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INTRODUCAO

Moléstia de Wilson é uma doenca familiar que se manifesta por
uma degenerescéncia hepatolenticular devido ao comprometimento
frequente do figado e dos nitcleos da base do sistema nervoso, con-
duzindo sempre a lesdes que evoluem mais comumente para a cir-
rose, E resultante da interacao de defeitos herdados e anormali-
dades do metabolismo do cobre. O defeito do cobre metabdlico, que
é consequéncia da heranca somatica de um gene anormal de cada
um dos pais, manifesta-se através de um balanco positivo de cobre
maior que o normal. Como resultado o cobre é depositado em di-
versos Orgaos e posteriormente produz efeitos no cérebro, onde a
degeneracao é evidenciada por suas manifestagoes. Poucas informa-
cOes sdo disponiveis a respeito dos progressos atuais no diagnostico
e tratamento desta moléstia, tudo indicado que as técnicas de hoje
empregadas sio as que resultam dos estudos pioneiros iniciados no
século passado.

SINTOMAS

A “Moléstia de Wilson” apresenta-se sob 2 tipos: sintomatica e
assintomatica.

* Enfermeiras da Unidade de Neurologia do Hospital das Clinicas da
Faculdade de Medicina da U.S.P.

** Supervisera das Clinicas Cirurgicas Especializadas do Hospital das
Clinicas da Faculdade de Medicina da Universidade de Sao Paulo.
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Sintomatica — sintomas neurolégicos

— sintomas psiquicos
— sintomas degestivos

Sintomas Neuroldgicos

Tremores das extremidades em ritmos constantes (quatro a oito
oscilagdes por segundo). A emocao agrava estes tremores e o sono
cos faz cessar.

Sintomas Psiquicos

Desordens emocionais e queda do rendimento escolar, podendo
seguir-se de apatia, inércia diminuicio da memoria e falta de con-
centracao.

Sintomas Digestivos

Sialorréia e anorexia, Ha rigidez progresiva muscular, facial e
fonadora, dificultando a articulacdo da palavra provocando disar-
tria, dificuldade para deglutir, e com o progresso da enfermidade a
anartria, o riso estereotipado, perturbagio da marcha (o paciente
sente-se voando como um passarinho. sempre com os bracos abertos)
riso e choro espasmddico, deteriorizacao mental a um “anel casta-
nho-esverdeado” situado na superficie interna do limbo corneano que
é-0 “anel de Kayser-Fleischer”.

Crises convulsivas generalizadas, contragoes faciais ou auséncia
sdo eomuns. Além desses sintomas a moléstia produz alteracées afeti-
vas nos pacientes tornando-os emotivos ,irrequietos, irritaveis, agres-
sivos e com a chamada “Face Wilsoniana” tipica, que sugere defici-
éncia mental, inexistente. O depodsito de cobre no cristalino leva a
vma catarata em girassol. Aparecem. também manchas cutaneas (cor
marrom) e lesGes Osseas.

Assintomatica — A moléstia desenvolve-se sem sintomas, porém,
sem o tratamento, mais tarde inicia-se a lesao hepatica e ictericia,
podendo ocorrer cirrose.

FORMAS

Eixstem duas formas de “Moléstia de Wilson”:
Juvenil — ManifestacOes que aparecem entre 7 e 15 anos, pre-
dcminando a rigidez e postura anormal.

Pseudo-esclerosante — Surge entre os 19 e 35 anos com predo-
minancia dos tremores disartria.
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A literatura mostra casos precoces (4 meses de idade) e outros
(ap6s os 40 anos), mas Sao raros.

ETIOPATOGENIA

Desde as primeiras descricoes sobre a “moléstia”, foi notads o
seu carater familiar,:

Estudos demonstraram que quando um membro da familia apre-
sentava tais sintomas distiirbios bioquimicos poderiam ser encontra-
dos em pais e irmaos que nao apresentavam nenhuma sintomato-
lciga. Atualmente sabe-se que na “Moléstia de Wilson” existe uma
falha no metabolismo do cobre, determinada por alteracoes congé-
nitas na elaboracdo da ceruloplasmina. O cobre, na grande maioria
dos casos (95%), esta ligado a referida proteina e com a sua au-
séncia 0 mesmo permanece totalmente livre no sangue, difundin-
do-se pelos tecidos e localizando-se principalmente no figado, cére-
bro e cornea.

COLABORACAO DE ENFERMAGEM NA PROBLEMATICA DA
SINTOMATOLOGIA

Os tremores constantes arritimicos involuntarios, fazem com que
o paciente nao consiga segurar objetos, alimentar-se cuidar de suas
necessidades fisiolégicas sem que recorra a auxilio de outrem. Esta
situacao agrava ainda mais suas emocoes e consequentemente tais
tremores tornam-se mais intensos como um “circulo vicioso crescente”.

