Ministério da Saude

Secretaria de Atencdo Especializada a Saude

Departamento de Atencdo Especializada e Tematica
Coordenacao-Geral de Doencas Raras
Secretaria de Atencdo Primaria a Saude
Departamento de Gestao do Cuidado Integral
Coordenacdo-Geral de Atencao a Saude das Criancas, Adolescentes e Jovens

Secretaria de Vigilancia e Saude e Ambiente

Departamento do Programa Nacional de Imunizacbes
Coordenacdo-Geral de Incorporacdo Cientifica e Imunizacao

NOTA TECNICA CONJUNTA N2 148/2025-CGRAR/DAET/SAES - CGCRIA}/DCGI/SAPS- CGICI/DPNI/SVSA

1. ASSUNTO

1.1. Trata-se de Nota técnica conjunta informativa sobre a ampliacdo do conhecimento dos
profissionais da salde para a qualificacdo das acbes necessdrias para a deteccdo precoce da
Fibrodisplasia Ossificante Progressiva (FOP) e das recomendacdes para vacinacao de pessoas portadoras
de Fibrodisplasia Ossificante Progressiva-FOP, O tema foi tratado com o Secretario e as seguintes
Coordenacdes: CGRAR, CGCRIAJ , CGICI e demais especialistas das dreas de Genética Médica, Sociedade
Brasileira de Imunizacbes e Departamento Cientifico de Genética Médica e Triagem Neonatal da Sociedade
Amazonense de Pediatria.

2. ANALISE

2.1. A Fibrodisplasia Ossificante Progressiva (FOP) é uma doenca rara de origem genética de
heranca autossdmica dominante na qual os musculos esqueléticos e o tecido conjuntivo sdo gradualmente
substituidos por tecido 6sseo (ossificacdo). E caracterizada por ossificacdo disseminada em tecidos moles
e alteragcbes congénitas das extremidades. O inicio ocorre na infancia e o envolvimento progressivo axial e
da regiao proximal dos membros leva a uma consequente imobilizacdo e deformacgao articular.

2.2. A FOP leva a formacdo éssea fora do esqueleto (ossos extra esqueléticos ou heterotépicos)
afetando, musculos, tenddes e ligamentos, entre outras partes do corpo, o que acaba por restringir os
movimentos dos individuos.

2.3. O processo de ossificagao heterotépica geralmente se torna perceptivel na primeira infancia,
afetando os movimentos do pescoc¢o, dos ombros e dos membros.

2.4, Pessoas com FOP nascem com deddes dos pés anormais bilateralmente; curtos e desviados
lateralmente (hdlux valgo), o que pode levar a suspeita diagndstica. Esse é um sinal especialmente Gtil no
exame do recém-nascido.

2.5. A FOP é causada por variantes patogénicas no gene receptor tipol da Activina A (ACVR1,
também conhecido como ALK2, que codifica a proteina morfogenética dssea, indutora da formacao de
ossos e cartilagens. A mutacao do gene regulador leva a uma superproducao e desregulacao dessa
proteina, resultando em calcificacées progressivas de fascias, aponeuroses, ligamentos, tenddes e tecido
conectivo intersticial da musculatura esquelética, gerando uma imobilidade articular progressiva.

2.6. Traumas, como quedas ou procedimentos médicos invasivos, assim como processos
inflamatérios e infeccbes, podem desencadear surtos de inchaco local e inflamacdao muscular. - Os
episédios de miosite (inflamacdo muscular) podem duram de dias a meses e, geralmente, resultam em
crescimento 6sseo permanente na area lesionada.

2.7. Os episédios de re-agudizacdo da FOP podem ocorrer espontaneamente ou podem ser
precipitados por procedimentos invasivos como injecdes, bidpsias, flebopuncdes ou bloqueios anestésicos,
dai a importancia do diagndstico precoce e preciso. A suspeita diagnédstica a partir do exame fisico, na sala
de parto ou nas primeiras consultas pediatricas, pode ajudar no diagnéstico precoce e reduzir o impacto da
doenca sobre a vida da crianca.

