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proximidade. £ cameca aprender que beijos nao sao contratos, tampouce promessas de amor etewno. Comeca a
aceitar suas deviatas com a cabiega exguida e olhos nadiantes, cem a graga de um adulte — e ndo com a tristeza
de uma ctianca. € aprende a constuuin todas as suas estradas ne foje, paois o tevienc do amanhi é incerte
demais para es plancs, ac passe que o future tem o castume de cair em meie ao. vic.

Depais de um tempa vocé aprende que e sol pede queimar se ficaunes expostes a ele durante muite tempa. £
aprende que nde importa ¢ guante vocé se imponte: algumas pesseas simplesmente nae se impontam... € aceita
que nie impexta o qudo boa seja uma pessea, ela vai feri-le de vez em quando e, por isto, vacé precisa estar
sempre disposte a pedod-la.

Uprende gue falar pede aliviar dores emocionais. Descebire que se leva um certe tempa para construin
confianca e apenas alguns segundos para destwii-la; e que vacé, em um instante, pode fazer coisas das quais
se awependerd para o weste da vida. Qprende que verdadeinas amizades continuam a crescer mesme a lengas
distancias, e que, de fate, ¢s bons e verdadeinos amiges foram a nessa pripria famillia gue nos pevmitiu
cenfiecer. Uprende que nae temos que mudar de amiges: se compreendeunes que os amiges mudam (assim
ceme vact ), pesceliend que seu mellior amige e vacé pedem fazen qualguer ceisa, ou até coisa alguma, tenda,
assim mesma, bons momentos juntos.

Descalire gue as pessoas com guem vecé mais se impoxta na vida sdao temadas de vocé muito cede, au muito.
depressa. Por issa, sempue devemas deicar as pesseas que verdadeiramente amamaos cam palawas brandas,
amaresas, peis cada instante que passa cavtega a passibilidade de ser a dltima vez que as veremaos; aprende
que as cincunstancias e s ambientes passuem influéneia solive nds, mas samente nds semaos sespaensduveis pos
nds mesmos; comega a compreender gue nao. se deve comparar-se com os eutras, mas cam o melfior que se pade

ser.

Descalize que se leva muite tempo para se texnar a pessea que se deseja tornax, e que o tempo. é cunto. Uprende
que nie impeta até o pento ende jd chegamas, mas para ende estamas, de fate, inde — mas, se vocé nie sabie
para onde estd indo, gualguer lugar sewird.

Uprende gue: au vacé centrola seus ates e temperamenta, cu acalbiard escrave de si mesme, pais eles acabario
por cantroli-lo; e que ser flexivel nde significa sex frace ou nia tex pewsonalidade, pais nao importa o quice
delicada eu frdgil seja uma situagdo, sempre existem dois bades a sexem considerades, cu analisados.

Uprende gue herdis sae pesseas que foram suficientemente conajesas para fazer ¢ que exa necessdrio fazex,
enfrentandae as conseqiiéncias de seus atas. prende que paciéncia tequer muita pewsisténcia e pudtica. Descobize
que, algumas vezes, a pessoa que vocé espera que ¢ chute quande vacé cai, paderd sex uma das peucas que o
ajudard a levantar-se. ( ...) Uprende que nae importa em quantes pedages o seu coragia foi pantide:
simplesmente ¢ munde nae ind parar para que vacé passa cansestd-le. Aprende que o tempo nae é alge que
pessa voltar atuds. Portanto, plante vocé mesmo seu jardim e decore sua alma — ac invés de esperar
etewnamente que alguém lhe traga flores. £ vacé aprende que, wealmente, tude pode suportar; que realmente é
fonte e gue pade ir muite mais longe — mesmo. apds tex pensado nae sex capaz. € que wealmente a vida tem seu
valon, e, vack, e seu pripric e inquestionduel valor pevante a vida.

Willian Shakespeare
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RESUMO

A fibrose cistica (FC) ¢ uma doenca genética e cronica que afeta grandemente a vida de portadores
e familiares. Sua incidéncia é maior entre os caucasianos, porém em um pais com tdo evidente
miscigenagdo racial, como ¢ o caso do Brasil, dados de prevaléncia ndo sdo tdo lineares como em
outros paises. Ha muitos estudos sobre esta patologia e 0 modo como ela atinge as familias, porém,
até onde se sabe ndo ha estudos que descrevam o cotidiano e as dificuldades vividas pelos
portadores no Brasil. Diante do exposto, o objetivo do estudo foi analisar as caracteristicas e o
cotidiano do portador de FC. Trata-se de um estudo descritivo-exploratorio de abordagem
quantitativa. Os sujeitos foram 65 portadores de FC ou seus pais (no caso em que os portadores
eram menores de 18 anos de idade). A coleta de dados se deu via internet, os sujeitos foram
contatados em redes sociais como Orkut ¢ Facebook ou em um site de apoio para familiares de
portadores de FC — unidospelavidafc.org.br. Os sujeitos foram contatados via online, sendo na
ocasido solicitada a participagdo e em caso de aquiescéncia enviavam o e-mail pessoal. Era, entdo,
encaminhado via e-mail o questionario ¢ o termo de consentimento que respondidos retornavam ao
pesquisador. Participaram do estudo portadores de 14 estados, 43 pais de criangas portadoras e 22
adultos portadores. A idade média do diagnostico foi cinco anos. Todas as criangas freqiientavam a
escola, mas uma significante parte dos adultos estava sem emprego. A maioria dos sujeitos fazia
uso de antibidticos, enzimas pancreaticas, vitaminas, broncodilatadores, 90% recebiam os
medicamentos pelo Sistema Unico de Saude e 80% ja estiveram internados. Embora a média de
idade dos portadores adultos tenha sido de 27 anos e grande parte deles tenha curso superior,
somente a metade trabalhava. Este estudo mostrou que mesmo sendo possivel aos portadores de FC
ter uma vida relativamente normal, a rotina de tratamento, medicag¢des e possibilidade de morte
afeta profundamente o cotidiano dessas pessoas.

Descritores: fibrose cistica, enfermagem, diagnéstico, triagem neonatal.
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Cystic fibrosis (CF) is a chronic genetic disease that greatly affects the lives of patients and
relatives. Its incidence is higher among Caucasians, but in a country with such noticeable racial
miscegenation, as in Brazil, prevalence data are not as linear as in other countries. There are many
studies on this disease and the ways it affects families. However, as far as it is known, there are no
studies that describe the daily life and the difficulties experienced by the patients in Brazil. Given
the above, the purpose of this study was to analyze the characteristics and the daily life of patients
with CF. This is a descriptive and exploratory study, using quantitative approach. The subjects were
65 patients with CF, and their parents (for patients younger than 18 years old). The internet was
used for data collection, and the subjects were contacted on social networks such as Orkut and
Facebook, or on a website for supporting relatives of patients with CF called-
unidospelavidafc.org.br. Subjects were contacted online; personal e-mails were sent by those who
decided to enroll as participants. Subsequently, e-mails with a questionnaire and consent were
forwarded to them. After fulfilled, these documents were returned to the researcher. The study
included patients from 14 states; 43 parents of disabled children, and 22 adult patients. The average
age of diagnosis was five years old. All children attended school, but a significant proportion of the
adults were unemployed. Most subjects were using antibiotics, pancreatic enzymes, vitamins,
bronchodilators; 90% received the drugs from the National Health System; 80% had already been
hospitalized. Although 27 years old was the average age of the adult patients and most of them had
college education, only half of them worked. This study showed that even being possible for the CF
patients to have a relatively normal life, the routine treatment, the medications, and the risk of death
profoundly affects their daily lives.

Keywords: Cystic fibrosis, nursing, diagnosis, neonatal screening.
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RESUMEN

La fibrosis cistica (FC) es una enfermedad genética y cronica que afecta grandemente la vida de
portadores y familiares. Su incidencia es mayor entre los caucasicos, sin embargo, en un pais con
tan evidente mestizaje racial, como es el caso de Brasil, datos de prevalencia no son tan lineares
como en otros paises. Hay muchos estudios sobre esta patologia y el modo como ella afecta a las
familias, no obstante, por lo que se sabe no hay estudios que describan el cotidiano y las
dificultades vividas por los portadores en Brasil. Ante lo expuesto, el objetivo del estudio fue
analizar las caracteristicas y el cotidiano del portador de FC. Se trata de un estudio descriptivo-
exploratorio de abordaje cuantitativo. Los sujetos fueron 65 portadores de FC o sus padres (en caso
de que los portadores fueran menores de 18 afios). La recoleccion de datos se hizo via Internet, y los
individuos fueron contactados en redes sociales como Orkut y Facebook o en un sitio de apoyo a
familiares de portadores de FC — unidospelavidafc.org.br. Los sujetos fueron contactados via online,
siendo en la ocasion solicitada la participacion y en caso de aquiescencia enviaban el e-mail
personal. El cuestionario y el término de consentimiento eran encaminados via e-mail, y
respondidos regresaban al investigador. Participaron del estudio portadores de 14 estados, 43 padres
de nifios portadores y 22 adultos portadores. La edad media del diagnodstico fue de cinco anos.
Todos los nifios frecuentaban la escuela, pero una parte significativa de los adultos estaba
desempleada. La mayoria de los individuos hacia uso de antibidticos, enzimas pancreaticas,
vitaminas, broncodilatadores, el 90% recibia los medicamentos a través del Sistema Unico de Salud
y el 80% ya habia estado ingresado. Aunque la media de edad de los portadores adultos haya sido
de 27 afios y gran parte de ellos tenga curso superior, solamente la mitad trabajaba. Este estudio
mostré que mismo siendo posible a los portadores de FC tener una vida relativamente normal, la
rutina de tratamiento, medicaciones y posibilidad de muerte afecta profundamente el cotidiano de

€8as personas.

Descriptores: fibrosis cistica, enfermeria, diagnéstico, seleccion neonatal.
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1 APRESENTACAO

Durante a graduacdo em enfermagem, pretendia fazer parte de algum projeto de pesquisa,
visando melhorar minha formacdo académica e profissional. Foi quando surgiu a oportunidade de
participar do projeto intitulado “Fibrose cistica: desvelando o significado para a familia”,
coordenado pela professora Dra. Maria Dalva de Barros Carvalho.

A principio, ndo queria perder aquela oportunidade, mas hesitei em aceitar porque
simplesmente nunca tinha ouvido falar sobre a doenga. Mas, minha curiosidade foi maior que o
medo e entdo resolvi tentar. A partir dai, iniciei a pesquisa acompanhando uma mestranda que
entrevistava familias de portadores. Esta experiéncia ampliou meus conhecimentos sobre a fibrose
cistica (FC) e também meu interesse pelo tema, pois pude perceber a dificil realidade que aquelas
pessoas enfrentavam. O que acabou sendo uma das motivacgdes para a realizacdo deste estudo.

Paralelamente, desenvolvi uma pesquisa sobre triagem neonatal. Com a qual pude perceber
qudo importante ¢ o diagnostico precoce para os portadores de FC e o quanto ele pode fazer
diferenca na qualidade de vida do fibrocistico.

Na pesquisa bibliografica, lia varios artigos e livros recheados de informacdes sobre os
sintomas da doenca, tratamentos, medicamentos, ¢ dados sobre a parte genética ¢ molecular.
Encontrava algumas coisas sobre o sentimento da familia, sua vivéncia e dificuldades. Porém, ndo
encontrava nada que mostrasse como ¢ a rotina dos portadores de fibrose cistica, as dificuldades que
enfrentam, o que eles fazem das suas vidas.

Com base nesta constatacdo, resolvi fazer uma pesquisa que mostrasse, em numeros, como ¢
a rotina de um portador de FC. Queria investigar se ele estuda, trabalha, passeia, faz esporte, se
toma todos os medicamentos indicados aos portadores, se sabem como tomar esses medicamentos,
com método, horario. Além disso, tinha curiosidade sobre quantas vezes um portador de FC ¢
internado ao longo da vida, se freqiienta grupos de apoio e se busca se informar sobre as novidades
no tratamento.

Com base em tantos questionamentos, surgiu esta pesquisa, que busca contribuir tanto com
as pesquisas cientiticas sobre a FC, quanto com os portadores da doenca.

A seguir, buscarei delinear os principais resultados para responder as questdes centrais do
estudo. Além disso, buscarei descrever as vantagens ¢ as dificuldades de coletar dados

exclusivamente através da internet e os passos metodoldgicos para que isto seja possivel.
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2 INTRODUCAO

As doencas genéticas constituem uma parcela consideravel das patologias que acometem
uma populagdo. Embora se encontrem em crescimento, felizmente aumenta, proporcionalmente, o
entendimento da base genética das doengas (JORDE et al, 2004).

Cada ser humano possui cerca de 30000 genes diferentes. Alteragdes nestes genes ou em
suas combinac¢des podem produzir distirbios genéticos. Esses distirbios podem ser classificados
em: disturbios cromossomicos, monogénicos, multifatoriais € mitocondriais. Destes, os causadores
do maior nimero de doengas sdo os distirbios monogénicos.

Os distirbios monogénicos sdo classificados de acordo com a forma como sdo herdados na
familia: autossdmicos dominantes, autossdmicos recessivos ou ligado ao sexo (JORDE et al, 2004)

A maioria das doencgas genéticas ¢ considerada de baixa prevaléncia. Porém ao se somar
todas elas, verifica-se que milhdes de pessoas sdo atingidas em todo o mundo por alguma doenca
deste tipo (BOY; 2009). Muitas doengas genéticas sdo também doencas cronicas, uma vez que nao
tem cura e acompanham a pessoa portadora por toda sua vida. E o caso da fibrose cistica,
fenilcetonuria, sindrome de Down entre outras.

Segundo a Organizagdo mundial de satide (OMS) doenga cronica ¢ uma condi¢do na qual a
vida de uma pessoa ¢ afetada por mais de trés meses, podendo necessitar de internacdes hospitalares
por, no minimo, um més no ano (OMS, 2005). O portador de uma doenga cronica, muitas vezes ¢
obrigado a viver em uma rotina de internagdes, tratamentos dolorosos, seqiiclas que impode
limitagdes e necessita de longo periodo de supervisao e cuidado (SOUZA, 2010).

Na infancia, a doenca cronica causa ainda mais sofrimento para o doente e também para sua
familia. Muitos obstaculos sdo encontrados na rotina dos afetados pela doenga cronica, tais como
hospitalizagdes freqiientes, tratamentos incomodos, efeitos colaterais, separacdo da familia durante
as internagoes, interrupgdo das atividades cotidianas, desajuste financeiro, dor e convivéncia com a
possibilidade real da morte (NASCIMENTO, 2005). Esta realidade faz com que grande parte das
pessoas portadoras de doengas crdnicas, como o diabetes mellitos, por exemplo, tenha depressdo
devido a sua condi¢do de vida. Conseqlientemente, a depressdo ¢ uma das comorbidades mais
frequentes para estes pacientes (FREI, 2010).

A antropologia médica sustenta que os maiores problemas acarretados pela doenga cronica
sdo as dificuldades que os sintomas e a incapacidade criam na vida dos pacientes, principalmente

quando estes perdem a esperanga de obterem melhora, ou ficam deprimidos por medo da morte ou
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invalidez. O paciente se aflige com a satde perdida e com a queda da auto-estima (LIRA, 2004).
Estudos anteriores revelam que pacientes portadores de doengas cronicas, como por exemplo, a
doenca pulmonar obstrutiva cronica (DPOC) apresentam altos niveis de ansiedade, que pode ser
manifestada de maneira geral ou em patologias como transtorno do péanico (SOLANO, 2006 e
GIARDINO, 2010).

O tratamento de doengas cronicas normalmente é longo e acompanhado por varios
profissionais de satde. Estes profissionais, para desempenharem bem sua fun¢do, necessitam ter
um conhecimento minimo sobre a patologia, seu tratamento e progndstico. Porém, muitas sdo as
doencas cronicas que as pessoas podem apresentar. Algumas tém alta prevaléncia e por isso
proporcionam um convivio freqiiente entre profissionais e portadores; outras, por sua vez, podem
ser raras, como ¢ o caso de algumas desordens genéticas. Neste caso, o paciente pode sofrer pela
falta de conhecimento do profissional que lhe prestara cuidados.

Até pouco tempo atrds, considerava-se a medicina e enfermagem genética como
especialidades periféricas, preocupadas com doengas raras e que deviam ser entendidas somente por
profissionais que trabalhassem nessa area. Entretanto, deve-se ressaltar que profissionais de
enfermagem s3o, muitas vezes, os que primeiro tem contato com um bebé, portador de uma
anomalia, e sua familia, sdo os que mais convivem com portadores de doencas genéticas e cronicas
e, portanto, devem estar minimamente preparados para suprir as necessidades dos pacientes
(FLORIA-SANTOS, 2005).

