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Conhecimento de familiares sobre cuidados domiciliares a crianca com sindrome de Hunter
Conocimiento de los miembros de la familia sobre la atencion domiciliaria de nifios con sindrome de Hunter
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ABSTRACT

Objective: to evaluate the family's knowledge regarding the care provided to the child with Hunter's
syndrome. Methodology: this is a descriptive, qualitative, exploratory study, conducted through interviews
with family members of children with Hunter syndrome, between March and April 2016 in a public teaching
hospital in Teresina, Pl. Results: a deficit in parents ' knowledge was observed, directly linked to their
education level, and as a consequence in the care provided to children. It was also noted the difficulty of
defining the correct diagnosis as a consequence of the rarity of the disease, the lack of knowledge of the
professionals about the syndrome, the shortage of specialized health centers and the difficulty of the family
before the diagnosis. Conclusion: in order to have an extension of care in all its dimensions, especially at
home, effective policies are made that can reduce the most diverse discomforts caused by chronic disease, in
other than investments in professional training for rapid diagnosis, treatment and for effective recognition
and care by family members in their home.

Descriptors: Mucopolysaccharidosis Il. Child Care. Nursing.

RESUMO

Objetivo: avaliar o conhecimento dos familiares quanto aos cuidados em domicilio a crianca com sindrome de
Hunter. Metodologia: estudo descritivo exploratorio qualitativo, realizado por meio de entrevistas com
familiares de criancas com sindrome de Hunter, entre em marco e abril de 2016 em hospital infantil publico
de ensino em Teresina-Pl. Resultados: observou-se um déficit no conhecimento dos pais, ligado diretamente
ao grau de instrucdo dos mesmos, e como consequéncia nos cuidados prestados as criancas. Notou-se também
a dificuldade de definir o diagnostico correto em consequéncia da raridade da doenca, o desconhecimento dos
profissionais sobre a sindrome, a falta de centros de salde especializados e a dificuldade da familia perante o
diagnostico. Conclusdo: para que haja uma extensao do cuidado em todas as suas dimensdes, em especial no
domicilio, necessarias se fazem politicas efetivas que possam diminuir os mais diversos desconfortos
ocasionados pela doenca cronica, além de investimentos em capacitacdo profissional para rapido diagndstico,
tratamento e para que ocorra efetivo reconhecimento e cuidado por parte dos familiares em seu domicilio.
Descritores: Mucopolissacaridose Il. Cuidado da Crianca. Enfermagem.

RESUMEN

Objetivo: evaluar el conocimiento de la familia con respecto a la atencion brindado al nifio con sindrome de
Hunter. Metodologia: un estudio descriptivo, cualitativo, exploratorio, realizado a través de entrevistas con
familiares de nifios con sindrome de Hunter, entre marzo y abril de 2016 en un hospital piblico de ensefianza
en Teresina, Pl, bajo el nUmero de protocolo 53499516.8.0000.5212. Resultados: se observo un déficit en los
conocimientos de los padres, directamente vinculado a su nivel educativo, y como consecuencia en la
atencion prestada a los niflos. También se observo la dificultad de definir el diagnostico correcto como
consecuencia de la rareza de la enfermedad, el desconocimiento de los profesionales sobre el sindrome, la
escasez de centros de salud especializados y la dificultad de la familia antes del diagnostico. Conclusién: con
el fin de tener una extension de la atencion en todas sus dimensiones, especialmente en el hogar, se hacen
politicas efectivas que pueden reducir las mas diversas molestias causadas por enfermedades cronicas, en
otras que inversiones en formacion profesional para un diagnostico rapido, tratamiento y para el
reconocimiento y cuidado efectivos por parte de los familiares en su hogar.

Descriptores: Mucopolisacaridosis Il. Cuidado del Nifio. Enfermeria.
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INTRODUCAO

A ocorréncia de doencas metabolicas hereditarias,
embora raras, sao comuns em servicos assistenciais
especializados. Causadas por erro inato do
metabolismo, suas manifestacoes clinicas e cuidados
exigem do profissional de salde um agucado
conhecimento fisiopatologico para que este possa
dispensar um cuidado efetivo a esses pacientes.
Dentre as doencas desse grupo, a
Mucopolissacaridose Il (MPS) comumente conhecida
como sindrome de Hunter se destaca devido ao seu
grau de gravidade e visto o enfermeiro estar
diretamente associado ao seu diagndstico e
tratamento‘".

