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Resumo

A fibrose cistica é uma doenca genética, crénica e progressiva. Apesar de ser comumente associada ao
comprometimento dos pulmées, pode afetar outros 6rgéos, como intestino, péncreas e rins. No passado, pessoas com
a doenga possuiam uma expectativa de vida muito pequena, entretanto, gragas aos tratamentos hoje disponiveis, a
expectativa de vida estd acima dos 40 anos de idade. A populacéo desta doenga tem crescido significativamente, assim
novas demandas vém surgindo para os servicos de saude. O trabalho tem como principal objetivo demonstrar a
importancia da assisténcia prestada pelos profissionais de saude aos portadores da Fibrose Cistica durante o seu
tratamento e assim construirem uma boa qualidade de vida. Trata-se de um estudo descritivo, transversal, prospectivo
com abordagem quanti-qualitativa, realizado nas USF s do Municipio de Serra Talhada PE, incluindo os diagnosticados
com a fibrose cistica. O questiondario aplicado teve a intencdo de colher informagdes pertinentes e fazer novas
descobertas acerca dos pacientes com esta doenca, as criangas envolvidas na pesquisa apresentaram idade entre 0 a
10 anos. Foi possivel observar a importéncia do diagnéstico precoce para realizagéo de um tratamento mais eficaz, e
por conseguinte um melhor prognéstico. Conclui-se com este trabalho que as mées dos fibrocisticos tem boa
compreensdo sobre a doenga e consideram satisfatério o tratamento que sua crianga estd recebendo sob a equipe
multidisciplinar. O presente estudo espera-se através dos seus resultados proporcionar maior entendimento e
engajamento, principalmente aos familiares, os fibrocisticos, aos profissionais de satde e a populagéo em geral, por
se tratar de uma doenca rara, pouco conhecida e leiga nos estudos.

Palavras-passe: Fibrose Cistica; Importancia do Diagnéstico; Tratamento.

Abstract

Cystic fibrosis is a genetic, chronic and progressive disease. Although it is commonly associated with lung involvement,
it can affect other organs, such as the intestine, pancreas and kidneys. In the past, people with the disease had a very
short life expectancy, however, thanks to the treatments available today, life expectancy is above 40 years of age. The
population of this disease has grown significantly, so new demands are emerging for health services. The work has as
main objective to demonstrate the importance of the assistance provided by health professionals to patients with Cystic
Fibrosis during their treatment and thus build a good quality of life. This is a descriptive, cross-sectional, prospective
study with a quantitative and qualitative approach, carried out in USF's in Serra Talhada PE, including those diagnosed
with cystic fibrosis. The questionnaire applied was intended to collect relevant information and make new discoveries
about patients with this disease, the children involved in the research were aged between 0 and 10 years. It was possible
to observe the importance of early diagnosis for a more effective treatment, and therefore a better prognosis. It is
concluded from this work that the mothers of CF patients have a good understanding of the disease and consider the
treatment their child is receiving under the multidisciplinary team to be satisfactory. The present study is expected,
through its results, to provide greater understanding and engagement, especially to family members, cystic fibrosis
patients, health professionals and the general population, as it is a rare disease, little known and lay in studies.

Keywords: Cystic Fibrosis; Importance of Diagnosis; Treatment.
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Introducéio

A Fibrose Cistica (FC) é uma doenca genética causada por alteracées no gene chamado
CFTR (Cystic Fibrosis Transmembrane Regulator), que ficou conhecida por muitos anos como:
“doenca do beijo salgado”. E uma enfermidade com acometimento multissistémico que gera um
desequilibrio na concentracéo de cloro e sédio nas células que produzem as secrecées do corpo,
como muco e suor (glandulas exécrinas). Essa doenca néo se adquire ao longo da vida, ou seja,
para que alguém tenha é necessario que nasca com ela. E obrigatério a mée ou o pai carregar
o gene afetado pela doenca, mesmo que ambos ndo apresentem sintomas da mesma (SANTOS
et al., 2017).

