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RESUMO: Esse artigo buscou descrever sobre uma crianca com Cistinose Nefropatica Infantil
com énfase no Processo de Enfermagem. Método: trata-se de um estudo descritivo com abordagem
qualiquantitava, do tipo relato de caso. Participou do estudo uma crianca com diagnéstico de Cistinose
Nefropéitica Infantil, onde informacdes do prontudrio do paciente foram coletadas, como dados
antropométricos, exames laboratoriais e histérico de enfermagem com proposta de diagnésticos,
resultados esperados e intervengdes. A pesquisa foi aprovada pelo Comité de Etica e Pesquisa com Seres
Humanos. Resultados: Crianca com 7 anos e 3 meses de idade, recebeu diagnéstico de Cistinose Infantil
em 2016, n3o apresenta histérico familiar prévio, com percentil 3 de desenvolvimento, escore Z-3, faz uso
de Cisteamina e diurético de alca, apresenta Sindrome de Fanconi. Os principais diagnésticos de
enfermagem foram: eliminagio urinédria prejudicada, motilidade gastrintestinal disfuncional, satde
deficiente na comunidade, risco de glicemia instivel, risco de desequilibrio eletrolitico, risco de
desenvolvimento atrasado e risco de lesdo na cérnea. Conclusio: a crianga com Cistinose Nefropética
Infantil necessita de cuidados durante sua vida, por isso o processo de enfermagem deve ser realizado
baseado em evidéncias cientificas e o enfermeiro deve estar capacitado para acompanhar e prestar os
cuidados necessérios.

Palavras-Chave: Enfermagem. Crianca. Cistinose. Processo de Enfermagem.

ABSTRACT: This article sought to describe a child with Infantile Nephropathic Cystinosis with
emphasis on the Nursing Process. Method: this is a descriptive study with a qualiquantitave approach, of
the case report type. A child with a diagnosis of Infantile Nephropathic Cystinosis participated in the
study, where information from the patient's medical record was collected, such as anthropometric data,
laboratory tests and nursing history with a proposal for diagnoses, expected results and interventions.
The research was approved by the Ethics and Research with Human Beings Committee. Results: Child
aged 7 years and 3 months, diagnosed with Infantile Cystinosis in 2016, has no previous family history,
with 3rd percentile of development, Z-3 score, uses Cysteamine and loop diuretic, has Fanconi
Syndrome. The main nursing diagnoses were: impaired urinary elimination, dysfunctional
gastrointestinal motility, poor health in the community, risk of unstable blood glucose, risk of electrolyte
imbalance, risk of delayed development and risk of corneal injury. Conclusion: the child with Infantile
Nephropathic Cystinosis needs care throughout his life, so the nursing process must be carried out based
on scientific evidence and the nurse must be able to monitor and provide the necessary care.

Keywords: Nursing. Kid. Cystinosis. Nursing Process.
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RESUMEN: Este articulo buscé describir un nifio con Cistinosis Nefropatica Infantil con énfasis en el
Proceso de Enfermeria. Método: se trata de un estudio descriptivo con enfoque cualicuantitativo, del tipo
reporte de caso. Un nifio con diagnéstico de Cistinosis Nefropética Infantil participé del estudio, donde
se recolecté informacién de la historia clinica del paciente, como datos antropométricos, exdmenes de
laboratorio e historial de enfermerfa con propuesta de diagnésticos, resultados esperados e
intervenciones. La investigacién fue aprobada por el Comité de Etica e Investigacién con Seres
Humanos. Resultados: Nifio de 7 afios y 3 meses, diagnosticado de Cistinosis Infantil en 2016, sin
antecedentes familiares previos, con percentil 3 de desarrollo, puntaje Z-3, utiliza Cisteamina y diurético
de asa, presenta Sindrome de Fanconi. Los principales diagnésticos de enfermeria fueron: eliminacién
urinaria alterada, motilidad gastrointestinal disfuncional, mala salud en la comunidad, riesgo de glucemia
inestable, riesgo de desequilibrio electrolitico, riesgo de retraso en el desarrollo y riesgo de lesién corneal.
Conclusién: el nifio con Cistinosis Nefropatica Infantil necesita cuidados durante toda su vida, por lo
que el proceso de enfermeria debe ser realizado con base en la evidencia cientifica y la enfermera debe ser

capaz de monitorear y brindar los cuidados necesarios.

