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RESUMO

Trata-se de uma revisao integrativa com o objetivo de evidenciar as agdes de
cuidado/assisténcia de enfermagem ao paciente pediatrico com Fibrodisplasia
Ossificante Progressiva na Atengdo Primaria a Saude. Para sele¢do dos artigos
utilizou-se as bases de dados PubMed, Cinahl, Web of Science, Scopus e Embase.
Foram consultadas também bases de dados da literatura cinzenta como, EthOs,
These Canada, Dart e Catalogo CAPES. Foram seguidas as recomendacgdes da lista
de conferéncia e fluxograma do PRISMA e, a amostra final constituiu-se por 2
artigos, com o0s quais se procedeu a analise descritiva. Os estudos incluidos
apontaram uma média de idade para o diagnéstico da FOP superior a 7 anos;
presenga de halux valgo bilateral congénito, com inicio dos primeiros sintomas na
primeira década de vida; ossificagdes heterotopicas, sendo algumas destas
relacionadas a traumas musculares anteriores; limitagdes funcionais, e tratamento
com anti- inflamatérios ndo esteroides e corticoides. A discussdo seguiu trés
direcionamentos tematicos assistenciais, que apontam para a relevancia da
enfermagem: 1. As contribuicdes de enfermagem no reconhecimento precoce da
doenca; 2. A importancia da educacido em saude; e, 3. A prevencdo de
traumatismos. Os resultados obtidos agregaram conhecimento acerca da assisténcia
aos pacientes pediatricos com Fibrodisplasia Ossificante Progressiva, voltando a
atencao do cuidado para algumas das peculiaridades e necessidades dos pacientes
acometidos por esta doenga, como diagnostico precoce e prevengao dos danos.
Recomenda-se o desenvolvimento de pesquisas na area da enfermagem voltadas

para as doengas raras, pois, 0 seu papel junta as mesmas é significativo.

Palavras-chave: Miosite Ossificante Progressiva; Fibrodisplasia Ossificante
Progressiva; Cuidados de Enfermagem; Assisténcia a Saude;
Atencao Primaria a Saude; Saude Publica.



ABSTRACT

This study aimed to show the nursing care for pediatric patients with
Progressive Ossifying Fibrodysplasia in Primary Health Care. As a methodology, the
integrative literature review and perfoming a data search at PubMed, Cinahl, Web of
Science, Scopus and Embase databases and gray literature such as EthOs, These
Canada, Dart and CAPES Catalog. The recommendations of the PRISMA checklist
and flow chart were followed. The final sample consisted of 2 articles for descriptive
analysis. The included studies showed an average age for the diagnosis of FOP
greater than 7 years; presence of congenital bilateral hallux valgus, with onset of the
first symptoms in the first decade of life; heterotopic ossifications, some of which are
related to previous muscle trauma; functional limitations, and treatment with non-
steroidal anti-inflammatory drugs and corticosteroids. The discussion were grouped
into three categories, namely: 1. nursing contributions to early disease recognition; 2.
the importance of health education; and, 3. Trauma prevention. This study added
knowledge about the assistance to pediatric patients with Fibrodysplasia Ossificans
Progressiva, turning the attention of care to some of the peculiarities and needs of
patients affected by this disease, such as early diagnosis and prevention of damage.
The development of research in the field of nursing is recommended for rare

diseases, since the importance of practices of nursings professionals.

Keywords: Myositis Ossificans 1. Nursing Care 2. Delivery of Health Care 3. Primary
Health Care 4. Public Health 5.
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1 INTRODUGAO

A Fibrodisplasia Ossificante Progressiva (FOP), uma doencga genética rara, é
caracterizada por malformacao dos primeiros artelhos de ambos os pés e
ossificagdes heterotopicas (OH) ', incluindo tecidos conjuntivos, musculos, tenddes e
ligamentos (PIGNOLO et al., 2019).

Segundo The International  Fibrodysplasia Ossificans Progressiva
Association (IFOPA, 2020) existem atualmente 800 casos conhecidos da doenga no
mundo. Apesar de sua baixa prevaléncia, cerca de 0,6 - 1,3 casos por milhdes de
individuos tem agregado espaco de discussao em ambito mundial devido a condigéo
altamente limitante e incapacitante que proporciona aos acometidos, em um curto
intervalo de tempo.

A FOP é confundida com outras patologias, como cancer e fibromatose, pelo
desconhecimento acerca da doencga. A dificuldade pela conclusdo de um diagndstico
e, a falta de informagdes acerca desta patologia expde o paciente a tratamentos
inadequados que contribuem para uma evolugdo precoce do quadro clinico
(KANTANIE, 2009).

Um estudo clinico realizado em sete centros internacionais, com o objetivo
de descrever as caracteristicas da FOP e avaliar a progressdao da doencga,
evidenciou que as manifestacbes clinicas da doenga iniciam-se na infancia,
resultando em um aumento das incapacidades e limitagées funcionais ao longo da
vida. Dito isto, tratamentos devem ter como alvo a populagédo pediatrica, a fim de
amenizar as limitagdes o6sseas que ocorrem com o avango da idade (PIGNOLO et
al., 2019).