2.8. Os recém-nascidos tem aparéncia normal ao nascimento, com excecao das malformacdes
caracteristicas dos halux, presentes em 95% dos pacientes com FOP. Durante a primeira década de vida, a
maioria das criancas com FOP desenvolvera surtos imprevisiveis de edemas inflamatdérios dolorosos nos
tecidos moles (surtos ou “flare-up”), que frequentemente sdao confundidos com tumores. Alguns surtos
regridem espontaneamente, mas a maioria deles transforma os tecidos moles em o0ssos heterotdpicos
maduros. As placas ésseas substituem musculos esqueléticos e tecido conjuntivo por processo de
ossificacao, causando imobilidade permanente.



2.9. A doenca é progressiva e a incapacidade acumulativa, sendo que a maioria dos pacientes se
torna cadeirante na terceira década de vida.

2.10. O diagnéstico diferencial inclui heteroplasia éssea progressiva, osteossarcoma, linfedema,
sarcoma de tecidos moles, tumores desmoides, fibromatose juvenil agressiva e ossificacdo heterotépica
nao hereditdria (adquirida).

2.11. Até o momento, ndo ha tratamento efetivo para esta doenca. Toda conduta é conservadora,
evitando toda e qualquer condicdo potencialmente causadora de ossificacdao ectépica. Os corticoides
poderdo ser usados nos episédios de agudizacdo inflamatdéria, embora ndo seja provada a inibicdo da
ossificacdo ectépica. Embora muitas terapias estejam em estudo, o tratamento atual baseia-se no
diagnéstico precoce, na prevencdo de lesdes ou danos iatrogénicos, na melhora sintomatica da dor nos
surtos e na otimizacao da fungao residual.

2.12. A FOP pode reduzir gravemente a capacidade respiratéria dos seus portadores devido a
deformidades da parede tordcica, ossificacdo heterotépica e escoliose. As medidas que previnem infeccoes
respiratérias como pneumonias e gripe devem ser consideradas fortemente, como aplicacdo de vacinas
com os cuidados necessarios nos pacientes, vacinacdo de todos os contactantes, lavagem de maos, evitar
locais de facil transmissdo de infeccdes respiratdrias, uso de mascaras, entre outros cuidados.

2.13. A expectativa de vida média é de aproximadamente 40 anos de idade. A maioria dos pacientes
fica em cadeira de rodas no final da segunda década de vida e geralmente morre de complicacdes da
doenca. A FOP é uma doenca incurdvel, mas a oferta de cuidados multiprofissionais e o uso de alguns
medicamentos podem amenizar 0os seus sinais e sintomas.

3. SINAIS DE ALERTA
3.1. O diagrama abaixo traz os principais sinais que levam a suspeita diagndstica de FOP:

Figura 1 - Harry Eastlack, esqueleto de pessoa com FOP. Fonte: Mutter Museum Filadelfia-EUA. Disponivel
em www.ifopa.org .
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4. CONSIDERAGOES CLINICAS E ASSISTENCIAIS

4.1. A fibrodisplasia ossificante progressiva (FOP) é um disturbio autossémico dominante do tecido
conjuntivo, caracterizado pela malformagdo congénita dos dedos maiores dos pés (halux) e ossificacdes
heterotépicas progressivas que se desenvolvem em padrées anatdémicos e temporais previsiveis, levando
a imobilidade progressiva (Figura 1). Essa doenca atinge ambos os sexos e todos os grupos étnicos.
Estima-se que, no mundo, existam 4.000 individuos afetados,com uma incidéncia estimada de 1 caso para
cada 1,4 milhao de pessoas.

