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RESUMO

Introducéo: a fibrose cistica (FC) é uma doencga sistémica, hereditaria, autossémica recessiva,crbnica
e progressiva. O portador apresenta secre¢cdes mucosas espessas e viscosas, obstruindo os ductos
das glandulas exdcrinas. Por se tratar de uma doenca sistémica e com terapéutica complexa,a adesao
ao tratamento exige que a familia esteja envolvida no cuidado. Objetivo: avaliar a estrutura familiar,
adeséo ao tratamento e o impacto nas internagbes em criancas de 0 a 12 anos com Fibrose Cistica
(FC), atendidas em um centro de referéncia em Belo Horizonte-MG, associando as variaveis clinicas
com o perfil medicamentoso utilizado pelos pacientes. Método: trata-se de um estudo observacional de
coorte retrospectivo, descritivo, com 78 pacientes de 0 a 12 anos em um Centro de Referéncia para o
tratamento da FC. Os dados foram obtidos pela plataforma Google Forms® e por meio de consulta
aos prontuarios dos pacientes. Para conhecer aspectos relacionados a adesdo ao tratamento da
crianga, foi utilizado um questionério elaborado pelos autores com perguntas adaptadas do formulario
de adeséao validado por Morisky-Green. Resultados: obteve-se pacientes com média de idade (DP)
de 6,6+3,5. A maioria séo criancas do sexo masculino (58,4%). As maes séo as principais cuidadoras
(87,1%), dedicando- se 24 horas diarias. 84,6% também s@o mées que levam a crianga as consultas,
internacdes e outros servicos de saude. 48,7% dos cuidadores declararam possuirem ensino
médio/técnico completo e 21,8%, ensino superior. A renda familiar demonstrou-se baixa. 73
participantes afirmaram aceitar o diagnéstico, apesar das dificuldades e apenas 6,4% nédo aceitaram o
diagndstico inicialmente. J& 60,3% disseram que a rotina no cuidado com a crianga mudou a vida da
familia e 70,5% estao adaptados. 62,8% sentem-se seguro em relagdo aos cuidados com a crianca e
37,2% possuem certa inseguranca. 80,8% néo precisaram de internacdo no ano de 2021, 19,2% tiveram
pelo menos uma. 56,4% dos pacientes sdo aderentes ao tratamento medicamentoso e néo
medicamentoso e 43,6% apresentaram falhas na adesédo. Sobre os aspectos clinicos, 62,8% dos
pacientes possuem sintomas digestorios, 41% sintomas respiratérios e 48,7% esteatorreia. Os
principais medicamentos em uso séo: broncodilatador (44,9%), Enzima pancreatica (94,9%), DNAse
(62,8%), Anti-inflamatorio (17,9%).A principal classe de mutacdo foi a Classe 2, sendo a mutacéo
F508del a mais prevalente, e a Classe 4. Apenas 7 pacientes com mutacao classe 2 precisaram de
internacdo no ano de 2021. Dois pacientes de Classe 1 e 4 também precisaram. No tratamento
estatistico foram feitos teste de associagdes entre todas as variaveis em relagdo a adesao ou ndo ao
tratamento medicamentoso. As variaveis avaliadas ndo demonstraram associacao significativa, com
excecao da necessidade de internacdo que € o desfecho principal da pesquisa. Conclusdo: mesmo



com os cuidados maternos, boa aceitacéo familiar e adesdo ao tratamento satisfatorio, a crianga com
Fibrose Cistica apresenta fragilidades especiais, tornando-se necessario investir no tratamento e apoio
aos cuidadores parareduzir os casos de internacao.

Palavras-chaves: Fibrose cistica. Familia. Adesé&o ao tratamento. Mutacoes.

Introducao

A Fibrose Cistica (FC) é relatada desde o séc. Xlll, e foi inicialmente
denominada mucoviscidose por Farber, em 1950. Primariamente, foi caracterizada
como responsavel por gerar suor salgado nos pacientes (RIBEIRO; RIBEIRO;
RIBEIRO, 2002). Desde entdo, com o avanco da Biologia Molecular e do
conhecimento genético, a FC ficou definida como uma patologia resultante de
mutacdes genéticas no gene que codifica a proteina CFTR (Cystic Fibrosis
Transmembrane Conductance Regulator), reguladora da conducdo de ions cloreto
(CI) nas membranas apicais de células epiteliais (GENTZSCH; MALL, 2018). ACFTR
€ também responsével por influenciar a atividade de outras proteinas de membrana,
como receptores de sinalizagdo celular associados a proteina G e canaisde outros
ions. As modificacdes no genoma levam a falhas na ativacdo dos canaisde cloreto
dependentes de AMP-ciclico e, consequentemente, interferem no fluxo de agua e de
outros ions pelo epitélio de diversos 6rgdos (MANNA; SETIAN; RODRIGUES, 2008).