A linha de cuidado as doencgas raras no ambito do SUS esta descrita na
Portaria n® 199, de 30 de Janeiro de 2014 do Ministério da Saude (MS), esta institui
a Politica Nacional de Atencao Integral as Pessoas com Doengas Raras (BRASIL,
2014). Neste cenario, destaca-se a importancia da Atencao Primaria a Saude (APS),
que é a porta de entrada para o Sistema Unico de Satude (SUS) e responsavel pelo
acompanhamento, continuidade do seguimento clinico e integralidade do cuidado,
como centro de comunicagdo da Rede de Atencédo a Saude (RAS) (BRASIL, 2014;
MENDES, 2010). Pessoas com FOP, apesar de apresentarem acometimentos de

' S&o 0ssos extras que se formam em locais n&o devidos.



diversas propor¢des, podem ndo demandar por cuidados em nivel terciario (PINZAS
et al., 2013).

Ressalta-se que no ambito da APS, a enfermagem dispbe de papel
protagonista. Além de realizar atividades inerentes a sua pratica profissional, de
acordo com as disposi¢cdes legais da profissdo, como consultas, solicitagbes de
exames, prescricbes medicamentosas e encaminhamento para outros servigos,
contribui com o processo de educacdo permanente da equipe multiprofissional,
colaborando diretamente e indiretamente para a melhoria da assisténcia,
(FERREIRA et al., 2018; GALAVOTE et al., 2016).

Contudo, sabe-se que a FOP é uma doenga pouco conhecida pelos
profissionais da saude, devido a sua baixa incidéncia, raridade e complexidade.
Neste sentido, a disseminagdo do conhecimento, principalmente entre os
profissionais da enfermagem, é ferramenta essencial para o (re) conhecimento e
investigacado diagnostica de novos casos e, consequente, melhoria da qualidade da
assisténcia (FOP BRASIL, 2020). Com essas consideragdes sao desenvolvidos
estudos cientificos na modalidade de revisbes, pois proporcionam a sintese do
conhecimento permitindo ampla compreensdo do fendbmeno em estudo, além de
direcionar a pratica através da fundamentacdo em evidéncias cientificas (SOUZA et
al., 2010).

1.1 OBJETIVO

1.1.1 Objetivo geral

Evidenciar as acbes de cuidado / assisténcia de enfermagem ao paciente

pediatrico com Fibrodisplasia Ossificante Progressiva na Atengao Primaria a Saude.



2 REVISAO TEORICA

Nesse capitulo, sera desenvolvida abordagem tedrica que embasa esta
pesquisa monografica. Serdo contempladas as definicdbes e caracteristicas da
Fibrodisplasia Ossificante Progressiva, as legislagdes e politicas publicas brasileiras
voltadas para o cuidado as doengas raras, bem como, o papel da enfermagem na

assisténcia as doencas raras no Brasil.

2.1 AFIBRODISPLASIA OSSIFICANTE PROGRESSIVA

Em se tratando de sua magnitude, estima-se 3.300 casos de FOP em todo o
mundo. Na América do Sul existem 308 casos provaveis, sendo 151 destes
distribuidos no Brasil dos quais, aproximadamente, 50% (75 casos) ja foram
identificados. Menciona-se ainda que nao ha predilegao étnica, racial, de género ou
geografica (FOP BRASIL, 2020). Destacando-se a relevancia da divulgacéao e,

conhecimento acerca da doencga, para o futuro diagnéstico dos demais casos.

2.1.1 Definicao

Foi relatada pela primeira vez em 1692, pelo médico francés Guy Patin,
como sendo ‘a mulher de madeira’. Em 1739, foi descrita por meio cientifico, pelo
médico inglés John Freke e, inicialmente foi conhecida como ‘Miosite Ossificante
Progressiva’, definida como inflamagao muscular que gradualmente se transformava
em 0ssos (CONNOR; EVANS, 1982; PINZAS et al., 2013).

Com o avango dos estudos acerca da doenca, em 1970, o médico Victor
McKusick, pai da medicina genética, passou a denomina-la ‘Fibrodisplasia
Ossificante Progressiva (FOP)’, caracterizando que o processo patolégico néo
afetava somente os musculos, como também, outras partes moles como as capsulas
articulares e os ligamentos (DELAI et al., 2004).

E uma patologia que se enquadra no grupo das doencas genéticas raras, de
carater autossébmico dominante e, caracterizada por malformacdes esqueléticas
e OH de tecidos conjuntivos como musculos, tenddes e ligamentos (PIGNOLO et al.,
2019).



A condicdo de produzir ossos extras, em locais nos quais nao deveria existir,
ocorre devido a uma mutagao heterozigotica, em sua maioria de modo esponténeo,
no cromossomo 2, especificamente, no gene ACRV1, que codifica o receptor | da
proteina morfogenética 6ssea, denominado Receptor Activin tipo 1A. Uma proteina
importante no processo de desenvolvimento e reparo do sistema esquelético
(KAPLAN et al., 2012).

2.1.2 Sinais e sintomas

Pessoas com FOP costumam apresentar um sinal em comum desde o
nascimento: halux valgo e curto bilateralmente, presente em 98% dos casos da
doenca. Tal deformidade, apesar de ndo causar problema algum ao individuo € vista
como um sinal precoce de extrema importancia para o diagndstico (KANTANIE et al.,
2009).

Apesar desse sinal tipico de malformagdo congénita, as primeiras
manifestagdes clinicas da doenga surgem no decorrer da infancia. Em geral, as
alteracdes sado percebidas antes dos 10 anos de idade, com o surgimento de
edemas e massas dolorosas, as quais se assemelham a tumores. Esse achado
pode direcionar a um diagndstico equivocado da doenca (SPEZZIA et al., 2015;
KANTANIE et al., 2009).