Além disso, o conhecimento dos profissionais de satide muitas vezes se restringe ao aspecto
estritamente cientifico, o que, embora seja importante, ndo responde a complexidade da demanda
destes pacientes que passam pela dificuldade de conviver com uma doenca durante toda sua vida,
ou grande parte dela, e pela iminéncia de morte precisam de mais do que isso. Estes pacientes
necessitam que os profissionais médicos, enfermeiros e outros prestadores de cuidados, conhegam o
seu cotidiano e suas angustias, extensivos as suas familias.

Mais do que o simples acompanhamento do paciente, a familia ¢ determinante neste
processo. Estudos revelam que criangas e adolescentes advindos de lares melhor estruturados, com
familias que tem habilidade em solucionar seus problemas, t€ém mais chances de aderirem ao
tratamento (DeLAMBO, 2004).

Dentre as doencas genéticas que podem atingir um individuo estd a fibrose cistica (FC).
Além de genética, esta nao deixa de ser uma doencga cronica também, uma vez que ndo tem cura ¢

seu tratamento ¢ acompanhamento devem ser realizados durante toda a vida do portador.
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Embora a FC ja tenha algum destaque entre as doencas genéticas no Brasil, ja que faz parte
das doencas triadas pelo Programa Nacional de Triagem Neonatal (PNTN), ainda é pouca divulgada

e pouco conhecida pelos profissionais de saiide em geral.

2.1 Fibrose Cistica: conceito e fisiopatogenia

A fibrose cistica, também conhecida como mucoviscidose, ¢ uma doenca genética
autossodmica recessiva e ¢ o disturbio monogénico mais freqiiente nas Américas (LYNN, 2003).
Trata-se de uma desordem metabolica sistémica de origem genética que tem maior prevaléncia
entre os caucasianos ¢ menor entre os negros e asiaticos (RASKIN, 2003). Aproximadamente 5%
da populagdo branca carrega este gene (DAVIS, 1984).

Entretanto, em um pais com tdo evidente miscigenacao racial como ¢ o caso do Brasil, dados
de prevaléncia ndo sdo tdo lineares como em outros paises (RASKIN, 2007). Desta forma, a
incidéncia da FC no Brasil pode variar bastante. Além disso, ha ainda poucos estudos que revelam a
incidéncia de FC, porém, estima-se que seja de aproximadamente 1/2500 no sul, dado similar ao da

Europa, e 1/10000 no restante do pais (ALVAREZ, 2004).

Figura 1. Transmiss@o autossdmica recessiva da FC.

_&:I Sen normal . Sen aftetado
Pai Mae
portador portadora

i
Slerer X 1o X

Crianca Zrianga Crianca Crianca
rnarmm al portadaora portadora doenta

Fonte: Raskin (2003).

Atualmente, existem cerca de 3364 portadores de FC no Brasil, cadastrados na Associacao
Brasileira de Apoio a Mucoviscidose (ABRAM, 2010) e, aproximadamente, 70000 em todo o
mundo (CYSTIC FIBROSIS WORLDWIDE, 2008).
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O gene responsavel pela fibrose cistica foi mapeado em 1985 e esta situado no cromossomo
7q. Este gene codifica o produto protéico chamado “regulador transmembranar da fibrose cistica”
(CFTR ou cystic fibrosis transmembrane regulator protein). Esta proteina esta presente em varios
tipos celulares como nas células do epitélio do pulmao, nas células do pancreas, do figado, dos
ductos sudoriparos e do trato reprodutivo (LUDWIG NETO, 2008).

A proteina CFTR forma canais de ion cloreto regulados pelo AMP ciclico que atravessam a
membrana das células epiteliais especializadas e esta envolvida na regulacdo do transporte de ions
sodio através da membrana das células epiteliais. Os fluxos anormais de sal e dgua levam a
desidratacdo dos fluidos das glandulas exdcrinas, levando a tubolopatia obstrutiva que afeta
diversos orgios (D’ALESSANDROA, 2009) (figura 2). Este ¢ o fator que causa o desequilibrio
salino, que faz com que a agua seja retirada das vias aéreas e produza as secregdes espessas e
obstrutivas identificadas nos pulmdes da maioria dos portadores de FC (ALVAREZ, 2004).

Outros orgdos também sdo bastante afetados por este mesmo processo. O pancreas, por
exemplo, também fica obstruido por secregées espessas levando a fibrose e insuficiéncia
pancreatica. Vale ressaltar que embora j4 se tenha passado mais de duas décadas desde a
identificacdo da CFTR, seu mecanismo de regulacdo ainda ndo foi satisfatoriamente elucidado
(CHRISTOFER, 2009).

O transporte defeituoso de ions cloreto explica a grande concentragdo desses ions nas
secregoes sudoriparas de pacientes com FC (RIBEIRO, 2002). Isto explica o fato de pessoas
portadoras de FC terem o suor excessivamente salgado, deixando até mesmo, pequenos cristais de
sal na pele quando transpiram.

As doengas genéticas autossomicas recessivas sao relativamente raras na populagdo. Quando
os pais sdo portadores, ou seja, cada um tem um gene mutado em cada gestacdo, o risco de nascer
um filho com a doenca é de 25% e a probabilidade de nascer um filho saudavel, contudo, portador,
¢ de 50%.

O que se espera no heredograma de FC € um quarto da prole de pais heterozigotos ser de
homozigotos normais, metade sera de portadores heterozigotos fenotipicamente normais € um
quarto sera de homozigotos afetados com a doenga. As doencgas afetam homens ¢ mulheres em igual
propor¢ao (LUDWIG NETO, 2008) (figura 1).

Até o momento, hd mais de 1500 mutagdes descritas, ¢ cada mutagdo pode influenciar
diretamente na gravidade da doenca (CAMARGO, 2009). A mais comum dessas mutagdes ¢ a
AF508 (delecdo de fenilalanina na posigdo 508) que ¢ responsavel por aproximadamente 70% de

todas as mutagdes da FC. A identificacdo da mutacdo de cada paciente pode ser util para fazer um
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prognostico do curso da doenga, pois o genotipo pode influenciar no fendtipo da doenca. Isto quer
dizer que, de acordo com o genoétipo, a doenca pode se manifestar de forma mais severa ou mais
branda.

O defeito basico acomete células de varios 6rgdos, e nem todos os individuos expressam
respostas clinicas semelhantes. As manifestacdes clinicas podem ser muito varidveis e ocorrer
precocemente ou na vida adulta. O acometimento do trato respiratério associa-se com a maior

morbidade e ¢ causa de morte da maioria dos pacientes.

Figura 2: fisiopatogenia da fibrose cistica

MUTACAO NA CFTR

l

TRANSPORTE IONICO ANORMAL

l

DESIDRATACAO DOS FLUIDOS DAS CELULAS EXOCRINAS

l

AUMENTO NA CONCENTRACAO DE MACROMOLECULAS

l

TUBULOPATIA OBSTRUTIVA

l l l l

PULMAO INTESTINO FIiGADO PANCREAS

Fonte: Ribeiro (2002).

Com o avango do tratamento com antibioticos, fisioterapia toracica efetiva e reposi¢do de
enzimas pancreaticas, a taxa de sobrevida dos pacientes com FC melhorou significativamente. Pais
de criangas com FC nascidas entre 1950 e 1960, eram informados que seus filhos dificilmente
chegariam a adolescéncia. Afinal, naquela época, a FC ainda era pouco conhecida e pouco tratavel.

Este quadro vem mudando significativamente nos tltimos anos e espera-se que, na proxima década,
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50% dos pacientes tenham mais de 18 anos, mostrando que a FC passard a ser uma doenga mais
prevalente em adultos (BOYLE, 2007).
Nos dias de hoje, esta mudanca ja € visivel, haja visto que o niimero de portadores adultos
cresceu mais de 400% desde a década de 1970 (CYSTIC FIBROSIS FOUNDATION, 2006).
Atualmente, a sobrevida ¢ de mais de trinta anos. Vale ressaltar, todavia, que a doenga
possui expressdo altamente variavel, com alguns pacientes experimentando pouca dificuldade
respiratdria e sobrevida proxima ao normal e outros com problemas respiratorios muito severos e

que podem sobreviver por pouco tempo.

2.1.1 Manifestacdes respiratorias

Os pulmoes das criancas com FC sdo morfologicamente normais ao nascimento, porém com
o passar de semanas, meses €, em alguns casos anos, iniciam-se as infec¢des, inflamagdes, aumento
exacerbado de muco e fibrose pulmonar (DAVIS, 1984).

Alvarez et al, (2004) demonstrou em seu estudo que 89,4% dos pacientes com FC
apresentaram manifestagdes respiratorias. Os pulmoes dos pacientes portadores de FC sao
freqlientemente colonizados por Staphilococus aureus, Pseudomonas aeruginosa e Haemophilus
influenzae, microrganismos que frequentemente lesam a superficie epitelial deixando a area ainda
mais propicia a infecgdes (LYCZAK, 2002).

O acometimento do aparelho respiratorio € progressivo e de intensidade varidvel.
Bronquiolites e obstru¢do bronquiolar geralmente aparecem mais precocemente seguidas por alguns
pontos de atelectasias (ALVAREZ, 2004). A manifestacdo respiratoria mais comum ¢ a tosse
cronica persistente que pode ocorrer desde as primeiras semanas de vida, perturbando o sono e a
alimentagcdo do lactente. Nas fases avancadas, os pacientes tém torax enfisematoso, broncorréia
purulenta, freqiiéncia respiratoria aumentada, dificuldade expiratoria, cianose periungueal e
baqueteamento digital acentuado. Nessa fase, queixam-se de falta de ar durante exercicios e
fisioterapia, e, posteriormente, em repouso (RIBEIRO, 2002).

A infeccao dos pulmodes pelo microrganismo Pseudomonas aeruginosa € a que causa maior
declinio da funcao pulmonar (figura 3). A obstru¢do cronica ¢ a infeccao acarretam destrui¢do do
tecido pulmonar e resulta em morte por doenga pulmonar em mais de 90% dos pacientes com FC

(JORDE et al, 2003).
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2.1.2 Manifestacoes digestivas e nutricionais.

A insuficiéncia pancreatica ¢ causa da maioria das manifestagdes digestivas (RIBEIRO,
2002). A obstrucdo dos canaliculos pancreaticos por tampdes mucosos impede a liberagdo das
enzimas para o duodeno, determinando ma digestdo e ma absor¢do de gorduras, proteinas e hidratos
de carbono. Causa também diarréia cronica, com fezes volumosas, gordurosas, palidas, de odor
caracteristico e, finalmente, desnutricdo calorica protéica. O ileo meconial ¢ a manifestagdo mais
precoce da insuficiéncia pancreatica na FC (SANTOS, 2004).

A ma nutricdo é um dos graves problemas que o portador enfrenta. O quadro de caréncia
nutricional, quando instalado, pode se apresentar de varias maneiras, a saber: déficit de crescimento,
emagrecimento, deficiéncias nutricionais especificas, puberdade retardada entre outras (FIATES,
2001).

Além disso, tem-se observado que doengas que atingem drasticamente o sistema pulmonar,
como ¢ o caso da FC, levam seus portadores a terem um decréscimo bastante significativo nos
niveis de vitamina D (GILBERT, 2009). Embora este mecanismo ainda nao tenha sido totalmente
elucidado, ja se sabe que a falta desta vitamina pode trazer uma piora no estado nutricional do

portador de FC.

Figura 3: Tecido pulmonar normal (esquerda) e tecido pulmonar de um portador de fibrose cistica,

mostrando destrui¢do extensa, como resultado de obstrucdo e infecgao.

Fonte: Jorde et al. (2003).
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2.1.3 Manifestagdes do sistema reprodutor

As manifestagdes no sistema reprodutor podem ser separadas entre os sexos. Quase a
totalidade dos homens sdo inférteis devido a azoospermia que acontece pela auséncia congénita
bilateral dos ductos deferentes. J& as mulheres normalmente apresentam atraso da puberdade e

diminui¢do da fertilidade devido a menor hidratagdo do muco cervical (SANCHEZ, 2001).

2.1.4 Outras manifesta¢des

Outras manifestacdes incluem hérnia inguinal, osteopatia hipertrofica, suor salgado e
vasculite, que sdo conseqiiéncias do defeito basico, secundarias a sua evolucdo ou as complicagdes

da doenga e, até mesmo, do tratamento (ALVAREZ,2004).

2.2 Desenvolvimento historico e fisiopatologico da Fibrose Cistica

As primeiras citacoes a respeito da fibrose cistica datam do século XVI e descrevem o
quadro de uma crianga com lesdes pancreaticas e que provavelmente teria ido a obito devido a
complica¢des da doenca (QUINTON, 1999).

Por volta dos séculos XVIII e XIX, havia um folclore europeu que dizia assim: “Pobre
crianga cuja testa ao beijo é salgada. Esta enfeiticada e logo morrera” (WELSH, 1995). Esta
referéncia longinqua, talvez seja uma das primeiras relacionadas a FC.

Para entender melhor os marcos historicos relacionados a FC, Ribeiro (2002) elaborarou

uma tabela simplificada que resume os principais eventos na historia da doenca:

Quadro 1 - Momentos historicos da fibrose cistica

Séc. XVIII e XIX: Folclore europeu: criangas com suor salgado morriam precocemente.

1905: Landsteiner descreveu o ileo meconial relacionando-o com insuficiéncia pancreatica exdcrina.

1935: Fanconi descreveu pacientes com caracteristicas clinicas de doenca celiaca, porém com insuficiéncia
pancredtica exocrina “associada” e doenga pulmonar.

1938: Dorothy Andersen descreveu as caracteristicas clinicas, anatomopatologicas e epidemioldgicas da FC.

1950: Farber criou o termo mucoviscidose.

1953: Di Sant’Agnese e colaboradores realizam a primeira observagdo da secrecdo aumentada de eletrélitos no
suor.

1955: Foi criada, nos EUA, a Cystic Fibrosis Foundation.

1958: Padronizacao do teste do suor por Gibson & Cooke, padrio aureo para o diagnostico da FC até hoje.
Publicado o escore clinico de Shwachman, que ainda hoje ¢ muito utilizado.
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1964: Foi fundada a International Cystic Fibrosis (Mucoviscidosis) Association ICF(M)A, institui¢do que, desde
entdo, vem desempenhando papel importante na promog¢do de eventos, evolucdo e divulgagcdo dos
conhecimentos sobre a FC, ajuda para criagdo de novas associa¢des, fomento para pesquisa ¢ formagéo de
profissionais especializados.

1968: Shwachman e Holsclaw descreveram a obstrucdo do deferente e tubos seminiferos, justificando a
infertilidade presente na maioria dos homens fibrocisticos.

1979: Crossley demonstrou o aumento, no sangue, da tripsina imunorreativa (TIR).

1983: Paul Quinton e sua equipe comegaram a desvendar o defeito basico da secregdo do ion cloros.

1985: Grupos de pesquisadores, entre os quais Lap-Chee Tsui, John Riordan e Collins localizam o gene da FC o
qual foi clonado e seqiienciado pelos mesmos pesquisadores em 1989.

1990-2000: Buscas para diagndstico precoce e tratamento agressivo, com objetivo de promover uma boa
qualidade de vida e evitar danos irreversiveis.

Fonte: Ribeiro (2002)

Até hoje ainda ndo ha um tratamento capaz de curar a FC, mas tem-se demonstrado bons
resultados em tratamentos baseados nas alteragdes fisiopatologicas, capazes de alterar o fluxo
normal da doenga, melhorando a sobrevida e a qualidade de vida dos portadores. E por este motivo
que se considera imprescindivel o diagndstico precoce para tratar manifestagdes pulmonares,
digestivas e nutricionais, de modo a viabilizar seu inicio o mais cedo possivel

(D’ALESSANDROA, 2009).

2.3 Diagnostico e tratamento

A FC causa acometimento pulmonar cronico e progressivo em praticamente todos os
pacientes, ma digestdo e ma absor¢do de nutrientes, especialmente em criangas, insuficiéncia
pancredtica e ileo meconial em grande parte dos recém-nascidos (DAVIS, 1984)

O diagndstico ¢ usualmente feito a partir de achados clinicos, como a percep¢ao desses
sintomas tipicos no paciente, muito embora o diagnostico precoce ja possa ser feito em varios
lugares do mundo gragas a triagem neonatal.

Quando nao ocorre precocemente, o diagnostico pode ser dificil e acarretar grandes danos a
saude do paciente. Pesquisa realizada nos Estados Unidos com 10 pacientes, dos quais 56 tiveram
diagnostico precoce através da triagem neonatal ¢ 47 com diagnostico tardio, revelou que os
pacientes do primeiro grupo apresentavam menor indice de infec¢do pulmonar e broquiectasia
(FARRELL, 2003).

