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APRESENTACAO

A obra “Organizacédo Servicos e Cuidados em Saude”, consiste em uma série de
livros da Atena Editora, que tem como objetivo primeiro a discussao de temas cientificos,
com énfase na producgéo da salde: na gestdo e na linha de cuidado da saude publica. As
publicacbes que compdem esse ensaio sdo frutos de estudos desenvolvidos em diversas
instituicbes de ensino e pesquisa que resistem na defesa da ciéncia.

A tematica arrolada nos instiga a profundas reflexdes e inquietacdes. Iremos
apresentar de forma categorizada e interdisciplinar em quatro volumes. As producdes
nascem dos estudos, pesquisas, relatos de experiéncia e/ou revisdes que perpassam nos
diversos cenarios que se produzem salde, quer seja na gestédo ou na atencgéo.

O primeiro seguimento € destinado a uma anéalise das estratégias de gestao que sdo
adotadas na Organizagao dos Servigos e Cuidados em Saude, destacando-se os desafios
e limitagcdes enfrentados pelos atores sociais que estdo imersos nos pontos de atengéo a
saude. Entendemos, que o cuidado em salde possui diversos significados e é constituido
das acdes de profissionais de saude. No contexto do cenario do Século XXI, com as
motivacdes da Pandemia da Covid-19, se faz imperativo o conhecimento, a habilidade, a
resolutividade e a luz ética para gerir sadde, na perspectiva da integralidade do cuidado, no
intuito de garantir a qualidade da atencéo.

Na segunda secao a énfase da discusséo € direcionada as estratégias da linha de
cuidado na atencéo primaria, secundaria e terciaria, atentando-se para as estratégias de
cuidado para as minorias, para os pacientes criticos e para a reabilitagéo. Os resultados e
discussoes defendidos sinalizam a necessidade do fortalecimento das Politicas Publicas,
no sentido do financiamento e suporte da rede, para que o objetivo pleiteado possa ser
cumprido, tentando diminuir a grande lacuna das iniquidades ainda presentes em nossa
sociedade.

No terceiro volume tém destaque o Programa de Atencao Integral a Saude do
Adulto (PAISA), destaca-se que a populacdo adulta e idosa vem apresentando nas Ultimas
décadas um significativo aumento. Assim, justifica-se o espaco de discussao das interfaces
da saude do adulto, com destaque a temas relacionados a violéncia no transito, satde
do trabalhador, terapia antimicrobiana, reabilitacdo na Covid-19, dentre outros temas téo
necessarios para o meio académico e social.

O ultimo seguimento, tém destaque as contribuicdes da Politica Nacional de Saude
Mental, a Integralidade do Cuidado e a Politica de Humanizacéo na Atengéo Psicossocial,
enfatizando as contribuicdes da efetivacdo de tal politica, além disso, essa politica visa
a constituicdo de uma rede de dispositivos diferenciados que permitam a atencéo ao
portador de sofrimento mental no seu territorio e ainda, acdes que permitam a reabilitagdo
psicossocial por meio da insercao pelo trabalho, cultura e lazer. Reafirmando, assim, a



necessidade da formagéo profissional permanente, que instigue o trabalhador da satde a
reinventar suas acdes e ressignificar seus saberes e praticas, criando outras estratégias de
cuidado, provocando reflexdes continuas e instituindo mais saberes e praticas que visam a
superar os entraves descritos anteriormente.

Que a luz da ciéncia te incomode profundamente, para que consiga mergulhar na
apreciacao dos diversos temas instigantes que seguem e que assim, o aprendizado possa
contribuir para o aperfeicoamento do ser e das praticas a exercerem em cada espago
que estiverem, por mais longinquo que seja. Sabemos o0 quéo importante é a divulgacéo
cientifica, por isso evidenciamos também a estrutura da Atena Editora capaz de oferecer
uma plataforma consolidada e confiavel para estes pesquisadores exporem e divulguem

seus resultados.