Palabras clave: Enfermeria. Nifio. Cistinosis. Proceso de Enfermeria.

INTRODUCAO

O cuidado desenvolvido nas unidades de satide nos remete a uma reflexdo sobre as
necessidades integrais dos individuos que estdo sob responsabilidade dos enfermeiros. Com isso,
é fundamental entender as diferentes perspectivas da atuacdo profissional, mesmo em casos de
doengas raras ou pouco conhecidas, tornando-se grandes desafios, como no caso da Cistinose
Nefropética Infantil (CNI).

A CNI é uma doenca recessiva, com acometimento dos lisossomos através do aumento
de cistina, ou defeito no seu transporte pela membrana lisossomal, como consequéncia gera
disfunc¢io da proteina cistinosina pelas mutacdes no gene CTNS e cromossomo 17p13, levando
ao seu aumento no organismo (FERREIRA; GAHL, 2017; FLORENZANO et al., 2020).

Esta doenca acomete um a cada 100.000 - 200.000 nascidos-vivos, contudo, o nimero
exato é dificil de ser estimado devido aos casos de subnotificacdo, a forma Nefropética Infantil é
o tipo mais frequente (95%) e mais grave da Cistinose, os portadores de CNI apresentam
alteracdes fisioldgicas significativas, podendo levar a comprometimento glomerular e Doenga
Renal Terminal (DRT), essa é a forma mais grave da doenga e que podem levar a morte
rapidamente quando nio diagnosticada e tratada em tempo (KAUFEL et al., 2018; GAHL;
BALOG; KLETA, 2007; KASIMER; LANGMAN, 2021).

Como forma secunddria a CNI os pacientes desenvolvem a sindrome de Fanconi,
caracterizada pela dificuldade do corpo de realizar a reparacio do genoma das células,

ocasionando danos cromossémicos, ¢ uma doenca severa e hereditiria, onde os rins s3o os
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primeiros 6rgios a serem afetados, podendo geralmente apresentar hipotireoidismo e distirbios
gastrintestinais (VAISBICH et al., 2019).

Ao ser diagnosticada, a crianga e sua familia enfrentam diversas dificuldades, com isso, o
enfermeiro torna-se peca fundamental na melhora da qualidade de vida e inser¢io da familia no
tratamento, ofertando um cuidado ambulatorial diferenciado, como controle antropométrico,
mensuragio dos sinais vitais, exame fisico completo, acompanhamento do crescimento e
desenvolvimento infantil, controle dos exames laboratoriais, inclusio da familia no tratamento e
conscientiza¢io sobre a boa adesdo das medicacdes, auxilio na melhora da qualidade de vida,
além de, atuar diretamente nos cuidados dos pacientes que evoluem para didlise ou transplante
renal (VAISBICH et al., 2019; CARVALHO et al., 2021).

A sistematizacdo da assisténcia de enfermagem é o alicerce da pritica do enfermeiro,
sendo executada através do Processo de Enfermagem (PE), fundamentado em cinco etapas:
coleta dos dados, diagnéstico de enfermagem, planejamento, implementagio, resultados
esperados e avaliagio do processo. O PE estabelece uma relagio mais completa e organizada com
o paciente (CHIAVONE et al., 2021).

O estudo justifica-se por ser inovador na pritica do enfermeiro em CNI, destacando,
neste sentido o cuidado realizado pelo enfermeiro é capaz de ofertar mais qualidade de vida e
melhor evolu¢io do quadro clinico de criangas portadas de Cistinose Nefropética. Diante disso,
o objetivo da descricio deste relato de caso diante da histéria clinica, crescimento e
desenvolvimento infantil e diagnéstico é descrever a atuagio do enfermeiro com base no
Processo de Enfermagem (PE), visando responder a seguinte questio norteadora: Qual a atuagio

do enfermeiro frente a atengdo ao paciente com diagndstico de CNI?

METODOS

Trata-se de um estudo descritivo, exploratério, de abordagem qualiquantitativa do tipo
relato de caso. A pesquisa foi realizada com uma crianca de sete anos e trés meses de idade no
momento da coleta dos dados, com diagnéstico de CNI e por meio de consulta aos prontudrios
do paciente, realizando ainda, coleta de dados antropométricos e anamnese.

