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Resumo: IntroduA8A£o: A Leucodistrofia MetacromAijtica (LDM), doenA8a considerada como Erro
Inato do Metabolismo (EIM) A© uma patologia genA©tica neurolAdgica autossA mica
recessiva, causadas por deficiA3ncias da enzima arilsulfatase A, provocando desmielinizaA8A£o
progressiva cerebral. A incidA2ncia mundial A© de 1:40.000 nascidos. O caso se refere A forma
infantil tardia, que comeA8a atA© os quatro anos. DescriASA£0 do caso: Paciente masculino, 13
anos, branco, natural de Cascavel &€ PR, nascido a termo de uma gestaA8A£o complicada por
hipertensA£0 materna. Aos trAas anos, apA3s quadro febril tratado como uma virose, o paciente
passou a apresentar involuA8A£o psicomotora. No inA-cio apresentou fragueza muscular
generalizada, porA©m leve, que ocasionava quedas frequentes. Evoluiu com piora progressiva
do quadro, com comprometimento da forA8a motora e da fala. ApA3s VA jrias internaA8A pies por
deterioraA8A£0 do quadro clA-nico o paciente foi diagnosticado com LDM. Passou por VA rios
internamentos devido a complicaA8Apes da doenASa, principalmente pneumonia aspirativa
devido A dificuldade para deglutir, permanecendo mais dias internado do que em casa. HA dois
anos estAj em uso de VentilaASA£o MecA¢nica Invasiva (VMI) sendo que no inA-cio
necessitou de internaA8A£o0 hospitalar por seis meses atA© conseguir a liberaASA£0 para seu
uso no domicA-lio, com o acompanhamento de um serviA8o de internaA8A£o domiciliar de
Cascavel-PR. Durante este perA-odo houve apenas um internamento de trA2s dias devido a
complicaA A pes da gastrostomia. DiscussA£0: A atenA8A£o domiciliar apresenta-se como uma
opA8A£o viAjvel a pacientes com doenA8as geneticamente estabelecidas com diminuiASA£o
do perA-odo de internaASA£o hospitalar e consegAYsente desestruturaASA£0 do convA-vio
familiar. ConclusA£o: A VMI nAfo A© permitida no A¢mbito dos serviA§os de internaASA£o
domiciliar sA3 podendo ser realizada mediante demanda judicial, no qual se encaixa o presente
caso.
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