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5 Resumo

Introducdo: A Fibrose Cistica (FC) é uma doenca autossémica recessiva letal, se
manifesta como uma sindrome clinica multissistémica e progressiva. A expectativa de
vida dos pacientes vem aumentando nos Ultimos anos, 0 que consequentemente acarreta
em maior carga de tratamento. Esta realidade vem demandando das equipes
multidisciplinares uma maior atencdo relacionada a educagdo em salde e a adesdo do

paciente ao tratamento.

Objetivos: Avaliar adesdo ao tratamento, qualidade de vida, conhecimento sobre o

manejo doenca antes e apos intervencdo educacional em pacientes com FC.

Materiais e Métodos: Estudo tipo coorte prospectiva. Populacédo: criancas e adolescentes
com diagnéstico médico de FC, idade entre 6 e 18 anos e em acompanhamento no
ambulatério. Entre critérios de exclusdo a incapacidade motora de realizar os testes
propostos, ter perspectiva de transplante pulmonar durante o periodo do estudo ou néo
completar os cinco encontros propostos. Pacientes foram submetidos a um plano
educacional de um ano em cinco encontros. Os encontros ocorriam paralelos a consulta
de rotina onde foi entregue um informativo ao paciente e realizado conversa sobre topicos
do tratamento. Na avaliagdo inicial foi coletado de prontuéario dados antropométricos,
espirometria e aplicado: Teste de Caminhada dos 6 Minutos (TC6M), instrumento de auto
relato de adesdo ao tratamento, questionario de conhecimento sobre 0 manejo da doenca
e questionario de qualidade de vida na FC. Além disso, foi realizada a primeira
abordagem educacional: Aspectos gerais sobre a FC. Nos encontros 2, 3 e 4 0s temas:
Fisioterapia Respiratdria; Nutricdo; Atividade Fisica. No encontro 5 foi realizada a
reavaliagdo. Analise Estatistica, os dados foram expressos em média e desvio padrao e
frequéncia absoluta e percentual. Foi realizado teste t pareado para pré e pés-intervencao.
O nivel de significancia foi de p<0,05. O programa estatistico: SPSS 18.0.

Resultados: Amostra composta por 17 criancas e adolescentes com média de idade de
10,9 anos (*2,2) apresentando escore-z do IMC, funcéo pulmonar e distancia percorrida
no TC6M dentro dos padrdes de normalidade para a idade. Para adesdo ao tratamento
houve melhora no dominio atividade fisica e no total do tratamento. Para a qualidade de

vida houve piora significativa para os dominios: alimentacdo, carga de tratamento,
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emocional e social. Sobre o conhecimento da doenca para responsaveis e pacientes ndo

houve significancia.

Conclusdo: Intervencdo educacional melhora adeséo ao tratamento da FC na atividade
fisica, bem como ao tratamento total da doenca. Houve diminui¢cdo do numero de

internacGes. Limite pequeno tamanho amostral.

Palavras Chaves: Fibrose Cistica; Adesdo ao tratamento; Qualidade de vida;
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6 Abstract

Introduction: The cystic fibrosis (CF) is an disorder autosomal recessive lethal, manifests
as a clinical syndrome multisystem and progressive. The life expectancy of patients has
been increasing in recent years, which consequently results in a higher burden of
treatment. This reality has been demanding of multidisciplinary teams greater attention

related to health education and patient adherence to treatment

Objectives: To evaluate treatment adherence, quality of life, knowledge about the
management of disease before and after educational intervention in patients with Cystic
Fibrosis (CF).

Materials and Methods: Study prospective cohort. Population: children and adolescents
with a diagnosis of CF, aged 6 to 18 years and followed up at the outpatient clinic. Among
exclusion criteria motor incapacity to perform the proposed tests have perspective lung
transplant during the study period or not complete the five proposed meetings. The
meetings took place parallel to the routine consultation which received an information to
the patient and held discussion on topics of treatment. In the initial evaluation was
collected from medical records anthropometric data, spirometry and applied: Walk Test
6 Minutes (WT6M), instrument self-accession report to treatment, knowledge
questionnaire on the management of the disease and quality of life questionnaire in FC.
Furthermore, the first educational approach was taken: General Aspects of FC. In
meetings 2, 3 and 4 themes: Respiratory Physiotherapy; Nutrition; Physical activity. At
the meeting 5 was realized the revaluation. Statistical Analysis Data were expressed as
mean and standard deviation and absolute and percentage frequency. Paired t test was
performed for pre- and post-intervention. The level of significance was set at p <0.05.
The statistical software: SPSS 18.0.

Results: A sample of 17 children and adolescents with a mean age of 10.9 years (+ 2.2)
presenting z-score of BMI, lung function and distance in TC6M within the normal range
for age. For adherence to treatment there was an improvement in physical activity domain
and the total treatment. For the quality of life was significantly worse for the areas: food,
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loading treatment, emotional and social. About knowledge of the disease to responsible

and patients was not significant.

Conclusion: Educational intervention improves adherence to treatment of CF in physical
activity, and the overall treatment of the disease. There was a decrease in the number of

hospitalizations. Limit small sample size.

Key words: Cystic Fibrosis; Adherence to treatment; Quality of life;
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7 Introducao

A FC é uma doenca autossOmica recessiva letal, se manifesta como uma
sindrome clinica multissistémica caracterizada mais comumente por infec¢do pulmonar
cronica, disturbio gastrointestinal e alteracdes nutricionais [1,2]. O acometimento do
sistema respiratorio é o fator que determina a maior morbidade, sendo a principal causa

de mortalidade [3].

Embora o curso clinico da doencga seja progressivo, a expectativa de vida dos

pacientes aumentou nos ultimos anos. [4,5].

Alguns fatores propiciaram o aumento da expectativa de vida como: o
diagndstico realizado precocemente, particularmente mediante estratégias
populacionais como a triagem neonatal [6]; o desenvolvimento farmacolégico [7];
formacdo de equipes multidisciplinares de atendimento ao paciente [8]; transplante
pulmonar como alternativa a pacientes com doenca pulmonar avangada [9]; melhoras

na adesdo e autogestdo do tratamento [10].

