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A mucopolissacaridose | (MPS |) é um disturbio hereditario de armazenamento lisossémico em que ha
acimulo de mucopolissacarideos ndo-degradados em células e tecidos. E uma doenga autossémica
recessiva rara, com manifestacdes patolégicas na maioria dos sistemas organicos, com disfun¢éo das
células, dos tecidos e dos Orgdos, por mecanismos fisiopatologicos em grande parte desconhecidos.
Apresentam retardo mental progressivo com atraso do desenvolvimento, habitualmente evidente entre 12
e 24 meses, que levam a morte na infancia, tipicamente entre 8 e 10 anos de idade. O estudo objetivou
implementar o processo de enfermagem a crianca portadora de MPS | enfatizando o esclarecimento de tal
patologia, tanto para os profissionais de salde quanto para a familia. Trata-se de um relato de experiéncia
de carater descritivo exploratério, realizado pelos académicos de Enfermagem da Universidade Regional
do Cariri - URCA, campus Iguatu/Ce. Os dados foram coletados através da anamnese com a mae, e
informacdes do prontuario, no més de Junho de 2009. Salienta-se que toda a pesquisa seguiu as
recomendagfes da Resolugdo 196/96, com termo de consentimento livre e esclarecido assinado pelos
pais. O histérico de enfermagem é referente a crianga do sexo masculino, 10 anos, residente na cidade de
IcO/CE, institucionalizado no Hospital e Maternidade Nossa Senhora de Lourdes com diagnéstico de MPS
|. Destacaram-se os diagndsticos de enfermagem: Padréo respiratério ineficaz devido ao broncoespasmo
promovido pela sindrome; Crescimento e desenvolvimento retardado, devido & incapacidade de realizar
tarefas e evidenciar comportamentos tipicos do seu grupo etario. Entre as prescricdes de enfermagem
realizadas citam-se: Promover um padrao respiratério eficaz; Reduzir o estresse associado a manipulacéo
do paciente; Orientar a mae sobre o cuidado continuado da crianga apos alta; Normalizar os processos
familiares oferecendo apoio psicoldgico, considerando o contexto sdcio cultural em que a crianga e seus
familiares estdo inseridos. Obteve-se como resultado esperado um padrdo de vida melhorado para o
paciente e familia evidenciando o estagio avang¢ado da doenca, visto que de acordo com algumas
literaturas a crianga encontrava-se em fase terminal. O processo de enfermagem funciona como norteador
na busca de uma melhor abordagem tanto educacional quanto psicoldgica, identificando fatores de risco e
evitando complicacdes para proporcionar uma melhoria na qualidade de vida do paciente e familia.