Figura 1 - Harry Eastlack, esqueleto de pessoa com FOP. Fonte: Mutter Museum Filadelfia-EUA. Disponivel
em www.ifopa.org.


http://www.ifopa.org/
http://www.ifopa.org/

4.2. Os individuos com FOP nascem com o dedo maior do pé (halux) malformado bilateralmente
(Figura 2), sendo que aproximadamente 50% também tém polegares malformados. Essas anomalias estao
presentes ao nascimentoe sdo o primeiro sinal dessa enfermidade. O hélux é encurtado, com o primeiro
metatarso distal malformado e a primeira falange ou articulagao interfalangiana ausente ou anormal.
Outras malformacdes dos dedos das maos e pés incluem a rotacao do halux em direcdo aos outros dedos
do pé (halux valgo), dedos dos pés e maos anormalmente encurtados (microdactilia) e fixacao
permanente do quinto dedo em uma posicao curvada (clinodactilia).

4.3. Também pode ocorrer a auséncia completa dos hélux. Outros sinais congénitos de FOP incluem
osteocondromas tibiais mediais, malformacdo da parte superior da coluna vertebral (vértebras cervicais) e
um colo do fémur anormalmente curto e grosso.

4.4, A FOP deve ser prontamente identificada, baseando-se apenas na histéria clinica, no exame
fisico e nos achados radiograficos, e deve ser diagnosticada durante o periodo neonatal. A suspeita de FOP
deve ser levantada NO MOMENTO DO PARTO AO SEREM CONSTATADAS AS MALFORMACOES DOS DEDOS
GRANDES DOS PES E CONFIRMADA MAIS TARDE em crianca que apresenta edemas migratérios de partes
moles na presenca de malformacao do hélux. Ressalta-se que a informacdo deve ser lancada no campo
especifico de anomalias congénitas da Declaracao de Nascido Vivo (DNV) com vistas a gerar informacdes
epidemioldgicas sobre a FOP.

4.5, Os individuos com FOP nascem com o dedo maior do pé (halux) malformado bilateralmente
(Figura 2), sendo que aproximadamente 50% também tém polegares malformados. Essas anomalias estdo
presentes ao nascimentoe sdo o primeiro sinal dessa enfermidade. O hélux é encurtado, com o primeiro
metatarso distal malformado e a primeira falange ou articulacao interfalangiana ausente ou anormal.
Outras malformacdes dos dedos das maos e pés incluem a rotacao do halux em direcdo aos outros dedos
do pé (halux valgo), dedos dos pés e maos anormalmente encurtados (microdactilia) e fixacao
permanente do quinto dedo em uma posicao curvada (clinodactilia). Também pode ocorrer a auséncia
completa dos hdlux. Outros sinais congénitos de FOP incluem osteocondromas tibiais mediais,
malformacdo da parte superior da coluna vertebral (vértebras cervicais) e um colo do fémur
anormalmente curto e grosso.

4.6. A FOP deve ser prontamente identificada, baseando-se apenas na histdéria clinica, no exame
fisico e nos achados radiograficos, e deve ser diagnosticada durante o periodo neonatal. A suspeita de FOP
deve ser levantada NO MOMENTO DO PARTO AO SEREM CONSTATADAS AS MALFORMACOES DOS DEDOS
GRANDES DOS PES E CONFIRMADA MAIS TARDE em crianca que apresenta edemas migratérios de partes
moles na presenca de malformacdo do halux. Ressalta-se que a informacdo deve ser lancada no campo
especifico de anomalias congénitas da Declaracao de Nascido Vivo (DNV) com vistas a gerar informacdes



epidemiolégicas sobre a FOP.

Figura 2 - Pés de recém-nascido com sinal caracteristico de FOP. Fonte www.ifopa.org

4.7. A suspeita diagndstica da FOP pode ser realizada ao nascimento, através do exame fisico
completo do recém-nascido, que ja é feito por pediatra ou enfermeiro com especializacao pediatrica, ainda
no servico de salde onde ocorreu o parto. Como deve ocorrer com todo defeito congénito diagnosticado, a
crianca deverd ser encaminhada para acompanhamento e tratamento adequado, que deve ser oferecido
pela Rede de Atencdo a Saude, como previsto na Politica Nacional de Atencdo Integral a Salude da Crianca
(PNAISC).

