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RESUMO

Introducio: a Fibrose Cistica (FC) ¢
uma doenca genética autossdmica
recessiva com acometimento
multissistémico, caracterizada pela
disfun¢do da proteina CFTR. A FC tem
mobilizado pacientes e familiares a
constituirem associagdes de apoio em
diversos paises. Objetivos: identificar
necessidades de saude e avaliar o nivel
de conhecimento dos pacientes com FC,
seus familiares e profissionais de saude
sobre a doenca. Metodologia: estudo
transversal descritivo com amostra de
242 individuos. Foram aplicados dois
questionarios estruturados, cujos dados
foram analisados e as necessidades de
satde identificadas foram classificadas
nas dimensdes bioldgica, subjetiva,
socioecondmica, cultural e ambiental.
Resultados: os pacientes e seus
familiares possuem um nivel de
conhecimento relativamente alto sobre a
doenca, enquanto profissionais de saude
ndo médicos apresentam lacunas
significativas. Conclusao: as lacunas de
conhecimento  identificadas  foram
abordadas através de sugestdes de acdes
de educacdo em satde e politicas
publicas, contribuindo para a melhoria
da qualidade de vida dos pacientes com

FC.

Palavras-chave: Pneumologia; Fibrose

Cistica; Avaliagao das Necessidades.

ABSTRACT

Introduction: Cystic Fibrosis (CF) is
an autosomal recessive genetic disease
with multisystem involvement,
characterized by the dysfunction of the
CFTR protein. CF has mobilized
patients and their families to form
support  associations in  several
countries. Objectives: to identify health
needs and assess the level of knowledge
of patients with CF, their families, and
healthcare professionals about the
disease.  Methodology: descriptive
cross-sectional study with a sample of
242 individuals. Two

questionnaires were applied, the data of

structured

which were analyzed, and the identified
health needs were classified into
biological, subjective, socioeconomic,
cultural, and environmental dimensions.
Results: patients and their families have
a relatively high level of knowledge
about the disease, while non-medical
healthcare professionals show
significant knowledge gaps.
Conclusion: the identified knowledge
gaps were addressed  through
suggestions for health education actions
and public policies, contributing to the
improvement of the quality of life of

patients with CF.

Keywords:  Pulmonary  Medicine;

Cystic Fibrosis; Needs Assessment.



INTRODUCAO

A Fibrose Cistica (FC) ou Mucoviscidose ¢ uma doenga genética autossomica
recessiva com acometimento multissistémico, afetando principalmente os sistemas
respiratorio, digestorio, reprodutor e as glandulas sudoriparas. Trata-se de uma doenga
complexa e progressiva, caracterizada pela disfungdo do gene Cystic Fibrosis
Transmembrane Conductance Regulator (CFTR), resultando em secregdes espessas e
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viscosas em diversos sistemas e orgaos do Corpo humano .

Estima-se que existam 105.000 pacientes com FC no mundo, sendo a incidéncia
e prevaléncia da doenga no Brasil extremamente variavel, conforme a regido geografica
¢ o grau de miscigenacio populacional®. O rastreamento obrigatorio da FC pelo teste de
triagem neonatal, com dosagem do tripsinogénio imunorreativo, e a utilizagdo dos

novos medicamentos moduladores do CFTR vém ampliando esses dados”.

Nas ultimas décadas, o gene da FC foi identificado, clonado e sequenciado,
mudando drasticamente o prognostico dessa doenca. A expectativa de vida dos
pacientes com FC nos Estados Unidos ¢ de aproximadamente 47,4 anos, de acordo com
o Relatorio de Registro da Cystic Fibrosis Foundation 2018. Sabe-se, no entanto, que
esses numeros nao levam em conta o impacto potencial de novas drogas moduladoras
do CFTR, que estdo relacionadas com o aumento expressivo da qualidade de vida dos
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pacientes .

Considerada uma das mais importantes doencas hereditarias, a FC tem
mobilizado pacientes e¢ familiares a constituirem associagdes de apoio em diversos
paises na ultima década. Dessa forma, a familia ¢ considerada uma rede de apoio
fundamental ao tratamento e bem-estar dos pacientes com FC. O nucleo familiar,
constituido por individuos com vinculos bioldgicos ou ndo, possui uma funcao vital nas

dimensdes bioldgica, psicologica, cultural e social’.

Nao obstante, os cuidadores de individuos com doengas cronicas também
demonstram um desgaste psicoemocional significativo em razdo do elevado niimero de
atividades realizadas diariamente e tempo gasto nessas atividades. Dessa forma,
considera-se que a comunicacdo e o conhecimento cientifico se tornaram elementos de

suma importancia entre os envolvidos nos cuidados dos pacientes cronicos’.