Entre os fatores que parecem ter influéncia para um pior progndstico estdo:
diagndstico tardio, importante comprometimento funcional respiratério, desnutricao
[11], diabetes secundaria, exacerbagbes respiratérias frequentes (>4 por ano), baixo

nivel socioecondmico e méa adesdo ao tratamento [12].

A identificacdo precoce da FC oferece a oportunidade de atrasar e potencialmente
de prevenir muitas complicagbes desta doenca mediante o tratamento adequado [13].
Embora haja diretrizes que norteiam o tratamento, este deve ser individualizado e
conforme as necessidade e potencialidades de cada paciente. A grande maioria dos
pacientes apresentam os primeiros sintomas logo em seu primeiro més de vida. 1sso
justifica a necessidade e importancia do diagnostico e tratamento precoce, mesmo antes

do aparecimento dos primeiros sinais e sintomas [13].

Apols o diagnostico, 0s principais objetivos do tratamento sdo manter o

crescimento e o desenvolvimento normais e retardar quanto possivel o aparecimento da
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doenca respiratoria e digestiva ou para diminuir a sua progressdo [13,14]. O
acompanhamento sistematico e a adesao ao tratamento sdo cruciais para conseguir esses
objetivos. Contudo, a pesar da sua grande importancia, a adesdo ao tratamento é
consistentemente abaixo do ideal em doencas cronicas pulmonares [15].
Particularmente, na FC a adesdo ao tratamento pode chegar a 50% ou menos em relacao
ao total das terapias prescritas [16].

Pesquisas recentes identificam como influéncias diretas sobre a falta de adesao
ao tratamento: o grau de conhecimento sobre a doenga, o aumento na carga de
tratamento ao paciente devido a alta complexidade da doenca [17] e o grau de
escolaridade dos pais [18]. Um estudo epidemioldgico utilizando o questionario de
qualidade de vida especifico, o Cystic Fibrosis Questionnaire-Revised (CFQ-R),
demonstrou uma associacao significativa entre o aumento da complexidade do tratamento
e a piora do escore em relagdo a sobrecarga do tratamento apds periodo de um ano, para
sujeitos com FC de todas as idades [19]. Os pais relataram como barreiras a adesdo ao
tratamento dos seus filhos, o esquecimento, comportamentos de oposi¢do ao tratamento
advindo da crianga, ma compreensédo do tratamento prescrito e dificuldades na gestdo do
tempo necessario para cumprir o tratamento [20]. As criancas com CF relataram outras
barreiras, como o sabor de medicamentos e dificuldades para deglutir tantas medicacfes
[15].

Mas também, muitas familias sem experiéncia no manejo de doencas crénicas
tomam algumas decisbes, baseadas em valores e crencas religiosas, para argumentar, as
consequéncias da ndo adesdo ao tratamento prescrito; isto é importante levar em
consideracdo na hora de realizar as recomendacdes do tratamento [21]. O nivel
socioeconémico e educacional da familia também é determinante para a adesao. Por outro
lado, quanto mais as criangas sabem sobre sua doenca, maior € sua independéncia no
tratamento. A adeséo eficaz deve ser promovida com a participacdo de toda a familia e a
conexdo emocional entre os membros da familia interfere diretamente na adesdo,
portanto, entender o tratamento como uma prioridade é importante. Realizar as terapias
em casa e manter a comunicacdo com outros pacientes podem melhorar a adesdo ao

tratamento.
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Barreiras para a adesdo tém sido identificadas, entre elas, a carga de tratamento,
fatores emocionais e comportamentais de pais e criangas - rejeitando o tratamento e as

dificuldades em gerenciar a complexidade da vida familiar com a gestéo da doenca [15].

A necessidade de realizar terapias complexas e demoradas muito cedo na vida e
que exigem manutencao desta rotina até a idade adulta, colocam desafios significativos a

adesdo individual do paciente e também da familia [15].

Uma das causas relatadas da ndo aderéncia a administracdo de medicacGes em
relacdo as doencas cronicas € a grande quantidade de capsulas que € necessario ingerirem
durante o dia, podendo chegar a mais de 10/dia. Para pacientes com FC os estudos
demonstram que a baixa adesdo estd relacionada aos cuidados, portanto uma boa
estratégia para intervencao em pacientes ndo aderentes é central para que 0s pacientes

aproveitem da melhor forma, os tratamentos disponiveis atualmente [20,22].

Na visita inicial ao centro de tratamento multiprofissional apds o diagnostico, deve
haver tempo suficiente para a familia receber educacdo integral em relacdo aos cuidados
da FC. Os familiares precisam entender que sao responsaveis pelos cuidados primarios e

fazem parte da equipe de cuidados ao paciente com FC [13].

O conhecimento de praticas e cuidados recomendados para uma doenca cronica
pediatrica € um importante passo inicial para promover a salde do paciente em questao.
Os agentes de salde envolvidos no acompanhamento de pacientes com FC tém a
possibilidade e a responsabilidade de contribuir com a educacdo em salde dos pacientes,
facilitando um melhor entendimento da doenca e propiciando uma melhor adesdo ao
tratamento. Apds a educacdo sobre o regime de tratamento recomendado, a familia deve
ter a capacidade para organizar e completar tarefas diérias, proporcionando qualidade de

vida para a crianga, bem como a adeséo ao regime de cuidados recomendados [15].
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8 Referencial tedrico

8.1 Defini¢ao e historico

Uma das menc¢des mais antigas atribuidas a FC é folcldrica, por volta dos séculos
XVl ou XIX rezava a lenda que criancas, quando beijadas na fronte se o sabor do seu
suor fosse salgado elas morreriam precocemente. As criangas eram consideradas
amaldicoadas ou enfeiticadas e em alguns paises da Europa ndo podiam ser batizadas
[23].

A FC foi formalmente relatada pela primeira vez em 1938 pela Dra. Dorothy
Hansine Andersen [24]. Nesta ocasido, Dra. Doroty também descreveu as caracteristicas
clinicas, anatomopatoldgicas e epidemiolégicas da FC [23].

Em seguida a consolida¢dao conceitual de Andersen, Farber em 1944 propds a
denominacdo mucoviscidose, enfatizando o carater espesso e viscoso das secrecdes e 0
bloqueio dos ductos pancreaticos e da drvore bronquica por esta secre¢do andmala [25].