Esta sindrome é um raro e grave distlrbio
genético que atinge em especial pessoas do sexo
masculino. Ligada ao cromossomo X, faz parte da
classe das doencas do deposito lisossomico, causada
pela deficiéncia ou total auséncia da enzima
lisosomaliduronato-2-sulfatase codificada pelo gene
IDS, que interfere diretamente na capacidade do
organismo em quebrar determinadas substancias,
como os mucopolissacarideos ou glicosaminoglicanos
(GAGs). Estes sao encontrados na pele, nos vasos
sanguineos, no coracao, em valvulas cardiacas, nos
pulmodes, nas artérias e superficies celulares, tendo
seu acUmulo intralisossomal diversas consequéncias
morfofisiologicas e de piora gradual. Com a
intensificacdo do seu acumulo nas diversas células de
todo o corpo, o funcionamento das mesmas fica
comprometido, e os sinais ficam evidentes!"?.

As caracteristicas clinicas da sindrome de Hunter
nao sao evidentes ao nascer. Geralmente os
primeiros sinais e sintomas incluem hérnias inguinais,
otites, coriza e resfriados, que sdo comuns em bebés,
o que dificulta o diagndstico no primeiro ano de vida.
As caracteristicas clinicas do MPS Il geralmente ficam

aparentes de dois a quatro anos de idade.
Anormalidades podem incluir atraso no
desenvolvimento, retardo, aumento das

caracteristicas faciais, incluindo o espessamento dos
labios, lingua e narinas, multiplexas de disostose,
atraso de crescimento progressivo, o que resulta em
baixa estatura e rigidez articular, associada a
restricito de movimentos. As criancas afetadas
também podem ter macrocefalia, pescoco curto,
peito amplo, erupcdo dentaria retardada, perda
auditiva, hepatoesplenomegalia e hérnias inguinal e
umbilical®¥.

As MPS sao identificadas em sete tipos diferentes:
[, I, I, IV, V, VI, VIl. Pesquisas revelam que a
incidéncia mundial das MPS esta estimada em 1,9 a
4,5/100.000 nascimentos. Em investigacao realizada
pela Rede MPS Brasil verificou-se que existem
aproximadamente cerca de 250 pacientes
diagnosticados no pais. Do tipo Il a incidéncia estima-
se entre 1:68.000 e 1:320.000 em criancas do sexo
masculino, sendo no Brasil um dos tipos mais
frequentemente diagnosticados. Em estudo realizado
entre 1994 e 2012(19anos), um total de 220 casos de
MPSII foram diagnosticados, com prevaléncia de 0,38
(0,75 por 100 mil nascidos vivos masculinos)®?.

A expectativa de vida também difere nas formas
apresentadas. Pacientes que apresentam forma leve
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chegam a atingir a fase adulta, enquanto aqueles
afetados pela forma grave, geralmente morrem nas
duas primeiras décadas de vida™.

Como alteracbes graves podem se manifestar
devido a deposicao dos GAGs principalmente no
sistema respiratdrio, como apneia obstrutiva do sono
e pneumonias, avaliar o conhecimento dos familiares
quanto aos cuidados em domicilio a crianca com
sindrome de Hunter por meio de entrevistas com
familiares que participam do cuidado direto a esta
crianca é de suma importancia para a equipe
multiprofissional envolvida no cuidado hospitalar e
na atencao basica a esse paciente, principalmente
para o enfermeiro (a), pois este profissional estara
efetivamente presente desde o diagnostico ao
tratamento que sera realizado por toda a vida®.

METODOLOGIA

A pesquisa € de natureza qualitativa descritiva,
exploratoria. Foram entrevistados oito familiares no
periodo de marco a abril de 2016 em um hospital
infantil publico de ensino, em Teresina-Pl.

Os critérios de inclusdo foram residir e ter
parentesco com os pacientes com sindrome de
Hunter e participar dos cuidados diretos relacionados
ao paciente. Os critérios de exclusao foram: nao
responder todas as perguntas da pesquisa proposta.
Para a coleta dos dados foi utilizado um roteiro de
entrevista semiestruturado, as entrevistas foram
gravadas em MP3 e transcritas na integra logo apos
sua realizacdo, evitando dessa forma a perca das
falas, ou o nao entendimento das mesmas.

