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PERCEPGOES SOBRE O TRATAMENTO DA

POLINEUROPATIA AMILOIDOTICA FAMILIAR (PAF)

RESUMO EXECUTIVO

As amiloidoses sistémicas sdo um grupo de doencas que se caracterizam pelo depdsito de
substancia amiloide nos tecidos, provocando disfuncdo em diversos o6rgaos e importante
impacto sobre a qualidade de vida do paciente. Entre as amiloidoses existentes, estdo
aquelas hereditarias ligadas a proteinas precursoras gque sofreram mutacao, tais como a
transtirretina (TTR), como € o caso da Polineuropatia Amiloiddtica Familiar (PAF)'. Trata-se de
uma doenca rara, endémica em paises como Portugal, Suécia e Japao, com casos

reportados no Brasil.

Esta Sintese de Evidéncias Qualitativas visa a contribuir para o processo de revisdo do
Protocolo Clinico e Diretrizes Terapéuticas da Polineuropatia Amiloidética Familiar a partir
de achados cientificos sobre a experiéncia do adoecimento e percepc¢do do tratamento por

pacientes e familiares.

A estratégia de busca exploratéria, desenvolvida para a identificagcdo de estudos qualitativos
sobre o tema, foi aplicada nas seguintes bases de dados: Medline via Pubmed, EMBASE,
Cumulative Index to Nursing & Allied Health (CINAHL) via ESBCO, Latin America and
Caribbean Health Sciences Literature (Lilacs) e PsycINFO. Para literatura cinzenta, foi
consultada a base de dados do Google académico. Apds a revisdo por pares, foram
selecionados nove estudos. A qualidade metodoldgica foi avaliada utilizando o instrumento
Critical Appraisal Skills Programme (CASP). A confiabilidade dos achados foi analisada a
partir da abordagem Confianca na Evidéncia proveniente de RevisGes da Pesquisa
Qualitativa (GRADE-CERQual) e os mesmos foram organizados em uma sintese tematica,
com analises descritivas a partir dos seguintes temas: experiéncia da doenca; manejo da
doenca; e percepcdes sobre o tratamento. Nao foram encontrados estudos relevantes sobre

o tema na literatura cinzenta.

Os achados apontam para a importancia das consequéncias socioecondmicas da doencga, as
dificuldades que envolvem o diagnostico e o tratamento, o despreparo dos profissionais para
a adequada abordagem ao paciente e a necessidade de aconselhamento genético e de

suporte psicoldgico aos pacientes e familiares.
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PERCEPGOES SOBRE O TRATAMENTO DA

POLINEUROPATIA AMILOIDOTICA FAMILIAR (PAF)

1. DELIMITACAO DA PERGUNTA DE PESQUISA

A elaboracao desta sintese de evidéncias qualitativas parte do pressuposto de que achados
sobre a subjetividade de pacientes, familiares, profissionais de salde e demais sujeitos
envolvidos no processo de atencao-saude-doenca sdo importantes para o processo de
tomada de decisao sobre as diretrizes do tratamento da PAF. Neste sentido, a pergunta de
pesquisa foi estruturada de forma abrangente a partir da caracterizacao do problema de
salde constante no protocolo clinico vigente, conforme consta na Portaria Conjunta
SAES/SCTIE n° 22, de 2 de outubro de 2018 2. Para isso, utilizou-se o acréonimo SPIDER -

Amostra, Fenémeno de Interesse, Desenho, Avaliacao, Tipo de pesquisa (Quadro1).

QUADRO 1- ACRONIMO SPIDER

S (Amostra) Pacientes com PAF, familiares, profissionais de saude,
cuidadores

Pl (Fenbmeno de Interesse) Tratamento da PAF

D (Desenho) Estudos com entrevistas estruturadas ou semi-estruturadas,

grupos focais, estudo de caso, entrevista em profundidade
(sem limite de data)

E (Avaliacao) Experiéncia e percepcdes

R (Tipo de pesquisa) Estudos qualitativos

2. CRITERIOS DE ELEGIBILIDADE

Critério de inclusdo: foram analisados estudos qualitativos sobre a abordagem terapéutica

da PAF, disponiveis na integra e sem restricdo de data.
Critérios de exclusdo: estudos epidemioldgicos, ensaios clinicos, surveys, estudos

guantitativos, estudos nao disponiveis em portugués, inglés, espanhol ou francés, artigos de

opiniao, anais de congressos.
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POLINEUROPATIA AMILOIDOTICA FAMILIAR (PAF)

3. ESTRATEGIA DE BUSCA

Com base no acrénimo SPIDER foi estruturada uma estratégia de buscas, considerando a

populacdo e desenho de estudo para identificacao de referéncias sobre o tema.

e [Fenbmeno de Interesse: “Amyloid Neuropathies, Familial”.

e Desenho de estudo: “Qualitative research”.

