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Parecer CoBi n° 009/2023 — Ref.: Paciente portador de Doencga de Menkes

Parecer referente a paciente pediatrico de 3 anos e 4 meses de vida com o
diagndstico de Sindrome de Menkes, internado no Instituto da Crianca e do Adolescente do
Hospital das Clinicas da FMUSP, apés complicagdes da COVID-19 em fevereiro de 2023, em
que o paciente evoluiu com maior recorréncia de infec¢des de via aérea inferior, tornando-se
dependente de suporte de oxigénio em domicilio (cateter nasal) com objetivo de manter a
saturacdo adequada e conforto respiratorio. Em internagdo atual por pneumonia com
atelectasia, paciente evoluiu sem tolerar desmame ventilatério sendo evidenciado
dependéncia de suporte que fornega presséo positiva (cateter nasal de alto fluxo) por provavel
progressdo da doenca genética e comprometimento neuromuscular secundério. O paciente
recebe dieta por gastrostomia. Apresenta status neurolégico comprometido, com dependéncia
total dos cuidados, mantém interagdo com meio, porém sem comunicagdo efetiva bem
estabelecida.

A genitora, cuidadora principal, apresenta dificuldade em aceitar plano de
cuidados com restricdo terapéutica. Informa compreender a evolugcdo do paciente,
apresentando desejo em permanecer por mais tempo em domicilio, o que considera ser
indispensavel para melhora da qualidade de vida do paciente e familiares (mae, pai € um
irmao mais velho, ndo afetado). Dentro do plano de cuidados do paciente, por dificuldade no
desmame ventilatério, considerando o paciente altamente dependente de ventilacdo que
mantenha pressao positiva, ha a proposta pela equipe do Servico de Cuidados Paliativos de
realizar traqueostomia, com grande chance de necessidade do acoplamento do paciente a
um Bipap para garantir ventilacdo adequada, possibilitando a desospitalizacdo mais precoce
do paciente nesta e em demais internacdes que possam ser necessarias, além de possibilitar
maior tempo em domicilio, tendo em vista que na maior parte das vezes o paciente deu
entrada no servico por descompensacéao respiratéria, sendo este também o maior desafio na
desospitalizacdo. A genitora € concordante com a realizagao da traqueostomia. Contudo, ha
divergéncias entre os profissionais da equipe assistentencial da unidade que o paciente esta
internado, pontuando a dificuldade no fornecimento do Bipap para desospitalizacdo, e
caracteristica neurodegenerativa da Doenca de Menkes.

PARECER

O caso do paciente pediatrico com Sindrome de Menkes, internado apos
complicacdes de COVID-19, é altamente complexo e desafia questdes bioéticas cruciais.
Diante das circunstancias apresentadas, envolvendo um quadro clinico grave, dependéncia
de suporte respiratério e a proposta de tragueostomia para a desospitalizacdo, é necessario

considerar diversos aspectos bioéticos, clinicos e de qualidade de vida.




O desejo da genitora em querer a realizagdo da traqueostomia para viabilizar a
alta hospitalar do paciente em domicilio deve ser respeitado, mas deve ser explicado de forma
simples e clara os desafios que poderéo ser enfrentados longe do hospital.

E crucial ponderar os potenciais beneficios em relacdo aos riscos associados
ao procedimento e a utilizagdo de suporte ventilatério, e a presenca da rede assistencial
necessaria para a manutengcdo do paciente no domicilio (equipamentos, medicamentos e
profissionais de saude, como médicos, enfermeiros e fisioterapeutas)

As divergéncias entre os profissionais da equipe assistencial em relacdo a
realizacdo da tragueostomia para desospitalizacdo ou a manutencdo do paciente
hospitalizado com cateter de alto fluxo destacam algumas questbes que devem ser discutidas
entre as equipes e respondidas de acordo com a realidade vivenciada atual e futuramente
pelo paciente, como:

e Alocacado de recursos em relagdo ao fornecimento do equipamento Bipap
para ficar no domicilio. Quem ira fornecer o equipamento Bipap para ficar no domicilio?

e Necessidade de equipe local treinada e experiente para assistir o paciente
no domicilio. Existe uma equipe da rede referenciada na regido que a familia mora que podera
assisti-lo no domicilio? A equipe ja foi contatada para ter ciéncia sobre a condicdo do
paciente?

e Existem riscos para a realizacdo da traqueostomia. Os riscos do
procedimento cirdrgico e anestésicos foram explicados para genitora? A decisao foi informada
e tomada de maneira consciente, considerando todas as opc¢des e possiveis
desdobramentos?

e A familia é fundamental no processo de planejamento para a alta hospitalar,
ajudando na transicdo do paciente do ambiente hospitalar para casa, garantindo que o
ambiente seja seguro e preparado para o cuidado continuo do paciente. A familia esta ciente
das dificuldades e desafios, devido a complexidade no atendimento do paciente, e que se o
cuidado nao for prestado de forma adequada podera ocorrer agravamento do caso, sofrimento
e nova internagéo?

O conflito entre os profissionais de salde ressalta a importancia da
comunicagdo e do consenso na equipe assistencial. A busca por um entendimento mutuo e
um consenso ético e bioético sobre as decisdes de cuidados € essencial para promover o
melhor interesse do paciente.

Os cuidados paliativos desempenham um papel vital na melhoria da qualidade
de vida do paciente e da familia. E importante discutir expectativas realistas sobre o
tratamento, alivio de sintomas e cuidados, levando em consideracdo a natureza
neurodegenerativa da Doencga de Menkes, assim como a necessidade de equipamentos e de
equipes de saude treinada.

Diante desses aspectos, € essencial promover discussfes abertas e
transparentes, envolvendo a equipe assistencial, a familia, e os profissionais da area de

referéncia da regido em que a familia reside. Essas discussdes devem buscar um consenso




sobre o plano de cuidados, pautando os riscos, beneficios e dificuldades que terdo de ser
enfrentadas, em relagédo ao cuidado para a promocéo do bem-estar do paciente, respeitando
autonomia da sua familia, aliviando o sofrimento e garantindo o acesso a recursos necessarios
para manter uma qualidade de vida digna.

A busca das melhores opc¢des terapéuticas em situagdes como a apresentada
sempre envolvera dificuldades e complexidades em todas as areas, técnicas, econémicas,
sociais e emocionais. O caminho vai ser sempre construido pelos envolvidos, mas, as
decisdes devem ser tomadas pelo responsavel do caso, o profissional da salde e este deve
ser claramente nomeado, e dialogar com os familiares e demais profissionais envolvidos. A
ndo identificacdo clara deste profissional tende a acrescentar mais dificuldades as ja
existentes e, ainda mais grave, pode imputar responsabilidades a quem venha a tomar alguma
deciséo sem prévio acordo com o profissional responsavel.

Esse € 0 nosso parecer.
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