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Practice of care in nursing in the Mccune-Allbright Syndrome
Practica de cuidado en enfermeria en el Sindrome de Mccune-Allbright

RESUMO

Objetivo: descrever os principais diagnosticos e intervencoes de enfermagem de uma pessoa idosa com a sindrome McCune-Allbright. Método:
pesquisa qualitativa do tipo estudo de caso Unico, realizada a partir da analise do prontuario, no periodo de 01 de agosto a 10 de dezembro de 2022.
Resultado: A acromegalia ocasionada pelo distarbio da tiredide e disfuncao hormonal levaram aos diagnosticos de distdrbio na imagem corporal,
sindrome da dor cronica, risco de sindrome do desequilibrio metabélico, risco de quedas e sindrome do idoso fragil. As intervencoes foram funda-
mentadas na Classificacao das Intervencdes de Enfermagem e orientadas a partir do autocuidado e avaliacao clinica. Conclusao: considera-se que
o cuidado a doencas raras é complexo pela dificuldade de achados literarios, corroborado pelo envelhecimento da pessoa idosa, sendo necessario
contribuir na construcao de conhecimento técnico-cientifico para a pratica do enfermeiro aos usuarios com demandas endocrinas.

DESCRITORES: Doencas do Sistema Endécrino; Doencas da Glandula Tiredide; Idoso; Diagndstico de Enfermagem; Cuidados de Enfermagem.

ABSTRACT

Objective: to describe the main diagnoses and nursing interventions of an elderly person with McCune-Allbright syndrome. Method: qualitative re-
search of the single case study type, carried out based on the analysis of the medical records, from August 1st to December 10th, 2022. Result: The
acromegaly caused by the thyroid disorder and hormonal dysfunction led to the diagnosis of a disorder in the body image, chronic pain syndrome,
risk of metabolic imbalance syndrome, risk of falls and frail elderly syndrome. Interventions were based on the Classification of Nursing Interven-
tions and guided from self-care and clinical evaluation. Conclusion: it is considered that care for rare diseases is complex due to the difficulty of
literary findings, corroborated by the aging of the elderly, and it is necessary to contribute to the construction of technical-scientific knowledge for
the practice of nurses with users with endocrine demands.

DESCRIPTORS: Endocrine System Diseases; Diseases of The Thyroid Gland; Elderly; Nursing Diagnosis; Nursing Care.

RESUMEN

Objetivo: describir los principales diagnosticos e intervenciones de enfermeria de un anciano con sindrome de McCune-Allbright. Método: investigacion
cualitativa del tipo estudio de caso Unico, realizada a partir del analisis de las historias clinicas, del 1 de agosto al 10 de diciembre de 2022. Resultado:
Acromegalia provocada por trastorno tiroideo y disfuncion hormonal llevé al diagnéstico de trastorno en el organismo imagen, sindrome de dolor cr6-
nico, riesgo de sindrome de desequilibrio metabélico, riesgo de caidas y sindrome del anciano fragil. Las intervenciones se basaron en la Clasificacion de
Intervenciones de Enfermeria y se orientaron desde el autocuidado y la evaluacion clinica. Conclusion: se considera que el cuidado de las enfermedades
raras es complejo por la dificultad de los hallazgos literarios, corroborado por el envejecimiento de los ancianos, y es necesario contribuir a la construc-
cion del conocimiento técnico-cientifico para la practica de los enfermeros con usuarios con demandas endocrinas.

DESCRIPTORS: Enfermedades del Sistema Endocrino; Enfermedades de la Glandula Tiroides; Anciano; Diagnéstico de Enfermeria; Cuidado de Enfermera.
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INTRODUCAO

Sindrome de McCune-Albright
A (SMA) ¢ uma doenga genética
rara, diagnosticada originalmen-
te em 1936 por Donovan McCune ¢ em
1937 por Fuller Albright pela triade:
displasia fibrosa éssea, manchas cutine-
as de cor café com leite e puberdade pre-
coce, em associa¢do ou nao de outras en-
docrinopatias com a triade original'. A
SMA ¢ causada por mutagoes de ativa-
¢do somdticas do gene Subunidade Alfa
1 de ligacio do Nucleotideo Guanina
(GNAS) resultando em hiperplasia ce-
lular ¢ hipersecrecio de horménio do
crescimento e hormonios da tiredide®.
E classificada como um adenoma hi-
pofisirio funcionante, alguns deles de-

correntes de prolactinomas,™*

mutagao
ativadora de uma subunidade do gene
GNAS que estimula o crescimento ¢
funcio de osteoblastos, melanécitos e
glandulas enddcrinas. Esta condigio in-
fluencia no desenvolvimento de érgaos e
tecidos, e acomete glandulas endécrinas,
ossos e diversos tecidos®.