Nesse contexto, conclui-se que os profissionais de saude, atuantes na assisténcia

direta a FC, constituem o primeiro e principal ponto de contato entre a doenga, os



pacientes e seus familiares. O vinculo de confianga estabelecido entre as partes e o
conhecimento transmitido nesse primeiro contato influencia diretamente ndo s6 a adesao
ao tratamento, como também a regularidade da sua aplicacdo e, conseqiientemente, a

qualidade e a expectativa de vida de todos os pacientes'.

Frente a esses aspectos, foram aplicados questionarios para os pacientes,
familiares e profissionais de saude visando avaliar o nivel de conhecimento destes em
relagdo a FC. Desta forma, foram identificadas importantes lacunas de conhecimento
que foram exploradas por meio deste estudo cientifico de forma assertiva, visando
disseminar o conhecimento para sanar as dividas existentes sobre o tema, contribuindo

para a melhoria da qualidade de vida dos pacientes com FC.

O objetivo deste trabalho foi identificar as necessidades de saude dos pacientes
com FC e seus familiares no Brasil, por meio da avaliagao dos niveis de conhecimento
das partes envolvidas e da revisao de literatura existente sobre o tema, publicada nos

ultimos cinco anos na América Latina.

METODOS

Este estudo transversal descritivo visou identificar e analisar a relacdo existente
entre as necessidades de saude dos pacientes com FC e o nivel de conhecimento destes e
dos profissionais de saude sobre a doenga. Para caracterizar esse cendrio, foi delimitada
uma amostra de 242 individuos, correspondendo a aproximadamente 10% do total de
individuos com FC cadastrados na regido sudeste, segundo os dados do Registro

Brasileiro de Fibrose Cistica®.

Para a avaliacdo do nivel de conhecimento sobre a doenca foram criados dois
questionarios utilizando a ferramenta Google® Formularios. O “Questionario 17
contendo oito questdes de multipla escolha e uma questdo dissertativa foi destinado aos
pacientes com FC e seus familiares e o “Questionario 2” contendo quatro questdes de

multipla escolha foi destinado aos profissionais de satde.

O “Questionario 1” foi respondido por 214 individuos brasileiros. Do total de
participantes, 16% sdo pacientes com FC, 73% sdo familiares e 11% sdo amigos ou
pessoas proximas aos fibrocisticos. Este instrumento abordou a defini¢ao da FC, os
sinais e sintomas da doenga, o diagnéstico, os pilares de tratamento, os cuidados
necessarios em relagdo aos aspectos psicologicos e sociais do individuo com FC e os

desafios enfrentados no manejo diario dessa condigao.



No mesmo sentido, o “Questionario 2” foi respondido por 28 individuos
brasileiros. Do total de participantes, 25% sdo médicos e 75% sao profissionais de satide
ndo médicos, como fisioterapeutas, nutricionistas e psicologos. A discrepancia na
composi¢do da amostra reflete uma resisténcia ou dificuldade que médicos(as)
enfrentam para a participagdo em pesquisas cientificas com esta tematica e

caracteristicas.

Os mesmos temas foram abordados pelo “Questiondrio 2”, com excecdo dos
desafios no manejo diario da doenca. Nao obstante, utilizou-se uma linguagem técnica e
conceitos e evidéncias cientificas validados pelo “Protocolo Clinico e Diretrizes

Terapéuticas da Fibrose Cistica (PCDT)”, desenvolvido pelo Ministério da Saude.

Os questionarios foram enviados para todas as associagdes de apoio a FC do
Brasil. Cada associacdo se comprometeu a compartilha-los com seus membros e
parceiros, utilizando como critérios de inclusdo todos os pacientes com FC e seus
familiares e todos os profissionais de saude prescritores e atuantes na assisténcia direta a

FC. Como critério de exclusdo, definiu-se individuos sem relagdo alguma com a doenga.

Nao foi possivel quantificar para quantos participantes foram enviados os
questionarios. Todos os participantes foram orientados que os questionarios possuiam
finalidade exclusivamente académica e todas as informacgdes inseridas seriam sigilosas,
e ndo comercializadas sob nenhuma finalidade. Nenhuma forma de incentivo ou

pagamento em pecunia foi oferecida pela participagdo neste estudo.

Métodos de Analise dos Dados

Cada questao do tipo multipla escolha continha cinco alternativas (A, B, C, D e
E), sendo quatro alternativas corretas e uma incorreta. Além disso, foi permitido que o
entrevistado marcasse mais de uma alternativa por questao. Nesta logica avaliativa, cada

alternativa correta assinalada representava o dominio de 25% sobre o tema avaliado.

