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Resumo

Introducgao: Este estudo analisa o papel dos enfermeiros no cuidado integral durante
o transplante de medula 6éssea em criangas com SCID, uma doenga genética rara que
compromete o sistema imunologico. Como unico tratamento eficaz, o TMO apresenta
riscos significativos e exige uma equipe multidisciplinar, com destaque para a atuagéao
dos enfermeiros no gerenciamento do procedimento e no acompanhamento pos-
transplante. A pesquisa busca identificar as competéncias essenciais desses
profissionais e enfatiza a importédncia da qualificacdo para garantir cuidados
adequados e melhores resultados clinicos. Objetivo: Identificar as competéncias
essenciais dos enfermeiros no transplante de medula éssea. Método: Trata-se de
uma revisdo integrativa de literatura para investigar as abordagens de enfermagem
no cuidado de criangas com imunodeficiéncia combinada grave durante o transplante
de medula éssea. A pesquisa seguiu um processo sistematico de selegcao e analise
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de artigos relevantes, encontrados em bases como BVS, Embase, SciELO, PUBMED
e Google Académico, com foco em publicagdes entre 2019 e 2024. Resultados: A
triagem neonatal é essencial para detectar precocemente a SCID, e técnicas como
PCR digital melhoram o diagnostico. Enfermeiros especializados no TMO contribuem
para melhores resultados, e a triagem tem aumentado as taxas de sobrevivéncia no
Brasil. Conclusao: A triagem neonatal e os métodos avancados de diagndstico s&o
fundamentais para a deteccao precoce da SCID, e os enfermeiros desempenham um
papel central no cuidado durante o transplante de medula 6ssea.

Palavras-chave: Transplante; Medula Ossea; Crianca; Imunodeficiéncia Combinada
Grave.

Abstract

Introduction: This study analyzes the role of nurses in providing comprehensive care
during bone marrow transplantation (BMT) in children with severe combined
immunodeficiency (SCID), a rare genetic condition that compromises the immune
system. As the only effective treatment, BMT involves significant risks and requires a
multidisciplinary team, with nurses playing a central role in managing the procedure
and post-transplant follow-up. The research aims to identify the essential
competencies of these professionals and highlights the importance of proper training
to ensure adequate care and improved clinical outcomes for children with SCID.
Objective: To identify the essential competencies of nurses in bone marrow
transplantation. Method: This is an integrative literature review investigating nursing
approaches in the care of children with severe combined immunodeficiency during
bone marrow transplantation. The study followed a systematic process of selecting
and analyzing relevant articles from databases such as BVS, Embase, SciELO,
PUBMED, and Google Scholar, focusing on publications from 2019 to 2024. Results:
Neonatal screening is essential for early detection of SCID, and advanced techniques
such as digital PCR enhance diagnosis. Specialized nurses in BMT contribute to better
outcomes, and neonatal screening has increased survival rates in Brazil. Conclusion:
Neonatal screening and advanced diagnostic methods are crucial for early SCID
detection, and nurses play a central role in care during bone marrow transplantation.
Expanding these programs in Brazil is vital to improve clinical outcomes and reduce
costs.

Keywords: Transplantation; Bone  Marrow; Child; Severe  Combined
Immunodeficiency.

1. Introducgao

Esta pesquisa tem como objeto de estudo a abordagem de enfermagem no
cuidado integral durante o transplante de medula 6ssea (TMO) em criangas com
imunodeficiéncia combinada grave (SCID). O interesse por esse tema decorre da
necessidade de evidenciar a relevancia do papel da enfermagem na gestdao de um
procedimento de alta complexidade, considerado a unica intervengao eficaz para a
SCID. Essa condigédo genética rara compromete gravemente o sistema imunoldgico e
apresenta altas taxas de mortalidade sem intervencao precoce.

A imunodeficiéncia combinada grave (SCID) caracteriza-se por uma elevada
suscetibilidade a infeccbes devido a deficiéncia ou auséncia de células T, com
variagbes nos niveis de células B e células NK. Como consequéncia, o sistema
imunologico praticamente perde a capacidade de defesa contra agentes infecciosos
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como bactérias, virus e fungos. Além disso, observa-se que a maioria das criangas
com SCID desenvolve infeccdes oportunistas entre o primeiro e o terceiro més de
vida, evidenciando a urgéncia de diagndstico e tratamento precoces (Silva et al., 2022;
TANGYE et al., 2022).