Incluem também o aumento do fator
de crescimento insulina-1 (IGF-1), que
participa da regulacio do crescimento
ésseo, trabalhando em conjunto com ni-
veis aumentados de horménio do cresci-
mento(GH), tendo este ultimo relagio
com outras doengas como o hipertireoi—
dismo, cistos ovarianos que produzem
estrogénio, sindrome de Cushing e perda
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A deteccdo
mais frequente
da SMA
ocorre através
quadro clinico
dermatolégico,
a partir de
mdculas café
com leite,
com bordas
irregulares e
unilaterais?®,
puberdade
precoce
periférica,
mais
evidenciadas
em pessoas
do sexo
feminino'-3¢

)

de fosfato renal com ou sem raquitismo/
osteomaldcia e acromegalia®™

Doenga rara, com prevaléncia de
1/1.000.000 casos na populacio geral’,
pode levar a dificuldade de rastreio pela
nio familiarizacio dos profissionais de
satide com a doenca, o que pode haver
comprometimentos ao longo prazo, em
especial no idoso, que sofre mudangas
significativas no meu metabolismo’.

A Enfermagem tem um papel funda-
mental no acompanhamento ¢ assistén-
cia em todas as fases do ciclo da vida,
portando um olhar atento as subjetivi-
dades individuais, para o diagndstico
precoce da SMA e limitacao dos danos
¢ acoes de promogio da satde e preven-
¢io de doengas e agravos, recuperagio
e reabilitagao da satde™ Nesse sentido
o trabalho objetiva descrever os prin-
cipais diagndsticos e intervengdes de
Enfermagem de uma pessoa idosa com
a Sindrome McCune-Allbright.

METODOS

Trata-se de um estudo de caso, sendo
este o estudo de particularidade ¢ de com-

10 realizado

plexidade de um tnico caso
através da andlise do prontudrio de uma
usudria portadora da sindrome em questao
a partir da pesquisa qualitativa e descritiva,
fragmento do projeto guarda-chuva intitu-
lado "Cuidado de Enfermagem da pessoa

idosa com demandas endocrinoldgicas”.
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O estudo foi realizado com 1 usudria
com Sindrome de McCune-Allbright,
em uma instituicao publica estadual do
Rio de Janeiro, especializada em atendi-
mento endocrinolégico, tendo sua cole-
ta de dados realizada entre 01 de agosto
a 10 de dezembro de 2022. Utilizou-se
como instrumento de coleta de dados
o prontuério, onde foram selecionadas
informacdes acerca da anamnese, hist4-
ria da doenga atual, histéria patolégica
pregressa ¢ histéria familiar da usudria.

Apds a coleta de dados, realizou-se
a andlise temdtica', sendo oraganiza-
da a partir dos disturbios enddcrinos
encontrados no prontudrio da usdria
com SMA, junto aos principais disg-
nésticos, interven¢des de Enfermagem
e resultados esperados.

Foi garantido o anonimato do parti-
cipante nio expondo a sua identidade,
atendendo todos os requisitos em pes-
quisa com seres humanos sendo apro-
vado pelo Parecer do Comité de Etica
em Pesquisa no 5.814.509.

RESULTADOS

Usudria do sexo feminino, 61 anos,
encaminhada para uma unidade espe-
cializada em 1995, proveniente de uma
unidade de atendimento ambulatorial
em Friburgo, onde realizava acompa-
nhamento de hipertirecoidismo desde
os 15 anos. Em 1992 apresentou qua-
dro de crescimento de caixa craniana
nas regides temporoparietal & esquerda,
fossa anterior occipital. Apds 1 ano de
andlise diagnéstica e por se tratar de
doenca rara, alcangou-se o diagndstico
de Sindrome McCune-Allbright, sendo
acompanhada para o tratamento am-
bulatorial. Usudria ldcida, traz em sua
anamnese queixa de cefaleia, nduseca
com mal-estar geral e nédulo na regiao
do cranio, sem comprometimento da
atividade de vida didria. Na histéria
patolégica pregressa referiu precoci-
dade sexual, menarca aos 12 anos. Aos
15 anos foi diagnosticada com hipo-
tireoidismo, com bécio difuso, o que
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Quadro 1: Intervencoes e resultados encontrados

no diagnostico de Distdrbio na Imagem Corporal.