4.8. Caso a suspeita diagnéstica seja feita nos primeiros anos de vida da crianca, durante seu
acompanhamento na Unidade Basica de Salde, ndo sdo necessarias cintilografia éssea ou tomografia
computadorizada para o diagndstico de FOP, uma vez que o osso heterotépico é demonstrado por
radiografias simples. E da mesma forma, a crianca deverd ser devidamente encaminhada, como
supracitado.

4.9. Com a suspeita ou o diagndstico de FOP, o paciente poderd ser encaminhado para avaliacao
por médico especialista (geneticista} a fim de complementar a investigacdao diagndstica com confirmacdo
ou ndo do caso. Esta suspeita pode ser confirmada através de um teste molecular germinativo realizado
por painel de genes (ACVR1, EXT1, EXT2, GNAS, PTPN11, ROR2) relacionados a FOP para diagndstico
diferencial que podera ser realizado nos Laboratérios de Referéncia do Instituto Fernando Figueira (IFF/R))
e Instituto Nacional de Cardiologia (INC/R]).

4.10. As equipes da Atencdo Especializada a Saude, no nivel secundério do SUS, poderdo avaliar o
impacto da doenca no organismo da crianca, procedendo a adequada orientacdao sobre os cuidados
assistenciais e a necessidade de adoc¢ao de alguma medida complementar. De modo geral, os servicos que
atendem pessoas com doencas raras estao geralmente localizados em hospitais-escola ou hospitais
universitarios. Na Atencao Especializada no nivel tercidrio, o paciente poderd dispor da complementacado
diagnéstica ou terapéutica, com avaliacdo por outros especialistas e acesso a tratamentos de alta
complexidade, quando indicados e adequadamente avaliados, no que se refere a riscos ao paciente.

4.11. A frequéncia de episédios agudos (surtos) e periodos de laténcia, bem como a evolucao da FOP
nos pacientes é altamente varidvel. O diagnéstico diferencial é mandatério, pois as agudizacdes da FOP
devem ser diferenciadas dos processos inflamatérios de tumores ésseos e da fibromatose juvenil
agressiva.

Figura 3 - Crianca com inchacos que se assemelham a tumores sao surtos (flare-ups) da FOP em criancas.
Fonte: www.ifopa.org
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4.12. O tratamento atualmente disponivel é inespecifico e consta de medidas para melhora dos
sintomas e prevencdo de piora do quadro inflamatério da doenca. Para isso é necessario prevenir todo tipo
de trauma, acidental ou ndo, tais como cirurgias para retirada de ossos heterotdpicos ou correcdo de
malformacdes esqueléticas, injecdes intramusculares (incluindo as do calendéario nacional de imunizacdes),
anestesias odontolégicas, manipulacao agressiva das articulagdes (inclusive por fisioterapia), esporte
decontato fisico, quedas e doencas virais também podem causar surtos inflamatérios _e estratégias para
prevenir doencgas virais incluem a higienizacao adequada das maos e a limitagao do contato dessas
criangas com pessoas doentes. O tratamento medicamentoso atual é baseado no uso de corticoides e anti-
inflamatdrios nao esteroidais na fase aguda da doenca, a fim de limitar o processo inflamatério.

ATENCAO: Ao se encaminhar para outros especialistas o paciente, para uma investigacao
clinica de outras doencas que o acometam, é importante informar a equipe acerca do quadro
de FOP e que procedimentos invasivos podem causar piora no quadro.

