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Resumo

Objetivo: avaliar o desenvolvimento neuropsicomotor de uma crianga com diagndstico clinico de atresia da valva
pulmonar, atendida na clinica escola de fisioterapia da Universidade Estadual da Paraiba (UEPB), por meio da
aplicacdo da Escala Motora Infantil de Alberta (AIMS). Método: Trata-se de um relato de caso descritivo, com
abordagem quantitativa e transversal, realizado em uma Clinica Escola de Fisioterapia. O objetivo foi avaliar uma
crianca com diagndstico clinico de atresia da valva pulmonar com septo interventricular completo, que foi
encaminhada para atendimento fisioterapéutico. Os instrumentos utilizados foram uma ficha de avaliagdo
sociodemogréfica e a AIMS (Alberta Infant Motor Scale). Este estudo foi aprovado pelo Comité de Etica em Pesquisa
da UEPB - CAAE: 74237223.1.0000.5187. Resultados: bebé do sexo feminino de 7 meses de idade, que nasceu a
termo e adequado para a idade gestacional. O diagndstico clinico foi feito logo ap6s o nascimento e o bebé passou por
uma cirurgia tordcica para corrigir a malformacdo. A crianca apresentou retardo no crescimento, evidenciado por
baixo peso e altura para faixa etéria. Os resultados da AIMS mostraram déficits significativos no desenvolvimento
motor, especialmente em relacdo ao controle da cabeca, rotacdo, postura de prono e locomocao. Conclusédo: Este caso
ilustra a importancia da avaliacdo e intervencdo fisioterapéutica em criangas com atresia da valva pulmonar. A
utilizacdo dos instrumentos avaliativos permitiu identificar as dificuldades motoras da crianca e direcionar um
tratamento especifico. Estudos futuros sdo necessarios para investigar abordagens terapéuticas mais eficazes para
melhorar a fungao respiratoria e o desenvolvimento motor.

Palavras-chave: Cardiopatias congénitas; Atraso no desenvolvimento; Fisioterapia.

Abstract

Objective: To evaluate the neurodevelopmental progress of a child clinically diagnosed with pulmonary
valve atresia at the physiotherapy clinic of the State University of Paraiba (UEPB), using the Alberta Infant
Motor Scale (AIMS). Method: This is a descriptive case report with a quantitative and cross-sectional
approach, conducted at a Physiotherapy School Clinic. The aim was to evaluate a child clinically diagnosed
with pulmonary valve atresia and complete interventricular septal defect, who was referred for
physiotherapy treatment. The assessment tools used included a sociodemographic evaluation form and the
AIMS. This study was approved by the UEPB Research Ethics Committee - CAAE:
74237223.1.0000.5187. Results: A 7-month-old female infant, born at full term and appropriate for
gestational age, was identified. The clinical diagnosis was made soon after birth, and the infant underwent
thoracic surgery to correct the malformation. The child exhibited growth retardation, as evidenced by low
weight and height measurements for her age group. The AIMS results revealed significant deficits in motor
development, particularly in head control, rotation, prone posture, and locomotion. Conclusion: This case
highlights the importance of physiotherapy assessment and intervention in children with pulmonary valve
atresia. The use of evaluative instruments allowed for the identification of the child's motor difficulties and
the development of a specific treatment plan. Future studies are warranted to investigate more effective
therapeutic approaches to improve respiratory function and motor development.

Keywords: Heart defects; Developmental disabilities; Physical therapy.
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Resumen

Objetivo: Evaluar el progreso neurodesarrollo de un nifio con diagndstico clinico de atresia de la valvula
pulmonar en la clinica de fisioterapia de la Universidad Estatal de Paraiba (UEPB), utilizando la Escala
Motora Infantil de Alberta (AIMS). Método: Este es un informe de caso descriptivo con un enfoque
cuantitativo y transversal, realizado en una Clinica-Escuela de Fisioterapia. El objetivo fue evaluar a un
nifio con diagnostico clinico de atresia de la valvula pulmonar y defecto completo del tabique
interventricular, que fue referido para tratamiento fisioterapéutico. Las herramientas de evaluacion
utilizadas incluyeron un formulario de evaluacion sociodemografica y la AIMS. Este estudio fue aprobado
por el Comité de Etica en Investigacion de la UEPB - CAAE: 74237223.1.0000.5187. Resultados: Se
identificd a una infante femenina de 7 meses de edad, nacida a término completo y adecuada para la edad
gestacional. El diagnostico clinico se realizd poco después del nacimiento y la infante fue sometida a
cirugia toracica para corregir la malformacién. La nifia presentaba retraso en el crecimiento, como lo
evidenciaban las bajas medidas de peso y altura para su grupo etario. Los resultados de la AIMS revelaron
déficits significativos en el desarrollo motor, particularmente en el control de la cabeza, la rotacién, la
postura prona y la locomocion. Conclusion: Este caso destaca la importancia de la evaluacion e
intervencion fisioterapéutica en nifios con atresia de la valvula pulmonar. El uso de instrumentos
evaluativos permitié identificar las dificultades motoras del nifio y el desarrollo de un plan de tratamiento
especifico. Son necesarios futuros estudios para investigar enfoques terapéuticos mas efectivos para
mejorar la funcion respiratoria y el desarrollo motor.