Foram realizadas buscas de estudos nas bases Medline via PubMed, EMBASE, Cumulative
Index to Nursing & Allied Health (CINAHL), American Psychological Association (APA)
Psyclinfo e Latin America and Caribbean Health Sciences Literature (Lilacs), em fevereiro de
2023. A literatura cinzenta foi consultada no Google Académico (Quadro 2). Adicionalmente,
referéncias dos estudos potencialmente elegiveis foram consultadas para rastreamento de

estudos adicionais.

£¥ Conitec
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31 ESTRATEGIA DE BUSCA APLICADA

QUADRO 2 - SINTESE DE ESTRATEGIAS DE BUSCA

Base Estratégias de Busca Referéncias

#1 "Amyloid Neuropathies, Familial'[Mesh] OR (Amyloid Neuropathy, Familial) OR (Familial Amyloid
Neuropath*) OR (Neuropath*, Familial Amyloid) OR (Hereditary Neuropathic Amyloidosis) OR (Amyloidos*,
Hereditary Neuropathic) OR (Hereditary Neuropathic Amyloidoses) OR (Neuropathic Amyloidos*, Hereditary)
OR (Amyloid Polyneuropathy*, Familial) OR (Familial Amyloid Polyneuropath*) OR (Polyneuropath* Familial
Amyloid) OR (Familial Amyloid Polyneuropathy, Type VI) OR (Type VI Familial Amyloid Polyneuropathy) OR
(Amyloid Polyneuropathy, British Type) OR (British Type Amyloid Polyneuropathy) OR (Cerebral Amyloid
Angiopathy, British Type) OR (Amyloid Polyneuropathy, lowa Type) OR (lowa Type Amyloid Polyneuropathy)
OR (Type Il Familial Amyloid Polyneuropathy) OR (Familial Amyloid Polyneuropathy, Type II1) OR (Familial
Amyloid Neuropathy, Portuguese Type) OR (Portuguese Type Familial Amyloid Neuropathy) OR (Portuguese
Polyneuritic Amyloidosis) OR (Amyloidos*, Portuguese Polyneuritic) OR (Amyloidosis, Portuguese
Polyneuritic) OR (Portuguese Polyneuritic Amyloidoses) OR (Polyneuritic Amyloidos*, Portuguese) OR
Medline via (Wohlwill-Corino Andrade Syndrome) OR (Wohlwill Corino Andrade Syndrome) OR (Familial Amyloid
Pubmed Neuropathy, Andrade Type) OR (Familial Portuguese Polyneuritic Amyloidosis) OR (Wohlwill-Andrade 30 (#3)
Syndrome) OR (Wohlwill Andrade Syndrome) OR (Amyloid Neuropathy Type 1) OR (Neuropathic Amyloid
Syndrome) OR (Amyloid Syndrome*, Neuropathic) OR (Neuropathic Amyloid Syndromes) OR (Type | Familial
Amyloid Polyneuropathy) OR (Familial Amyloid Polyneuropathy, Type |) OR (Familial Amyloid
Polyneuropathy, Appalachian Type) OR (Appalachian Type Familial Amyloid Polyneuropathy) OR (Familial
Amyloid Polyneuropathy, Jewish Type) OR (Jewish Type Familial Amyloid Polyneuropathy) OR (Familial
Amyloid Polyneuropathy, Type IV) OR (Type IV Familial Amyloid Polyneuropathy) OR (Familial Amyloid
Polyneuropathy, Type V) OR (Familial Amyloid Neuropathy, Finnish Type) OR (Finnish Type Familial Amyloid
Neuropathy) OR (Type V Familial Amyloid Polyneuropathy) OR (Amyloid Polyneuropathy, Swiss Type) OR
(Swiss Type Amyloid Polyneuropathy) OR (Type Il Familial Amyloid Polyneuropathy) OR (Familial Amyloid
Polyneuropathy, Type Il)

#2 (((“semi-structured”[TIAB] OR semistructured[TIAB] OR unstructured[TIAB] OR informal[TIAB] OR “in-
depth"[TIAB] OR indepth[TIAB] OR “face-to-face”"[TIAB] OR structured[TIAB] OR guide[TIAB] OR
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Base Estratégias de Busca Referéncias

guides|[TIAB]) AND (interview*[TIAB] OR discussion*[TIAB] OR questionnaire*[TIAB])) OR (“focus group”[TIAB]
OR “focus groups”[TIAB] OR qualitative[TIAB] OR ethnograph*[TIAB] OR fieldwork|[TIAB] OR “field work"[TIAB]
OR “key informant”[TIAB])) OR “interviews as topic"[Mesh] OR “focus groups’[Mesh] OR narration[Mesh] OR
gualitative research[Mesh] OR "personal narratives as topic"[Mesh]