Embora inicialmente assintomaticos, os pacientes evoluem para quadros
graves, incluindo infecgdes persistentes, dificuldade no ganho de peso e atraso no
desenvolvimento. Sem intervengao, a SCID tem uma taxa de mortalidade que alcanga
100% nos dois primeiros anos de vida, reforgando a importancia de estratégias
terapéuticas eficazes (Goebel et al., 2024; Silva et al., 2022; TANGYE et al., 2022).

Dentre as opg¢des de tratamento, o transplante de medula 6ssea (TMO) se
destaca como a abordagem curativa mais eficaz. Essa técnica consiste na
substituicdo da medula 6ssea comprometida por células-tronco saudaveis, podendo
ser realizada por meio de transplante autélogo (células do proprio paciente) ou
alogénico (células de um doador compativel). No entanto, o TMO apresenta desafios
significativos, incluindo risco de rejeigado, infecgbes, sangramentos e outras
complicagdes clinicas frequentes (SILVA et al, 2020).

Para viabilizar um diagnéstico precoce e direcionar adequadamente os
pacientes ao TMO, utiliza-se a técnica de quantificagdo de TRECs (T-cell receptor
excision circles). Essa abordagem, realizada em amostras de sangue seco, permite
identificar niveis baixos de TRECs, indicadores de linfopenia de células T e
comprometimento imunoldgico (SILVA et al, 2022).

O transplante de medula 6ssea envolve multiplas etapas que demandam o
trabalho de uma equipe multidisciplinar, onde o enfermeiro desempenha um papel
central. Além de atuar na preparagcdo pré-transplante, os enfermeiros sao
responsaveis pela administragao das células-tronco, monitoramento de complicagoes,
suporte emocional e educacao dos pacientes e suas familias. A Resolugdo COFEN
n°® 736, de 17 de janeiro de 2024, destaca a importancia da qualificagdo continua
desses profissionais, estabelecendo diretrizes especificas para a pratica de
enfermagem no TMO (RIBEIRO et al, 2024; COFEN, 2024).

Diante desse contexto, a pesquisa busca responder a seguinte pergunta: Quais
séo as principais competéncias exigidas dos enfermeiros para o desenvolvimento do
cuidado integral no transplante de medula 6ssea em criangas com SCID, desde o
diagnostico até o pos-transplante? O objetivo principal € identificar e analisar essas
competéncias, contribuindo para o desenvolvimento de praticas de enfermagem mais
qualificadas e adequadas.

Este trabalho apresenta relevéancia significativa para a sociedade e para a area
da saude, pois seus resultados podem subsidiar a elaboracdo de protocolos de
cuidado mais eficazes, a formacdo de profissionais mais preparados e o
aprimoramento de politicas de saude. Além disso, ao abordar os desafios enfrentados
pelos enfermeiros no contexto do TMO, a pesquisa ressalta a importancia de garantir
assisténcia equitativa e de qualidade para criangas com SCID, promovendo melhores
desfechos clinicos e qualidade de vida para os pacientes e suas familias.

2. Metodologia

Para o alcance do objetivo proposto neste trabalho, o método empregado foi a
revisao integrativa de literatura, que consiste na elaboragdo de ampla analise de
uma revisao bibliografica, promovendo discussdes sobre métodos e resultados de
pesquisas publicadas em revistas cientificas (Cardoso; Oliveira 2021).

O tipo de reviséo integrativa, conforme destacaram Mendes; Silveira e Galvao
(2019) é um procedimento que possibilita a sintetizagdo de evidéncias cientificas
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através do processo sistematico minucioso. Entretanto, a condugcdo de uma
metodologia através da revisdo integrativa tem como base nos rigores e principios
sistematicos. Sendo assim, este método obedece as seguintes etapas: 1) criagdo de
uma pergunta norteadora; 2) catalogacdo e selegdo de artigos de estudo
secundarios; 3) exploragdo dos dados achados; 4) avaliar criticamente sobre os
estudos secundarios incluidos na reviséo; 5) sintese dos resultados da revisao.