Palabras clave: Defectos cardiacos; Discapacidades del desarrollo; Fisioterapia.

1. Introducéo

As doencas raras acometem 65 pessoas para cada 100 mil e, segundo o Ministério da Saide, 80% dessas condicOes
apresentam causa genética (Moreira, 2023). A classificagdo de doencas raras é dependente da frequéncia em que se apresentam
pela populagdo. Ademais, tais condigdes de baixa ocorréncia sdo mais dificeis de serem diagnosticadas, tendo em vista o pouco
conhecimento e estudos relacionados (Luz et al, 2015). Portanto, o diagndstico tende a ser tardio, e este tempo torna-se
inversamente proporcional ao éxito do tratamento, com reducéo de riscos e sequelas.

Ainda conforme o Ministério da Saude, em 2019, o Brasil apresentou aproximadamente 13 milhGes de casos de
doengas raras. E embora néo haja tratamento especifico para 95%, o acompanhamento multidisciplinar € rico, constituido por
reabilitagBes e constante incentivo ao avanco cientifico (Montalti, 2023).

Entre as condigdes raras, ha a atresia da valva pulmonar com septo interventricular integral, que é uma condi¢do
congénita do coracdo que envolve a presenca de uma valva pulmonar completamente fechada e um septo interventricular
completo, possuindo como codigo na Classificagdo Internacional de Doencas e Problemas Relacionados & Salde, o CID-10 de
Q220 (Leal Moreira et al, 2020).

Na atresia da valva pulmonar com septo interventricular completo, a valva pulmonar esta bloqueada, resultando em
uma comunicacdo anormal entre os ventriculos direito e esquerdo por meio de um septo interventricular completo (Leal
Moreira et al, 2020). Isso leva a uma mistura de sangue venoso e arterial, 0 que causa uma diminuicao do fluxo sanguineo para
0s pulmdes e uma diminuigdo do oxigénio no corpo (Guyton & Hall, 2017).

Normalmente, o sangue venoso retorna ao lado direito do coragdo, passa pelo ventriculo direito e € bombeado para os
pulmdes através da valva pulmonar, onde ocorre a oxigenacdo. Entdo, o sangue arterializado retorna ao lado esquerdo do
coracdo, atravessa o ventriculo esquerdo e é bombeado para o corpo através da aorta (Guyton & Hall, 2017).

E uma condigéo cardiaca congénita rara, com uma estimativa aproximada de prevaléncia de cerca de 1 a 3 casos por
cada 10.000 nascidos vivos. Essa condicdo ocorre igualmente em ambos os sexos e afeta principalmente os recém-nascidos
(Miyague et al, 2003, Rodriguez, 2018). A atresia da valva pulmonar com septo interventricular integral é considerada uma
malformagdo complexa do coragédo, o que significa que também pode estar associada a outras anomalias cardiacas congénitas

em alguns casos (Hernandez, 2017).
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A causa exata dessa condicdo ndo é conhecida, mas acredita-se que fatores genéticos e ambientais possam
desempenhar um papel na sua ocorréncia. Além disso, fatores de risco maternos, como diabetes, consumo de alcool ou
exposicao a certos medicamentos durante a gravidez, podem aumentar o risco de desenvolvimento dessa condi¢cdo (Associacdo
Americana do Coracéo, 2019).

O diagnéstico, geralmente, é feito durante a gravidez por meio de ultrassonografia fetal. Apds o nascimento, pode-se
fazer um exame fisico do bebé para verificar a presenca de sinais e sintomas associados a condigdo, como cianose, dificuldade
respiratoria e baixo peso. Além disso, exames de imagem, como ecocardiograma, sdo realizados para confirmar o diagndstico
e avaliar a gravidade da malformacdo. Outros exames complementares, como o cateterismo cardiaco, podem ser necessarios
para obter informacdes mais detalhadas sobre a anatomia e a funcéo cardiaca do paciente (Rodriguez, 2018).

E importante destacar que o diagndstico precoce e 0 acompanhamento médico especializado sdo essenciais para o
manejo adequado da atresia da valva pulmonar. O tratamento para essa condi¢do envolve uma cirurgia cardiaca corretiva nos
primeiros anos de vida para criar uma nova passagem para o fluxo sanguineo pulmonar, podendo envolver a criacdo de um
shunt ou a reconstru¢do da valva pulmonar (Associacdo Americana do Coragéo, 2019).