DIAGNOSTICO DE ENFERMAGEM: DISTURBIO NA IMAGEM CORPORAL

CLASSE: IMAGEM CORPORAL DOMINIO: AUTOPERCEPCEO

INTERVENCOES DE ENFERMAGEM (NIC)

- Assisténcia no autocuidado: atividades essenciais da vida, estimulagao cognitiva, orien-
tacao para realidade e melhora da socializacao, controle de energia, apoio ao cuidador e
melhora do enfrentamento;

- Orientar o paciente quanto a mudancas normais no corpo, associadas a varios estagios
de envelhecimento, conforme apropriado;

- Ajudar o paciente a discutir os estressores que afetam a imagem corporal devido a
condigdes congénitas, lesdo, doenca ou cirurgia;

- Identificar uma forma de reduzir o impacto de qualquer desfiguramento por meio de
roupas, perucas ou cosmeéticos, conforme apropriado;

- Ajudar o paciente a identificar agdes que melhorem a aparéncia;

- Facilitar o contato com pessoas com mudangas semelhantes na imagem corporal.

RESULTADOS DE ENFERMAGEM ESPERADOS

- Melhora da autoestima da paciente e no autocuidado a aceitacao, a mudanca corporal e
diminuindo a taxa de rejeicao na ascensao da doenca.

Fonte: Herdman, Kamitsuruﬁ; Bulenchek, Butcher, Dochterman'® Johnson, Mass, Moorhead'”

Quadro 2: Intervencoes e resultados

encontrados no diagnostico de Enfermagem dor cronica.

DIAGNOSTICO DE ENFERMAGEM: SINDROME DA DOR CRONICA

CLASSE: CONFORTO FISICO DOMINIO: CONFORTO

INTERVENGOES DE ENFERMAGEM (NIC)

- Realizar uma avaliacao completa da dor, incluindo local, caracteristicas, inicio/duracao,
frequéncia, qualidade, intensidade e gravidade, além de fatores precipitadores;

- Ensinar o uso de técnicas nao farmacolégicas;

- Orientar sobre métodos farmacolégicos de alivio da dor;

- Determinar o impacto da experiéncia da dor na qualidade de vida.

RESULTADOS DE ENFERMAGEM ESPERADOS

- Proporcionar o alivio da dor, elucidando ao paciente sobre os métodos farmacolégicos
com precaucao e cautela, garantindo a qualidade de vida.

Fonte: Herdman, Kamitsuruﬁ; Bulenchek, Butcher, Dochterman'® Johnson, Mass, Moorhead'”
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culminou na tireoidectomia parcial.
A ¢época, devido a nédulos ¢ dores na
calota craniana foi solicitado uma to-
mografia computadorizada (TC) que
mostrou lesoes sugestivas de displasia
fibrosa craniofacial, associada a tumo-
racio da glandula hipofisdria de 1,8 x
1,5 cm com compressio do quiasma
dptico. Histéria social: nega etilismo ¢
tabagismo. Histdria familiar: apresenta
com diagnésticos de hipertensio arte-
rial. No exame fisico havia méculas de
cor marrom claro no dorso ¢ nddegas,
¢ galactorréia. Nos exames laborato-
riais, hormdnio do crescimento — GH
acima dos valores normais. Iniciou-se
a terapia medicamentosa com objetivo
de reduzir o volume tumoral, porém o
fator de crescimento insulina-1 — IGF-
1 se mantinha elevado, até mesmo com
o aumento da dose, sendo adotadas ou-
tras terapias medicamentosas sem éxito
para supressio do IGF1, no entanto,
houve diminui¢iao do tumor. Em nova
ressonincia magnética, apds 4 anos da
terapia farmacoldgica, nao havia lesio
visivel na regido hipofisdria, quiasma
éptico de forma anatémica, mas os ni-
veis IGF-1 continuavam aumentados.
A medicagio foi entdo substituida no-
vamente, levando a normalizac¢ao rdpi-
da de IGF-1, melhora clinica, sem pro-
vocar efeitos colaterais. Nio apresenta
comorbidades associadas como Diabe-
tes e Hipertensao.