Nos Estados Unidos, a incidéncia da doencga é varidvel: na etnia branca, vai de 1: 1.200
a 1: 10.000 nascidos vivos, sendo, na raca negra, 1: 17.000 e 1: 90.000 em mongébis. No sexo
masculino, sua incidéncia é maior que no feminino e a sobrevida mais longa (SANTOS et al.,
2017).

As manifestacdes clinicas mais comuns da FC séo fezes gordurosas e pdlidas, desnutrigéo,
diarreia, ileo meconial, insuficiéncia pancredtica, refluxo gastresofdgico, constipacéo, tosse
produtiva, suor salgado, dificuldade para ganhar peso e entre outros. A consequéncia mais
grave é a morbimortalidade dessa doenca, que acontece devido ao acometimento do trato
respiratério por inUmeras infeccdes de vias dreas, principalmente as pneumonias (SANTOS et
al.,, 2017).

A triagem da Fibrose Cistica comeca nos primeiros dias de vida do recém-nascido, com a
realizacdo do teste do pezinho, deve ser feito logo que a crianca nasce, entre o 3° e 7° dia de
vida. Quando o resultado estiver alterado é excluido e indicado que seja feito teste do suor, que
é considerado o padréo ouro no diagnéstico da FC, é positivo em cerca de 98% dos casos. Pode-
se descobrir também pelo rastreamento neonatal, contudo é mais frequente que seja visto isso
em paises que a doenca seja subdiagnosticada. Outra forma é pelos exames genéticos que
verifica se ha uma desordem no gene codificador da proteina cystic fibrosis transmembrane
regulator, através da obtencdo do dcido desoxirribonucléico que serd avaliado. (FIRMIDA;
LOPES; 2020).

O tratamento da FC é complexo e exige uma rotina de cuidados especificos, a exemplo
de manter uma boa ingest@o de liquidos, manutencdo de um bom estado nutricional e pulmées
limpos para reducéo do risco de infeccées pulmonares. Quando ha infeccdo em consténcia,
antibiéticos sGo necessdrios, exigindo muitas vezes a hospitalizacGo dos pacientes. O passo
principal para o sucesso do tratamento da FC é compreender a doenca, as alteracées onde afeta
e as consequéncias no corpo e é importante conhecer as implicacdes caso ndo sigam o
tratamento corretamente (SANTOS et al., 2017).

A principal finalidade deste trabalho é demonstrar a importdncia da assisténcia prestada
pelos profissionais de saude aos portadores da Fibrose Cistica durante o tratamento. A partir da
viséo dos pacientes que possuem experiéncias vividas de formas diferentes, desde a descoberta
do diagnéstico até o tratamento visando uma condig¢do de bem-estar. Por ser uma doenca que
age em cada organismo de forma diferenciada, fica notéria a necessidade de um
acompanhamento particularizado por uma equipe de profissionais especializados nas dreas de
saude.

Materiais e Métodos

Trata-se de um estudo descritivo, transversal, prospectivo com abordagem quanti-
qualitativa. O estudo foi realizado no Municipio de Serra Talhada, localizado no sertéo
Pernambucano, especificamente nas residéncias de cada méae seguido pelas as USFs Cohab I,
Santa Rita, Ipsep I, Vila Bela e Ipsep Il durante os dias 27,28 e 29 de Setembro de 2022.

A amostra foi composta por 6 participantes de 18 anos do sexo masculino e feminino,
onde seu responsdvel concordou em participar da pesquisa assinando dois Registros de
Consentimento Livre e Esclarecido (RCLE), o primeiro termo trata-se das assinaturas de cada
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responsdavel aceitando participar desta pesquisa, e o outro, consentindo repassar informacées
para seus filhos (ANEXO A e B). Na oportunidade, houve uma exclus@o do processo de amostra,
no qual a responsdvel pela a crianca ndo queria se expor. Foram determinadas varidveis para
essas criancas como: a idade, sexo e naturalidade.