Para evitar qualquer violagcao de
confidencialidade, suas identidades foram protegidas
em todos os momentos. Um codigo foi, portanto,
atribuido a cada familia, e esses codigos foram
usados em todo o analise de dados. Estes codigos sao
encontrados no final de cada entrevista citada na
secao de resultados. Por exemplo, “D1”.Para a
organizacdo e analise dos dados, o método utilizado
foi a Analise de Conteldo de Bardin.

Durante a analise das entrevistas observou-se a
dificuldade em definir o diagnostico, o que nos
possibilitou a construcdo da primeira categoria:
“Dificuldade no diagnostico da sindrome de
Hunter”, ao abordar questbes como o nivel de
conhecimento dos familiares sobre a doenca,
possibilitou a construcao da segunda categoria:
“Conhecimento de Familiares sobre a Doenca”, em
seguida, observando o nivel de conhecimento da
doenca por parte dos cuidadores, questionou-se em
torno dos cuidados dispensados no domicilio a
crianca, possibilitando a origem da terceira
categoria: “Conhecimento de Familiares sobre os
Cuidados em Domicilio com a Crianca com
sindrome de Hunter.”, e diante da presenca
constante do profissional Enfermeiro durante o
tratamento nos possibilitou um novo questionamento
acerca da atuacao deste profissional, criando assim,
a quarta e Ultima categoria: “Atuacdo da
enfermagem nos Cuidados com as
Mucopolissacaridoses”.

A pesquisa iniciou-se apds a aprovacao do Comité
de Etica em Pesquisa (CEP) do Instituto Camillo Filho
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- ICF sob o} numero de protocolo
53499516.8.0000.5212, foi conduzida de acordo com
os padroes éticos exigidos pela resolucdo 466/2012
do Conselho Nacional de Salde.

RESULTADOS E DISCUSSAO

Dos oito familiares que participaram do estudo,
seis (75,0%) eram do sexo feminino e dois (25,0%)
masculino, com idades entre 25 e 65 anos. Quanto ao
grau de instrucao, trés (37,5%) ndo eram
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alfabetizados, dois (25%) tinham nivel fundamental,
dois (25,0%) ensino médio e um (12,0%) ensino
superior. Observou-se também que, dois (25,0%) sao
solteiros, trés (37,5%) casados, dois (25,0%) vilvos e
um (12,5%) divorciada. E que a maioria dos
acompanhantes seis (75,0%) sao parentes de 1° grau
(mae e pai). A renda da maioria dos participantes foi
relatada entre 1 e 2 salarios minimos.

Caracterizacao dos participantes do estudo

Tabela 1 - Caracterizacao dos participantes do estudo quanto a idade, sexo, escolaridade, estado civil e

grau de parentesco. Teresina, Piaui, Brasil, 2016

Grau de
Participantes Idade Sexo Escolaridade Estado civil
parentesco
Familiar 1 31 anos Feminino Ensino fundamental Solteira Mae
Familiar 2 31 anos Feminino Ensino fundamental Solteira Mae
Familiar 3 52 anos Masculino Nao alfabetizado Casado Pai
Familiar 4 65 anos Feminino Nao alfabetizada Vilva Avo
Familiar 5 65 anos Feminino Nao alfabetizada Vilva Avo
Familiar 6 25 anos Feminino Ensino médio Casada Mae
Familiar 7 29 anos Masculino Ensino médio Casado Pai
Familiar 8 32 anos Feminino Ensino superior Divorciada Mae

TFonte direta

Embora o convite tenha sido estendido a ambos os
pais, nota-se que os achados corroboram com os da
literatura em que as mulheres continuam a assumir o
papel principal de cuidadora quando uma crianca
tem uma doenca que limita a vida. Nesse sentido,
observa-se que a enfermidade possui influéncia na
situacao conjugal e relacdes sociais. Um estudo
demonstrou consistentemente que ter um transtorno
raro da origem a diversos problemas familiares, como
pressao sobre a relacdao conjugal, sentimentos de
isolamento e estress quanto a recursos financeiros,
além de ter um impacto negativo sobre irmaos
saudaveis®.