Para a coleta de dados foi realizado um contato prévio com os responséveis pela crianca.
A coleta de dados ocorreu inicialmente através da revisdo do prontudrio do paciente e anotagio
dos exames necessarios para a produgio do relato de caso, foram coletados: exames laboratoriais
realizados entre 2015 e 2020 (glicose, bicarbonato, fosforo, 4cido trico e potéssio), como a crianga

realiza os exames mensalmente foi realizado o calculo da média dos valores. Posteriormente foi
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realizada Escala de Coma de Glasgow (ECG) e avaliagio antropométrica (perimetro cefalico,
perimetro toricico, circunferéncia abdominal, percentil de crescimento, altura, peso, Indice de
Massa Corpérea, Score Z e idade).

O levantamento dos dados do paciente serviu para a realizacio dos diagnésticos de
enfermagem e elucida¢io dos cuidados para o caso, fundamentado no North American Nursing
Diagnosis Association International (NANDA) e no Nursing Intervention Classifications
(NIC). Em relagdo ao tempo de pesquisa, coleta e analise dos dados ocorreu entre junho e agosto
de 2020 (NANDA, 2018; BULECHEK; BUTCHER; DOCHTERMAN, 2020).

Para garantir a seguranca na coleta dos dados e garantia da privacidade do participante da
pesquisa, foi assinado o Termo de Consentimento Livre e Esclarecido (TCLE) pelo familiar
responsavel, respeitando os principios Eticos das Pesquisas com Seres Humanos, pela Resolucio
466/2012, a pesquisa foi aprovada pelo Comité de Etica e Pesquisa com Seres Humanos da
Associagio Juinense de Ensino Superior, sob o CAAE: 86458818.0.0000.8099 em 11 de outubro de

2018.

RESULTADOS

O presente relato descreve o caso de uma crianca portadora de CNI, os resultados foram
categorizados em: descri¢do do caso e diagnésticos/intervencdes de enfermagem, apresentados a
seguir.

Paciente, com 07 anos e 3 meses de idade, sexo masculino, caucasiano, mora com os pais,
procedente e residente em Mato Grosso. Foi internado no setor de emergéncia em 2015, com um
ano de idade, apresentando abdome distendido e pequenos espasmos musculares, ao realizar
ultrassonografia foi identificado distensio gasosa de alcas intestinais (03/dezembro de 2015);
realizou Tomografia Computadorizada de crinio, sem alteracGes. Fez teste do suor com menos
10 mmol/l; Raio X de mios e punho com paridades ésseas, constata-se presenca de ntcleos do
capitato e hamatus, porém sem calcificacdo do niicleo distal do ridio, realizou ressonincia
magnética: com hipéfise normal e Ultrassonografia renal com bexiga urinaria e rins normais.

Paciente retorna para casa e em abril de 2016 é internado apds nido apresentar melhora no
quadro clinico, realizou trinsito e morfologia do delgado, constatando intenso meteorismo
intestinal nos quadrantes superiores do abdome, inicialmente recebeu o diagnéstico de acidose

tubular renal, seguiu em acompanhamento.
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Posteriormente foi admitido em Unidade de Terapia Intensiva em setembro de 2016
apresentando espasmos musculares intensos, hiponatremia (<122,50) hipocalemia (2,48 mEq/1) e
hipocalcemia (8,0omg/dl), hipofosfatemia (2,8omg/dl), gasometria arterial com pH de 7,43,
Pressdo Parcial de Oxigénio (9o0), Pressio Parcial de G4s Carbénico (34,6), Diéxido de Carbono
total-(12,9), Saturacdo de oxigénio (61,5), Base Excess (0,8), Ureia (53,91mg/dl) e creatinina
(1,31mg/dl).

Em outubro de 2016 permanece em Terapia Intensiva e durante a internacio foi solicitado
exame oftalmolégico com ldmpada de fenda, detectado presenca de Cristais de Cistina na cérnea
2+, recebe o diagnéstico de Cistinose Nefropitica infantil um ano apés inicio dos sintomas. O
diagnéstico da Sindrome de Fanconi ocorreu apenas um ano apds apresentar a CNI. Na tabela 1

segue a evolucdo dos exames laboratoriais, através da média anual obtida.

Tabela o1: evolugio dos exames sanguineos caracteristicos da CNI antes (2015) e depois (2016) do diagnéstico. Mato
Grosso, Brasil, 2021.

