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CORONAVIRUS Covid-19 & DOENCAS RARAS 2.0 (em 02/04/2020)

Esta é a segunda versédo do guia de perguntas e respostas sobre os efeitos de
coronavirus Covid-19.

A primeira versédo foi recebida com muita apreensdo e entusiasmo pela
comunidade de pessoas com doencas raras. Ha4 muita informacgéo sobre a pandemia
circulando e esperamos que este guia traga certa luz as duvidas que vocé ou sua
familia possam ter. Lembramos que este documento ndo substitui as orientacdes do
profissional de salude que te assiste e que algumas das informacdes aqui descritas
podem ser atualizadas a qualquer momento.

Lembramos que as pessoas com doencas raras tém, em geral, quadros
cronicos e multissistémicos, que as colocam em um grupo de risco, como o dos
idosos, com maior vulnerabilidade fisica e psicossocial. Existem muitas doencas
raras, diversas em suas etiologias, sinais, sintomas e tratamentos. Mas todas as
doencas raras tém algo em comum: afetam pessoas. Isto pode parecer 6bvio, mas as
pessoas com doencgas raras sofrem com o pouco conhecimento cientifico e médico
de suas condicbes de saude. Isto nos motivou a elaborar as presentes
recomendacdes.

Organizamos um conjunto de respostas com base na demanda da
comunidade. Buscamos as publicacdes cientificas, os guias produzidos pelas
autoridades sanitarias e consultamos especialistas de todo o Brasil. Sumarizamos as
evidéncias mais atualizadas para orientar cuidados e procedimentos. Acreditamos
gue este documento servira de guia geral para as condutas diante do atual cenario
mundial em relacdo ao coronavirus (Covid-19), mas nao substituem a avaliacao
individualizada de cada pessoa e as condutas recomendadas pelos profissionais e
familiares responsaveis pelo paciente.

Chamamos atencédo para o fato de que as pessoas que fazem tratamentos e
utilizam medicamentos de uso continuo ndo devem interromper nenhum tratamento
sem autorizacao dos profissionais responsaveis.

O conhecimento sobre a pandemia de coronavirus esta em processo e ha
estudos sendo publicados continuamente. Ha atualizagGes cientificas a cada instante.
Sugerimos que todos acompanhem as informacdes e as recomendacdes do
Ministério da Saude e demais autoridades de saude, pois 0s cenarios da epidemia
sdo dinamicos, diferenciados e requerem permanente avaliagdo sobre condutas e
procedimentos. O presente documento pode sofrer atualizagdes em fungao das novas
descobertas.

Esperamos que este documento ajude a nossa comunidade de pessoas com
doencas raras, cuidadores, familiares e profissionais de saude.

Equipe da FEBRARARAS, do Observatorio de Doencas Raras/NEv e GT-Covid-
Raras
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1. O que € o coronavirus Covid-19?

Coronavirus é uma familia de virus que causam infeccdes respiratorias
e intestinais.

A maioria das pessoas se infecta com 0s coronavirus comuns ao longo
da vida, mas o atual tipo requer atencéo especial;

Na maioria das pessoas a doenca se assemelha ao resfriado comum,
no entanto, podem eventualmente levar a infecgées graves em grupos
de risco, principalmente em idosos ou pessoas com doencgas graves ja
existentes.

Esta variante de coronavirus, chamada 2019-nCoV, provoca uma
doenca que recebeu o nome de SARS-Covid-19. Em situacdes mais
graves, pode se tornar uma sindrome respiratéria aguda grave (SRAG).
O nome coronavirus decorre de sua aparéncia de coroa, quando visto
no microscoépio eletrénico (eles sdo muito menores que uma célula).
Se vocé (ou seu familiar) tem uma doencga genética (rara ou ndo) e que
compromete, principalmente, a imunidade ou a respiragéo, é necessario
redobrar os cuidados.

2. O que o coronavirus Covid-19 causa na maioria das pessoas?

a. Especialistas estdo estudando esse virus e continuardo aprendendo

mais sobre ele ao longo do tempo. Atualmente os sintomas mais
frequentes séo: febre, tosse, dor de garganta e dificuldade para respirar.
Contudo, outros sintomas podem surgir, coOmo:
i. Febre (20% das pessoas podem ter febre abaixo de 38 graus);

ii. Fadiga ou sensacédo de cansaco para os esfor¢os de rotina;

iii. Tosse seca;

iv. Falta de apetite;

v.  Dor muscular;

vi.  Dificuldade para respirar;
vii.  Producgéo de escarro
viii.  Dor de cabeca;

ix. Dor de garganta;

X.  Rinorréia (corrimento excessivo de muco nasal);

xi.  Manifesta¢des gastrintestinais, como diarreia ou vomitos;

xii.  Confusédo mental (especial para idosos e pacientes com doencas
neurologicas);
xiii.  Anosmia (perda ou reducao do olfato);

xiv.  Ageusia (perda do paladar);
xv.  Complicacdes cardiacas (arritmias, choque, etc.)
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b. A manifestacdo mais séria do coronavirus Covid-19 é a pneumonia com
consequente dificuldade para respirar.

c. Estima-se que 80% das pessoas vao evoluir com um quadro gripal tipico
com melhora espontanea apds uma ou duas semanas.

3. Quais as complicacdes mais frequentes que o coronavirus Covid-19 causa
nas pessoas com doencas genéticas?

a. Ha poucos relatos especificos para infec¢ao de coronavirus em pessoas
com doencas raras ou condicdes genéticas;

b. Existem grupos especificos de pacientes que podem representar maior
risco, devido a condi¢cbes ou doencas pré-existentes e comorbidades
associadas

Vi.

Vii.

viii.

Doencas Raras e Covid-19

Pessoas com doencga pulmonar ou cardiaca cronica (pode incluir
alguns pacientes com mucopolissacaridose, doen¢a mitocondrial
ou doenca de Pompe).

Pessoas com distrofias musculares, pois costumam ter
acometimento cardiaco e pulmonar.

Pessoas com diabetes, hipertensdo arterial ou condicédo
metabdlica subjacente.

Aqueles que estdo tomando medicamentos imunossupressores,
por exemplo, ap6s um transplante, podem ter maior risco de
complicacdes se forem acometidos pelo coronavirus Covid-19;
doencas metabdlicas com neutropenia concomitante.

Algumas pessoas com doenga metabodlica herdada correm o
risco de piorar (descompensacdo) de sua condicdo metabdlica
se desenvolverem uma infeccgéo viral.

Qualquer paciente que exija um regime de emergéncia, incluindo
individuos com defeitos no ciclo da ureia, distarbios da oxidacéo
de acidos graxos, doenca da urina em xarope de bordo, acidemia
metilmalbnica, aciddria glutarica tipo 1 ou acidemia propionica,
deve ter suplementos ou medicamentos especificos para manter
em casa para uso em caso de doenca e descompensacao
metabdlica.

Pacientes com doengcas neuromusculares que tenham
comprometimento da ventilagdo ou que estejam usando
corticoide, como na Distrofia Muscular de Duchenne.

Pacientes com malformacdes das vias aéreas.

Pessoas com doencas que comprometem a integridade de areas
extensas da pele e mucosas em decorréncia de
genodermatoses.
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4. Como ocorre a transmissao do coronavirus Covid-197?

a.

®

f.

g.

h.

Pelos conhecimentos disponiveis o coronavirus Covid-19 parece ter
maior poder de transmissdo quando as pessoas estdo apresentando
sintomas.

Também é possivel transmiti-lo sem apresentar sintomas, mas 0s
especialistas ndo sabem com que frequéncia isso acontece.

A transmissao se da de pessoa para pessoa pelo ar, principalmente por
meio de goticulas de saliva ou quando uma pessoa infectada tosse ou
espirra perto de outras pessoas.

Ha risco maior de transmissdo se vocé estd em ambientes com pessoas
contaminadas ou em ambientes fechados.

Lugares como hospitais, UPAs ou farmacias podem ser visitados por
pessoas contaminadas, por isso é bom evita-los, salvo em casos de real
necessidade.

Cuidadores que prestam assisténcia pessoas doentes e profissionais de
saude podem se contaminar, por isso precisam tomar cuidados
especiais com higiene das méos, uso de equipamentos de protecao
individual (EPI) e trocas de roupa. Nos surtos anteriores de sindromes
gripais os profissionais de saude representaram uma parcela expressiva
do numero de casos, tendo contribuido para amplificacdo das
epidemias.