Ressalta-se que o quadro clinico da FOP tem como principal caracteristica
sinais inflamatorios e enrijecimento periarticular, que progridem para uma perda
gradativa da capacidade funcional da area afetada. A neoformacdo oéssea é
qualificada com o ‘surto’ ou ‘flare-up’, sintoma da FOP em atividade, e ocorre de
modo espontdneo ou por pequenos traumas (quedas, injegdes e contusdes),
processos infecciosos, até mesmo apds intervengdes médicas e odontoldgicas
realizadas inadvertidamente (KAPLAN et al.,, 2012; ROMANI; KARAM, 2011;
KANTANIE et al., 2009).

Embora a doenca apresente diferengas individuais no processo de
progressdo, devido as manifestacbes dos surtos esporadicos, a evolugdo, de
maneira geral, acontece na direcdo craniocaudal, ou seja, acomete 0 pescogo e
ombros anteriormente aos membros inferiores, bem como, axial-pendicular, de
dentro para fora, dos ombros para os cotovelos e punhos. Como consequéncia, a

pessoa manifesta limitacdo de movimentos, comprometendo sua autonomia e
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independéncia, na medida do avango da doencga (SPEZZIA et al., 2015; KANTANIE
et al., 2009).

2.1.3 Recursos diagnosticos e terapéuticos

O diagnéstico da FOP é basicamente clinico, com a identificagdo do halux
valgus e da presenga de OH. Como recursos complementares para a confirmagao
do diagnéstico, citam-se a radiografia simples, a tomografia computadorizada e, a
ressonancia magnética, devido a facilidade de visualizac&do nos exames de imagem
a formagao do esqueleto extra (JUNIOR et al., 2005; FOP BRASIL, 2020). Bem
como, a identificagdo da mutagcdo genética por mapeamento genético (IFOPA,
2020).

O conhecimento da doenga é um fator a ser considerado para o diagndstico
e tratamento adequado da FOP, visto que a caréncia de informacdes pode
direcionar o profissional para um diagndstico equivocado de cancer ou fibromatose,
por exemplo. Situacdo que favorece a realizacdo de procedimentos e tratamentos
inoportunos, desencadeando surtos e, consequentemente, a formacdo de novos
0ss0s, agravando a evolugao da doenga (KANTANIE et al., 2009).

Atualmente, ndo existe cura para a FOP. Contudo, estudos clinicos estédo
sendo desenvolvidos com o intuito de encontrar um tratamento adequado e,
possivelmente, a cura para a FOP. Trés substancias estdo sendo testadas com a
promessa de novos desfechos clinicos para esses pacientes (FOP BRASIL, 2020).

Dentre os medicamentos em estudo encontra-se, o Palovaroteno
desenvolvido pelo laboratério Clementia. Este € um estudo de fase 3, o qual consiste
em avaliar a eficacia e seguranga do medicamento em questdo. O mesmo se mostra
eficaz para inibir a proteina morfogenética 6ssea (BMP) (CLINICAL TRIALS, 2017).

A universidade de Kyoto - Japao realiza estudos com a Rapamicina, agente
imunossupressor conhecido no tratamento de outras doencgas (esclerose multipla),
com o objetivo de prevenir a formagao d6ssea causada pela FOP. Em relacdo ao
estudo mais recente, tem-se a substancia REGN2477, conduzido pelo laboratério
Regeneron Pharmaceuticals (EUA), um anticorpo monoclonal humano que bloqueia
a Activina A (FOP BRASIL, 2020).

De modo que, os cuidados destinados a esta doenga visam amenizar os
sintomas, na perspectiva de melhoria da qualidade de vida. Para tanto,
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medicamentos como corticosteroides, anti-inflamatorios ndo esteroides (AINEs) e
relaxantes musculares sao frequentemente utilizados devido as inflamagdes e dores

causadas pelos surtos ou flare-ups (KAPLAN et al., 2019).

2.2 LEGISLACAO E POLITICAS PUBLICAS DE ATENCAO AS DOENGCAS RARAS
NO BRASIL

A Lei n°® 7.853 de 1989 (BRASIL, 1989) caracteriza o apoio as pessoas
portadoras de deficiéncia e sua integragdo social. O Estado € responsavel por
garantir o acesso da populagdo aos exames mais especificos para deteccédo das
doencas genéticas, e também, a promogao da oferta de genética clinica para melhor
execucgao do aconselhamento genético as familias.

Em concordancia, referente ao aconselhamento genético, a Lei n°® 9.263 de
12 de Janeiro de 1996 (BRASIL, 1996), regulamenta o Artigo 226 da Constituicdo
brasileira (BRASIL, 1988), assegurando a realizagdo do aconselhamento genético
no ato da consulta de planejamento familiar, nos casos em que haja indicagao
clinica.

Ainda, no que tange as doencgas raras de causa genética, a Portaria n° 822
de 2001, dispde sobre o programa de triagem neonatal no ambito do SUS. Ficou
estabelecido a realizagdo da triagem em recém-nascidos de doengas como
fenilcetonuria, hipotireoidismo  congénito, doenga falciforme e outras
hemoglobinopatias, fibrose cistica, deficiéncia de biotinidase, hiperplasia adrenal
congénita (BRASIL, 2001), e toxoplasmose congénita, incluida na lista de doencas
pela Portaria n® 7, de marco de 2020 (BRASIL, 2020). Triagem esta realizada por
meio do ‘Teste do Pezinho’ (BRASIL, 2001) em centros de referéncia de cada
unidade federativa, com o intuito de promover um diagndstico precoce e, assim
reduzir a morbi-mortalidade relacionada as doengas congénitas no Brasil.