A FC é a doenca hereditdria autossémica recessiva letal mais comum em todo o
mundo. Sua maior incidéncia é na populacdo caucasoide [26,27]. Manifesta-se como
uma sindrome clinica multissistémica acometendo o sistema respiratério,
gastrintestinal, hepatico e genitourinario [1]. Tem alta morbimortalidade e o
acometimento do sistema respiratério é o fator que determina a maior morbidade,
sendo esta também a principal causa de mortalidade com uma proporcdo de 90%

[26,27,28].
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8.2 Dados epidemioldgicos

Embora a FC seja uma doenga com curso clinico progressivo, muitos pacientes
com FC estdo vivendo mais devido aos avangos na tecnologia médica [4]. O diagndstico
precoce e a terapéutica adequada sdo responsdveis pelo aumento da sobrevida e
melhora da qualidade de vida do paciente com FC [29].

Em 2011 estimava-se que havia cerca de 70.000 pessoas em todo o mundo com
diagndstico de FC. Atualmente uma das mudangas mais significativas na sua
epidemiologia é o aumento demografico [24,30]. A idade média prevista de
sobrevivéncia para pessoas com FC aumentou significativamente nas ultimas décadas
[30,31]. Em 1986, a nivel mundial, a idade média prevista de sobrevivéncia era de 27
anos, em 2010 de 38,3 anos, em 2013 de 40,7 anos [24,32]. Em alguns paises como a
Inglaterra, se projeta um aumento na expectativa de vida ultrapassando os 50 anos de
idade. Mudancas e aprimoramento em métodos para realizar o diagndstico
precocemente, a rapida evolu¢do de novas terapias e prestacdao de cuidados
multiprofissionais em centros especializados tem logrado em aumento na expectativa
de vida [30,31].

A FC tem uma incidéncia variada de acordo com a distribuicdo geografica das
etnias. Para os caucasianos europeus varia entre 1/2500 a 1/5000 nascidos vivos [26].
Para o continente americano, a doencga ocorre em cerca de 1/3000 nascidos vivos para
0s norte-americanos brancos, 1/4000-10.000 entre os latino-americanos, e 1/15.000-
20.000 entre os americanos negros. A FC ndo é comum na Africa e na Asia. O Jap3o, por
exemplo, possui uma frequéncia relatada de 1/350.000 nascidos vivos [31]. Porém
devem ser consideradas as diferencas regionais nestes continentes [33]. No Brasil a
incidéncia varia entre as regifes, a estimativa para a regido sul é mais préxima da
populacdo caucasiana centro-europeia, enquanto que, para outras regides, diminui para

cerca de 1 a cada 10.000 nascidos vivos.
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Verifica-se que a maior parte dos pacientes brasileiros ainda pertence a faixa
etdria pediatrica. Em 2009 cerca de 80% dos pacientes estavam na faixa etaria pediatrica
e em 2013, cerca de 75% dos pacientes brasileiros acompanhados em centros de
referéncia possuiam menos de 18 anos. Demonstra-se assim tendéncia de aumento da
idade dos pacientes e da proporc¢do de adultos nos ultimos anos [28]. No Reino Unido
56% dos pacientes possuem idade adulta [32].

A idade média de um adulto com FC no EUA é de 17,9 anos e a proporcdo de
pacientes adultos aumentou de 29,2% em 1986 para 49,7%, em 2013. Segundo o
Registro Brasileiro de Fibrose Cistica (REBRAFC), a média de idade dos pacientes no
Brasil em 2009 era de 12,9 anos e em 2013 é de 13,8 anos [28]. No Rio Grande do Sul,
estudos epidemiolégicos demonstram que mais da metade dos pacientes

acompanhados em centros de referéncias sdo caucasianos e do sexo masculino [34,35].

8.3 Diagnostico

No momento em que os primeiros pacientes foram diagnosticados, quase sua
totalidade ia a ébito no primeiro ano de vida. As mortes eram causadas principalmente
por desnutricdo [26,31]. Antes da triagem neonatal o diagndstico era de
responsabilidade principalmente do pediatra. Era necessdrio estar alerta para as
manifestacdes clinicas da FC e assim poder orientar os exames diagndsticos [26].
Portanto, o diagnéstico era realizado quando a crianca ja demonstrava sinais clinicos da

doenca.

O diagnéstico precoce da FC tem sido considerado e preconizado como uma
melhor maneira de estabelecer um tratamento adequado para prevencdo de

complicacdes [29,36,37].
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O diagndstico pré-natal tem sido realizado em nucleos familiares de FC. A analise
do DNA (acido desoxirribonucleico) por PCR (proteina C reativa) permite identificar se o
feto tem ou ndo FC [26]. Nos ultimos 30 anos, estudos com biologia molecular em
genética, transporte ibnico e imunologia, culminaram com a identificagdo, clonagem e
sequenciamento do gene da FC, favorecendo o conhecimento dos mecanismos
bioquimicos responsaveis pela fisiopatogenia da doenga, abrindo novos horizontes para
o aconselhamento genético e o tratamento de suas complica¢des [26,38].

Em 1979 Crossley demonstrou pela primeira vez o aumento da imunotripssina
reativa (ITR) no sangue de recém-nascidos [26]. A triagem neonatal se da por meio da
dosagem da ITR presente no sangue do recém-nascido que é coletado através do “Teste
do Pezinho” [29]. O tripsinogénio é uma enzima produzida pelo péancreas e
normalmente chega até a luz intestinal. Porém nos pacientes com FC, a obstrucdo dos
ductos pancreaticos impede a secre¢do da mesma e consequentemente ocorre ativagao
para tripsina. Isso explica os valores elevados da enzima no sangue de criancas
acometidas pela FC. Esse mesmo mecanismo também ocorre em criangas com doenga
pancreatica [38].