Ano Glicose Bicarbonato Fésforo Acido trico Potéssio
Exames 2015 260 12,6 2,2 1,30 3,73
Exames 2016 130 13,0 3,3 2,41 2,84
Exames 2017 78,17 16,7 3,1 1,3 3,3
Exames 2018 80,6 17,6 3,5 L4 3,5
Exames 2019 7755 15,4 3,3 1,5 3,2
Exames 2020 78,4 16,2 3,8 1,3 3,7

Fonte: dados da pesquisa
Percebe-se uma reducio nos niveis de glicose apés diagnéstico e acompanhamento da

crianca. O bicarbonato apresentou-se relativamente baixo em todos os anos, os demais
apresentam-se nos padrdes de normalidade.

A CNI é uma doenga recessiva e genética, quanto ao histérico de enfermagem a primeira
linhagem dos bisavés maternos do paciente, ndo sdo consanguineos, tiveram dois filhos e zero
aborto. Os av6s maternos da crianga tiveram trés filhas, que nunca tiveram sintomas, uma delas
é mie da crianca em questio, sem nenhum histérico. Os bisavds paternos nio sio
consanguineos, tiveram dois filhos, o av6 da crianca apresentou hipertensio e diabetes, enquanto
a avé tem histérico de hipertireoidismo, também n3o consanguineos, tiveram trés filhos, um
deles hipertenso, o outro é o pai da crianca em questdo, ndo tem histérico de doencas pregressas.

O casal, pais da crianca afetada com Cistinose Nefropatica, ndo sio consanguineos e nio tem
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nenhum tipo de parentesco, tiveram apenas 1 filho, nenhum deles tem histérico de Cistinose
Nefropatica.

Atualmente apresenta desenvolvimento neuropsicomotor adequado para a idade, com
ECG-=15, perimetro cefdlico=47cm, perimetro tordcico=socm, circunferéncia abdominal =s1cm,
altura=87cm com escore Z=-3, peso=13kg, IMC=17.2 com escore Z=1, caracteristica de percentil
(03) para curva de crescimento para faixa. Mantém tratamento medicamentoso com Cisteamina,
uso de diurético de alca e realiza anualmente ultrassonografia de rins e via urindrias.

A crianca apresenta a sindrome de Fanconi secundiria a CNI, a sindrome é severa e
consiste na perda de substincias importantes que deveriam ser reabsorvidas pelo tibulo renal
proximal.

Apéds a coleta dos dados, anamnese, medidas antropométricas e avaliacio dos exames
laboratoriais, seguiu-se o processo de enfermagem, através dos diagnésticos de enfermagem,
resultados esperados e intervencdes de enfermagem, em acordo com o quadro clinico, descrito

abaixo no quadro or.

Quadro or. Diagnésticos, resultados esperados e intervengdes de Enfermagem para crianca com CNI. Mato Grosso,
Brasil, 2021.

Diagnésticos Resultados Intervencdes

Monitorar a eliminacio urinéria.

Eliminagdo urinéria prejudicada Monitorar o estado hidrico, inclusive
caracterizada por retengdo urinéria, Equilibrio de liquidos | pesagens diarias, eliminagdo urinaria/hora,
relacionado a multiplas causas. ingestdo e eliminagio.

Monitorar o efeito terapéutico do diurético.

Monitorar manifestacdes gastrointestinais
de acidose metabélica.

Motilidade gastrintestinal Monitorar o funcionamento e a distensdo
disfuncional caracterizada por Controle das gastrointestinal para evitar a reducdo do
abdome distendido associado a eliminacdes movimento diafragmatico reduzido,

circulacdo gastrintestinal reduzida. conforme apropriado.

Verificar a presenga de quaisquer sinais e
sintomas de alteracdes gastrointestinais.

Identificar a compreensdo que o paciente e

Satde deficiente na comunidade cuidador principal tém dos conhecimentos
. A . 1 (.
caracterizada por auséncia de . ou habilidades necessarios.
Conhecimento:
programa para melhorar o bem-estar . . . .
- cuidados com a Estimular a crianca a compartilhar
de um grupo ou populagio . . -
doenga sentimentos, conhecimentos e percepgdes.

relacionado a falta de especialistas na
comunidade. Oferecer conhecimentos especializados para
quem busca ajuda.

Realizar controle glicemia capilar uma vez

. . L. B Equilibrio da
Risco de glicemia instavel .. na semana.
glicemia
Controlar alimentagdo, com pouca ingestido
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de agticares.