Ainda, para assegurar a assisténcia as doencgas genéticas foi instituida a
Politica Nacional de Atencado Integral em Genética Clinica no ambito do SUS -
Portaria n°® 81 de 2009 (BRASIL, 2009). Esta visa a organizagao do atendimento as
patologias raras em dois niveis: 1) Atengdo Basica - onde familias e individuos com
anomalias congénitas e doengas geneticamente determinadas devem ser
acompanhados; e 2) Atencado Especializada em genética clinica - dividida em
Unidades de Atengao Especializada e Centros de Referéncia em Genética Clinica,



12

nas quais haveria o acompanhamento especializado multidisciplinar e, de
procedimentos de maior complexidade.

Em 2012, com a Portaria n° 793 foi estabelecida a Rede de Cuidados a
Pessoa com Deficiéncia no ambito do SUS (BRASIL, 2012), com os seguintes
objetivos: ampliar o acesso e qualificar o atendimento as pessoas com deficiéncia;
promover a vinculacdo das pessoas com deficiéncia e suas familias aos pontos de
atencao; e, garantir a articulagéo e a integragdo dos pontos de atengéo das redes de
saude no territério, qualificando o cuidado por meio do acolhimento e classificagao
de risco.

Para a regulagdo do acesso, controle e avaliagdo da assisténcia as pessoas
com doengas raras no ambito SUS, promulgou-se a Portaria n° 199, de 30 de
Janeiro de 2014, que instituiu a Politica Nacional de Atencgéo Integral as Pessoas
com Doencgas Raras. Esta organiza o cuidado as pessoas com doengas raras em
dois eixos principais, 0os quais sao divididos em quatro subeixos, para cada um deles
foram definidas as fungdes, os critérios de encaminhamento e as interfaces

recomendadas em cada nivel de atengao (BRASIL, 2014), a saber:

e Eixo I: Doencas Raras de origem genética;

e Eixo ll: Doencas Raras de origem nao genética - subdivididos em:
o Eixo I: Anomalias congénitas;
o Eixo II: Deficiéncia intelectual,
o Eixo lll: Erros inatos do metabolismo;

o Eixo IV: Doencgas Raras de origem nao genética.

E ainda, na trajetdria das politicas publicas, ressalta-se a Lei n® 13.930 de 10
de dezembro de 2019, que altera a Lei n° 10.332, de 2001 (BRASIL, 2001),
garantindo que 30% (trinta por cento) dos recursos do Programa de Fomento a
Pesquisa em Saude, sejam destinados a atividades voltadas para o
desenvolvimento tecnoldgico de medicamentos, imunobiologicos, produtos para a
saude e outras modalidades terapéuticas destinadas ao tratamento de doencas

raras ou negligenciadas (BRASIL, 2019).
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2.3 O PAPEL DA ENFERMAGEM NO ATENDIMENTO AS DOENCAS RARAS NA
ATENCAO PRIMARIA A SAUDE

A enfermagem é uma pratica profissional responsavel por produzir agdes de
saude, por meio de um saber especifico, articulado aos demais membros da equipe
interdisciplinar, com foco na qualidade do cuidado e promog¢ao da saude
(FERREIRA et al., 2018; MOREIRA et al., 2020).

De acordo com a Politica Nacional de Atencdo Basica (PNAB), cabe ao
enfermeiro no ambito da APS: coordenar o trabalho da equipe de enfermagem;
realizar consultas e procedimentos; solicitar exames e encaminhamentos para
outros servigos; prescrever medicamentos (observados as disposi¢cdes da lei)
supervisionar o trabalho dos agentes comunitarios; além de realizar atendimento
domiciliar (BRASIL, 2012).

Destaca-se ainda, que o trabalho do enfermeiro neste nivel de atencéo esta
pautado em duas dimensdes: Assistencial - relacionada a producdo do cuidado e,
gestdo do processo terapéutico; e, Gerencial, que se refere as atividades de
gerenciamento do servico de saude e da equipe de enfermagem; as quais séo
complementares e interdependentes (LANZONI et al., 2015; FERREIRA et al. 2018).

No que concerne as doencgas raras, a enfermagem abrange ambas as
dimensdes do cuidado. Assumindo papel de suma importancia para construgao do
itinerario terapéutico, no diagndstico, tratamento e reabilitacdo do paciente,
contribuindo para a melhoria da qualidade de vida deste individuo e de sua familia
(LUZ et al., 2015).

Especificamente, para o cuidado as doencas raras, a enfermagem tem
respaldo legal para atuacdo na area da genética, conforme estabelecido
na Resolugcdo COFEN n° 468, de 2014, que dispbe sobre a atuagao privativa do
enfermeiro no aconselhamento genético, no ambito da equipe de enfermagem
(COFEN, 2014).

Segundo o Conselho Regional de Enfermagem do Estado de Sao Paulo
(COREN-SP), os enfermeiros vém agregando o conhecimento sobre genética em
sua pratica profissional, atuando como conselheiros e educadores, contribuindo para
a ampliacdo do conhecimento dos profissionais em relacdo aos aspectos bioldgicos
e psicossociais do processo saude-doenca (SAO PAULO, 2011).
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A educagdo em saude, como uma das agdes da enfermagem, é fundamental
para a qualificacdo do atendimento. Tal pratica garante o processo formativo aos
profissionais, aos pacientes e suas familias. Aspecto relevante para os acometidos
por doencgas raras, que sofrem com a falta de informagdes acerca de seu problema
de saude (BRASIL, 2014; KIRSCH et al., 2019).