O virus também é eliminado pelas fezes. E necessario cuidado
redobrado na manipulacéo de fraldas e outros materiais que contenham
secrecdes, urina ou fezes. Faca o descarte adequado de seringas,
agulhas, cateter etc., utilizando, de preferéncia, caixas herméticas ou
lixo hospitalar adequado (caixas de seguranca).

O virus permanece por varias horas no ar, em superficies, e por isso é
muito importante a lavagem das méos e outras medidas preventivas
preconizadas pela OMS.

5. Quem é considerado grupo de risco na epidemia de coronavirus Covid-

1972

a.
b.

Pessoas a partir de 60 anos;

Pessoas com imunodeficiéncia (a ser confirmado) ou tomando
imunossupressores prescritos;

Pessoas que fazem oxigenoterapia em casa;

Pessoas que usam suporte ventilatorio domiciliar (invasivo ou nao
invasivo) ou equipamento de pressao positiva continua na via aérea
(CPAP / BIPAP);
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e. Pessoas que fizeram traqueostomia (abertura na traqueia para aliviar
uma obstrucao respiracao);

f. Pessoas que tém apneia obstrutiva do sono ou problemas nas vias

aéreas inferiores, como DPOC (doenca pulmonar obstrutiva cronica);

Pessoas que tém asma moderada a grave;

Pessoas com problemas respiratérios graves ou pneumopatias

cronicas;

i. Pessoas com doengas neuromusculares;

j. Pessoas com problemas cardiacos, como insuficiéncia cardiaca ou tem
um dispositivo cardiaco / desfibrilador;

k. Pessoas com insuficiéncia renal significativa (estd em dialise ou esta
esperando um transplante renal);

I. Pessoas que fizeram esplenectomia (remocédo do baco), principalmente
as menores de 10 anos;

m. Pessoas com debilidade organica por doenca crénica, como por
exemplo: erros inatos do metabolismo ou doencgas de tecido conjuntivo;

n. Pessoas em uso continuo de equipamentos para alimentagcdo como
sondas, drenos, bombas de infuséo;

0. Pessoas com doengcas que comprometem grande extensdo da
integridade da pele e mucosas em decorréncia de genodermatoses;

p. Pessoas com diabetes;

g. Pessoas com enfermidades enddcrinas graves, como o hipertireoidismo
nao controlado e a doenca de Addison;
Pessoas que fazem uso de anticoagulacéo continuada;

s. Pessoas com hipertensao arterial sistémica.

= =

6. Quais as medidas gerais para reduzir o risco de pegar ou transmitir o
coronavirus Covid-19?

a. Medidas de comportamento
i. Se possivel, permanega em casa (mantenha distanciamento
social).

ii.  Evitar lugares com muitas pessoas e ambientes fechados.

iii.  Mantenha o ambiente da sua casa com ventilagdo natural.

iv. Ao ter contato com macganeta, corriméo, botdo de elevador,
portas ou outra superficie exposta ao contato de muitas pessoas,
lave as méos com agua e sabdo por alguns minutos.

V. Se VOCé precisar estar perto de outras pessoas, lave as maos
com frequéncia e evite o contato quando puder. Por exemplo,
vocé pode evitar apertos de mao e cumprimentos e incentivar
outras pessoas a fazer o mesmo.
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Se possivel, use é&lcool-gel a 70%; cuidado com o &lcool-gel
comercial, pois ele pode ndo ter a propor¢do adequada de alcool
(70% deve ser apenas alcool, na sua concentracédo total, leia a
embalagem/rétulo).

Se possivel, use um lenco de papel ao tocar em torneiras,
macanetas ou outras superficies.

Outra dica, use sua mado nao dominante nestas tarefas (se vocé
€ destro, use a mao esquerda); hd menor chance de vocé colocar
a mao nao dominante no rosto ou na boca.

Evite tocar seus olhos, nariz e boca com as suas méaos, pois
podem estar contaminadas com o0 virus ou outros
microrganismos que podem causar doencas.

Evite entrar com 0 sapato que usou na rua em sua residéncia e
evite contatos fisicos com familiares se vocé precisa trabalhar,
sair de casa

Estabelegca uma rotina e um fluxo de higienizagéo ao retornar
para casa

N&o se automedique. No caso de febre so utilize Dipirona ou
Paracetamol, se puder. N&o tome medicamentos sem
acompanhamento de seu médico

b. Medidas de limpeza

Vi.
Vii.

viii.

Doencas Raras e Covid-19

Limpe frequentemente o ambiente e, especialmente, objetos ou
utensilios que sdo tocados ou manipulados. Isso inclui balcées,
mesas de cabeceira, macanetas, computadores, telefones e
superficies do banheiro.

Alguns produtos de limpeza funcionam bem para matar
bactérias, mas nao virus, por isso € importante verificar os
rétulos.

Mantenha os ambientes bem ventilados.

Faca o descarte periddico e adequado do lixo, principalmente se
for lixo hospitalar.

Descarte fraldas e material de higiene pessoal de forma
adequada.

Higienize torneiras e sanitarios.

Cuidado com o celular! Vocé o leva a todo lugar e ele entra em
contato com o rosto e com as maos! Faca periodicamente uma
limpeza com alcool isopropilico.

Cuidado ao usar equipamento coletivos (telefone, teclado,
mouse, etc.). Fagca uma limpeza periodica de suas superficies.
Atencao ao uso de roupas, sapatos, estetoscopios, aparelhos de
pressdo e outros equipamentos que possam veicular o
coronavirus Covid-19.
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Retirar acessorios (anéis, pulseiras, relégio e outros), uma vez
gque sob estes objetos acumulam-se microrganismos nao
removidos com a lavagem das maos.

Mantenha as unhas aparadas e, preferencialmente, sem
esmalte.

Caso haja alguma pessoa com coronavirus Covid-19 em casa,
ndo é preciso adotar um ciclo de lavagem especial para as
roupas, podendo ser seguido 0 mesmo processo estabelecido
para as demais lavagens de roupas. Porém, ressaltam-se as
seguintes orientacdes: na retirada da roupa suja deve haver o
minimo de agitacdo e manuseio, manusear pelo avesso evitar
tocar o lado que teve contato com o paciente

c. Medidas de cuidado individual

Vi.

Vii.
Viii.

Se vocé tem uma doenca genética ou cronica grave e precisa
sair de casa, use mascara.

Cubra nariz e boca com um lengo ao tossir ou espirrar.

Jogue o lenco de papel no lixo depois de usa-lo.

Se vocé néo tiver lencos de papel, use o cotovelo ao tossir ou
espirrar e, em seguida, lave as maos.

N&o compartilhe objetos de uso pessoal, como talheres, pratos,
copos ou garrafas.

Leia e se informe em fontes de informacao oficiais para saber das
atualizacdes da epidemia (Ministério da Saude, ANVISA, por
exemplo).

Cuidado com as “fakenews” (noticias falsas de internet).

Fique atento aos sinais de seu corpo: febre, tosse, dor de
garganta e dificuldade para respirar, perda do paladar ou de
sentir odores, alteracdes intestinais.

Adote habitos saudaveis, como boa alimentacdo, ingestdo de
liguidos e sono noturno restaurador, que sao fundamentais para
manter a imunidade. Aos adolescentes e jovens: nédo troquem a
noite pelo dia na internet ou em redes sociais virtuais.

Se vocé estd em quarentena em casa, crie uma rotina de
atividades, utilize as redes sociais para apoio, lazer e mantenha
sua saude mental.

d. Medidas em relacdo ao seu médico ou tratamento

Doencas Raras e Covid-19

N&o suspenda seu tratamento sem consultar seu médico.

Se vocé faz uso continuo de medicamentos, solicite receitas com
maior validade, para diminuir as idas aos postos de saude ou
farmécias.
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Veja se 0 médico ou o profissional que te acompanha
disponibiliza um canal de comunicacdo que reduza a
necessidade de vocé ir até um hospital ou posto de saude.
Algumas cidades ja disponibilizaram um canal de apoio
(telemedicina) para profissionais de saude e pessoas infectadas.
Se vocé estiver com sintomas semelhantes a gripe, permaneca
em casa por, pelo menos, 24 horas apés a febre ter
desaparecido, exceto para receber atendimento meédico.

N&o faca uso de corticoides sem orientagdo médica.

Caso seja necessario ir a uma Unidade de Saude, comunique
gue esta gripado e solicite uma mascara cirtrgica para evitar a
transmissdo para outras pessoas.