No procedimento de shunt, conhecido como desvio de Blalock-Taussig (BT), é criado um desvio entre a aorta
principal e a artéria pulmonar, geralmente utilizando um tubo de Gore-Tex ou outro material sintético. Esse shunt redireciona o
fluxo sanguineo do ventriculo esquerdo diretamente para a artéria pulmonar, permitindo a oxigenacdo do sangue. Na
reconstrucdo da valva pulmonar, por sua vez, a valva é aberta e reparada, permitindo um fluxo de sangue mais adequado para
0s pulmdes. Em casos mais complexos, nos quais a reconstrucdo da valva pulmonar ndo é possivel, pode ser necessaria a
substituigdo da valva por uma artificial ou uma biolégica (por exemplo, de porco ou de vaca). Esse procedimento é conhecido
como implante de valva pulmonar. (Associacdo Americana do Coragdo, 2019).

E importante lembrar que cada caso é nico e o plano cirdrgico sera determinado pelo cardiologista pediatrico ou
cirurgido cardiaco com base nas caracteristicas especificas do paciente e geralmente inclui terapias de varios tipos e
intervencOes dietéticas, conforme necessério.

Seguindo o raciocinio, a Classificagdo Internacional de Funcionalidade (CIF) possibilita que seja mensurado o
impacto que certa doenca, condigdo ou ambiente provoca sobre o individuo e sua qualidade de vida. Isso através dos cinco
componentes avaliados: funcg8o, estrutura, atividade social, participacdo social e ambiente. Sendo importante afirmar que ndo
apenas consequéncias das doenc¢as sdo estudadas, como também os fatores relacionados a salde, capacidades funcionais,
facilitadores e barreiras em seu desenvolvimento diario, entre outros (OMS, 2011; 2020).

Sabe-se que doengas genéticas ocasionam piora do quadro e dependéncia funcional quando ndo tratadas e
estimuladas, tendo em vista as deficiéncias nas estruturas e fun¢@es do corpo, as limitagdes nas atividades e as restricGes na
participagdo. Portanto, é necessaria uma equipe multidisciplinar com diferentes especialistas trabalhando em conjunto para
uma reabilitacdo eficaz dos pacientes. Dessa maneira, a fisioterapia torna-se fundamental desde o diagnostico, sendo a
responsavel por aumentar as chances de uma independéncia funcional, resultando numa vida mais confortavel, ativa e
inclusiva (OMS, 2011; 2020).

Acerca da fisioterapia, torna-se valido informar que a Universidade Estadual da Paraiba dispde de servicos
fisioterapéuticos gratuitos para a populacdo da regido. A Clinica Escola de Fisioterapia UEPB chega a atender em torno de 100
pacientes diariamente, incluindo todas as faixas etarias. O setor de Pediatria é referéncia e atende casos com diferentes graus de
complexidade, integrando diversas doengas raras.

Diante do exposto, este estudo teve como objetivo relatar o caso de uma crianga com doenca rara, a atresia da valva
pulmonar e atraso no desenvolvimento neuropsicomotor, atendida na Clinica de Fisioterapia da Universidade Estadual da

Paraiba.
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2. Metodologia

Trata-se de um estudo observacional e descritivo, com uma abordagem quantitativa e transversal (Estrela,2018;
Merchan-Haman, & Tauil, 2021; Toassi, & Petry, 2021), realizado no ambiente da Clinica Escola de Fisioterapia da
Universidade Estadual da Paraiba (CEF-UEPB).

Para a avaliacdo, que foi programada de acordo com a disponibilidade do responsavel e da crianca e realizada em dois
dias, foram utilizados dois instrumentos. Inicialmente, a Ficha de Avaliacdo Pediatrica da CEF-UEPB, que consiste em um
questionario sociodemografico, aplicado com os cuidadores, para coleta de informagdes sobre a identificagdo da crianca e do
responsavel, bem como informagdes gerais quanto a presenca de intercorréncias durante a gestagdo, o tipo de parto realizado, a
presenga de outras patologias neuroldgicas na familia. Além de informagdes a respeito da histdria clinica, queixa principal,
avaliacéo dos sistemas, avaliagdo dos fatores contextuais ambientais e pessoais da crianca.

Posteriormente, a avaliacdo baseou-se pela Escala Motora Infantil de Alberta (AIMS), que foi desenvolvida por por
Piper e Darrah (1994), € um instrumento observacional, confidvel, validado e padronizado para a populagdo brasileira
(Valentini & Saccani, 2011), que é usado para avaliar e monitorar a fungdo motora grossa em lactentes nascidos a termo e pré-
termo a partir de 38 semanas de idade gestacional até 18 meses de idade corrigida. E composta por 58 itens agrupados em
subescalas (prono, supino, sentado e em pé) que descrevem a movimentacdo espontdnea e as habilidades motoras. O
examinador observa a crianga, levando em consideracdo aspectos da superficie do corpo que sustentam o peso, a postura e 0s
movimentos antigravitacionais (Piper e Darah, 1994). A interpretacdo dos resultados se d& por meio dos critérios observados
em cada uma das posturas. A escala apresenta escores brutos, percentis e categorizacdo do desempenho motor em: normal
(>25%); suspeito (entre 25 e 5%); atipico/anormal (<5%) (Piper e Darah, 1994).