A FC é a patologia de origem genética autossébmica recessiva de maior
prevaléncia em populacdes caucasianas. No Brasil, estima-se que a incidéncia seja
de 1:7.576 nascidos vivos, porém apresenta diferencas regionais, com valores mais
elevados nas regides Sul e Sudeste (VENDRUSCULO; DONADIO; PINTO, 2021).
Em Minas Gerais, a incidéncia é de 1 para cada 10.811 nascidos (NUPAD, 2022).
Avancos significativos no manejo da doenca nas Ultimas décadas mudaram
drasticamente a epidemiologia e o progndstico, que deixou de ser uma doenca
exclusivamente pediatrica (SCOTET; L'HOSTIS; FEREC, 2020).

Identificaram-se aproximadamente 2.000 variantes Unicas de CFTR,
categorizadas em seis classes: auséncia de sintese (classe 1); maturacdo proteica
defeituosa e degradacdo prematura (classe 2); regulacdo desordenada tais como a
diminuicdo de ligagdo e hidrélise de ATP (classe 3); condutancia aos ions cloreto
defeituosa ou a abertura do canal alterada (classe 4); numero reduzido de transcritos
CFTR (classe 5); e “turnover” acelerado e precoce na superficie celular (classe 6).

Destaca-se como mais comum a delecdo do aminoacido fenilalanina na posi¢cao 508



(F580del), pertencente a classe Il, a qual € responsavel por aproximadamente 70%
dos alelos de FC em todo o mundo (GENTZSCH; MALL, 2019).

As complicacbes causadas pela FC estdo atreladas as mutacdes genéticas,
gue desencadeiam uma alteracdo na densidade das substancias secretadas nos
sistemas respiratério, hepético, pancreatico, gastrointestinal e reprodutor. Para Garcia
e Flume (2019), a via respiratéria € a mais afetada. Nela ocorre a reducao da secre¢céo
de ions cloreto das células epiteliais para o limen das vias aéreas, tornando o muco
viscido, o que propicia quadros inflamatorios e infecciosos.

Ainda no sistema respiratorio, a FC predispde a sinusite, bronquite,pneumonia,
bronquiectasia, fibrose e faléncia respiratoria, além de favorecer a colonizagcédo por
bactérias que levam ao dano tissular irreversivel, principalmente por Staphylococcus
aureus, Haemophilus influenzae e Pseudomonas aeruginosa (RIBEIRO; RIBEIRO;
RIBEIRO, 2002).

Além do sistema respiratério, tanto o acometimento hepético quanto o
pancreatico sdo frequentes, pois interferem, respectivamente, no processo de
producdo da bile, deixando-a mais viscosa e na desregulacao fisiolégica do suco
pancreatico, que atinge 90% dos portadores (LEMOS et al., 2004), afetando
diretamente a absorcéo intestinal (SAKIANI et al., 2019; SELLERS, 2020). Ademais,
o sistema reprodutor também ¢é afetado, destacando como principal consequéncia a
infertilidade masculina.

Em paises desenvolvidos, como nos Estados Unidos e em paises da Europa,
o diagnostico de FC é feito precocemente, antes do primeiro ano de vida,
proporcionando aos portadores um melhor prognéstico e qualidade de vida (SANTOS
et al., 2005). Tendo em vista a necessidade de diagndstico precoce, a Organizacdo
Mundial de Saude (OMS), em 1997, passou a recomendar aos paises em
desenvolvimento a inclusdo na triagem neonatal como forma de aumentar o nimero
de casos diagnosticados, formular politicas publicas especificas e melhorar o
tratamento dos portadores (ALVAREZ et al., 2004).

No Brasil, em relagdo ao diagnéstico, a principal acdo governamental € a
Triagem Neonatal Biologica (TNB), por meio do “Teste do Pezinho” (PNTN — Programa
Nacional de Triagem Neonatal), o qual, inicialmente, baseia-se em duas
determinacdes dos niveis de Tripsinogénio Imunorreativo (IRT), sendo a segunda
realizada até 30 dias de vida. Dessa maneira, o resultado é positivo quando os niveis

de IRT estéo acima de 70ng/dL.



O padréo ouro para se chegar ao diagnostico é o Teste do Suor, padronizado
desde 1998 por Gibson & Cooke, cuja sensibilidade e especificidade ultrapassam
95% (MATTAR et al., 2010). De baixo custo e n&o invasivo, o teste faz a dosagem
guantitativa de ions cloreto no suor, obtida pelo método da iontoforese por pilocarpina,
em que o resultado € positivo caso a concentracdo de cloreto seja maior que 60
mmol/L (NUPAD, 2022).