A enfermagem atua também no atendimento domiciliar, conforme
estabelecido pela Portaria n°® 963, de 27 de maio de 2013, que Redefine a Atencéao
Domiciliar (AD) no ambito SUS (BRASIL, 2013). A AD visa garantir a continuidade da
atencido e o acesso aos servicos de saude, potencializando a assisténcia ao
paciente com doengas raras por meio do cuidado compartilhado e horizontal
(BRASIL, 2014).
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3 MATERIAL E METODOS

3.1 TIPO DE PESQUISA

Trata-se de uma revisao integrativa (RI), um recurso da pratica baseada em
evidéncia, que proporciona a sintese do conhecimento e a incorporacdo dos
resultados de estudos significativos na pratica clinica (SOUZA et al., 2010).

O processo de elaboracdo da RI encontra-se bem definido na literatura.
Entretanto, diferentes autores adotam formas distintas de subdivisdo de tal
processo, com pequenas modificagdes. Para fins desta pesquisa serdo seguidas as
seis etapas de Ganong (1987), a saber: 1) elaboragdo da pergunta de pesquisa 2)
busca ou amostragem na literatura; 3) coleta de dados 4) analise dos achados; 5)

interpretacéo dos resultados; 6) relato da reviséo integrativa.

3.1.1 Elaboragéo da pergunta de pesquisa

Para guiar o desenvolvimento desta revisdo utilizou-se a estratégia
Population, Concept e Context (PCC) para a construgado da pergunta de pesquisa.
Neste, o P (populacgéo) diz respeito as caracteristicas da populagdo em estudo, o C
(conceito) ao foco principal da revisao, intervengdes ou fendmenos de interesse, e o
C (contexto) abrange fatores geograficos, culturais, raciais ou o cenario de cuidado
(PETERS et al., 2015).

Para esta pesquisa foram definidos como: P - pacientes pediatricos
acometidos por Fibrodisplasia Ossificante Progressiva; C - cuidados de enfermagem;
C- atencgao primaria.

Com base nessas defini¢gdes foi estabelecida a seguinte pergunta norteadora:
“Como a enfermagem tem se inserido e/ou sido considerada na prestagcdo de
cuidados / assisténcia aos pacientes pediatricos com FOP na Atencdo Primaria a

Saude?”.

3.1.2 Critérios de inclusao

3.1.2.1 Tipo de estudo
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Foram incluidos estudos indexados em periddicos nacionais e
internacionais, nos idiomas portugués, inglés e espanhol. Para esta pesquisa n&o
serdo definidos limites temporais, devido ao baixo indice de publicagdes

encontradas em busca prévia nas bases de dados.

3.1.2.2 Populagao

A populagdo em estudo compreendeu pacientes pediatricos na faixa etaria
de 0 a 21 anos de idade (FDA, 2003).

3.1.2.3 Conceito

Como conceito da questdo de pesquisa, foram considerados estudos que
identificaram os cuidados de enfermagem destinados as pessoas acometidas por
FOP.

3.1.2.3 Contexto

Nesta revisao, foram incluidos estudos que foram realizados com foco na

atencdo primaria a saude.

3.1.3 Critérios de exclusao

Foram excluidos artigos de revisao, duplicados e n&o disponiveis na integra.

3.1.4 Busca na literatura

Para o levantamento dos artigos identificaram-se os termos indexados pelo
Descritor em Ciéncias da Saude (DeCS): miosite ossificante; enfermagem
primaria; assisténcia a saude; cuidados de enfermagem; atencao primaria a saude e
enfermagem; e pelo Medical Subject Headings (MeSH): Myositis Ossificans;
Nursing Care; Primary Nursing; Primary Health Care; Delivery of Health Care;
Nursing. Os descritores foram combinados entre si, de acordo com as
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especificidades de cada base de dados, utilizando os operadores boleando “AND” e
“OR” para formular a estratégia de busca.

O levantamento bibliografico foi feito junto as bases de dados com o apoio
do Portal de periédicos da Coordenacado de Aperfeicoamento de Pessoal de Nivel
Superior (CAFE - CAPES):

e PubMed (National Library of Medicine);

e CINAHL (Cumulative Index to Nursing and Allied Health Literature);
e Web of Science;

e Scopus;

e Embase.

Foram consultadas também bases de dados da literatura cinzenta:
e EthOS,
e Theses Canada,
e Dart;
e Catalogo CAPES.

Efetuou-se a busca no PubMed com os termos referidos e seus sinbnimos

utilizando a seguinte estratégia:

QUADRO 1 — DESCRIGAO DA ESTRATEGIA DE BUSCA UTILIZADA NA BASE DE DADOS
PUBMED, CURITIBA, 2020

Ordem | Estratégia de busca | Estudos acessados
Pubmed/Medline
#1 “Myositis Ossificans" OR “Fibrodysplasia Ossificans Progressiva” 2.613

OR “Progressive Myositis Ossificans” OR “Progressive Ossifying
Myositis” OR “Myositis Ossificans Progressiva”

#2 "Nursing Care” OR “Care, Nursing” OR “Management, Nursing 1.891.630
Care” OR “Nursing Care Management” OR Nursing OR Nursings
OR "Primary Nursing" OR “Nursing, Primary” OR “Primary
Nursing Care” OR “Care, Primary Nursing” OR “Nursing Care,
Primary” OR “Primary Health Care” OR “Care, Primary Health”
OR “Health Care, Primary” OR “Primary Healthcare” OR
“Healthcare, Primary” OR “Primary Care” OR “Care, Primary” OR
"Delivery of Health Care” OR"Delivery of Healthcare" OR
"Healthcare Deliveries" OR "Healthcare Delivery" OR "Deliveries,
Healthcare" OR "Delivery, Healthcare" OR "Health Care Delivery"
OR "Delivery, Health Care"

#3 #1 AND #2 21

Fonte: Organizado pela autora, 2020.
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Utilizou-se o gerenciador de referéncias Endnote para a organizagcdo dos

artigos encontrados nas bases de dados.