#3 #1 AND #2

#1 'familial amyloid polyneuropathy'/exp OR 'amyloid neuropathies, familial' OR 'amyloid neuropathy,
hereditary' OR 'amyloid polyneuropathy, familial' OR 'amyloidosis, hereditary neuropathic' OR 'familial
amyloid neuropathies' OR 'familial amyloid neuropathy' OR 'familial amyloidotic polyneuropathy' OR
'hereditary amyloid neuropathy' OR 'hereditary amyloid polyneuropathy' OR 'hereditary neuropathic
amyloidosis' OR 'neuropathic amyloidosis, hereditary'

EMBASE 121 (#3)
#2 ('semi-structured' OR semistructured OR unstructured OR informal OR 'in-depth' OR indepth OR
‘face-to-face' OR structured or guide) OR (interview* OR discussion® OR questionnaire*) OR (focus group™ OR
qualitative OR ethnograph* OR fieldwork OR “field work” OR “key informant”)

#3 #1 AND #2 AND [embase]/lim NOT ([embase]/lim AND [medline]/lim)

#1 (MM "Amyloid Neuropathies, Familial") OR (MM "Cerebral Amyloid Angiopathy, Familial") OR (MM
"Amyloid Neuropathies")

#2 MH “action research”) or (MH "Audiorecording") or (MH "cluster sample+") or (MH "constant comparative
method") or (MH "content analysis") or (MH "discourse analysis") or (MH "ethnographic research") or (MH
"ethnological research") or (MH "ethnography") or (MH "ethnonursing research") or (MH "field studies") or
CINAHL via (MH "focus groups") or (MH "grounded theory") or (MH "Historical Records") or (MH "Interviews+") or (MH
EBSCO "Narratives") or (MH “naturalistic inquiry”) or (MH "observational methods+") or (MH "phenomenological
research") or (MH "ohenomenology") or (MH "purposive sample") or (MH "qualitative studies") or (MH
"qualitative validity+") or (MH "questionnaires") or (MH "thematic analysis") or (MH "theoretical sample") or
(MH "Videorecording+") or TX colaizzi* or TX constant comparative or TX constant comparison or TX
cooperative inquir* or TX co-operative inquir® or TX co operative inquir* or TX Corbin* TX data saturat® or TX
discourse* analysis or TX emic or TX etic or TX ethnon* or TX field research or TX field stud* or TX focus group*
or TX Foucault®* or TX giorgi* or TX Glaser* or TX grounded analysis or TX grounded research or TX grounded

40 (#3)
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Base Estratégias de Busca Referéncias

studies or TX grounded study or TX grounded theor* or TX heidegger* or TX hermeneutic* or TX heuristic or
TX human science or TX husserl* or TX life experiences or TX life stor* or TX lived experience* or TX merleau
ponty* or TX narrative analysis or TX qualitative or TX participant observ* or TX phenomenol* or TX purpos*
sampl* or TX questionnaire* or TX semiotics or TX spiegelberg*® or TX Strauss* TX van kaam* or TX van manen*

#3 #1 AND #2

# mh:"Neuropatias Amiloides Familiares" OR (Amyloid Neuropathies, Familial) OR (Neuropatias Amiloides
Familiares) OR (Amiloidose Neuropatica Hereditaria) OR (Amiloidose Polineuritica Familiar Portuguesa) OR
(Amiloidose* Polineuritica* Portuguesa*) OR (Amiloidoses Neuropaticas Hereditarias) OR (Neuropatia
Amiloide do Tipo 1) OR (Neuropatia Amiloide Familiar) OR (Neuropatia Amiloide Familiar do Tipo Finlandesa)
OR (Neuropatia Amiloide Familiar do Tipo Portuguesa) OR (Polineuropatia Amiloide do Tipo Britanico) OR
(Polineuropatia Amiloide do Tipo lowa) OR (Polineuropatia Amiloide do Tipo Suica) OR (Polineuropatia*
Amiloide* Familiar®) OR (Polineuropatia Amiloide Familiar do Tipo Apalache) OR (Polineuropatia Amiloide
Familiar do Tipo I) OR (Polineuropatia Amiloide Familiar do Tipo II) OR (Polineuropatia Amiloide Familiar do
Tipo Ill) OR (Polineuropatia Amiloide Familiar do Tipo IV) OR (Polineuropatia Amiloide Familiar do Tipo
Judaica) OR (Polineuropatia Amiloide Familiar do Tipo V) OR (Polineuropatia Amiloide Familiar do Tipo VI)
OR (Sindrome Amiloide Neuropatica) OR (Sindrome de Wohlwill Andrade) OR (Sindrome de Wohlwill Corino
Andrade) OR (Sindrome de Wohlwill-Andrade) OR (Sindrome de Wohlwill-Corino Andrade) OR (Sindromes
Lilacs Amiloides Neuropaticas) S (#3)