Avangando na avaliagdo de conhecimento e realizando uma somatdéria simples,
estabeleceu-se que entre 0,00% e 25,00% de dominio sobre o tema, atribuiu-se o nivel
de conhecimento “ruim”, entre 25,01% ¢ 50,00% atribuiu-se o nivel de conhecimento
“regular”, entre 50,01% e 75,00% o nivel de conhecimento “bom” e acima de 75,01% o

nivel de conhecimento “excelente”.



Na seqiiéncia, ao final da etapa de coleta de dados, foram obtidos os resultados
da pesquisa: uma série de graficos gerados através da ferramenta Google™ Formularios
contendo os resultados estatisticos dos questionarios aplicados e 67 depoimentos, no
formato de texto, sobre os desafios enfrentados pelos pacientes e seus familiares no

manejo da FC.

A série de graficos gerados através do Google® Formularios mostrou o nimero
de marcacdes em cada alternativa e a porcentagem de marcacdes em relagdo ao total de
respostas. Considerando que cada alternativa representa um aspecto distinto sobre a FC,
foi possivel identificar os assuntos com uma baixa percentagem de marcacdes € estes
foram entendidos como as fragilidades educacionais dos entrevistados e,

conseqiientemente, as suas necessidades de saude.

Utilizando a teoria da Analise de Discurso (AD), desenvolvida por Michel
Pécheux na década de 1960, todos os depoimentos dos pacientes com FC e seus
familiares foram analisados. Nessa andlise, os depoimentos refletem as opinides,
crencas, valores, representagdes e vivéncias dos participantes no que se refere ao
enfrentamento da doenca, e sdo capazes de construir novos conhecimentos para

contemplar as exigéncias do método cientifico’.

Trechos dos depoimentos foram inseridos ao longo deste estudo, preservando a
identidade e a privacidade de todos os entrevistados. Os participantes foram
identificados por um niimero, de acordo com a ordem de participagdo na pesquisa. Na
sequéncia, foi inserida a letra “P”, representando a pergunta do questiondrio que foi

respondida, e o nimero da questdo, na ordem em que foram exibidas no questionario.

Por fim, todas as necessidades de saude identificadas foram categorizadas de
acordo com os focos de saude segundo os ciclos de vida, modelo defendido por Lima e
Gomes (2020)", considerando as dimensdes biologica, subjetiva, socioecondmica,

cultural e ambiental.

Nesse modelo, as necessidades de satide dos individuos sdo classificadas nos
focos de nutricdo e excrecdo, respiracao, prote¢do € seguranca, autonomia, interagao
social, autopercepcdo, perfil de satide-doenca e atencdo a saude. Essas categorias
sumarizam todos os aspectos essenciais que interagem com a saude do ser humano ao

longo do seu ciclo de vida.



Cabe destacar que este estudo foi aprovado pelo Comité de Etica em Pesquisa
(CAAE 53923521.8.0000.0191), e o Termo de Consentimento Livre e Esclarecido

(TCLE) foi apresentado aos participantes no ato da sua participagao.

RESULTADOS

As terapias recomendadas para o tratamento da FC - apesar de sua comprovada
eficicia na sobrevida - causam uma sobrecarga ao paciente, seus cuidadores e
familiares, interferindo na qualidade de vida dos envolvidos e dificultando a adesdo ao
tratamento devido a complexidade dos regimes terapéuticos. Estratégias para vencer
essas barreiras devem ser implementadas pelos profissionais de saude dos centros de

referéncia em FCS.

Dentre as principais estratégias utilizadas, a comunicacdo € o acompanhamento
psicossocial possuem um papel fundamental na identificagdo dos desafios e
necessidades de saide de cada nucleo familiar. Considerando essa identificagdo, a
equipe multiprofissional pode atuar diretamente com a producdo de cuidados singulares
para cada um dos pacientes, aumentando a adesdo ao tratamento e trazendo beneficios

clinicos expressivos '™’

A seguir sdo apresentados os resultados da pesquisa. Em cada tabela foi
destacado o tema e as lacunas de conhecimento observadas, com base na analise da
quantidade de respostas em cada alternativa, conforme detalhado na metodologia da

pesquisa.

Questionario 1 - Pacientes com FC e familiares

Como descrito, em cada questdo foi abordado um tema fundamental dentro do
universo da FC. A primeira questdo refere-se aos conceitos fundamentais e quais sdo as
caracteristicas basicas, como nomenclaturas, formas de transmissdo, caracteristicas

epidemioldgicas e genéticas.

Analisando cada alternativa, percebe-se que o nivel de conhecimento dos
pacientes e de seus familiares sobre a prevaléncia da FC nas populacdes caucasianas ¢
regular, obtendo 104 marcacdes (48,6%). Nota-se um excelente nivel de conhecimento
sobre caracteristicas hereditarias, autossomicas e recessivas da FC, com 170 marcagdes

(79,4%).