A participagdo da crianca foi de carater voluntario, sem fins lucrativos, através da autorizacdo dos
cuidadores/familiares que foram informados quanto aos procedimentos da pesquisa e, em seguida, assinaram o termo de
consentimento livre e esclarecido (TCLE). Essa pesquisa foi submetida ao Comité de Etica em Pesquisa da UEPB, e encontra-
se em concordancia com os aspectos éticos que envolvem a pesquisa com seres humanos, conforme preconiza a Resolugéo n°
466/2012 do Conselho Nacional de Salde do Ministério da Salde. Foi aprovado sob o nimero do CAAE
74237223.1.0000.5187. Atendendo e respeitando, também, os direitos previstos no Estatuto da Crianga e do Adolescente -
ECA, Lei Federal n° 8069 de 13 de julho de 1990.

Os dados coletados nos dois instrumentos de avaliacdo foram tabulados nas plataformas do Office, em especial o
Microsoft Excel 2023. Em seguida, foi realizada a analise descritiva das variaveis sociodemograficas e clinicas (sexo, idade,

comorbidades associadas etc.) e, dos escores da AIMS. O perfil motor foi tracado de acordo com o manual da AIMS.

3. Relato de Caso

Crianga, do género feminino, com 7 meses de idade, nascida a termo por meio de parto normal, apés um periodo
gestacional de 40 semanas, sem complica¢Bes durante a gravidez. Ao nascer, apresentou um peso de 3,865kg (dentro da faixa
de peso normal), 48 cm de estatura e perimetro cefalico de 34 cm. Sua mae, de 27 anos de idade, em sua segunda gestacdo e
sem aborto, teve a gestacdo bem-sucedida e ndo apresentou nenhum histérico de uso de drogas ilicitas, drogas licitas ou
tabagismo durante a gestacdo. N&o apresenta consanguinidade com o cOnjuge. Apesar de ndo ter sido planejada, a crianca foi
desejada pelo casal. Agora, a crianga pesa 5,1 kg, tem 56 cm de estatura e o perimetro cefalico é de 41 cm.

A principal queixa em relagdo a crianca € um atraso no desenvolvimento, com falta de equilibrio e forca. Segundo a
mae, a crianga aparentava estar bem logo apds o parto, que ocorreu no dia 03/02/2023. No entanto, a médica que estava de

plantdo naquela noite observou que a crianga apresentava cianose e baixa saturacdo. Apos a realizacdo de alguns exames, foi
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diagnosticada com cardiopatia congénita, mais especificamente, a atresia da valva pulmonar com septo interventricular
integral.

No dia 14/02/2023, a crianca foi submetida a uma cirurgia cardiaca em um hospital publico na cidade de Jodo Pessoa-
PB, onde foi realizado um shunt central com tubo de PTFE (politetrafluoretileno) nimero 4 do tronco braquiocefalico para a
artéria pulmonar direita, além da ligadura do canal arterial, tudo sem circulagdo extracorp6rea. Apés a cirurgia, a crianga
precisou ficar internada na Unidade de Terapia Intensiva Neonatal durante dois meses e 6 dias devido a regressao clinica.
Durante esse periodo, foram realizados procedimentos como suporte ventilatorio com CPAP (Pressdo Positiva Continua nas
Vias Aéreas) e oxigenoterapia.

Durante a internacdo, a crianca também passou por uma ressonancia magnética craniana, que ndo apresentou

alteracBes. Abaixo, a imagem e o laudo do ecocardiograma, realizado 2,5 meses apds a cirurgia para seguimento pos-

operatério (Figura 1).

Figura 1 - Imagem e o laudo do ecocardiograma transtoracico para seguimento pés-operatério do PTFE do tronco

braquiocefélico para a artéria pulmonar direita mais ligadura do canal central.
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Fonte: Prontudrio da crianca (2024).

Atualmente, a crianca esta sob os cuidados da familia, além de contar com o acompanhamento de um cardiologista
pediatrico, um gastroenterologista e um nutricionista.