mh:"Qualitative Research" OR mh:"Grounded Theory" OR mh:"Anthropology, Cultural" OR mh:"Focus
Groups" OR mh:"Interviews as Topic" OR mh:"Narration" OR mh:"Hermeneutics") OR ti:("Qualitative
Research" OR "Qualitative study" OR "Pesquisa qualitativa" OR "Investigacion Cualitativa" OR Qualitative OR
Cualitativa) OR ab:("Qualitative Research" OR "Qualitative study" OR "Pesquisa qualitativa" OR "Investigacion
Cualitativa" OR Qualitative OR Cualitativa) OR ti:("Grupo de foco" OR "Grupos de foco" OR "Grupos Focais" OR
"Grupos Focales" OR "Focus group" OR "Focus groups") OR ab:("Grupo de foco" OR "Grupos de foco" OR
"Grupos Focais" OR "Grupos Focales" OR "Focus group" OR "Focus groups") OR ti:("Teoria Fundamentada"
OR "Grounded Theory" OR Etnografia OR Ethnograph* OR "Meta-ethnography" OR Phenomenol* OR
Hermeneutic*) OR ab:("Teoria Fundamentada" OR "Grounded Theory" OR Etnografia OR Ethnograph* OR
"Meta-ethnography" OR Phenomenol* OR Hermeneutic*) OR ti:(Interview* OR Entrevista*) OR ((mh:"Surveys
and Questionnaires" OR pt:"Entrevista" OR ab:(interview* OR entrevista OR discussaoc OR discussion* OR
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Base Estratégias de Busca Referéncias

guestionario OR questionnaire* OR encuesta* OR cuestionario® OR enquete* OR inquerito* OR survey*)) AND
(mh:"Health Knowledge, Attitudes, Practice" OR mj:"/psicologia" OR ab:('semi-structured" OR "semi-
estruturado" OR "semi-estruturada" OR semistructured OR semiestruturada OR unstructured OR "nao
estruturada" OR "nao estruturado" OR informal OR "in-depth" OR indepth OR "en profundidad" OR "em
profundidade" OR structured OR estruturada OR guide* OR guia*® OR "face-to-face")

#3 #1 AND #2

#1 ((Any Field: ("Amyloid Neuropathies, Familial') OR (Any Field: (Amyloid Neuropathy, Familial)) OR (Any
Field: (Familial Amyloid Neuropath*)) OR (Any Field: (Neuropath*, Familial Amyloid)) OR (Any Field:
(Hereditary Neuropathic Amyloidosis)) OR (Any Field: (Amyloidos*, Hereditary Neuropathic)) OR (Any Field:
(Hereditary Neuropathic Amyloidoses)) OR (Any Field: (Neuropathic Amyloidos* Hereditary)) OR (Any Field:
(Amyloid Polyneuropathy®, Familial)) OR (Any Field: (Familial Amyloid Polyneuropath*)) OR (Any Field:
(Polyneuropath* Familial Amyloid)) OR (Any Field: (Familial Amyloid Polyneuropathy, Type VI)) OR (Any Field:
(Type VI Familial Amyloid Polyneuropathy)) OR (Any Field: (Amyloid Polyneuropathy, British Type)) OR (Any
Field: (British Type Amyloid Polyneuropathy)) OR (Any Field: (Cerebral Amyloid Angiopathy, British Type)) OR
(Any Field: (Amyloid Polyneuropathy, lowa Type)) OR (Any Field: (lowa Type Amyloid Polyneuropathy)) OR
(Any Field: (Type Il Familial Amyloid Polyneuropathy)) OR (Any Field: (Familial Amyloid Polyneuropathy, Type
1)) OR (Any Field: (Familial Amyloid Neuropathy, Portuguese Type)) OR (Any Field: (Portuguese Type
Familial Amyloid Neuropathy)) OR (Any Field: (Portuguese Polyneuritic Amyloidosis)) OR (Any Field: 16 (#3)
(Amyloidos* Portuguese Polyneuritic)) OR (Any Field: (Amyloidosis, Portuguese Polyneuritic)) OR (Any Field:
(Portuguese Polyneuritic Amyloidoses)) OR (Any Field: (Polyneuritic Amyloidos*, Portuguese)) OR (Any Field:
(Wohlwill-Corino Andrade Syndrome)) OR (Any Field: (Wohlwill Corino Andrade Syndrome)) OR (Any Field:
(Familial Amyloid Neuropathy, Andrade Type)) OR (Any Field: (Familial Portuguese Polyneuritic Amyloidosis))
OR (Any Field: (Wohlwill-Andrade Syndrome)) OR (Any Field: (Wohlwill Andrade Syndrome)) OR (Any Field:
(Amyloid Neuropathy Type 1)) OR (Any Field: (Neuropathic Amyloid Syndrome)) OR (Any Field: (Amyloid
Syndrome* Neuropathic)) OR (Any Field: (Neuropathic Amyloid Syndromes)) OR (Any Field: (Type | Familial
Amyloid Polyneuropathy)) OR (Any Field: (Familial Amyloid Polyneuropathy, Type 1)) OR (Any Field: (Familial
Amyloid Polyneuropathy, Appalachian Type)) OR (Any Field: (Appalachian Type Familial Amyloid
Polyneuropathy)) OR (Any Field: (Familial Amyloid Polyneuropathy, Jewish Type)) OR (Any Field: (Jewish Type
Familial Amyloid Polyneuropathy)) OR (Any Field: (Familial Amyloid Polyneuropathy, Type 1V)) OR (Any Field:
(Type IV Familial Amyloid Polyneuropathy)) OR (Any Field: (Familial Amyloid Polyneuropathy, Type V)) OR