3.1.5 Coleta de dados

Para a coleta de dados foi aplicado um instrumento, desenvolvido
especialmente para este trabalho, o qual contempla os seguintes itens: Ordem do
artigo; titulo; autores; area de conhecimento; método; pais de publicagdo, fator de
impacto da revista, ano de publicagédo; objetivos principais; resultados principais;

recomendagdes/ conclusdes do estudo.

3.1.6 Analise e interpretacdo dos achados

A analise dos artigos incluidos foi realizada mediante sintese narrativa apds
traducgao e leitura exaustiva dos artigos. Os dados extraidos foram transcritos para
planilhas construidas com auxilio do Microsoft OfficeExcell® 2010 e, posteriormente

organizados em quadros para melhor visualizagao dos resultados.

3.1.7 Relato da revisao integrativa

A revisdo seguiu as recomendagbes da lista de conferéncia Preferred
Reporting Items for Systematic Reviews and Meta-Analyses - PRISMA (2009), uma
metodologia intensamente recomendada e que agrega carater robusto e protocolar
as evidéncias cientificas (GALVAO et al., 2015).

A recomendacao PRISMA consiste em um checklist contendo 27 itens e um
fluxograma de quatro etapas, as quais foram atendidas no relato da pesquisa.
(PRISMA, 2009).
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Mediante a busca realizada nas diferentes bases de dados foram identificados
1.213 estudos, Cinahl (n=12), Embase (n=15), PubMed (n=21), Scopus (n=7), e Web
of Science (n=1.113), Catalogo CAPES (n=35), DART (n=4), e EthOS (n=6). Nao

foram encontrados estudos no These Canada. O processo de inclusdo dos artigos

para essa revisao esta apresentado na Figura 1.

FIGURA 1 — FLUXOGRAMA DO PROCESSO DE IDENTIFICACAO, SELECAO E INCLUSAO
DOS ESTUDOS

M. de relatos excluidos apas leitura
de titulo & resumo por ndo atender
o objetivo da pesguisa
in=1136 1}

M. de artigos em texto completo
excluidos com justificativa (n=57)

Principais motivos de exclusdo:
- Maorespondeu a pergunta de

- Populacdo adulto (= 2)
- Nao disponiveis na integra (n=19)

Fonte: PRISMA, 2009
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Dentre os artigos incluidos, ambos s&o da area da medicina, publicados no

Brasil e Espanha, no ano de 2013. As principais caracteristicas extraidas dos artigos

estdo apresentadas no Quadro 2. E, no Quadro 3 estdo dispostos os objetivos,

resultados principais e, as principais recomendacgdes e/ou conclusoes.
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QUADRO 2 — CARACTERIZAGCAO DAS PRODUGOES CIENTIFICAS SOBRE FOP, CURITIBA, 2020

No. Titulo Autores Titulo do Area de Método Pais de Fator | Ano
periédico | conhecimento de publicagao de
Pesquisa impacto
A1 | Fibrodisplasia | Garcia- Rev. Paul. Medicina Relato de Brasil 0.1232 | 2013
ossificante Pinzas,J pediatria caso
progressiva: Wong,JE
diagndsticona | B
atencao Fernande
primaria z,MAP
Rojas-
Espinoza,
MA
A2 | Hay lugar em Morales- Atencién Medicina Relato de Espanha 1.087 | 2013
atencion Piga,A primaria caso
primaria para Ribes,MG
las Alvaro,PA
enfermidades | Alvaro,CC
poco La
frecuentes? El | Paz,MP
caso de la de
fibrodisplasia Bachiller-
osificante Corral,J
progresiva
Fonte: A Autora, 2020.
QUADRO 3 - SINTESE DOS ARTIGOS INCLUIDOS SEGUNDO OBJETIVOS E RESULTADOS
PRINCIPAIS, RECOMENDACOES E CONCLUSOES DO ESTUDO, CURITIBA, 2020.
No. Objetivos Principais Resultados Recomendacgodes/
principais Conclusoes
A1 | Demonstrar A idade no momento do diagnéstico foi de 10 anos. | Os autores consideram ser
ser  possivel | Presenca de halux valgo bilateral desde o nascimento. | possivel diagnosticar a FOP
diagnosticar a | Inicio dos primeiros sintomas aos 4 anos de idade, | na atencao primaria.
Fibrodisplasia | com o surgimento de tumoragdes dolorosas e méveis | Recomendam a realizagdo da
Ossificante e, posteriormente, tumoragbes de consisténcia dura, | avaliagdo clinica e, destacam
Progressiva na | iméveis e n&o dolorosas, sem sinais inflamatérios. | a importancia de intervir no
atencao Algumas OH foram relacionados a antecedentes | desenvolvimento da doenca,
primaria traumaticos. Houve limitagbes de movimento com a | evitando assim o seu agravo. .
rigidez do cotovelo e coluna vertebral. Anti-
inflamatdrios n&o esteroides e corticoides foram
utilizados no tratamento.
A2 | Avaliar a | A populacéo avaliada foi de 24 pessoas. A média de | Os autores apontam que o