A coleta das referéncias para o desenvolvimento da presente pesquisa foi
realizada na Biblioteca Virtual em Saude (BVS), na Embase, artigos cientificos,
Scientific Electronic Library Online (SciELO) e National
Library of Medicine (PUBMED).

Para estratégia de selecdo dos artigos foram utilizados os Descritores em
Ciéncia da Saude (DECs/ MESH) e os operadores booleanos AND e OR, como forma
de filtrar os artigos que tem relagdo de fato com a tematica do estudo. Importante
destacar que foram selecionados artigos na lingua portuguesa e inglesa, para tanto
foram usados os descritores: Transplante; Medula Ossea; Crianga; Imunodeficiéncia
Combinada Grave. E na lingua inglesa: Transplantation; Bone Marrow; Child Severe
Combined Immunodeficiency.

Os critérios de inclusdo foram artigos de pesquisa original, completos e
disponiveis para leitura/analise em inglés e portugués que abordem a respeito da
Abordagens de Enfermagem no Cuidado Integral durante o Transplante de Medula
Ossea em Criangas com Imunodeficiéncia Combinada Grave e artigos compreendidos
no periodo entre 2019 a 2024.

Para os critérios de exclusdo, foram desconsiderados artigos de opinido,
artigos como estudos sem metodologia clara, publica¢gdes duplicadas (entre as
bases de dados) e estudos pilotos, ou seja, estudos em que a metodologia esta em
fase experimental. Foram descartados também artigos que ndo tem relagdo com a
tematica do presente estudo e artigos com mais de cinco anos de publicagéo.
Em relagdo aos artigos utilizados no trabalho, o quadro 1 mostra os artigos
encontrados nas diferentes bases de dados, destacando a quantidade de artigos
encontrados, artigos selecionados e excluidos, além da quantidade de artigos
utilizados, bem como a porcentagem dos mesmos em relagdo ao total de artigos de
cada base de dados.

Quadro 1 — Artigos encontrados e selecionados nas bases de dados.

Base de Artigos Artigos Selecionad Artigos

dados encontrado excluido 0s p/ incluso
S S analise S

BVS 30 24 6 -

Embase 8 6 2 -

PUBMED 98 90 8 5

Scielo 16 13 3 2

Google 281 266 15 3

Académic

0

Total 433 402 34 10

Fonte: Autoria propria (2024).

Dos artigos pré-selecionados para avaliagcdo da elegibilidade, publicagdes
foram descartadas da pesquisa por ndo atenderem a proposta, consequentemente
dez (10) artigos foram designados para a amostra. Dessa forma, com base nas
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informagdes da pesquisa, utilizou-se um fluxograma que organizou gradativamente os
elementos do estudo (Figura 1).

Figura 1 — Fluxograma PRISMA2020 de selecdo da amostra dos artigos e critérios de inclusédo e
exclusao.

‘ Identificagao dos estudos através de bases de dados e registos Identificagao de estudos através de outros métodos

—

o Registos identificados através de Registos identificados em

E‘ Bases de dados: PUBMED (n Google Academico (n = 281).

§ =98), BVS (n = 30), Embase

-] (n = 8), Scielo (n = 16).

o

= Registos (n = 433)

l
— I
) N Registos excluidos ndo i 3 Publicacdes retiradas
Regnstos_e:v;;nagem ———| obedecem ao critério de inclusdo Registos em triagem leituras dos titulos e
(n=152) (n=133) (n=281) g resumos
l (n=266)
Publicacdes pesquisadas para se Publicacdes refiradas nao Publicacbes pesquisadas para Publicacdes retiradas ndo
£ manterem [———»{ comesponde ao problema da se manterem — correspondente ao
2 (n=19) pesquisa (n=15) problema da pesquisa (n =
2 (n=12) 12)
. ! }
Publicacdes avaliadas para Publicacdes excluidas: Publicacdes avaliadas para
elegibilidade [EE— 1Artigos néo originais elegibilidade
(n=7) « . (n=3)
1)Artigos ndo disponivel na integra
l)Artigos que nao foram
— publicados em Portuguese/ingles
— IV)Artigos publicados com mais de
. 5 anos

9 Total de estudos incluidos na

= revisdo

2 (n=10)
J

Fonte: Autores (2024).