Realizar balanco hidrico.

. . . Monitorar niveis de eletrdlitos através de
Risco de sindrome do desequilibrio

L. Equilibrio de liquidos exames laboratoriais.
eletrolitico
Realizar medida da circunferéncia
abdominal.
Controle do Monitorar altura mensalmente.
Risco de desenvolvimento atrasado crescimento e

desenvolvimento Monitorar o percentil de crescimento.

Aplicagio dos colirios, quando prescritos.
Prevenir evolucio

. < ,
Risco de lesdo na cérnea dos cristais de cistina Realizar higiene ocular duas vezes ao dia

com Soro Fisiolégico 0,9%.

O tema abordado foi escolhido pela dificuldade dos enfermeiros de realizar o Processo de
Enfermagem nos pacientes com o diagnéstico de CNI, devido & complexidade e raridade da
doenga. A partir dos dados coletados e analisados entende-se que as a¢Ges de enfermagem sio
fundamentais, devendo estar inseridos no contexto que vai do diagndstico ao tratamento da
doenga. O sistema de apoio ofertado pelo enfermeiro é necessario para estimular a participagdo

da familia no tratamento, inserindo os cuidados pertinentes a crianga com CNI.

DISCUSSAO

Estima-se que a ocorréncia de Cistinose no Brasil correspondem a aproximadamente 140
casos; estudos destacam a dificuldade do diagnéstico da CNI e da sindrome de Fanconi, podendo
desencadear um nimero subestimado, por se tratar de doencas crénicas devem receber uma
atencdo especial. A Cistinose estd descrita no CID 10 E72.0 que corresponde aos distarbios pelo
transporte de aminoacidos (OMS, 1997; VAIBISCH et al., 2016).

A Cistinose Nefropatica Infantil, se manifesta nos primeiros meses de vida,
caracterizada por: politria, polidipsia, acidose metabdlica e atraso do crescimento e
desenvolvimento. Caracterizada por acimulo de cistina, sem tratamento ridpido, ela pode se
acumular em todos os érgdos, apresentando multiplas complicacdes (EWERT et al., 2020;
FERREIRA et al., 2018).

Nesse sentido é imprescindivel a agdo do enfermeiro, pois se trata de peculiaridades de
um paciente que requer um olhar diferenciado, em sua singularidade diante dos cuidados da
crianga portadora de CN e uma melhor interacio social quer seja em nivel ambulatorial,

hospitalar ou cuidado domiciliar (SILVA et al 2021).
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Apesar de grave, a doenca apresenta tratamento que, quando iniciado precocemente é
capaz de retardar a sua evolugdo, para tal, é necessdrio o diagnéstico precoce. Entende-se que,
com o diagndstico precoce o paciente tem menores chances de complica¢des. Com isso a partir
do momento do diagnéstico a crianga passard por uma terapéutica onde serd necessirio o
atendimento multiprofissional, por possiveis alteracdes metabédlicas, nutricionais, psicoldgicas e
de comportamento, o enfermeiro é o elo desta equipe, realizando um planejamento adequado
diante de possiveis complicagdes, como a ingesta hidrica em excesso, necessitando de
conhecimento especifico, evitando comorbidades cardiovasculares (IVOB-TESSEMA et al.,
2020; VAIBISCH et al., 2016).

Portadores de CNI podem desenvolver a sindrome de Fanconi, ainda no primeiro ano de
vida, uma condi¢cdo grave com perda de substincias importantes pelo tdbulo proximal,
principalmente dos 2 aos 5 anos de idade devido ao comprometimento glomerular, que apresenta
proteintria podendo acarretar Doenga Renal Crénica Terminal por volta dos 10 anos de idade se
nio realizar ades3o a terapia médica correta e precoce. Estima-se que casos nio tratados possuam
indicagio de transplante renal até os 10 anos de vida (BERTHOLET-THOMAS et al., 2018;
SATHAPPAN; TRAUNER, 2019).

Mesmo quando o paciente faz o tratamento, apresentam na segunda década de vida a
evolugio do quadro de CNI, especialmente o acometimento fora do sistema renal, podendo
desencadear problemas hipotireoidismo, atraso no crescimento, fotofobia e miopatias (EMMA
et al., 2014; SANTOS et al., 2016).