Portanto, a triagem neonatal ndo é um teste de diagndstico e assim como diz o
nome é uma triagem que identifica apenas os recém-nascidos em risco de possuir a FC
[29]. A ITR estd aumentada no sangue devido a obstrucdo pancredtica, porém somente
nas primeiras quatro semanas de vida, depois o valor retorna a niveis normais,
dificultando a identificacdo de possiveis casos de FC. Nos casos em que a ITR se
apresentar aumentada (acima de 70 pg/l), o resultado deve ser confirmado pelo teste
do suor, sendo também possivel realizar a andlise molecular do DNA do paciente [29].

A triagem neonatal muda o paradigma do diagnéstico da FC, que antes era
realizado basicamente através dos sinais e sintomas clinicos da doenca ja presentes. A
grande maioria dos lactentes encaminhados a partir da triagem neonatal nado
apresentam ainda sinais clinicos claros da doenca, embora possam apresentar baixo
peso [39].

No Brasil, em 2009, a triagem neonatal foi responsavel por 30,2% dos
diagnosticos de FC, ja em 2013 esse numero se elevou para 48,1% dos diagnodsticos. A
média de idade para o diagndstico dos pacientes que ndo passaram pela triagem

neonatal é de 7,5 anos, enquanto que a média de idade do diagndstico para os triados
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é 4 meses. Apesar do aumento da propor¢do de casos diagnosticados com triagem
neonatal, ndo houve reducao significativa na média de idade de diagndstico que em
2009 era de 5,4 anos e em 2013 passou para 4,9 anos. Nos EUA, o diagnéstico através
da triagem neonatal aumentou de 5,7% em 1998 para 62% em 2013 e média de idade
no diagndstico atual é de 4 meses [24].

Mesmo com a triagem neonatal, ainda é alto o numero de pacientes que
realizam o diagndstico com mais de 10 anos ou até mesmo na vida adulta [24]. Em outros
paises, com o diagndstico precoce realizado hd mais tempo e com centros mais
estruturados, a média de idade do diagnéstico fica abaixo dos dois anos de idade [32].
No Brasil, 40 a 50% dos casos sdo diagnosticados apds os trés anos de idade [26].

Apesar de a triagem neonatal ter um importante papel, o padrdo ouro para
realizar o diagndstico da FC é o teste do suor [29] realizado de acordo as diretrizes Cystic
Fibrosis Foundation [24].

Em 1959, Gibson & Cooke padronizaram o Teste do Suor para o diagndstico da
FC e este se mantém até os dias de hoje. Possui elevada sensibilidade e especificidade
(>95%), baixo custo e ndo é invasivo. E realizado através da dosagem quantitativa de
cloretos no suor, obtidos pelo método da iontoforese por pilocarpina para estimular a
producdo de suor das glandulas sudoriparas. Para a realizacdo do teste, a quantidade de
suor deve ser de no minimo 100mg [26]. Os valores de cloro do suor normal (<39
mmol/L), intermediario (40 a 59 mmol/L), e anormal (= 60 mmol/L), ou seja, valores de
60 mmol/L ou superiores sdo considerados diagndsticos da FC [24,25,39].

O sistema de colecdo do suor Macroduct é um método descrito para o
diagndstico e realiza a andlise do suor coletado através da condutividade [40]. O
diagndstico pré-natal também pode ser realizado através a bidpsia de vilosidades
coribnicas [41].

A analise do DNA é importante para estabelecer o diagndstico naqueles
individuos com valores intermediarios de cloro no suor e vai determinar qual mutacdo
genética esta presente no paciente [39]. Outros métodos indiretos de diagndstico para
a FC frente a resultados inconclusivos do teste do suor é a bidpsia retal [42] e a diferenca
de potencial nasal [43].

Atualmente, com o diagndstico precoce, o manejo multiprofissional em centros

especializados e o acesso a terapéutica adequada, cerca da metade dos pacientes
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sobrevivem a terceira década de vida. Nos ultimos 30 anos, nenhuma outra doenca
mobilizou os familiares de forma tdo organizada, a ponto de constituirem associa¢des
de pais na Europa, nas Américas e no Brasil, desempenhando um importante papel na

evolugao da FC [26].

8.4Fisiopatologia da doenca

As manifestac¢des clinicas da FC sdo causadas por disfungdo em uma proteina
denominada proteina reguladora da condutancia transmembrana na fibrose cistica ou
Cystic Fibrosis Transmembrane Condutance Regulator (CFTR). Sua descoberta foi no ano
de 1983 por Quinton e permitiu desvendar a patogénese molecular e celular da FC. Na
mesma época, outros cientistas estavam engajados em descobrir o possivel gene
responsavel pela FC. Os esforcos culminaram com a identificacdo do gene e de seu
produto, a proteina CFTR [25,27]. Em 1996, cerca de 500 mutacdes tinham sido
identificadas, hoje mais de 1800 mutagdes ja foram identificadas [39], porém a
importancia funcional somente de um pequeno nimero é conhecida [31].

Apesar do grande numero de mutagdes da FC ja descritas, muitas sdo raras, a
mais frequente se encontra na posicao 508 (DF508) da proteina CFTR, o que impede seu
funcionamento adequado e classifica a mutagdo como grave [25,26]. No Brasil, esta
mutagao foi encontrada em 33% dos pacientes em Sao Paulo, 49% no Rio Grande do Sul,
27% em Santa Catarina [26].

O gene da FC localiza-se no braco longo do cromossomo 7. Para o individuo ter
a doenca precisa ter duas mutacdes da FC, uma herdada do pai e outra da mde. Quando
0 pai e a mae possuem um gene para a FC, em cada gestacao, o risco de nascer um filho
com e sem a doencga é de 25% e 75%, respectivamente. A probabilidade de nascer um
filho sauddvel, mas com um gene para FC, é de 50% e esse é chamado de carreador
[23,26].

As mutacdes da CFTR podem ser divididas em diferentes classes (Quadro 1)

conforme consequéncias funcionais dentro da célula (Figura 1). A classe |, Il e lll sdo
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mutagbGes mais comuns e normalmente associadas a insuficiéncia pancreatica, enquanto
que as classes IV, V e VI sao mutagdes menos comuns e associadas a suficiéncia

pancreatica [44].

Figura 1. Classes das mutacdes dos genes CFTR. Fonte: Ratjen, 2009.

