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RESUMO

Objetivo: Identificar os cuidados de enfermagem direcionados aos pacientes com
doenga de Huntington. Métodos: Trata-se de uma revisao integrativa da literatura,
cuja busca ocorreu no periodo de margco a abril de 2024, na qual se utilizou das
bases de dados: Coleciona SUS, Medical Literature Analysis and Retrievel Systen
Online e ScienceDirect. Resultados: Com base na estratégia de busca, foram
identificados 263 estudos, sendo que apenas 9 estudos se enquadram nos critérios
de elegibilidade. Diante disso, encontrou-se que fomentar a educagao do paciente e
dos familiares sobre o manejo da disfagia, realizar avaliagcdo ergonémica do
ambiente, orientar o cuidador quanto ao uso de 6leos hidratantes na pele pds-banho
sdo cuidados de enfermagem realizados ao paciente com doenga de Huntington.
Consideragoes Finais: Em suma, pode-se inferir que existem cuidados de
enfermagem direcionados para portadores da doenga de Huntington e que séao
ferramentas importantes para compor o plano de cuidados individualizado do
paciente com essa patologia. Ademais, esse estudo encontrou, além de cuidados,
competéncias essenciais que o enfermeiro deve desenvolver para aprimorar suas

condutas.
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NURSING CARE PROVIDED TO PATIENTS WITH HUNTINGTON'S DISEASE

ABSTRACT

Objective: To identify nursing care aimed at patients with Huntington's disease.
Methods: This is an integrative review of the literature, whose search took place
from March to April 2024, in which the following databases were used: Coleciona
SUS, Medical Literature Analysis and Retrievel Systen Online and ScienceDirect.
Results: Based on the search strategy, 263 studies were identified, with only 9
studies meeting the eligibility criteria. In view of this, it was found that promoting the
education of patients and family members on the management of dysphagia, carrying
out an ergonomic assessment of the environment, guiding the caregiver regarding
the use of moisturizing oils on the skin after bathing are nursing care provided to
patients with the disease. of Huntington. Final Considerations: In short, it can be
inferred that there is nursing care aimed at people with Huntington's disease and that
they are important tools to compose the individualized care plan for patients with this
pathology. Furthermore, this study found, in addition to care, essential skills that

nurses must develop to improve their conduct.

Keywords: Rare Diseases; Huntington Disease; Nursing; Nursing Care; Genetics.



1 INTRODUGAO

Descrita pelo médico americano George Huntington, em 1872, a Doencga de
Huntington (DH) € uma doenca rara, de carater neurodegenerativo, hereditario e
autossOmico dominante. Na qual, advém da expansibilidade do trinucleotideo
Citosina-Adenina-Guanina (CAG) localizado no gene huntingtina (HTT), presente no
cromossomo 4, que é capaz de codificar a proteina huntingtina. A mutagao faz com
que a proteina se acumule nos neurdnios e ocorra a degeneragdo em regides
especificas do cérebro, principalmente no estriado e no cortex.!"?

Com a degradacgao progressiva dos neurdnios, as manifestagdes clinicas da
DH permeiam no comprometimento motor, cognitivo e psiquico do individuo. No qual
0s sinais e sintomas aparecem, geralmente, na fase adulta, como coreia, bradilalia,
afasia, atonia muscular, irritabilidade, comportamento depressivo, dentre outros.®

O diagnéstico da-se pela analise do histérico familiar, do teste genético
molecular, que detecta as expansdes dos nucleotideos CAG (acima de 36
repeticdes), e também por exames de neuroimagem, tomografia computadorizada
ou ressonancia magnética, com sinais de atrofia nas regides do estriado e do cortex
cerebral. A doencga ainda ndo tem cura, mas o tratamento se baseia no controle das
manifestagdes clinicas, com o uso de farmacos antidepressivos e neurolépticos.

