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APRESENTACAO

Segundo Bachelard, “um discurso sobre o método cientifico sera sempre um
discurso de circunstancia, nao descrevera uma constituicdo definitiva do espirito
cientifico”; considerando a amplitude dessa tematica, uma obra que almeje langar foco em
propostas, recursos e resultados nas ciéncias da saude, naturalmente tera como desafio a
caracterizacao de sua abordagem metodoldgica. Neste sentido, este e-Book foi organizado
de modo a apresentar ao leitor 171 artigos seriados justamente por este elo comum que
une, na ciéncia, a proposta (objetivo), o recurso (viabilidade) e o resultado (evidéncia): o
método de pesquisa per si.

Dos seus nove volumes, os dois primeiros sdo dedicados aos relatos de caso, relatos
de experiéncia e de vivéncia em saude apresentando aspectos da realidade clinica, cultural
e social que permeiam a ciéncia no Brasil.

Ja no intuito de apresentar e estimular o dialogo critico construtivo, tal qual o
conhecimento dos recursos teoricos disponiveis frente aos mais variados cenarios em
saude, os volumes trés, quatro e cinco exploram estudos de revisdo da literatura que
discutem o estado da arte da ciéncia baseada em evidéncia sugerindo possibilidades,
hipoteses e problematicas técnicas no intuito de delimitar condutas para a pratica clinica.

Por fim, os volumes de seis a nove compreendem os resultados quali e quantitativos
das mais diversas metodologias de intervencdo em saude: estudos comparativos, ensaios
clinicos e pré-clinicos, além de acbes em politicas publicas na area de saude coletiva.

Com ainteleccao dos tdpicos tratados nessa obra, espera-se — tanto quanto possivel
— contribuir no processo de ampliacéo, fundamentacéo e fomento da discusséao e reflexado
cientifica na interface entre propostas, recursos e resultados nas Ciéncias da Saude.

Luis Henrique Almeida Castro
Thiago Teixeira Pereira
Fernanda Viana de Carvalho Moreto
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CAPITULO 9

COLESTASE INTRA-HEPATICA PROGRESSIVA

Data de aceite: 01/06/2020

José de Siqueira Amorim Junior
Universidade Estadual do Ceara — UECE

Picos — PI

Alicia Elen Aguiar do Régo
Universidade Federal do Piaui - UFPI

Teresina - Pl

Anténia Sylca de Jesus Sousa
Universidade Federal do Piaui - UFPI

Picos - PI

Marina Martins Soares da Silva
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Valencga — Pl

Francisco José de Araujo Filho
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Propostas, Recursos e Resultados nas Ciéncias da Saude

FAMILIAR TIPO 3

Augusto de Sousa Andrade Neto
Universidade Federal do Piaui - UFPI

Santo Inacio do Piaui - Pl

RESUMO: A colestase intra-hepatica familiar
progressiva consiste em um grupo heterogéneo
depatologiasgenéticasautossémicasrecessivas
gue se apresentam com colestasehepatocelular
devido a um defeito na secrecéo biliar, que na
maioria das vezes é manifestada na infancia. O
objetivo do estudo foi aplicar a sistematizacao
da assisténcia de enfermagem a paciente com
colestase intra-hepatica progressiva familiar
tipo 3. A experiéncia a ser relatada deu-
se a partir de trés visitagcbes a uma crianca
hospitalizada. Os dados foram coletados com o
auxilio do instrumento modelo do servico e de
informacgdes coletadas a partir do relato da mae,
com a finalidade de conhecer o histérico clinico
pregresso e atual da paciente, bem como,
os procedimentos executados durante a sua
estadia no hospital. Na primeira vista, a paciente
encontrava a integridade da pele prejudicada
relacionado ao estado nutricional desequilibrado
evidenciado por ressecamento de pele e
mucosas, bem como, conforto prejudicado
relacionado a doenca crbnica evidenciado por
abdome globoso e queixas de desconforto. Tais
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diagnosticos deram origem as intervencgdes e orientacdes cuja aplicabilidade foi realizada de
forma efetiva pelos pais, sendo observado na ultima visita, pele normocorada e hidratada,
melhora no padréo respiratorio, presenca de pediculose minimizada. O responsavel relatou
mudanca nos habitos alimentares da crianga, com incluséo de saladas durante as refeicoes e
consumo de frutas entre os intervalos das refeicées. Mesmo com as intervengdes propostas
para o desconforto abdominal, o paciente continua a relatar desconforto a palpagéo, porém
esta sintomatologia € uma consequéncia da patologia, cuja melhora implica a utilizagao de
medicacao e ndo de medidas nao farmacoldgicas. A vivencia foi de suma importéncia para o
conhecimento da doenca, bem como, propiciou a realizagdo do cuidado do paciente por meio
da aplicacdo da SAE, atentando-se o olhar para as necessidades prioritarias do paciente e
buscando a resolucéo destes por meio de agdes.