Os dados foram coletados através de um questiondrio/entrevista (APENCICE A), contendo
14 perguntas objetivas e subjetivas que abordam questées a respeito do diagnéstico ao
tratamento dessa doenca. Ao decorrer do questiondrio os nomes de cada mae relatada seré
demonstrado através da sigla MF1, MF2 e sucessivamente, é o mesmo que mae de fibra.

Por se tratar de uma pesquisa envolvendo seres humanos, o pesquisador comprometeu-
se a obedecer aos aspectos éticos legais de acordo com as Resolugées N°510/2016 e 580/2018
do Conselho Nacional de Saude que dispée sobre diretrizes e normas regulamentadoras de
pesquisa em seres humanos. O projeto foi encaminhado para o Comité de Etica em Pesquisa da
Faculdade de IntegracéGo do Sertdo-FIS, sendo aprovado na sesséo do dia 16 de novembro de
2022, através do parecer de numero 5.760.012.

Resultados e Discussées

O estudo retratou as vivéncias de criancas, que a partir dos relatos de suas maes, teve
como finalidade debater sobre os cuidados repassados a cada uma delas, corroborando com
realidades atuais nesta drea.

Na tabela abaixo apresentamos todas as criancas que contribuiram para a realizacéo
deste trabalho, nela estda descrito o perfil dos fibrocisticos tendo como variaveis classificadas pela
idade, sexo e naturalidade. Essas informagées foram de extrema importancia para ter um melhor
embasamento durante a avaliacGo das respostas do questiondrio.

Tabela 1 — Perfil dos fibrocisticos participantes da pesquisa nas UBS “s no municipio de Serra Talhada-PE
N° DE
CRIANCAS

0 a 5 anos 3 50%
IDADE
6 a 10 anos 3 50%
Total 6 100%
Serra Talhada 6 100%
NATURALIDADE
Outra 0 0%
Total 6 100%
Feminino 3 50%
SEXO
Masculino 3 50%
Total 6 100%

Segundo Moretti et al. (2020), a fibrose atinge homens e mulheres na mesma proporgéo.
Para ser diagnosticado com FC a crianca deve herdar o gene defeituoso do pai e da mae, que
em dose dupla, causa a doenca nos filhos. Cada paciente pode apresentar sintomas de formas
diferentes, isso varia de acordo com o tempo do diagnéstico, mutacdo genética, qualidade da
ades@o ao tratamento e outros fatores.

Observa-se no grdfico 1, descrito logo abaixo, que o perfil sociodemografico da faixa
etdria da descoberta do diagnéstico da FC é de 83,4% de casos descobertos entre 0 a 5 anos. E
16,6% séo de casos na faixa etéria de 6 a 10 anos. Prevalecendo a descoberta do diagnéstico
no periodo entre 0 a 5 anos. Foi visto que todas as criancas descobriram precocemente o
diagnéstico, ponto positivo para os mesmos conseguirem um tratamento adequado a seguir.
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Grdfico 1- Perfil sociodemografico da faixa etéria da descoberta sobre o diagnéstico da FC nas UBS “s no Municipio
de Serra Talhada-PE..
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E visto que na tabela 2, que com 83,4% o diagnéstico da fibrose cistica foi feito através
do teste do pezinho e com 16,6% pelo o teste do suor.

Tabela 2 - Distribuigéo percentual dos exames usados para diagnosticar a fibrose cistica no Municipio de Serra
Talhada-PE.

DIAGNOSTICO N° DE CRIANGAS %

Teste do Pezinho 5 83,4%
Teste do Suor 1 16,6%
Total 6 100%

O diagnéstico da Fibrose Cistica, comeca nos primeiros dias de vida com a realizacéo do
teste do pezinho que deve ser feito no 3° e 7° dia de vida. Quando o resultado estiver dando
alterado, serd excluido e indicado que seja feito o padréo-ouro, que é o teste do suor, por ser
considerado o mais recomendado e confidvel. Pode-se identificar também pelo rastreamento
neonatal e exames genéticos, porém néo sGo muito utilizados (FIRMIDA; LOPES; 2020).