4.13. Com o diagnéstico estabelecido e apds orientacées a familia, a crianca com FOP pode ser
acompanhada nos ambulatérios especializados e nos Centros Especializados em Reabilitacdo (CER), que
podem atuar como pontos coordenadores de cuidado assistencial juntamente com a Atencdo Primaria a
Saude. Atualmente, hd CER implantados em todos os estados brasileiros. Salienta-se o seguimento do
cuidado pela Atencao Primaria em Sadde (Figura 4), que pode monitorar o desenvolvimento da crianca
mediante o preenchimento de instrumentos especificos, como a Caderneta da Crianca, que pode fornecer
orientacdes a familia e garantir o acompanhamento das alteracées de condicdo de salde do individuo ao
longo da vida. Nesse instrumento, devem ser registradas todas as informacdes sobre o atendimento a
crianca nos servicos de salde, de educacdo e de assisténcia social, o que facilitard o acompanhamento
multidisciplinar e em diferentes unidades de salde. Na Caderneta da Crianga constam roteiros detalhados
para realizacao do exame fisico completo da crianca e da diversidade de sinais que indiguem alteracoes de
crescimento e desenvolvimento que podem ser identificadas clinicamente.

Figura 4 - Fluxo assistencial de criancas com FOP
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4.14. A FOP impde um quadro draméatico ao individuo atingido, porém, felizmente, sua incidéncia é
bastante limitada, sendo classificada como doenca rara. As diretrizes para a atencao aos pacientes com




doenca rara sdo objeto de uma politica especifica do Ministério da Saulde, instituida pela Portaria GM/MS
199, de 30 de janeiro de 2014 (incluida na Portaria de Consolidacao N2 2/2017, em seu Anexo XXXVIII).

5. INFORMACOES RESUMIDAS SOBRE A FOP

E uma doenca extremamente rara do tecido conjuntivo, em que uma mutacdo genética altera o
Descricao mecanismo de reparo do corpo fazendo com que o tecido conjuntivo (incluindo musculo, tendao
e ligamento) seja ossificado, quando danificado.

Fibrodisplasia ossificante progressiva (FOP) , Miosite ossificante progressiva ou

Sindnimos , P "
Sindrome do “homem de pedra”.

A anamnese, o exame fisico e os achados radiograficos praticamente determinam o diagndstico,
mas o diagndstico diferencial deve levar em consideracdo outras causas de ossificacdo ectdpica,
a osteodistrofia hereditaria de Albright, a calcificacao heterotépica pseudomaligna, a
heteroplasia 6ssea progressiva e mesmo um cancer ésseo (osteossarcoma). Nos surtos, a
diferenciacao deve ser feita com processos inflamatdérios de tumores ésseos e da fibromatose
juvenil agressiva.

Diagndstico diferencial

Teste preditivo Nao ha.
Confirmada a suspeita apds anamnese e teste clinico, o teste genético a ser indicado é a busca
Teste Genético de variantes genéticas por painel de sequenciamento de nova geracao dos genes ACVR1,

EXT1,EXT2, GNAS, PTPN11 e ROR2.

Avaliacao  familiar  de O aconselhamento genético pode ser indicado.

risco

Tratamento O tratamento atualrpente d'isponl'vel é ines.pecffico,e'consta de medidas para a melhoria dos
sintomas e prevencao de piora do quadro inflamatério da doenca.

Incidéncia <1/1.400.000
A FOP é uma doenca genética, que, na maioria dos casos, deve-se a uma mutacao de forma

Padrdo de heranga espontanea no gene ACVR1. No restante dos casos, pode ser herdada de um dos pais por meio
de um padrdo autossOmico dominante.

Idade de inicio Infancia

Padrio de distribuicdo |Sem relacdo direta com caracteristicas étnicas, sexuais ou geogréficas.

Todos os pacientes tém mutacdes “missense” (a mudanca da base nucleotidica causa uma

Etiologia alteracao do aminodacido), heterozigéticas no ACVR1 em aminoacidos conservados.

Receptor de ativina A tipo I/quinase 2 semelhante a ativina (ACVR1/ALK2), um receptor de

Genes envolvidos proteina morfogenética 6ssea (BMP) tipo |, localizado no cromossomo 2( 2q23-24).