Além disso, outra ferramenta muito utilizada por neurologistas para estudo
clinico, que permite a identificagcdo do grau de acometimento da DH, é a Escala
Unificada para Avaliagdo da Doenga de Huntington (EUADH), que permite avaliar os
aspectos motores, cognitivos, comportamentais e funcionais do paciente. No item
Capacidade Funcional pode-se verificar a inser¢ao dos cuidados de enfermagem,
como medida inerente ao tratamento do portador da doenga.®

A prevaléncia da doenca pelo mundo é variavel, cerca de 5 a 10 casos por
100 mil habitantes na populagdo caucasiana, 4 a 8 casos em cada 100 mil
habitantes nos Estados Unidos, 46 casos por 100 mil habitantes na Africa do Sul e
700 casos a cada 100 mil habitantes na Venezuela.® Em nivel de Brasil, ndo ha

fontes oficiais que estabelecam esses dados, no entanto, estima-se que uma faixa



de 15.000 a 20.000 pessoas expressem a doenca e outras 75.000 a 100.000
pessoas tém risco de ter a enfermidade.!”

Entre os anos de 2017 a 2022 foram evidenciados 911 6bitos por DH no
Brasil, sendo 482 individuos do sexo feminino e 429 do sexo masculino, com
predominéancia na faixa etaria de 40 a 60 anos, autodeclarados brancos e residentes
da regido sudeste.® A taxa de mortalidade é significativa, tendo em vista que se
trata de uma doenca rara.

De acordo com a Organizagdo Mundial da Saude (OMS), uma doenga é
considerada rara quando atinge até 65 pessoas em cada 100.000 habitantes. Em 30
de janeiro de 2014, foi instaurada pelo Ministério da Saude a Portaria n° 199, que
institui a Politica Nacional de Atencéo Integral as Pessoas com Doencas Raras
(PNAIPDR). A politica prevé, no ambito do Sistema Unico de Saude (SUS), diretrizes
acerca do cuidado de pessoas com doencgas raras, 0 aconselhamento genético, o
acesso a informacgédo e aos recursos diagnoésticos e terapéuticos. Desse modo, o
paciente com DH possui estratégias nacionais especificas para o cuidado da
doenga, que permeia desde a atencgio basica até a rede especializada.®

Além disso, o conceito dos Determinantes Sociais da Saude (DSS), conjunto
de fatores que exercem influéncia na saude do individuo e que levam em
consideragdo os aspectos biopsicossociais, € uma ferramenta relevante para
compreender o paciente com DH. Devido as modificagbes na rotina dos acometidos
e diante do surgimento das manifestagdes clinicas, aspectos como trabalho, lazer,
alimentagdo, educagao e outros, devem ser considerados para prestar cuidados
adequados aos individuos."?

Desse modo, ao considerar o paciente em sua totalidade, como um ser
biopsicossocial, a teérica Wanda de Aguiar Horta definiu a teoria das Necessidades
Humanas Basicas (NHB), diante da dinamicidade das intera¢gdes do organismo, a
partir de influéncias externas ou internas. Ela defendeu que para a enfermagem, os
trés eixos de classificagdo de Jodo Mohana (necessidades psicobioldgicas,
necessidades psicossociais e necessidades psicoespirituais) trazem uma

compreensdo mais abrangente do individuo.""'? O paciente com DH enfrenta



diversas mudancas em sua vida cotidiana e é necessario a busca por cuidados
adequados perante suas demandas particulares.

A partir dessa teoria, Horta amplia seus estudos com a organizagdo do
Processo de Enfermagem (PE). No qual é dividido, inicialmente, em seis etapas:
histdrico, diagndstico, plano assistencial, plano de cuidados, evolugédo e progndstico
de enfermagem. Atualmente, o Conselho Federal de Enfermagem (COFEN)
estabelece cinco etapas para o PE: Avaliagcdo de Enfermagem, Diagndstico de
Enfermagem, Planejamento de Enfermagem, Implementacdo de Enfermagem e
Evolugdo de Enfermagem."™ O enfermeiro, durante a consulta do paciente com DH,
deve estabelecer a prescricdo dos cuidados de enfermagem perante as
necessidades do individuo.

A Lei Federal n° 14.607, de 20 de junho de 2023 institui o Dia Nacional da
Doenga de Huntington (27/09) e um dos objetivos € o estimulo a pesquisa cientifica
relativa a DH.""™ No entanto, na literatura cientifica ha uma escassez de estudos
atualizados sobre a doencga. Além disso, € um conteudo pouco discutido entre a
sociedade civil. Frente a esse cenario, a equipe de enfermagem exerce papel
fundamental na transmissao de informacdes com criticidade e evidéncia cientifica.
Por isso, ha uma grande necessidade de buscar novos conhecimentos e até mesmo
ampliar os ja existentes com relagao aos cuidados de enfermagem para pacientes
com DH.