Cabe a enfermeira ajudar o paciente, usando uma tatica de co-
municag¢ac adequada, a fim de que o mesmo nao se sinta em situa-
cao inferior, e obtenha a necessaria compreensao do fato.

E importante esta interacao ‘“paciente-enfermeira e enfermeira-
paciente”, pois é nesta recipropriedade que se processa o circulo in-
verso: menos tensao e mais equilibrio emocional, trazendo como bene-
ficio para o paciente a diminuicao dos tremores. A enfermeira deve
afastar toda e qualquer critica destrutiva, quer por palavras ou por
gestos, a respeito das falhas que inevitavelmente o paciente apre-
sentara durante o transcurso de seu tratamento.

A impossibilidade de comunicacao oral em virtude da disartria
que a rigidez misculo facial lhe confere, e as perturbacdoes da mar-
cha fazem com que o paciente muitas vezes incorra num mutismo
simulado e numa inércia ficticia, permanecendo no leito por mui-
tas horas sem comunicar-se com ninguém. A atitude da enfermeira
diante deste problema deve ser de serenidade, sem forgcar o paciente
a sair da depressao, porém trabalhando para, que ele se liberte desta
situacao.
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O repouso é bom para o tratamento, porém, “o repouso forcado
por atitudes depressivas” s6 pode contribuir para dificultar o tra-
tamento. )

Muitas vezes, o paciente assume atitude inversa, tornando-se ir-
requieto, irritado e fugindo ao repouso necessario. A enfermeira deve
ser tolerante até certo ponto, e, avisar o médico para um controle
medicamentoso, a fim de que a crise seja superada. Esta fase é
denominada “troca de personalidade com episddios esquisofrénicos”
O grave problema dos traumas pés-crise convulsiva e do controle das
mesmas deve ser observado rigorosamente pelo pessoal da enfer-
magem, e deve ser feita uma previsio do material necessario para
emergéncias, como: coxins de protecdo, protese buco-linguo-dental
e medicacdes anti-convulsivantes.

PLANO DE ANAMNESE DE ENFERMAGEM

A atencao dispensada ao paciente deve ter inicio na sua ad-
missdo. O paciente apresenta geralmente dificuldade em aceitar a
internac¢ao, pois seu estado psiquico dificulta a compreensido desta
medida. Seu estado fisico quase sempre é bastante delicado e isto
contribui para que ele reaja desfavoravelmente com relacio a in-
ternacao, nao querendo separar-se de seus familiares e de sua casa.
Os familiares quase sempre agem da mesma maneira, isto é, nao
entendendo a necessidade de internacao dos pacientes e seu estado
de saude.

A enfermeira promovera medidas adequadas para a aceitagao
e colaboracido do paciente e familiares com relagao ao tratamento
e internacao.

Um plano de anamnese de enfermagem fara com que sejam pres-
tados cuidados adequados aos pacientes e aos seus familiares. A
ficha de anamnese deve, portanto, ser cuidadosamente elaborada para
oferecer as informacOes necessiarias do plano de cuidado.

Na anamnese com relacao a identificacado deve ser observado e
anotado pelo pessoal de enfermagem: o nome completo do paciente,
idade, sexo, grau de instrucdo, estado civil, religido e profissdo. Se
o paciente estiver contactuando observar se sua pronuncia é cor-
reta, ou se apresenta lapsos de palavras ou frases.

No que se refere a parte neurologica, deve a enfermeira obser-
var os movimentos do paciente, se apresenta afasia, disfonia ou dis-
lalia. O estado de consciéncia é ponto fundamental na observacao,
e em caso de inconsciéncia, observado pela falta de contato do
paciente com o meip ambiente, completar as anotagées com relacao
& resisténcia aos cuidados prestados, movimentos involuntarios, al-
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teragoes do tonus muscular posi¢cao do corpo e cabega, cor da pele,
olhos, labios e extremidades, tremores ou apresentacao de convulsoes.

Qualquer deficit observado deve ser anotado (falta de mov.men-
tacao dos membros superiores e inferiores).

Confusao mental exteriorizada por palavras desconexas, irrita-
cao e atitudes erroneas devem ser observadas.

com referéncia a outras observagées anotar as condicoes gerais
do paciente atentando sempre para sua postura, aceitacdao, apresen-
tacao geral. higiene corporal, estado dos dentes e outros.

Os antecedentes pessoais devem ser bem frisados, pois com a
moléstia ainda continua sendo pesquisada, existe a hipétese de uma
provavel sequela mesma posteriormente adquirida.

Quanto a situacao dos antecedentes familiares é de suma va-
lidade, uma vez que a moléstia tem carater hereditario.

As vezes numa mesma familia, onde existe consanguinidade dos
pais, todos os filhos podem apresentar a mesma lesao.