Prova molecular Andlise de sequéncia de DNA de éxons codificadores de proteinas e “splice junctions”.
ORPHA 337 - Fibrodysplasia ossificans progressiva
OMIM 135100 - Fibrodysplasia ossificans progressiva
GARD 6445 - Fibrodysplasia ossificans progressiva
CODIGO CID-10 M61.1 - Miosite ossificante progressiva
CODIGO CID-11 FB31.1 - Fibrodisplasia ossificante progressiva
6. VACINACAO DAS PESSOAS QUE VIVEM COM FOP
6.1. A prevencao de infeccOes é essencial para individuos que vivem com FOP. No entanto, existem

importantes consideracdes, precauc0es e recomendacdes a serem avaliadas para vacinacao desses
pacientes:

6.1.1. A principio, injecdes intramusculares sao contraindicadas pelo risco de ossificacdo heterotépica
(OH) no local de aplicacdo das vacinas. Por exemplo, a vacina triplice bacteriana DTP estd associada a
0ssos heterotépicos em 27% das criancas FOP (Lanchoney et al., 1995). Os mecanismos especificos e a
incidéncia ainda sdo desconhecidos. Recomenda-se ndo aplicar nenhuma vacina que contém componentes
de difteria ou tétano, por nenhuma via, pois ha evidéncias que podem desencadear surtos inflamatérios e
OH, resultando em perda permanente do movimento articular;

6.1.2. Vacinas com componentes diftérico e/ou tetanico, como Pneumocécicas, Meningocdcicas e
Haemophilus influenzae tipo b sdo particularmente preocupantes, pois hd evidéncias que podem
desencadear surtos inflamatérios e ossificacdo heterotépica (OH), resultando em perda permanente do
movimento articular.

6.1.3. Se possivel, a vacina devera ser aplicada em um local que ja esteja fundido, pois todas as
vacinas parecem induzir alguma reacao local (dor e inchaco no braco). Escolher o local da injecao perto de
uma articulacdo ou grupo muscular que ja foi afetado por OH, e em um local que ndo causaria muitas
complicacées se osso heterotépico se formasse. Dessa forma, se uma crise se desenvolver, é menos
provavel que resulte em perda de mobilidade.

6.1.4. Os pacientes com FOP devem estar livres de crises por pelo menos 2 semanas antes de
receber qualquer vacina.

6.1.5. Os membros da familia que vivem na mesma casa e os cuidadores devem ter seus esquemas
vacinais completos para a faixa etaria, para maior protecdo dos pacientes;

6.1.6. A decisdo de aplicar uma determinada vacina no paciente com FOP é pessoal e baseada no
equilibrio entre riscos e beneficios e deve ser discutida com a equipe médica e o paciente, ou sua familia
no caso das criancas e adolescentes.


https://www.orpha.net/consor/cgi-bin/OC_Exp.php?Lng=EN&Expert=337
http://omim.org/entry/135100
https://rarediseases.info.nih.gov/diseases/6445/index

6.1.7. Optar, sempre que possivel, pela via subcutanea (SC), mesmo com vacinas
aplicadas normalmente via intramuscular (IM).

7. RECOMENDAGCOES ESPECIFICAS
7.1. Vacinas administradas por via subcutanea que sao seguras para pacientes com FOP:

e Triplice viral (SCR), varicela (V), tetra viral (SCRV), vacina poliomielite inativada (VIP) e vacina
pneumocécica polissacaridea 23-valente (VPP23).

e Vacinas com recomendacao de administracao intramuscular, mas que sao eficazes e
provavelmente seguras via SC: - Hepatite A e hepatite B.

7.2. Vacinas com recomendacao de administracao IM, que provavelmente sao seguras via SC, mas
os dados de eficdcia sao ausentes:

e Meningocécica B e Haemophilus influenzae tipo b (Hib).
e Vacina contra o papiloma virus humano (HPV).

* A unica marca de vacina Hib nao conjugada a componente diftérico ou tetanico é a
PedvaxHIB®

7.3. Vacinas com recomendagao de administracao intramuscular, sem dados de eficacia na
aplicacao SC e que podem NAO ser seguras para pacientes com FOP devido a conjugacdo a componentes
diftérico ou tetanico:

¢ Vacina Hib (exceto PedvaxHIB®)
e Meningocdcicas conjugadas C e ACWY
¢ Vacinas pneumocdcicas conjugadas: VPC10, VPC13, VPC15 e VPC20.