Quanto ao tratamento, a FC exige regime terapéutico complexo, que pode
incluir o uso de broncodilatadores, mucoliticos, antibiéticos, suplementos vitaminicos,
terapia de reposi¢do enzimatica (TRE), insulina e, mais recentemente, moduladores
de proteina do Regulador de Condutancia Transmembrana de Fibrose Cistica (CFTR)
(ROSA et al.,, 2008). Associado a esses medicamentos, segundo Manna e
colaboradores (2008), pode-se ainda fazer o uso de enzimas pancreaticas, vitaminas
lipossolaveis, triglicérides de cadeia média, suplementos alimentares e antiacidos,
todos visando corrigir 0s transtornos provocados pela FC. Além disso, sdo necessarias
especificacdes dietéticas e sessdes diarias de fisioterapia respiratoria. Entretanto, é
valido ressaltar que a ndo adeséo ao tratamento pode levar ao aumento do niamero
de internacBes e da permanéncia hospitalar, muitas vezes devido a ocorréncia de
exacerbacdes pulmonares e perda da funcdo pulmonar (BONFIM et al., 2020).

O tratamento da FC é complexo, uma vez que acomete diferentes érgaos e
sistemas do organismo, exigindo uma atencdo multiprofissional em centros de
referéncia durante toda a vida. Mesmo n&o tendo cura, o tratamento sintomético, como
o combate a desnutricdo e a fisioterapia respiratéria, tem demonstrado grande
melhoria da qualidade e expectativa de vida dos pacientes (ALVAREZ et al., 2004).

A complexidade do esquema terapéutico muitas vezes compromete a adesao
ao tratamento, o que, sem duvida, € um grande desafio no dia a dia do paciente. Dessa
forma, estudos realizados em diferentes paises mostram que a taxa de adeséo ao
tratamento na FC varia de 31 a 79% (DZIUBAN et al., 2010; QUITTNEREet al., 2014;
ODDLEIFSON; SAWICKI, 2017). Fatores multiplos que potencialmente influenciam a
adesado ao tratamento foram relatados na literatura, tais como supervisdo dos pais,
gravidade da doenca, vinculo com a equipe de saude, idade, repercussdes percebidas
da ndo adesédo, prioridades competindo com a adesdo, género, esquecimento,
preocupacdes com a privacidade (SIMON et al., 2011; SAWICKI et al., 2015), entre

outros.



Dessa maneira, a Organizacdo Mundial da Saude (OMS), a Associagdo
Internacional de Fibrose Cistica e o Grupo Brasileiro de Estudos em Fibrose Cistica
(GBEFC) recomendam o acompanhamento dos pacientes com FC em centros
especializados, ja que o tratamento nesses locais traz vantagens quanto ao desfecho
clinico e a sobrevida (ATHANAZIO et al., 2017). Destaca-se, em Minas Gerais, a
Associacdo Mineira a Mucoviscidose (AMAM), fundada em 1982, com a finalidade de
proporcionar aos pacientes acessibilidade ao tratamento adequado e padronizado,
melhorando a qualidade de vida e o exercicio da cidadania dos portadores de Fibrose
Cistica (AMAM, 2021).

Diante do exposto, fica evidente que os pacientes com FC necessitam de uma
demanda significativa de cuidados, possibilitando atencédo continua no manejo e na
manutencdo da condicdo clinica adequada ao portador. Furtado e Lima (2003)
reforcam a importancia do envolvimento familiar em diferentes aspectos da
abordagem cotidiana do paciente. Inicialmente, na fase de diagndstico e aceitacdo da
doenca, tendo em vista o grande impacto, sobretudo na rotina diaria, agora voltada
para as demandas do individuo portador de FC. A familia passa a conviver com uma
forte ansiedade, que pode ser minimizada quando hé& esclarecimentos e entendimento
sobre os cuidados necessarios. De suma importancia também é a compreensédo dos
familiares acerca de cumprir todas as necessidades no tratamento do paciente. A
familia tem, entdo, um grande papel como facilitadora no processo de adesdo as
diferentes propostas de tratamento, manejo adequado e consequentemente na
qualidade de vida e no conforto do paciente.

Nesse contexto, o0 estudo teve como objetivo avaliar a estrutura familiar, adeséo
ao tratamento e o impacto nas interna¢des em criancas de 0 a 12 anos com Fibrose
Cistica (FC), atendidas em um centro de referéncia em Belo Horizonte-MG,

associando as variaveis clinicas com o perfil medicamentoso utilizado pelos pacientes.

Método

Tratou-se de um estudo observacional de coorte retrospectivo, descritivo, com
pacientes de 0 a 12 anos cadastrados em um centro de referéncia para o tratamento
da FC em Belo Horizonte-MG. Essa pesquisa foi aprovada pelo Comité de Etica em
Pesquisa com Seres Humanos do Centro Universitario do Leste de Minas Gerais —
Unileste com o Codigo de Autenticagio e Avaliagdo Etica CAAE -
47482121.1.0000.5095.



O recrutamento dos familiares foi realizado por meio de convite feito ao
responsavel por telefone. Nessa abordagem, foram feitos esclarecimentos sobre a
pesquisa e convite para participacdo. Aos que aceitaram foi enviado por e-mail ou

WhatsApp o Termo de Consentimento Livre e Esclarecido (TCLE) e o link para o

questionario online pela plataforma Google Forms®.