ApOs a coleta dos artigos, foram realizadas analises preliminares das
bibliografias catalogadas, com o objetivo de excluir os artigos que ndo obedeceram
aos critérios preestabelecidos segundo aos critérios de inclusdo e exclusdo adotados,
e por isso, foram eliminados artigos nédo indexados, estudo piloto, ou seja, estudos
onde a metodologia esteja submetida a teste, artigos incompletos e artigos que nao
obedeciam a condigao relacionada ao contexto estudado.

Por ultimo foram analisados os achados mais significativos a respeito dos
desafios do cuidado de enfermagem em ambiente prisional, e a partir dai enfatizar os
resultados coletados nos dados contidos em trabalhos que fazem meng&o ao tema
abordado.

3. Resultados e Discussao

Os dados foram selecionados obedecendo ao grau e importancia para o
desenvolvimento da pesquisa, e para isso, foi feita uma analise minuciosa referente
ao objeto de estudo de cada artigo catalogado. A quadro 1 apresenta os artigos
utilizados para discussao tedrica, destacando o nome do autor e ano de publicagao
dos artigos, objetivos de cada artigo. Para a segdo da discussao foram usados 10
artigos, como pode ser conferido nos quadros 1.

Quadro 1 - Artigos mais relevantes utilizados no desenvolvimento da pesquisa, destacando o autor,
ano e objetivos pela ordem de citagao no estudo.
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ANO/
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2022/
Brasil

2024/
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2024/
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2022/
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Research,
Society
Developmen

Brazilian
Journal
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Transplantation

Faculdade
Medicina
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da

The Journal of

Allergy
Clinical
Immunology

and

TiTULO DO ARTIGO
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Para Sindrome da
Imunodeficiéncia
Combinada Grave

Competéncias

Essenciais para a
Atuacao do
Enfermeiro no
Transplante de

Medula Ossea

DUAS DECADAS de
EXPERIENCIA EM
IMUNODEFICIENCIA
COMBINADA
GRAVE (SCID) EM
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REFERENCIA
BRASILEIRO
UNIVERSIDADE
FEDERAL de MINAS
GERAIS

Long-term clinical
outcomes of severe
combined

immunodeficiency
patients given
nonablative marrow

transplants.

AUTORES

BOMFIM
et al

FARIAS et
al

GOEBEL
et al

HARDIN et
al

OBJETIVOS
Avaliar o]
rastreamento
neonatal para

imunodeficiéncia
combinada grave e
sua contribui¢cao
para os portadores.
Desvelar a
percepcao dos
enfermeiros relativa
as competéncias
exigidas durante o
processo de cuidado
a pacientes na
unidade de TMO e
identificar se os
enfermeiros

reconhecem
incremento da
qualidade em

unidades de TMO
que implementam o
cuidado de
enfermagem

exclusivamente por
enfermeiros.

o descrever o peffil

demografico,
fenotipico e
genotipico dos
pacientes com

diagnostico de SCID
acompanhados em
um centro de
referéncia brasileiro
e avaliar o impacto
do diagndstico e

terapéutica

precoces na
evolucgao

clinica e na
sobrevida  desses
pacientes.
Caracterizar 0s

resultados a longo
prazo de pacientes
com IDCG tratados
em um unico centro.
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complications  after
hematopoietic stem

cell transplantation for
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children: a multicenter
nationwide study.

LIMA et al

OLIVEIRA

OLIVEIRA

SILVA et al

SILVA et al
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PYCHALA

O presente trabalho
procura elucidar que
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precoce, por meio
da triagem neonatal,
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prevenir a morte de
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da sindrome da
imunodeficiéncia

combinada  grave
(Scid) por meio do
teste do pezinho,

destacando o]
pioneirismo do
Hospital da Criancga
de Brasilia José
Alencar (HCB) no
tratamento  dessa
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Investigar o papel do
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transplante de
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pediatria.
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doenga fungica
invasiva (IFD) e
infecgbes virais (VI)
em pacientes

pediatricos com DIP
apos transplante
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células-tronco
hematopoiéticas
(alo-HSCT).

Fonte: Autoria propria (2024).