7.4. Vacinas dupla ou triplice bacterianas (DTP, DT, dT, dTpa e formulagbes combinadas
contendo componentes diftérico ou tetanico)

e Nao sao recomendadas em pacientes com FOP pela possibilidade de causarem
surtos inflamatérios, ossificacdo heterotopica e perda permanente do movimento
articul

7.4.1. Situacoes especificas em que a vacinacdao é necessaria por risco de vida
devem ser analisadas individualmente:

a) Difteria - se houver suspeita clinica de difteria, seguir as diretrizes de diagnéstico e tratamento
.do Guia de Vigilancia em Saude-62 edicao.

b) Coqueluche - Para bebés e pessoas com comprometimento respiratério:

- Surto local ou na comunidade - afastar a crianca com FOP da escola;

- Suspeita de coqueluche em individuo com FOP - iniciar tratamento precoce;
- Contato intradomiciliar com coqueluche - fazer profilaxia pés-exposicao.

c) Tétano

e O uso de limunoglobulina antitetanica (IGAT) por via subcutdnea deve ser considerado nas
situacOes de risco para tétano;

e Se IGAT administrada IM, administrar em local préximo da articulacao ou musculo que ja perdeu a
funcao;

e Como IGAT via IM pode desencadear surto, administrar prednisona profilatica na dose de 2mg Kg
dia (maximo 100 mg), por 2 dias, reduzindo a dose diaria em 50% a cada 2 dias;

*Se IGAT nao disponivel, administrar vacina contendo componente tetanico via SC com
prednisona profilatica no mesmo esquema da situacao anterior.

8. OUTRAS VACINAS

8.1. Raiva - Usar via intradérmica se houver indicacao.

8.2. Febre amarela - Avaliar risco de infeccdo. Recomendar apenas para residentes ou viajantes
para areas endémicas.

8.3. Influenza - Causa importante de morbimortalidade em pacientes com FOP. Recomendar
anualmente.

*Administrar a vacina Influenza inativada por via SC, dividindo a dose de 0,5ml em duas
injecoes de 0,25ml SC.



8.4. Vacina COVID-19

8.4.1. Pessoas com FOP apresentam risco significativo para covid e, portanto, devem ser vacinadas,
mas com atencdo as precaucdes:

a) Administrar a vacina em local anatomico ja afetado;

b) Discutir com médico antes da vacinacdo sobre questdes de alergias prévias aos componentes da
vacina e potenciais interacdes medicamentosas.

*Aplicar a vacina pela via e dose recomendadas, ou seja, intramuscular (IM) para as vacinas
disponiveis atualmente. A seguranca e eficacia de receber a vacina pela via subcutanea
nao sao conhecidas, podendo levar a respostas inflamatdrias e imunoldgicas imprevisiveis.

8.5. Vacina rotavirus

e A vacina oral que contém virus vivo, é recomendada a dose 1 aos 2 meses podendo ser
aplicada até 1lmeses e 29 dias e a D2, recomendada aos 4 meses, pode ser administrada
até 23 meses e 29 dias de idade. Como a maioria das pessoas com FOP é diagnosticada
entre 3 e 6 anos de vida muitas com FOP ja terao recebido essa vacina.

8.6. Vacina Dengue

A vacina contra a dengue é recomendada no Sistema Unico de Salde/SUSapenas para criancas
e adolescentes de 10 a 14 anos seguindo as recomendac¢des vigentes neste momento.