Classe | Nao é sintetizada
Classe Il E processada inadequadamente
Classe lll N3o é regulada

Classe IV Possui anormalidade na condutancia de ions através do canal de cloro
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Classe V Possui producdo parcialmente anormal

Classe IV Possui uma degradacdo acelerada

Quadro 1. Classe das mutag¢des CFTR. Fonte: Ratjen, 2009

Tanto o gene da FC quanto a proteina sdao chamados de CFTR. A CFTR se situa na
membrana apical das células epiteliais do trato respiratério, de glandulas submucosas,
do pancreas exdcrino, do figado, dos ductos sudoriparos e do trato reprodutivo, entre
outros sitios [25]. Tem como principal funcdo ser um canal de transporte de cloro
através da membrana celular estando envolvida na regulacdo do fluxo de cloro, sédio e
agua através do epitélio. A presenca de dois alelos com mutagdes no gene da FC provoca
auséncia de atividade ou funcionamento parcial da CFTR, causando reducao na excrecdo
do cloro e aumento da eletronegatividade intracelular, resultando em maior fluxo de
sodio para o exterior para preservar o equilibrio eletroquimico e, secundariamente, de
agua para dentro da célula por agcdo osmética. Ocorre entdo, desidratagdo das secrecdes
mucosas e aumento da viscosidade, favorecendo a obstrucdo dos ductos, que se
acompanha de reagdo inflamatéria e posterior processo de fibrose [26].

A desidratacdo da superficie das vias aéreas € um mecanismo chave para o
desenvolvimento da doenga respiratéria na FC, pois o liquido superficial das vias aéreas
diminuido ird resultar num colapso da camada periciliar causando uma disfuncdo
mucociliar [27].

Em paralelo ao grande numero de mutagbes, o desenvolvimento de
moduladores que visam a disfuncdo subjacente do CFTR vem crescendo rapidamente.
Os tratamentos ja existentes sao especificos para certas mutagdes, ou classe de mutacao
da CFTR. O tratamento disponivel para pacientes com mutacdes de classe Il e outro
também com eficacia modesta disponivel para os pacientes que sdo homozigotos para
DF508 vem se tornando cada vez mais eficaz, embora ndo totalmente corretivo e a um
custo muito elevado. Tratamentos corretivos aplicaveis a todos os pacientes, por
exemplo, a terapia genética, sao terapias baseadas em células e ativacdo de canais
alternativos de ion que ignoram CFTR. Estes tratamentos ainda estdo em estagios iniciais

de desenvolvimento [45].
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8.5Manifestacdes clinicas

Os sintomas relacionados com a FC aparecem ao longo da vida, tém grande
variabilidade de paciente para paciente, mesmo apresentando a mesma mutag¢ao do
CFTR e podem se manifestar em sobreposi¢ao [31]. Alguns sinais e sintomas podem ser
inerentes a qualquer idade como: ter histdria familiar de FC, o suor salgado,
bagueteamento digital nos dedos das maos e dos pés, tosse produtiva. Os sintomas
possuem também certa diferenca em relacdo a faixa etdria. Os sinais clinicos da FC mais
comuns na infancia sao: ileo meconial, infeccdes pulmonares recorrentes, esteatorreia,
déficit de crescimento, baqueteamento digital, sinusite, pdlipos nasais, baixo IMC e

sindrome da obstrucado intestinal distal [31,32,46].

Outros fatores presentes nas demais faixas etdrias, mas que também podem
estar presentes na infancia é a colonizacdo de vias aéreas com patégenos como, por
exemplo, Staphylococcus aureus (SA) e Pseudomonas aeruginosa (PA), como mais
comuns, anormalidades persistentes na radiografia de térax como o infiltrado,
atelectasias e bronquiectasias; Doenca gastrointestinal com prolapso retal, insuficiéncia
pancreatica exdcrina, pancreatite, cirrose biliar, deficiéncia de vitaminas lipossoluveis;

para a idade adulta a infertilidade devido a azoospermia obstrutiva [46].

8.5.1 Os sintomas gastrointestinais:

Cerca de 15% das criangas com FC nascem com ileo meconial e 85-90% das
criancas com FC desenvolvem insuficiéncia pancreatica exdcrina (IPE), que pode estar
presente no nascimento ou evoluir ao longo do primeiro ano de vida. Os sinais tipicos
sao fezes gordurosas, flatuléncia, distensdo abdominal, e déficit de ganho de peso.

SecrecOes intestinais espessas, ma absorcdo e diminuicdo da motilidade do intestino


https://www.google.com.br/search?q=staphylococcus%20aureus&start=0&spell=1
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podem conduzir a obstrugao intestinal distal ou constipac¢do cronica dos pacientes mais
velhos. A deficiéncia de vitaminas lipossoliveis (A, D, E, e K) podem conduzir a
acrodermatite, anemia, neuropatia, cegueira noturna, osteoporose, e disturbios

hemorragicos [47].

8.5.2 Os sintomas pulmonares:

Ao nascer, o pulmdo do paciente acometido pela FC é normal, porém na maioria
dos casos rapidamente ele se torna infectado e inflamado. Dentro da progressao esta
as bronquiectasias, a hiperinsuflacdo, hipoxemia, hipercapnia. A PA é o microorganismo
mais encontrado no pulmdo dos fibrocisticos [31]. Outros importantes agentes
patogénicos sao: SA, Haemophilus influenzae (HI), Stenotrophomonas maltophilia (SM)
, Staphylococcus Aureus resistente a meticilina (MRSA) e a Burkholderia cepacia (BC),
um complexo de pelo menos nove espécies diferentes. Muitas espécies da BC sdo
altamente transmissiveis de pessoa para pessoa e resistentes a antibidticos, causando
um rapido declinio da funcdao pulmonar e consequentemente um aumento da
mortalidade nos pacientes com FC [31].

Outro organismo que pode causar colonizacdo é o Aspergillus fumigatus. A
intensa resposta alérgica a esse fungo é conhecida como aspergilose broncopulmonar
alérgica (ABPA) e acomete cerca de 1-15% dos pacientes com FC. Os critérios para o
diagndstico de ABPA sdo deterioracdo clinica aguda ou subaguda, concentracdo total de
IgE mais de 500 Ul/mL, reatividade cutanea imediata a Aspergillus fumigatus,
anormalidades na radiografia do térax ou tomografia computadorizada que ndo cedeu

no tratamento com antibidtico padrao [31].