Para confirmacdo do diagndstico sdo necessarias mutagdes no gene FC, ou dois testes do
suor alterados, ou pela presenga de pelo menos uma das seguintes manifestagdes clinicas

epidemioldgicas: doenga pulmonar obstrutiva ou sinusal cronica; insuficiéncia pancreatica exdcrina
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cronica; histéria familiar de FC. Ou ainda pela triagem neonatal pelo método da tripsina
imunorreativa (TIR) (DALCIN, 2008). Vale destacar que o diagnodstico da FC pode ser dificultado
ou postergado ja que varias outras patologias podem apresentar sintomas muito parecidos com os da

FC.

2.3.1 Triagem Neonatal

O termo triagem, que se origina do vocabulo francés friage, significa selecao, separagdo de
um grupo, ou mesmo, escolha entre inumeros elementos e define, em Satide Publica, a acdo
primaria dos programas de Triagem, ou seja, a detecgdo — através de testes aplicados numa
populacdo — de um grupo de individuos com probabilidade elevada de apresentarem determinadas
patologias (BRASIL, 2005).

No Brasil, a triagem neonatal ¢ realizada desde 1985, embora nesta época ndo estivesse
disponivel em todas as regides (MORAES, 2007), somente em 2001 foi criado o Programa
Nacional de Triagem neonatal (PNTN) que tem como objetivos ampliar a cobertura da triagem dos
nascidos vivos (NV), visando 100% deles; a busca ativa dos pacientes triados; confirmacgao
diagnostica e o acompanhamento adequado (BRASIL, 2001).

Desta forma, o PNTN rastreia, diagnostica e encaminha os pacientes para os servigos de
referéncia com os quais mantém articulagdo como, por exemplo, a Associagdo Brasileira de
Mucoviscidose (ABRAM), visando proporcionar mais qualidade e eficacia ao tratamento desta
condi¢cdo (CARVALHO, 2008).

O governo federal estabeleceu fases para implantacdo do PNTN nos estados da federacio de
acordo com os diferentes niveis de organizacdo das redes assistenciais existentes, da variagdo
percentual de cobertura dos NV triados e da diversidade das caracteristicas populacionais existentes
no pais (PIMENTEL, 2010). A fase I contempla a deteccdo da fenilcetonuria e hipotireoidismo
congénito; a fase II, fenilcetonuria, hipotireoidismo congénito + doengas falciformes e outras
hemoglobinopatias; e a fase III, fenilcetonuria, hipotireoidismo congénito, doengas falciformes e
outras hemoglobinopatias + fibrose cistica (BRASIL, 2005). At¢ o momento, encontram-se na fase
IIT do programa os estados do Parand, Santa Catarina, Espirito Santo, Goias, Sao Paulo ¢ Minas
Gerais (ABRAM, 2011).

A FC causa grande morbidade. Antes da instituicdo do PNTN, a média de idade no
momento do diagndstico era de 1,6 anos. Com esta idade, muitas criangas ja apresentavam agravos

da doenga, tais como desnutri¢ao e infec¢do por microrganismos habituais na FC (FARIAS, 1997).
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Com a implantagdo do Programa, foi possivel detectar mais precocemente a doenga. A partir
do advento da triagem neonatal, tornou-se possivel a confirmacao do diagnostico no segundo més
de vida (SANTOS, 2005). Isto ¢ muito positivo, na medida em que a crianga pode iniciar o
tratamento mais cedo, diminuindo, assim, o 6nus ao sistema de saude, a familia e ao proprio

paciente.

2.3.2 Teste do suor

O diagnostico da FC ¢ feito a partir da medi¢do da concentragao de cloreto de s6dio no suor
do paciente. Os portadores da doenca, por apresentarem um defeito na proteina que regula o
transporte i6nico das células, tem altos niveis de concentragdo de cloreto de s6dio no suor. Em
muitos deles este aumento ¢ visivel ao ponto de, ao transpirar, poderem perceber os pequenos
cristais de sal depositado sobre a pele. E este fato que leva a FC a ser popularmente conhecida como
a doenca do beijo salgado.

O teste do suor ¢ considerado o padrdo ouro para o diagnostico da FC, com elevada
sensibilidade e especificidade (>95%), baixo custo ¢ ndo invasivo. Atualmente, o procedimento
mais aceitdvel ¢ o da dosagem quantitativa de cloretos no suor, obtidos pelo método da iontoforese
por pilocarpina. Para a realizacdo desta técnica, eletrodos sdo fixados a pele do antebrago do
individuo, sobre gaze embebida em solucdo de nitrato de pilocarpina (eletrodo positivo) e acido
sulfurico (eletrodo negativo). Aplica-se uma corrente de 2 a 5 mA durante 5 minutos, ap6s a qual a
pele ¢ limpa com agua destilada e seca com gaze para colocacdo de um papel de filtro. Aguarda-se
de 30 a 60 minutos, e o papel ¢ retirado com pinga e pesado. Em seguida, o papel ¢ colocado em
um vidro e vedado com plastico para ser encaminhado para a andlise laboratorial do soédio e do
cloro. A concentracdo de cloro ¢ medida através de cloridrometro digital, e a concentragdo de sodio
¢ determinada pelo fotdmetro de chama (resultados em mmol/L) (MATTAR, 2010). A quantidade
de suor deve ter no minimo 100mg. O resultado € positivo quando a concentracdo de cloro ¢ maior
que 60 mEq/l. Os niveis considerados normais vao até 45SmEq/l. Resultados entre 45 e 60 mEq/1 sao
considerados duvidosos, devendo ser repetidos (DALCIN, 2008). E importante ressaltar que nio

existe correlagao entre a concentragdo de ions no suor e a gravidade da doenga.

2.3.3 Tratamento
A FC ¢ uma doenca complexa que exige uma abordagem holistica para o seu tratamento.

Isto pode ser observado no bom prognostico de pacientes que realizam seus tratamentos em centros
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de abordagem multidisciplinar (YANKASKAS, 2004). Como nao ha cura para a FC, o tratamento ¢
baseado no alivio dos sintomas e na corre¢do das disfungdes organicas.

Como exposto anteriormente, o sistema pulmonar ¢ o mais comprometido na FC, por conta
disso, € nele que se baseia grande parte do tratamento. O regime terapéutico padrdo para a doenga
pulmonar inclui antibioticoterapia, higiene das vias aéreas e exercicio, agentes mucoliticos,
broncodilatadores, agentes antiinflamatorios, suporte nutricional, uso de enzimas pancreéticas e
suplementagdo de oxigénio.

Pacientes com FC podem sofrer rotineiramente complicagdes pulmonares, por isso, na
maioria das vezes, o tratamento com antibidticos € intermitente, realizado nos momentos de
exacerbag@o da doenca. Este tratamento pode ser realizado por via oral ou intravenosa, dependendo
da gravidade dos sintomas (DALCIN, 2008). O uso de broncodilatadores se justifica devido a
grande hiper-reatividade bronquica que atinge cerca da metade dos pacientes (MARSHAL, 1998).
Antiinflamatorios sdo utilizados com intuito de conter a progressdo fisiopatologica da doenga. Os
mais utilizados sdo os corticosterdides orais, que embora tragam melhora significativa no quadro
pulmonar apresentam varios efeitos adversos como desenvolvimento de catarata e prejuizo no
crescimento (DALCIN, 2008).

Vale ressaltar que a intervencdo nutricional também traz inumeros beneficios na fibrose
cistica e é considerada de grande importancia. Primeiramente, por estar associada com o melhor
crescimento ¢ melhora ou estabilizacdo da fungdo pulmonar, e também porque a desnutri¢ao tem
muitos efeitos na funcdo pulmonar, incluindo: diminui¢do na ventilagdo, na fungdo muscular, na
tolerancia a exercicios e na alteragdo da resposta imunologica pulmonar (FIATES, 2001).

Griese (2008) demonstrou em seu estudo que o aumento da sobrevida de pacientes em
tratamento da fibrose cistica ¢ possivel a partir de medidas relativamente simples. Esse efeito
positivo foi alcangado em paises industrializados, sem necessidade de inovagdes clinicas
revolucionarias. O que se faz ¢ a pratica do "melhor cuidado". Esta, sozinha, ¢ responsavel pelo
sucesso de muitos tratamentos. "Melhor cuidado" ndo deve ser um procedimento caro, mas
necessita de uma equipe multidisciplinar consistente e bem—treinada para sua realizagdo. Medidas
como separar os pacientes de acordo com sua contamina¢ao microbiologica, afericdo exata de peso
e altura, higiene na realizacdo de procedimentos, administragdo minuciosa das doses dos
medicamentos podem fazer a diferenca no tratamento da fibrose cistica (GRIESE, 2008).

A realizagao do tratamento requer a adesdo do paciente a um programa complexo de auto-
cuidado que preencherd uma parcela consideravel do seu tempo de vida (FURTADO, 2003). Deve-

se estabelecer um programa de tratamento vigoroso e continuo, visando a profilaxia das infecgoes e
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das complicagdes. Deve ser iniciado o mais precocemente possivel e ser individualizado, levando-se
em conta a gravidade e os orgdos acometidos. O tratamento precoce retarda a progressao das lesdes
pulmonares, melhora o progndstico e aumenta a sobrevida (RIBEIRO, 2002).

Todavia, a fibrose cistica ¢ uma sindrome ainda pouco conhecida pelos profissionais de
saude do Brasil. Isto faz com que, algumas vezes, familias recebam informagdes inadequadas e o
tratamento dos portadores pode ser prejudicado. Em alguns casos, os proprios pacientes tém
dificuldade em entender a doenca. Pizzignacco e Lima (2006) observaram que a maioria dos
portadores e familiares entrevistados ndo soube explicar exatamente o que ¢ fibrose cistica ou
confundia muito as informag¢des sobre o assunto.

Infelizmente, os cursos de formagdo profissional ndo enfocam problemas pouco comuns,
como ¢ o caso das doengas genéticas; desta forma, muitos profissionais encontram dificuldades em
cuidar de pacientes com este tipo de enfermidade. Com os enfermeiros ndo ¢ diferente. A FC
muitas vezes se quer ¢ mencionada nos cursos de graduacdo e, ao se depararem com uma pessoa
portadora da doenga e sua familia, o enfermeiro pode ficar perdido em relagao aos cuidados que
deve dispensar e a assisténcia que deve dar ao doente e sua familia. Este déficit de conhecimento
pode ser suprido por meio do incremento de pesquisas que abordem o tema ¢ que levem aos
profissionais informacdes relevantes e atualizadas. Na verdade, ha poucos trabalhos voltados para
descricdo e a andlise das caracteristicas dos fibrocisticos (ALVAREZ, 2004).

Conhecer a fibrose cistica ¢ seu portador ¢ importante para que o enfermeiro saiba como
orienta-lo em relacdo a doenga, & medicagdo e as dividas que o paciente possa ter. Porém, ndo basta
apenas conhecimento clinico, ¢ preciso conhecer como a familia foi afetada em todos os seus

aspectos, quais sejam, afetivos, psicologicos e financeiros (FURTADO, 2003).

2.4 Assisténcia de enfermagem ao portador de fibrose cistica e sua familia

Ter o diagndstico de uma doenga pouco conhecida, incuravel e potencialmente fatal, pode
trazer ao portador de FC e seus familiares, muitas dividas e angustias. Ter um filho aparentemente
normal, fisicamente parecido com seus irmaos ¢ demais criangas e enxerga-lo como doente, muitas
vezes antes mesmo que apresente qualquer sintoma, pode ser uma condi¢ao muito complicada.

E nestas condi¢des que o papel do enfermeiro ¢ muito importante. Nenhum outro
profissional de saude ¢ tdo preparado como ele para educagdo em saude e consequentemente para o

cuidado. O papel do enfermeiro ¢ o de ser um facilitador no tratamento da FC, uma vez que pode



26

esclarecer duvidas sobre a doenca e tratamento, ¢ assim, minimizar o sofrimento das familias
(LUDWIG NETO, 2008).

Para tanto, é necessario que entenda bem o processo pelo qual as familias passam. Desde o
luto que elas sofrem no primeiro momento do diagnodstico, quando os pais tem que “enterrar” o
filho perfeito e idealizado, e aceitar o filho portador de uma doenga incurdvel que exigird deles
cuidados por muitos anos, até¢ a realidade cotidiana sofrida que pais e portadores vivenciam durante
toda a vida.

Os pais sdo os principais responsaveis pelo cuidado do portador de FC. E fungio do
enfermeiro ajuda-los, conscientiza-los da importancia de cada cuidado prestado ao filho doente. A
educagdo em saude pode ser feita durante o tratamento ambulatorial ou quando o paciente estd em
ambiente hospitalar. Neste tltimo, o enfermeiro tem oportunidade de observar a maneira como a
mae, que normalmente ¢ a cuidadora principal, realiza os procedimentos de cuidado com o filho
como nebulizagdes, administragdo de enzimas e outros medicamentos e, aproveitar este momento
para instrui-la sobre a melhor forma de proceder, estabelecendo uma rotina de horarios e cuidados.

A comunicacdo entre os profissionais de saude, especialmente o enfermeiro, e os portadores
de FC e seus familiares também € muito importante. Ha que se ter atencao, pois nas falas dos
profissionais hd muitas informagdes técnicas e racionais, € muitas vezes o que eles precisam ouvir
sdo palavras de apoio e compreensdo (PIZZIGNACCO, 2006). Além disso, as recomendagdes e
prescricdes devem ser feitas de maneira simples e clara, certificando-se que os pais entenderam
realmente as informacgdes contidas ali.

Desta forma, o enfermeiro deve, sempre que possivel, fazer parte da equipe multidisciplinar
que atende portadores de FC. Sua presenca deve ser atuante e efetiva para que pais e portadores
tenham confianca em suas recomendagoes e, colocando-as em pratica, possam viver em uma rotina

que atenda as necessidades da pessoa doente sem que isso gere estresse € inseguranga.
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3 OBJETIVOS

3.1 Objetivo geral

Analisar as caracteristicas e o cotidiano do portador de fibrose cistica.

3.2 Objetivos especificos

» Caracterizar a populagdo quanto as variaveis socio demograficas (idade, sexo, escolaridade,
ocupacao, estado civil, nuimero de filhos, procedéncia);

* Identificar as manifestagdes clinicas especificas da doenga nos portadores;

* Verificar o cotidiano do paciente em relacio a medicagdo, nutrigdo e abordagens
terapéuticas;

« Discutir a cobertura do Sistema Unico de Satude em rela¢io & medicacio.



28

4 MATERIAIS E METODO

Trata-se de um estudo exploratdrio. A populacdo constituiu-se de 64 portadores de fibrose
cistica, residentes no territoério nacional, cadastrados em sites de relacionamento como Orkut,
twitter e Facebook e/ou no site www.unidospelavidafc.com, site destinado aos portadores de fibrose
cistica e suas familias. Esta amostra foi calculada a partir do nimero total de portadores cadastrados
na associacdo Brasileira de Apoio a Mucoviscidose (ABRAM), que ¢ de 3364 portadores, com erro
amostral de 12%.

Os sujeitos foram convidados a participarem da pesquisa através de um dos sites citados
acima. Quando se trataram dos sites de relacionamento, o convite foi feito por meio de topicos de
foruns e debates ou individualmente. Neste caso, adicionava-se a pessoa virtualmente a conta do
pesquisador, desta forma eles passavam a fazer parte de uma rede de amigos, podendo, assim, ter
contato e poder conversar via rede social.

Apos isso, o pesquisador se apresentava e questionava qual era a ligacdo daquela pessoa
com a FC, isto &, se era portadora, familiar ou ndo tinha ligacdo alguma. Os que afirmavam serem
portadores ou pais de portadores recebiam uma breve explicacdo sobre os objetivos da pesquisa e
eram convidados a participarem.

Ja no site unidospelavidafc, foi colocado um /ink para que os interessados entrassem em
contato com a pesquisadora via e-mail. Apds o levantamento dos portadores cadastrados e
interessados em participar da pesquisa, o endereco eletronico dos possiveis sujeitos foram listados
para posterior envio do instrumento de coleta.

Os dados foram coletados por meio de um questionario estruturado. Este instrumento de
coleta de dados foi elaborado pelas pesquisadoras com perguntas que satisfizessem os objetivos
propostos. Em um segundo momento, este instrumento foi enviado para um painel de especialistas
com dominio da tematica proposta, formado por duas enfermeiras doutoras, que trabalham na area
de fibrose cistica e triagem neonatal € um médico geneticista. Estes fizeram suas observagdes,
criticas e sugestoes. As alteragdes solicitadas foram realizadas, na medida em que atingiam um
consenso sobre as questdes que comporiam o questionario.

Apos isso, o instrumento foi aplicado a cinco portadores de FC como teste piloto. Estes
respondentes também fizeram observacdes e manifestaram as dificuldades que tiveram no momento
das respostas. Ao fim desta etapa, foi considerado que o instrumento estava pronto para o uso na

pesquisa.
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4.1 Procedimentos

Apo6s o contato inicial com portadores de FC e uma vez constituida a amostra, foi enviado
um e-mail individual, com um anexo que trazia o Termo de Consentimento Livre e Esclarecido
(TCLE) e o questionario.