DISCUSSAO

A SMA configura-se na usudria em
questio pela presenca de méculas café
com leite, endocrinopatia hiperfun-
cionante, displasia fibrosa craniofacial
e acromegalia”, sendo identificado os
ultimos sinais no caso estudado.

A displasia fibrosa (DF) ¢ uma afec-
¢do benigna identificada pela substitui-
¢io do tecido dssco por tecido fibroso,
caracterizada pelos sintomas relatados
pela usudria, de cefaleia ¢ dor, defor-
midades craniofaciais e proptose (pro-
tusio do globo ocular)”. A DF resulta
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Quadro 3: Intervencoes e resultados encontrados

no diagnostico de Enfermagem desequilibrio metabdlico.

DIAGNOSTICO DE ENFERMAGEM:
RISCO DE SINDROME DO DESEQUILIBRIO METABOLICO

CLASSE: METABOLISMO DOMINIO: NUTRICAO

INTERVENCOES DE ENFERMAGEM (NIC)

- Ensinar o uso de técnicas nao farmacologicas para o controle da nausea;

- Controlar os fatores ambientais capazes de evocar a nausea;

- Reduzir ou eliminar fatores pessoais que precipitem ou aumentem a nausea;
- Ensino quanto ao uso de medicamentos antieméticos eficazes prescritos;

- Determinar as expectativas do paciente em relacao a imagem corporal;

- Ajudar o paciente a separar aparéncia dos sentimentos de valor pessoal.

RESULTADOS DE ENFERMAGEM ESPERADOS

- Atenuacao do tratamento farmacolégico e instruir o paciente
a usar métodos terapéuticos nao medicamentosos, pode contribuir
na diminuicao do risco de polifarmacia.

Fonte: Herdman, Kamitsuruws; Bulenchek, Butcher, Dochterman16Johnson, Mass, Moorhead17'

Quadro 4: Intervencoes e resultados encontrados
no diagnostico de Enfermagem risco de quedas

encontrados no diagnostico de Enfermagem dor cronica.

DIAGNOSTICO DE ENFERMAGEM: RISCO DE QUEDAS

CLASSE: LESAO FiSICA DOMINIO: SEGURANCA/PROTECAO

INTERVENGOES DE ENFERMAGEM (NIC)

- Recomendacao de comportamento seguro;

- Participar de programas de atividade fisica, visando sempre a condicao do usuario com
auxilio de profissional especializado;

- Melhorias da seguranca ambiental;

- Orientar o usuario sobre possivel alteracao na visao, tornando prejudicada com a doen-
ca pré-existente, recomendado realizar na consulta de Enfermagem o teste de Snellen;
-Usar sapato com sola antiderrapante;

- Orientar o usuario a nunca andar de meias durante a noite.

RESULTADOS DE ENFERMAGEM ESPERADOS

- Estabelecimento de metas para o usuario com cuidados
domiciliares, diminuindo assim os possiveis riscos, melhorando
condicao fisica e desenvolvendo mais aptidao motora e confianca em si.

Fonte: Herdman, Kamitsuruﬁ; Bulenchek, Butcher, Dochterman16Johnson, Mass, Moorheadw'
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na grave deformidade craniofacial, le-
vando ao diagndstico de Enfermagem,
disttirbio na imagem corporal (Quadro
1), bem como diagndéstico de Sindrome
da Dor Crénica (Quadro 2)"".

A acromegalia apresentada pela usua-
ria, por sua vez, ¢ caracterizada pela pro-
ducio excessiva do hormoénio do cresci-
mento que pode acarretar mudancas na
caracteristica facial e dores de cabeca,
bem como morbidades como Diabetes,
doencas Cardiorrespiratérias ¢ Neopla-
sias'. Reforca-se aqui o diagndstico de
risco de disttrbio na imagem corporal
e a Sindrome da Dor Crénica causada
igualmente pela DF(Quadro 1 ¢ 2)"".

A SMC leva a um quadro multicau-
sal que leva a um desequilibrio hor-
monal e tratamento medicamentoso
fundamental para o controle dos mar-
cadores bioquimicos da atividade da
doenga, GH ¢ IGF-I*. Tendo em vista
o desequilibrio fisioldgico e hormonal
persistente, elencou-se o diagnc’)stico
de risco de Sindrome do Desequilibrio

Metaboélico (Quadro 3).