Verifigue se todos os medicamentos ou suplementos que vocé
guarda em casa estdo na data (ndo expirada) para uso.
Mantenha uma coOpia de suas diretrizes de emergéncia, se
preferéncia com logo da instituicdo ou do médico, para mostrar a
outros profissionais de saude profissionais, se necessario.
Mantenha os detalhes de contato da equipe de saude com o qual
vocé se trata a mao, por exemplo, no seu celular.

Se vocé usar um regime de emergéncia oral (por exemplo,
polimero de glicose oral), verifiqgue se fornecimento suficiente em
casa para durar pelo menos cinco (5) dias.

Individuos que recebem horménios esteroides de reposicao
prescritos devem seguir as orientacdes da equipe de saude.
Compre um termdmetro se vocé ainda ndo possui um em casa.
Nunca tome nenhum medicamento sem prescri¢ao.

Caso vocé ja tenha alguma doenca respiratéria, pode ser Util ter
um oximetro em casa.

7. Como se deve usar 0s equipamentos de protecao individual?

a. Como utilizar as mascaras?

Doencas Raras e Covid-19

Pessoas com doencas raras sO0 devem sair de casa usando
mascaras.
Ndo use mascaras de tecido de algoddo ou mascaras
improvisadas em casa.
Utilize somente mascaras certificadas ou de grau médico
As mascaras faciais s6 devem ser utilizadas por pessoas nos
seguintes casos:

1. Profissionais de saude em contato com pacientes.

2. Pessoas que tiveram diagndéstico confirmado por resultado

laboratorial ou que fazem parte de grupo de risco.
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3. Pessoas que cuidam e tém contato direto com pacientes
infectados em suas casas.

4. Pessoas que precisam sair para trabalhar fora e fazer
compras, por transporte coletivo ou a pé.

b. Como deve usar, retirar e descartar a mascara?

Vi.

Vil.
Viii.

c. Como

Vi.
Vii.

viii.

Doencas Raras e Covid-19

Coloque a mascara cuidadosamente para cobrir a boca e o nariz
€ amarre com seguranca para minimizar os espacos entre a face
e a mascara.

Enquanto estiver em uso, evite tocar na mascara.

Remova a méascara usando a técnica apropriada (ou seja, ndo
toque na frente, mas remova sempre por tras).

N&o retire a mascara usando luva contaminada.

Apdés a remocao ou sempre que tocar inadvertidamente em uma
mascara usada, deve-se realizar a lavagem das méos com agua
e sabdo e aplicar a seguir o alcool gel.

Substitua as mascaras usadas por uma nova mascara limpa e
seca assim que esta tornar-se umida.

Na&o reutilize mascaras descartaveis.

Descarte a mascara em local apropriado.

Atencdo: O uso de mascara, quando nado indicado pode criar uma
falsa sensacdo de seguranca e levar a negligéncia de outras
medidas fundamentais, como a pratica frequente da lavagem das
maos com agua e sabao e o uso do alcool gel nas maos.

utilizar luvas?

Troque as luvas sempre que for entrar em contato com outro
paciente.

Troque também durante o contato com o paciente, se for mudar
de um sitio corporal contaminado para outro limpo, ou quando
esta estiver danificada.

Nunca toque desnecessariamente superficies e materiais (tais
como telefones, maganetas, portas) quando estiver com luvas
Nao lavar ou usar novamente o mesmo par de luvas (as luvas
nao devem ser reutilizadas).

O uso de luvas nao substitui a higiene das maos.

Proceder a higiene das méos imediatamente apoés a retirada das
luvas.

Observe a técnica correta de remocao de luvas para evitar a
contaminacao das maos.

Retire as luvas puxando a primeira pelo lado externo do punho
com os dedos da mao oposta.
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ix. Segure a luva removida com a outra mao enluvada.
X.  Toque a parte interna do punho da mé&o enluvada com o dedo
indicador oposto (sem luvas) e retire a outra luva.

8. Sou cuidador ou profissional de saude que da suporte domiciliar. Devo
seguir alguma orientacdo na epidemia de coronavirus Covid-19?

a. Se vocé é cuidador domiciliar (profissional) e teve contato com alguém
com sintomas, suspeito ou diagnosticado com coronavirus Covid-19,
comunique a familia da pessoa que recebe cuidados.

b. Se vocé atende diversos pacientes, trabalha em mais de um local, deve
seguir rigorosamente as recomendacfes de biossegurangca no
atendimento domiciliar, a fim de ndo propagar coronavirus Covid-19
entre pacientes. Recorde que o coronavirus Covid-19 afetou um
expressivo numero de profissionais de saude na China e na ltalia.

c. Evite ir doente para a residéncia de seu paciente.

d. Se vocé é um profissional que apoia atividades de vida diaria, redobre
os cuidados se o paciente estd num dos grupos de risco.

e. Avalie a real necessidade de sua presenca e considere a possibilidade
de delegar e capacitar um cuidador familiar.

f. Evite expor o paciente em passeios ou banhos de sol a locais com
muitas pessoas e escolha horarios e locais mais tranquilos

g. Realizar lavagem das maos e usar alcool gel antes e depois de qualquer
procedimento

h. Se for necessario, isto €, se 0 paciente que vocé cuida estiver com
coronavirus Covid-19, use equipamentos de protecédo individual:

i. Gorro;

i. Oculos de protecdo ou protetor facial;
iii. Capote;
iv. Mascaras.

i. Evitar usar o mesmo calcado na rua e na residéncia do paciente.
Mantenha um cal¢ado na residéncia e higienize apds seu uso.

j. Utilizar calgcados fechados, lavaveis e higienizaveis, e ndo usar o mesmo
calcado para atender diferentes residéncias.

9. Sou profissional de cuidado domiciliar ou no domicilio (homecare) e atendo
a diferentes domicilios, devo reforcar os cuidados de biosseguranca e
salde pessoal na epidemia de coronavirus Covid-19?

a. Redobre os cuidados com higiene de méos.
b. Use Equipamentos de Protecéo Individual (EPI).
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c. Use mascaras N95, FFP2, ou equivalente, ao realizar procedimentos
geradores de aerossoOis como por exemplo: intubacdo ou aspiracao
traqueal, ventilagdo ndo Iinvasiva, ressuscitagdo cardiopulmonar,
ventilacdo manual antes da intubacdo, coletas de amostras
nasotraqueais e inalacoes.

d. Faca o descarte adequado das EPI.

e. Nao transite com jalecos, estetoscOpios ou outros apetrechos em local
publico.

f. Higienize estetoscopios, oximetro portatil, aparelho de glicemia,
balanca, aparelhos de exercicio respiratorio, aparelhos de pressao e
outros aparelhos e utensilios que entram em contato direto com o
paciente (ha, em lojas especializadas, capinhas plasticas descartaveis
para uso com os equipamentos), com alcool isopropilico.

g. Cuidado com a exposicao a secrecOes, exsudatos de feridas, sangue,
urina e fezes.

h. Use capote descartavel. Coloque e retire com técnica correta.

i. Higienize equipamentos de fisioterapia (bolas, elasticos, etc.) utilizados
com varios pacientes com alcool-gel.

j. Cuidado com a propria saude. Se alimente, repouse, beba agua e fique
atento a sinais de adoecimento.

k. Cuidado com o uso de celulares durante a assisténcia. Higienize
celulares, tablet e equipamentos eletrénicos com alcool isopropilico.

10.Qual o periodo de incubacao do coronavirus Covid-19?

a. O periodo médio de incubacao do coronavirus Covid-19 no corpo € de
11 dias, podendo variar numa faixa entre 4 até 14 dias.

11.Qual o periodo de transmissdo do coronavirus Covid-19?

a. Estudos alertam que a transmissdo de coronavirus Covid-19 ocorre
mesmo antes do aparecimento de sinais e sintomas. Pesquisas
procuram entender melhor o comportamento do virus.

b. Estudos alertam que o virus ainda continua sendo eliminado, por alguns
dias, em pessoas que tiveram coronavirus Covid-19. Por isso, é
importante manter a quarentena de quem teve a infeccdo, conforme
orientagdo do Ministério da Saude.

c. Lembrando: figue em casa! O isolamento social é a atual recomendacao
do Ministério da Saude. Os critérios para interrupcdo do isolamento ou
guarentena sao constantemente informados pelas autoridades
sanitarias.
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12.Qual € o tempo de persisténcia do coronavirus Covid-19 em roupas e no
ambiente?

a. Estudos recentes mostraram que o coronavirus Covid-19 pode
sobreviver até 4 horas em superficies como o cobre, até 24 horas no
papeldo e até 2 ou 3 dias em plasticos e aco inoxidavel.

b. Os pesquisadores também descobriram que o virus pode ficar em
suspensao por até 3 horas no ambiente.

c. Arecomendacédo dos pesquisadores é para que se limpe as superficies,
guando estiverem sujas, com agua e sabdo e sO depois faca a
desinfecgéo.

d. Recomenda-se atencdo com a limpeza do chdo e superficies em
ambientes de cuidado domiciliar ou quarto da pessoa com doenca rara
com produtos desinfetantes apropriados.