As nomenclaturas da doenga, com 197 marcacdes (92,1%), os aspectos basicos
referentes ao diagndstico e cura, com 207 marcagdes (96,7%), e as caracteristicas
basicas de progressdo e transmissdo da FC com 179 marcacdes (83,6%), também

evidenciam um excelente nivel de conhecimento dos entrevistados sobre esses temas.

A segunda questao aborda a triagem neonatal, as diretrizes de diagnostico da
FC, os exames laboratoriais utilizados para confirmagdo diagndstica e suas
caracteristicas basicas. Percebe-se que o nivel de conhecimento dos entrevistados sobre
os temas acima descritos ¢ bom ou excelente, ja que todas as alternativas receberam

mais de 153 marcagdes (71,5%).

A terceira questdo abordou os principais sinais e sintomas da FC. Considerando
esses aspectos, o nivel de conhecimento dos entrevistados sobre os disturbios
hidroeletroliticos - 185 marcacdes (86,4%) - e as manifestacOes clinicas no sistema
digestorio — 180 marcagdes (84,1%) - e respiratorio — 209 marcagdes (9,7%) - €
excelente. Nao obstante, o nivel de conhecimento sobre as manifestacdes da FC na
puberdade e infertilidade ¢ regular, recebendo apenas 88 marcacdes (41,1%). Esse
aspecto configura-se como uma lacuna de conhecimento que precisa ser explorada por

meio de agdes de educagdo em saude.

A quarta questdo abordou os pilares de tratamento da FC, considerando as
estratégias terapéuticas medicamentosas e ndo medicamentosas. Nesse sentido, o nivel
de conhecimento dos participantes sobre as necessidades de regularidade do tratamento,
acompanhamento do paciente nos centros de referéncia, fisioterapia respiratoria, terapia
nutricional e vigilancia em relagdo as infecgdes respiratorias de repeticao ¢ excelente,
com mais de 187 marcacdes (87,4%) em cada alternativa. Conclui-se que esse tema ¢ de
grande importancia, ja que esta intimamente relacionado com a qualidade e expectativa

de vida dos pacientes com FC.

A quinta questdo abordou os aspectos nutricionais e alimentares dos pacientes
com FC. O nivel de conhecimento dos entrevistados sobre a necessidade de uma dieta
hiperproteica e hipercaldrica - 185 marcacdes (86,4%) - da terapia de reposicdo
enzimadtica pancredtica - 197 marcacdes (92,1%) — da suplementagdo vitaminica — 184

marcagoes (86%) — e dos cuidados com ingesta hidrica e reposicao de eletrolitos — 168



marcagoes (78,5%) - € excelente. Assim como na questdo anterior, esse ¢ o reflexo da

importancia do tema para os pacientes com Fibrose Cistica e seus familiares.

A sexta questdo abordou a pratica regular de atividades fisicas e seu impacto na
saude dos pacientes com FC. Sobre a necessidade dos fibrocisticos em realizar de 20 a
30 minutos de atividades fisicas de impacto — como saltar, pular ou nadar - no minimo
trés vezes por semana, o conhecimento ¢ excelente, obtendo mais de 169 marcagdes

(79%) em cada alternativa sobre o tema.

A sétima questdo abordou ndo apenas os aspectos basicos das manifestagoes
clinicas pulmonares na FC, como também algumas questdes sobre a microbiota
pulmonar e as infecgdes respiratorias de repeticdo. O conhecimento dos entrevistados
sobre os conceitos basicos desses temas é excelente, obtendo mais de 157 marcagoes
(73,4%) em cada alternativa. Essa ¢ uma das bases da FC, um dos pilares mais
discutidos tanto no meio académico, como entre os profissionais de saude, pacientes

com FC e familiares.

A oitava questdo abordou os cuidados necessarios em relagdo aos aspectos
psicolégicos e sociais do individuo com FC e o conhecimento dos entrevistados sobre o

tema também ¢ excelente, com mais de 156 marcacdes (72,9%) em cada alternativa.
Questionario 2 - Profissionais de saude

A primeira questdo abordou os sinais e sintomas mais frequentes, sugestivos
para o diagnodstico de FC. O nivel de conhecimento dos entrevistados sobre as
manifestagdes clinicas no sistema respiratorio e digestorio ¢ excelente e bom em relacao
aos impactos da FC sobre o metabolismo, o equilibrio hidroeletrolitico, a hepatopatia
cronica e os disturbios pancreaticos. Apenas dois entrevistados (7,10%) assinalaram

uma alternativa incorreta que nao refletia os sinais e sintomas cléassicos da FC.

A segunda questdo abordou o protocolo de diagnéstico da FC. Constatou-se que
17,8% dos profissionais da saide desconhecem ou possuem dividas sobre o processo
diagnostico da doenga e 67,9% dos entrevistados reconhecem a importdncia do
sequenciamento genético para a correta identificagdo das mutacdes presentes em cada
paciente. Logo, esse tema pode ser considerado uma necessidade de aprendizagem,

sendo necessaria uma abordagem assertiva para o conhecimento do tema.