populagédo de
pacientes com
FOP na

Espanha.*

idade no momento do diagnostico foi de 7 anos,
apresentando atraso médio de 3 anos (a contar do
aparecimento dos primeiros sintomas). Dos pacientes:
21 apresentaram halux valgo bilateral congénito e
todos apresentaram ossificagdo endocondral; metade
dos casos relatou ter sofrido trauma muscular anterior
as lesdes Osseas; 12 pacientes possuiam limitagcdes

funcionais.*

atendimento as pessoas com

doengas raras pode ser
melhorado. Para tanto
recomendam abordagem

sistematica na perspectiva do
cuidado na atengao primaria e,
a coordenacdo em rede de
atengdo, com outros servigos

secundarios e/ou terciarios.*

Nota: * Tradugéo livre pela autora.

Fonte: A Autora, 2020.
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5 DISCUSSAO

Os resultados obtidos na presente revisdo permitiu identificar trés
direcionamentos tematicos assistenciais, a serem discutidos neste capitulo: 1. As
contribui¢des de enfermagem no reconhecimento precoce da FOP; 2. A importancia

da educacdo em saude; e, 3. A prevencgao de traumatismos.

5.1 CONTRIBUIGOES DE ENFERMAGEM NO RECONHECIMENTO PRECOCE DA
FOP

As doengas raras (DR) possuem um alto grau de complexidade, e
apresentam, em sua maioria, sinais e sintomas peculiares essenciais para restringir
e concluir um diagndéstico (SALVIANO et al., 2018).

Ao se tratar da FOP, os resultados deste estudo apontam caracteristicas
importantes que devem ser observadas nesta doenga — halux valgo congénito
bilateral e OH. Do mesmo modo, um estudo de revisdo, que teve como objetivo
apresentar a fisiopatologia e as caracteristicas clinicas da FOP evidenciou
deformidades nos primeiros artelhos de ambos os pés, ao nascimento, e OH, sendo
importantes achados clinicos presentes na totalidade dos casos (AKYUZ et al.,
2019).

Diante ao exposto, a anamnese e o exame fisico surgem como estratégias
instrumentais de grande importancia para a identificagdo de DR, como a FOP, uma
vez que permitem obter subsidios necessarios para o correto diagnostico e
adequado planejamento do cuidado (ARTANDI; STEWART, 2018).

O cuidado profissional de enfermagem tem como base cientifica a
Sistematizacdo da Assisténcia de Enfermagem (SAE), metodologia que organiza o
cuidado de modo sistematizado, com vistas a melhorar a qualidade da assisténcia.
O desenvolvimento da SAE se baseia em raciocinio clinico desenvolvido a partir das
cinco etapas do Processo de Enfermagem (PE): Coleta de dados e investigacao;
Diagndstico de Enfermagem; Planejamento da Assisténcia; Implementagcdo da
assisténcia; e, Avaliacdo dos resultados. Sendo a anamnese e o0 exame fisico,
componentes da primeira etapa do PE (SANTOS, 2017; COFEN, 2009).

A enfermagem assume papel de lideranga no ambito da atencao primaria,
desenvolvendo diversas atividades assistenciais e gerenciais. Dentre elas, destaca-
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se a Consulta de Enfermagem, um espaco de desenvolvimento da pratica clinica, no
qual se possibilita a interacdo entre paciente e profissional, e se abre espaco para a
realizacdo de intervengdes como prescricdes orientacbes e encaminhamentos, de
acordo com as necessidades de cada paciente e, com base no PE (BRASIL, 2012;
KAHL et al., 2018).

Sendo a FOP uma doenga genética congénita, que apresenta seus primeiros
sintomas na primeira década de vida, por volta dos 4 anos de idade, como
observado no presente estudo. Tém-se a consulta de enfermagem em puericultura,
para avaliacdo do crescimento e desenvolvimento infantil, como ferramenta de
grande valia na deteccao precoce da FOP, uma vez que a partir dela o enfermeiro
pode detectar problemas de saude e intervir precocemente, conforme as orientacoes
dispostas no Caderno de Atencdo Basica n°33 - “Saude da crianca: crescimento e
desenvolvimento”, juntamente as Diretrizes de atenc¢ao Integral as Doengas Raras
(BRASIL, 2012; 2014; GAIVA et al., 2018).

5.2 A IMPORTANCIA DA EDUCAGAO EM SAUDE

O presente estudo identificou uma média de idade superior a sete anos para o
diagnostico da FOP, coincidindo com Sferopoulos et al. (2017) que evidenciaram
média de idade de 9 anos para o diagnodstico. Esse diagndstico tardio pode ser
justificado pela vasta lacuna de conhecimento por parte dos profissionais da saude
em relagdo as doencas genéticas raras, seja por sua raridade, pela abrangéncia
superficial deste assunto no decorrer da formagao académica ou, por serem pouco
exploradas no contexto da saude coletiva (IRIART et al., 2019).

Sabe-se que a educagdo € um processo continuo de criagdo de
conhecimento. Assim, a educacdo em saude é um importante aliado para o
reconhecimento de patologias raras pouco discutidas no ambito da saude em geral,
uma vez que proporciona a capacitacdo, atualizacdo da pratica profissional e,
consequente, a melhoria da assisténcia aos pacientes com estas doencas
(CAMPOQS, 2017; RIBEIRO, 2019).