No corpo do e-mail havia instrugdes para o correto preenchimento do questionario. O
respondente deveria primeiramente abrir o anexo intitulado “termo de consentimento”, ler e, caso
concordasse em participar da pesquisa, deveria abrir o anexo intitulado “instrumento”. Para
responder ao questiondrio, era necessario salva-lo no proprio computador, responder as perguntas,
salvar as alteracdes e, finalmente, reenvid-lo ao pesquisador.

Se o participante ndo concordasse com sua participagdo no estudo, conforme instrucdo do
TCLE, ele deveria apenas responder ao e-mail manifestando sua negativa, sem que para isto fosse
necessario qualquer tipo de justificativa.

Caso o sujeito desistisse de participar da pesquisa apds ja té-la respondido, entraria em
contato com o pesquisador identificando o numero do seu questiondrio, de modo que seu
instrumento preenchido pudesse ser excluido e sua participagdo encerrada.

Nos casos em que os pacientes eram menores de 18 anos, o questionario foi respondido por
pai/mae e/ou responsavel.

Os participantes que manifestaram dificuldade em responder o questionario, foram
instruidos a avisar os pesquisadores. Nestes casos, o instrumento foi aplicado via telefone. Além
disso, a opgdo de receberem via correio também foi ofertada.

Foram excluidos do estudo, portadores e/ou familiares que residiam fora do Brasil, ou

estrangeiros.

4.2 Analise dos dados

Apds a coleta, os dados foram tabulados em planilha do Programa Excell, sendo
posteriormente realizada analise descritiva para as variaveis qualitativas. Foi utilizado o teste qui
quadrado para as varidveis quantitativas. Tanto os procedimentos descritivos quanto os estatisticos
foram realizados no Software SAS 9.1 (Statistical Analysis System). Em todas as analises

considerou-se significativo uma confiabilidade de 95% (p< 0,05).
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4.3 Aspectos éticos

O estudo foi desenvolvido em consonancia com as diretrizes disciplinadas pela Resolugéo
196/96 do Conselho Nacional de Saude/MS (BRASIL, 1996). O projeto de pesquisa passou pela
aprovagio do Comité Permanente de Etica em Pesquisa envolvendo Seres Humanos da

Universidade Estadual de Maringa, conforme parecer nimero 047/2011.
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5 RESULTADOS E DISCUSSAO

Esta dissertacdo foi elaborada em forma de artigos. Os resultados da pesquisa deram origem

a dois artigos, a saber:

> Pesquisa em enfermagem: a procura de uma nova fonte de dados.

Este artigo serd enviado a Revista Gaucha Enfermagem.

» Conhecendo o portador de fibrose cistica: dificuldades e possibilidades.

Este artigo foi enviado a Revista da Escola de Enfermagem da USP.

5.1 Artigo 1: Pesquisa em enfermagem: a procura de uma nova fonte de dados

PESQUISA EM ENFERMAGEM: A PROCURA DE UMA NOVA FONTE DE DADOS

RESEARCH IN NURSING:LOOKING FOR A NEW DATA RESOURCE.

INVESTIGACION EN ENFERMER{A: UN BUSQUEDA DE UNA NUEVA FUENTE DE
DATOS

Resumo

A internet tem se tornado um importante aliado para que portadores de diversas doengas busquem
informagdes sobre tratamentos, medicamentos, efeitos adversos de drogas e também para que
possam encontrar outras pessoas com o mesmo problema de saude e trocar experiéncias. O objetivo
deste trabalho foi demonstrar a utilizacdo da internet como ferramenta para coleta de dados.
Metodologia: O uso da internet para este fim pode ser bastante produtivo, uma vez que possibilita o
contato com sujeitos das mais diferentes partes do pais ou do mundo, sem que para isso sejam
necessarios viagens ou altos custos de pesquisa. Por outro lado algumas dificuldades podem ser
encontradas, como: demora no recebimento das respostas dos sujeitos ¢ baixo nivel de retorno.

Descritores: Internet, fibrose cistica, metodologia, coleta de dados.
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Abstract

The Internet has become an important resource so that people with various diseases can look for
information on treatments, medications, adverse effects of drugs and also to find other people with
similar health problems and exchange experiences. This work is the experience report on using the
Internet as a tool for data collection. The use of the Internet for this purpose can be very successful,
since it provides contact with individuals from different parts of the country or the world, without
the necessity of traveling or high costs of research. On the other hand, some difficulties may
happen, such as delays in receiving responses from subjects and low number of responses.

Keywords: Internet; Cystic fibrosis; Methodology; Data collection.

Resumen

La internet tiene se tornado un importante aliado para que portadores de diversas enfermedades
desean informaciones sobre tratamientos, medicamentos, efectos adversos de drogas y también para
que posan encontrar otras personas con el mismo problema de salud y trocar experiencias. El
objetivo de este trabajo fue demostrar la utilizacion del internet como herramienta para coleta de
dados. Metodologia: El uso del internet para este fin puede ser bastante productivo, una vez que
posibilita el contacto con sujetos de las més diferentes partes del pais o del mundo, sin que para eso
sean necesarios viajes o altos costos de pesquisa. Por otro lado algunas dificultades pueden ser
encontradas, como: demora en el recibimiento de las respuestas de los sujetos y bajo nivel de
retorno.

Descriptores: Internet, fibrosis quistica, metodologia, coleta de datos.

INTRODUCAO

O acesso a informagdo tem mudado rapidamente nos tltimos anos. Cada vez mais, a populacdo em
geral consegue obter informagdes com facilidade e rapidez, através dos meios de comunicagdo
como a televisdo e a internet (GARBIN, 2008). Esta, principalmente, permite que pacientes
portadores de diversas doencas encontrem maiores subsidios para a compreensdo de sua condigéo,

com informagdes sobre tratamentos, medicamentos, efeitos adversos dentre outros.

Pesquisas relatam que mais da metade das familias de criangas que se submeteriam a
cirurgia cardiaca haviam usado a internet como fonte de informagdes médicas e 95% dos pais

declararam ter encontrado informagdes uteis (IKEMBA et al, 2002).



33

Outro estudo mostrou que 20% dos freqlientadores de uma clinica de reumatologia havia
usado a internet no Ultimo ano como recurso de pesquisa sobre a doenga e destes 83% disseram ter
encontrado informacgdes que consideraram importantes e uteis. Além disso, o estudo mostrou que
31% dos sujeitos acreditam ser mais facil obter informagdes através da internet do que com
profissionais como médicos e enfermeiros. (GORDON et al, 2002).

Para os portadores de doencas cronicas a necessidade de informag¢do ndo sO sobre
medicamentos, efeitos adversos, mas principalmente sobre tratamento e pesquisas que investiguem
possibilidades de cura e de novas terapias sdo muito mais prementes. Os individuos com doencas
cronicas necessitam de orientagdo constante e acompanhamento, e neste sentido a internet
representa mais uma ferramenta de melhoria da qualidade de vida. Com os portadores de fibrose
cistica (FC) esta ¢ uma realidade. Os portadores procuram informagdes importantes e atuais que os
auxiliem na vivéncia do cotidiano com a doenga.

Virios sites e grupos de apoio sdo formados na internet com o objetivo ndo sé de fazer
educagao em saude, como possibilitar o intercAmbio de experiéncias entre portadores e seus
familiares.

A FC ¢ uma doenga genética autossOmica recessiva. Em geral, apresenta-se como um
quadro de envolvimento multissistémico, caracterizado por doeng¢a pulmonar, disfungao
pancredtica, doenca hepatica, problemas intestinais, infertilidade masculina e concentragdes
elevadas de eletrolitos no suor (DALCIN, 2008).

O enorme impacto que o diagndstico de FC tem sobre a familia gera uma exigéncia de
informagdes especificas sobre a doenga e a conduta a ser tomada durante a vida (ANSELMO et al.
2001).

Assim, portadores ou familiares de portador, buscam na internet orientagdo sobre como
conviver com a doenga, como enfrentd-la no cotidiano. Todavia, a internet ndo ¢ usada somente
para encontrar informagdes sobre a doenga, mas também ¢é um excelente local para troca de
experiéncias e vivéncias.

Em sites de relacionamento ou redes sociais ¢ possivel observar as intimeras relagdes e
grupos que se formam a partir do interesse em um assunto especifico. No Orkut, por exemplo, ha
uma comunidade sobre FC com mais de 1200 membros. L4 as pessoas discutem sobre novos
tratamentos, sintomas especificos da doenca, trocam ou doam medicamentos que nao usam mais e,
especialmente, compartilham experiéncias de vida em relagao a vivéncia com uma doencga crénica e

incuravel.
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Além dos beneficios encontrados pela clientela especifica, formada por portadores,
familiares e outros interessados no tema, tal fendomeno vem demonstrar que a internet se constitui
um importante banco de dados que pode e deve ser explorado.

Varias pesquisas no Brasil t€ém sido desenvolvidas utilizando a internet, por meio das
comunidades sociais ou de questionarios inseridos em plataformas de universidades, para coleta de
dados. Pode-se mencionar, por exemplo, pesquisa realizada por professores da Universidade
Federal de Sdo Paulo (UNIFESP), que objetivou medir o conhecimento de pacientes e familiares
sobre a fibromialgia. Para tanto, os pesquisadores criaram um site sobre o assunto, e as pessoas que
o acessavam eram convidadas a responderem um questionario (MORETTI, 2011).

Outro estudo realizou andlise critica de uma comunidade virtual cujos participantes eram
usuarios de medicamentos benzodiazepinicos, a fim de relatar experiéncia sobre seus efeitos
colaterais. A andlise foi realizada por meio de um férum de discussdes em um site de
relacionamento (SOUZA, 2008).

Um estudo realizado sobre assédio moral aos profissionais de enfermagem usou outra
técnica de coleta de dados pela internet. Nele o pesquisador criou um programa para a coleta, que
permitia aos sujeitos acessarem o site indicado pelo pesquisador, que continha o programa
propriamente dito. Apos lerem e aceitarem o Termo de Consentimento Livre e Esclarecido, eram
automaticamente encaminhados a pagina com o questionario completo da pesquisa. Bastava os
sujeitos responderem (FONTES, 2011).

Esses estudos relatam que, embora a internet amplie o acesso aos sujeitos de pesquisa,
podendo atingir pessoas das mais remotas regides do planeta, o retorno dos questionarios € muito
pequeno, o que se torna um problema para o pesquisador. E possivel que a ndo familiaridade com o
computador, o receio de se expor, a falta de confianga quanto a andlise dos dados coletados,
constituam fatores isolados ou associados que justifiquem a limitagdo. Contudo, isto ndo deve
desestimular o uso desta ferramenta para a pesquisa.

A partir desta constatagao, se optou pelo desenvolvimento de uma pesquisa com portadores
de FC, via internet. Este estudo teve como objetivo conhecer as caracteristicas e o cotidiano dos
portadores da doenga no Brasil.

O presente trabalho ¢ o relato de experiéncia sobre a utilizagdo desta metodologia pautada

no uso da internet como ferramenta para coleta de dados.
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O uso da internet para selecio da amostra e coleta de dados

No processo de busca de um locus para a abordagem de sujeitos que permitissem a exploragcdo da
tematicasobre FC, instituiu-se como estratégia, adentrar nas redes sociais para convidar os
internautas a participarem da pesquisa. O contato com os sujeitos se deu através de redes sociais
como Orkut, Facebook, Twitter e pelo site unidospelavidafc.com.br, que se destina a divulgacao da
FC e ao contato entre seus portadores e familiares.

Para encontrar os sujeitos através desses sites, na janela de pesquisa foram digitadas as
palavras “fibrose cistica”. Encontrou-se assim, diversas comunidades, associa¢des e portadores.
Porém, ndo ha como convidar todas as pessoas de modo conjunto para participar do estudo, pois os
microblogs nao possuem uma ferramenta que permita o contato com todos de uma s6 vez. Foi
necessario entrar em contato com cada portador, para fazer a apresentagdo inicial dos pesquisadores
e esclarecé-los quanto aos objetivos da pesquisa.

O montante de pessoas nos sites era muito grande, em uma unica comunidade do Orkut, por
exemplo, havia mais de 1200 membros cadastrados. Por isso, quatro graduandas do curso de
enfermagem participaram nesta fase. Sendo assim, elas ficaram responsaveis pelo primeiro contato
com cada pessoa, para descobrir os que de fato eram portadores de FC ou familiares, posto que,
muitas vezes, as pessoas participam de comunidades ou foruns sobre o assunto independentemente
de serem portadores da doenga.

Feito este contato ¢ identificagdo, os académicos enviavam o convite a participagdo. No
momento em que a pessoa manifestava interesse em participar, o enderego eletrénico era entdo
passado ao pesquisador, para que um contato posterior fosse realizado.

ApOs reunir um numero significativo de e-mails de portadores de FC ou de familiares,
iniciou-se 0 contato com os possiveis sujeitos. Neste, o participante era lembrado sobre seu
interesse inicial em participar do estudo. No corpo do e-mail havia uma explana¢do dos passos a
serem seguidos para a sua correta participacao (Quadro 1).

Neste processo, o ato de responder ao questionario ja se configurava como concordancia do
sujeito em participar do estudo, nos termos previamente instruidos e detalhados no Termo de
Consentimento Livre e Esclarecido (TCLE). Este passo a passo instrucional garantia a orientagao
adequada dos sujeitos e a participacdo voluntaria dos mesmos, em consonancia com os preceitos da
eticidade em pesquisa, possibilitando a aprovagao ética do projeto com este delineamento
metodologico. Desta forma, o projeto foi aprovado pelo Comité de Etica em Pesquisa com Seres

Humanos conforme o parecer nimero 047/2011.
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Quadro 1: Instrugdes para os participantes da pesquisa responderem ao questionario.

Prezado(a) participante,
Para responder a esta pesquisa siga os seguintes passos:
1. Abra o anexo intitulado “Termo”, leia atentamente o termo de consentimento
livre e esclarecido e, se concordar em participar da pesquisa, va ao passo 3;

2. Se ndo concordar em participar da pesquisa responda este e-mail manifestando
que ndo concorda em participar. Nao € necessario justificar sua decisao;

3. Abra o anexo intitulado “Inst.coleta’;

4. Salve este anexo em seu computador;

5. Responda a todas as questoes e salve as alteragdes;

6. Envie o questionario com suas respostas para o e-mail: XXX

Caso encontre alguma duvida entre em contato conosco via e-mail ou pelos telefones:
XXX

Nossa pesquisa tem um prazo para ser concluida, portanto quanto antes o(a) senhor(a)
puder nos responder, melhor.

Muito obrigada,
XXXX

Mesmo j4 havendo iniciado a coleta de dados, novos sujeitos eram recrutados na internet a
todo o momento. Isto porque, embora nao fosse dificil encontrar interessados no primeiro contato, o
volume de retorno dos instrumentos se mostrava pequeno e lento. Observou-se que algumas pessoas
participam de sites de relacionamento, mas nao t€m o habito de utilizar a internet diariamente,
portanto, demoravam um tempo para ver e responder ao e-mail. Outros, por sua vez, nao avaliavam
a importancia da pesquisa e simplesmente ndo respondiam. Por conta disso, esta fase, que estava
programada para ocorrer em dois meses, necessitou ser estendida por cinco meses.

Os sujeitos so foram excluidos do estudo, quando ndo respondiam ao questiondrio, , enviado
por e-mail, em trés tentativas, com intervalo de dez dias entre eles. Apds estas tentativas sem
respostas, o endereco eletronico era excluido.

No caso do participante manifestar qualquer tipo de dificuldade para responder ao
questionario virtualmente, os pesquisadores entravam em contato via telefone e, apos a leitura e
concordancia com o TCLE, o instrumento de coleta era aplicado via telefone. Estas ligagdes so
foram passiveis de serem feitas porque a referida pesquisa foi realizada dentro de uma universidade
publica, que disponibilizava aos pesquisadores acesso a telefone para ligagdes para qualquer lugar
do pais.

Foram contatados cerca de 250 portadores ou familiares. Dentre eles, participaram
efetivamente da pesquisa 67 individuos, que correspondeu a 26% de retorno. Este numero estava

dentro da amostra calculada para a pesquisa com erro amostral de 12%, considerando a populagao
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estimada de 3364 portadores de FC no Brasil. Outros autores confirmam o baixo retorno de
pesquisas realizadas via internet. Neste tipo de pesquisa, o retorno tende a ser lento e em baixo
numero (SILVA, 2009 E CASSIANI, 2000).

E importante salientar que um dos critérios de inclusdo dos sujeitos era ser residente no
Brasil. Mesmo assim, logo ap6s o convite, varios portadores de outros paises como Portugal,
Estados Unidos e Espanha manifestaram interesse em participar. Isto mostra, mais uma vez o

alcance da internet para coleta de dados.