APA Psyclnfo

10
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(Any Field: (Familial Amyloid Neuropathy, Finnish Type)) OR (Any Field: (Finnish Type Familial Amyloid
Neuropathy)) OR (Any Field: (Type V Familial Amyloid Polyneuropathy)) OR (Any Field: (Amyloid
Polyneuropathy, Swiss Type)) OR (Any Field: (Swiss Type Amyloid Polyneuropathy)) OR (Any Field: (Type Il
Familial Amyloid Polyneuropathy)) OR (Any Field: (Familial Amyloid Polyneuropathy, Type I1))))

#2 ((Any Field: (experiences)) OR (Any Field: (interview)) OR (Any Field: (qualitative)))
#3 #1 AND #2

Google 8
académico familial amyloid polyneuropathy AND qualitative research

11



PERCEPGCOES SOBRE O TRATAMENTO DA

POLINEUROPATIA AMILOIDOTICA FAMILIAR (PAF)

4.SELECAO DOS ESTUDOS

As referéncias foram gerenciadas no aplicativo eletrénico Rayyan

(https://rayyan.ai/reviews/593350). De acordo com os critérios de elegibilidade, revisores
selecionaram os estudos de modo independente em duas etapas, avaliando o titulo e
resumo, apods remocao de publicacdes duplicadas. Discordancias foram resolvidas por

consenso. Detalhes das etapas de selecdo sao apresentados na Figura 1.

4.1 ANALISE DOS ESTUDOS SELECIONADOS

A qualidade metodoldgica foi avaliada utilizando o instrumento Critical Appraisal Skills
Programme (CASP)3. A confiabilidade dos achados foi analisada a partir do GRADE-CERQual
4 e 0s mesmos foram organizados em uma sintese tematica, com analises descritivas a partir
dos seguintes temas: experiéncia da doenca; manejo da doenca; e percepcdes sobre o

tratamento. Realizou-se traducdo livre dos fragmentos de textos originais pelos revisores.

FIGURA 1 - FLUXOGRAMA DA SELECAO DOS ESTUDOS
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meio da pesguisa nas bases de
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4.2 IDENTIFICAGAO DOS ESTUDOS SELECIONADOS
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Athlin Suhr® a transplante . experiéncia vivida de pacientes com PAF
. entrevistas
de figado
abertas
o Entrevistas
Oliveira, semiestruturadas, |Analisar o impacto percebido pelos mais
E6 Mendes e 2021 Portugal Familiares . . ’ . p P
Sousa™ com aplicagcdao da |novos sobre os papéis desempenhados

Técnica dos
Incidentes criticos

pelos mais velhos da familia
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Mendes, pessoas Estudo Reportar relatos sobre estigmatizacao de
E7 Sousa, 2017 Portugal expostasao | fenomenoldgico, |pacientes portugueses afetados pela PAF
Sequeiros et risco de com entrevistas |no maior grupo de pacientes em todo o
al desenvolver | semiestruturadas |mundo.
a PAF
. Analisar o papel dos mais velhos (incluindo
. Entrevistas ~ .
Oliveira, } portadores e ndo portadores) junto dos
. . semiestruturadas, :
ES Mendes A, 2017 Portugal Familiares . . mais Novos, em termos de
. com aplicacao da . .
Sousa L . comportamentos de promocao da saude e
Técnica dos N : - -
: o gestao do risco genético em familias com
Incidentes Critico L
paramiloidose
Estudo o
L Descrever a experiéncia de esperar por um
. ) fenomenoldgico, ) N
E9 Jonsen, 2000 Suécia Pacientes ) B transplante de figado devido a PAF e a
_ com aplicacao de : _
Athlin, Suhr perspectiva dos pacientes.

entrevistas
abertas
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5. CARACTERIZACAO DOS ESTUDOS E PRINCIP AIS RESULTADOS

As 220 referéncias foram identificadas e apods a remocao de duplicatas, 185 estudos foram
submetidos a etapa de leitura dos titulos e resumos. Ao final da triagem, foram selecionados
13 estudos para leitura na integra, com posterior exclusao de quatro estudos: trés por nao
atenderem os critérios metodoldgicos e um por ser traducao para o inglés de um artigo ja
selecionado, totalizando nove estudos que foram integrados a sintese. Nao foram

encontrados estudos relevantes sobre o tema na literatura cinzenta.