Os sintomas que mais acometeram as criancas desta pesquisa foi a tosse persistente com
83,3% e a dificuldade para ganhar peso com 66,6% como pode-se analisar no grafico 2. Por
isso que Martins et al. (2020) retrata que é de extrema importdncia a avaliagGo antropométrica
desses pacientes, para que assim o profissional nutricionista prescreva de forma correta a
quantidade de enzimas pancredticas e adeque um suporte nutricional a cada um. Sobre a tosse
persistente é indicado medicamentos que facilitam na diminuicdo da mesma, tornando muitas
vezes menos espessas, o que alivia os sintomas e em tese diminuiria o ritmo de progresséo da
doenga.
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Gréfico 2 - Distribuigéo percentual das manifestagdes clinicas da FC nas UBS “s no Municipio de Serra Talhada- PE.
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Diante da pergunta representada na questGo 07 do questiondrio realizado, foi
guestionado as maes: “Seus filhos se sentem excluidos pelas pessoas em seu redor2”. 100%
delas responderam que ndo existe excluséo por parte da sociedade devido as condigées de
saude desses filhos, embora o preconceito seja um fator de evidéncias em vdrias sociedades e
etnias na década de hoje.

Segundo Junior et al. (2020) retrata que o cotidiano de um portador da fibrose e seus
familiares se caracteriza com uma jornada de medos, principalmente pelas incertezas da
expectativa de vida e das possiveis complicacées da doenca. Entender um pouco mais sobre a
realidade desses familiares possibilita ao profissional de sadde criar abordagens mais precisas
e que auxiliem, contribuindo para um cuidado pleno e eficaz

A tabela 3 foi produzida para observar se as criancas seguem alguma rotina diferenciada
devido a fibrose cistica, é visto que 50% precisam de acompanhamento com a fisioterapia. Na
parte da nutrigdo apenas uma crianga desta pesquisa precisa de uma atengdo a mais na
alimentagdo com 33,4% e duas delas seguem uma rotina normal com percentual de 16,6%.

Tabela 3 - Distribuicao percentual das criangas com fibrose cistica nas UBS ‘s do Municipio de Serra Talhada- PE.

N° DE CRIANCAS
Nutricéo 1 16,6%
Fisioterapia 3 50%
Rotina Normal 2 33,4%
Total 6 100%

Errante;Cintra (2017), abre uma abordagem em seu estudo falando que a fisioterapia
respiratéria é de extrema importéancia para o tratamento da FC e deve fazer parte da rotina
didria desses pacientes conforme lhes foi orientado, a fisioterapia respiratéria ajuda na
expectoragéo e limpeza do pulméo, evitando muitas vezes a infecgéo.

Pode-se observar que dentre as 6 criancas deste trabalho, todos fazem acompanhamento
com o pneumologista constando 100%, pois 0 mesmo ird tratar os 6rgéos mais afetados desta
doenca que sdo os pulmées e brénquios, prescrevendo assim medicamentos para melhorar e
facilitar a respiragéo eliminando o muco. Com o nutricionista o acompanhamento ficou em 50%
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e com o gastroenterologista 33,3% para assim adequar e indicar um suporte nutricional a cada
um. Obtivemos um percentual de 66,6% com o fisioterapeuta para ajudar na eliminacéo das
secrecoes e promover programa de reabilitacdo pulmonar.

Grafico 3 — Distribuicao percentual da equipe multidisciplinar para o acompanhamento da fibrose nas UBS s no
Municipio de Serra Talhada-PE.
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A pessoa diagnosticada com fibrose cistica, independentemente de ser crianca,
adolescente ou adulta, deverd ser acompanhada por uma equipe multidisciplinar, ou seja, por
profissionais de diferentes dreas da saude (ERRANTE; CINTRA; 2017). O principal objetivo das
equipes multidisciplinares é somar conhecimentos e atuar de maneira conjunta, visando realizar
um cuidado dindmico, integral e efetivo aos pacientes e familiares.