8.5.3 Os sintomas enddcrinos:
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A IPE é causada pela obstrucdo dos ductos intra-pancredticos com secrecoes
espessas. Estd presente em 60% das criangas ao nascimento e acometera
aproximadamente 90% das criancas até um ano de idade [32].

Através da IPE, com o passar do tempo, o pancreas sofre autdlise com
substituicdo do corpo do pancreas por gordura. Quando certa proporcdao de células
pancreaticas ndo é funcional, o pancreas ndao é capaz desenvolver insulina suficiente e
consequentemente o paciente ird apresentar intolerancia a carboidratos, possivelmente
coexistindo com resisténcia a insulina. A diabetes mellitus relacionada a FC (DMFC) é
diferente da diabetes mellitus tipo | ou tipo Il. Varios fatores exclusivos da fibrose cistica
afetam o metabolismo da glicose, incluindo o gasto de energia elevado, infeccdo aguda
e cronica, deficiéncia glucagon, disfuncao hepatica, diminuicdo do tempo de transito
intestinal e aumento do trabalho respiratério [31]. Além disso, os pacientes que

possuem IPE tém menor sobrevida.

8.6Complicacdes da FC:

As complicacdes da CF incluem DMFC, ABPA, artrite, depressao, a osteoporose.
A osteopenia que comeca na infancia, mas geralmente se manifesta na idade adulta,
pois reabsor¢cdo do osso supera a formacdo dssea, mesmo em pacientes com bom
estado de salude e clinicamente estaveis [31]. A prevaléncia destas complicacGes
aumenta na medida em que a populagao com FC envelhece. A prevaléncia de ABPA e
osteoporose se mantém relativamente estdvel com aproximadamente 5% cada. A
prevaléncia de depressao, no entanto, aumentou de aproximadamente 5% em 2003
para 12,3% em 2013. Grandes esforcos para a conscientizacdo da doenca podem ter

contribuido para este aumento [24].

8.7Tratamento
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8.7.1 Fisioterapia

A fisiopatologia da doenga pulmonar na FC comega no inicio da vida. Apés o
nascimento, um ciclo de obstrugao, infec¢do e inflamagdo se estabelece e acarreta
danos progressivos ao parénquima pulmonar. Em consequéncia do espessamento do
liguido extracelular, ou seja, o espessamento do liquido da superficie das vias aéreas ha
0 prejuizo do transporte mucociliar, um mecanismo local de defesa, com consequente
obstrucdo das pequenas vias aéreas que ird facilitar a ocorréncia de infec¢bes por
agentes bacterianos. A presenca deste muco acarreta em infeccdo crbnica, que
produzird uma resposta inflamatéria exagerada. Outro mecanismo que contribui para o
aumento da viscosidade da secrecdo sdo os detritos gerados a partir da lise e liberacado
do conteldo intracelular de grande quantidade de neutréfilos, células responsaveis pelo
sistema imunoldgico do organismo que em resposta ao processo inflamatério se
deslocam ao local da inflamacdo, neste caso o parénquima pulmonar [25].

A tosse aparece como um sintoma inicial e aos poucos vai se tornando produtiva
e persistente, caracteristica de doenca crdonica e supurativa. Eventualmente, ocorrem
exacerba¢Oes com piora da tosse e aumento da producdo de secre¢do, acompanhados
de dispneia, reducdo do apetite e perda de peso. As exacerbacdes costumam melhorar
com tratamento intensivo especifico, mas tendem a ser cada vez mais frequentes mais
graves no decorrer dos anos acarretando em danos pulmonares [25].

N3o ha consenso sobre quando iniciar a fisioterapia respiratéria na FC, porém
sabe-se que a doenca pulmonar se estabelece muito precocemente, portanto a
orientacdo é iniciar ja nos primeiros meses de vida, além do que a fisioterapia

respiratdria ndo traz danos a saude da crianga, somente potenciais beneficios [48].

A introducdo e utilizacdo de técnicas especificas de fisioterapia respiratdria
dependerdo do individuo, da sua idade, da sua situacdo social, da gravidade da doenca,

da fungdao pulmonar, da disponibilidade de alguém para auxiliar, do grau de
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compreensdo e da preferéncia dos pais ou pacientes. Esses fatores terao interferéncia

direta e serdo determinantes para quais técnicas serdo prescritas e a sua frequéncia.

A fisioterapia respiratoria é indicada para a manutengdo da fun¢do pulmonar em
individuos com FC [48]. Um vigoroso e rigido regime de desobstrucdo das vias aéreas é
necessario no tratamento da FC [16]. Ndo ha evidéncia que uma técnica seja superior a
outra, porém os pacientes relataram preferéncia por técnicas onde este realize
independentemente de outra pessoa [48]. Exemplo disto, resultados de estudo
referente ao uso do Vest, que corresponde a um colete que provoca oscilacdo de alta
frequéncia da parede toracica, enquanto técnica para fisioterapia respiratodria sugere
alta eficacia [49,50].

Independentemente do método, a presenca dos pais € normalmente necessaria
para realizar o tratamento na crianca, para preparar os equipamentos e limpa-lo, ou
para supervisionar e orientar as criancas mais velhas a concluirem essas tarefas de forma
independente [48].

A fisioterapia respiratdria deve ser constantemente reavaliada, de acordo com
sua eficacia ao paciente, a medida que a crianga vai crescendo e adquirindo
independéncia e também em casos de exacerbacdo pulmonar. Esses fatores podem
acarretar em mudanca na frequéncia, no tempo gasto e até no tipo da terapia. Quem
determina essas alteracdes é o fisioterapeuta responsavel pelo acompanhamento do

paciente juntamente com a equipe multidisciplinar [48].

O exercicio aerdbico nunca deve substituir a fisioterapia respiratéria ou ser

utilizado como técnica isolada para a promocao da higiene brénquica [48].