Quanto a distribuicao geografica dos estudos, € importante destacar gue nenhum deles foi
conduzido no Brasil. Entre os paises de realizacdo dos estudos estao Portugal, Suécia,
Franca, Estados Unidos e Argentina. Os artigos foram publicados entre o periodo de 1998 a
2021, sendo que boa parte dos estudos foi desenvolvida quando o transplante de figado era a

dnico tratamento disponivel.

Para melhor identificacao e organizacao dos achados, foram selecionadas trés categorias
principais, considerando o problema delimitado, a saber: experiéncia da doenca; manegjo da
doenca; percepcdes sobre a doenca e seu tratamento. Durante o processo de analise dos
achados, categorias emergentes foram incorporadas e priorizadas sob a luz do objetivo

desta SEQ. Ao final, foram elencados 16 achados, descritos no Quadro 3.

" Em 2011 foi aprovado o tratamento com tafamidis para o estagio inicial da PAF pela agéncia europeia de
medicamentos, a European Medical Agency (EMA). O Food and Drug Administration (FDA) aprovou em
2018 o medicamento patisiran para o tratamento da doenca e em 2019 houve a aprovagao do tafamidis para
0s pacientes com cardiomiopatia amiloide associada a transtirretina (CAKAR; DURMUS-TEKCE; PARMAN,
2079).

Referéncia: Cakar, A, Durmus-Tekce, H., Parman, Y. Familial Amyloid Polyneuropathy. Noro psikiyatri arsivi,
2019. https;//doi.org/10.29399/npa.23502. Accessed 16 mar 2023
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QUADRO 3. PRINCIPAIS RESULTADOS E CONFIANCA DE ESTUDOS QUALITATIVOS SOBRE PERCEPCOES SOBRE O TRATAMENTO DA
POLINEUROPATIA AMILOIDOTICA FAMILIAR

Avaliacao
Limitacdes . ~ o Cerqual de
Achados Estudos g' . Coeréncia Adequacao Relevancia q
metodolégicas confianga na
Evidéncia
Preocupac¢des menores .
. - N Preocupacdes
Pacientes reportam . em relagao a coeréncia do .
. . Preocupagdes . moderadas em Preocupagdes
gue o diagndstico da . achado - narrativas de .
. menores em relacdo a _ relacdo a menores em
PAF é dificil, . pacientes de ambos os . N
limitacdes . adequacao do relacdo a _
demorado e T grupos focais, em . N Confianca
[ET] metodoldgicas do . . achado - um unico relevancia do
frequentemente L diferentes paises e Moderada
estudo - avaliacao ) estudo abordando achado - estudo
marcado por erros ) _ diferentes formas de . ) )
: através do checklist _ . guestdes relativas | realizado nos EUA
cometidos por manifestacao da doenca, } L .
. ) . CASP ao diagndstico da e Argentina
profissionais de saude corroboraram com esse
doenca
achado
A presenca de .
. p . o . . Preocupacdes moderadas
profissionais de saude Preocupagoes . .
. em relagcao a coeréncia do “
com experiéncia no moderadas em Preocupacoes .
. o achado - no El as Preocupacoes
tratamento da PAF e o relacdo a limitacoes ) : moderadas em
. . narrativas de pacientes de . menores em
conhecimento do metodoloégicas dos : relacao a .
o o ) ambos os grupos focais, . relacao a
historico familiar da estudos, considerando . . adequacao do . .
_ em diferentes paises e relevancia do Confianca
doenca favorecem o [E1, E3] | que a metodologia do . achado - apenas 2/9
. b diferentes formas de achado - estudos Moderada
processo do E3 ndo esta . - dos estudos .
: . - manifestacao da doenga, . realizados nos
diagnostico precoce e suficientemente analisados :
. N ; . corroboraram para esse EUA, Argentina e
reduzem a realizacao descrita - avaliacao - - corroboram com o
B , achado; no E3 ndo estao Portugal
de tratamentos através do checklist A achado
. claras as evidéncias que
desnecessarios ou CASP
: ; corroboram com o achado
inapropriados
O desenvolvimentoda | [E], E2, Preocupacgoes Preocupacdes muito Preocupacgoes Preocupacodes Confianca
doenga é E3] moderadas em menores em relagao a menores em menores em Alta
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QUADRO 3. PRINCIPAIS RESULTADOS E CONFIANCA DE ESTUDOS QUALITATIVOS SOBRE PERCEPCOES SOBRE O TRATAMENTO DA
POLINEUROPATIA AMILOIDOTICA FAMILIAR