Para conhecer aspectos relacionados a adesédo ao tratamento da crianga, foi
utilizado um questionério adaptado do formulario de adesado validado por Morisky-
Green (MORISKY; GREEN; LEVINE, 1986).

Os dados clinicos, como teste do suor, IRT (Tripsinogénio Imunorreativo no
sangue), teste genético, variacao genética, informacdes sobre sintomas respiratorios,
digestérios e esteatorreia, medicacdes em uso (Broncodilatador, Enzima Pancreética,
DNAse, AINEs, Complemento Vitaminico e Antibidtico oral), acompanhamento
multidisciplinar e o nimero de internacfes no ultimo ano (2021) foram obtidos com o
apoio de um centro especializado no acompanhamento de criancas com Fibrose
Cistica.

Dados sociodemogréficos, da estrutura e apoio familiar e sobre o numero de
internacdes foram obtidos por meio do questionario online elaborado pelos autoresa
partir de estudos qualitativos que trazem as principais variaveis relacionadas ao
enfrentamento da doenca por parte dos cuidadores de criangas com FC (FURTADO
et al., 2003; SANTOS et al., 2017).

Os dados foram organizados no Programa Microsoft Excel, processados e
analisados no programa GraphPad Prisma, versao 6.0. Foi considerado ndo aderente
aguele cuidador que foi positivo conforme teste modificado de Morisky- Green
(MORISKY; GREEN; LEVINE, 1986). Os pacientes foram divididos em dois grupos:
grupo com adesdo adequada e grupo com adesdo inadequada ao tratamento
medicamentoso. Para a andlise estatistica inferencial, foram utilizados teste t para
amostras independentes com dados quantitativos com distribuicdo normal; teste U
de Mann-Whitney para dados continuos sem distribuicdo normal e teste do qui-
guadrado e exato de Fisher para dados qualitativos.

Todos os testes estatisticos foram bicaudais e foi considerado como diferencaou

correlacéo significativa valores de P menores que 5%.



Resultados e Discusséao

Participaram da pesquisa 78 familias de pacientes de 0 a 12 anos em
tratamento e acompanhamento de um centro de referéncia em Belo Horizonte-MG.
Dados da literatura mostram que a doenga possui maior incidéncia e uma sobrevida
mais longa no sexo masculino do que no feminino (SANTOS et al.,, 2017). Essa
realidade foi encontrada no estudo, em que a maior parte sdocriancas do sexo

masculino (Grafico 1).

Gréfico 1: Sexo dos pacientes

41,60%

B Masculino

Feminina

Fonte: Dados da pesquisa.

No presente estudo a média encontrada de idade dos pacientes (DP) foi de
6,6+3,5.

Um estudo realizado por Alves e Bueno (2018), o qual avaliava o perfil dos
cuidadores de pacientes pediatricos com FC, demonstrou que a maior parte dos
cuidadores eram alfabetizados e dispunham de ensino médio completo. No presente
estudo, ha mesma realidade, em que 48,7% dos cuidadores alegaram possuirem
ensino médio/técnico completo e 21,8%, ensino superior, 0 restante afirmou possuir

apenas ensino fundamental ou que ndo estudaram (Grafico 2).

Gréfico 2: Grau de escolaridade dos cuidadores
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Fonte: Dados da pesquisa.
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A renda familiar demonstrou-se baixa, 71,8% alegam uma renda de até trés
saléarios minimos, sendo, portanto enquadrados com baixa renda. A mée € a principal
cuidadora (87,1%), com dedicacdo de 24 horas diarias, sendo também a principal
pessoa que acompanha as criancas as consultas, internacdes e outros servicos de
saude.

Sobre essa realidade Furtado e Lima (2003) ao avaliarem o papel da familia no
cuidado ao paciente mostram o quanto o envolvimento desses, sob as mais diferentes
maneiras, € imprescindivel para promocdo de uma condicdo clinica estavel do
paciente com FC. Comentam ainda que o cuidado do paciente é complexo e exige
uma atencao continua, de modo que a familia precisa enfrentar esse desafio desde a
fase diagnéstica, administrando alteracfes importantes em suas rotinas, voltando sua
atencdo para o filho doente.

Santos et al. (2017), demonstraram também que a vivéncia dos familiares frente
a Fibrose Cistica para com a crianca ou adolescente inclui o impacto do diagndéstico e
as alteracdes na rotina de vida, o que interfere na dinamica familiar. Asdificuldades de
adesdao ao tratamento e a expressao de sentimentos relacionados a convivéncia com
a FC séo as maiores dificuldades enfrentadas pela familia.

O diagnéstico de Fibrose Cistica, por se tratar de uma doenca crbnica e
complexa, dificulta muitas vezes a aceitacdo pelos pais e familiares. A familia é
fundamental para o manejo adequado do paciente com a doenca. Em nosso estudo,
dos 78 entrevistados, 93,6% afirmaram que aceitaram o diagndstico e apenas 6,4%
nao aceitaram inicialmente.