Nos relatos citados no quadro 1, foi retratado tratamentos diferenciados e de acordo com
a necessidade que cada crianca precise. Visto que as enzimas pancredticas que é o mesmo que
pacreatina, alfadornase e vitaminas sGo de total importéncia para o tratamento dos mesmos.
Alfadornase deve ser usado por via inalatéria. A dose recomendada para a maioria dos
pacientes portadores de fibrose cistica, inclusive para aqueles com idade inferior a 5 anos, é de
uma ampola com dose unitdria de 2,5 mg, uma vez ao dia, utilizando um sistema
de nebulizador/compressor recomendado. Alguns pacientes com idade acima de 21 anos podem
se beneficiar com a administracdo de 2,5 mg duas vezes ao dia. (SANTOS et al., 2017).

Quadro 1 — Apresentacéo da fala das mées sobre o tratamento de seu filho com fibrose cistica nas UBS's no
Municipio de Serra Talhada-PE.

WFI1: Faz o uso confinuo da pancreatina e fratamento para a bactéria psevdomonastomando
(fobramicina e ciprofloxacino)”.

WF2: “Toma pancreatina e alfadornase”.
WF3: “Faz uso de vitaminas A, D e E, pancreatina e suplementos”.
\MF4: “Minha filha foma enzimas pancredticas”.

MF5: “Segue direitinho e ndo deixo faltar nada, ela toma alfadornase, azitromicina, enzimas,
suplementos e vitamina A e D”.

WFé6: “Tratamento medicamentoso e consultas de rotina”.
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Segundo Errante;Cintra (2017) o passo principal para o sucesso do tratamento da FC é
compreender a doenga, as alteragdes onde afeta e suas consequéncias no corpo.

O grdfico 4 apresentam opinides relatadas pelas maées sobre o tratamento que as mesmas
citaram. Dentre as 6 respostas, o “bom” prevaleceu com 66,60%.

Grafico 4 - Distribuigéo percentual da aceitacdo das maes sobre o tratamento de sua crianca com FC no Municipio
de Serra Talhada-PE.
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O tratamento é didrio e tem como principal objetivo manter o paciente estavel, livre de
infeccdes respiratorias, com bom condicionamento fisico e com peso adequado (MACEDO et al.,
2019).

Boa parte das criancas desta pesquisa precisa-se de algum tipo de suplemento e entre os
relatos descrito das méaes no quadro abaixo, o mais comentado foi o Nutren Junior que é
indicado para criangas com idade entre 1 a 10 anos que precisam de suplementacgdo alimentar
para recuperar ou manter o estado nutricional ideal e o alfa-tocoferol que é o mesmo que
vitamina E.

Quadro 2 — Comentdrios abertos sobre a necessidade do uso de suplementagéo alimentar das criangas com FC no
Municipio de Serra Talhada.

MFT1: “Sim, Fortini, Puravit ADE, Alfa-tocoferol e Whey protein”.
MF2: “Sim, Pediasure e Nutren Junior”.

MF3: “Sim, Vitaminas”,

MF4: “Néo, pois nunca teve problema com o peso”.

MF5: “Sim, Nutren Junior”.

MF6: “Sim, Nutren Junior”.

Quando a crianca tem FC apresenta dificuldades de absorcéo de gorduras, a absorcéo
das vitaminas A, D, E e K, também pode ser afetada durante a digestdo dos alimentos e pode
nédo ocorrer de maneira adequada. Assim, a utilizagdo didria de suplementos vitaminicos pode
ser necessdria para evitar deficiéncias desses nutrientes no organismo (MELLO et al., 2020).
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No quadro 3, foi visto por cada mée desses fibrocisticos que o ponto negativo para o
tratamento, s@o as viagens cansativas para longe e a melhor parte do tratamento quando a
crianca estd bem gracas aos cuidados prestados dos profissionais que acompanham cada uma.