Avaliacao
Limitagcdes . ~ o . Cerqual de
Achados Estudos g' . Coeréncia Adequacao Relevancia q
metodolégicas confianga na
Evidéncia
acompanhado da relacdo a limitacdes coeréncia do achado - relacdo a relacdo a
incapacidade motora metodoldégicas dos fragmentos de narrativas adequacao do relevancia do
e sensorial, com estudos, considerando em todos os estudos achado - 3/9 dos achado - apesar
necessidade de gue a metodologia citados corroboram com o | estudos analisados de ndo
acompanhamento dos estudos E2 e E3 achado corroboram com o contemplar
constante nao esta achado estudos no Brasil,
suficientemente 0 achado esta
descrita - avaliacao relacionado com a
através do checklist caracteristica
CASP gencética e
incapacitante da
doenca e varia
pouco em relacao
ao contexto
Preocupacoes .
. Preocupacoes
moderadas em Preocupacdes menores .
L . L N N Preocupacoes menores em
As consequéncias relacdo a limitagcdes | em relacao a coeréncia do .
. L moderadas em relacao a
econdmicas da metodoldgicas dos achado - fragmentos de N N
. ; relacao a relevancia do
doenca envolvem o estudos, considerando narrativas nos estudos . .
) . L adequacao do achado - Confianca
comprometimentoda | [El,E3] | que a metodologia do primarios corroboram
achado - apenas tratamento Moderada

capacidade laboral e o
alto custo de acesso
ao tratamento

E3 ndo esta
suficientemente
descrita - avaliacao
através do checklist
CASP

com o achado, exceto pelo
alto custo do tratamento
gue sé foi abordado em Ol
estudo

dois estudos
corroboram com o
achado

medicamentoso
esta disponivel
gratuitamente no
Brasil
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QUADRO 3. PRINCIPAIS RESULTADOS E CONFIANCA DE ESTUDOS QUALITATIVOS SOBRE PERCEPCOES SOBRE O TRATAMENTO DA
POLINEUROPATIA AMILOIDOTICA FAMILIAR

Avaliacao
Limitagcdes .. ~ o . Cerqual de
Achados Estudos g' . Coeréncia Adequacao Relevancia q
metodolégicas confianga na
Evidéncia
) Preocupacoes Preocupacdes
A doenca afeta a vida pac . Pas
L ) menores em relagcdo a menores em
familiar e afetiva do o . .
) limitacoes Preocupagdes relacdo a
paciente, envolvendo e . . .
. metodologicas dos Preocupacdes menores mMuito menores em relevancia do
decisbes sobre ter ou ) . N .
. ' estudos, considerando | em relagao a coeréncia do relacdo a achado - estudos
ndo ter filnos e sobre . N ,
relacionamentos [ET, E3, gue apenas a achado - fragmentos de adequacao do nao foram Confianca
: ) E7, E8] metodologia do E3 narrativas nos diferentes achado - 4/9 dos realizados no Moderada
conjugais entre N . . ) .
nao esta estudos citados estudos analisados Brasil, mas o
pessoas portadoras e -
. suficientemente corroboram com o achado | corroboram com o achado se
ndo portadoras da _ . .
. . R descrita - avaliagao achado relaciona com a
mutacdo associada a . _ o
TR através do checklist caracteristica da
CASP doenca
O manejo da doenca Preocupacoes
demanda uma menores em relacao a ~
" o . Preocupacoes
abordagem familiar, o limitacoes Preocupagoes Menores em
que inclui a oferta de metodoloégicas dos Preocupacdes menores Mmuito menores em relacio 3
aconselhamento e estudos, considerando | em relacdo a coeréncia do relacdo a A(; )

o [ET, E3, A - relevancia do .
teste genético para que apenas a achado - evidéncias dos adequacdo do Confianca
. E4, ES5, . ) achado - 02
membros da familia, metodologia do E3 diferentes estudos achado - 5/9 dos : Moderada
: EG] N , L . estudos realizados

suporte emocional, e ndo esta primarios corroboram estudos analisados na Suécia. 01 nos
espacos de suficientemente para o achado corroboram com o L
. ; . EUA e Argentina, e
compartilhamento de descrita - avaliacao achado
. . . 02 em Portugal.
experiéncia entre através do checklist
pacientes e familiares CASP
A convivéncia de [E2, E3, Preocupacoes Preocupacdes menores Preocupacoes Preocupacdes Confianca
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QUADRO 3. PRINCIPAIS RESULTADOS E CONFIANCA DE ESTUDOS QUALITATIVOS SOBRE PERCEPCOES SOBRE O TRATAMENTO DA
POLINEUROPATIA AMILOIDOTICA FAMILIAR