Segundo Santos et al. (2017), por meio da convivéncia com a Fibrose Cistica,
a familia passa a aceitar melhor a situagéo, a ter mais seguranca, principalmente, por
ver outras criancas e adolescentes com os mesmos problemas. E preciso também
considerar as diferentes experiéncias da familia de criancas e adolescentes com FC,
assim como os fatores que interferem na dinamica familiar, nos valores culturais e nas
condicdes socioeconémicas.

Para 60,3% dos participantes a rotina familiar, inicialmente mudou totalmente
devido aos cuidados com a crianca. Mas alegam que ja estao totalmenteadaptados a
essa rotina e ao cuidado com a crianca.

Ainda que a rotina do paciente exija muitos cuidados e habilidades 62,8%
alegaram seguranca em relacdo aos cuidados com a crianga, entretanto 37,2%

demonstram certa inseguranca nos cuidados diarios. Para Gabatz e Ritter (2006),
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conhecer essa realidade familiar € de extrema relevancia, visto que a doenc¢a de um
dos membros da familia muitas vezes funciona como um fator estressante
ocasionando mudancas no cotidiano. Se tais fatores estressantes se repetem, podem
causar uma ruptura no sistema familiar, o que leva a um risco de problemas de saude,
sobre tudo emocionais entre seus membros. Os autores destacam, ainda, a
importancia de acompanhamento de uma equipe multidisciplinar para apoiar as
familias no processo de adaptacéo aos cuidados com a crianga.

Sobre o tratamento da doencga, conforme Silva et al. (2021), além da adeséo ao
tratamento medicamentoso a realizacao de atividades multidisciplinares cooperadoras
interfere de forma consideravel na intensidade e na progressdo da doenca. Nessa
perspectiva foram analisadas, também, as atividades multidisciplinares que auxiliam
na melhora da qualidade de vida dos portadores. 88,5% dos participantes do presente
estudo relataram que as criancas realizam fisioterapia, 60,3% atividade fisica, 52,6%
dieta. O estimulo a realizacdo das atividades complementares pode amenizar 0s
impactos do quadro sintomatoldgico na vida do paciente portador de Fibrose Cistica.
Os principais sintomas apresentados pelos pacientes do estudo foram: digestorios
62,8/%, respiratorios 41% e esteatorreia 48,7%, representados no gréfico 3.

De acordo com a pesquisa de Boon et al. (2019), os sintomas mais relatados,
na perspectiva das criancas e seus responsaveis, sao gases e inchaco, dor de
estbmago, constipacdo e diarreia, se relacionando diretamente com a presente
pesquisa.

Gréfico 3: Principais sintomas apresentados pelos pacientes

Respiratdrio

Esteatorreia
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Fonte: Dados da pesquisa.

Todos os sintomas apresentados pelos pacientes, sdo explicados na literatura.

Segundo Amaral e Rego (2020), a disfuncdo do gene CFTR leva a um acumulo de
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ions cloreto e bicarbonato na superficie das células epiteliais do pulméo, causando
defeitos que acarretam o comprometimento do clearance mucociliar no epitélio
pulmonar. Esse quadro se agrava de maneira lenta e progressiva, provocando a
obstrucdo das vias aéreas de pequeno calibre, infeccbes bacterianas recorrentes,
inflamacdes crbnicas e o aparecimento de bronquiectasias, causando,ao longo do
tempo, danos irreversiveis aos pulmdes, sendo este desfecho a primeiracausa de
morbidade e mortalidade da doenca. Como a tendéncia em se acumular ndo esta
restrita apenas ao pulmao, os aparelhos digestorio e reprodutivo, também sao
afetados, sendo os sintomas digestivos mais relatado pelos pacientes nesse presente
estudo.

A secrecdo defeituosa de enzimas digestivas no pancreas acarreta quadros
severos de ma absorcao de gorduras e vitaminas lipossolUveis, gerando uma série
de problemas gastrointestinais. As principais comorbidades adquiridas com a FC
comecam a aparecer na adolescéncia e inicio da vida adulta, sendo elas: osteoporose,
diabetes relacionada a fibrose cistica, alteracdes hepatobiliares, entre outras. E
também nesse periodo que a doenca pulmonar comeca a se agravar, demandando
mais internacdes para ciclos de antibidtico venoso e mais tempo dedicado as
fisioterapias respiratérias.

Conforme estudos de Simon et al. (2011), existe grande diversidade de técnicas
de fisioterapia respiratéria, mas ndo ha evidéncias de que elas diferem em eficacia e,
no geral, a preferéncia é dada aos métodos que podem ser executados sem
assisténcia de outra pessoa para permitir que 0s pacientes tenham mais controle
sobre seu regime terapéutico.

Sobre as mutacdes mais descritas da Fibrose Cistica, destaca-se como mais
comum a delecdo de uma fenilalanina na posicdo 508 (F580del), pertencente a classe
2, aqual é responséavel por aproximadamente 70% dos alelos de FC em todo o mundo
(GENTZSCH; MALL, 2019).