Diante do exposto, no contexto da enfermagem enquanto protagonista do
cuidado centrado no paciente e parte integrante da equipe multiprofissional, pode-se
questionar: “Quais sdo os cuidados de enfermagem ofertados aos pacientes com
DH?”. Este estudo tem por objetivo identificar os cuidados de enfermagem

direcionados aos pacientes com DH.

2 DESENVOLVIMENTO

2.1 METODOS

2.1.1 Tipo de estudo



O presente estudo trata-se de uma revisao integrativa da literatura e para a
sua producdo € importante seguir algumas etapas: elaboragdo da pergunta
norteadora, busca ou amostragem na literatura, coleta de dados, analise critica dos
estudos incluidos, discusséo dos resultados e apresentagdo da revisao integrativa.">
16)

Diante disso, foi utilizada a estratégia PICO, sigla empregada para Paciente,
Intervengdo, Comparagcao e Outcomes (desfechos), na elaboragdo da pergunta
norteadora para esse estudo que € “Quais sdo os cuidados de enfermagem
ofertados aos pacientes com DH?".("” Ademais, o guideline Prisma foi utilizado pela

autora como ferramenta para organizar o diagrama de selegdo de estudos."®

2.1.2 Populagado e Amostra

Ademais, foram pesquisados e analisados artigos cientificos nas seguintes
bases de dados: Coleciona SUS, Medical Literature Analysis and Retrievel Systen
Online (MEDLINE) e ScienceDirect., no periodo de margo a abril de 2024. Para a
busca de dados empregou-se o uso de Descritores em Ciéncia da Saude (DeCS),
em portugués e inglés, seguidos dos respectivos operadores booleanos:
“‘Enfermagem (Nursing)” AND “Doenca de Huntington (Huntington Disease)” AND

“Cuidados de Enfermagem (Nursing Care)’.

2.1.3 Critérios de selecao

Foram adotados como critérios de inclusdo: artigos originais, gratuitos,
publicados nos ultimos 25 anos e disponiveis na integra em portugués ou inglés.
Ademais, excluiram-se artigos de revisdo e de opinido, editoriais, cartas, resenhas,
avaliacbes e sinteses, guias, dissertacbes, teses, monografias, estudos
inconclusivos, duplicados, em progresso ou que ndo respondam a pergunta

norteadora elaborada para esta pesquisa.



2.1.4 Analise dos dados e estatistica

A analise dos dados ocorreu por meio da estatistica descritiva, atribuindo-se
criticidade, conforme rigor em concordancia a metodologia estabelecida. A partir dos
achados, os dados foram inseridos e organizados em formato de tabela na
plataforma online da Google, o Planilhas Google, considerando-se as variaveis: ano
de publicacdo; nome do periddico; autores; titulo; objetivo; tipo de pesquisa;
resultados; base de dados e nivel de evidéncia.

Ademais, considerou-se o Nivel de Evidéncia (NE) dos estudos, sendo
avaliados conforme a classificagao: Nivel 1 - evidéncias resultantes da meta-analise
de multiplos estudos clinicos controlados e randomizados; Nivel 2 - evidéncias
obtidas em estudos individuais com delineamento experimental; Nivel 3 - evidéncias
de estudos quase-experimentais; Nivel 4 - evidéncias de estudos descritivos (ndo-
experimentais) ou com abordagem qualitativa; Nivel 5 - evidéncias provenientes de
relatos de caso ou de experiéncia; Nivel 6 - evidéncias baseadas em opinides de
especialistas."®

Apos a analise critica dos resultados, estabeleceu-se uma discussao acerca
do que revela a literatura atual e quais as suas implicacdes, a identificacdo das
limitagdes e entraves do estudo, além do estabelecimento de propostas e sugestdes

que possam contribuir para a pratica e na ampliagao de novas pesquisas.

2.1.5 Aspectos éticos

Vale ressaltar que por se tratar de uma pesquisa com uso de dados
secundarios, nao foi preciso encaminhar um protocolo de pesquisa para a avaliacao
por parte do Comité de Etica e Pesquisa (CEP), conforme as Normas e Diretrizes
Regulamentadoras de Pesquisa Envolvendo Seres Humanos - Resolugdo CNS
510/2016.