Francisca de Fatima dos Santos Freire
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RESUMO: A sindrome de Beckwith Wiedemann
(SBW) & uma anomalia genética, congénita, rara
que caracteriza pelo crescimento excessivo de
partes do corpo e 6rgaos gerando dimorfismos
corporais e uma variedade de achados clinicos
O objetivo desse trabalho é descrever a
experiéncia vivenciada na pratica assistencial de
enfermagem de um recém-nascido com suspeita
dessa sindrome. A metodologia utilizada para
estudo de caso foi baseada nos bancos de
dados Scielo (Scientific Electronic Library Online)
e a ferramenta de busca o Google Académico. O
estudo de caso foi realizado no posto de salde no
més de outubro de 2019, elaborada por meio do
acesso ao prontuario da paciente, exame fisico
e um dialogo com os pais e os integrantes do
grupo. O desenvolvimento do presente trabalho
possibilitou a compreenséo das caracteristicas,
tratamento, diagndstico e orientagbes focando na
importéancia do cuidado do individuo.
PALAVRAS-CHAVE: Sindrome de Beckwith
Wiedermann. Enfermagem. Macroglossia.
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BECKWITH WIEDEMANN SYNDROME: QUALIFICATION NURSING
ASSISTANCE

ABSTRACT: Beckwith Wiedemann Syndrome (SBW) is a rare, congenital genetic anomaly
characterized by overgrowth of body parts and organs leading to body dysmorphisms and
a variety of clinical findings. The aim of this paper is to describe the experience of nursing
care practice. of a newborn with suspicion of this syndrome. The methodology used for
case study was based on the Scielo databases (Scientific Electronic Library Online) and the
Google Scholar search tool. The case study was conducted at the health clinic in October
2019, prepared through access to the patient’s medical record, physical examination and a
dialogue with parents and group members. The development of the present work allowed the
understanding of the characteristics, treatment, diagnosis and orientations focusing on the
importance of the care of the individual.

KEYYWORDS: Beckwith Wiedermann’s syndrome. Nursing. Macroglossia.

11 INTRODUGAO

Sindrome de Beckwith-Wiedemann é o nome dado ha uma condi¢éo poli malformativa
congénita de expressividade variavel, a qual foi em 1963 que foi relatado pela primeira vez
pelo Dr. Bruce Beckwith, sendo visto trés casos dela, ambos apresentando onfalocele,
macroglossia e viseromegalia. Um ano depois, em 1964, mais trés casos foram relatados
pelo Dr. H. R. Wiedemann, ambos apresentando disttrbios semelhantes (ESPUNES,
GRACIA, 2001; LORENZANA, 2006).

O grupo optou por realizar a pesquisa de campo sobre o tema estudado, uma
vez que vivenciado a assisténcia prestada ao recém-nascido durante a pratica de saude
da crianca e adolescente. Apresenta-se como justificativa o fato dela ser rara, que vem
aumentando com o tempo e ndo tem embasamento para condugéo de estudos e praticas
clinicas. Sendo assim, um dado relevante para preparar melhor a equipe dos enfermeiros
a estar aptos a prestar uma assisténcia de qualidade a essas criancgas.

Essasindrome costumatrazeras seguintes caracteristicas: gigantismo, macroglossia,
que pode consequentemente gerar disturbios nutricionais e respiratorios, defeitos na
parede abdominal, nefromegalia, neoplasias, hipoglicemia, exoftalmia, polidactilia, hemi-
hipertrofia, palato fendido e onfalocele. (MARINHO, 2015).

Para que seja relevante levantar suspeitas acerca da possibilidade de a pessoa ter
a sindrome, ha manifestagdes clinicas que sugerem isso, sendo algumas maiores e outras
menores. Ha também um risco do desenvolvimento do Tumor de Wilms, caso o sindrémico
tenha nefromegalia, levando a taxa de mortalidade & 20% para essas criancas (ESPUNES,
GRACIA, 2001; LORENZANA, 2006).

Entre as maiores esta a confirmacédo de que had um ou mais casos na familia de
pessoas contendo a sindrome, macroglossia, hemi-hiperplasia, citomegalia adrenocortical,
visceromegalia e tumores embrionarios. Enquanto as menores sdo a presencga
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de hemangioma neonatal, poli-hidramnio, idade Ossea avancada e prematuridade
(LORENZANA, 2006).