A terceira questdo abordou os tratamentos indicados para a melhoria da
qualidade de vida do paciente com FC, apds a confirmagdo diagnostica. Nesse sentido,
32,1% dos entrevistados desconhecem ou possuem duvidas sobre a microbiota
pulmonar e as praticas de autocuidado necessdrias para a prevencao das infeccoes
pulmonares de repeticdo. O conhecimento sobre os organismos patdgenos que mais
afetam os pacientes com FC ¢ fundamental para o diagndstico, tratamento e prognostico

da doenca nos fibrocisticos.

A quarta questdo abordou a prevaléncia da FC e suas -caracteristicas
epidemiologicas no Brasil e no mundo. Com excecdo do conhecimento sobre a
incidéncia da doenca no Brasil, o nivel de conhecimento dos entrevistados sobre os
demais aspectos considerados nessa questdo ¢ ruim ou regular. Esse tema também se
configura com uma necessidade de aprendizagem importante que precisa ser discutida

entre os profissionais da satde.
Necessidades de saude dos pacientes com FC

A Tabela 1 representa os dados considerando 105 necessidades de saude
identificadas e categorizadas nos principais focos de satide. As principais necessidades
de satde dos pacientes com FC e seus familiares estdo relacionadas, principalmente,
com os focos de protecdo e seguranca (31,40%), atengdo a satude (28,60%) e nutrigdo e
excrecdo (22,85%). Outras necessidades de salide menos expressivas, mas ndo menos
importantes, estdo relacionadas com os focos de respiragdo (10,50%), interagdo social

(5,70%) e perfil de satde-doenca (0,95%).

Tabela 1 - Classificagdo das necessidades de satde dos pacientes com FC. Jaguaritina, SP, Brasil, 2021.

FOCOS DE SAUDE NECESSIDADES PORCENTAGEM
Nutri¢do e Excre¢ao 24 22,85%
Respiragao 11 10,50%
Protecdo | Seguranga 33 31,40%
Autonomia 0 0,00%
Interagdo Social 6 5,70%
Autopercepgao 0 0,00%
Perfil Satde-Doenga 1 0,95%
Aten¢do a Satde 30 28,60%
NECESSIDADES DE SAUDE 105 100%




Destaca-se, nesse contexto, que as dimensdes relacionadas a autonomia e
autopercepcao nao sdo compreendidas como necessidades de saude pelos entrevistados.
Esse fato pode ser explicado pelo perfil etario dos pacientes com FC no Brasil, ja que a
maioria deles ¢ pediatrica e dependem dos seus responsdveis para a manutengao da sua
satide’.

Nos tépicos seguintes as dimensdes biologica, subjetiva, socioecondmica,
cultural e ambiental dos focos de saide foram exploradas, permitindo a compreensao
das necessidades de satide nos seus micros aspectos. Essa visao nos permite tangenciar
a realidade dos pacientes com FC e seus familiares no Brasil, por meio do conhecimento
dos desafios diarios enfrentados. Para nos aproximarmos dessas questdes, trechos dos
depoimentos foram inseridos na andlise, preservando a identidade e a privacidade de

todos os entrevistados.

A Tabela 2 detalha as dimensdes relacionadas ao foco de nutrigdao ¢ excrecao e
nos fornece importantes aspectos sobre essas necessidades de satide. As principais
dificuldades dos pacientes com FC e seus familiares estdo relacionadas a alimentagdo e
digestdao (37,50%), crescimento e desenvolvimento (37,50%) e acesso ou preparo das

dietas especificas (16,70%) para fibrocisticos.

Tabela 2 - Classificagdo das necessidades de satide dos pacientes com FC, segundo os focos de

nutri¢do e excrecdo. Jaguariuna, SP, Brasil, 2021.

NUTRICAO E EXCRECAO NECESSIDADES | PORCENTAGEM
Alimentagao, digestdo e excregdo 9 37,50%
Crescimento, desenvolvimento ¢ metabolismo 9 37,50%
Circulacgdo de nutrientes e excretas 2 8,30%
Dietas geral e especificas 4 16,70%
Interdi¢des culturais na alimentagdo 0 0,00%
Acesso ¢ qualidade dos alimentos e dgua 0 0,00%
NECESSIDADES DE SAUDE 24 100%

No estado em que moro ndo recebo suplementos e vitaminas, so recebo o
pulmozyme e o creon, e assim mesmo falta de vez em quando, minha filha estd com um

quadro de desnutri¢do grave. (participante 1; P9)