A educacgao em saude esta descrita pela Portaria n® 198 de 13 de fevereiro de
2004, a qual institui a Politica Nacional de Educagcédo Permanente em Saude
(PNEPS) como estratégia do SUS para a formacdo e o desenvolvimento de
trabalhadores. A implantacao desta articula o SUS e as instituicbes de ensino, com



23

vista a qualificar a formagéo profissional e a atengéo integral a saude (BRASIL,
2004).

No que tange a enfermagem, além de serem profissionais do cuidado
exercem também o papel de educadores, especialmente no contexto da atencéao
primaria, contribuindo, participando e realizando atividades inerentes a educacaéo em
saude, de modo a mediar a troca de experiéncias, saberes e reflexdo dos processos
de trabalho entre a equipe multidisciplinar (BRASIL, 2012; MELLO, 2018).

Apesar da sua importancia, disseminar o conhecimento técnico-cientifico
sobre DR, ndo € o suficiente para garantir uma adequada assisténcia. A sociedade
em conjunto com os gestores do sistema de saude, precisam enxergar este publico
como integrantes da coletividade, de modo a diminuir a existéncia da invisibilidade
destes pacientes, garantindo assim o acesso integral a saude (SALVIANO et al.,
2018).

5.3 PREVENGCAO DE TRAUMATISMOS

Os artigos analisados nesta revisdo apontaram traumatismos anteriores as
ossificagdes. As injegcdes intramusculares, quedas, bidpsias entre outros traumas
nos tecidos moles, sdo importantes gatilhos para novos episodios de flare- ups, uma
vez que podem estimular a formagao éssea equivocada. Por ser as OH facilmente
confundidas com noédulos cancerigenos, a bidpsia € o trauma mais comum para
pessoas com FOP, e, portanto, assim como os demais deve ser evitado (KAPLAN,
2019).

Sabe-se que a evolugcao da FOP esta associada ao surgimento de inumeras
limitagdes, decorrentes das OH que de alguma forma, interferem na qualidade de
vida do individuo (HAGA, 2019). Akyuz (2019) em seu estudo de caracterizacao da
FOP relacionou os traumas como intervengdes cirurgicas e procedimentos invasivos,
ocorridas a medida do surgimento das lesdes ¢sseas.

As limitagbes dos movimentos, imposta pelas formacdes dsseas equivocadas,
caracteristicas da FOP, atinge principalmente areas do corpo como coluna, quadril e
articulagdes periféricas, promovendo, ao longo do tempo, uma diminuicao crescente
da mobilidade dos acometidos. Foram observadas essas limitagbes nos resultados
da presente revisdo, comprometendo a autonomia e independéncia do individuo a

medida da progressao da doenca. Neste sentido, a prevencgao de traumas de tecidos
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moles é prioridade no manejo da FOP (SPEZZIA et al., 2015; PIGNOLO et al.,
2019).

A prevengao dos flare-ups, que levam a OH, envolve o reconhecimento e
dominio sobre a doenca, de modo a evitar agdes que estimulem as ossificagdes,
como, injegdes intramusculares, quedas, biopsias, alongamento muscular excessivo,
procedimentos cirurgicos e doencas virais (KAPLAN et al., 2019).

Por fim, visto que, o tratamento da FOP é apenas sintomatico, com o uso de
AINEs e corticoides, que visam a amenizacgao da dor e, a prevencao dos flare-ups, a
equipe multidisciplinar deve estar atenta ao reconhecimento destes pacientes, para
a prevencgao de danos, uma vez que a progressdo da doencga leva a limitagdes
progressivas e graves que remeterdo o individuo a uma vida util mais curta
(PIGNOLO et al., 2019; KAPLAN et al, 2019), a uma perda familiar e social precoce

e, quica prevenivel.
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6 CONSIDERAGOES FINAIS

Os dados deste estudo favoreceram um maior conhecimento acerca da
assisténcia aos pacientes com Fibrodisplasia Ossificante Progressiva no ambito da
Atencdo Primaria a Saude. Favoreceu o conhecimento de algumas das
peculiaridades e necessidades dos pacientes acometidos por esta doenga, as quais
foram discutidas na perspectiva da contribuicio da enfermagem para o
reconhecimento da FOP, a importancia da educagdao em saude e a prevencgao de
traumatismos.

De maneira que se pode perceber que enfermagem, sobretudo a enfermeira
assume papel relevante na assisténcia aos pacientes pediatricos com FOP nos
eixos discutidos. Verificou-se que as principais necessidades de cuidado a estes
pacientes estdo centradas no diagndstico precoce e, na prevengdao dos danos.
Diante disto, vale destacar ainda a importancia da atuagdo de uma equipe
multidisciplinar qualificada para que seja alcangado o melhor e oportuno
atendimento a este publico e sua familia, na perspectiva da integralidade e do
acesso a saude.

Como limitagao para o desenvolvimento deste estudo ressalta-se a escassez
de producgao cientifica sobre FOP na area da enfermagem, sobretudo com foco na
populagao pediatrica. Fica clara a existéncia de uma lacuna de conhecimento nesta
area e, sugere-se que novas pesquisas sejam desenvolvidas sobre a assisténcia de
enfermagem aos pacientes com FOP, e ainda, concernente a qualidade de vida
destes pacientes e sua familia, a fim de serem produzidos conhecimentos sobre as

peculiaridades e necessidades de cuidado.
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