13.Como é feito o diagnostico laboratorial da infeccdo por coronavirus Covid-
19?

a. Exame molecular:

i. O diagnostico do coronavirus Covid-19 é feito com a coleta de
materiais respiratérios (aspiracdo de vias aéreas ou coleta de
swab).

i. E necessaria proceder coleta de duas amostras na suspeita do
coronavirus Covid-19.

iii. As duas amostras serdo encaminhadas com urgéncia para o
laboratorio responsavel.

iv. Até o momento, para confirmar a doenca € necessario realizar
exames de biologia molecular que detecte o material genético
(RNA) do virus.

v. Para a coleta do material para exames devem ser seguidas as
normas da estabelecidas pela autoridade sanitéaria.

b. Exame sorologico: jA comegam a chegar nos laboratérios de analise
clinica testes de natureza soroldgica que usam sangue total ou colhido
em tubos com EDTA. E necessario verificar com a equipe do laboratério
qgual é o procedimento adequado para realizacdo do exame.

14.Como é feito o tratamento dos casos confirmados de coronavirus Covid-
19?

a. Nao existe tratamento especifico para infecgcbes causadas por
coronavirus humano.

b. No caso do coronavirus Covid-19 é indicado repouso e consumo de
bastante agua, isolamento e alimentacéo.
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c. Algumas medidas para aliviar os sintomas, conforme cada caso, podem
ser adotadas, como o uso de medicamento para dor e febre (dipirona
ou paracetamol), quando for o caso.

d. N&o utilizar ibuprofeno ou anti-inflamatérios sem recomendacéo
médica.

e. Nao existem terapias aprovadas para o tratamento do coronavirus
Covid-19.

f. Varios medicamentos foram estudados em surtos anteriores de
coronavirus (SARS-CoV e MERS-CoV) e, embora algumas condutas
tenham demonstrado algum beneficio, os dados séo inconclusivos.

g. Atualmente, existem varios medicamentos sendo avaliados em ensaios
clinicos em varios paises, incluindo lopinavir, ritonavir, ribavirina,
hidroxicloroquina, darunavir, cobistat e interferons alfa e beta, entre
outros.

h. Nao tome medicamentos antivirais ou corticoides sem orientacdo ou
supervisao médica.

i. Cuidado com noticias falsas sobre tratamentos ou vacinas! Sempre
consulte uma fonte oficial para se informar.

15.Quem tem coronavirus Covid-19 pode tomar medicamentos normalmente?

a. Sim. N&o suspenda seu tratamento sem supervisao médica

b. N&o é recomendado o uso de ibuprofeno. Se estiver usando ibuprofeno
(ou medicamentos da mesma classe) consulte seu médico

c. Se tiver duvidas sobre o uso de medicamentos, consulte o profissional
meédico ou um servi¢o que de referéncia em farméacia

d. Se vocé que é pessoa com doenga rara ou com uma doenca cronica
grave adoecer, ndo se automedigue. Consulte o profissional de saude
gue te acompanha.

16.Preciso estocar medicamentos na epidemia de coronavirus Covid-19?

a. Na medida do possivel, verifique se as farméacias de alto custo ou as
importadoras possuem estoques Ou conseguirdo importar 0
medicamento neste periodo. Sabemos que, mesmo em periodos
normais, essa é uma dificuldade recorrente

b. Verifique se é possivel transferir rapidamente medicamentos
especializados especificos para diferentes partes do Brasil

c. Garanta que medicamentos essenciais para o tratamento estejam
disponiveis (anticonvulsivantes, antitérmicos etc.).

d. Alguns estados garantiram a extensao do prazo de validade de receitas
meédicas, a fim de garantir acesso adequado aos tratamentos e a
reducdo do numero de idas aos consultorios para renovar receitas.
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17.As pessoas com doencgas raras sem diagnéstico fechado devem tomar
algum cuidado especial na epidemia de coronavirus Covid-19?

a.

b.
c.
d

Os cuidados devem ser os mesmos para 0s demais grupos de risco.
Use méascara se precisar sair de casa.

N&o interrompa medicamentos sem orientagdo médica.

Em caso de infeccao por coronavirus Covid-19 fique atento aos sinais e
sintomas. Em caso de dificuldade para respirar, procure um Sservico
meédico de urgéncia.

Comunique sua condicao para a equipe de saude.

18.As pessoas com fibrose cistica devem tomar algum cuidado especial na
epidemia de coronavirus Covid-19?

clt

o

=

Pessoas com fibrose cistica estdo no grupo de risco, logo, os cuidados
devem ser 0s mesmos para 0s demais grupos de risco

Se possivel, permaneca em casa e reforce os cuidados com a epidemia
Use mascara se precisar sair de casa.

Peca a seus familiares e as pessoas de seu convivio para reforcar os
cuidados.

Evite visitas de pessoas fora do nucleo familiar.

Reveja com a equipe médica a data de suas consultas e de
procedimentos eletivos.

Nao interrompa medicamentos sem orientagdo médica.

Em caso de infeccao por coronavirus Covid-19 fique atento aos sinais e
sintomas.

Em caso de dificuldade para respirar com queda importante na
oximetria, procure um servico médico de urgéncia.

Comunique sua condicao para a equipe de saude.

19.As pessoas com defeitos congénitos em vias respiratorias e coracao
devem tomar algum cuidado especial na epidemia de coronavirus Covid-

1972

® 2O oo

—h

Os cuidados devem ser os mesmos para 0s demais grupos de risco,
N&o interrompa medicamentos sem orientagdo medica

Se possivel permaneca em casa

Use mascara se precisar sair de casa.

Os familiares e cuidadores devem redobrar o cuidado para ndo infectar
a pessoa com defeito congénito em vias respiratorias e coracao

Evite visitas de pessoas fora do nucleo familiar.

Reveja com a equipe médica a data de suas consultas e de
procedimentos eletivos.

Em caso de infecc¢ao por coronavirus Covid-19 fique atento aos sinais e
sintomas da infeccéo.
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Em caso de dificuldade para respirar, procure um servico médico de
urgéncia

Comunique sua condicdo para a equipe de saude

Para criancas de até 2 anos, com cardiopatia congénita com
repercussdao hemodinamica, buscar orientacdo médica sobre a
aplicacdo de palivizumabe para a prevencédo de infeccéo respiratéria
pelo virus sincicial. N&o se trata de prevencéao para o coronavirus Covid-
19, mas para outra causa de potencial adoecimento nesta época do ano.

20.As pessoas com doencas raras cujos sintomas nao foram controlados por
protocolos padronizados devem tomar algum cuidado especial na
epidemia de coronavirus Covid-19?

a.
b.

o

Os cuidados devem ser os mesmos dos demais grupos de risco,
Redobre a atengdo com os cuidados para evitar a contaminag&o por
coronavirus Covid-19, pois vocé se encontra num quadro delicado,
N&o interrompa tratamento sem orientagdo médica,

Evite idas desnecessarias aos servicos de saude. Se possivel, tire
duvidas com a equipe por telefone ou outros canais,

Em caso de infeccao por coronavirus Covid-19 fique atento aos sinais e
sintomas.

Em caso de dificuldade para respirar, procure um servico médico de
urgéncia,

Comunique sua condicao para a equipe de saude.

21.As pessoas com necessidades complexas e atencao multidisciplinar
precisam tomar algum cuidado na epidemia de coronavirus Covid-19?

a.

Relembre aos profissionais de saude da necessidade de cuidados para
prevenir que vocé nao de infecte com o coronavirus Covid-19.
Mantenha comunicagdo com o0 servico de saude, a fim de ver se
consultas n&o foram canceladas ou remanejadas.

Se possivel, solicite cuidado domiciliar ou visita de equipe para orientar
a familia.

Os cuidados devem ser os mesmos para 0s demais grupos de risco.
Redobre a atencdo com os cuidados para evitar a contaminac¢ao, pois
vocé se encontra num quadro delicado.

N&o interrompa tratamento sem orientacdo médica.

