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Resumo

Através do relato de caso de paciente com sindrome de
Werdnig-Hoffman, forma mais severa da amiotrofia espinal,
de cardter autossdmico recessivo, de inicio precoce e rapido e
com uma freqiiéncia ndo tdo rara, demonstraremos as
vantagens da interna¢io domiciliar sobre a hospitalar.

PBC, 7 anos, sexo masculino, portador de amiotrofia espinal
progressiva com insuficiéncia respiratéria cronica e em
ventilagdo pulmonar mecinica domiciliar.

No primeiro ano de internagio domiciliar apresentou oito
reinternagdes hospitalares, sendo a iltima em outubro de 1999.
Desde entdo a internagido domiciliar mantém o paciente
compensado clinicamente.

Os achados deste estudo demonstram a importincia do
tratamento de internacio domiciliar nestes casos, diminuindo
a morbi-mortalidade destes pacientes, em relagdo a internagao
hospitalar convencional.

Unitermos

Sindrome de Werdnig-Hoffman; amiotrofia espinal;
internacio domiciliar.

Abstract

Through the report of the case of a patient with Werdnig-
Hoffman syndrome, the most severe kind of spinal
amyotrophy, autossomal recessive, that starts early and fast
and with frequency not so rare, we will show the advantages
of the home care when compared to the hospitalar care.
CPB, 7 years old, male, with progressive spinal amyotrophy
and chronic respiratory insufficiency, who is in home
mechanics pulmonary ventilation. On the first year of home
care he was rehospitalized 8 times. The last one was in october
1999. Since that time the home care program keeps the pacient
in a stable clinical condition.

The study shows the importance of the home care program
on this kind of cases, with the decrement of morbidity and
mortality of this patients when compared to traditional
hospitalar care.

Uniterms

Werdnig-Hoffman syndrome; spinal amyotrophy; home care.

Introducao

Trata-se de um relato de caso de paciente com sindrome
de Werdnig-Hoffman, que é a forma mais severa da
amiotrofia espinal (tipo ), de carater autossdmico recessivo,
com inicio precoce e rdpido, normalmente no primeiro ano
de vida.

A sindrome caracteriza-se por déficit motor grave
associado a uma hipotonia simétrica importante, com
acometimento dos musculos do quadril, cintura escapular,
pescoco, membros superiores e inferiores. As
extremidades tornam-se flicidas, encontrando-se as
inferiores em rotacdo externa e as superiores em abdugcio,
ao contrdrio das grandes articulagdes, que,
freqlientemente, estdo contraidas’.

A coluna vertebral apresenta acentuada cifoescoliose e
h4 deformidade também do térax, na forma de sino.

Ocorrem, ainda, fasciculacdes principalmente na lingua,
coxins de tecido adiposo, contracdes fibrilares, diminuicio
dos reflexos profundos, acometendo a musculatura bulbar
nas fases finais da doenca. O VII e XII pares cranianos
sdo também acometidos™*’.

A sensibilidade cutinea, sensério, esfincteres e inteli-
géncia sdo normais na maioria dos pacientes.

O diagnéstico € clinico, sendo confirmado por bidpsia
muscular associada a microscopia eletronica identificando

um tecido com atrofia neurogénica®*°.
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A evolugio e o progndstico sdo desfavordveis, com o ébito
ocorrendo freqiientemente no primeiro ano de vida, devido,
principalmente, a quadro de pneumonia hipostitica ou
aspirativa®®.

Os pacientes que atingem faixas etdrias maiores ficam
completamente imobilizados.

O tratamento compreende medidas de suporte, profilaxia
de contraturas e infeccdes, fisioterapia motora e respiratéria,
dieta hiperprotéica e normocalérica e acompanhamento
psicoldgico.

Material e método

PBC, 7 anos, sexo masculino, portador de amiotrofia
espinal progressiva tipo I com insuficiéncia respiratéria
cronica e em ventilacio pulmonar mecinica domiciliar.

Nasceu com peso e altura adequados, sem nenhuma
intercorréncia no pré-natal e pés-parto, evoluindo bem,
assintomadtico.

Aos 6 meses, comegou a apresentar perda dos movimentos
dos membros; com 9 meses realizou a primeira eletroneu-
romiografia que ndao excluiu a doenca e com 12 meses
realizou a segunda, que ainda mostrou-se duvidosa.

Teve sua primeira internacdo em UTT pedidtrica com 18
meses, por insuficiéncia respiratéria. Nesta, foi realizada a
biépsia muscular que confirmou definitivamente a doenga.
Foi ainda submetido a traqueostomia e gastrostomia.

Com 28 meses foi admitido no programa de internagio
domiciliar com ventila¢do pulmonar mecénica.

No primeiro ano desta modalidade domiciliar apresentou
oito reinternagdes hospitalares, sendo a tltima em outubro
de 1999. Desde entido, a internacio domiciliar mantém o
paciente compensado clinicamente. O estado nutricional é
bom, com peso adequado (aproximadamente 25 kg),
apresenta desenvolvimento cognitivo normal, estando
alfabetizado. Com a fisioterapia e a ludoterapia, houve
melhora significativa do déficit motor, apresentando
movimentos coordenados em mios e quirodéctilos bilaterais.

O método aplicado foi o programa multidisciplinar de
internagao domiciliar, descrito abaixo:

* Médico: duas visitas semanais.

* Enfermagem: 24 horas didrias.

* Hisioterapia: duas sessoes didrias.

* FLonoaudiologia: ~ acompanhamento pela
incoordenagio da deglutigdo.
acompanhamento pela tendéncia
a distrofia.
acompanhamento pelo quadro
depressivo e constantes
questionamentos.
ndo pode ser determinada
enquanto for necessario o
suporte ventilatério.

* Nutricionista:

* Psicélogo:

* Previsio de alta:

Discussao

Segundo Czeizel & Hamula e Brandt™, que relataram

aspectos clinicos e genéticos de pacientes com esta sindrome,
ha importante correlagio destes com o quadro clinico do
caso estudado, porém, as complicagdes respiratorias e/ou
infecciosas ocorreram mais freqiientemente e o tempo de
vida destes pacientes foram em média de 1 a 2 anos, idade
muito inferior ao do paciente relatado neste estudo. Nao foi
possivel encontrar relatos mostrando a eficdcia do tratamento
em regime de internacdo hospitalar, entretanto, nosso estudo
mostrou inlimeras vantagens do tratamento domiciliar, desde
a melhora clinica até o melhor convivio familiar.

Conclusao

Pacientes portadores de sindrome de Werdnig-Hoffman
em assisténcia domiciliar apresentam morbi-mortalidade
inferior aqueles mantidos em internagdo hospitalar
convencional.
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