Criancas que tem a sindrome, mesmo que ela seja manifestada de forma total ou
parcial em seu organismo, tem um grande risco como foi citado, de desenvolver tumores
em sua linhagem embrionaria, sendo algo ainda mais agravante quando a crianca sofre
uma hemi-hipertrofia, colocando a chance de desenvolvimento do tumor multiplicado por
quatro em alguns casos (ESPUNES, GRACIA, 2001).

Por ser rara, apenas 1 em cada 13.700 nascimentos, tem chances de desenvolver
essa sindrome. Inclusive, alguns desses sindrémicos podem apresentar uma duplicacéo
parcial no cromossomo 11p, mas é considerado uma heranca familiar, devido seu grau de
raridade (HAIDAR, 2016).

O Obejetivo geral & descrever a experiéncia vivenciada na préatica assistencial de
enfermagem de um recém-nascido com suspeita as Sindrome de Beckwith Wiedemann.
Objetivo especifico: Observar o grupo de achados clinicos referentes a sindrome, conhecer
os cuidados a serem tomados com a crianca portadora da SBW e propor as devidas acbes
do enfermeiro para melhor forma de cuidado e promocéo de saude.

21 METODOLOGIA

Estudo de caso realizado durante os estagios da disciplina Saude da Crianca e
Adolescente com paciente recém-nascido (R.N), 3 meses de idade, sexo masculino, com
suspeita de sindrome de Beckwith Wiedmann, em uma consulta de puericultura no posto
de saude. Para que o estudo de caso fosse possivel houve acesso ao prontuario, exame
fisico € um dialogo com os responsaveis pela crianga.

O estudo foi desenvolvido também através de uma revisdo bibliografica, para
aprofundamento, baseado no banco de dados da Scielo (Scientific Electronic Library
Online) e a ferramenta de busca Google Académico, na qual teve o intuito de esclarecer
sobre os sintomas, causas e seu devido diagnostico e tratamento. A pesquisa foi elaborada
em outubro de 2019 utilizando as seguintes palavras chaves: sindrome de Beckwith
Wiedmann, macroglossia e enfermagem limitando a artigos publicados entre 2000 a 2019.

31 SINDROME DE BECKWITH WIEDEMANN

A sindrome de Beckwith Wiedemann (SBW) foi descrita por Wiedemann em 1964 e
por Beckwith em 1963, em trabalhos separados, originando assim o nome. E causada por
anomalia genética, congénita, rara que caracteriza pelo crescimento excessivo de partes
do corpo e 6rgaos gerando dimorfismos corporais e uma variedade de achados clinicos
(PINTO et al., 2011).

E reconhecida no nascimento ocorrendo em aproximadamente 1 de 13.700
nascimentos. Os casos 85% ocorrem sem histérico familiar da doenca, esses
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estdo associados a anormalidades genéticas de uma regido no cromossomo
11p15.5 em uma area chamada brago curto. E de 10% a 15% a alteracdo genética
€ herdada (HAIDAR, 2016).

Os sintomas costumam surgir na infancia ou na idade neonatal. Pode-se observar
nas criangas especialmente gigantismo, defeitos na parede abdominal (Hérnia umbilical,
onfalocele), macroglossia entre outros disturbios como microcefalia, anomalia no pavilhdo
auditivo, nevo plano facial, visceromegalia e hipertrofia muscular. Além disso, os bebes
nascidos com a sindrome correm o risco de ter tumor e desenvolver um cancer (LOBO et
al., 2017).

Sua razéo genética e de dificil explicagcéo, os pacientes que contém geneticamente
por via materna sdo acometidos completamente pelas deformagdes, vinda de forma mais
aguda. Entretanto os que sdo acometidos por via paterna tendem a ter sintomas de forma
amena. As pessoas acometidas tem uma propenséo ao aumento desordenado a partir da
segunda metade da gestacéo e no primeiro ano de vida, mesmo que em adultos, a altura
tende a estar normal (BARISC, 2018).

A macroglossia decorre do crescimento exagerado do tecido muscular, encontra-se
presente em 88% a 99% dos casos. E baseada na aparéncia da lingua, projegéo anterior
acentuada dificuldades de fonotacdo, degluticéo, secgcéo e hipertrofia muscular. Portanto
ela pode ocasionar um desenvolvimento anormal da mandibula, ma ocluséo dentaria e
prejudicar o crescimento dos ossos da face (TEIXEIRA et al., 2010).