CUIDADOS GERAIS E ESPECIFICOS DE ENFERMAGEM DURANTE
O TRATAMENTO

O tratamento tem dois objetivos: controle dietético da absorcao
¢o cobre e promocdao da excrecao do cobre, depositado nos tecidos.

A dieta pobre em cobre (dieta hipocuprica) nao leva mais de 1
a 2 mg. de cobre por dia.

A aceitacao da dieta, o conhecimento da mesma, a orientac¢ao
do paciente sobre a importancia a necessidade da dieta, fazem parte
da colaboracao da enfermagem com relacdo ao tratamento.

Levando em consideracao que o paciente apresenta um peso anor-
mal por causa da problematica apresentada pelo mesmo (mastiga-
cao defeituosa, incapacidade pessoal, etc.) o controle alimentar de-
vera obedecer a duas etapas:

— Durante os primeiros dias de internacio.

— No seguimento do tratamento hospitalar e domiciliar.

No primeiro caso, o paciente deve receber para a realizacio dos
processos vitais basicos, como por exemplo, o pulsar do coracdo, os
movimentos do torax e as atividades quimicas das gliandulas secre-
toras de 3.000 a 3.400 calorias diarias, englobando alimentos pobres
em- cobre e ricos em proteinas, hidratos de carbono e celulose.

- Entre os alimentos mais usados temos: a -banana nanica, a
tangerina, a beterraba, a batata, a pescada, a abdbora, o repolho e
a ricota. :

‘Numa’ segunda etapa, em que o paciente ja mais adaptado no
‘hospital e normalizando-se seu peso sao diminuidas as calorias para
2.500 a 3.000, pois também suas atividades estao sendo diminuidas.
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A proteina continua sendo administrada na mesma quantidade, po-
rém, os hidratos de carbono sao reduzidos.

Torna-se importante que o paciente ingira 4gua em quantidade
suficiente para compensar as perdas exageradas.

A enfermeira deve, juntamente com a nutricionista, seguir aten-
tamente o esquema dietético oferecido ao paciente, e colaborar na
aceitacao do mesmo.

Por ocasido da alta hospitalar, salientar, como orientacao, a
importancia do seguimento da dieta, ressaltando o perigo da nao
obediéncia 4 mesma. Entre os alimentos que deverao ser evitados
pelo paciente sao considerados: o chocolate, amendoim, cogumelo,
figado, bréocolo e cereais ricos em cobre.

ASPECTOS DO COMPORTAMENTO DO PACIENTE COM
“MOLESTIA DE WILSON”

Algumas formas de distirbios mentais foram descritos em tra-
balhos médicos, havendo comprometimento dos aspectos psicolégicos
dos pacientes, que apresentavam um quadro de mutismo e idiotia,
sendo suas reacoes psicologicas lentas, acompanhando sua pouca ati-
vidade fisica.

Outros pacientes apresentavam docilidade exagerada, grande es-
treitamento do horizonte mental comportamento infantil, rindo por
quaquer motivo ou mesmo sem motivo. Nestes pacientes, a reducao
do poder mental era mais aparente do que real, pois foram observados
que os mesmos possuiam grande preservacao das faculdades inte-
lectuais.

A instabilidade de humor, exlosoes de irritacao e grande ex-
citacio, comprometendo-o psicologicamente, também foram descri-
tos em trabalhos médicos.

Em nossas observacoes, pudemos constatar diversas dessas ma-
nifestacoes em pacientes portadores de “Moléstia de Wilson” inter-
nados na clinica neurolégica do Hospital das Clinicas.

CONCLUSOES

E inegavel que a atividade de enfermagem na clinica neurolégica
exige conhecimento especifico das enfermeiras, que trabalham com
pacientes portadores de enfermidades desta especialidade.

Como em outros casos, as conclusoes deste trabalho sao de que:

— A admissdo do paciente, sua anamnese e a prepara¢ao de in-
ternacido devem ser cuidadosamente supervisionadas com atenciao es-
pecifica para cada caso; sendo os procedimentos de enfermagem an-
tes referidos, fatos de éxito de tratamento;



304 REVISTA BRASILEIRA DE ENFERMAGEM

— Durante a internacido do paciente a enfermeira deve coor-
denar todo o processo de tratamento desde a administracio de me-
dicamentos, controle de dieta, acompanhamento dos exames labo-
ratoriais, infundindo sempre e progressivamente no paciente a con-
fianca nos tratamentos, o aprendizado a respeito da prépria mo-
léstia e um quadro seguro sobre o futuro desempenho do paciente
apos a alta;

Tratando-se de uma moléstia em plena fase de pesquisa para
seu total controle, ndo ha divida de que um desempenho de enfer-
magem cuidadoso se constitui em subsidio essencial para o pro-
gresso dos estudos que a equipe de saude estd empreendendo ew
beneficio desses pacientes.
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