Evite idas desnecessarias aos servicos de saude. Se possivel, tire
duvidas com a equipe por telefone ou outros canais.

Em caso de infecc¢ao por coronavirus Covid-19 fique atento aos sinais e
sintomas. Em caso de dificuldade para respirar, procure um servico
meédico de urgéncia.

Comunique sua condicao para a equipe de saude.
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j. Eimportante a manutenc&o de algum tipo de contato social, mesmo que
mediado por equipamentos de tecnologia ou telefonia, visando a
prevencao de transtornos ansiosos e de humor, que poderiam intervir
negativamente em relacdo ao progndstico do processo.

k. Pacientes que estdo em tratamento regime de internacdo hospitalar,
deveréo ter a alta hospitalar quanto antes e manter o acompanhamento
por telefone ou internet com o profissional de saude, de acordo com a
necessidade.

22.As pessoas com imunossupressao devem tomar algum cuidado especial
na epidemia de coronavirus Covid-19?

a. Ainternacdo é recomendada para todos os pacientes imunodeprimidos
gue apresentem febre com agravamento de sintomas respiratorios, e
pacientes que tenham exame de imagem sugestivo de pneumonia;

b. Se vocé se enquadra em algum dos quadros abaixo, consulte a equipe
meédica que faz sua assisténcia:

i. Transplantados de 6rgaos solidos e medula 6ssea:

i. Doadores de 6rgaos soélidos e medula éssea, cadastrados nos
programas de doacao:

iii.  Imunodeficiéncias congénitas:

iv.  Terapia imunossupressora, incluindo o uso, por longo prazo, de
corticosteroides, anticorpos  monoclonais, quimioterapia,
radioterapia e determinadas drogas antirreumaticas

v. Neoplasias, incluindo Leucemia, linfoma de Hodgkin e nao
Hodgkin, Mieloma Mdltiplo, entre outras;

vi.  Anemia Falciforme e outras hemoglobinopatias.

23.As pessoas em ventilacdo (invasiva e ndo invasiva) devem tomar algum
cuidado especial na epidemia de coronavirus Covid-19?

a. Pacientes que estiverem contaminados com coronavirus Covid-19 e
fizerem uso de suporte ventilatorio ndo invasivo por mais de 16h ao dia
devem ser removidos ao hospital e entubados, tanto pelo risco da
evolucéo do quadro, como pela disseminacgéao do coronavirus Covid-19.
A equipe médica que presta assisténcia aos pacientes deve avaliar cada
caso.

b. A mascara deve ser higienizada diariamente.

Mantenha mascaras, tubos, filtros e umidificadores higienizados.

d. Troque os filtros do aparelhno em uso seguindo as especificagdes do
fabricante.

e. Para o restante, basta lavar as pecas com detergente neutro liquido e
secar em ar ambiente.

o
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Se a pessoa apresentar sinais e sintomas leves de infeccdo por
coronavirus Covid-19, deve manter o uso do sistema de ventilagao.

E recomendado que o paciente fique isolado em quarto separado dos
demais familiares e cuidadores.

Cuidado: o uso do sistema de ventilagcdo pode promover a dispersao de
virus no ambiente pela valvula ou porta de exalacdo da mascara.

Os casos com sinais e sintomas mais importantes (febre, tosse,
dificuldade para respirar) precisam de avaliagdo médica. Continue
isolado e os cuidadores e familiares precisam se proteger com
mascaras cirurgicas e cuidados de higiene pessoal.

E comum para quem usa o sistema de ventilagdo levar as maos aos
olhos. O escape de ar pelas mascaras em direcdo aos olhos irrita a
conjuntiva e provoca sensacao de lacrimejamento ou olhos molhados.
Lave o rosto com xampu infantil ou sabonetes neutros para bebés.

A boca resseca durante a noite devido o escape de ar. Beba agua; use
umidificadores no quarto enquanto dorme. Mas lembre-se de ventilar o
ambiente no dia seguinte.

A irritacdo nasal é importante e uma via de contagio do coronavirus
Covid-19, representada por coriza e gotejamento nasal, provocadas
pela pressédo positiva nas narinas e pela pobre umidificacdo natural
guando comparada ao individuo normal. Higienize com soro fisioldgico
as narinas ou proceda uma eficiente higiene das mesmas durante um
banho morno. Depois lave as maos com sabonete e/ou alcool gel 70%;
. Em caso de tosse e, consequente a importante restricao respiratoria dos
pacientes com Pompe, por exemplo, pode-se usar técnicas de
empilhamento com ambu. Sugere-se 4 a 5 insuflacbes ou mais se
conseguir, retendo o ar nos pulmdes, e seguida de tosse vigorosa. Vocé
pode tentar fazer sozinho, mas o ideal é o auxilio de um profissional de
fisioterapia.

Se a tosse persiste ou havendo secrecdo em vias respiratérias o
profissional de fisioterapia pode ajuda-lo com manobras para manipular
o térax e aproveitar ao maximo a tosse. O ideal é que utilize um aparelho
de auxilio a tosse que ajudara e facilitara a eliminacéao de secrecdes das
vias respiratérias baixas. Mas lembre-se que ha risco de contaminacéo
do ambiente com o coronavirus Covid-19.

O profissional de fisioterapia deve seguir as orientacdes para uso de
EPI (Equipamentos de Protecao Individual) apropriados para nao se
contaminar e transmitir o coronavirus Covid-19.

Higiene pessoal é fundamental tanto do profissional e como do paciente;
Material contaminado por secre¢bes e EPIs utilizados devem ser
descartados em lixo infectante e desprezados como tal e nao
misturados ao lixo doméstico.

Todo material como Ambu, mascara e sistema de auxilio a tosse
precisam ser higienizados apos cada uso.
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s. Vocé faz parte de um grupo de Alto Risco Médico nas infecgbes
respiratérias e, principalmente, na atual pandemia pelo Coronavirus
Covid-19. Fique atento, permaneca em casa, Siga as orientacdes
oferecidas pelo Ministério da Saude e as Secretarias estaduais e
municipais de Saude, as de seu meédico e profissionais de saude
envolvidos.

t. Se vocé esta com coronavirus Covid-19 e faz uso de dispositivo de
pressao positiva na via aérea (CPAP ou bilevel) é necessério revisar o
beneficio e a necessidade de manutencdo, pelo menos durante o
periodo de doenca, pois héa risco de maior dispersao do virus e potencial
contaminacao dos demais membros do domicilio.

24.As pessoas traqueostomizadas ou que fazem uso de sonda nasogastrica
precisa tomar algum cuidado especial na epidemia de coronavirus Covid-

19?

a. Somente os cuidados habituais:

Vi.

Vii.

Doencas Raras e Covid-19

Limpe a subcéanula trés vezes ao dia, no minimo, e a mantenha
sempre no lugar. Ela € a sua seguranca em casos de
entupimento, por exemplo, pois vocé podera troca-la
rapidamente, sem ficar sufocado.

Mantenha uma boa higiene na area ao redor da traqueostomia,
limpando-a cuidadosamente com sabonete neutro (sabonete de
bebé ou de glicerina) e 4gua limpa, pelo menos duas vezes ao
dia.

Conserve a regido ao redor da traqueostomia com a pele bem
hidratada com um creme suave, sem perfume.

Utilize um acolchoado (com duas gazes dobradas) entre a canula
e a pele do pescoco, mantendo-o0 sempre limpo e seco. Isso
evitara que a canula incomode ou irrite a pele ao redor da
tragueostomia.

Mantenha a traqueostomia protegida por um avental pequeno
(rede de croché) para evitar a entrada de poeira ou ciscos e
principalmente o ressecamento da traqueia e dos bronquios.
Lembre-se de que agora o ar que entra em seus pulmdes néo
passa mais através do nariz, onde era filtrado, aquecido e
umidificado naturalmente. Isso significa que vocé devera tomar
mais cuidado com a qualidade do ar que respira.

Use material macio para o cadarco e ndo o coloque muito
apertado, de forma que ndo machuque seu pescoco.

N&o ha evidéncias de que o uso da sonda nasogastrica em si
ofereca risco aumentado para a infeccéo de coronavirus Covid-
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19. Mas a doencga que ocasionou o uso da sonda pode aumentar
0 risco.
b. Se vocé adoecer, tiver excesso de secrecdo e houver alguma
dificuldade com a traqueostomia entre em contato com a equipe de
saude de referéncia.