Ja passamos por tantas coisas, tantas dificuldades, ja ficou internado ao longo

dos 7 anos umas 13 vezes, por desnutri¢do e exacerbagdo. (participante 2; P9)



Do nascimento (com 2 cirurgias - atresia de jejuno e bridas) até mais ou menos
4 anos vivia internando, mais ou menos neste periodo iniciei o tratamento com
somatropina, hormonio de crescimento, por causa da baixa estatura. (participante 3;

P9)

O maior desafio é a alimentag¢do visto que os pacientes com FC ndo tem muito
apetite e precisam ingerir uma grande quantidade de alimentos para suprir a alta

demanda calorica. (participante 4, P9)

As dimensoes relacionadas ao foco de respiragdo sdo detalhadas na Tabela 3.
Dessa forma, percebe-se que a principal dificuldade dos pacientes com FC e seus
familiares estd relacionada a fun¢do pulmonar no que se refere a inspiragdo, expiracao,

troca e circulacao de gases (81,20%).

Tabela 3 - Classificagdo das necessidades de saude dos pacientes com FC, segundo o foco de

respiragdo. Jaguaritina, SP, Brasil, 2021.

RESPIRACAO NECESSIDADES PORCENTAGEM
Inspiracdo, expiragdo, troca e circulagdo 9 81,80%
Crescimento e desenvolvimento 2 18,20%
Qualidade do ar 0 0,00%
NECESSIDADES DE SAUDE 11 100%

Sempre tive problemas para respirar, muito muco, tosse cronica, a 1 ano tive
um colapso respiratorio e o O2 parou de saturar, tive que ir pro oxigénio. (participante

5 P9)

Sou portadora de FC, eu tenho 21 anos. Na minha infancia eu ficava com

bastante frequéncia internada por conta infecg¢do (pneumonia). (participante 6, P9)

No caso do meu filho o teste do pezinho ndo deu altera¢do, por isso so

descobrimos aos 7 meses apos 3 pneumonias. (participante 7; P9)

Gragas a terapia com O2 consegui ganhar 15 kilos, estava magro pesando 65

por causa da dificuldade para respirar, agora estou com 80 kilos. (participante 8; P9)



A Tabela 4 detalha as dimensdes relacionadas ao foco de protecdo e seguranca.
A principal dificuldade dos pacientes com FC e seus familiares estd relacionada a
segurancga ¢ integridade fisica e mental (48,50%). Nao menos importante, o segundo
maior desafio desse foco refere-se ao acesso a educagdo, informacao, habitagdo,
trabalho, lazer, cultura e redes de apoio social (33,30%). Sdo relatadas necessidades de
satude relacionadas aos mecanismos bioldgicos e psicologicos de defesa (15,20%) e, por

fim, a biosseguranca (3,00%).

Tabela 4 - Classificacdo das necessidades de satde dos pacientes com FC, segundo o foco de

protecdo e seguranca. Jaguariana, SP, Brasil, 2021.

PROTECAO E SEGURANCA NECESSIDADES | PORCENTAGEM
Mecanismo bioldgico de defesa 1 3,00%
Mecanismo psicologico de defesa 4 12,20%
Seguranca e integridade fisica e mental 16 48,50%
Biosseguranca 1 3,00%
Acesso a educagdo, informagdo, habitagdo, 11 33,30%
trabalho, lazer, cultura e redes de apoio social

NECESSIDADES DE SAUDE 33 100%

No dia a dia da FC ndo é nada facil viver com ela. (participante 9; P9)

Tenho muitas duvidas ainda, muita inseguranca quando ele entra em algum

quadro infeccioso, quando o suab ndo é bom, quando ele ndo quer comer. (participante

10; P9)

Sou portadora da FC diagnostico na fase adulta vivo um dia de cada vez ainda
ndo consegui me desenvolver. Tem dia que tenho vontade de jogar tudo pro alto. E tudo

muito dificil. (participante 11; P9)

A prevaléncia de ansiedade e depressdo entre pacientes com FC ¢ extremamente
elevada, sobretudo em mulheres. O centro de referéncia deve estar preparado para
identificar e oferecer todo o suporte e tratamento para pacientes e familiares. A equipe
multidisciplinar deve estar atenta para a identificagdo dessas comorbidades utilizando o
rastreamento anual através de questiondrios especificos ou conversas estruturadas.