2.2 RESULTADOS



Com base na estratégia de busca foram identificados 263 estudos, sendo que
02 foram excluidos por repeticdo e mais 252 por ndo atenderem aos critérios de
inclusdo. Dessa forma, 9 estudos foram lidos por completo na integra e incluidos
nesta revisgdo. O diagrama de selecdo dos artigos foi estruturado conforme o modelo
Prisma 2020 (Figura 1).('®
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Figura 1. Diagrama Prisma de sele¢do dos estudos

Os nove artigos incluidos foram caracterizados sequencialmente, conforme o

quadro 1 no qual apresenta identificacao, titulo, autores/local/ano de publicagao,



periodico, objetivo e NE de cada publicagdo escolhida, respectivamente. O item

identificagado foi acrescentado com a finalidade de fazer mengéo sobre os artigos

selecionados ao longo dessa pesquisa. Desse modo, inserem-se os identificadores:

A1 até A9, ordenadamente. Quanto ao NE avaliado nos estudos, todos os artigos

apresentam nivel 4, a definigdo dos niveis encontram-se na metodologia dessa

pesquisa.

Quadro 1. Caracteristicas dos artigos incluidos na revisao integrativa

Patients with
Huntington's
Disease: The
Perspectives
of Patients
and
Caregivers in
Long-Term

medidas
preventivas.

Identificacao Titulo Autores/ | Periddico Objetivo NE
Local/Ano
de
publicagao

A1 Doenca Gongalves, |Rev. Saude |Elaborar e aplicar a |4
neurodegener | TLP et al.; Publica Sistematizagédo da
ativa rara: Brasil; 2022. |Parana Assisténcia de
sistematizaca (Online) Enfermagem a 3
oda pessoas portadoras
assisténcia de da Doenca de
enfermagem Huntington.
em pacientes
acometidos
pela doencga
de
Huntington?

A2 Dysphagia, Kalkers, K et | The Explorar a 4
Fear of al; Holanda; |Journal of |prevaléncia da
Choking and |2022. nutrition, disfagia e do medo
Preventive health and |de engasgo em
Measures in aging doentes com DH e




Care®

A3 Adult-onset  |Urrutia, NL; |Nursing Oferecer uma
Huntington Estados perspectiva sobre a
disease: An | Unidos da apresentacao
update®®” América; clinica, prognastico,

2019. diagnostico e
tratamento da DH
com inicio na idade
adulta.

A4 Doenca Ramos, NO |Rev. Saude | Caracterizar
neurodegener | et al.; Brasil; |Publica portadores de
ativa rara: 2018. Parana doencas
caracterizaga (Online) neurodegenerativas
o dos raras e familiares
portadores de quanto aos seus
doenca de aspectos sociais,
Huntington e clinicos e
ataxia assistenciais.
espinocerebel
ar na
Amazobnia
ocidental,

Brasil®®?

A5 Myotonic LaDonna, CanJ Analisar como os
Dystrophy K.AAetal,; Neurol Sci | profissionais de
and Canada; saude percebem e
Huntington's |2016. prestam cuidados
Disease Care: aos individuos com
"We Like to Distrofia Miotbnica
Think We're ou DH ao longo do
Making a curso da doenca.
Difference"®®

A6 Family Regthing, M; |Scand J Explorar as
caregivers' Malterud, K; |Caring Sci |experiéncias e
views on Frich, JC; expectativas dos
coordination | Noruega; cuidadores
of care in 2015. familiares de
Huntington's pessoas com DH
disease: a no que diz respeito




qualitative a colaboracdo com
study® profissionais de
saude.

A7 Coordinated |Veenhuizen, |Orphanet J Delinear o
multidisciplina |RB et al.; Rare Dis tratamento da DH
ry care for Holanda; por meio de um
ambulatory 2011. projeto
Huntington's multidisciplinar
disease realizado em um
patients. ambulatério
Evaluation of especializado.

18 months of
implementatio
n(25)

A8 Essential Howington, |CritCare |Compreender as
nursing L; Nurse implicagdes da
competencies |Riddlesperge genética e da
for genetics |, K; Cheek, gendmica para os
and DJ; Estados enfermeiros de
genomics: Unidos da cuidados
implications | Ameérica; intensivos;
for critical 2011. Identificar as
care®® competéncias

genéticas
essenciais para
enfermeiros;
Diferenciar causas
genéticas para
doencas e
enfermidades
cronicas
especificas.