No exame fisico, é observada uma cicatriz cirdrgica no torax e instabilidade hemodindmica, com niveis de saturacéo
periférica de oxigénio variando entre 65% e 80% em repouso, além de atraso no desenvolvimento neuropsicomotor. Quanto a
alimentacdo, a méde relata dificuldades na alimentacéo da crianga, porém ela consome leite em formula, sopas bem trituradas,
frutas e legumes amassados. A crianga nunca foi amamentada devido as condi¢fes pds-nascimento, 0 que nao estimulou a

producéo do leite materno pela mée.
A crianca é calma, interage com rostos familiares e tem um bom padréo de sono durante a maior parte do dia, sendo

acordada apenas para as refeicdes e medicacdes. As medicacdes em uso incluem Captopril, Acido Acetilsalicilico (AAS) e

vitaminas para estimular o crescimento.
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Em relacdo aos reflexos, sdo observados o reflexo de Babinski, a preensdo plantar, o reflexo de Landau, a retificacdo
corporal, a reacdo labirintica, a reacéo ética e a reacdo do anfibio.

Ao avaliar os marcos do desenvolvimento neuropsicomotor, a crianca é capaz de ficar sentada com apoio, realiza as
mudancas de decuUbito em posicdo supina (rotacdo de um lado para o outro), e quando estimulada na posicdo de brucos,
consegue segurar a cabeca por algum tempo e adota a posi¢do de quatro apoios, porém ndo consegue sair dessa posi¢ao para a
posicdo supina.

A viséo, audicdo e cognico da crianga aparentam estar dentro dos pardmetros considerados normais.

Ela realiza sessdes de fisioterapia duas vezes por semana desde os 3 meses de idade e, de acordo com o diagnostico
cinético-funcional, é observado um quadro de fadiga, dessaturacdo de oxigénio e presenca de cianose nas extremidades, nariz e
boca durante pequenos esforcos, como durante o choro. De acordo com a escala AIMS, a crianca apresenta atraso no
desenvolvimento neuropsicomotor, com escore inferior a 5%, especialmente pela dificuldade de manter a postura deitada de
brucos e rolar para outras posi¢es. O envolvimento participativo e colaborativo dos familiares é considerado um facilitador
para o cuidado da crianca diante de sua condicao crénica.

Devido a necessidade de um acompanhamento multidisciplinar e interdisciplinar de suas atividades e participagdo na
sociedade, devido as fases do desenvolvimento que exigirdo mais do seu sistema cardiovascular, é essencial garantir essa rede

de cuidados.

4. Discussdo

A chance de ocorréncia de déficits no desenvolvimento neuropsicomotor pode ser influenciada por diversos fatores
bioldgicos e/ou ambientais. Os atrasos motores podem resultar em consequéncias que perduram até a vida adulta. Identificar e
acompanhar, o mais precoce possivel, estes desvios no desenvolvimento aumentam as chances das criangas, possibilitam
acesso e atengdo em saude adequadas, proporcionando uma melhor qualidade de vida.

A crianc¢as aqui veio de uma gravidez desejada, e de acordo com o Instituto de Cuidado Centrado na Familia (ICCF,
2008), as familias sdo parceiros benéficos, constantes e centrais na prestacdo de servicos, em todas as fases do cuidado:
avaliacdo, planejamento, coordenagdo do cuidado e preferéncias do servico. Aqui, os familiares estavam envolvidos com o
cuidado, tinham supervisdo de equipe multidisciplinar em satde (médicos de diferentes especialidades, fisioterapeuta e
nutricionista), tinham acesso a informacdo, & educacdo em salde e a capacitacdo e eram respeitados e ouvidos quanto aos
objetivos e metas terapéuticas. Estes aspectos sdo importantes para estimular o desenvolvimento infantil (Camargos, Leite,
Morais & Lima, 2019; OMS, 2020).

A crianga em questdo originou-se de uma gestacdo planejada e, de acordo com o Instituto de Cuidado Centrado na
Familia (ICCF, 2008), a familia desempenha um papel benéfico, constante e central no fornecimento de servicos, em todas as
etapas do cuidado: avaliacdo, planejamento, coordenacdo do cuidado e preferéncias de servico. Nesse contexto, os familiares
estavam envolvidos no cuidado da crianga, recebendo supervisdo de uma equipe multidisciplinar composta por médicos de
diferentes especialidades, fisioterapeutas e nutricionistas. Além disso, eles tinham acesso a informagdes, educacdo em saude e
capacitaco, e suas preferéncias e metas terapéuticas eram respeitadas e consideradas. Esses aspectos desempenham um papel
crucial no estimulo ao desenvolvimento infantil (Camargos, Leite, Morais & Lima, 2019; OMS,2011; OMS, 2020).