9 CONSIDERACOES FINAIS

9.1. Diante do exposto, e, considerando a gravidade da doenca e a importancia do diagndstico
precoce, ja na sala de parto ou nas primeiras consultas pediatricas, e considerando ainda ser a vacinacao
fundamental para a protecdo contra as doencas imunopreviniveis, apds discussao com representantes do
Departamento do Programa Nacional de Imunizacbes/SVSA, das Coordenacdes de Doencas Raras/SAES e
da Salde das Criancas, Adolescentes e Jovens/SAPS, das Sociedades Cientificas e especialistas na éarea, foi
elaborado esse documento com as recomendacdes para vacinagcao dos portadores de FOP, com o objetivo
da elaboracao de protocolos individualizados de vacinacao para criangcas com FOP, considerando suas
particularidades.

9.2. Foi destacada a importancia do exame fisico no nascimento por pediatras e enfermeiros, assim
como nas consultas nos servicos de atencdo primaria, nas salas de vacinacdo, visando o diagnéstico o
mais cedo possivel, para que essas criangas possam ter os encaminhamentos adequados, incluindo o
encaminhamento para Centro de Referéncia em Doenca Rara, sejam vacinadas de acordo com as
orientacdes acima e o melhor tratamento possivel.

9.3. Recomenda-se que a vacinacao seja realizada na Rede de Imunobiolégicos Especiais/ RIES e
deverd ser fortalecida a comunicacdo entre essa Rede e os servicos de atencdo priméaria para otimizar o
acompanhamento de criancas com doencas de base, e e ressaltada a importancia do alinhamento do
especialista que acompanha a crianca e o servico de vacinacdo. As familias desses pacientes deverao ser
instruidas sobre os aspectos da vacinacdo e todos os contactantes deverao ter seu calendério de
vacinacao completado para a protecdo dos portadores de FOP.

10. PARTICIPANTES

10.1. Angela Rocha - CRIE/PE e assessora do DPNI

10.2. Ana Goretti Kalume Maranhao- pediatra do DPNI

10.3. Ana Karolina Barreto Berselli Marinho - Sociedade Brasileira de Alergia e Imunologia e
assessora do DPNI

10.4. Ana Paula Burian - CRIE/ES

10.5. Ana CarolinaDigues- sanitarista e consultora da Coordenacdo de Doencas Raras/SAES

10.6. Bruna Braganca Boreli_Volponi- pediatra da Coordenacdo-Geral de Atencao a Saude das
Criancas, Adolescentes e Jovens/SAPS.

10.7. Claudia Cabral de Aguiar Oliveira -enfermeira e consultora da Coordenacao de Doencas
Raras/SAES

10.8. Erica Carine Campos Rosa- Bidloga molecular e Farmacéutica, consultora técnica da

Coordenacao Geral de Doencas Raras/SAES.



10.9. Kamila Carrero - responsavel técnica dos RIES/DPNI

10.10. Marta Heloisa Lopes - Professora da Faculdade de Medicina da USP, assessora do DPNI e
CRIE/USP

10.11. Marco Safadi Professor da Faculdade Federal do Estado de Sao Paulo e assessor do DPNI

10.12. Monica Levi- Presidente da Sociedade Brasileira de Imunizacdes e assessora do DPNI

10.13. Natan Monsores de Sa- Professor da Universidade de Brasilia e Coordenador da Coordenacao
Geral de Doencas Raras/SAES.

10.14. Renato Kfouri- Sociedade Brasileira de Pediatria, Sociedade Brasileira de Imunizacbes e
assessor do DPNI

10.15. Salmo Raskin - Diretor Cientifico do Departamento de Genética e Coordenador do Grupo de
Trabalho de Doencas Raras da Sociedade Brasileira de Pediatria.

10.16. Sonia Isoyama Venancio - Coordenadora-Geral de Atencdo a Salde das Criancas, Adolescentes
e Jovens/SAPS.

10.17. Vania Prazeres - Departamento Cientifico de Genética Médica e Triagem Neonatal da

Sociedade Amazonense de Pediatria e membro da Comissdo Cientifica de Anomalias Congénitas da
Sociedade Brasileira de Genética Médica e GenO6mica

10.18. Tania Petraglia - CRIE/R] e assessora do DPNI
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