A9 Psychiatric Wood, BE; |Psychiatr |Descrever os
management |Kim, KK; Serv cuidados aplicados
of Harpold, GJ; em pacientes com
Huntington's |Estados DH portadores de
disease in Unidos da disturbios
extended care | América; psiquiatricos em
settings®” 2002. Instituicdes de

Longa




Permanéncia.

A revisao mostrou que ha uma predominancia de estudos publicados nos
continentes americano e europeu. Entretanto, a disseminagao de pesquisas sobre a
DH possui uma caracteristica global, tendo em vista que alguns paises ja tragcaram o
perfil da doenca, como: india (Asia), Mali (Africa), Australia (Oceania) e outros. %

Os achados evidenciados a partir dos artigos selecionados foram
classificados no contexto das NHB descritas por Wanda Horta, de acordo com a
quadro 2, para que haja uma sistematizagcédo sob a ética dessa teoria. A maioria dos
cuidados identificados na revisdo compde os eixos das necessidades
psicobiolégicas e psicossociais, no entanto ndo foi encontrado nenhum cuidado

dentro das necessidades psicoespirituais.

Quadro 2. Principais resultados dos Cuidados de Enfermagem para pacientes com DH a partir das

Necessidades Humanas Basicas

Cuidados de Enfermagem realizados ao paciente com DH com base nas NHB

Necessidades |Nutricdo e Hidratagc&o - Orientar o/a cuidador/a quanto a
Psicobiologicas observagao da degluticdo e o
esvaziamento da boca durante as
refeigdes; (A1)

- Monitorar o reflexo de tosse
durante as visitas; (A1 e A4)

- Para evitar aspiracao, capacitar o/a
cuidador/a na identificagao e
realizacao dos primeiros socorros,
como a manobra de Heimlich; (A1)

- Orientar o/a cuidador/a quanto a
utilizagao de utensilios apropriados
para ingestao de liquidos; (A1)

- Investigar as preferéncias
alimentares do paciente durante as
visitas; (A1)

- Registrar a aceitacédo da dieta e se




0 paciente negar, anotar o motivo;
(A1)

- Orientar quanto a importancia de
uma alimentagao saudavel,
considerando a disponibilidade dos
alimentos e a situacao financeira da
familia; (A1)

- Orientar o(a) cuidador(a) quanto a
supervisdo durante o ato de comer e
beber; (A2)

- Fomentar a educacgéo do paciente
e dos familiares sobre 0 manejo da
disfagia; (A2)

- Dialogar com o(a) paciente quanto
a aceitacao do risco disfagia; (A2)

- Orientar o(a) cuidador(a) quanto a
fixagdo do prato na mesa durante as
refeicdes; (A2)

- Orientar o(a) cuidador(a) quanto ao
corte da comida em pedacgos
pequenos; (A2)

- Orientar o(a) cuidador(a) quanto a
adaptacao de consisténcias de
alimentos ou bebidas; (A2)

- Orientar o(a) cuidador(a) quanto ao
ajuste da postura alimentar; (A2)

- Mensurar e avaliar o peso do
paciente; (A3)

- Estimular a ingestéao de agua

durante as visitas e orientar o/a
cuidador/a e paciente quanto a
importancia desse ato; (A1)

- Orientar quanto a ingest&o hidrica
fracionada, pelo menos 2L por dia.
(A4)




Eliminagdes

- Orientar o cuidador quanto a troca
das roupas/fraldas sempre que
sujas; (A4)

- Manter pele seca; (A4)

- Orientar o cuidador quanto a
reducao de alimentos irritantes
vesicais; (A4)

- Orientar quanto a ingestao de
alimentos que contenham fibras;
(A4)

Cuidado corporal

- Explicar sobre a importancia da
realizagdo da higiene corporal; (A4)

- Orientar o/a cuidador/a quanto a
assisténcia no banho: higienizagao
adequada da regido genital e
realizagao de higiene oral com pasta
de dente e/ou enxaguante bucal;
(A1)

- Orientar o(a) cuidador(a) a manter
cuidado especial com as unhas,
perineo, olhos e dar preferéncia ao
uso de roupas confortaveis; (A1)