Sobre o perfil das mutagdes, no presente estudo foram analisadas as mutacdes
de 50 dos 78 pacientes. 36% apresentam somente a classe 2, sendo a mais
prevalente, enquanto 62% apresentam a classe 2 mais classe 1, classe 2 maisclasse
3, classe 2 mais classe 4, e classe 2 mais classe 3 e 6 (Gréafico 4). A segunda classe

mais prevalente foi a classe 4 (32%).
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Gréfico 4: Prevaléncia das mutacdes

m Classe 2
m Classe 2 + outras

Classe 4

Fonte: Dados da pesquisa.

No estudo de Coutinho et al. (2013), a mutacdo F508del, da classe 2 foi
identificada em 50% dos pacientes estudados, para ele as classes 1, 2 e 3 sdo as mais
frequentemente identificadas nos centros pediatricos de FC.

Para Pinto (2018), as classes 1, 2 e 3 conferem um fenétipo de Fibrose Cistica
com maior gravidade. Seu fenétipo esta relacionado a severas consequéncias no
pancreas, podendo causar insuficiéncia pancredatica e diabetes mellitus, sendo
responsavel assim por grande parte das internacdes. Em relacdo a necessidade de
internacdo, 63 criancas (80,8%) naoprecisaram de internacdo no ano de 2021,
enquanto 15 (19,2%) tiveram pelo menos uma internagéao.

Apenas 7 dos nossos pacientes com mutacdo classe 2 precisaram de
internacdo no ano de 2021. Dois pacientes de classe 1 e classe 4 também precisaram
(Quadro 1).

Quadro 1: Classes de mutacdes X Internacdes

INTERNACAO NAO SIM
Classe 1 e Classe 4 17 2
Classe 2
e 24 7
Classe 2 + outras

Fonte: Dados da pesquisa.

Para Bonfim et al. (2020), a Fibrose Cistica (FC) requer um regime terapéutico
complexo, que pode incluir o uso de broncodilatadores, mucoliticos, antibidticos,
suplementos vitaminicos, terapia de reposicdo enzimatica (TRE), insulina e,
moduladores da proteina CFTR. Além disso, sdo necessarias especificacées na dieta

e sessOes diarias de fisioterapia respiratéria. Em relacdo aos medicamentos emuso
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pelos pacientes desse estudo, o0s principais medicamentos e as respectivas
prevaléncias estdo apresentadas no Grafico 5.

Grafico 5: Medicamentos em uso pelos pacientes
100%

90%
80%
70%
60%
50%
40%
30%
20%

0% Broncodilatador Enzima Pancreatica DNAse Anti-inflamatério

Fonte: Dados da pesquisa

Importante em qualquer tratamento medicamentoso que requer numerosos
farmacos, destaca-se a importancia da adesao ao esquema terapéutico. Bonfim et al.
(2020), destacam que a ndo adesao ao tratamento contribui para oprolongamento do
tempo de internacdo do paciente fibrocistico, a maior ocorréncia de exacerbacdes
pulmonares e a perda da funcédo pulmonar, principal causa prematura de 6bito na
doenca.

Na avaliacdo da adesao ao tratamento medicamentoso pelo teste de Morisky-
Green, 56,4% foram considerados aderentes e 43,6% nédo-aderentes ao tratamento
medicamentoso para Fibrose Cistica (Grafico 6). No estudo de Ferreira, Chaves e
Costa (2019), utilizando o mesmo instrumento do presente estudo, foi observada uma
adesao de 45,5%. Vale destacar que o estudo cita apenas a adesdo ao tratamento
com enzimas pancreaticas, diferente do presente estudo que avaliou medicamentos

para tratamento da FC sem distin¢do de classe das mutacdes.

Gréfico 6: Adesao ao tratamento medicamentoso

B Aderentes

43,60%

Ndo aderentes

Fonte: Dados da pesquisa.
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7

Medir a adesdo dos pacientes com FC a terapia prescrita é um passo
importante, pois permite que a¢des sejam tomadas no sentido de minimizar resultados
adversos que possam surgir no decurso da doenca.

No tratamento estatistico, foram feitos teste de associacfes entre todas as
variaveis em relacdo a adesdo ou ndo ao tratamento medicamentoso. As variaveis
avaliadas e apresentadas na Tabela 1 ndo demonstraram associagdo significativa,
com excecao da necessidade de internacao que € o desfecho principal da pesquisa.

Tabela 1 — Caracteristicas gerais de acordo com a classificagao da adesédo autorrelatada medida
pelo teste Morisky-Green.