Em relacdo ao desenvolvimento neuropsicomotor, é importante destacar uma diferenca basica em relagdo ao
crescimento (Dornelas, Duarte & Magalhées, 2015). O crescimento representa o desenvolvimento fisico e é a expressdo da
hiperplasia e hipertrofia celulares; é quantitativo: avaliagdo do peso, altura da crianca, perimetro cefélico. Quanto ao
desenvolvimento, que é a capacidade de uma crianga de realizar tarefas cada vez mais complexas, corresponde & aquisi¢do de
novas habilidades; é dificil mensurar de forma objetiva e é contexto dependente.
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De acordo com a Organizacdo Mundial de Salde, os valores antropométricos esperados para meninas de 7 meses, sdo:
0 peso entre 6 e 9,8 kg, a estatura entre 62,7 e 71,9 cm e o perimetro cefalico de 44 cm, aproximadamente. Aqui, a crianca que
nasceu a termo e adequada para a idade gestacional, segue com o crescimento aquém (5,1 kg, estatura de 56 cm, perimetro
cefalico de 41 cm) em todos os parametros do crescimento avaliados. A atresia da valva pulmonar, de fato, conforme exposto e
consolidado na literatura, afeta o crescimento ().

A atresia da valva pulmonar é um tipo de defeito cardiaco congénito que afeta o fluxo sanguineo do coragdo para 0s
pulmdes. As consequéncias da atresia da valva pulmonar para o desenvolvimento infantil podem incluir, mas néo estdo
limitadas a hipoxemia, insuficiéncia cardiaca, alteracfes no crescimento e desenvolvimento neuropsicomotor, fadiga e
intolerancia ao exercicio e complicacbes pos-cirdrgicas (Kaskinen, Happonen, Mattila & Pitkanen, 2016; Daubeney et al,
2002; Daubeney et al, 2005; Sana & Ahmed, 2023;Tzifa, Barker, Tibby, et al, 2007)

As implicacBes de uma condicdo genética associada ao baixo peso e aos déficits de crescimento sdo inseridas na
categoria de risco bioldgico. Estes riscos geram aumento da morbimortalidade durante a infancia e podem perdurar até a fase
adulta (Camargos, Leite, Morais & Lima, 2019).

Quanto aos marcos motores amplos do desenvolvimento, que foi avaliado pela escala Alberta de Desenvolvimento
Infantil, que é um instrumento que avalia a sequéncia do desenvolvimento motor em bebés neurotipicos e naqueles com
condigdes que afetam o desenvolvimento motor (Piper & Darrah 1994), foi possivel observar que a crianga estava com o
desenvolvimento motor atipico/anormal (percentual <5%).

Ao analisar minuciosamente os resultados da Avaliacdo Motora Infantil (AIMS), pdde-se constatar que a crianga
apresentou dificuldades, principalmente nas posturas que exigiam a posicdo de decubito ventral e o apoio de brugos. Essas
dificuldades podem estar relacionadas as alteracfes estruturais toracicas decorrentes da cicatriz cirdrgica, bem como ao fato de
ter passado um longo periodo em decubito dorsal logo ap6ds o nascimento e durante o periodo pds-cirurgico.

Adicionalmente, na posi¢cdo em prono h&a uma maior exigéncia do sistema cardiorespiratério, primeiro por causa do
apoio da caixa toracica na superficie, como também por ser a postura que mais exige esforco fisico do bebé, como por exemplo
para evitar as asfixias (Camargos, Leite, Morais & Lima, 2019). Uma vez que a patologia de base ja gera uma sobrecarga

Na revisdo da literatura, ndo foram encontrados estudos que tenham aplicado a Avaliagdo Motora Infantil (AIMS) em
criangas com a condigdo clinica em questdo. Essa auséncia de material pode ser atribuida, primeiramente, a raridade da doenca
em questdo. Além disso, é importante ressaltar que a maioria dos artigos cientificos na literatura aborda principalmente os
procedimentos cirargicos disponiveis, que desempenham um papel crucial na garantia da sobrevida desses individuos. Como
resultado, a aplicacdo da AIMS pode n&o ter sido objeto de interesse para a comunidade cientifica até 0 momento.

Aqui, com base na orientagdo da Organizacdo Mundial da Satide (OMS) e na abordagem biopsicossocial, o objetivo
foi direcionado a funcionalidade da crianca e ao aprimoramento de seu ambiente. Nesse contexto, a Avaliagdo Motora Infantil
(AIMS) desempenha um papel fundamental, pois fornece informagdes valiosas aos profissionais de saide e aos familiares
sobre as habilidades adquiridas pela crianca, permite acompanhar seu desempenho ao longo do tempo, identificar mudangas
sutis, avaliar a eficacia de intervengdes em criancas com disfuncgdes e atrasos no desenvolvimento, tanto em criangas tipicas
quanto atipicas. A utilizacdo da AIMS nesse estudo contribuiu para uma avaliagdo mais abrangente do desenvolvimento motor
da crianca e auxiliou na identificacdo de areas de intervencdo necessarias para promover sua funcionalidade e bem-estar (Eliks
& Gajewska, 2022; Kepenek-Varol, Hosbay, Varol, & Torun 2020). Outrossim, a condicdo de salde deve ser considerada
durante acompanhamento clinico, seja para controle de fatores de risco para comorbidades, seja para o estabelecimento de
prognosticos relacionados a evolugdo da doenca (OMS, 2020).

