multidisciplinar, direcionadas para um sujeito
individual ou coletivo.™

O PTS é produzido em “uma variacao da
discussao de caso clinico”.” Tem como base
reunides em que os profissionais de salde
trocam percepcoes e constroem uma
compreensao integral do sujeito doente, a
qual €& subsidiada pelo desenho de
intervencoes sobre o caso. Ademais, reunides
técnicas fazem parte do processo de trabalho
em saude e permitem a troca de informacoes
e vivéncias do dia a dia, propiciando um
processo participativo e de partilha de
saberes', o qual privilegia a pratica
pedagdgica, a atividade «criadora e o
desencadeamento de processos internos de
revisao de valores e condutas e de construcao
coletiva do conhecimento.””” O PTS é
composto por quatro momentos: 1) o
diagnodstico; 2) a definicao de metas; 3) a
divisao de responsabilidades e tarefas entre os
membros da equipe; e 4) a reavaliacdo."
Todavia, essa estratégia inovadora de cuidar
demanda as equipes de saude novas formas de
organizacao para seu desenvolvimento. Assim,
o trabalho em equipe deve superar a
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fragmentacao das profissoes, para a producao
de uma pratica essencialmente focada nas
necessidades singulares dos sujeitos.

Devido a natureza degenerativa das
afeccoes neuromusculares, somado ao fato de
que até o presente momento nao existe a cura
da doenca, a nao ser o tratamento paliativo e
preventivo, considera-se que o grande embate
atual nao é somente manter a sobrevivéncia
dos individuos portadores da sindrome, mas
também, oferecer intervencoes
multiprofissionais no intuito de proporcionar
uma melhor qualidade de vida e minimizar o
sofrimento e as complicacoes clinicas.
Destarte, atua como componente fundamental
para o cuidado em salude, a equipe
multiprofissional, que detém um
conhecimento impar e cujo agir deve estar
pautado no principio da integralidade e da
humanizacédo.'®"” Os profissionais dessa equipe
exercem papéis de lideranca e podem
compartilhar sua visao a respeito do que
constitui o escopo da pratica profissional
necessario para realizar a promessa e o
potencial do cuidado em saude. Contudo, a
literatura cientifica é ainda limitada e carece
de publicacao no que diz respeito a descricao
de Projetos Terapéuticos Singulares
manejados a luz de uma equipe
multiprofissional em salde no contexto das
AME.’

OBJETIVO

e Relatar a experiéncia de uma equipe
multiprofissional em salde na elaboracao de
um plano de cuidados para um paciente
portador da Sindrome de Werdnig Hoffmann,
alicercado no referencial tedrico do Projeto
Terapéutico Singular.

METODOLOGIA

Manuscrito originado da monografia <<
Atuacdo de uma equipe multiprofissional em
saude na Sindrome de Werdnig Hoffmann:
uma pesquisa metodolégica >> apresentada
ao Programa de Pos-Graduacao Latu Sensu em
Residéncia Integrada Multiprofissional em
Salde Materno-Infantil da Faculdade de
Medicina de Marilia - FAMEMA, 2013.

Estudo descritivo do tipo relato de
experiéncia reflexivo. Os sujeitos envolvidos
nesse estudo foram: o paciente portador da
Sindrome de Werdnig Hoffmann, sua mae, e a
equipe de profissionais da Residéncia
Integrada Multiprofissional em Saide Materno-
Infantil, a saber: assistente  social,
fisioterapeuta, fonoaudiologa, enfermeira e
nutricionista. Para proteger a identidade dos
participantes optou-se pelo uso de siglas (PC -
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paciente; M - mae do paciente; EqM - equipe
multiprofissional da Residéncia).

O estudo foi realizado no Hospital Materno-
Infantil do Complexo Hospital das Clinicas Il
da FAMEMA, localizado em um municipio
paulista. A pesquisa foi conduzida no periodo
compreendido entre agosto de 2012 a janeiro
de 2013.

Na ocasiao da coleta de dados os
participantes foram convidados a participar do
estudo voluntariamente, sendo solicitados
seus assentimentos por meio do Termo de
Consentimento Livre e Esclarecido (TCLE). A
coleta de dados foi realizada nos prontuario
do paciente, a fim de se obter informacoes
relevantes como a historia clinica e evolucao
da doenca durante o periodo da internacao, a
partir do olhar clinico de cada profissional. Em
seguida, a mae do paciente foi submetida a
uma entrevista semiestruturada como
complementacao dos dados, para obter
informacGes mais preciosas sobre aspectos
relacionados a gestacao, parto,
desenvolvimento neuropsicomotor,
diagnostico da doenca, evolucao do quadro
clinico, alteracoes mais evidentes,
perspectivas e seu posicionamento frente a
enfermidade.