CONCLUSAO

O presente estudo demonstrou a importancia de se buscar novos meios para a realiza¢do da
pesquisa, acompanhando o processo de expansdo tecnologica e o crescente acesso aos meios de
comunicagdo pela populagao.

Este método de coleta de dados mostrou-se muito interessante, por permitir, ao pesquisador,
o contato com pessoas de todas as regides do pais, sem custos elevados de viagens ou ligagdes
telefonicas. Certamente, se a aplicacdo do instrumento fosse feita pessoalmente ou via telefone
exclusivamente, nao teria sido possivel uma amostra tdo numérica e diversificada.

Deste modo, foi possivel ter contato com pessoas de diversos estados como Rio Grande do
Sul, Alagoas, Para, Sdo Paulo, Parana, Rio de Janeiro, Santa Catarina, Espirito Santo, Mato Grosso,
Minas Gerais, Goids. Isto foi fundamental para o objetivo da pesquisa, pois possibilitou-nos o
acesso a realidades dispares, inclusive quanto a diagnostico precoce da doenca, uma vez que ndo
sdo todos os estados que estdo na fase Il da triagem neonatal, que € a que tria os portadores de FC.

Foi possivel observar que os sujeitos, além de responderem as questdes fechadas do
questionario, muitas vezes acrescentavam suas impressdes pessoais sobre o assunto, enriquecendo
os resultados do estudo. Este comportamento parece indicar que, as vezes, ¢ mais facil falar sobre
situagdes quando ndo ha o contato pessoal com o profissional, o sujeito se sente mais a vontade para
expor seus sentimentos, duvidas, medos etc. Quando o individuo usa a internet como fonte de
informagdes, ele o faz porque ndo conhece o assunto, e ao responder um questionario online ele se
sente mais tranquilo para se colocar como questionado.

Por outro lado, o maior problema, para quem deseja utilizar este tipo de estratégia, ¢ que as
respostas podem demorar ou muitas vezes ndo retornar. Esta ¢ uma situacdo que pode ser
considerada transitoria, por estar relacionada com uma eventual falta de familiaridade das pessoas

com o computador e as varias formas de manusea-lo. Espera-se que, com o tempo, esta
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familiaridade cresca, acompanhando a revolugdo do acesso digital em nosso pais e possibilite que a
comunicacgdo e que as pesquisas com este delineamento sejam cada vez mais estimuladas.

Outro aspecto a ser considerado, para quem se aventura no uso da internet como meio de
coletar dados, ¢ a persisténcia do pesquisador. Se ele pretende usar o meio virtual para pesquisa, ¢
preciso estar conectado constantemente, insistindo e persistindo com os seus sujeitos. Outra
alternativa para esta situacdo, ja utilizada em alguns paises, ¢ contemplar o respondente com algum
tipo de agrado: presentes ou dinheiro, o que do ponto de vista ético pode ser profundamente
questionavel.

De qualquer modo, esta experiéncia, com todas as dificuldades encontradas, se revelou um

meio importante ¢ possivel de coletar dados para pesquisas.
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5.2 Artigo 2: Conhecendo o portador de fibrose cistica: dificuldades e possibilidades.

CONHECENDO O PORTADOR DE FIBROSE CIiSTICA: DIFICULDADES E
POSSIBILIDADES

KNOWING THE CYSTIC FIBROSIS BEARER: DIFFICULTIES AND POSSIBILITIES

CONOCIENDO EL PORTADOR DE FIBROSIS QUISTICA: DIFICULTADES Y
POSIBILIDADES

RESUMO

A fibrose cistica (FC) ¢ uma doenca genética e cronica que afeta grandemente a vida de portadores
e familiares. H4 muitos estudos sobre esta patologia e o modo como ela atinge as familias, porém
até onde se sabe ndo ha estudos que descrevam o cotidiano e as dificuldades vividas pelos
portadores. Objetivo: analisar as caracteristicas e o cotidiano do portador de FC. Método: pesquisa
quantitativa e exploratdria, realizada com 65 portadores de FC ou seus pais, via internet, os sujeitos
foram contatados em redes sociais como Orkut e Facebook. Resultados: Participaram 14 estados, a
idade média do diagndstico foi 5 anos, todas as criangas freqiientavam a escola e metade dos
adultos trabalhava, a maioria fazia uso de antibidticos, enzimas pancredticas, vitaminas e
broncodilatadores, 80% ja estiveram internados. Conclusdes: embora consigam ter uma rotina
relativamente normal, a rotina de tratamento, medicagdes e possibilidade de morte afeta bastante a
vida dessas pessoas.

Descritores: fibrose cistica, enfermagem, diagnostico, triagem neonatal.

ABSTRACT

The cystic fibrosis (CF) is a genetic and chronic disease which affects greatly the life of its bearers
as well as their families. There are several studies on this pathology and the way it affects the
families, although as far as it is known, there are no studies describing the everyday life and the
difficulties faced by those who bear such disease. Purpose: analyzing the characteristics and the
everyday life of a CF bearer. Method: quantitative and exploratory research, developed with 65 CF
bearers or their parents, via internet, the subjects were contacted through the use of social networks
such as Orkut and Facebook. Results: There was a total of 14 states participating, in which the
average diagnosis age was at 5, all children attending school and half of the adults worked, most
used antibiotics, pancreatic enzymes, vitamins and bronchodilators, 80% have already been
hospitalized. Conclusions: although it is possible for them to lead relatively normal routine, the
treatment routine, medications and the possibility of death affects quite a lot the life of these people.
Key words: cystic fibrosis, nursing, diagnosis, neonatal screening.
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RESUMEN

La fibrosis quistica (FQ) es una enfermedad genética y cronica que afecta grandemente la vida de
portadores y familiares. Hay muchos estudios sobre esta patologia y el modo como ella atinge las
familias, pero hasta donde se sabe no hay estudios que describan el cotidiano y las dificultades
vividas por los portadores. Objetivo: analizar las caracteristicas y el cotidiano del portador de FC.
Meétodo: pesquisa cuantitativa y exploratoria, realizada con 65 portadores de FC o sus padres, via
internet, los sujetos fueran contactados en redes sociales como Orkut y Facebook. Resultados:
Participaran 14 estados, la edad media del diagnostico fue 5 afios, todas los nifios frecuentaban a la
escuela y mitad de los adultos trabajaba, la mayoria hacia uso de antibidticos, enzimas pancreaticas,
vitaminas y broncodilatadores, 80% ya estuvieran internados. Conclusiones: aunque consigan tener
una rutina relativamente normal, la rutina de tratamiento, medicaciones y posibilidad de muerte
afecta bastante la vida de esas personas.

Descriptores: fibrosis quistica, enfermeria, diagnéstico, triagem neonatal.

INTRODUCAO

A fibrose cistica, também conhecida como mucoviscidose, ¢ uma doenca genética,
autossOmica recessiva, de maior ocorréncia entre os caucasianos € ¢ um distirbio monogénico mais
freqliente nas Américas (LYNN, 2003). Porém, em um pais com tdo evidente miscigenacao racial,
como ¢ o caso do Brasil, dados de prevaléncia nao sdo tdo lineares como em outros paises
(RASKIN, 2007). Desta forma, a incidéncia da FC no Brasil pode variar bastante. Além disso, ha,
ainda, poucos estudos que revelam a incidéncia de FC, porém estima-se que seja de
aproximadamente 1/2500 no sul, dado similar ao da Europa, e 1/10000 no restante do pais
(ALVAREZ, 2004). H4, hoje, 3364 portadores de FC no Brasil cadastrados na Associagdo
Brasileira de Apoio @ Mucoviscidose (ABRAM, 2010) e aproximadamente 70000 em todo o mundo
(CYSTIC FIBROSIS WORLDWIDE, 2008).

O defeito basico acomete células de varios orgaos, e nem todos os individuos expressam
respostas clinicas semelhantes. As manifestacdes clinicas podem ser muito varidveis e ocorrer
precocemente ou na vida adulta. O acometimento do trato respiratdrio associa-se com a maior
morbidade e ¢ causa de morte da maioria dos pacientes (RIBEIRO, 2002).

Além de genética, a FC nao deixa de ser uma doenca cronica, uma vez que nao tem cura e
seu tratamento ¢ acompanhamento devem ser realizados durante toda a vida do portador. Embora a
FC ja tenha algum destaque entre as doengas genéticas no Brasil, ja que faz parte das doencgas
triadas pelo Programa Nacional de Triagem Neonatal (PNTN), ainda ¢ pouco divulgada e pouco
conhecida pelos profissionais de saide em geral (DALCIN, 2008).

Conviver com uma doenca como a FC pode ser bastante custoso, tanto no sentido fisico,

como no emocional e financeiro. Os portadores tem que conviver com uma rotina de tratamento,
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medicagdes, internagdes e diversas privacdes. No caso das criancas doentes, isto pode se tornar
ainda mais intenso e evidente. Na infancia, a doenca cronica causa ainda mais sofrimento para o
doente e também para sua familia. Muitos obstaculos sdo encontrados como hospitalizacdes
freqlientes, tratamentos incomodos, efeitos colaterais, separacdo da familia durante as internacoes,
interrupcdo das atividades cotidianas, desajuste financeiro, dor e convivéncia com a possibilidade
real da morte (SALVADURALI, 2004)

Ha varios estudos a respeito do diagnostico da FC, do acometimento de diversos orgaos pela
doenca, sobre diferencas entre os sexos, sobre detalhes genéticos e moleculares da FC
(SELVADURALI, 2004, CHEN et al 2011), bem como pesquisas que mostram a vivéncia das
familias dos portadores da doenca, gravidez na FC entre outros (LUZ, 2011 LAU, 2011). Porém, até
onde se sabe, ndo ha estudos no Brasil ou no exterior que mostrem o cotidiano vivido pelos
portadores de FC, sua rotina de tratamento, estudos, trabalho e lazer.

Para o profissional de saude, especialmente o enfermeiro, ¢ muito importante conhecer esse
cotidiano para poder atender as necessidades do paciente com FC e para que saiba como orientar o
paciente em relacao a doenca, a medicacao e as dividas que ele e a familia possam ter.

Com isso, o objetivo deste estudo foi analisar as caracteristicas clinicas e o cotidiano do

portador de fibrose cistica no Brasil, suas dificuldades e possibilidades.

Materiais e método

Este estudo se caracteriza como exploratorio.

A populagdo constituiu-se de 65 portadores de fibrose cistica, residentes no territdrio
nacional, cadastrados em sites de relacionamento como Orkut, twitter e Facebook e/ou no site
www.unidospelavidafc.com, destinado aos portadores de fibrose cistica e suas familias. Esta
amostra foi calculada a partir do namero total de portadores cadastrados na associag¢do Brasileira de
Apoio a Mucoviscidose (ABRAM), que ¢ de 3364 portadores, com erro amostral de 12%. O
periodo de coleta se deu entre margo e setembro de 2011.

Os sujeitos foram convidados a participarem da pesquisa através de um dos sites citados.
Quando se trataram dos sites de relacionamento o convite foi feito por meio de topicos de foruns e
debates ou individualmente. Neste caso, adicionava-se a pessoa virtualmente a conta do
pesquisador, desta forma, ele passava a fazer parte de uma rede de amigos, podendo, assim, ter
contato e poder conversar via rede social.

Ap6s isso, o pesquisador se apresentava e questionava qual era a ligacdo daquela pessoa

com a FC, isto ¢, se era portadora, familiar ou ndo tinha ligagdo alguma. Os que afirmavam serem
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portadores ou pais de portadores recebiam uma breve explicacdo sobre os objetivos da pesquisa e
eram convidados a participarem. Ja no site unidospelavidafc, foi colocado um link para que os
interessados entrassem em contato com a pesquisadora via e-mail. Apds o levantamento dos
portadores cadastrados e interessados em participar da pesquisa, o enderego eletronico dos possiveis
sujeitos foram listados para posterior envio do instrumento de coleta.

Os dados foram coletados por meio de um questionario estruturado. Este instrumento de
coleta de dados foi elaborado pelas pesquisadoras com perguntas que satisfizessem os objetivos
propostos. Em um segundo momento, este instrumento foi enviado para um painel de especialistas
com dominio da tematica proposta, formados por duas enfermeiras doutoras, que trabalham na area
de fibrose cistica e triagem neonatal € um médico geneticista. Estes fizeram suas observagdes,
criticas e sugestdes. As alteragdes solicitadas foram realizadas na medida em que atingiam um
consenso sobre as questdes que comporiam o questionario.

Ap0s isso, o instrumento foi aplicado a cinco portadores de FC como teste piloto. Estes
respondentes também fizeram observagdes e manifestaram as dificuldades que tiveram no momento
das respostas. Ao fim desta etapa, foi considerado que o instrumento estava pronto para o uso na

pesquisa.

Procedimentos

Apos o contato inicial com portadores de FC e constituida a amostra, foi enviado um e-mail
individual, com um anexo que trazia o Termo de Consentimento Livre e Esclarecido (TCLE) e o
questionario. No corpo do e-mail havia instru¢des para o correto preenchimento do questionario. O
respondente deveria primeiramente abrir o anexo intitulado “termo de consentimento”, ler e, caso
concordasse em participar da pesquisa, deveria abrir o anexo intitulado “instrumento”. Para
responder ao questiondrio, era necessario salva-lo no proprio computador, responder as perguntas,
salvar as alteragdes e, finalmente, reenvia-lo ao pesquisador. Se o participante ndo concordasse
com o TCLE, ele deveria apenas responder ao e-mail manifestando sua negativa, sem que para isto
fosse necessario qualquer tipo de justificativa. Caso o sujeito desistisse de participar da pesquisa
apos ja té-la respondido, entraria em contato com o pesquisador identificando o ntimero do seu
questionario, sendo, assim, excluida sua participagao.

Nos casos em que os pacientes eram menores de 18 anos, o questionario foi respondido por

pai/mae e/ou responsavel.
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Os participantes que manifestaram dificuldade em responder ao questionario, foram
instruidos a avisar os pesquisadores. Nestes casos, o instrumento foi aplicado via telefone. Além
disso, a opcdo de receberem via correio também foi ofertada.

Foram excluidos do estudo, portadores e/ou familiares que residiam fora do Brasil, ou

estrangeiros.

Analise dos dados

Apds a coleta, os dados foram tabulados em planilha do Programa Excell, sendo
posteriormente realizada andlise descritiva para as variaveis qualitativas. Foi utilizado o teste qui
quadrado para as varidveis quantitativas. Tanto os procedimentos descritivos quanto os estatisticos
foram realizados no Sofiware SAS 9.1 (Statistical Analysis System). Em todas as analises

considerou-se significativo uma confiabilidade de 95% (p< 0,05).

Aspectos éticos

O estudo foi desenvolvido em consonancia com as diretrizes disciplinadas pela Resolugdo
196/96 do Ministério da Saude (BRASIL, 1996). O projeto de pesquisa passou pela aprovacdo do
Comité Permanente de Etica em Pesquisa envolvendo Seres Humanos, da Universidade Estadual de

Maringd, sob o nimero 047/2011.

Resultados

Para facilitar o entendimento e a analise dos dados, o instrumento de pesquisa foi dividido
em seis partes, a saber: informagdes do respondente; diagnostico; vida social; alimentacdo e
tratamento/medicagdo; internacdo; e grupos de apoio (associagdes). Os dados serdo descritos

segundo esta divisdo.

Informacgdes do respondente

Sujeitos de 14 estados brasileiros participaram deste estudo: Bahia (3), Parana (10), Goids
(2), Sao Paulo (19), Rio Grande do Sul (9), Santa Catarina (6), Rio de Janeiro (6), Mato Grosso do
Sul (2), Espirito Santo (2), Sergipe (2), Distrito Federal (1), Alagoas (1), Minas Gerais (1) e Para
(1).

Dos 65 questionarios respondidos, 43 eram de pais de portadores menores de 18 anos e 22

de sujeitos maiores de 18 anos, que serdo chamados respectivamente de criancas e adultos. O
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primeiro grupo tinha idade média de 8 anos e o segundo de 27. Do total de sujeitos 56,60% eram do
sexo masculino e 43,40% do sexo feminino.
Dos adultos, 72% tinham mais de 12 anos de estudo. O mesmo aconteceu com 70% dos

pais. Somente um sujeito tinha menos de quatro anos de estudo.

Diagnostico

A triagem neonatal (teste do pezinho) foi responsavel pelo diagnoéstico inicial de 44% das
criangas ¢ 5% dos adultos. Tiveram seu diagnostico feito em consulta médica 12% das criangas e
15% dos adultos, o restante 44% e 54%, respectivamente, foram diagnosticados de outra forma, na
maioria das vezes por meio do teste do suor. A idade média do diagndstico também foi bastante
diferente entre os grupos, 1,4 anos para as criangas ¢ 9 anos para os adultos. De todos os
entrevistados, 17% afirmaram ter outros portadores de FC na familia , 32% disseram ser portadores

da mutagdo DF508 e 59% néo souberam dizer de qual mutagdo eram portadores.