A hérnia é uma abertura na parede abdominal, caracterizada pelo abaulamento da
cicatriz umbilical, causada pela falha do processo de fechamento da estrutura fibromuscular
do anel umbilical. Cerca de 80% do bebés, fechara espontaneamente até os 18 meses de
vida. O diagnéstico é realizado apenas observando o umbigo e tamanho dela, anamnese
e exame fisico. Geralmente as criancas ndo apresentam sintomas (PEREIRA, AFONSO,
2016).

O tratamento da sindrome vai de acordo com os sintomas apresentados no bebé,
na fase neonatal deve preconizar o controle da hipoglicemia com injecdo de soro com
glicose e a correcgéo cirurgica da onfalocele. No periodo pés-natal, a criangca devera seguir
com acompanhamento pediatrico e avaliagbes complementares deverédo ser solicitadas.
Dentre elas, destacam-se: avaliacdo ortopédica, cardioldgica, otorrinolaringologica,
bucomaxilofacial, fonoaudioldgica e ortodéntica (PINTO et al, 2011).

Para o tratamento cirdrgico da macroglossia requer avaliacéo criteriosa da relagéo
entre o tamanho da cavidade oral e da lingua, e de suas implicacbes dento-esquelético-
funcionais, esté cirurgia tem como objetivo a prevencao ou minimizagéo das deformidades
maxilofaciais, e deformidades corporais. Caso a hérnia ndo desapareg¢a com até 3 anos de
idade é necessario fazer uma cirurgia (PINTO et al., 2011).

E uma fase que gera muito inseguranga e estresse aos pais, por acabarem com

aquela idealizagéo do R.N nascer saudavel receber alta. Entdo nessa fase a equipe de
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saude, principalmente os enfermeiros por estarem junto ao longo dessa fase deve dar
apoio emocional aos pais. Para que a assisténcia de enfermagem ao neonato seja de
qualidade, é fundamental atender as necessidades de repouso, calor, nutricdo, higiene,
observacgéo e atendimento continuo aos bebés (SILVA, 2019).

O enfermeiro tem um papel fundamental no conhecimento especifico assistencial,
conhecimentos técnicos-cientificos e habilidades praticas pertinentes a profissao além de
sensibilizagdo para o estado humanizado e que vise promover o alivio do desconforto e da
dor relacionados ao processo terapéutico, como forma de minimizar o estresse vivido pelo
RN e o amparo da familia diante da incluséo deles no contato, cuidado e decisdes sobre o
filho (OLIVEIRA, 2017).

41 RESUMO DO CASO

Crianga nascida as 12:30 do dia 04/06/2019 com peso de 2975 KG, estatura de
40,5cm e Perimetro cefalico (PC) de 33,2 cm, Apgar no 1° e 5° minutos notas 9, nascendo
com idade gestacional de 36 semanas, Ortolani negativa, reflexo vermelho normal e teste
do pezinho sem alteracdes.

Triagem auditiva realizada em 28/06/2019 onde o teste EOA o ouvido direito (OD)
falhou e ouvido esquerdo (OE) também falhou, sendo feito outro teste em 16/07/2019 onde
0 OD passou e o OE falhou. Recebeu alta com peso de 2705KG sendo amamentado por
leite materno.

Marcos do desenvolvimento disponiveis na caderneta somente apds os 3 meses
onde a resposta ativa ao contato social se mostra presente, ainda ndo segura objetos,
de acordo com a mée emite sons além dos choros, j4 apresenta sustentagdo do tronco
levantando a cabecga ao ser colocado em decubito dorsal.