Caracteristicas Aderente(n=44) Na&o Aderente(n=34) P
Idade media dacrianga 6,1+3,6 74+3,1 0,106
Acompanhamento regular 38 (86,4%) 31 (91,2%) 0,724
no programa
Precisou de internacéo 6 (13,6%) 11 (32,4%) 0,044
no ano de 2021
Parentesco do responsavel 0,445
Pai 9 (20,5%) 2 (5,9%)
Mée 35 (79,5%) 32 (94,1%)
Escolaridade do cuidador 0,941
N&o estudou / Fund. 1(2,3%) 1(2,9%)
Incompleto
Fund. Completo 13 (29,5%) 8 (23,5%)
Ensino Médio 21 (47,7%) 17 (50,0%)
Ensino Superior 9 (20,5%) 8 (23,5%)
Renda total familiar 0,445
Nenhuma renda 8 (18,2%) 4 (11,8%)
Até trés salarios minimos 32 (72,7%) 24 (70,6%)
De trés a dez salarios 3(6,8%) 6 (17,6%)
minimos
Mais que dez salarios 1(2,3%) 0 (0,0%)
minimos
Tempo de cuidado com as criangas 0,500
0 — 6horas 8 (18,2%) 3(8,8%)
12 — 18horas 7 (15,9%) 6 (17,6%)
24horas 29 (65,9%) 25 (73,5%)

Fonte: Dados da pesquisa.
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Como apenas a internagéo foi significantemente associada com o fato de ter
adesdo ou nao, foi avaliado o quanto algumas variaveis poderiam estar associadas
com o risco de internacédo ou ndo (Tabela 2 e 3), porém, foi observado que nenhuma
delas aumentou o risco de internacdo ou ndo, nem mesmo as mutacdes. Pinto (2017),
destaca em seu estudo que o fendtipo da mutacdo de classe 2 esta relacionado a
severas consequéncias, sendo responsavel assim por grande parte das internacdes.
A mutacdo de classe 2 que é conhecida como a classe associada a uma maior
gravidade da doenca comparada a classe 4, mas neste estudo ndo houve diferenca
significativa entre essas mutagdes (p>0,05).Dessa maneira, é possivel perceber que
a boa adesédo ao tratamento multidisciplinar e medicamentoso pode ser um fator
protetor e relevante da necessidade de internacdo, apesar da presenca de uma
mutagdo mais grave.

Tabela 2 — Caracteristicas clinicas de acordo com a classificacdo da ades&o autorrelatada
pelo teste Morisky-Green.

Caracteristica Aderente(n=44) N&o aderente(n=34) P
Dieta 23 (52,3%) 18 (52,9%) 0,568
Atividade Fisica 23 (52,3%) 24 (70,6%) 0,568
Fisioterapia 38 (86,4%) 31 (91,2%) 0,386
Classe da Mutacao 0,856
Classe 1 1 (3,4%) 2 (5,9%)
Classe 2 13 (44,8%) 6 (17,6%)
Classe 2/ 1 1 (3,4%) 3(8,8%)
Classe 2/ 2 1 (3,4%) 1(2,9%)
Classe 2/ 3 0 (0,0%) 2 (5,9%)
Classe 2/ 4 3(10,3%) 0 (0,0%)
Classe 4 10 (34,5%) 6 (17,6%)
Classe 2/3/6 0 (0,0%) 1(2,9%)
Sintomas
Respiratérios 29 (65,9%) 17 (50,0%) 0,172
Esteatorréia 21 (47,7%) 17 (50,0%) 1,000
Sint. Digestivo 29 (65,9%) 20 (58,8%) 0,638

Medicamentos

Broncodilatador 22 (50,0%) 13 (38,2%) 0,362
Enzima pancreética 42 (95,5%) 32 (94,1%) 1,000
DNAse 26 (59,1%) 23 (67,6%) 0,486
Anti-inflamatério 7 (15,9%) 7 (20,65) 0,767
Compl. Vitaminico 41 (93,2%) 32 (94,1%) 1,000
ATB oral 11 (25,0%) 14 (41,2%) 0,149

Fonte: Dados da pesquisa.
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Tabela 3 — Caracteristicas gerais de acordo com o desfecho internagéo.

Caracteristica N&o internou(n=61) Internou(n=17) P
Cuidados
Dieta 32 (52,5%) 9 (52,9%) 1,000
Atividade Fisica 36 (59,0%) 11 (64,7%) 0,783
Fisioterapia 54 (88,5%) 15 (88,2%) 1,000

Acompanhamento regular
no programa 53 (86,9%) 16 (94,1%) 0,370

Classe da Mutacéo

Classe 1 3 (4,9%) 0 (0,0%)
Classe 2 14 (23,0%) 5 (29,4%)
Classe 2/ 1 3 (4,9%) 1 (5,9%05)
Classe 2/ 2 1(1,6%) 1 (5,9%)
Classe 2/ 3 2 (3,3%) 0 (0,0%)
Classe 4 14 (23%) 2 (11,8%)
Classe 2/3/6 1(1,6%) 0 (0,0%)
Classe 2/ 4 3 (4,9%) 0 (0,0%)

Fonte: Dados da pesquisa.

Conclusao

Os resultados evidenciaram que a mae € a principal cuidadora e com tempo
integral de dedicacdo, o que certamente compromete a insercdo no mercado de
trabalho, refletindo na renda familiar que se mostrou baixa na maioria das familias. A
dificil aceitacdo inicial do diagndéstico parece ser superada com o tempo e certamente
o apoio familiar faz a diferenca. A adesao ao tratamento, evidenciada noteste utilizado,
aponta que a adesao foi satisfatoria para a maioria dos participantes ao tratamento
medicamentoso.