Dificuldades no diagnostico da sindrome de Hunter

Constou-se que ao perceberem sinais e sintomas
diferentes nas criancas, seus cuidadores procuraram
servicos de salde, a fim de esclarecer a causa dos
problemas observados. Notou-se também a
dificuldade de definir o diagnostico correto em
consequéncia da raridade da doenca, o
desconhecimento dos profissionais sobre a sindrome,
a falta de centros de salde especializados e a
dificuldade da familia perante o diagnostico. Essa
analise foi percebida pelos discursos:

A gente levou pensando que era uma coisa,
chegou ld era outra, era a sindrome de
Hunter. Ja tinhamos levado em vdrios médicos
mais nenhum sabia o que era. Foi uma
surpresa a gente ficou sem querer acreditar
até sair os resultados dos exames que demora
até seis meses (D1).

Levei na neuropediatra por causa do
comportamento dele, da rigidez na
musculacdo e de uns problemas na pele
parecendo escama. Ela ficou na duvida e me
encaminhou pra cd, foi ai que descobri a
doenca (D2).

Estudos apontam inadequacao na comunicacao e
habilidade entre os profissionais da saude
especialmente durante a divulgacdao inicial do
diagnostico. A identificacao e atencao aos primeiros
sintomas foi mais comumente feita pelos pais (49,0%
dos casos) do que pelo pediatra ou médico da familia
(13,7% dos casos), o que pode indicar a necessidade
de uma melhor educacdo em reconhecimento dos
sinais e sintomas de MPS Il entre pediatra e médicos
da familia. Na verdade, cerca de 40,0% dos pacientes
tiveram que esperar de 7 a 20 anos para um
diagnostico apés a  observacdo inicial e
documentacao dos sintomas, e 9 (17,6%) pacientes /
familias tiveram que visitar entrecincoeoito
médicos®®.
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As complicacdes sistémicas inerentes as doencas
raras, que em sua maioria sdo genéticas, resultam
em prejuizos de ordem mental, motora e sensorial,
manifestados por acentuados sinais e sintomas, que
exige um trabalho conjunto de varias especialidades
medicas que nem sempre coexistem na mesma
unidade hospitalar, implicando dificuldades
acrescidas tanto para a equipe clinica, como para
pacientes e seus familiares"”).

Em estudo que abordou o itinerario das familias
em busca do diagnostico da doenca, destacou que a
Unidade Basica de Salde é o primeiro servico que as
familias utilizam e devido a falta de informacao
mediante o resultado alterado do exame, elas se
tornam  impotentes quando notificadas da
possibilidade de doenca rara em seu filho recém-
nascido. Além de fatores estressores que sdo comuns
no decorrer do tratamento, com as sucessivas idas
aos servicos de saude, o que exige dos profissionais
um preparo mais acurado principalmente na atencao
basica onde também serao acompanhados'”.

No Brasil, a atencdo especifica voltada para
politicas direcionadas a pessoas com doencas raras é
recente. A partir da vigéncia da Portaria n° 199, de
30 de janeiro de 2014, que institui a Politica Nacional
de Atencdo Integral as Pessoas com Doencas Raras
que objetivou-se “reduzir a mortalidade, contribuir
para a reducao da morbimortalidade e das
manifestacoes secundarias e a melhoria da
qualidade de vida das pessoas, por meio de acoes de

promocao, prevencao, deteccao precoce,
tratamento oportuno reducao de incapacidade e
cuidados  paliativos”. Para tanto, distribui

responsabilidades aos diversos orgaos do Estado que
incluem desde a garantia de servicos de salde e
recursos humanos, até mecanismos de
monitoramento, com vistas a melhoria da qualidade
das acoes®.

Entretanto, o panorama brasileiro esta distante do
preconizado, visto que a comunidade cientifica e,
principalmente, os profissionais atuantes nos servicos
de salde dispéem de conhecimentos restritos no que
tange as doencas raras. Tais fatores favorecem para
que o sistema de salde, tanto em sua dimensao
publica quanto privada, ofereca cobertura
inadequada as necessidades das familias que
vivenciam tal situacdo®®.

Conhecimento de Familiares sobre a Doenc¢a

Ao abordar sobre os conhecimentos dos familiares
observou-se uma limitacdo no que tange a patologia
de seus filhos, que resulta em uma desatencao a
essas criancas. No entanto, como a doenca é de
cunho cronico, o conhecimento dos familiares acerca
da fisiopatologia da doenca é essencial para a
sobrevida do paciente. Essa analise foi percebida
pelos discursos:

Essa doenca é muito perigosa e traicoeira a
médica fala. N6s descobrimos os sinais que ndo
estava normal ai nés comecemos a caminhada
para descobrir o que era. A doutora que
descobriu o problema falou pra gente o que
era a doenca (D3).
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SO sei que é uma doenca rarae néo tem cura,
pode ser que no futuro possa ter algo para
cura mais no momento a gente sabe que ndo
tem. A gente se preocupa com a expectativa
de vida, até quando ele vai estar entre a gente
(D4).