Diante da suspeita de ansiedade ou depressdo, a avaliagdio por um profissional



capacitado pode confirmar o diagnostico e permitir intervengdes psicologicas e/ou

. - 11-1
medicamentosas mais adequadas' """

Analisando as dimensdes relacionadas ao foco de interacdo social, percebe-se
que a principal dificuldade dos pacientes com FC e seus familiares estdo relacionadas a
comunicag¢do (33,30%), relacdes interpessoais (33,30%) e vinculos (16,65%). Seguem

alguns trechos dos depoimentos que reforcam esses aspectos:

As outras pessoas representam um dos maiores desafios. Sempre tem alguem
oferecendo comida e achando exagero quando dizemos que as criangas ndo podem
comer sem as enzimas, além disso as pessoas julgam os cuidados basicos como excesso

de protegdo. (participante 12; P9)

Me senti mal por saber tdo pouco e queria aprender mais pra poder oferecer

apoio a uma amiga. (participante 13; P9)

Com relagdo as necessidades de satde, a principal dificuldade dos pacientes esta
relacionada a frequéncia e distribuicdo de condicdes de satide-doenga. Notam-se
dificuldades no acesso aos servigos e recursos diagnosticos e terapéuticos em algumas

regides do Brasil (100%).

Moro em Manaus - AM e hoje nossa maior dificuldade é com relagdo ao
tratamento, pois aqui no estado ¢ tudo muito novo em relagdo a FC, logo existem

exames que ainda ndo sdo feitos aqui. (participante 14, P9)

A Tabela 5 detalha as dimensdes relacionadas ao foco de ateng¢dao a saude. Com
relagdo ao tema, percebe-se que as principais necessidades de saude dos pacientes com
FC e seus familiares estdo relacionadas a prevengdo, tratamento e recuperagdo de

doengas (60%) e ao acesso, qualidade e seguranca da atenc¢do a saude (30%).

Tabela 5 - Classificacdo das necessidades de satde dos pacientes com FC, segundo o foco de

atencdo a saude. Jaguariuna, SP, Brasil, 2021.

ATENCAO A SAUDE NECESSIDADES | PORCENTAGEM
Acesso, equidade, integralidade, qualidade e 9 30%
seguranca da atenc¢do a satde

Promocao do autocuidado 3 10%
Prevencdo, tratamento e recuperacdo de doengas 18 60%
Cuidado nas situagoes de risco ¢ vulnerabilidade 0 0%
Cuidados Paliativos 0 0%
NECESSIDADES DE SAUDE 30 100%




DISCUSSAO

Os resultados deste estudo oferecem uma perspectiva detalhada sobre as
necessidades de saude dos pacientes com Fibrose Cistica (FC) no Brasil, destacando
lacunas significativas no conhecimento entre profissionais de saude, pacientes e seus

familiares.

Os dados indicam que os pacientes com FC e seus familiares possuem um nivel
bom de conhecimento sobre a doenca, especialmente em areas como caracteristicas
hereditarias, diagnostico e tratamento. Os resultados mostram que 79,4% dos
participantes t€ém conhecimento sobre as caracteristicas hereditarias, autossomicas e

recessivas da FC e 92,1% conhecem as nomenclaturas da doenga.

Este achado corrobora com as observagoes de Santos et al. (2017), que ressaltam
a importancia das redes de apoio e da educacdo dos pacientes e seus familiares’. O
envolvimento ativo dos familiares no cuidado aos pacientes, como destaca Athanazio et
al. (2017), contribui para uma melhor adesdo ao tratamento ¢ manejo da doenga'. O
movimento constante de busca por conhecimento e compreensdo da doenga ¢ uma

caracteristica inerente as pessoas com FC e seus familiares.

Os profissionais de saude apresentaram lacunas significativas de conhecimento,
principalmente em areas como diagndstico genético € manejo da microbiota pulmonar.
Este resultado ¢ preocupante, considerando que os profissionais de satide sdo a principal
fonte de informagdo e orientagdo para os pacientes. Apenas 67,9% dos profissionais de
satide reconhecem a importancia do sequenciamento genético, e 32,1% desconhecem ou

possuem davidas sobre a microbiota pulmonar.

Gulledge et al. (2021) enfatizam a necessidade de programas de educagdo
continuada para profissionais de saude para garantir que eles estejam atualizados sobre
os avangos no tratamento da FC’. Bell et al. (2019) também destacam a importéncia da
atualizacdo constante dos conhecimentos dos profissionais de satde para garantir a

qualidade do atendimento'?.

A adesdo ao tratamento ¢ um desafio significativo para os pacientes com FC,
devido a complexidade dos regimes terapéuticos. Radtke et al. (2022) sugerem que a

pratica regular de exercicios fisicos pode melhorar o estado clinico dos pacientes com



FC, mas a adesdo a essas praticas ainda ¢ limitada®. Neste estudo, 79% dos pacientes e
familiares possuiam excelente conhecimento sobre os beneficios da pratica de

atividades fisicas regulares para a qualidade de vida dos pacientes.