Avaliagao
Limitacdes . ~ o Cerqual de
Achados Estudos g' . Coeréncia Adequacao Relevancia q
metodolégicas confianga na
Evidéncia
pacientes e familiares E4, E5, menores em relacdo a | em relacao a coeréncia do | muito menores em menores em Moderada
com a doenca envolve | EG, E9] limitacdes achado - evidéncias dos relacdo a relacdo a
sentimentos de metodoldégicas dos diferentes estudos adequacao do relevancia do
negacao, injustica, estudos, considerando primarios corroboram achado - 6/9 dos achado - 3dos
medo, culpa, gue apenas a para o achado estudos analisados estudos foram
vergonha, angustia, metodologiado E2 e corroboram com o realizados na
estigma, dificuldade E3 ndo estd achado Suécia, Ol na
de aceitacao do suficientemente Francae 02 em
diagnostico, ideia de descrita - avaliacao Portugal
punicao, proximidade através do checklist
com a morte e CASP
interdicdo de futuro
Preocupacoes .
pac Preocupacoes
moderadas em
. o . moderadas em
relacao a limitacoes Preocupacgdes .
. . . relacao a
A doenca impacta no metodologicas do Preocupac¢des moderadas moderadas em elevancia do
bem-estar, estudo, considerando | em relagcao a coeréncia do relacdo a .
) . . - . achado - estudo Confianca
autoestima, salde- [E2] que a metodologia do | achado - sao apresentadas adequacdo do . :
~ . A realizado na Baixa
mental e sexual dos estudo nao esta poucas evidéncias no achado - apenas 01 Franca. sem
pacientes suficientemente estudo primario estudo corrobora < .
. L correspondéncias
descrita - avaliacao com o achado
) . claras com o
atraves do checklist contexto brasileiro
CASP
A doenca produz [ET, E2, Preocupagdes Preocupac¢des muito Preocupagdes Preocupacoes Confianga
consequéncias sociais | E5,E7] | menoresem relacao a menores em relacado a Muito menores em menores em Alta
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QUADRO 3. PRINCIPAIS RESULTADOS E CONFIANCA DE ESTUDOS QUALITATIVOS SOBRE PERCEPCOES SOBRE O TRATAMENTO DA
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Avaliacao
Limitacdes . ~ o Cerqual de
Achados Estudos g' . Coeréncia Adequacao Relevancia q
metodolégicas confianga na
Evidéncia
e importantes limitacdes coeréncia do achado - sao relacdo a relacdo a
mudancgas no estilo de metodoldégicas dos apresentadas evidéncias adequacao do relevancia do
vida estudos, considerando em todos os estudos achado - 4/9 dos achado - apesar
gue apenas a primarios citados estudos analisados de ndo
metodologia do E2 corroboram com o contemplar
nao esta achado estudos no Brasil,
suficientemente o0 achado esta
descrita - avaliacao relacionado com a
através do checklist caracteristica
CASP gencética e
incapacitante da
doenca e varia
pouco em relacao
ao contexto
Preocupacoes
moderadas em . “
~ S Preocupacoes Preocupacoes
relacdo a limitacoes . :
. Preocupagdes muito menores em moderadas em
Despreparo dos metodoldgicas dos N N .
. e ) menores em relacao a relacao a relacao a
profissionais dificulta o estudos, considerando . N N . .
_ . coeréncia do achado - sao adequacao do relevancia do Confianca
diagnostico, [ET, E3] gue apenas a oA . .
apresentadas evidéncias | achado - apenas 02 achado - nao Baixa

tratamento e controle
da doenca

metodologia do E3
Nnao esta
suficientemente
descrita - avaliacao
através do checklist

em ambos os estudos
primarios

estudos
corroboram com o
achado

foram
contemplados
estudos no Brasil
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QUADRO 3. PRINCIPAIS RESULTADOS E CONFIANCA DE ESTUDOS QUALITATIVOS SOBRE PERCEPCOES SOBRE O TRATAMENTO DA
POLINEUROPATIA AMILOIDOTICA FAMILIAR

Avaliacao
Limitagcdes . ~ o . Cerqual de
Achados Estudos g' . Coeréncia Adequacao Relevancia q
metodolégicas confianga na
Evidéncia
CASP
Preocupacoes Preocupacdes menores .
. . . Preocupacoes
menores em relacdo a | em relagao a coeréncia do
o . menores em
O tratamento da limitagoes achado - fragmentos de Preocupacoes elacio 4
doenca requer uma metodoldgicas dos narrativas nos estudos menores em relevégr:mcia do
abordagem estudos, considerando primarios corroboram relacao a achado -1 dos
multidisciplinar e [ET, E2, gue apenas a com o achado, exceto pela adequacao do ectudos fol Confianca
ofer