A AIMS foi criada com pressupostos da teoria dos sistemas dindmicos do desenvolvimento motor. Nesta teoria, 0

desenvolvimento é determinado pela cooperagdo de alguns subsistemas (sendo a maturagdo do sistema nervoso central um
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deles) e prossegue dinamicamente nas adaptacdes a fatores ou dependendo do bebé ou do ambiente (Piper & Darrah 1994).
Este modelo incorpora uma correlacdo entre condi¢cdes neurobioldgicas, biomecanicas, psicoldgicas, familiares e ambientais.
Os subsistemas incluem controle postural, forca muscular, peso corporal, humor e motivacdo do bebé, condicdo ambiental e
requisitos de tarefa (Piper & Darrah 1994).

Conforme esperado pela patologia em questéo, as manifestacdes clinicas da sindrome, que envolvem alteracdes nas
estruturas e fungdes do corpo, tém um impacto significativo na funcionalidade da crianca, prejudicando suas atividades e
participagdo. Portanto, € essencial considerar, com base nas evidéncias da literatura (Paul et al., 2022), as mudangas nos fatores
ambientais e nas tarefas para melhorar a performance, inclusdo e desempenho da crianca.

As alteracdes especificas nos fatores ambientais, como a modificacdo do ambiente fisico ou a implementagdo de
estratégias de suporte, podem facilitar a participacdo da crianca em atividades cotidianas e promover seu desenvolvimento e
autonomia. Além disso, a adaptacéao das tarefas, levando em consideragdo as capacidades e limitagGes da crianga, pode ajudar a
otimizar sua performance.

Essas abordagens, baseadas nas evidéncias cientificas recentes (Paul et al., 2022), sdo fundamentais para maximizar o
potencial funcional da crianca e melhorar sua qualidade de vida. Ao implementar estratégias que considerem tanto as
caracteristicas da doenga como as necessidades individuais da crianca, € possivel promover um ambiente favoravel a incluséo e
ao desenvolvimento de habilidades importantes para a sua funcionalidade e bem-estar geral.

A terapia baseada no contexto, utiliza os principios da teoria dos sistemas dinamicos, tal como aplicada ao
desenvolvimento motor e postula que os comportamentos motores sdo organizados em torno de tarefas ou objetivos funcionais
e que a solucdo motora especifica é influenciada pela interagdo espontanea entre caracteristicas da crian¢a, demanda das tarefas
e influéncias ambientais (Darrah et al, 2011; La et al, 2011, Paul et al, 2022). Adicionalmente, esta abordagem também integra
principios do cuidado centrado na familia (Kuo et al, 2012).

Ao reconhecer a complexidade e a especificidade das necessidades de cada faixa etéria e estagio da doenga, é crucial
adotar uma abordagem personalizada no processo de cuidado. Nesse contexto, a coordenagdo e a cooperagdo entre 0s
profissionais de salide desempenham um papel fundamental na busca pelos melhores resultados possiveis, considerando as
limitagOes impostas pelas deficiéncias relacionadas a doenca e pelos fatores contextuais.

Uma abordagem coordenada envolve a troca de informag6es, experiéncias e conhecimentos entre os profissionais de
salide que estdo envolvidos no cuidado do paciente em diferentes estagios da doenca. 1sso inclui profissionais como médicos,
enfermeiros, terapeutas, psic6logos e assistentes sociais, entre outros. A coordenacao eficaz entre esses profissionais permite
uma compreensdo mais abrangente e integrada do quadro clinico do paciente, possibilitando uma abordagem mais precisa e
adequada ao seu estagio da doenca (OMS, 2020).

Além disso, a cooperacdo entre os profissionais de saide é crucial para garantir a continuidade do cuidado ao longo
do tempo. Isso implica em estabelecer canais efetivos de comunicacdo e colaboracdo, a fim de compartilhar informacdes,
discutir casos e tomar decisfes conjuntas. Essa cooperacdo permite a implementacdo de planos de cuidado abrangentes e
multidisciplinares, considerando as necessidades especificas de cada fase da doenga e garantindo uma abordagem holistica do
paciente (OMS, 2011; OMS, 2020).

E importante ressaltar que as limitagBes impostas pelas deficiéncias relacionadas & doenca podem impactar a
capacidade do paciente de se comunicar, de entender informacdes e de participar ativamente do préprio cuidado. Nesse
sentido, os profissionais de salde devem estar preparados para adaptar suas abordagens e estratégias de comunicacao,
utilizando recursos e técnicas adequadas para cada situacdo. Além disso, é fundamental conhecer e considerar os fatores
contextuais que podem influenciar o processo de cuidado, como o ambiente familiar, social e econémico em que o paciente

esta inserido.
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Em suma, o cuidado de pacientes em diferentes faixas etdrias e estagios da doenca requer uma abordagem
personalizada, com énfase na coordenacdo e cooperacdo entre os profissionais de salide. Esses fatores sdo cruciais para superar
as limitacBes impostas pelas deficiéncias relacionadas a doenca, assim como pelos fatores contextuais, e alcancar os melhores
resultados possiveis no processo de cuidado.