- Orientar o/a cuidador/a quanto a
supervisdo do paciente no uso de
produtos de higiene como shampoo,
condicionador e sabonete; (A1)

- Investigar se o/a paciente tem
material para higiene pessoal. (A1)

Locomocao

- Orientar o/a cuidador/a quanto ao
uso de auxiliares de deambulagao
para o individuo; (A1)

- Orientar o/a cuidador/a quanto a
eliminagao de barreiras fisicas na
residéncia; (A1)

- Durante as visitas, determinar a
capacidade atual da paciente em




transferir-se; (A1)

- Orientar o/a cuidador/a a avaliar a
paciente ao término da transferéncia
quanto ao alinhamento corporal
correto e conforto adequado; (A1)

- Orientar o/a cuidador/a quanto o
uso de protetores anti-impacto ao
redor do leito; (A1)

- Orientar o/a cuidador/a quanto ao
uso de sapatos adequados; (A1)

- Avaliagao ergondmica do ambiente
para evitar acidentes e traumas; (A1)

-Encaminhamento para atendimento
multidisciplinar: psicologia,
fonoaudiologia, fisioterapia e terapia
ocupacional. (A1)

Integridade da pele

- Orientar o/a cuidador/a quanto ao
uso de dleos hidratantes na pele
pos-banho; (A1)

- Orientar o uso de coberturas
gelatinosas para protecio das
extremidades Osseas e prevengao
de Lesao por Presséao (LPP); (A1)

- Orientar quanto ao auxilio na
mudanca de decubito e
deambulacéao; (A1)

- Orientar quanto a realizacao de
massagens de conforto e uso de
coxins improvisados. (A1)

Humor

- Diminuir os fatores estressores;
(A1)

- Providenciar encaminhamento para
consulta com psiquiatra; (A1)

- Orientar quanto a importancia do
uso correto e continuo das




medicacodes prescritas; (A1)

- Sugerir o uso de equipamentos
adaptativos e especializados para
promover seguranga e conforto de
pacientes com comportamento
agressivo; (A9)

- Realizar coleta de dados objetivos,
junto aos demais profissionais, para
avaliar indicadores comportamentais
e funcionais dos pacientes; (A9)

- Gerenciar o plano de cuidados de
suporte ao paciente. (A9)

Sono e Repouso

- Orientar o/a cuidador/a quanto a
importancia da regulagao do sono.
Em caso de ins0nia, evitar cochilos
durante a manha ou tarde, dando
preferéncia para o sono no periodo
noturno; (A1 e A4)

- Limitar ruidos e excesso de
luminosidade; (A1 e A3)

- Orientar o/a cuidador/a quanto a
importancia da realizagao de
atividades supervisionadas que
possam estimular o gasto de
energia. (A1 e A4)

Atividade sexual e
reprodutiva

- Orientar quanto ao planejamento
familiar. (A1)

Necessidades
Psicossociais

Rede Social e Gregaria

- Avaliar os pacientes e sua
dinamica familiar quanto a possiveis
problemas de enfrentamento,
negligéncia ou abuso; (A3)

- Consultar os familiares sobre as
decisdes de tratamento, conforme
desejado pelo paciente; (A3)

- Orientar o cuidador quanto o apoio




e defesa a beira do leito; (A3)

- Estabelecer vinculos entre os
profissionais de saude e os
familiares; (A3)

- Ministrar orientagdes sobre o
tratamento e os cuidados informais
para realizagao em domicilio; (A3)

- Orientar aos cuidadores para
acompanhamento com uma equipe
multidisciplinar, com o objetivo de
manter a integridade fisica e
emocional de toda familia; (A1)

- Orientar sobre aconselhamento
genético aos familiares; (A1)

- Estabelecer uma troca continua de
conhecimentos entre os familiares e
cuidadores; (A6)

- Preparar os familiares para os
desafios futuros e analisar os
possiveis impactos que a doencga
pode ter no seu duplo papel como
membro da familia e cuidador; (A6)

- Informar e convidar os familiares e
cuidadores para participar de
consultas e reunides com os
profissionais de saude; (A6)

- Ouvir com atengao as sugestdes
dos familiares e analisar a
viabilidade dentro do plano
terapéutico. (A6)

Seguranca

- Iniciar as precaucdes contra
quedas; (A3)

- Incentivar o uso seguro de
dispositivos de assisténcia; (A3)