Data Idade Peso Centll'E:lteattrlcl)rsa(cm) ng‘g‘lfégo
10/06/2019 6 dias 2706KG 46 cm
08/07/2019 1 més e 45 dias 3,966kg 51,8 cm 37 centimetros
29/08/2019 2 meses e 25 dias 6,595KG 60 cm 41 centimetros
15/09/2019 3 meses e 13 dias 7,150KG 61 cm 42 centimetros
23/09/2019 3 meses e 17 dias 7400KG 62 cm 42 centimetros

Tabela 1 - Medidas antropométricas nas seguintes datas
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Recém-nascido com todas as vacinas em dia, BVG, Hepatite B ao nascer, 1°
dose Penta, VIP, pneumocécica 10v, Rotavirus, Meningocécica C. Os resultados de uma
ultrassonografia realizado no dia 26/09/2019 do abdémen total ndo apresentou alteracoes,
sendo dito na concluséo: Hérnia Umbilical medindo 3,8 cm x 0,56 cm e demais 6rgaos sem
alteracdes, ecograficos significativos, auséncia da Sindrome.

O prontuério do caso é apresentado todos os dados de consultas realizadas com
a crianga, desde exames rotineiros, consultas de puericultura, até dias de vacinagcéo de
acordo com a caderneta. Nele mostra peso e estatura apropriados em seu nascimento,
mas com o tempo, ficando muito acima do ideal para a idade atual. Consequéncias devido

o gigantismo e alimentagéo ndo adequada.

4.1 Analise de medicacoes

Medicamentos

Indicacoes

Contraindicacoes

Efeitos Adversos

Sulfato ferroso

Esta medicagéo é indicada para
tratamento anémico por falta de ferro,
resultando em continéncia alimentar.
Danos crénicos ou intermédio

na filtragem de ferro. Tratamento
também da anemia na gestagédo e em
prematuros.

Nao contém
contraindicacdes
para o paciente.

Sem efeitos
adversos para a
crianca.

E apropriado para aliviar os sintomas

Nao contém

Este medicamento

para prevenir e tratar risco de quedas e
fraturas, raquitismo e osteomalacia.

Simedicona em casos de grande quantidade de contraindicacdes nao é filtrado
gases gastrointestinal, resultando para o paciente. pelo organismo,
incdbmodos. Também indicado para atuando apenas
colicas no intestino, dores intestinais é no trato digestivo,
flatuléncia. e é eliminado nas

fezes de maneira
completa. Sem
efeitos adversos
para a crianga.

Vitamina D E uma medicagéo a base da vitamina N&o contém Sem efeitos
D. Apropriado para pessoas com falta contraindicacdes adversos para a
da vitamina D. Também sendo utilizado | para o paciente. crianca.

TABELA 2 — Medicagdes que a crianga faz uso

51 CONSIDERAGOES FINAIS

Diante dos artigos observados com base nessa revisdo de literatura e estudo
do caso, conclui-se que o trabalho forneceu maiores conhecimentos sobre a patologia,

esclarecimentos essenciais para compreender como uma sindrome incomum acontece em
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uma pessoa. Este estudo abrangeu de forma simples, apresentando os achados clinicos
referentes, a maneira como o profissional de saude deve atuar através da sistematizacao
de enfermagem.

Percebe-se que ela modifica 0 modelo de crescimento de alguns érgdos do corpo
humano, por isso o tratamento depende dos sintomas e das malformacdes do individuo.
Por exemplo, com exames, cirurgias e uma equipe multidisciplinar. Também foi possivel
aprender que é um problema genético no cromossomo 11. Portanto, é importante o
conhecimento a fundo da Sindrome de Beckwith Wiedemann para precoce identificacéo.

E necessario um investimento do governo com palestras, propagandas, outdoor para
conscientizar as familias sobre a importancia do pré-natal, e cursos profissionalizantes para
os profissionais da area da saude, de como lidar com as varias sindromes que existem.

O desenvolvimento do presente trabalho possibilitou a compreensdo das
caracteristicas, tratamento, diagnostico e orientagdes focando na importancia do cuidado
do individuo. Espera-se que esse trabalho possa servir de orientacdo e direcionamento aos
estudantes e familiares dos portadores da doenga quanto aos cuidados e apoio.

E importante na consulta do enfermeiro a identificagdo precoce da piora do quadro
clinico, as necessidades béasicas de orientacdo durante a evolugao do crescimento dessa
crianca, encaminhando para a equipe multidisciplinar, assim, fortalecendo as orien¢des de
alimentacdo e acompanhando os devios padrbes de crescimento e desenvolvimento que
forem surgindo. Além disso, articular o paciente na logica de rede de encaminhamentos

precoce.
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