A fisioterapia respiratdria € um dos pilares do tratamento na FC, por outro lado
€ um dos tratamentos mais dificeis de incorporar na vida diaria do paciente devido ao

elevado tempo dispendido para realiza-la [51].
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8.7.2 Nutricao e Enzimas

A justificativa para o tratamento nutricional precoce de criangas diagnosticadas
com FC é a necessidade do crescimento dentro da normalidade. E essencial ter atenc3o
para o crescimento e a nutricdo no inicio do primeiro ano de vida, pois € um momento
de extraordinaria necessidade metabdlica; lactentes saudaveis duplicam o seu peso ao
nascerem até os quatro meses de idade e triplicam até o primeiro ano de vida. CF
Foundation indica que o ideal para as criancas é um percentil acima de 50% e para
adultos um IMC>22 [52].

Estudos mostram que criangcas com FC ingerem niveis de calorias muito
semelhantes ao de criangas saudaveis [53]. O ganho inadequado de peso na FC é uma
questdo multifatorial causado pelo balangco energético negativo, resultante nao
somente de uma ma absor¢ao de nutrientes causada pela IPE, mas também da doenca
respiratdria crénica e do aumento da taxa de metabolismo basal [25]. Para compensar
essas caréncias, os tratamentos incluem a recomendacdo de um consumo de 120 a
150% a mais de calorias do que a quantidade diaria recomendada e o uso de enzimas
pancreaticas [54].

E recomendado pela Cystic Fibrosis Foundation que a terapia de reposicdo de
enzimas pancreaticas se inicie ja durante o aguardo da confirmacao do diagndstico [50].
Aintroducdo da terapia de reposicdo enzimatica deve ser iniciada em pacientes com IPE
mesmo que ndo haja sintomas clinicos evidentes de insuficiéncia digestiva, mas sinais
indiretos como perda de peso ou baixo ganho ponderal. A partir desta terapia, a
desnutricdo se tornou administravel; no entanto, a ingestdo calérica adequada e
correcao da deficiéncia de vitaminas lipossoliveis permanecem componentes cruciais
do ganho de peso, bem como a constante adequacdo das doses administradas a partir

do crescimento da crianca [16,52].

Embora as diretrizes sugiram que as criancas e adolescentes com FC devam
alcancar peso e altura média para sua idade eles tendem a ser menores e mais magros
do que os que ndo possuem FC, portanto a imagem corporal para esses pacientes é

relevante [53].
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Dados epidemiolégicos sugerem que criangas que apresentam bom estado
nutricional possuem melhor fungao pulmonar, consequentemente melhor progndstico
[51,55].

Estudos mostram que pacientes que possuem infeccdao cronica apresentam
maior gasto energético no repouso, portanto como resultado de uma carga inflamatéria,
0 aumento do trabalho respiratdrio associado a sepse pulmonar, contribui para um ciclo
vicioso de reduc¢do da massa muscular e piora o estado respiratdrio [55].

No Reino Unido estudos tém sugerido que ao final da infancia os pacientes tém
apresentado uma piora do IMC e esta situacdo acaba se mantendo na idade adulta. Este
momento de transicao é complexo e necessita de um bom programa de transi¢ao [55].

A educacdo alimentar destinada a pacientes com FC e familiares, envolvendo
informacdo nutricional, uso correto de enzimas, recomendacdes reforcadas de uma
alimentacdo adequada e uso de suplementos hipercaléricos, quando indicados, podem
assegurar que os pacientes tenham um oétimo tratamento nutricional. A educacdo
nutricional deve ser realizada por meio de conversas individuais com o paciente e seus
familiares. Com uso de materiais didaticos como cartilhas, o monitoramento da terapia
com enzimas, do uso de suplementos hipercaléricos e das medidas antropométricas
levam a uma melhor adesdo a terapia com enzimas e suplementos hipercaléricos e
também a uma melhora no estado nutricional, principalmente em criangas mais novas

[54].

8.7.3 Atividade Fisica

Criancas e adolescentes com FC apresentam um declinio da capacidade funcional
guando comparados aos de mesma idade, porém saudaveis [56].

O exercicio fisico regular é recomendado para a maioria dos pacientes com FC
[16]. Especificamente, um aumento da atividade fisica foi associado com aumento na

capacidade de exercicio, estabilizacdo ou mesmo melhoria na funcdo pulmonar e uma
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maior qualidade de vida [57]. Estudos com programas de exercicios domiciliares tém
sido realizados em pacientes com FC.

O exercicio aerdbico pode ser recomendado para pacientes com fibrose cistica
como uma terapia adjuvante para desobstrucdo das vias aéreas e seus beneficios

adicionais para a salde em geral [48].

Apesar de o mecanismo de intolerancia a atividade fisica ndao estar bem
esclarecido, criangas e adolescentes com fibrose cistica aparentam ter boa resposta
terapéutica a atividade fisica, inclusive com melhora do progndstico. Associa-se o
progndstico favoravel ao melhor condicionamento aerdbico e melhor status nutricional
[56].

Em momentos de calor, com sudorese excessiva, com ou sem diarreia, podem
levar a importantes perdas de sddio provocando desidratacdao grave, com risco de
evoluir para choque ou coma, ameacando a vida do paciente, portanto a ingestao hidrica
é central durante a pratica de exercicios [25].

A FC é uma doenca de carater progressivo, portanto a tolerancia aos esforcos

tende a diminuir com a progressao da doencga [25].

8.8Carga de tratamento e adesao

Devido ao carater multissistémico e cronico da FC, o tratamento deve ser
realizado em centros de referéncia e com equipe multidisciplinar [31]. Deve-se
estabelecer um programa de tratamento vigoroso e continuo, visando a profilaxia das
infeccOes e das complicages. O tratamento ser iniciado o mais precocemente possivel
e ser individualizado, levando-se em conta a gravidade e os érgdaos acometidos. O
tratamento precoce e com boa adesdo retarda a progressdo das lesdes pulmonares,
melhora o progndstico e aumenta a sobrevida [16].

Por outro lado, o tratamento crénico da FC acarreta em uma elevada carga de
tratamento aos pacientes. A maior complexidade do tratamento estd entre adultos e

pacientes com doenc¢a pulmonar mais grave, entretanto para todas as faixas etarias o



35

tratamento vai se tornando mais complexo com o passar dos anos. Percebe-se também
que criangas possuem carga de tratamento muito semelhante a de adolescentes e
adultos [58].