25.As pessoas com erros inatos do metabolismo (dietas controladas) devem
tomar algum cuidado especial na epidemia de coronavirus Covid-19?

a. Algumas pessoas com doencga metabdlica herdada correm o risco de
piorar (descompensacdao) de sua condicdo metabdlica se
desenvolverem uma infecgéo viral.

b. Use mascara ao sair de casa.

c. Redobre a atencdo com os cuidados para evitar a contaminacao por
coronavirus Covid-19, pois vocé se encontra num quadro delicado,

d. Na&o interrompa tratamento sem orientacdo médica.

e. Evite idas desnecessarias aos servicos de saude. Se possivel, tire
davidas com a equipe por telefone ou outros canais.

f. Em caso de infec¢do por coronavirus Covid-19 fique atento aos sinais e
sintomas.

g. Em caso de dificuldade para respirar, procure um servico médico de
urgéncia.

h. Comunique sua condi¢do para a equipe de saude.

i. Qualquer paciente que exija um regime de emergéncia, incluindo
individuos com Glicogenoses hepéticas, defeitos do metabolismo dos
carboidratos, defeitos no ciclo da ureia, disturbios da oxidacéo de acidos
graxos, doenca da urina do xarope de bordo, acidemia metilmaldnica,
acidudria glutérica tipo 1 ou acidemia propibnica, deve ter suplementos
necessarios a dieta de emergéncia, tais como, maltodextrina,
aminoacidos livres, vitaminas, cofatores, formula de aminoacidos, TCM,
alimentos hipoprotéicos, amido de milho e medicamentos especificos
para manter em casa para uso em caso de doencga e descompensacao
metabdlica.

J. Mantenha um estoque para pelo menos 1 semana. A dieta prescrita
para essa emergéncia deve estar atualizada.

26.As pessoas com doenca cronica restritas ao leito devem receber algum
cuidado especial na epidemia de coronavirus Covid-19?

a. Sim, devem. Pessoas acamadas devem receber fisioterapia respiratoria
e fisioterapia para prevencado de sindrome de fragilidade/imobilismo.
b. Manter a hidratacdo é fundamental.
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c. Aplicar os protocolos de fisioterapia, de terapia ocupacional, e de
enfermagem:
i.  Manter as vias aéreas desobstruidas.
ii. Realizar atividade para prevencdo do tromboembolismo venoso
(TEV).
iii.  Utilizar superficies de suporte adequadas para prevenir lesdes
por presséao: coxins, colchdes viscoelastico.
iv. Realizar reposicionamento, com mudanca de decubito para
reducdo e alivio da pressdo a cada 2 horas no minimo.

27.As pessoas com hemofilia ou outros distarbios sanguineos devem receber
algum cuidado especial na epidemia de coronavirus Covid-19?

a. As pessoas com hemofilia ou outros distirbios de coagulacao
hereditarios apresentam um maior risco, se infectados pelo coronavirus
Covid-19.

b. H& risco potencial de hemorragias na orofaringe, traqueia e pulmdes,

provocadas pela tosse intensa; estes sdo eventos muito graves nos

coagulopatias.

Use mascara ao sair de casa.

d. Redobre a atencdo com os cuidados para evitar a contaminacao por
coronavirus Covid-19, pois vocé se encontra num quadro delicado,

e. Na&o interrompa tratamento sem orientacdo médica,

f. Evite idas desnecessarias aos servicos de saude. Se possivel, tire
davidas com a equipe por telefone ou outros canais,

g. Em caso de infecgao por coronavirus Covid-19 fique atento aos sinais e
sintomas.

h. Em caso de dificuldade para respirar, procure um servico médico de
urgéncia,

i. Comunique sua condi¢do para a equipe de saude.

J. Segundo nota da Federacdo Mundial de Hemofilia, as pessoas com
coagulopatias, infectadas pelo coronavirus Covid-19, devem manter
terapia profilatica e niveis de fatores de coagulagdo mais altos, como
precaucao contra danos potencialmente graves infligidos por esse virus.

k. N&o interrompa ou mude o tratamento que vocé esta utilizando
atualmente, seja fator de coagulacdo, emicizumab ou outro.

I.  Se vocé esta fazendo parte de uma pesquisa (Estudo Clinico ou Clinical
Trial), ndo mude o que foi recomendado pelo seu médico, sem a
orientacao dele.

m. Se vocé ainda ndo esta em profilaxia com fatores de coagulagéo,
verifiqgue com seu hematologista a possibilidade de inicia-la.

n. Mantenha em dia os protocolos de autocuidado, orientados pelo seu
Centro de Tratamento da Hemofilia (CTH) e Hemocentros.

o
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0. Pecga aos profissionais do seu CTH ou Hemocentro que agilizem o
transporte dos fatores de coagulacdo para uma unidade de saude do
seu municipio, evitando assim viagens durante o periodo em que
durarem as medidas de isolamento social.

p. Peca ao seu hemocentro que avalie a possibilidade de colocar em
pratica as consultas por telemedicina, a fim de lhe orientar em um
primeiro momento, caso vocé tenha dudvida sobre uma manifestacéo
hemorrégica.

g. Ha evidéncias tanto de aumento do risco de trombose quanto aumento
dos sangramentos, em pacientes com infec¢do pelo coronavirus Covid-
19, o que torna a conduta especialmente complexa nas pessoas com
coagulopatias congénitas.

r. No caso de internacéo, a equipe de saude necessita ser informada que
vocé possui hemofilia ou outro distarbio na coagulacao.

s. Vocé deve informar a equipe de internacdo que tipo de medicamento
vocé utiliza: fator de coagulacao, fator de bypass, emicizumab, outro
produto, ou tratamento, p.ex. terapia génica.

28.As pessoas que fizeram transplantes devem receber algum cuidado
especial na epidemia de coronavirus Covid-19?

a. Se vocé recebeu transplante e faz uso de medicamentos
imunossupressores ou corticoides, procure orientacdo da equipe
médica.

b. Use méascara ao sair de casa.

c. N&o interrompa o uso de medicamentos sem orientacdo da equipe
médica;

d. Lembre-se que o seu sistema imunoldgico esta mais fragil do que o da
maioria das pessoas, por isso, ao sair de casa, utilize uma mascara;

e. Evite ir as unidades de emergéncia ou hospitais, salvo se vocé adoecer
e tiver dificuldades para respirar. Mas antes, entre em contato com a
equipe que fez o transplante para receber orientacbes adequadas;

f. Os familiares e cuidadores devem redobrar a atengcdo com cuidados
descritos neste documento para evitar a contamina¢ao com coronavirus
Covid-19.

g. Redobre a atencdo com os cuidados para evitar a contaminacao por
coronavirus Covid-19, pois vocé se encontra num quadro delicado,

h. Em caso de infec¢&o por coronavirus Covid-19 fique atento aos sinais e
sintomas.

i. Em caso de dificuldade para respirar, procure um servico médico de
urgéncia.

j.  Comunique sua condicao para a equipe de saude.
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29.As pessoas que recebem infusdo endovenosa em ambientes hospitalares
devem receber alguma orientacdo especial na epidemia de coronavirus
Covid-19?

a. As infusbes endovenosas devem, preferencialmente, ser realizadas no
domicilio.

b. Ou, se o Centro de Infusdes tiver area para Isolamento dos pacientes
de risco para infec¢fes, pode ser realizado, em horarios especiais, com
0os cuidados de isolamento reverso para proteger as pessoas com
doencas raras ou doencas cronicas de riscos.

c. Alguns casos recebem infusdo em postos ou locais de pouca circulacéo,
0s quais devem ter protocolos de desinfeccdo a cada troca de paciente
e fluxos apropriados ao local e aos pacientes.

d. Pacientes estaveis devem procurar orientacdo nos servicos que 0S
acompanha para que seja determinada a frequéncia das infusbes
endovenosas para manter a doenc¢a de base sob controle.

e. Pacientes com doenca de Pompe e MPS sao os de maior risco. Fabry
e Gaucher Menor risco, mas depende das comorbidades e doencas
adjacentes (doenca pulmonar) e idade, devendo haver avaliacdo caso
a caso, juntamente com o seu médico prescritor. Atencdo para
medicacBes com prazo de vencimento.

f. Pacientes que fazem uso de medicacdo subcutanea devem manter seu
tratamento e seguir orientacdes dos centros de acompanhamento com
relacdo aos cuidados de higiene na aplicacdo do medicamento.