PALAVRAS-CHAVE: Colestase Intra-Hepatica; Insuficiéncia Hepatica; Ictericia.

TYPE 3 FAMILY PROGRESSIVE INTRAHEPATIC CHOLESTASE

ABSTRACT: The progressive familial intrahepatic cholestasis consists of a heterogeneous
group of autosomal recessive genetic pathologies that present with hepatocellular cholestasis
due to a defect in biliary secretion, which is most often manifested in childhood. The aim of
the study was to apply the systematization of nursing care to patients with type 3 progressive
intrahepatic cholestasis in the family. The experience to be reported was based on three
visits to a hospitalized child. Data were collected with the help of the model service tool
and information collected from the mother’s report, in order to know the patient’s past and
current clinical history, as well as the procedures performed during her stay at the hospital.
At first glance, the patient found impaired skin integrity related to unbalanced nutritional
status, evidenced by dryness of skin and mucous membranes, as well as impaired comfort
related to chronic disease evidenced by globose abdomen and complaints of discomfort.
Such diagnoses gave rise to interventions and guidelines whose applicability was effectively
carried out by the parents, being observed at the last visit, smooth and moisturized skin,
improvement in breathing pattern, minimized pediculosis. The guardian reported a change
in the child’s eating habits, including salads during meals and consumption of fruit between
meals. Even with the proposed interventions for abdominal discomfort, the patient continues
to report discomfort on palpation, but this symptomatology is a consequence of the pathology,
whose improvement implies the use of medication and not non-pharmacological measures.
The experience was of paramount importance for the knowledge of the disease, as well as
providing the patient’s care through the application of SAE, paying attention to the priority
needs of the patient and seeking their resolution through actions.

KEYWORDS: Intrahepatic cholestasis; Liver failure; Jaundice.
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11 INTRODUCAO

A colestase intra-hepatica familiar progressiva (PFIC) consiste em um grupo
heterogéneo de patologias genéticas autossOmicas recessivas que se apresentam com
colestasehepatocelular devido a um defeito na secrecao biliar, que na maioria das vezes
é manifestada na infancia. E considerada como doenca rara apresentando estimativa de
incidéncia de 1 por 50.00 a 1 por 100.000 nascidos vivos, porém, ainda nao é conhecida
a prevaléncia exata de incidéncia desta doenca (SRIVASTAVA, 2014; DAVIT-SPRAUL et
al., 2009).

A colestase intra-hepatica familiar progressiva pode ser classificada em PFIC-1,
PFIC-2 e PFIC-3. Na qual, apresentam o mesmo espectro clinico, sendo caracterizadas
por colestase crénica e auséncia de disturbios anatémicos identificaveis (SOCIEDADE
BRASILEIRA DE HEPATOLOGIA, 2010).

Dentre os tipos de colestase familiar encontra-se a tipo 3 (PFIC-3), os pacientes
desta doenca manifestam mutacdo no gene ABCB4, estando localizado no cromossomo
7, sendo este responsavel de codificar a proteina de resisténcia multidrogas-3 (MDR3),
qgue funciona como transportador de fosfolipidio (flippase) que se encontra na membrana
canalicular. Com as muta¢des do MDR3 ocorre a alteragéo no transporte de fosfolipidios
para os canaliculos. Desse modo, a formacao da bile tera baixa concentracéo de acido
biliar, resultando assim em efeito toxico aos hepatécitos (SOCIEDADE BRASILEIRA DE
HEPATOLOGIA, 2010; DAVIT-SPRAUL et al., 2009).

Nos achados clinicos de colestase seu aparecimento ocorre no primeiro ano de
vida em um a cada trés pessoas acometidas pela a doenca, e raramente no periodo
neonatal. O surgimento dos sintomas varia, onde algumas criangcas podem apresenta-los
tardiamente ou na adolescéncia. A evolucéao clinica desta doenca é caracterizada com
0 sem presenca de ictericia, hipertensdo portal e insuficiéncia hepatica (SOCIEDADE
BRASILEIRA DE HEPATOLOGIA, 2010).

Em relagcdo aos achados laboratoriais mostram elevacdo das aminotransferases
e bilirrubira direta, niveis bastante altos de GGT. Histologicamente existe propagacao
ductal, infiltrado inflamatério, fibrose portal e perioportal com progressdo para cirrose
(SOCIEDADE BRASILEIRA DE HEPATOLOGIA, 2010; SRIVASTAVA, 2014).