A principal classe de mutacdo encontrada foi a de classe 2, que é a mais
prevalente em portadores de FC no mundo, sendo considerada um genoétipo mais
grave gue resulta em pouca ou nenhuma fun¢éo da proteina CFTR, sendo importante
acompanhar de perto essas criancgas portadoras, evitando exacerbacao dos sintomas.

Os teste de associagfes entre todas as variaveis em relacdo a adesdo ou

nao ao tratamento medicamentoso ndo demonstraram significativos, com excegao
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da necessidade de internacdo que € o desfecho principal da pesquisa. Além disso,
nem mesmo as mutacdes, como por exemplo, a mutacdo de classe 2 que é
relacionada a severas consequéncias, sendo responsavel assim por grande parte das
internacodes.

Dessa maneira, € possivel perceber que a boa adesdo ao tratamento
multidisciplinar e medicamentoso, além da boa estrutura familiar, pode ser um fator
protetor e relevante da necessidade de internacdo, apesar da presenca de uma

mutac&do mais grave.
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ANEXO 1

UNIVACO | Afn

FORMULARIO PROJETO DE PESQUISA
A importancia da familia nos cuidados da crianga com Fibrose Cistica
ola!

Em parceria com a AMAM, noés, alunas da Faculdade de Medicina Univago, em
Ipatinga- MG agradecemos seu aceite em participar dessa pesquisa.

O projeto fibrose cistica, desenvolvido sob orientacdo da Professora Dra. Analina
Furtado Valadao, tem como objetivo avaliar a relacédo da familia com as criancas
com fibrose cistica entre 0 a 12 anos.

Esse questionario contém 18 perguntas e ira tomar aproximadamente 5 minutos do
seu tempo.

A sua contribuicdo € muito importante, pois ird ajudar os profissionais na orientacao
de familias com criangas portadoras de Fibrose Cistica.

Mais uma vez agradecemos sua participacao!

. Qual o seu nome?

. Qual o seu parentesco com a crianca?
() Mae
() Pai
() Avo
() Tio
() Outro

. Quantas horas por dia toma conta da crian¢a?
() Meio periodo do dia
() Dia inteiro
() Outro

. Frequentou a escola até qual série?
() N&o estudou/Fundamental | incompleto
() Ensino Fundamental | (1° ao 5° ano) Ensino
() Fundamental Il (6° ao 9° ano)
() Ensino médio/técnico
() Ensino superior
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5. Qual a soma total da sua renda familiar?
() Nenhuma renda
() Até trés salarios minimos
() De trés a dez salarios minimos
() Mais que dez salarios minimos

Caracteristicas do cuidar

6. Nos primeiros seis meses ap0s o diagnéstico, como se sentiu?
() Nao aceitou
() Teve dificuldade de aceitar
() Aceitou

7. O quanto a rotina da sua familia mudou com os cuidados da criang¢a?
() Nao mudou
() Mudou parcialmente
() Mudou totalmente

8. Recentemente, como esta a sua adaptacao em relacao aos cuidados da crianca?
() Pouco adaptado
() Parcialmente adaptado
() Totalmente adaptado

9. Qual a dificuldade que os familiares da crianca tém em aceitar a Fibrose Cistica?
() Nenhuma dificuldade
() Pouca dificuldade
() Muita dificuldade

10. Quem mais leva a crianca as consultas, internacdes e outros servigos de saude?
() Mae
() Pai
() Avos
() Tios
() Outros:

11. O quanto vocé se sente seguro nos cuidados em relacéo a crianga?
() Inseguro
() Pouco seguro
() Muito seguro

Informacdes clinicas

12. Seu filho precisou de internag&o no ultimo ano?
() Sim
() Nao — se a resposta foi ndo favor pular para a pergunta de numero 15

13. Quantas Internacgdes ele (a)realizou no ultimo ano?
()1
()2

() 3 ou mais
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14. Qual o resultado da ultima internacao?
() Alta
() Permanece internado
() Obito

Uso de medicamentos nos Ultimos 6 meses

15. Vocé alguma vez se esqueceu de dar o remédio ao seu filho?
() Sim
() Néao

16. Vocé, as vezes, é descuidado quanto ao horério de dar os remédios ao seu filho?
() Sim
() Nao

17. Quando seu filho se sente bem, alguma vez, vocé deixou de dar o remédio?
() Sim
() Nao

18. Quando seu filho se sente mal com o remédio, vocé deixa de dar o remédio?
() Sim
() Nao

Tratamento multidisciplinar

19. Qual(is) dos cuidados abaixo séo realizados no ambiente doméstico? (Possivel
assinalar mais de uma opc¢ao)

i.Marque todas que se aplicam
) Dieta
) Atividade fisica
) Fisioterapia
) Outro:

(
(
(
(