A triagem neonatal desempenha um papel essencial na identificagdo precoce
de doencgas graves, como a sindrome da imunodeficiéncia combinada grave (SCID).
Essa detecgéo precoce é crucial para minimizar sequelas, reduzir a mortalidade e
oferecer melhores progndsticos aos pacientes. Para que esse processo seja eficaz, €
necessario assegurar a facilidade na coleta de amostras e realizar uma ampla
conscientizagao pré-natal sobre sua importancia, fatores considerados determinantes
para o sucesso do programa (Bomfim et al., 2022).

A inclusdo da SCID no painel de triagem neonatal, implementada em 2023,
representou um marco no diagnostico precoce de mais de 50 doengas no Brasil. O
Hospital da Crianga de Brasilia José Alencar (HCB) foi pioneiro no tratamento de
pacientes diagnosticados precocemente pelo teste do pezinho, realizando
transplantes de medula 6ssea que evitaram complicagdes graves. A detecgao rapida
e 0 inicio imediato do tratamento destacam-se como medidas fundamentais para
aumentar as taxas de sobrevida e reduzir o impacto das doencas em criangas
afetadas (Oliveira, 2023).

A aplicacdo de técnicas avancadas, como os ensaios TREC e KREC, tem se
mostrado eficaz na triagem neonatal da SCID, possibilitando diagnésticos precoces e
intervengdes rapidas. Contudo, a definicdo de valores de corte ainda € motivo de
debate devido a fatores como variacdes laboratoriais € o tamanho das amostras
analisadas. Em um estudo realizado na Nagdo Navajo, a obrigatoriedade desses
testes mostrou-se essencial para melhorar os desfechos clinicos. No Brasil, a
subnotificagcdo de casos de SCID ainda € um desafio, mas evidéncias indicam que a
triagem neonatal ampliada é uma estratégia economicamente viavel, reduzindo os
custos associados a complicagbes e internagdes em pacientes ndo diagnosticados
(Silva et al., 2022; Lima et al., 2020).

Entre 2020 e 2021, um programa piloto de triagem neonatal foi conduzido em
Minas Gerais, triando cerca de 202.772 criangas e identificando uma prevaléncia de
SCID de 1:33.795, valor superior a média global. Esse projeto, aliado a sangao da Lei
n° 14.154 em 2021, que regulamentou a triagem neonatal ampliada no Brasil,
culminou na implementagao universal da triagem para SCID no SUS em janeiro de
2024 no estado de Minas Gerais (Goebel et al., 2024).

Métodos avangados, como o PCR digital em gota, tém se destacado pela
precisdo no diagnostico de SCID e outras imunodeficiéncias primarias (PIDD),
evidenciando variagdes importantes, como as diferencas nos niveis de KREC entre
meninos e meninas. Esses avangos reforcam a necessidade de expandir os
programas de triagem neonatal, com o suporte de politicas publicas e profissionais de
saude, visando melhorar a qualidade da assisténcia e garantir uma recuperagao
imunoldgica adequada (Bomfim et al., 2022).

No contexto do transplante de medula 6ssea (TMO), a realizag&o precoce do
procedimento e o controle rigoroso de infecgdes antes dos 3,5 meses de idade séo
fatores determinantes para aumentar as taxas de sobrevivéncia em pacientes com
SCID. Estudos apontam que, embora transplantes de doadores HLA-idénticos
apresentem os melhores resultados, alternativas como o transplante haploidéntico,
com deplecéo seletiva de células T, também sao viaveis. O uso de ciclofosfamida pos-
transplante e condicionamentos mieloablativos de toxicidade reduzida tem
demonstrado resultados promissores, especialmente em paises com recursos
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limitados. Contudo, mais investigacbes s&0 necessarias para compreender
plenamente a relagdo entre o tipo de condicionamento e os indices de sobrevivéncia
(Goebel et al., 2024).

A atuacado do enfermeiro no TMO é multifacetada, exigindo habilidades como
raciocinio clinico, lideranga, trabalho em equipe e educagcao em saude. Equipes
compostas por enfermeiros especializados em onco-hematologia tém alcangado
melhores desfechos clinicos, incluindo maior controle de sintomas e aumento da
satisfacao do paciente. Além disso, o enfermeiro é frequentemente reconhecido como
o lider na coordenagédo dos cuidados interprofissionais, gerenciando conflitos e
assegurando a harmonia da equipe. Estudos apontam que a formagao continua é
essencial para atender as demandas especificas desse campo, destacando a
importancia de investir na ampliagdo da capacitagdo académica em enfermagem
(Farias et al., 2024).