Vida social

Todas as criangas que participaram do estudo, excluindo os bebés, freqiientavam a escola ¢ a
metade dos adultos trabalhava. Desses, 59% afirmaram que as pessoas na escola ou trabalho sabiam
do seu problema de saude. O restante afirmou que somente os mais intimos sabiam da doenga
(35%) ou que ndo contava sobre seu problema de saude a ninguém (6%). Mesmo assim, 85%
disseram que ndo tem receio de contar as pessoas sobre a doenca. No caso das criangas, 25 % dos
pais afirmaram que o tratamento da FC interfere de alguma forma na vida escolar, seja por
internagdes ou por viagens feitas na busca de tratamento médico. Dos que freqlientam a escola, 79%
sabem tomar os remédios por conta propria, o restante necessita da ajuda de professores ou outro
funcionario da instituicdo.

Todos os sujeitos disseram freqiientar locais publicos e de lazer, como shopping centers e
restaurantes. Praticar atividade fisica regularmente ¢ um habito para 57% dos entrevistados, 18%
praticam esporadicamente e 25% nao realizam qualquer atividade fisica. Dos que tem esta pratica
como rotina, 45% ndo tem dificuldade na realizagdo de exercicios fisicos, porém os outros 55%

apresentam dificuldade com frequéncia ou quando o exercicio € mais intenso.

Alimentacio e tratamento
A maioria dos sujeitos afirma comer normalmente (75%) enquanto outra parcela (25%)

segue uma dieta orientada por médico ou nutricionista e 67% tomam algum tipo de suplemento
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alimentar. Varios sdo os medicamentos de uso continuo utilizados por pacientes portadores de FC
(tabela 1). Os antibiodticos sdo bastante utilizados pelos sujeitos, 28% o fazem de maneira continua,
11% em datas pré-estabelecidas pelo médico e 61% somente quando necessario. A via de
administracdo desta droga pode ser oral (61%) oral e endovenosa (12%) ou pode depender da

ocasido (27%).

Tabela 1: medicamentos utilizados por portadores de FC.

Uso
Medicamentos Sim Nao

n % n %
Enzimas 61 93,8 4 6,2
Vitaminas 60 92,3 5 7,7
Antibidticos 52 80,0 13 20,0
Broncodilatadores 38 58,5 27 41,5
Antiinflamatorios 31 47,7 34 52,3

Os medicamentos de 90% dos sujeitos sdo fornecidos integralmente pelo Sistema Unico de
Satude (SUS), o restante, alguns deles compram ou recebem das associagdes. Porém, 61% dos
sujeitos afirmam que, algumas vezes, precisam da medicacdo e ela ndo esta disponivel pelo SUS.
Quando isso acontece, tem que comprar, procurar ajuda de associagdes ou de outros pacientes ou
ficam sem o medicamento até que este esteja disponivel na rede publica.

Em relagdo a rotina de medicacdo, 69% mantém horarios fixos e os outros 28% variam a
medicag@o de acordo com a alimentagdo. De todos os entrevistados, 10 (15%) disseram anotar os
medicamentos que tomam ao longo do dia para ndo se esquecerem, outros 14 (22%) anotam
somente os medicamentos que ndo fazem parte de sua rotina. Porém, a maioria, 41 pessoas (63%),
ndo faz nenhum tipo de anotagdo. Dos 65 sujeitos deste estudo, 57 (88%) acreditam fazer o
tratamento corretamente.

Muitos sujeitos admitiram ja terem se esquecido de tomar os medicamentos (72%). Destes,
65% dizem que este esquecimento € raro, ja para 24% isto acontece uma vez por més ou mais. Os
outros 11% admitiram esquecer-se de tomar os remédios frequentemente. Das criangas, 21 (49%)
reclamam para tomar os medicamentos. A principal reclamagao ¢ em relagdo ao sabor.

O acompanhamento médico dos portadores de FC deste estudo ¢ feito mensalmente por 15

sujeitos (24%), bimestral ou trimestralmente por 27 sujeitos (42%), semestralmente por 17 (26%) e
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anualmente por 5 (8%). A fisioterapia respiratoria € realizada por 48 deles (74%), sendo que, destes,
79% fazem fisioterapia didria ou semanalmente, os outros 21% que fazem sessdes de fisioterapia a
realizam somente quando necessario.

A inalagdo é uma pratica didria para 45 sujeitos (62%), outros 14 (22%) so se utilizam deste

recurso quando necessario € 8 sujeitos (16%) negam fazer inalagdo em qualquer tempo.

Internacio

A rotina de interna¢des hospitalares esta muito presente na vida de pessoas portadoras de
FC. Neste estudo, 14% dos sujeitos afirmaram ja ter ficado internado pelo menos uma vez, 28% ja
foram internados até cinco vezes, 17% entre seis e dez vezes, 20% mais de dez vezes, sendo que,
destes, um relatou ja ter sido internado mais de 50 vezes. Houve, ainda, 20% dos sujeitos que
afirmaram nunca terem passado por um internamento.

Observa-se que existe uma relag@o estatisticamente significante entre ser crianga ou adulto e
o numero de internagdes (p < 0,05) (tabela 2). Ser crianga implica em ser internado mais vezes.
Porém, quando se analisa, individualmente, entre os sujeitos que foram internados mais de dez

vezes as criancas estdo menos representadas.

Tabela 2: Relacio entre portadores de FC (adulto e crianca) e nimero de internacdes

Quantidade de Adulto Crianga
internacdes n % n % p-valor
Nenhuma 3 4.6 10 15,4
Uma vez 2 3,1 7 10,8
De duas a cinco vezes 7 10,8 12 18,5 0,0208
De seis a nove vezes 1 1,5 10 15,4
Mais de dez vezes 9 13,8 4 6,2

Grupo de apoio

Em todo Brasil existem grupos de apoios ou associagdes para portadores ou pais de
portadores de FC. Dos sujeitos deste estudo, 58% afirmaram fazer parte de algum destes grupos e
relataram que os maiores beneficios disso sdo a facilidade de acesso a tratamento e medicacdes € o
contato com outras pessoas ou familias que passam pelos mesmos problemas. Foi tragada a relagdo
entre a idade em que a pessoa ¢ diagnosticada com FC e a participagdo em grupos de apoio.
Observou-se que ha uma relagdo estatisticamente significativa entre diagnostico mais precoce e

pertencer a um grupo de apoio, como pode ser verificado na tabela a seguir.
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Porém, ao ser levado em conta a relacdo de diagnostico precoce ou tardio e a participagdo
em grupos de apoio, embora ndo exista associacdo estaticamente significativa, observou-se que boa
parte dos pacientes, com diagnoéstico tanto tardio quanto precoce, procurou orientacdo dos grupos

de apoio.

Tabela 3: Relacio entre idade de diagnéstico de FC e pertencimento a um grupo de apoio.

Grupos
Variavel Adultos Criangas p-valor
n % n %
Depois de adulto 6 9.2 0 0.0
Idade do diagndstico  De trés a dez anos 7 10.8 9 13.8 0.0004
Dois anos ou menos 9 13.8 34 52.3

Também foi feita a relagcdo da participacdo em associagdes e nao desisténcia do tratamento
da FC (tabela 4). Embora nao tenha sido encontrada significancia estatistica entre o habito de
freqlientar grupos de apoio e persistir no tratamento, parece que pertencer a um grupo de apoio

ajuda a familia ou o doente a continuar o tratamento apesar de todas as dificuldades e exigéncias.

Tabela 4: Relacido entre desisténcia de tratamento e pertencer a um grupo de apoio entre

adultos portadores de FC.

Grupo de apoio

Variavel Nao Sim p-valor

n % n %

. Ndo 6 27.3 11 50.0
D 077
esistiu do tratamento Sim 4 18.2 1 45 0.0776

Discussio

E evidente que ha pessoas portadoras de FC em todo territorio nacional, todavia, nem todos
os estados participaram da pesquisa, uma vez que o contato ndo era feito por regido, mas sim de
forma aleatoria pelas redes sociais da internet.

Observou-se que a maioria dos sujeitos ou pais tinha um grau de escolaridade bastante
elevado. Isto talvez possa ser explicado pela pesquisa ter sido realizada integralmente via internet.
Este meio de comunicagdo ¢ muito popular no Brasil atualmente, mas ainda nio atinge todos os
lares, especialmente os das familias com renda mais baixa (GARBIN, 2008). Mesmo os lares de
baixa renda com acesso a internet, via de regra, apresenta uma limitagdo para a participacdo de

pesquisas on line.
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Neste estudo, foi possivel observar que quase a metade das criangas (sujeitos menores de 18
anos) foi diagnosticada através da triagem neonatal, isto €, tiveram diagnostico bastante precoce.
Porém, entre os sujeitos adultos, menos de 5% foram diagnosticados desta maneira. E
compreensivel que isto acontega uma vez que a triagem neonatal para FC s6 comecou a ser feita no
Brasil a partir de 2001 e ainda assim s6 atinge seis estados do pais: Parana, Santa Catarina, Espirito
Santo, Sdo Paulo, Goids e Minas Gerais (ABRAM, 2011). Os demais sujeitos tiveram seus
diagnosticos estabelecidos através de consulta médica ou outros exames como o teste do suor.

Estudos mostram que quanto mais cedo o diagnéstico da FC, mais sucesso o paciente podera
ter em seu tratamento, com uma melhor nutricio e menor comprometimento pulmonar. Porém,
ainda ndo esta clara a rela¢do entre diagnostico precoce e expectativa de vida (SOUTHERN, 2009).

A média da idade de diagnostico dos sujeitos deste estudo foi de 5,1 anos, similar do
encontrado por outros autores que foi de 4,2 anos (ALVAREZ, 2004) e 4,7 anos (REIS, 2000).
Porém, ¢ importante destacar que, entre os sujeitos menores de 18 anos, a idade de diagnostico foi
significativamente menor, 1,4 anos. Isto mostra que a triagem neonatal estd sendo efetiva nos
estados em que ha cobertura pelo PNTN e que os profissionais de saide podem estar mais atentos
aos sintomas iniciais da doenca.

Em 32% dos sujeitos deste estudo a mutacdo da CFTR ¢ do tipo DF508. No Brasil, a
incidéncia desta mutacdo pode variar bastante entre as regides devido a grande heterogeneidade da
populacdo. No sul do pais, ¢ em torno de 46%, dado similar a paises europeus como Italia e
Portugal. No Rio de Janeiro, por outro lado, a DF508 atinge apenas 28% dos portadores de FC
(FAUCZ, 2010, PERONE, 2010). Vale ressaltar que estes estudos de incidéncia de uma mutagdo
sdo realizados através de testes genéticos e moleculares aplicados nos pacientes, porém, no caso do
presente estudo, os sujeitos eram indagados sobre a mutacdo, e muitos deles ndo sabiam informar,
isto pode ter subestimado o valor real de portadores desta mutag@o.

Os resultados deste estudo mostraram que as criangas com FC conseguem levar uma vida
bastante normal em comparagao com as demais, haja vista que todos os sujeitos freqiientam a escola
e locais de lazer. E claro que criangas com FC tém o diferencial de terem que tomar medicamentos
enquanto estdo na escola, mas os dados mostraram que logo que atingem uma determinada idade,
por volta dos sete anos, elas ja tem autonomia e conseguem tomar os remédios por conta propria.

Ja em relacdo aos adultos, as dificuldades parecem ser um pouco maiores. Alguns
afirmaram dificuldades em conseguir ¢ manter o emprego devido a rotina de tratamento que inclui
consultas regulares e internagdes. Pesquisa realizada com dois grupos de portadores de FC, um que

trabalhava ou estudava e outro que ndo trabalhava ou ndo estudava demonstrou que o primeiro
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grupo tinha uma melhor qualidade de vida e menor severidade dos sintomas da doenca em
comparagdo ao outro (HAVERMANS, 2009).

O objetivo do presente estudo ndo foi identificar a qualidade de vida dos portadores que
trabalham ou ndo, porém, o nimero expressivo de ndo trabalhadores pode significar uma condigao
mais precaria de qualidade de vida, tendo em vista que 70% deles tem curso superior ou estdo
cursando e continuam desempregados.

Outro dado interessante ¢ que embora a quase totalidade dos sujeitos tenha afirmado ndo ter
receio ou vergonha de contar aos outros sobre sua doenca, 41% disseram que s6 contam aos mais
intimos ou ndo contam a ninguém. Isto pode demonstrar que existe sim algum receio por parte dos
portadores ou seus pais em exporem seu problema de saude. Estudos também revelaram que a FC
muitas vezes ¢ mantida como um segredo ou algo que sO se conta aos mais intimos
(PIZZIGNACCO, 2010). Apesar de a FC ndo ser uma doenca transmissivel, ela pode ser
estigmatizante, pois seus sintomas muitas vezes a fazem parecer contagiosa, principalmente pela
tosse com expectoracdo e a aparéncia de alguns portadores que podem estar bastante emagrecidos
(PIZZIGNACCO, 2010).

A atividade fisica pode ser um importante aliado do portador de FC. A maioria dos sujeitos
mantém esta pratica frequentemente ou eventualmente. A pratica de atividades fisicas regulares
auxilia na higiene bronquica, aumenta a resisténcia cardiovascular, atenua o declinio da funcdo
pulmonar e melhora a qualidade de vida em geral, portanto, deve ser fortemente recomendada pelos
profissionais que acompanham os fibrocisticos (DALCIN, 2008).

Estudo que avaliou a capacidade de caminhada com carga progressiva com 28 criangas, das
quais 14 eram portadoras de FC e as outras 14 eram o grupo sem nenhuma patologia, revelou que as
criangas do primeiro grupo apresentaram maior dificuldade na realiza¢do dos exercicios do que as
do grupo controle, porém, alcancaram valores dentro da normalidade, refor¢ando, mais uma vez,
que a pratica de atividade fisica é saudavel para os portadores de FC (COELHO et al, 2007).

Do ponto de vista nutricional, os objetivos a serem atingidos ¢ alcangar ¢ manter o peso
ideal, conseguir manter uma boa absor¢do energética e ingestdo de vitaminas e minerais. Além
disso, um declinio nutricional pode também comprometer a fun¢do pulmonar do portador de FC
(ROSA, 2008). A maioria dos sujeitos afirmou se alimentar normalmente, sem a necessidade de
dietas especiais. Isto s6 € possivel, porque quase a totalidade dos participantes faz uso continuo das
enzimas pancreaticas que auxiliam na digestdo e por isso ndo precisam restringir a ingestdo de
gorduras ou outros alimentos e aproximadamente 70% fazem uso de suplementos alimentares

especificos para portadores de FC. Estudos mostram que a insuficiéncia pancreatica exdcrina, que €
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bastante comum em portadores de FC, pode levar a ma absor¢@o de vitaminas lipossoluveis A, E, D
e K, portanto o uso de enzimas pancredticas e suplementos vitaminicos ¢ altamente recomendavel
para estes pacientes (DALCIN, 2008 e RIBEIRO, 2002).

Inimeros medicamentos sdo acompanhamentos constantes para toda pessoa que segue um
tratamento para FC. Os mais comumente usados sdo os antibioticos, broncodilatadores e enzimas
pancredticas.

Como o pulmao ¢ 6rgdo mais comumente e gravemente afetado na FC, evitar e combater
sua infec¢do ¢ primordial. O primeiro microrganismo que normalmente afeta os pulmdes dos
fibrocisticos é o Staphilococus Aureus, e o tratamento com antibidticos deve ser imediato ou, até
mesmo, preventivo (ALVAREZ, 2004). Os sujeitos desta pesquisa confirmaram a importancia deste
tipo de medicamento no tratamento da FC, uma vez que 80% deles afirmaram fazer uso de
antibioticos, sendo que cerca de um terco o fazem de maneira continua ou em datas agendadas
como profilaxia e os demais o fazem sempre que alguma infeccao se manifesta.

O SUS fornece os medicamentos para o tratamento da FC, especialmente as enzimas
pancreaticas que ndo podem ser adquiridas de outra forma, isto €, ndo podem ser compradas. O
presente estudo comprovou esta pratica, porém, mostrou também que mais de 60% dos sujeitos
disseram que o fornecimento de medicamentos as vezes ¢ falho e algumas vezes eles ndo estdo
disponiveis quando necessitam. Isto ndo deveria acontecer, afinal, no Brasil, hd& uma Politica
Nacional de Medicamentos (PNM) que foi elaborada para garantir o acesso da populacdo a
medicamentos seguros, eficazes e de qualidade e ela deve estar disponivel sempre que necessario.