Criar estratégias onde a crianca possa se sentir segura e compreender ao longo do tempo,
utilizar de instrumentos do préprio universo infantil, boa comunicagio, linguagem simples e
adequada, brincadeiras, promovendo satide de uma maneira diferente, pois é o enfermeiro que
sempre estard i frente de todo esse processo em todas suas fases e no desenvolvimento da
crianca (SILVA et al., 2018).

E imprescindivel o diagnéstico clinico eficaz, pois, existem poucos profissionais de satide
com o conhecimento técnico adequado para alcangar éxito diante de cuidados especificos para tal
patologia em questio. Pacientes que apresentam CNI devem iniciar o tratamento através da
Sindrome de Fanconi, consistindo na substitui¢io das funcdes renais, através das correcdes
eletroliticas e metabdlicas; destaca-se: reposi¢io de alcalinos; potassio; sédio; fésforo; magnésio;

Vitamina D; Calcitriol; Calcio e L-carnitina (BAUMNER; WEBER, 2018).
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A CNI é praticamente assintomdtica no nascimento, embora o acimulo da cistina ocorra
no periodo intra-tterino, os recém-nascido apresentam peso e tamanho adequados para a idade.
Geralmente os primeiros sintomas estdo associados a sindrome de fanconi (EMMA et al 2016).
A confirmacdo diagndstica pode ser feita por andlise genética, com a mais frequente mutagio do
gene CTNS, localizado no braco curto do cromossomo 17 (HOHENFELLNER et al., 2019;
SILVA et al., 2015).

Destaca-se o uso da observacio dos cristais de cistina na cérnea como critério
diagndstico. O acompanhamento do crescimento e desenvolvimento por uma equipe
multidisciplinar, com reposi¢do das perdas causadas pela sindrome de Fanconi. Ainda é preciso
elucidar possiveis complicagdes e medidas terapéuticas da SF (SANTOS et al., 2016).

A atuagio do enfermeiro envolve a realizacio do Processo de Enfermagem, a¢des de
promocio da satide, manutenc¢io ou melhora na qualidade de vida e prevencdo de complicagdes,
devendo apresentar os caminhos necessérios para que a adaptagio ao novo estilo de vida ocorra
de modo sauddvel. O enfermeiro é responsdvel pela sistematizagio da assisténcia de
enfermagem, devendo organizar o cuidado, incentivar autocuidado e educar os familiares ou
cuidadores da crianga com CNI (SILVA et al., 2015).

Dentre os desafios que se apresentaram 2 realizacdo deste artigo, a principal foi o
levantamento das evidéncias cientificas acerca da atuag¢do do enfermeiro na CNI. Por isso, o PE
empregado neste estudo foi cautelosamente pensado e analisado em consonincia com a
NANDA e NIC.

O enfermeiro é o profissional diretamente envolvido na atuagio da progressdo da doenga
renal, devendo atender as necessidades dos pacientes de forma holistica e humanizada. E certo
que os grupos de risco devem ter uma avaliacdo continua, de modo a detectar possiveis
complica¢bes. O enfermeiro deve atuar diretamente ofertando o atendimento as necessidades

dos pacientes.

CONCLUSAO

Este relato de caso descreve uma crianca com diagndstico de CNI que desenvolveu
Sindrome de Fanconi. Essa é uma importante associagio de uma doenga grave e que requer
diagndstico precoce. Neste estudo, os autores propdem uma atengido especial a CNI, com uma
abordagem voltada para a importincia da atuagdo do enfermeiro na realizagdo do Processo de

Enfermagem. A CNI é uma doenga rara, grave, que afeta o crescimento e desenvolvimento
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infantil, o enfermeiro é o profissional que deve promover a¢des de promocio da satde,
prevencdo da progressio da doenca e orientacdes de estilo de vida e autocuidado, aliando ao
tratamento eficaz reduzindo a evolu¢io da doenca e melhorando a qualidade de vida do paciente
e sua familia. Conclui-se que a assisténcia do enfermeiro ao paciente com CNI é essencial para a
qualidade do cuidado e para acompanhamento da crianca, destaca-se a dificuldade de obter
artigos cientificos sobre a Cistinose, sobretudo na atuagio do enfermeiro, tendo em vista a baixa
producdo sobre a temdtica estima-se que novos estudos sejam realizados visando promover

melhor conhecimento e incentivando uma assisténcia mais holistica aos pacientes.
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