Eu néo sei nada da doenca a mde dele é quem
sabe, eu ndo sei nada, ndo! Quando a mde dele
sai eu sempre tenho cuidado para ele ndo sair
sozinho, ndo cair, porque se ele cair e quebra
um braco ou a perna e muito dificil para
emendar, mas como ele esta grande ele se vira
muito sozinho (D5).

Uma das necessidades sentidas pelas familias de
criancas com doencas raras € a informacao e falta de
suporte. Quer seja sobre a doenca e o tratamento,
sobre a evolucao esperada ou sobre o acesso aos
servicos e direitos a esses usuarios e as
consequéncias dessa sindrome. Estudos realizados
pela Europa sobre deteccao e diagnostico de MPS I
destacam que:40,0% dos entrevistados sentiram que
o diagnostico, quando entregue, foi administrado de
forma brutal e o suporte psicoldgico foi oferecido no
momento do diagnostico para apenas 28,0% dos
entrevistados. Finalmente, apenas metade dos
entrevistados sentiu que receberam informacoes
claras sobre a doenca apos o diagndstico do médico
diagnosticador. Dados da pesquisa sugerem que mais
deve ser feito para disseminar o conhecimento dessa
doenca rara entre os clinicos e assim facilitar o
diagnostico rapido e compassivo e o tratamento
atempado®.

O profissional deve-se atentar para as multiplas
facetas que envolvem uma doenca genética rara, o
estigma desta condicdao, o futuro desconhecido,
hospital versus casa, reacdes emocionais, estratégias
associadas ao diagnostico e aos desafios do convivio
com uma condicdo progressiva. Nota-se que é
preciso que se esclareca da forma mais ampla com
informacées que ajudem os familiares a
compreenderem os problemas comportamentais das
criancas, como consequéncia direta da sindrome que
apresentam, assim como o ensino de estratégias para
enfrenta-los®.

Conhecimento de Familiares sobre os Cuidados em
Domicilio com a Crianga com sindrome de Hunter

Ao serem questionados sobre os cuidados
dispensados em domicilio, notou-se que os
conhecimentos acerca dos cuidados ainda sao

bastante limitados, e que estes devem englobar
desde o conhecer dos cuidados basicos até os
avancados para uma melhora na qualidade de vida
destas criancas.

0 grau de instrucao esta diretamente ligado aos
cuidados, pois aqueles que possuiam um grau de
escolaridade maior, procuraram se informar mais por
meio de livros, consultas e pesquisas. Dessa forma,
passam a entender mais acerca dos sintomas, causas
e cuidados especificos.

[...] tem que ter muito cuidado mesmo, é uma
rotina didria de médicos. Levo toda semana
para fazer a infusdo e para fisioterapial...]
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tenho cuidado com a alimentacédo, e cuido pra
ele ndo cair [...]

[...] tenho muito cuidado com as medicacdes
dou todas na hora certinha. Evito que ele
tenha surpresas que passe emocées, por causa
do problema no coracaol...]

[...] ele ainda nédo faz a infusGo, mas todas as
tardes eu cuido com o tratamento de rotina.
Levo pra fisioterapia, natacdo, psicéloga fono,
terapia ocupacional, isso tudo td melhorando
os sintomas da sindrome. Quero que meu filho
viva bem. Procuro me atualizar com os
médicos e as pesquisas para saber cuidar
melhor [...]

Os pacientes com MPS podem experimentar maior
dependéncia fisica e emocional da familia e dos
amigos, participacao reduzida na vida escolar,
laboral e social, baixa auto-estima e condicoes
psicolégicas, comportamentais e de saude mental,
como ansiedade e depressdao. A visao e a audicao
prejudicadas e as cirurgias frequentes podem reduzir
ainda mais a atividade fisica, afetando
negativamente o funcionamento interpessoal, a vida
social, o envolvimento educacional e a capacidade de
viver de forma independente. Neste contexto o papel
dos familiares cuidadores da crianca com sindrome
de Hunter na qualidade de vida é fundamental, e
para tanto, necessita de auxilio continuo da equipe
multidisciplinar com vistas a promover uma educacao
continua para um cuidado efetivo pois deve manter
uma rotina cuidadosa, aproveitando as atividades do
dia como alimentacao, escola, passeio e descanso, na
realizacao de atividades adequadas, na realizacao
dos exercicios fisicos e respiratorios orientados pelo
fisioterapeuta e incentivo das atividades da vida
diaria"?.