O problema ¢ que os principais medicamentos utilizados no tratamento da FC ndo podem
ser comprados e, se ndo estdo disponivel pelo SUS, ¢ muito dificil adquiri-los. Os sujeitos
afirmaram que, quando isto acontece, tentam conseguir os remédios de outra maneira, seja com
outros portadores que encontram por meio da internet ou nas associagdes. Em uma situacdo extrema
e critica, ficam sem o medicamento até que o fornecimento pelo SUS seja regularizado.

Os medicamentos para FC, em sua maioria, fazem parte da lista de medicamentos de
dispensagdo excepcional do SUS. Estudo mostra a necessidade da via judicial para aquisi¢do de
medicamentos pelo SUS.Muitas pessoas precisam usar esta via para conseguir medicamentos que
lhe sdo de direito. Além disso, fatores como morar em cidades menores ¢ com maior
vulnerabilidade social podem piorar o acesso a esses remédios (MACEDQ, 2011).

Apesar dos inimeros medicamentos que fazem parte da rotina diaria do fibrocistico, a
maioria relatou ndo ter nenhum sistema de controle sobre a administracdo dos remédios, alegam

esquecimento, porém, acham que fazem o tratamento correto. Esta incoeréncia entre ndo anotar,
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admitir esquecimento e ter certeza que realiza o tratamento corretamente pode explicar as inimeras
internagdes tanto de adultos como de criancgas (tabela 2). Essa condig@o deixa clara a necessidade de
intervengdo educativa no sentido de orientar pacientes e cuidadores da necessidade de ter um
controle efetivo sobre o tratamento, de modo a garantir uma qualidade na saude.

O acompanhamento multidisciplinar do portador de FC ¢ bastante frequente, envolvendo
principalmente a fisioterapia respiratéria e a inalagdo, que via de regra ¢ diaria. Este contato
habitual com o profissional de saiide se mostra propicio para o desenvolvimento de acdes
educativas que levem a melhoria de qualidade de vida e, ao mesmo tempo, propicie ao profissional
uma compreensdo da magante e desgastante rotina de um portador de doenga cronica.

Um dado muito expressivo do estudo ¢ que apenas sete portadores relataram ser
acompanhados, na equipe multidisciplinar, por enfermeiros. Este fato pode ser analisado sob dois
aspectos. O primeiro ¢ que o profissional enfermeiro deveria estar sempre presente nas equipes que
acompanham os portadores de FC porque ele ¢ um profissional com formagdo adequada para
intervengdo tanto terapéutica como educativa. O outro € que esta auséncia pode explicar a falta de
um método mais rigoroso de controle medicamentoso pelo paciente.

Houve relacdo estatisticamente significante entre idade e nimero de internagdes (tabela 2).
Os resultados deste estudo mostraram que criangas portadoras de FC ficam mais internadas do que
os adultos na mesma condic¢ao, porém, uma parte delas nunca foi internada, o que ndo acontece com
um numero menor de adultos. Além disso, quando se leva em consideracdo os sujeitos que ja foram
internados mais de dez vezes, as criangas aparecem em niimero muito menor que os adultos. E claro
que isto pode ser explicado pelo fato do primeiro grupo ter vivido menos, portanto teve menos
tempo para ser internado, mas acredita-se que por terem o diagnodstico mais precoce, a mesma
crianga acabe ndo passando por tantas internagoes.

Em relacdo ao pertencimento a grupo de apoio, os resultados apontam para relagdo entre
idade de diagnostico e participacdo em um grupo. Quanto mais cedo for o diagnostico, maior a
possibilidade do portador ou seu cuidador pertencer a um grupo de apoio (tabela 3). Por outro lado,
quando ¢ relacionado o diagnoéstico precoce ou tardio e a participagdo em grupo de apoio ndo ha
relagdo estatisticamente significante, mas mesmo assim, observa-se a participagdo de boa parte dos
sujeitos nestas associagdes, o que revela a importancia de tipo de grupo.

O grupo de apoio € uma instancia importante na vida do portador e principalmente na do
cuidador. Estudos mostram o impacto do diagnéstico para o familiar ¢ a importancia que estes
grupos tem na vida deles, como orientacdo, divulgacdo da doenca, troca de experiéncias,

distribuicdo de medicamentos, facilitagdo ao tratamento, acolhimento etc (LUZ, 2011). Neste
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sentido, nas consultas multiprofissionais deve haver uma orientacdo e uma facilitacdo para que os
portadores ou seus cuidadores participem de um grupo de apoio.

Soma-se a isso o fato de que a participagdo em grupos de apoio parece auxiliar na
permanéncia do tratamento (tabela 4). Mesmo ndo tendo havido significancia estatistica entre a
participac@o nesses grupos e perseverar no tratamento, pode-se observar que o grupo de apoio
parece ser um fator de prote¢@o para ndo desistir do tratamento, pois a maioria dos que participavam
afirmou nunca ter desistido do tratamento. E possivel também que ndo tenha havido associagio
estatistica devido ao numero da amostra ser bastante reduzido.

Como o tratamento da FC ¢ bastante desgastante e inclui uma rotina de varios
procedimentos e medicamentos ao longo da vida, participar de uma associa¢do onde se conhece
outras pessoas com a mesma realidade, um local onde a familia e o doente encontram apoio moral,
material e muitas vezes financeiro, se transforma em um estimulo para perseverar na desgastante

realidade de cuidar e viver com fibrose cistica.

Conclusoes

A realidade vivida por portadores de FC e sua familia ¢ bastante dificil. Em relagdo aos
aspectos das caracteristicas clinicas, observou-se que a maioria dos sujeitos ja esteve internada. A
internagdo ¢ sempre um momento de estresse para o doente e seus familiares. Passar por isso com
freqliéncia ¢ um dos muitos obstaculos vividos por quem tem FC. Quando o diagnostico ¢ tardio
pode haver muitas internagdes antes mesmo que esteja clara a patologia que estd sendo tratada.
Neste estudo, houve pessoas que relataram o incrivel nimero de mais de 50 internagdes ao longo da
vida. E impossivel passar por isso e ainda assim acreditar que se leva uma vida normal.

Este grande ntimero de internagdes e a rotina de tratamento, que inclui fisioterapia, inalag¢do
e medicacdes diarias, pode fazer com que haja um atraso na vida escolar e profissional. Na verdade,
a rotina de tratamento torna-se um limitador na vida de muitos portadores, principalmente daqueles
cujas manifestagdes da doenga sdo mais exacerbadas. Isto ficou bastante claro neste estudo, que
mostrou que mesmo sendo profissionais qualificados, os sujeitos tinham dificuldade de conseguir e
manter um emprego.

Outro ponto a ser destacado, ¢ que o diagnéstico genético parece estar pouco difundido entre
os portadores de FC no Brasil. Embora tenha se confirmado que a maioria dos sujeitos que conhece
o diagndstico genético, tem a mutacdo mais comum da FC, a DF508, a maioria deles desconhece
de qual mutagdo sdo portadores. Saber a mutagdo pode direcionar o tratamento, podendo-o tornar

mais especifico e eficiente.
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A FC, ao contrario do que se pode pensar, mostrou-se uma doenga estigmatizante. Isto foi
observado pelas respostas de pais e portadores. Eles afirmam nao ter receio ou vergonha de falar
sobre a doenca, mas, na pratica, os mesmos admitem ndo comentar ou evitam falar sobre o assunto.
Os que dizem contar sobre a doenga, admitem que o fazem somente aos mais proximos.

Entender a vivéncia dos portadores de FC e seus familiares pode ser o diferencial no
tratamento da doenga. Muitas vezes o profissional da instrugdes, recomendagdes e até mesmo
ordens, e ndo entende porque ndo ¢ ouvido. A vida das pessoas que sdo atingidas pela doenga
frequentemente estd no caos, e ¢ dificil prestar atencdo em mais alguma coisa além de seus
problemas. Ter empatia, conhecer o cotidiano e as dificuldades por que passam estas pessoas, pode
fazer com que a assisténcia seja de melhor qualidade, baseada na vida do paciente.

A atuacdo na drea de enfermagem genética, ou especificamente no tratamento de FC,
mostra-se um promissor campo para o profissional enfermeiro. Pois ele, desde sua formacdo
académica, ¢ quem foi melhor preparado para o cuidado e a pratica de educagdo em satde. E essas
sao caracteristicas essenciais para quem participa do tratamento de pessoas com doengas que afetam
tanto a vida cotidiana.

Este trabalho mostrou as dificuldades de viver com uma doenca genética, rara, grave e
cronica. Mostrou também o modo como a patologia interfere direta ou indiretamente no cotidiano
dos afetados. Contudo, procurou demonstrar que, com o tratamento correto, com a participagdo em
grupos de apoio e, principalmente, com o diagnostico precoce, € possivel, ao portador de fibrose
cistica, levar uma vida préxima do normal.
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APENDICE 1- Questionario para resposta dos portadores de FC maiores de 18 anos.

Universidade Estadual de Maripgé
<=°/A CENTRO DE CIENCIAS DA SAUDE
DEPARTAMENTO DE ENFERMAGEM

PROGRAMA DE POS-GRADUACAO - MESTRADO EM ENFERMAGEM
INSTRUMENTO PARA ADULTOS

Cadigo do Numero do
Estado respondente

OBJETIVO DA PESQUISA

A presente pesquisa objetiva analisar as caracteristicas clinicas e o cotidiano do paciente portador de fibrose cistica no

Brasil.

INSTRUCOES PARA PREENCHIMENTO

Este questionario esta dividido em duas partes, sendo a primeira formada por um conjunto de questdes de informagdes
gerais sobre o respondente e a outra parte apresentada na forma de alternativas sobre diagndstico, vida social,
alimentacao, tratamento/medicagdo, internag@o e grupo(s) de apoio (associagdo). Vocé deve assinalar a alternativa que
caracterizou o diagnoéstico e implicacdes da fibrose cistica na vida do portador(a). Apresente sua opinido sincera:
lembre-se, ndo existem respostas certas ou erradas.

Os dados fornecidos néo serdo utilizados de forma individual, sendo nossa politica a estrita confidencialidade dos
dados. Sua colaboracfo é muito importante para nés e podera ajudar aos pacientes que virdo. Obrigado!

PARTE I - INFORMACOES DO RESPONDENTE

1. Participante: [ 1 ]| Mae [2]Pai [ 3] Outro:
2.8ex0: [1]M [2 ]F 3.Idade: [ ]anos
4. Estado civil: [ 1 ] Solteiro [ 2 ] Casado [ 3 ] Outro:
5. Filhos: [ 1 ] Nao [ 2] Sim. Quantos: [ ]

6. Escolaridade:

[1]até4anos [2]5-8anos [3]9-11anos [4]maisde 12 anos
7. Cidade/Estado:

8. Profissdo:

9. Existe algum grau de parentesco entre seus pais ?
[1] Sim [2]Nao

Caso sim, qual o grau de parentesco?




PARTE II: Assinale com um X a op¢do que melhor expresse o historico de satide da pessoa com fibrose cistica,
conforme as questdes abaixo:

DIAGNOSTICO

1. Como a Fibrose Cistica foi diagnosticada:

[ 1] teste do pezinho [ 2 ] consulta médica [ 3 ] Outros exames. Qual(s):

2. Com que idade?

3. Ha outros portadores na familia?

[1] Sim [2]Nao [3]Naosabe

4. Tem alguma outra doenga?

[1] Sim [2]Nio

Caso sim, qual(s)?

5. Vocé tem conhecimento de qual mutacéo da FC vocé é portador?

[ 1] Sim, DFS08 [ 2] Sim, outra. Especifique [ 3 ] Nao tenho conhecimento

VIDA SOCIAL

1. Trabalha?
[1] Sim [2]Nao

Caso ndo, va para a questio 4.

2. Se sim, houve alguma dificuldade em conseguir o emprego devido a doenca?

[1] Sim [2]Nao [3]Na trabalho

3. No seu trabalho as pessoas sabem de seu problema de saude?

[1] Sim [2]Nao [3] somente as pessoas mais proximas [4] somente 0os meus superiores

4. Vocé tem dificuldade ou receio de falar as pessoas sobre sua doenga?

[1] Sim [2]Nao [3] so falocom as pessoas mais proximas

5. Pratica atividade fisica?

[1] Sim [2]Nao [3] asvezes

6. Se sim, sente dificuldade?

[1] Sim [2]Nado [3] somente se a atividade for muito intensa.

7. Costuma freqiientar restaurantes, shopping centers ou outros locais publicos de lazer?

[1] Sim [2]Nao [3] Somente quando estd com a satide mais estavel.




ALIMENTACAO

1. Como ¢ sua alimenta¢ao?

[ 1] Come normalmente [ 2] Faz uma dieta especial orientada por nutricionista/ médico

2. Toma ou ja tomou suplemento alimentar?

[1] nao [2] sim, tomou, mas parou [3] sim, ainda toma

TRATAMENTO/MEDICACAO

1. Fazuso de enzimas ?

[1] Sim [2]Nao

2. De vitaminas A, D, E, K?
[1] Sim [2] Sim,todaselas [ 3] Sim, algumas delas

3. Antibioticos?

[1] Sim [2]Nio

4. Uso do antibiotico.

[ 1] Continuo [ 2] As vezes, em datas pré-estabelecidas [ 3 ] Somente quando necessario

5. Via de administragdo.

[1] Oral [ 2 ] intravenoso [ 3 ] Oral e intravenoso [ 4 ] depende da ocasido

6. Broncodilatadores?

[1] Nao [2] Sim, continuo [3] Sim,, somente quando necessario

7. Antiinflamatério?

[1] Nao [2] Sim,continuo [3] Sim,, somente quando necessario

8. Como adquire a medicacio?

[1] Recebe pelo SUS [ 2] Compra [ 3 ] Recebe através de ONG/associagcdes [ 4 ] Outro. Especifique:

9. Sempre que precisa encontra a medicacdo disponivel na rede publica?

[1] Sim [2]N&o [3] Asvezes falta

10. Se a medicacdo ndo esta disponivel na rede publica onde vocé adquire?
[1] Compra [ 2] em ONGs/associagdes [ 3 ] com outros portadores

[ 4 ] outro, especifique:

11. Como ¢ a rotina de uso da medicagdo?
[ 1] Néotemrotina [2] Usatodos os dias nos horarios determinados [ 3 ] Varia de acordo com a

alimentacdo ou atividades

12. Anota em papel os medicamentos que toma para ndo esquecer?

[1] Sim [2] Nédo [3] Sim anota somente as medicagdes que ndo fazem parte da sua rotina

13. Ja aconteceu de esquecer-se de tomar os medicamentos?

[1] Sim [2] Nio




14. Se sim, quantas vezes?
[1] Eraroacontecer [2] Umavezpormés [3] Mais que uma vez por més

[4] Acontece frequentemente

15. Vocé acha que faz o tratamento corretamente?

[1]Sim [2] Nio

16. Com que freqiiéncia faz acompanhamento médico?

[ 1] Mensal [2] Semestral [3] Anual [ 4 ] Outro. Especifique:

17. Realiza fisioterapia respiratoria?

[1] Nao [2] Sim, todasemana[ 3] Sim, quando necessario

18. Faz inalagao?

[1] Nao [2] Sim, diariamente [ 3] Sim, toda semana [ 4] Sim, quando necessario

19. Ja desistiu do tratamento alguma vez?

[1]Sim [2] Nio

INTERNACAO

6. Ja esteve internado? Quantas vezes?
[ 1] Nao [ 2] Sim, uma vez [ 3] Sim, menos de 5 vezes [ 4 ] Sim, mais de 5 vezes

[ 5] Sim, mais de 10 vezes

7. Que cuidados toma para evitar a infec¢ao?
[ 1] Nao freqiienta locais com aglomeragdo de pessoas [ 2] Evita contato com outros portadores da
doenga [ 3] Evita extremos de temperatura [ 4 ] Evita alguns alimentos

[ 5] Outros. Especifique:

8. Ha acompanhamento de outro profissional de saude além do médico? Qual (is)?

[ 1] Nutricionista [ 2] Enfermeiro [ 3] Psicologo [ 4 ] Fisioterapeuta [ 5 ] Outros. Especifique:

9. O acompanhamento ¢ feito na sua propria cidade?

[1] Sim [2]Nao [3]Naminha cidade e em um servico de referéncia para fibrose cistica

10. Se ndo, onde ¢ feito?

GRUPOS DE APOIO (ASSOCIACAO)

11. Participa de algum grupo de apoio? Qual?
[1] Nao [2] Sim, especifique:

12. Que beneficios isto traz?
[ 1] Ajuda de custo para o tratamento (retiraria esta alternativa porque parece que a proxima alternativa
engloba esta e substituiria por: auxilio cesta basica, materiais escolares e/ou roupas

[2] Facilidade de acesso ao tratamento e medicagdo




[ 3] Contato com outros portadores

Outros. Especifique:

13. Se nao, por que nao participa?
[ 1 ]N&o conhece nenhum grupo e/ou associagao de apoio. [ 2] Nao se sente a vontade para participar

Outro. Especifique

9. Procura se atualizar sobre as novidades de tratamento em fibrose cistica?

[1] Sim [2] Nio

10. Caso sim, qual(s) meio(s) utiliza para obter estas informagdes?
[ 1] Meios de comunicagdo (televisdo, jornal, internet, dentre outros) [2] Artigos cientificos
[ 3] Somente informag¢des com meu médico

Outro. Especifique:

Muito obrigado!