1¢

Umas das terapias
medicamentosas
utilizadas foi
para conter o
aumento da caixa
craniana, devido
a DF craniofacial,
ocasionando a perda
progressiva de massa
4ssea, tornando os
ossos enfraquecidos
e predispostos

a fraturas e a
’

osteoporose.

Ademais, a ostecoporose ¢ comum
em mulheres acima de 45 anos, confi-
gurando um risco pela idade e pelas al-
teracdes Osseas provocadas'.

Devido ao envelhecimento e o possi-
vel comprometimento da visao da usui-
ria relacionado a doenga pré-existente,
ha a necessidade de propor nas inter-
vengoes a realizacio de testes de acuida-
de visual através da utilizacio da escala
de sinais de Snellen, a fim de avaliar o
grau de dificuldade da paciente. Pensan-
do no impacto da terapia medicamento-
sa na satde da usudria e na possivel visdo
prejudicada, foi identificado o diagnds-
tico de risco de quedas (Quadro 4)".

Associa-se o quadro clinico raro ¢ de
dificil diagnéstico ao envelhecimento
da usudria, processo que engloba trans-
formagdes neurobioldgicas estruturais,
quimicas e funcionais. A Enfermagem
diante do quadro clinico desfavordvel,
aliado a sinais ¢ sintomas que com-
prometem o bem-estar ¢ qualidade de
vida do caso estudado e considerando o
desequilibrio que afeta a satide da pes-
soa idosa, deve identificar as possiveis
fragilidades da usudria. A incapacidade
¢ um dos problemas que podem estar
associados ao diagnéstico Sindrome do
Idoso Fragil (Quadro 5)"*"

Acredita-se que esses cuidados de-
vem ser subsidiados pela teoria do au-
tocuidado, desenvolvida por Dorothea
Elizabeth Orem, definida como agées
que o individuo pratica para beneficio
préprio, que contribuem na prevencio
ou tratamentos de agravos de satude®.
Tendo em vista que o cuidado ¢ lon-
gitudinal e ambulatorial, o individuo
deve receber o suporte da enfermagem
de forma a executar os cuidados para
a manutencio da independéncia, en-
quanto pessoa idosa com SMA com
satde comprometida devido aos pro-
blemas hormonais e os sinais apresenta-
dos pela doenga.

Paralelo aos cuidados diretos em
satde, torna-se imprescindivel acoes
educativas para o desenvolvimento do
auto cuidado®, sendo fundante o de-
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senvolvimento do acolhimento e for-
macio de vinculo para a transmissdo
efetiva das informagoes; o auxilio em
possiveis entraves no autocuidado, ain-
da que a usudria seja estimulada e orien-
tada a praticar o autocuidado.

CONCLUSAO

A SMA ¢ uma patologia rara e com-
plexa no que tange ao cuidado de En-
fermagem, devido ao dificil diagnéstico
¢ multicausalidades ¢ poucos estudos
cientificos, principalmente com foco
na atuagio do enfermeiro diante deste
caso, tornando dificil o cuidado a usud-
rios portadores desta afecgio.

A partir dos cuidados de Enferma-
gem elencados ¢ essencial um olhar
criterioso e holistico sobre os usudrios
e suas demandas de acordo com a evo-
lugio e manifestacoes da patologia.
Ofertar medidas nao farmacoldgicas de
conforto ao usudrio, seja relacionado a
dor, enjoo ou fatores estressores pode
contribuir para a melhora da qualidade
de vida.

A criagdo e manutengao do vinculo
profissional-usudrio ¢ com seus fami-
liares contribui no bom prognostico,
visto que a comunica¢io ¢ fundamental
no processo do tratamento se este for
aderido ¢ feito corretamente pelo usu-
irio. O enfermeiro deve orientar o au-
tocuidado ¢ medid-lo na utilizagio do
sistema de apoio—educagéo como ins-
trumento do cuidar, segundo a teoria
de Dorothea Orem.

Este estudo de caso contribui posi-
tivamente para a construcio de conhe-
cimento técnico-cientifico para a pra-
tica de Enfermagem aos usudrios com
alteragdes endécrinas, visto que a SMA
surge a partir de uma disfun¢do na ti-
redide. No entanto, diante da raridade
da doenca, torna-se necessdrio maiores
aprofundamentos acerca do tema para
aperfeicoar os cuidados de Enferma-
gem a usudrios com SMA.
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