O cuidado essencial para criancas com sindrome
de Hunter envolve uma assisténcia multiprofissional e
multidisciplinar para que se consiga tratar de forma
especifica todas as manifestacoes clinicas da doenca.
Deve-se haver acompanhamento com um profissional
Geneticista clinico e neuropediatra com
especializacio na area de erros inatos do
metabolismo, que conhecam a evolucdo e as
complicacbes possiveis da doenca, para diagnosticar
e encaminhar precocemente o0 paciente aos
tratamentos necessarios a cada 4-6 meses®.

Atuacdo da enfermagem nos Cuidados com as
Mucopolissacaridoses

Observamos a importancia da equipe de
enfermagem no processo do cuidar de pacientes com
doencas raras. Visto que a classe esta diretamente
ligada ao cuidado em ambito hospitalar, atua na
educacao dos familiares e do paciente sobre as
melhores formas de sobrevida e ampara com
orientacoes e explicacdes sobre a patologia, assim
conseguindo acalentar o familiar cuidador nos
momentos dificeis. Ao questionar os familiares sobre
a atuacao da enfermagem, destaca-se a importancia
deste profissional no cuidado holistico, conforme as
falas abaixo:

Family members’ knowledgeabout..

[...] Cuidado delas é muito bom, elas ndo
saem um momento de perto dele, tem muito
cuidado]...]

[...] A enfermeira tem uma contribuicdo muito
grande, sem ela era impossivel porque a
médica td ld s6 pra examinar e a enfermeira
td diretamente. Elas sdo primordiais no
tratamento [...]

[...] No comeco a enfermeira deu toda a
explicacgo porque a gente entrou em
desespero, ai ela nos acalmou, explicou tudo e
nos direcionou [...]

[...] Me orientou sobre os cuidados, me
amparou... eu sempre a procuro quando tenho
alguma duvida e ela me atende a qualquer
hora. Sdo fundamentais nesse processo, as
vezes eu vejo que elas sentem a dor do meu
fitho [...]

A enfermagem tem como ideal moral o
cuidar/cuidado humano. O enfermeiro pode atuar na
orientacdo as familias e aos pacientes desde os
exames preditivos, cuidados no tratamento e no
aconselhamento genético. Além disso, identificar e
mobilizar servicos nao governamentais e servicos de
saude e social, amenizando o isolamento que essas
familias manifestam, promovendo a troca de
experiéncias entre as familias"”.

Observou-se a falta de politicas efetivas que
possam diminuir os mais diversos desconfortos
ocasionados pela doenca cronica. O suporte
financeiro ainda e muito deficitario visto que fica a
critério do municipio de origem colaborar para o
deslocamento do paciente ao Unico centro de
referéncia localizado na capital para o tratamento
ofertado. A infusdao de enzimas tem se mostrado
efetiva visto que este tratamento tem-se notado a
melhora de sinais de sintomas, mas devido seu alto
custo ainda necessita de programas estaduais que
permitam inclusive a realizacao do tratamento em
domicilio.

Deve-se considerar a existéncia de limitacées no
estudo, como: a quantidade de pesquisas e
referéncias atuais sobre o tema, a dificuldade em
encontrar pacientes com a sindrome de Hunter, e
obtencdo de informagdes precisas quanto a
populacao portadora da doenca.

CONCLUSAO

O estudo possibilitou observar um déficit no
conhecimento dos familiares em decorréncia de
fatores relacionados a morosidade no diagnostico,
profissionais, servicos de referéncia, pesquisas e
politicas efetivas na area. Este déficit podera ser
melhorado com a melhoria do reconhecimento por
parte dos profissionais em especial daqueles que
atuam nas periferias municipais, para que haja uma
disseminacao de informacdes para estes familiares. E
imprescindivel que haja um preparo ainda durante a
graduacao dos profissionais de como lidar com do
diagnostico das sindromes raras, que sejam
realizadas mais pesquisas neste contexto e que o
enfermeiro possa atuar de maneira mais efetiva
nesta area, pois este profissional é de fundamental
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importancia na equipe multiprofissional que presta
assisténcia aos clientes com sindrome de Hunter.
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