APENDICE 2- Questionario para resposta dos pais dos portadores menores de 18 anos.

&

Universidade Estadual de Maringa
CENTRO DE CIENCIAS DA SAUDE
DEPARTAMENTO DE ENFERMAGEM

PROGRAMA DE POS-GRADUACAO —- MESTRADO EM ENFERMAGEM

INSTRUMENTO PARA PAIS OU RESPONSAVEL

Cadigo do
Estado

Numero do
respondente

OBJETIVO DA PESQUISA

A presente pesquisa objetiva analisar as caracteristicas clinicas e o cotidiano do paciente portador de fibrose cistica no

Brasil.

INSTRUCOES PARA PREENCHIMENTO

Este questionario esta dividido em duas partes, sendo a primeira formada por um conjunto de questdes de informagdes
gerais sobre o respondente e a outra parte apresentada na forma de alternativas sobre diagndstico, vida social,
alimentacdo, tratamento/medicagao, internacdo e grupo(s) de apoio (associagdo). Vocé deve assinalar a alternativa que
caracterizou o diagndstico e implicagdes da fibrose cistica na vida do portador(a). Apresente sua opinido sincera:
lembre-se, ndo existem respostas certas ou erradas.

Os dados fornecidos néo serdo utilizados de forma individual, sendo nossa politica a estrita confidencialidade dos
dados. Sua colaboracfo ¢ muito importante para nés e podera ajudar os pacientes que virdo. Obrigado!

PARTE I - INFORMACOES DO RESPONDENTE

1. Participante: [ 1 ] M@e [2]Pai [ 3] Outro:
2.8exo: [1]M [2 ]F 3.Idade: [ ]anos
4. Estado civil: [ 1 ] Solteiro [ 2 ] Casado [ 3 ] Outro:
5. Filhos: [ 1 ] Nao [ 2] Sim. Quantos: [ ]

6. Escolaridade:
[ 1] até 4 anos

7. Cidade/Estado:

[2]5-8anos [3]9-11anos [4]maisde 12 anos

8. Profissdo:

9. Existe algum grau de parentesco entre os pais do paciente?
[1] Sim [2]Nso

Caso sim, qual o grau de parentesco?




PARTE II: Assinale com um X a opgdo que melhor expresse o historico de saude da pessoa com fibrose cistica,
conforme as questdes abaixo:

DIAGNOSTICO

1. Como a Fibrose Cistica foi diagnosticada:

[ 1] teste do pezinho [ 2] consulta médica [ 3 ] Outros exames. Qual(s):

2. Com que idade?

3. Ha outros portadores de FC na familia?

[1] Sim [2]Ndo [3]Nao sabe

4. Tem alguma outra doenga?

[1] Sim [2]Nio

Caso sim, qual(s)?

5. Vocé tem conhecimento de qual mutag@o da FC seu filho € portador?

[ 1] Sim, DF508 [ 2] Sim, outra. Especifique [ 3 ] Nao tenho conhecimento

6. Qual a idade do seu filho?

7. Qual o sexo do seu filho?

[ 1] Masculino [ 2] Feminino

VIDA SOCIAL

1. Seu filho freqiienta escola?

[1] Sim [2]Nao

2. Naescola, as pessoas sabem do problema de saude do seu filho(a)?

[1] Sim [2]Nao [3]somenteas mais intimas [ 4 ] somente os professores e/ou diregido

3. Vocé tem dificuldade ou receio de falar as pessoas sobre a doenca do seu filho(a)?

[1]Sim [2]Nao [3] so falocom as pessoas mais proximas

4. Seu filho(a) costuma freqiientar restaurantes, shopping centers ou outros locais publicos de lazer?

[1] Sim [2]Nao [3] somente quando estd com a satide mais estavel

5. Ele/ela pratica atividade fisica?

[1] Sim [2]Nao [3] asvezes




Se sim, sente dificuldade?

[1] Sim [2]Nao [3] somente se a atividade for muito intensa.

O tratamento da doenga interfere no desenvolvimento escolar do seu filho(a)?

[1] Sim [2]Nao [3] asvezes. Quando?

Se precisar tomar os remédios no horario em que esta na escola como ¢ a rotina?
[ 1] Ele mesmo ja sabe tomar os remédios. [2] A professora da os remédios a ele.

[ 3] Outro profissional da escola da o remédio a ele Outra. Especifique.

Os professores sao instruidos a respeito da doenga?

[1] Sim [2]Nio

ALIMENTACAO

1. Como ¢ a alimentagdo do seu filho(a)?

[ 1] Come normalmente [ 2] Faz uma dieta especial orientada por nutricionista/ médico

2. Toma ou ja tomou suplemento alimentar?

[1] nado [2] sim, tomou, mas parou [3] sim, ainda toma

TRATAMENTO/MEDICACAO

1. Faz uso de enzimas ?

[1] Sim [2]Nio

2. De vitaminas A, D, E, K?
[1] Sim [2] Sim,todaselas [3] Sim, algumas delas

3. Antibioticos?
[1] Sim [2]Nao

4. Uso do antibidtico.

[ 1] Continuo [ 2] As vezes, em datas pré-estabelecidas [ 3 ] Somente quando necessario

5. Via de administragdo.

[1] Oral [ 2 ]intravenoso [ 3 ] Oral e intravenoso [ 4 | depende da ocasido

6. Broncodilatadores?

[1] Nao [2] Sim,continuo [3] Sim,, somente quando necessario

7. Antiinflamatorio?

[1] Nao [2] Sim,continuo [ 3] Sim,, somente quando necessario

8. Como adquire a medicagao?

[1] Recebe pelo SUS [ 2] Compra [ 3] Recebe através de ONG/associagdes [ 4 ] Outro. Especifique:

9. Sempre que precisa encontra a medicagdo disponivel na rede ptiblica?
[1] Sim [2]Ndo [3] Asvezes falta




10. Se a medicagdo ndo esta disponivel na rede publica onde vocé adquire?
[ 1] Compra [ 2] em ONGs/associagdes [ 3 ] com outros portadores

[ 4 ] outro, especifique:

11. Como ¢ a rotina de uso da medicagao?
[ 1] Naotemrotina [2] Usatodos os dias nos horarios determinados [ 3 ] Varia de acordo com a

alimentacao ou atividades

12. Anota em papel os medicamentos que toma para nio esquecer?

[1] Sim [2] Nao [3] Sim anota somente as medicagdes que ndo fazem parte da sua rotina

13. Ja aconteceu de esquecer-se de dar os medicamentos ao seu filho(a) ou o proprio esquecer de tomar?

[1] Sim [2] Nio

14. Se sim, quantas vezes?
[1] Eraroacontecer [2] Umavezpormés [3] Mais que uma vez por més

[4] Acontece frequentemente

15. Seu filho reclama para tomar a medicagao?
[1]Sim [2] Ndo [3] Asvezes [ 4] Somente se estiver debilitado [ 5] Somente se estiver em

boas condi¢des de saude

16. Reclama do sabor dos remédios?

[1] Sim, detodos [2] Sim, de alguns [ 3] Nao

17. Vocé acha que faz o tratamento corretamente?

[1]Sim [2] Nio

18. Com que freqiiéncia faz acompanhamento médico?

[ 1] Mensal [2] Semestral [3] Anual [ 4] Outro. Especifique:

19. Realiza fisioterapia respiratoria?

[1] Nao [2] Sim, todasemana[ 3] Sim, quando necessario

20. Faz inalagdo?

[ 1] Nao [2] Sim, diariamente [ 3] Sim, toda semana [ 4 ] Sim, quando necessario

INTERNACAO

1. Seu filho ja esteve internado? Quantas vezes?
[ 1] Nao [ 2] Sim, uma vez [ 3] Sim, menos de 5 vezes [ 4 ] Sim, mais de 5 vezes

[ 5] Sim, mais de 10 vezes

2. Que cuidados toma para evitar a infecgao?
[ 1] Nao freqiienta locais com aglomeragao de pessoas [ 2] Evita contato com outros portadores da
doenca [ 3] Evita extremos de temperatura [ 4 ] Evita alguns alimentos

[ 5] Outros. Especifique:

3. Ha acompanhamento de outro profissional de saude além do médico? Qual (is)?




[ 1] Nutricionista [ 2] Enfermeiro [ 3] Psicologo [ 4 ] Fisioterapeuta [ 5 ] Outros. Especifique:

4. O acompanhamento ¢ feito na propria cidade?

[1] Sim [2]Nao [3]Naminha cidade e em um servico de referéncia para fibrose cistica

5. Sendo, onde ¢ feito?

GRUPOS DE APOIO (ASSOCIACAO)

6. Participa de algum grupo de apoio? Qual?
[1] Nao [2] Sim, especifique:

7.  Que beneficios isto traz?

[ 1] Ajuda de custo para o tratamento (retiraria esta alternativa porque parece que a proxima alternativa
engloba esta e substituiria por: auxilio cesta basica, materiais escolares e/ou roupas

[2] Facilidade de acesso ao tratamento e medicagdo

[ 3] Contato com outros portadores

Outros. Especifique:

8. Se ndo, por que ndo participa?
[ 1 ]N&o conhece nenhum grupo e/ou associagdo de apoio. [ 2] Nao se sente a vontade para participar

Outro. Especifique

9. Procura se atualizar sobre as novidades de tratamento em fibrose cistica?

[1] Sim [2] Nao

10. Caso sim, qual(s) meio(s) utiliza para obter estas informagdes?
[ 1] Meios de comunicagdo (televisdo, jornal, internet, dentre outros) [ 2] Artigos cientificos
[ 3] Somente informag¢des com meu médico

Outro. Especifique:

Muito obrigado!



APENDICE 3 — Termo de consentimento livre e esclarecido destinado aos
portadores maiores de 18 anos.

TERMO DE CONSENTIMENTO LIVRE E ESCLARECIDO
Gostariamos de convida-lo a participar da pesquisa intitulada Conhecendo o
portador de fibrose cistica: dificuldades e possibilidades, que faz parte do curso
de pés graduagdo em Enfermagem da Universidade Estadual de Maringa e é
orientada pelo prof. Dra. Maria Dalva de Barros Carvalho da Universidade Estadual
de Maringa. O objetivo da pesquisa é conhecer o portador de fibrose cistica e
entender o que €& viver com esta doenca demonstrando sua realidade e as
dificuldades que vivencia. Para isto a sua participacdo € muito importante, e ela se
daria da seguinte forma: vocé responderia a um questionario sobre como é o
cotidiano do portador de fibrose cistica. Informamos que para responder ao
questionario vocé tera que dispensar alguns minutos do seu dia. Gostariamos de
esclarecer que sua participacao é totalmente voluntaria, podendo vocé: recusar-se a
participar, ou mesmo desistir a qualguer momento sem que isto acarrete qualquer
Onus ou prejuizo a sua pessoa ou a seu filho. Informamos ainda que as informagdes
serdo utilizadas somente para os fins desta pesquisa, e serdo tratadas com o mais
absoluto sigilo e confidencialidade, de modo a preservar a sua identidade. A
contribuicdo esperada é entender as dificuldades vividas pela pessoa portadora de
fibrose cistica e, desta forma, chamar a atencao das autoridades competentes para
o problema, bem como tentar implementar acdes que possam auxiliar os portadores
a terem uma vivéncia mais confortavel com a doenga e seu tratamento. Nao ha,
portanto, nenhum beneficio direto por sua participacao, porém sua contribuicio sera
importante para elucidarmos a realidade de quem convive com este problema. Caso
vocé tenha mais duvidas ou necessite maiores esclarecimentos, pode nos contatar
nos enderecos abaixo ou procurar o Comité de Etica em Pesquisa da UEM, cujo
endereco consta deste documento. Este termo devera ser preenchido em duas vias
de igual teor, sendo uma delas, devidamente preenchida e assinada entregue a

VOCe.



EU oo e e aaaaaa declaro
que fui devidamente esclarecido e concordo em participar VOLUNTARIAMENTE da

pesquisa coordenada pelo

declaro que forneci todas as informacgdes referentes ao projeto de pesquisa supra-

nominado.

Ellen Dayane Cargnin Pimentel

Qualquer duvida com relagéo a pesquisa podera ser esclarecida com o pesquisador,
conforme o endereco abaixo:

Nome: Ellen Dayane Cargnin Pimentel

Endereco: Rua Quartzo, 47. Jardim Real. Fones: 3034-0758/ 9128-0999

Qualquer duvida com relagdo aos aspectos éticos da pesquisa podera ser
esclarecida com o Comité Permanente de Etica em Pesquisa (COPEP) envolvendo
Seres Humanos da UEM, no enderec¢o abaixo:

COPEP/UEM

Universidade Estadual de Maringa.

Av. Colombo, 5790. Campus Sede da UEM.

Bloco da Biblioteca Central (BCE) da UEM.

CEP 87020-900. Maringa-Pr. Tel: (44) 3261-4444

E-mail: copep@uem.br




APENDICE 4 — Termo de consentimento livre e esclarecido destinado aos pais

dos portadores de FC menores de 18 anos.

TERMO DE CONSENTIMENTO LIVRE E ESCLARECIDO DESTINADO AOS PAIS
Gostariamos de convida-lo a participar da pesquisa intitulada Conhecendo o
portador de fibrose cistica: dificuldades e possibilidades, que faz parte do curso
de pdés graduagdo em Enfermagem da Universidade Estadual de Maringa e é
orientada pelo prof. Dra. Maria Dalva de Barros Carvalho da Universidade Estadual
de Maringa. O objetivo da pesquisa é conhecer o portador de fibrose cistica do
estado do Parana e entender o que é viver com esta doenca demonstrando sua
realidade e as dificuldades que vivencia. Para isto a sua participagdo como pai/mae
de um portador de fibrose cistica € muito importante, e ela se daria da seguinte
forma: vocé responderia a um questionario estruturado com 45 perguntas sobre
como é o cotidiano do portador de fibrose cistica. Informamos que para responder
ao questionario vocé tera que dispensar alguns minutos do seu dia. Gostariamos de
esclarecer que sua participacao é totalmente voluntaria, podendo vocé: recusar-se a
participar, ou mesmo desistir a qualguer momento sem que isto acarrete qualquer
Onus ou prejuizo a sua pessoa ou a seu filho. Informamos ainda que as informagdes
serdo utilizadas somente para os fins desta pesquisa, e serdo tratadas com o mais
absoluto sigilo e confidencialidade, de modo a preservar a sua identidade e a do seu
filho. A contribuicdo esperada é entender as dificuldades vividas pela pessoa
portadora de fibrose cistica e, desta forma, chamar a atencdo das autoridades
competentes para o problema, bem como tentar implementar agbes que possam
auxiliar os portadores a terem uma vivéncia mais confortavel com a doenca e seu
tratamento. Ndo ha portanto, nenhum beneficio direto por sua participacado, porém
sua contribuicdo sera importante para elucidarmos a realidade de quem convive com
este problema. Caso vocé tenha mais dulvidas ou necessite maiores
esclarecimentos, pode nos contatar nos enderecos abaixo ou procurar o Comité de
Etica em Pesquisa da UEM, cujo endereco consta deste documento. Este termo
devera ser preenchido em duas vias de igual teor, sendo uma delas, devidamente
preenchida e assinada entregue a vocé.

U o e ———————————— declaro
que fui devidamente esclarecido e concordo em participar VOLUNTARIAMENTE da

pesquisa coordenada pelo



declaro que forneci todas as informacgdes referentes ao projeto de pesquisa supra-

nominado.

Ellen Dayane Cargnin Pimentel

Qualquer duvida com relagao a pesquisa podera ser esclarecida com o pesquisador,
conforme o enderecgo abaixo:

Nome: Ellen Dayane Cargnin Pimentel

Endereco: Rua Quartzo, 47. Jardim Real. Fones: 3034-0758/ 9128-0999

Qualquer duvida com relagdo aos aspectos éticos da pesquisa podera ser
esclarecida com o Comité Permanente de Etica em Pesquisa (COPEP) envolvendo
Seres Humanos da UEM, no enderecgo abaixo:

COPEP/UEM

Universidade Estadual de Maringa.

Av. Colombo, 5790. Campus Sede da UEM.

Bloco da Biblioteca Central (BCE) da UEM.

CEP 87020-900. Maringa-Pr. Tel: (44) 3261-4444

E-mail: copep@uem.br