Pesquisas recentes reforcam que a deteccao precoce da SCID € essencial para
alcancar altas taxas de sobrevivéncia. Um estudo com pacientes submetidos ao TMO
mostrou que aqueles transplantados antes dos 3,5 meses apresentaram uma taxa de
sobrevivéncia de 94%. Apesar das complicagées comuns no periodo pos-transplante,
como erupgdes cutdneas e ansiedade, a maioria dos pacientes relatou que essas
condigbes foram transitorias e autolimitadas. Além disso, metade dos pacientes
adultos permanece em reposigao de imunoglobulina, com muitos levando uma vida
ativa e frequentando a faculdade (Hardin et al., 2022).

As complicagdes infecciosas continuam sendo um desafio no transplante de
medula 6ssea, com impactos significativos em o6rgdos como pulmbes, figado e
coragao. A profilaxia antimicrobiana intensiva e o uso de cateteres venosos centrais
sdo indispensaveis para minimizar esses riscos. Outro ponto critico € a doenga do
enxerto contra o hospedeiro (DECH), que afeta 6érgdos como a pele e o intestino,
exigindo controle rigoroso para garantir o sucesso do tratamento (Silva et al., 2020).

No Nordeste do Brasil, hospitais como o Hospital Universitario da UFBA e o
Hospital Sdo Rafael, em Salvador, tém se destacado na realizagao de transplantes de
medula éssea e no tratamento de doencas raras como a SCID. Esses centros
desempenham um papel fundamental na oferta de assisténcia de alta complexidade,
promovendo avangos no manejo de condigdes graves e raras (Bareto, 2024).

4. Conclusao

Concluindo com base na analise de estudos e dados apresentados, a triagem
neonatal desempenha um papel fundamental na identificacdo precoce de doencgas
graves, como a sindrome da imunodeficiéncia combinada grave, permitindo
intervengdes precoces que melhoram significativamente as taxas de sobrevivéncia e
a qualidade de vida dos pacientes. Métodos avancados de diagndstico, como PCR
digital e quantificacdo TREC, sdo muito eficazes na identificagdo da maioria das
imunodeficiéncias primarias. Isso exige a necessidade de expandir os programas,
especialmente na regido do Brasil, apoiados por politicas de intervencéo e programas
de treinamento profissional continuo. O enfermeiro participa ativamente do
gerenciamento e tratamento de pacientes com SCID, com fungdes que vao desde a
avaliacdo inicial até o acompanhamento, com énfase especifica na educagdo em
saude, suporte emocional e gerenciamento de complicagdes.

A certificacédo especializada e a colaboragado multidisciplinar desempenham um
papel vital na garantia de resultados clinicos positivos. Isso ressalta o papel da
lideranga compartilhada entre esses profissionais, com um enfermeiro assumindo a
lideranga na coordenacdo do atendimento ao paciente. Além disso, a detecgao
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precoce e o tratamento imediato, como no caso da SCID, vém com vantagens
econdmicas associadas a reducao do custo de complicagdes e maior hospitalizacao.
A integracédo da SCID na triagem neonatal no Brasil e a regulamentacdo da politica
de triagem neonatal estendida pelo Sistema Unico de Salude do Brasil € um marco
importante na saude que proporciona aos pacientes acesso mais confiavel ao
diagndstico e tratamento precoces. Finalmente, a pesquisa continua, a adaptagao de
tecnologias de triagem emergentes e o enfrentamento dos desafios resultantes da
subnotificagdo de casos e da variagdo do método laboratorial aumentarao
significativamente a eficacia da triagem neonatal. Além disso, o investimento
aprimorado em treinamento profissional, 0 aumento da cobertura de triagem e as
instalacdes de saude mais bem equipadas s&o essenciais para fornecer cuidados de
qualidade, levando a melhores resultados para condi¢gdes diagnosticaveis graves,
como a SCID, e, assim, promover melhor saude publica e qualidade de vida do
paciente.
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