2| OBJETIVO

Aplicar a sistematizacdo da assisténcia de enfermagem a paciente com colestase
intra-hepética progressiva familiar tipo 3.
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31 METODOS

Trata-se de um estudo de caso realizado a partir da coleta de dados obtida por
meio de uma entrevista feita com base em um instrumento de apoio (roteiro), onde nesse
constava todas as informacgdes que precisavamos para constru¢cdo do presente trabalho.

A amostra deste estudo foi escolhida de forma aleatéria, tendo como requisito que
a crianca ou adolescente fosse residente do municipio de Picos e possuisse alguma
patologia. Antes da realizagdo da entrevista foi solicitado autorizagdo do responsavel pela
crianga, da qual concordou com as condi¢cbes impostas para realizagédo do estudo.

A coleta de dados foi realizada por meio de uma visita ao domicilio da paciente,
onde as informacgdes foram coletadas através de uma entrevista com a mée da crianca
sobre, a descoberta e caracteristicas da patologia, queixas e sintomas relacionados,
observou-se o estado geral da criancga e foi realizado o exame fisico. Buscou-se identificar
todos diagnosticos de enfermagem tendo como base o livro NANDA, a partir dos quais
foi possivel planejar a assisténcia cabivel. Foram no total de trés visitas ao domicilio do
paciente para a conclusdo deste estudo, sendo a primeira realizada 29/05/2019 para
coleta de dados, a segunda no dia 05/06/2019 para implementacéo das intervencdes e a
terceira no dia 10/06/2019 para avaliagcdo dos resultados alcancados.

4 | RESULTADOS

4.1 Histérico de Enfermagem

G.V.G.L, 4 anos, sexo masculino, brasileiro, catélico, natural de Picos, reside no bairro
Ipueiras na cidade de Picos - Pl, com saneamento basico local. Segundo relato verbal da
mae a gravidez né&o foi planejada, mas desde a descoberta fez todo o acompanhamento
pré-natal e os exames solicitados, porém, foi uma gravidez acompanhada de varias
complicagoes, pois a partir da 16° semana de gestacdo comecou a sentir contragdes e as
taxas de TGO, TGP, fosfataseaumetaram acima do normal, atingindo 1000 U/L.

G.V.G.L nasceu no dia 02//04/2014 na maternidade Evangelina Rosa em Teresina,
com 33 semanas, pesando 1.585 kg e medindo 41 cm, Apgar no 1° min: 9 e no 5° min:
10. Ao nascer suas taxas de TGO e TGP atingiram 700 U/L bem acima do normal, o
que seria esperado para o sexo masculino 38 U/L. Devido a imaturidade do pulméao em
consequéncia da pre-maturidade o mesmo foi encaminhado para UTI neonatal, no qual
ficou 1 més e 20 dias internado em uso de CPAP e halo hood até alcancar a maturidade
pulmonar.

De acordo com a mae, os primeiros sintomas como barriga alta e endurecida,
ictericia, desconforto respiratério, refluxo, choro e inquietacdes constantes comecaram a
surgir quando G.V.G.L tinha 6 meses de vida, o que fez a mesma procurar um atendimento
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médico especializado na cidade de Teresina e ap0s diversas internagdes e realizagdo de
exames como, 0 de sangue, biopsia hepatica e tomografia computadorizada, na qual
os resultados demonstraram que o tamanho do figado de G.V.G.L estava com 10 cm
(muito grande pra sua idade) e em estagio progressivo de cirrose hepatica, fecharam o
diagnostico do mesmo como sendo Colestaseintra-hepatica familia progressiva tipo 3.

Desde entdo o paciente faz tratamento medicamentoso com Ursacol, via oral de
150 mg, duas vezes ao dia, sendo 75 mg pela manhé e 75mg a noite. Hoje G.V.G. L vem
sendo acompanhado a cada 6 meses na cidade de Sao Paulo para refazer os exames e
controlar a doenca.

4.2 Exame Fisico

A crianca encontrava-se consciente, fasica, deambulando, pele e mucosas
normocoradas e ressecadas. Ao exame fisico apresenta cranio sem anormalidades,
fontanelas planas, couro cabeludo sem lesdes, auséncia de crostas e pediculose, pupilas
foto reativas e isocéricas, boa acuidade visual, nariz sem desvio de septo, sem secrecao
e ou/ crostas, boca: com denticdo decidua, sem céries, lingua higienizada, amigdalas
sem alteracao, orelhas: sem presenca de lesdes nos pavilhées auriculares e com boa
acuidade auditiva, pesco¢o: sem anormalidades, auséncia de n6dulos ou massas. Toérax:
assimétrico, presenca de escoliose, mamas sem altera¢des ou secre¢des. Dispneico, sons
respiratérios normais audiveis. Avaliacédo cardiovascular normal sem sopro, extremidades
aquecidas e pulsos periféricos presentes. Abddémen: globoso, com presenca de RHA,
indolor a palpacao. Alimentagcdao normal e sem restricdo, padrédo de sono adequado e
eliminagcdes urinarias e intestinais normais (SIC). No momento o paciente aguarda o
resultado dos exames periodicos. SSVV: PA: 110 x 70 mmHg; P: 116 bpm; FC: 110; R; 17
rpm; T: 36, 8 °C. Dados antropométricos: PC: 47 cm; PT: 52 cm; PAB: 57 cm; Estatura:
100 cm; Peso: 13.800 Kg.