Quadro 3 - Apresentacéo sobre a pior e melhor parte do tratamento de seus filhos com fibrose cistica.

WMF1: Melhor: “Assisténcia prestada pelas equipes”.

Pior: “Dificuldade com o deslocamento até o Recife, para consultas e exames”.

WMF2: Melhor: “Ver ela bem pelos profissionais que a acompanham”.

Pior: “As viagens cansativas.”

WF3: Melhor: “Quando ela estd bem e sem sentir nada.” Pior: “Quando

estd tendo as crises e fosses sem parar.”

WF4: Melhor: “Quando minha filha estd sauddvel.”Pior: “As

infernacées”.

WF5: Melhor: A inocéncia da crianca por ndo saber do sofrimento.”Pior: “As

viagens.”

MF6: Melhor: “Gracas a Deus que existe fratamento, pois essas criancas nGosobreviveriam”,

Plor: “S6 ter o tratamento necessdrio no Recife”.

JUnior et al. (2020) diz que enxergar a ades@o ao tratamento como investimento de tempo
na sua vida e ndo como perda de tempo. Ao invés de pensar em quanto tempo “gasta” se
tratando, veja-o como tempo investido, na saude e no futuro.

No quadro 4 apresenta a visGo de cada mdée entrevistada e o que as mesmas esperam
para os filhos futuramente em relagéo ao tratamento da fibrose cistica.

Quadro 4 — Apresentacdo das futuras expectativas em relagdo ao tratamento da doenga.

MF1: “Minha expectativa é que daqui pra frente exista uma cura.”

MF2: “A esperanca de que um dia apareca um tratamento melhor. Que surja novosmedicamentos
para que fenhamos junto com nossos filhos uma qualidade de vida melhor.”

MF3: “Que chegue logo pelo SUS o medicamento Trikafta, pois é a expectativa de fodospor ele ser
muito caro”.

MF4: “Liberacdo do SUS de alguns medicamentos e moduladores do CFTR.”

MF5: “Pedindo a Deus que os medicamentos evoluam e chegue pelo SUS, principalmente o
Trikafta”.

MF6: “Que a doenca se forne mais conhecida por a familia para que seja uma rede deapoio maior
e que os médicos sejam mais entendidos sobre a doenca. Muitas vezes precisei de um
acompanhamento simples na minha cidade e quando falei que meu filho tinha FC, osmédicos nGo
demonstraram entender do assunfto.
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Santos et al. (2018) fala que nédo séo todos os profissionais da saude que conhecem a
fibrose cistica. Muitas pessoas tém vergonha de falar sobre a doenga, de tomar medicamentos
em locais pUblicos ou de realizar os tratamentos pedidos.

Concluséo

Conclui-se com este trabalho que as maes dos fibrocisticos tem boa compreenséo sobre
a doencga e consideram satisfatério o tratamento que sua crianga estd recebendo sob a equipe
multidisciplinar. Foi possivel constatar que os fibrocisticos apresentam uma rotina normal que
ndo difere de uma crianca que néo seja portadora da fibrose cistica. Com o estudo foi possivel
observar também que a tosse persistente e a dificuldade para ganhar peso sGo as manifestacées
clinicas mais presentes e as que mais incomodam as mdes e seus filhos.

Faz-se necessdrio que os portadores da fibrose cistica compreendam a importdncia da
assisténcia continuada de um profissional de sadde durante o tratamento, para assim descrever
uma boa qualidade de vida com adeséo no tratamento que cada paciente necessitar. O presente
estudo espera-se através dos seus resultados proporcionar maior entendimento e engajamento,
principalmente aos familiares, os fibrocisticos, aos profissionais de saude e a populacéo em
geral, por se tratar de uma doenca rara, pouco conhecida e leiga nos estudos s.
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