A dimensao psicossocial dos cuidados de saude ¢ outra area que requer atengao
especial. Barr et al. (2022) relatam uma alta prevaléncia de ansiedade e depressao entre
pacientes com FC, o que destaca a necessidade de suporte psicologico adequado''.
Rafeeq et al. (2017) também enfatizam a importancia de intervengdes psicologicas e
sociais para melhorar a qualidade de vida dos pacientes'’. A prevaléncia de ansiedade e
depressao foi destacada como uma preocupacao significativa nos depoimentos dos

participantes deste estudo.

Por fim, os resultados indicam que o acesso a recursos médicos especializados e
a uma infraestrutura de saide adequada ainda ¢ um desafio em muitas regioes do Brasil.
Scotet et al. (2020) reforgam a importancia de garantir o acesso equitativo aos cuidados
de saude para pacientes com FC, especialmente em regides remotas'". Bell et al. (2019)
sugerem que a integracdo de dados entre centros de tratamento pode melhorar a
padronizacdo e a disseminacio das melhores praticas clinicas'?. As dificuldades no

acesso a suplementos e vitaminas foram destacadas por pacientes de regides remotas.

Os achados deste estudo sublinham a necessidade urgente de politicas publicas
que apoiem a educagdo continuada dos profissionais de saude, campanhas de
conscientizacdo publica, suporte psicolégico e social, e a integragdo de dados entre
centros de tratamento. Implementar essas estratégias pode contribuir significativamente

para a melhoria da qualidade de vida dos pacientes com FC no Brasil.

CONCLUSAO

O cenario da FC no Brasil vem sofrendo grandes transformacgdes, decorrentes da
incorporacdo de novas tecnologias para o diagnostico e tratamento da doenca,
principalmente no Sistema Unico de Saude (SUS). Nesse contexto, a qualidade e a
expectativa de vida dos pacientes vém aumentando significativamente, reflexo das
novas dinamicas entre os pacientes com FC, seus familiares e os profissionais da saude

atuantes na assisténcia direta a FC.



Os pacientes com FC apresentam necessidades de satide que envolvem desde o
atendimento especializado de uma equipe multidisciplinar até uma adequada estrutura
de saude com acesso aos recursos médicos avangados. Garantindo o principio basico da
equidade do SUS, ¢ fundamental que todos os estados e municipios brasileiros se
mobilizem para fornecer os recursos necessarios para a execucdao das estratégias

terapéuticas preconizadas para FC.

Considerando esse contexto, o presente estudo identificou e explorou ndo apenas
as necessidades de satde dos pacientes com FC e seus familiares, mas também as
lacunas de conhecimento que precisam ser preenchidas de forma assertiva com o
conhecimento cientifico existente hoje sobre a doenca. Portanto, & essencial a
implantacdo de agdes de educacdo em saude e politicas de saude publica para a melhoria

do conhecimento sobre FC.

O desenvolvimento de programas de educagdo continuada para profissionais de
saude, por meio da criagdo de cursos, workshops e treinamentos periodicos, que
abordem desde o diagnoéstico precoce até as inovagdes terapéuticas, com certificagdo
reconhecida por 6rgaos de satde; e a criacdo de campanhas educativas utilizando midias
sociais, radio, televisdo e materiais impressos para informar a populacdo sobre a
importancia do diagnostico precoce ¢ manejo adequado da FC ¢ fundamental para

preenchermos as lacunas de conhecimento identificadas neste estudo.

Importante o investimento em tecnologias para a criacdo de uma plataforma
nacional que permita a troca de informagdes ¢ a integracao de dados entre os centros de
referéncia de assisténcia a FC permitiria o compartilhamento de conhecimentos e a
dissemina¢do das melhores praticas clinicas baseadas em evidéncias, trazendo

beneficios diretamente ao tratamento da doenga no Brasil.

O fomento as parcerias que promovam estudos clinicos e pesquisas aplicadas,
envolvendo universidades, hospitais e centros de pesquisa, para trazer inovagdes no
tratamento da FC também deve ser incentivado e apoiado por meio das politicas

publicas governamentais destinadas a este fim.

Por fim, e ndo menos importante, a implementacdo de programas de apoio
psicoldgico e social para pacientes e familiares ¢ fulcral para auxilia-los a lidar com os

desafios emocionais e sociais decorrentes da FC. Neste caso, os programas devem ser



georreferenciados € ndo devem envolver custos significativos, visto que mesmo com a
contrapartida do SUS, os envolvidos enfrentam dificuldades com o alto custo do

tratamento.

O conhecimento ¢ a ferramenta mais efetiva para evitar diagndsticos tardios,
exames desnecessarios e prescricdes inadequadas para a doenca e prejuizos no
tratamento e qualidade de vida dos pacientes com FC. Esta pesquisa cientifica podera se
tornar uma bussola para os publicos-alvo de interesse, fornecendo um plano de estudos
com os temas mais relevantes sobre a FC. Devemos, portanto, reconhecer a nossa

propria ignorancia para evoluirmos como seres humanos.
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