- Incentivar a participacao do
paciente no autocuidado, quando for




possivel; (A3)

- Realizar rondas frequentes nos
leitos; (A3)

- Atentar-se aos alarmes; (A3)

- Manter posicionamento baixo da
cama; (A3)

- Conversar com o cuidador sobre a
colocagao do quarto do paciente
préximo a areas de trafego intenso;
(A3)

- Evitar uso de tapetes. (A3)

Aceitacao - Fornecer orientagdes e
esclarecimentos sobre a doenca e
como realizar as atividades de vida
diaria; (A5)

- Proporcionar esperanga aos
pacientes em cada fase do processo
da sua doencga através da educacao,

defesa, apoio e gestao de cuidados;
(AS)

- Prevenir e gerir crises; (A5)

- Fornecer apoio. (A5)

Além disso, outros resultados foram obtidos, com énfase no processo de
trabalho técnico-cientifico do enfermeiro, que influenciam diretamente na prestacao
dos cuidados, a saber: Organizar o plano de cuidados para pacientes em situagao
domiciliar; Esclarecer sobre regulamentos relativos aos cuidados; Realizar exame
fisico; Avaliar sinais vitais, degluticdo, fala e perspectiva funcional; Ser um “porta-
voz” da DH, participando de eventos, ministrando palestras em grupos de apoio ou
conferéncias de educacado de pacientes; Conectar pessoas a recursos; Motivar a
equipe diante do cenario de esgotamento profissional; Compreender a natureza
genética da DH; Promover educagdo permanente sobre genética; Conhecer os

protocolos de administragdo de medicamentos, efeitos colaterais e mecanismo de



acao dos farmacos mais utilizadas no tratamento da DH; e Planejar alta hospitalar
de pacientes internados. Essas atividades foram mencionadas nos artigos A5, A7 e
A8.

2.3 DISCUSSAO

Com o intuito de estabelecer uma analise critica dos resultados encontrados,
inseriu-se abaixo cinco topicos para debate: Cuidados de Enfermagem na Doencga
de Huntington, Competéncias do Enfermeiro para Cuidar da Doen¢a de Huntington,
Assisténcia de Enfermagem na Realidade Brasileira, Limitagbes do Estudo e

Contribuicdes para a pratica.

2.3.1 Cuidados de Enfermagem na Doenga de Huntington

Com relacao aos cuidados de enfermagem para os portadores da DH, o eixo
Necessidades Psicobiolégicas teve a maior quantidade de resultados
encontrados. Sendo o tdpico Nutricao e Hidratagcao aquele que se destaca com
mais cuidados elencados pelos artigos A1, A2, A3 e A4. Isso revela que os aspectos
fisicos sdo os mais afetados pela progressdao da doenca, tal fato também é
constatado em outro estudo de revisdo com énfase nos cuidados paliativos do
paciente com DH.®"

Além disso, os sintomas neuropsiquiatricos necessitam de cuidados
especificos, como abordado no topico Humor. Nesse caso, os profissionais de
enfermagem devem estar conscientes do seu papel e podem atuar por meio da
identificacdo precoce e reducido dos riscos desses sintomas. Em contraponto, uma
pesquisa relata que poucos prestadores de cuidados tém uma exposicido
consideravel sobre a DH em seu processo formativo, circunstancia que dificulta a
continuidade do cuidado.®?

O eixo Necessidades Psicossociais revela outra o6tica de fatores que
influenciam o paciente com DH, trazendo para esse cenario, principalmente, a Rede

Social de apoio, cuidado e convivio desse individuo com abordagem nos artigos A1,



A3 e A6. Diante disso, uma pesquisa qualitativa mostra que o papel do cuidador &
moldado pelas deficiéncias do membro da familia afetado.®’ Nesse sentido, é
imperioso estabelecer um elo de confianga, escuta qualificada e educagao em saude
na triade paciente-profissional-cuidador, que participam diretamente da eficiéncia do
cuidado.