Foram realizadas oficinas de trabalho de
duas horas semanais, com duracao de um més,
totalizando quatro encontros. Tais encontros
aconteciam sob a coordenacao da orientadora
do estudo, observacao da pesquisadora e com
a participacdo dos cinco membros da
residéncia multiprofissional 0s quais
discutiram conjuntamente o caso e 0 manejo
clinico do mesmo, numa perspectiva onde o
nexo conhecimentos/habilidades/atitudes
aliado a pratica do cuidado integral foi
resgatado. Para tanto, foi utilizado durante as
oficinas de trabalho um roteiro sistematizado
do Projeto Terapéutico Singular para
Individuos (PTSI)", o qual direcionou as
discussdoes da equipe multiprofissional tendo
por base os momentos processuais para a
conducao do projeto.

Para o inicio da oficina de trabalho,
utilizamos a seguinte pergunta disparadora:
“como compreendem a situacao de saude de
PC? Quais as necessidades de salde
identificadas na situacao?”, sendo entao,
solicitado que os profissionais descrevessem
tais experiéncias as quais eram levadas para a
discussao.

Os encontros, alicercados pelo PTSI,
consistiram da discussao sobre dados
sociodemograficos e clinicos do paciente,
elaboracao grafica de arranjo familiar
(familiograma), o histérico do paciente e
acoes clinicas ja realizadas pelos diversos
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profissionais, a avaliacao das vulnerabilidades,
pactuacao dos objetivos do caso clinico e
elaboracao de uma proposta de intervencao.
Inicialmente foram feitos relatérios empiricos
mediante observacao da pesquisadora e que
foram registrados em um diario de campo.
Nesses relatorios estavam contemplados todos
os aspectos clinicos do paciente, as
intervencoes realizadas, bem como a sintese
das questdes discutidas durante as oficinas de
trabalho pela equipe multiprofissional. Os
registros produzidos nas oficinas foram
utilizados para construcao do plano de
cuidados.

Esse estudo teve submetido o projeto de
pesquisa a apreciacdo do Comité de Etica em
Pesquisa com Seres Humanos da Faculdade de
Medicina de Marilia (FAMEMA), tendo sido
aprovado sob o parecer n° 640/12.

RESULTADOS

De acordo com as informacoes extraidas a
partir do relato de cada profissional acrescido
de informacdes do prontuario e entrevista
com a M (mae do paciente). PC é do sexo
masculino e na ocasiao em que os dados foram
coletados apresentava-se com dois anos € um
més de idade, internado ha mais de um ano e
nove meses naquele hospital. PC era
considerado paciente critico por demandar
cuidados complexos por parte da M, da EgM e
da equipe da unidade de internacao, aliada a
dependéncia de tecnologias de salde leve,
leve-duras e duras para sobreviver. Tinha o
diagnodstico de Amiotrofia Espinhal Progressiva
tipo |, como ja mencionado, apresentando
dificuldades motoras no controle de membros
superiores, inferiores e da regiao cervical,
com a nao sustentacao desta, além de quadros
de infeccbes respiratorias de repeticao desde
os dois meses anteriores ao da internacao. No
que concerne aos antecedentes familiares, a
mae da crianca nao reconhece parentes com o
mesmo diagnostico ou qualquer tipo de
doenca genética.

Aos quatro meses, PC foi admitido na
Unidade de Terapia Intensiva com choque
séptico secundario a pneumonia. Nessa
ocasido, apresentou insuficiéncia respiratoria
aguda, sendo submetido a intubacao
orotraqueal e ventilacdo mecanica. Apds o
insucesso de varias tentativas de desmame da
ventilacao mecanica e pelo grave
comprometimento respiratorio apresentado,
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foi submetido a traqueostomia. No mesmo
periodo, devido a disfagia, foi submetido a
gastrostomia para dietoterapia. O diagnostico
foi confirmado acerca de oito meses mediante
a realizacao do teste molecular evidenciando
auséncia de copias de gene SMN1 e presenca
de duas copias do gene SMN2.