30.As pessoas com doencgas lisossomicas precisam de alguma orientacao
especial na epidemia de coronavirus Covid-19?

a. A pandemia de coronavirus Covid-19 pode ter um impacto significativo
em pacientes com doencas lisossdomicas (DLs), exigindo mudancas
guanto ao seguimento e tratamento dos pacientes. Alguns dos fatores
de risco associados a complicacdes graves da COVID-19 fazem parte
das manifestacdes clinicas das DLs, incluindo:

i. Hipertensédo arterial sistémica, em pacientes com Doenca de
Fabry ou mucopolissacaridoses.

ii. Doencas respiratorias graves, em pacientes com Doenca de
Pompe, Mucopolissacaridoses e doenca de Gaucher tipo Il

iii. Insuficiéncia cardiaca, em pacientes com Doenca de Pompe,
Doenca de Fabry ou Mucopolissacaridoses.

iv.  Insuficiéncia renal cronica grave, em pacientes com Doenca de
Fabry.

b. Ainda ndo ha dados suficientes que determinem se pacientes em uso
de imunossupressores (como alguns pacientes com MPS ou Doenca de
Fabry) ou que tenham realizado esplenectomia (como alguns pacientes
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com Doenca de Gaucher) tem risco aumentado de desenvolver
complicagbes da COVID-19, embora isso seja esperado considerando
dados sobre outras doencas virais. Além disso, alguns pacientes
individualmente podem apresentar outras caracteristicas ou
comorbidades associadas a maior risco de complicacbes graves, como
sexo masculino, idade acima de 60 anos e diabetes mellitus.

31.As pessoas em Terapia de Reposicdo Enzimatica devem receber alguma
orientacdo especial na epidemia de coronavirus Covid-19?

a. Qualquer modificacdo do esquema da terapia de reposicdo enzimatica
(TRE) durante o periodo da pandemia deve ser realizada de modo
individualizado, considerando caracteristicas do paciente, idade,
envolvimento multissistémico e comorbidades. Entre os fatores que
devem ser considerados estao:

i. O risco individualizado do paciente para complicacdes da
COVID-19. Pacientes com mucopolissacaridoses apresentam
nao s6 um maior risco para complicacées graves, mas também
riscos associados ao manejo das vias aéreas, por exemplo
dificuldades de intubacdo caso 0 paciente necessite de
ventilacdo assistida.

ii. O impacto da interrupcdo da TRE. Pacientes com DL mais
comprometidos de forma multissistémica que tenham iniciado
TRE, podem ter um maior impacto relacionado a interrupcéo da
TER. Por outro lado, caso a doenca ja esteja associada a
complicacdes graves e ndo reversiveis pela TRE, o proprio
beneficio da continuidade do tratamento pode ser pequeno em
detrimento dos riscos de contrair COVID 19 e ndo puder ser
manejado para tal infeccdo aguda. Por exemplo, risco de
intubacao caso seja afetado pela pneumonia.

iii. O ambiente em que a TRE é realizada. Alguns pacientes
recebem o tratamento em ambientes compartilhados ou mesmo
unidades de pronto-atendimento, emergéncias ou ambientes
hospitalares néo isolados, com risco aumentado para contagio.
Por outro lado, o risco pode ser muito menor caso 0 paciente
receba a infusdo em local individualizado ou em casa.

iv. Como é o deslocamento do paciente ao local de TRE: Alguns
pacientes utilizam transportes publicos, alguns individuais e
outros em Vans de prefeituras. Ha necessidade de precaucao
guando foi um transporte compartilhado com outros pacientes ou
pessoas. Avaliar a possibilidade de transporte individualizado
com os programas de cuidados de pacientes de algumas
empresas.
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b. Algumas condutas que podem ser consideradas incluem:

Interrupcdo temporaria da TRE, caso ndo haja possibilidade de
prosseguir com a TRE com seguranca e 0s riscos superarem 0s
beneficios de prosseguir com TRE durante a pandemia.
Providenciar infusdo em nivel domiciliar, contanto que o paciente
esteja em regime estavel de TRE e sem apresentar reacfes
infusionais pelo periodo de 3-6 meses de acordo com o
medicamento utilizado e a doenca.

Espacar as infusdes e ajustar a dose por infusdo, respeitando as
orientacdes do fabricante sobre a diluicdo do produto de TRE, a
velocidade de infusdo recomendada e as evidéncias cientificas
com posologia alternativas para a condi¢cdo do paciente.

Manter a TRE, sem modificacbes, caso se interprete que 0s
riscos para o0 paciente sejam relativamente pequenos quando
comparados aos beneficios da manutencéo da TRE.

c. Pacientes virgens de tratamento com indicagdo de TRE: As
consideracdes em relacdo ao risco e beneficio da TRE em pacientes
virgens de tratamento sdo semelhantes para os pacientes jA em TRE.
Entretanto, as evidéncias sugerem que a interrupcdo brusca do
tratamento seja mais danosa do que o atraso no inicio da TRE, ao
menos para pacientes com MPS [10, 11]. Desse modo, sugere-se
cautela adicional na deciséo de se iniciar a TRE durante a pandemia,
caso nao for possivel garantir a realizacao da TRE de modo seguro pelo
periodo previsto.

d. Recomendacdes para a infusao:
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O ambiente deve ter pouca circulacdo de pacientes, 0 uso de
EPIs aos profissionais da saude € obrigatério. A distancia entre
uma paciente e outro deve ser de 1 metro e meio. Ha
necessidade de ingressar no local com uso de mascara cirurgica.
Higienizar as maos com agua e sabao e alcool gel ao ingressar
na unidade e ao sair da unidade.

Sendo infusdo domiciliar (Home infusion), certificar-se a
procedéncia das enfermeiras que atendem outros pacientes
possivelmente infectados. Verificar que estejam de mascaras e
luvas e que lavem as maos com agua e sabdo ao entrar na sua
casa. Trocar os sapatos ao entrar. Caso tenha havido contato
com outros pacientes em infusdo domiciliar com COVID 19,
suspender por 30 dias e reavaliar.
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Paciente com DL

|

Em tratamento?

z R Tratamento oral
Considerar inicio de Manter tratamento.

& = H 1
tratamento somente apés o fim ___N&o Sim (TRS, chaperonas) Orientar sobre medidas
da_\ p_andemlg e das medlda_s de higienizagéo
publicas de isolamento social —

Considerar:

1) Gravidade individual do(a) paciente
e fatores de risco associados a sua DL
(Ex: a DL implica em comprometimento pulmonar?)

2) Outras comorbidades do(a) paciente
(Ex: paciente tem fator de risco adicional?)

3) Beneficios esperados da TRE (ex:a
TRE garante melhora da fungdo pulmonar em
curto-prazo?)

4) Local e regime (frequéncia, dose, via

de administragéo) atual da TRE (x:
paciente realiza TRE em unidade de satide de aito fluxo?)

> e B N
Decisdo individualizada
( conforme cada paciente )

Optado por
manter TRE?

Considerar reinstituir a TRE

conforme evolugdo da pandemia _ Nado Sim  EmTRE
e recomendacdes de medidas domiciliar?
publicas de isolamento social

Nao Sim?
1) Considerar mudanca para TRE Orientar sobre uso de EPIs e
domiciliar. Em caso de inviabilidade, medidas de higienizacao

considerar reducéo da frequéncia, com
dose aumentada, conforme tolerancia e
disponibilidade. Para paciente que
realiza TRE em setor de pronto-socorro
ou com atendimento de alto fluxo,
considerar interrup¢ao da TRE

Verificar acessibilidade ao medicamento 2) Reforgar sobre uso de EPIs e

com o minimo de exposi¢ao (Ex: paciente que e LR 1
faz retirada do medicamento em unidade de salde) medidas de hlgleanaQaO

Fluxograma de decisao terapéutica para paciente com doenga lisossomica (DL) durante a pandemia por COVID-19.
Autores: Carolina F. M. de Souza, Fabiano O. Poswar, Ida V. D. Schwartz, Thiago O. Silva
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32.As pessoas com doencas neuromusculares precisam de alguma orientacéo
especial na epidemia de coronavirus Covid-19?

a. Harisco de evolucdo grave em pacientes que possuem doencas

neuromusculares e que forem infectados por coronavirus Covid-19.

Os cuidados sdo os mesmos para as demais doencas raras.