Outrossim, mesmo nao sendo identificado nenhum cuidado de enfermagem
diante do eixo Necessidades Psicoespirituais na revisdo, nao significa que nao
haja atividades desempenhadas nesse aspecto. Um estudo apresentou que um
senso de significado e propdsito pode aumentar o bem-estar do paciente com DH,

logo, isso ajuda a reduzir fatores estressores.®*

2.3.2 Competéncias do Enfermeiro para Cuidar da Doenga de Huntington

Além das competéncias proprias do enfermeiro, o gestor dos cuidados para o
paciente com DH deve abordar em sua conduta profissional o papel de lider, que por
vezes sera necessario motivar sua equipe frente ao esgotamento e também treina-la
para implementar cuidados adequados, considerando sempre a humanizacéo.®”

No que tange a sistematizacdo do cuidado, o enfermeiro precisa ter
organizagao para elaborar o plano de cuidados individualizado, seja no ambiente
hospitalar, ambulatorial ou doméstico.®® Além disso, é interessante se utilizar de
ferramentas como o genograma e o ecomapa para tracar o perfil desses pacientes.
(22)

Ademais, devera lembrar-se de sua fungcao enquanto educador, para sanar as
duvidas e anseios de familiares e pacientes, podendo ser empregado o uso de
materiais educativos sobre os cuidados.® 2 %:3% Assim como também & importante
para esse profissional, a educagao continuada em genética e doencgas raras, a fim
de se especializar no cuidado com informagdes atuais.®®

Contudo, é interessante que o enfermeiro estabeleca uma conexao, mediante
as necessidades do paciente, com a equipe multiprofissional no propdsito de atender

integralmente as demandas. "% 2% 2%



2.3.3 Assisténcia de Enfermagem na Realidade Brasileira

Dois dos estudos selecionados nessa revisdo (A1 e A4) relatam os cuidados
de enfermagem para o cenario brasileiro, sendo um deles (A4) com foco na Atengao
Basica (AB).®® Diante disso, faz-se mister a qualificagéo dos profissionais que atuam
na AB para acolher os pacientes com DH, tendo em vista que esse nivel de atengao
a saude é considerado a porta de entrada para o cuidado.®

Nesse contexto, vale salientar a necessidade de fortalecimento da PNAIPDR,
por meio de acdes que minimizem a falta de conhecimento de individuos portadores
da DH ou com predisposicdo da doenca sobre a assisténcia prestada pelo Sistema
Unico de Saude (SUS) com foco nas doencas raras. Assim como, é crucial a
ampliacdo de novos Centros de Referéncia em Doengas Raras nas capitais do pais,
considerando que atualmente apenas doze estados sdo contemplados por esse
servigco especializado.®

Ademais, uma pesquisa realizada no Brasil trouxe o relato de uma série de
casos da DH Juvenil na regido amazonica.®” Tal fato revela a exigéncia de expandir
o rol de doencas identificadas no Programa Nacional de Triagem Neonatal com a
insercao da DH, para que haja o cuidado necessario dos sinais e sintomas desde

cedo.®
2.3.4 Limitagdes do Estudo

Todavia, as limitacdes que essa revisao apresenta sdo a partir da escassez
de estudos sobre os cuidados de enfermagem, no qual teve como escopo vinte e
cinco anos de publicagdes e poucos artigos disponiveis gratuitamente na integra,
com um nivel de evidéncia relativamente baixo.

2.3.5 Contribuigdes para a pratica

Apesar das limitagdes, esse estudo revelou uma série de cuidados que sao

aplicaveis na assisténcia do profissional de enfermagem, desde um cenario de alta



complexidade até o atendimento domiciliar. Além do mais, a maioria das pesquisas
foram realizadas por enfermeiros, fato que corrobora a pratica clinica baseada em

evidéncias e consolida a enfermagem como ciéncia do cuidado.

3 CONSIDERAGOES FINAIS

Em suma, diante do exposto, pode-se inferir que atividades de orientagao,
avaliacdo, escuta qualificada e educagcdo em saude permeiam os cuidados de
enfermagem direcionados aos portadores da DH, e que s&o ferramentas importantes
para compor o plano de cuidados individualizado do paciente com essa patologia.
Ademais, esse estudo encontrou, além de cuidados, competéncias essenciais que 0
enfermeiro deve desenvolver para aprimorar suas condutas, frente as necessidades
do paciente.

Além do mais, por se tratar de uma doenca rara, mas com disseminagao
mundial, € imprescindivel a ampliagcdo de novos estudos que colaborem para o
desenvolvimento da equipe de enfermagem frente a conjuntura da DH, considerando

o perfil sociodemografico dos portadores nas mais variadas regides do globo.
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