Encontrava-se na unidade de producao de
cuidados pediatricos, em bom estado geral,
consciente, contactuante e suscetivel as
expressoes faciais. Apresentava capacidade de
raciocinio e resposta a estimulos, interagindo
com o ambiente e com as pessoas
principalmente com o olhar, em ventilacao
mecanica controlada a pressao, com sistema
de aspiracao de cavidade oral, hipersecretivo,
respiracao paradoxal, ausculta com sibilos e
roncos. Estavel hemodinamicamente, sem uso
de drogas vasoativas e com sistema
cardiovascular preservado. Exibia hipotonia
generalizada, acometimento de tronco e
pescoco, paresia muscular de membros
superiores com movimentacao minima de
punho (flexao e extensao), apresentava
joelhos em semiflexao devido a utilizacao de
coxins, pois possuia encurtamento muscular
importante, sutis movimentos de tornozelo e
artelhos e pés equinovaros. O sistema
gastrintestinal demonstrava baixa motilidade
intestinal, com alternancia de obstipacao e
episodios de diarreia, recebendo dieta enteral
industrializada associada a dietas
hipogordurosas, sopas, sucos e agua. Com
relacdo ao sistema imunoldgico, a equipe
referiu ser depletado, por ter frequentes
infeccOes respiratorias e gastrintestinais e
residir em um ambiente hospitalar suscetivel a
patologias.

DISCUSSAO

No que concerne as necessidades de saude
identificadas, a EgM elencou os cuidados
demandados pelo paciente como aqueles
responsaveis pela manutencao da vida, tais
como permeabilidade da via aérea, nutricao,
administracdo de medicamentos, higiene
corporal, estimulacao orofacial e tatil,
posicionamento de membros, prevencao de
infeccoes ou tratamento destas, além da
educacao em saude com a M. Transcrevemos
na Figura 1 o esquema da avaliacao de
vulnerabilidade' o qual permitiu analisar a
situacao-problema do PC, a partir do olhar da
EgM.
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Fator de Risco

Fator de Protecao

- Tensoes do proprio sujeito adoecido

Aspectos positivos do servico para

- Dependente de tecnologias e cuidados Procedimentos

diretos

- Cuidado da mae

- Vinculo com a equipe multiprofissional

Vulnerabilidade Politico-Programatica

Figura 1. Balanca de vulnerabilidades - Marilia, SP, 2013.

Os fatores de protecao incluem aspectos
positivos do servico para com o paciente,
identificado questdes advindas da presenca da
mae e a realizacado de procedimentos
necessarios para a manutencao da vida de PC
e do vinculo. Com relacao aos fatores de
risco, verifica-se a preponderancia de tensoes
advindos do préprio sujeito frente a

enfermidade, ou seja, as alteracoes
fisiopatoldogicas da amiotrofia  espinhal.
Ressalta-se a  vulnerabilidade politico-

programatica identificada nesse contexto,
pois nesse plano, pensa-se em questoes
relacionadas aos servicos de saude, como as
politicas de salde e o modo de organizacao
dos servicos''. A EqQM apontou que a nao
existéncia do Programa de Internacao
Domiciliar Infantil, reflete em vulnerabilidade
politico-programatica.

Ainda no tocante a essa possibilidade, a
EqM refletiu sobre todas as possiveis
demandas que a mae viria a enfrentar diante
da condicao de saude do PC. Assim a EqM
ratificou a necessidade de uma equipe
preparada para atendé-lo frequentemente,
além dos equipamentos, adaptacbes para o
domicilio, bem como a capacitacao da familia
por meio de educacdao em saude para lidar
com a complexidade do cuidado.

Foi pontuado como uma variavel sombra
(que singulariza o caso)', agrupamentos de
elementos de vulnerabilidade individual,
programatica e social, como por exemplo: a
dificuldade do manejo no caso da sindrome
com relacao aos recursos e informacao a
familia e a qualidade e eficiéncia do sistema
de saude para contemplar de fato as
necessidades de PC e de M. Diante dessa
analise, a EgM refletiu sobre hipdteses
explicativas do caso e propuseram acoes para
o cuidado.