4.3 Diagnosticos de Enfermagem

1° Risco de motilidade gastrintestinal disfuncional relacionado aos agentes
farmacolégicos (efeitos colaterais da medicac¢éo ursacol);

2° Integridade da pele prejudicada relacionado ao estado nutricional desequilibrado
evidenciado por ressecamento de pele e mucosas;

3° Risco de lesao relacionado a presenca de pediculose;

4° Padrao respiratorio ineficaz relacionado a escoliose evidenciado por dispneia;

5° Conforto prejudicado relacionado a doenca crdnica evidenciado por abdome
globoso;

6° Nutricdo desequilibrada: menos que as necessidades corporais relacionado a
doenca crénica evidenciado por baixo peso.
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4.4 Planejamento de enfermagem

1° Paciente apresentara risco de motilidade gastrintestinal disfuncional diminuido;

2° Paciente apresentara integridade da pele melhorada;

3° Paciente apresentara risco de leséo diminuido;

4° Paciente verbalizard melhora no padrao respiratério;

5° Paciente verbalizara melhora no conforto;

6° Paciente apresentara estado nutricional adequado.

Implementacao de Enfermagem

1° Orientar os responsaveis sobre os efeitos colaterais que a medicacdo pode
acarretar:

+ Orientar sobre a importancia da verificagcao rotineira do prazo de validade da medi-
cacao, bem como armazenar tais farmacos em locais com temperatura adequada
e de dificil acesso para as criangas.

2° Estimular os cuidados de pele e mucosas:
+ Estimular a hidratacéao;

+ Avaliar ingestao hidrica e alimentar;

+ Observar alteracdes da pele;

+ Incentivar na ingesta hidrica e consumo alimentar saudavel;
3°Observar o couro cabeludo da crianga em busca de lesdes:

+ Orientar os responsaveis como deve ser feito a remogao de ovos e piolhos;

+ Orientar os responsaveis a adquirir pediculicida para o combate da pediculose;
4° Observar valores na oximetria de pulso:

+ Monitorar padrao respiratério;

« Orientar quanto as técnicas de reeducacao funcional respiratéria com énfase
na técnica de correcéo postural.

5°Medir circunferéncia abdominal:

+ Orientar equilibrio da ingest&o hidrica.

6° Identificar problemas relacionados a alimentacao:

+ Orientar aos responsaveis sobre a importancia da dieta alimentar para recupera-
¢cao do estado de saude do paciente.

4.5 Avaliacao de Enfermagem

Avaliacdo de enfermagem foi verificada durante as orientagcbes fornecidas ao
responsavel do paciente, certificando-se absorcao de informacgdes deste para o cuidado
com a crianca. Na semana seguinte foi realizada novamente uma visita ao paciente para
avaliar os resultados alcangados das intervengdes implementadas, sendo observada
pele normocorada e hidratada, melhora no padrao respiratorio, presenca de pediculose
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minimizada.

O responsavel relatou mudanga nos habitos alimentares da crianga, com inclusao
de saladas durante as refeicbes e consumo de frutas entre os intervalos das refeicoes.
Mesmo com as intervencdes propostas para o desconforto abdominal, ndo teve grande
evolucgao, visto que é uma consequéncia da patologia, sendo assim, o paciente continuo
a relatar a presenca de um leve desconforto na regido do abdome quando realizada a
palpacéo. Desse modo, além dos resultados positivos obtidos foi reforcada novamente as
orientacbes para o responsavel para a continuacéo dos cuidados com o paciente.

51 CONCLUSAO

A realizacdo do presente estudo foi de suma importdncia para o conhecimento
mais aprofundado da doenca colestase intra-hepatica familiar progressiva, sendo
pouco evidenciada pela a literatura. Destacando-se também a realizagdo do cuidado do
paciente por meio da aplicagcdo da sistematizacdo de enfermagem, como experiéncia
enriquecedora para o desempenho com mais qualidade da assisténcia de enfermagem
enquanto académico e como futuro profissional.

Portanto, os cuidados de enfermagem devem ser implementados de forma
humanizada, atentando-se o olhar para as necessidades prioritarias do paciente e buscando
a resolucao destes por meio de suas ac¢des. Além disso, é essencial o aperfeicoamento
do conhecimento com base na literatura cientifica para realizar a assisténcia com mais
qualidade.
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