Use mascara ao sair de casa.

d. Pessoas com doengas neuromusculares com as seguintes
caracteristicas precisam redobrar seus cuidados:

i. Fragueza da musculatura intercostal ou do diafragma, que
resulte em volumes respiratérios menores que 60% dos preditos
(CVF<60%), especialmente em pacientes com cifoescoliose.

ii.  Uso de ventilagdo ndo invasiva ou invasiva.

iii. Capacidade de tosse fraca assim como capacidade em manter
vias aéreas pérvias (desobstruidas) devido a fraqueza
orofaringea.

iv. Presenca de traqueostomia.

v. Doenca cardiaca.

vi. Risco de piora com febre, jejum ou infec¢ao.

vii.  Risco de rabdomiodlise associado com febre, jejum ou infeccao.

viii.  Diabete ou obesidade concomitante.

ix. Uso de corticosteroides ou imunossupressores.

e. Pacientes devem buscar contar com suprimento adequado dos
medicamentos em uso, e dos equipamentos de suporte ventilatério por
um periodo mais prolongado (pelo menos de 30 dias).

f. Se possivel pedir suprimentos por telefone ou internet.

g. Pacientes com Distrofia Muscular de Duchenne (DMD) em
corticoterapia devem continuar seu tratamento. Corticosteroides nao
podem nunca ser interrompidos de forma subita, lembrando ainda que
em caso de intercorréncias, pacientes em corticoterapia cronica, podem
necessitar de aumento de doses.

h. Tratamentos de imunossupressdo para doencas musculares
inflamatorias, miastenia gravis, neuropatia periférica, ndo devem ser
descontinuados, exceto circunstancias especificas e determinadas por
seu medico.

i. Verifigue com seu meédico qual sera o procedimento para dar
continuidade aos tratamentos intra-hospitalares, como a aplicagéo de
nusinersena, alfaglucosidase alfa, imunoglobulina endovenosa, infusao
de rituximab, bem como os tratamentos decorrentes de ensaios clinicos.
Imunoglobulina endovenosa pode ser modificada para administragcéo
pela via subcutanea.

j. Adaptacdes devem ser adequadas dentro das condi¢des locais.

k. O que precisa ser feito para assegurar suporte ventilatorio no
isolamento: veja a pergunta 23.

e

Doencas Raras e Covid-19 FEBRARARAS E REDE RARAS




35

I.  Quando pacientes com DNM devem buscar unidade hospitalar?

I.  Os pacientes com DNM sé&o considerados grupo de risco para
COVID-19.

ii. A internacdo hospitalar deve ser evitada, se possivel, mas nao
deve ser adiada quando necessario. Esta pode ser uma decisao
dificil, mas deve ser tomada junto com a equipe de saude que te
assiste.

m. Os protocolos experimentais de tratamentos para Covid-19 podem
afetar as DNM?

I.  Tratamentos para Covid-19 estdo sendo pesquisados. Alguns
podem afetar a fungdo neuromuscular. Por exemplo azitromicina
e cloroquina ndo sdo seguras para pessoas com miastenia gravis
sem suporte ventilatério. Outros tratamentos podem ter efeitos
deletérios nas DNM especificas, em particular nos disturbios
metabolicos, mitocondriais, miotonias e defeitos da juncao
neuromuscular.

i. Sempre buscar orientacdo do médico especialista que te
acompanha antes de iniciar o tratamento para coronavirus Covid-
19, em caso de infec¢ao.

33.As pessoas com doencas genéticas, raras ou cronicas correm risco de
contrair coronavirus Covid-19 ao receber transfusédo de plasma fresco
congelado e de sangue total?

a. Nao existem relatos de contaminagdo com o coronavirus Covid-19 em
hemoderivados; lembre-se que, no Brasil, os pacientes com
coagulopatias hereditarias sdo tratados com fatores de coagulacao
produzidos com tecnologia recombinante ou (menos frequentemente)
com hemoderivados industrializados e com inativacdo viral, ndo é
permitido o uso de plasma fresco congelado ou crioprecipitado nesses
pacientes;

b. Mas reconhecemos que ha uma janela de risco. Pode ser que alguém
gue tenha doado sangue estivesse infectado. Mas esse € um risco que
deve ser ponderado entre o0 médico e seu paciente. Pode ser que ficar
sem o hemoderivado implique em maior risco. Cada caso € um caso;

c. Os pacientes com coronavirus Covid-19 precisam prestar atencado a
seguranca da transfusédo de sangue. No caso de trauma, doencas
hematoldgicas e gravidez, uma grande quantidade de sangue estoque
pode ser infundida por um curto periodo, o que diluira os componentes
do sangue, causara a hipotermia do corpo etc. e afetara a funcéo de
coagulacéo. Portanto, avalie com precisao o status de perda de sangue
e a funcdo de coagulacédo do paciente antes da transfusdo sanguinea,
controle rigorosamente a proporcéo de cada produto sanguineo durante
a transfusao de um grande namero de componentes e complemente as
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plaguetas, plasma e precipitagdo a frio de acordo com indicadores
relevantes, como a funcdo de coagulacdo, propicia para corrigir
pacientes com disturbios de coagulacgéo.

34.As pessoas que fazem dialise em hospital devem receber alguma
orientacao especial na epidemia de coronavirus Covid-19?

a. Sim. Lembre-se que seu sistema imunolégico esta mais fragil do que o
da maioria das pessoas.

b. Geralmente, clinicas de didlise recebem muitos pacientes e tem
aglomerados de profissionais de salde, o que pode aumentar o risco de
transmissdo do coronavirus Covid-19. Por isso, todos devem estar
atentos ao uso de equipamentos de protecdo individual e as medidas
de precaucdo universal com relacdo aos EPI (luvas, mascaras,
aventais), higienizacao correta das maos e uso do alcool gel.

c. Cuidado com o manuseio de celulares ou de tablets durante as sessdes
de dialise. Muitos pacientes costumam utilizar esses equipamentos
como forma de se distrair durante as sessdes. Lembre-se de higienizar
as maos e seu celular ou tablet com um lenco umedecido com &lcool
70% ou alcool isopropilico.

d. Se adoecer, entre em contato com seu nefrologista, pois vocé esta no
grupo de risco.

e. Néao interrompa o uso de medicamentos sem orientacdo da equipe
médica.

f. As equipes de didlise devem estar atentas sobre as normas
estabelecidas pelo Ministério da Saude, Anvisa ou Secretarias de Saude
para a contencdo da epidemia de coronavirus Covid-19.

g. As medidas de higiene e biosseguranca adequadas com o0s
equipamentos, macas e locais de dialise podem ajudar a dar seguranca
aos pacientes.

35.Quando uma pessoa infectada por coronavirus Covid-19 podera sair do
isolamento respiratorio?

a. Caso o paciente tenha realizado teste confirmatério para a infeccao,
podera sair do isolamento respiratorio se houver melhora dos sintomas
respiratorios associado a melhora da febre e apresentar dois testes
negativos para coronavirus Covid-19 coletados com intervalo de 24h.

b. Caso o paciente ndo tenha realizado teste confirmatério, podera sair do
isolamento respiratério nas seguintes situacdes:

i. pelo menos 7 dias apds o inicio dos sintomas e pelo menos 3
dias apdés melhora dos sintomas (respiratorios e febre).

c. Individuos assintomaticos, mas com teste confirmatorio, poderao sair do
isolamento 7 dias apos o resultado positivo.
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36.Quem esté gestante precisa tomar algum cuidado especial na epidemia de
coronavirus Covid-19?

a. Mantenha suas consultas do pré-natal. Se informe com a unidade de
saude a respeitos dos procedimentos e marcacao de consultas.

b. Até o momento houve um caso de transmissdo vertical da doenca
comprovada, onde o recém-nascido ndo apresentou intercorréncias.

c. Ainda sao poucos os casos, mas nao foram encontradas amostras do
virus no liquido amniotico ou no leite materno.

d. No entanto, recomenda-se monitorar de perto a saude da mée e feto.

e. Gestantes com diabetes ou hipertensdo ou outras doencas cronicas
devem ser monitoradas pela equipe médica, em caso de suspeita de
coronavirus Covid-19.

37.Quem tem coronavirus Covid-19 pode amamentar na epidemia de
coronavirus Covid-19?

a. Até o momento, o virus ndo foi detectado no leite de mulheres em fase
de amamentacao e que estdo com o coronavirus Covid-19.

b. O que serecomenda para a lactante que estd com o coronavirus (Covid-
19) ou ainda em fase de analise de resultado € lavar muito bem as maos
e 0 rosto antes de manusear o bebé e, ao amamentar, usar uma
mascara. Outra opcdo é ordenhar o leite e outra pessoa, que esteja
saudavel, dé ao bebé.

c. Se estiver infectada com coronavirus Covid-19, € importante ficar atenta
a saude do bebé.
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