Percebemos no depoimento de M, o
sofrimento vivenciado pela mesma, ciente do
prognostico fechado e incuravel de PC,
permanecendo todos os dias com PC e longe
da familia, evidenciando a fragilidade do
nucleo familiar e consequente distanciamento
dos familiares. Esse angustiante sofrimento
era exacerbado com a condicao de M, que se
apresentava com diagnodstico de depressao e
com dificuldades no seguimento terapéutico
psiquiatrico, o que favorecia o rebaixamento
do humor e  oscilacbes do afeto,
apresentando-se na maioria das vezes
entristecida ou mesmo chorosa e mantendo o
minimo de contato com a equipe. Acerca
dessa situacao-problema ficou evidente que M
almejava a alta hospitalar e internacao
domiciliar. Com isso surgiu um sentimento de
impoténcia por parte da EgM, pois
aparentemente a questao nao era condizente
com a realidade, devido aos entraves para
atender essas peculiaridades do cuidado.

Devido ao distUrbio diagnosticado de M, a
EgM vislumbrou uma atencdo para além da
doenca, com a oferta de suporte psicologico
durante a internacdo, seguimento nha
especialidade de psiquiatria e tratamento
medicamentoso; mencionaram ainda a
possibilidade da realizacao de cursos técnicos
para geracao de renda e qualificacao
profissional, proporcionando graus crescentes
de autonomia no periodo de internacao. A fim
de propiciar um maior convivio de M com os
familiares optou-se pela possibilidade de
escalar técnicos e auxiliares de enfermagem
para PC, de modo a favorecer sua
permanéncia com os outros familiares, por
ficar tranquila e segura, sabendo que PC
estaria sendo cuidado integralmente por um
profissional da enfermagem de sua confianca.
Discutiu-se com a equipe de referéncia da
unidade de producdao de cuidado para
sensibiliza-los e conjuntamente implantar as
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acoes deste plano de intervencdo, além de
buscar apoio a rede de atencao a respeito dos
entraves de uma internacao domiciliar.

Algumas acoes pontuadas pela EqM foram a
possibilidade de ser realizado o rastreamento
genético em parentes de primeiro grau (pais e
irmaos) e o oferecimento de aconselhamento
genético nao-diretivo, para esclarecimentos
da condicao genética e de risco genético para
familiares.

A EgM referiu que o caso é um desafio para
os profissionais que o acompanham,
demonstrando sentimentos de incémodos
quanto ao mau prognostico e sobre o processo
de cuidar. Uma integrante da EgM ao
expressar seus sentimentos quando entrou em
contato com PC, relatou estar vivenciando a
dualidade entre o processo de cuidar com o
alcance das acbes e o sentimento de
incapacidade  devido ao progndstico,
tornando-se  também,  angustiante  aos
profissionais de saude e carecedor de atencao
de quem cuida. A capacidade de auto
avaliacao da mostrou-se positiva, tanto nas
dinamicas das oficinas propostas quanto no
compromisso dos protagonistas do cuidado.
Vislumbrou-se a potencialidade do PTS como
ferramenta de gestao, bem como a
necessidade de implementa-lo cotidianamente
nos casos clinicos mais complexos da pratica
clinica.

CONSIDERAGOES FINAIS

Com base no estudo realizado, observou-se
a construcao de uma nova forma de trabalhar
em equipe, a qual demonstrou a
transversalidade entre os sujeitos, com
respeito e valorizacao em relacao ao saber e o
fazer das diversas profissdes, bem como a co-
responsabilizacdo para com a atencao
prestada ao caso clinico.

A riqueza da discussao deste PTS vai além
do caso em si. A multiplicidade de temas que
emergiu pode ser manejada por diferentes
perspectivas e enfoques, subsidiando novas
discussées. O desenrolar das discussées nas
oficinas de trabalho sustentadas pelo PTSI
foram descortinando novas possibilidades, em
funcdo da capacidade cada vez mais
ampliada, de analise conjuntural da EqM sobre
o caso. O PTS configura um instrumento
potente para disparar processos de mudanca
nas praticas de salde, contribuindo para a
diversificacao das ofertas nos servicos de
saude. Foi util para exemplificar a
implementacdao de praticas de salde que
levem em consideracao as singularidades dos
sujeitos envolvidos no processo do cuidado,
todavia, assim como outros arranjos e
dispositivos de gestdao, o PTS proposto nesse
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trabalho nao representa solucao para todas as
questoes. Nao se esgotam aqui as
possibilidades de releituras criticas do que foi
apresentado. Esse relato de experiéncia
trouxe a tona um dispositivo de gestao o qual
pode instrumentalizar diversas acoes de
cuidado complexas, alicercadas em uma
equipe multiprofissional, de modo a fomentar
a militancia na defesa e construcao do SUS.
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