No presente estudo, foi observado que a participacdo e envolvimento dos familiares desempenharam um papel
fundamental no processo de cuidado. Os familiares receberam orientacdo, educagdo e capacitacdo sobre como otimizar o
desenvolvimento neuropsicomotor em seu ambiente domiciliar, bem como durante a reabilitacdo especializada. Essas a¢fes
estdo alinhadas com as diretrizes estabelecidas pela Classificacdo Internacional de Funcionalidade, Incapacidade e Saude (CIF)
e pela CIF para Criancas e Jovens (CIF-CJ), que destacam a importancia do envolvimento dos familiares como facilitadores,
parceiros e promotores da qualidade dos servicos prestados, além de promover o desenvolvimento integral da crianca (OMS,
2020).

A participacéo ativa dos familiares no processo de cuidado é essencial para maximizar os resultados e garantir uma
abordagem holistica e abrangente. A orientacdo e capacitacdo fornecidas aos familiares permitem que eles entendam as
necessidades especificas da crianca e saibam como apoiar seu desenvolvimento nas atividades diérias. 1sso ndo apenas melhora
a qualidade de vida da crianga, mas também fortalece a familia como um todo.

A Classificagdo Internacional de Funcionalidade, Incapacidade e Sadde (CIF) e a CIF para Criangas e Jovens (CIF-
CJ) séo recursos importantes que fornecem um modelo abrangente para avaliacdo e tratamento da salde, incluindo o papel dos
familiares no processo de cuidado. Essas classificagdes reconhecem a importancia dos contextos ambientais e sociais na saide
e no funcionamento humano e destacam a necessidade de envolver a familia em todas as fases do cuidado.

Ao capacitar os familiares, ndo apenas os profissionais de saide estdo fortalecendo o papel deles como cuidadores,
mas também estdo construindo uma parceria colaborativa que busca o melhor interesse da crianca. Essa abordagem centrada na
familia promove a autonomia, a independéncia e o bem-estar da crian¢a, a0 mesmo tempo em que reconhece a importancia do
suporte e envolvimento familiar para otimizar sua qualidade de vida.

Portanto, a participacdo e envolvimento dos familiares sdo aspectos fundamentais no cuidado de criancas com
necessidades de desenvolvimento neuropsicomotor. A orientacdo, educagdo e capacitacdo fornecidas aos familiares estdo
alinhadas com as diretrizes estabelecidas pela CIF e pela CIF-CJ, as quais enfatizam o papel dos familiares como facilitadores,
parceiros e promotores da qualidade dos servigos de salde, a fim de promover o desenvolvimento integral da crianga e garantir

mais resultados positivos no processo de cuidado.

5. Considerac0es Finais

A atresia da valva pulmonar com septo interventricular integral € uma condi¢do congénita rara que envolve uma
variedade de sinais e sintomas, afetando principalmente as funcdes e estruturas do corpo. Neste estudo, examinamos o caso de
uma paciente com atresia da valva pulmonar com septo interventricular integral que apresenta desafios significativos em seu
desenvolvimento e crescimento, incluindo baixa estatura, baixo peso e atraso no desenvolvimento neuropsicomotor.

Devido a raridade da condic&o e as necessidades especificas desses pacientes, é crucial que as abordagens de cuidados
de saude sejam transformadas para fornecer um suporte continuo e coordenado. Propomos uma abordagem de rede
longitudinal, integrada e multidisciplinar para melhorar o cuidado e a qualidade de vida dessa populacdo. Um cuidado
multidisciplinar ira permitir uma avaliacdo abrangente das necessidades médicas, funcionais, emocionais e sociais desses
pacientes e familiares, resultando em um plano de tratamento personalizado.

Além disso, é fundamental que essa abordagem seja baseada em evidéncias cientificas atualizadas para garantir que os

recursos terapéuticos fornecidos sejam 0s mais eficazes e seguros. A pesquisa continua e a colaboracéo entre os profissionais
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de salde sdo essenciais para identificar novas terapias e intervenc@es que possam melhorar a funcionalidade e a qualidade de
vida dos pacientes com atresia da valva pulmonar.

Como todos os individuos com sindromes raras necessitam especialmente de cuidados continuos, é necessaria uma
transformacdo do sistema de salde. Assim, faz-se necessaria a continuacao desta pesquisa uma vez da sua relevancia clinica e
visando uma consolidacéo cientifica para uma abordagem de rede longitudinal, integrada e multidisciplinar
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