Embora o aumento na complexidade seja necessario para melhorar a salude da
populacdo em geral, a nivel individual, eles representam um desafio para a autogestao
do paciente, a percepg¢ao da carga de tratamento e a adesao ao tratamento prolongado.
Outra questdo é a diferenca de percepcao da carga de tratamento em relacdo aos pais
e as criangas [58].

Uma boa gestdo no tratamento da FC é complexa, o que acaba tornando o
tratamento demorado e acarreta na necessidade de reservar algumas horas do dia para
realizd-lo, ou seja, é necessario construir uma rotina. A rotina de tratamento da FC
normalmente inicia ao acordar e se estende até o momento de dormir, exigindo que as
familias determinem o tempo especifico para realiza-lo, este tempo pode variar
bastante de paciente para paciente a depender da complexidade do tratamento
prescrito. Os componentes muitas vezes incluem tomar medicamentos orais e
nebulizacdo, realizar fisioterapia respiratéria, a pratica de exercicio fisico regular e
comer e beber para alcangar o nivel minimo recomendado de ingestdo de calorias. Pode
também incluir tomar suplementos alimentares, enzimas, insulina, receber nutricdo
parenteral. A fisioterapia respiratdria é tipicamente prescrita duas vezes por dia, utiliza
em torno de 15-30 minutos cada sessdo dependendo das técnicas utilizadas e pode ser
aumentada para até quatro vezes ao dia se a crianca apresentar sinais de exacerbacdo

[16,58].

A FC é uma das doengas mais desafiadoras para as equipes de referéncia e para
o manejo da familia quando falamos do seu tratamento. Mesmo aqueles pacientes que
apresentam sinais e sintomas de baixa repercussao clinica possuem uma alta carga de
tratamento, que tem a tendéncia de aumentar com o passar dos anos, visto o carater
progressivo que a FC apresenta [59]. Por outro lado, o esfor¢o de desenvolver novas
terapias que diminuam a complexidade do tratamento deve ser considerado também
[58], mesmo que ainda sem grande abrangéncia aos pacientes com FC e mais

especificamente no Brasil.
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A medida que o nimero de terapias eficazes para o tratamento da FC aumenta,
os centros de referéncia tornam-se mais especializados para serem facilitadores do
acesso dos pacientes a essas terapias. E de suma importancia que as equipes de FC
estejam atentas ao determinar os tratamentos necessdrios a cada paciente. Por
consequéncia, tem sido também descrito como o aumento da carga no tratamento pode
comegar a afetar adversamente a qualidade de vida percebida destes pacientes [60].

A falta de adesdo ao tratamento tem importante impacto na salde dos pacientes
com FC. E o fato de estar cada vez mais relacionado a morbidade e mortalidade vem
sendo um foco importante dos centros de tratamento da FC [61]. Entre os fatores que
interferem na adesao, a situagao socioecondmica estd associada tanto com a adesdo as
técnicas de fisioterapia respiratéria quanto a baixa funcdo pulmonar [62]. Outros fatores
identificados como barreiras inclui o esquecimento por parte de pacientes ou familiares
em relacdo as terapias prescritas, comportamentos de oposicdo de criangas e
adolescentes e dificuldades com a gestdo do tempo necessdrio para executar com

plenitude o tratamento proposto [61].

8.9Educacao

Outra questdo muito importante estd relacionada ao conhecimento sobre a
doenca, sobre suas consequéncias e também de um bom tratamento tanto de pacientes
guanto dos seus familiares. Poucos estudos relacionados a programas educacionais para
pais e pacientes vém sendo desenvolvidos, apesar da ressaltada importancia na
literatura [63]. Programas de educacdo para pacientes estdo relacionados a uma boa
adesdo ao tratamento [64]. Iniciativas educacionais para ajudar na adaptacdo fisica e
psicolégica a doenga crbnica na infancia tém sido eficazes [65]. Para FC tém
demonstrado diminuicdo de ansiedade dos pais, porém sem alteracdo na qualidade de
vida do paciente [63].

Para uma boa educacdo em relacdo a FC para pacientes e familiares existem
algumas questdes relevantes. As informacdes precisam ser individuais (em conteudo e

ritmo), praticas, oportunas, culturalmente relevantes e atuais e compreendidas pelos
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pais e/ou responsaveis. As informacGes podem e devem tornar-se uma plataforma de
confianga entre a familia e a equipe e também de conforto [66].

“Nas sociedades ocidentais, tém predominado a compreensdao da educacao
como um ato normativo, no qual a prescri¢dao e a instrumentalizagdo sdo as praticas
dominantes. Essa forma de conceber a educacdo, baseada numa pretensa objetividade
e neutralidade do conhecimento, produzido pela razado cientificamente fundada, guarda
correspondéncia com uma compreensdo da saude como fenémeno objetivo e produto
de relagdes causais imediatamente apreensiveis pela ciéncia hegemobnica no campo, a

biologia” [67].

A partir desta referéncia podemos refletir sobre o modo como se da a educacao
em saude na relacdo profissional de saude-paciente. Na atualidade, a educacdo em
salde tende a ser relacionada prioritariamente aos determinantes bioldgicos. Por
exemplo, na educacdo ao tratamento para a FC, significa dar atencdo ou priorizar
somente fatores como a mutacdo genética, a colonizacdo bacteriana, o indice de massa
corporal (IMC), E ndo dar atencdo aos determinantes sociais como a classe social, as
condi¢bes de moradia, a renda familiar, a escolaridade familiar. Muito se estuda a
respeito destas influéncias, porém existe a necessidade de estar atento a esses
determinantes e as necessidades do paciente e do nucleo familiar no momento da

educacdo em relagdo a doenca e ao seu tratamento.
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9 Justificativa

Atualmente a literatura demonstra diversos fatores que influenciam na adesao ao
tratamento, porém ha escassez de pesquisas utilizando medidas para melhorar este.
Pesquisas atuais estudam estabelecer os fatores associados a adesdo e autogestdo do
tratamento da FC, bem como mostram a necessidade de estabelecer programas de
tratamento ao paciente, porém ndo existem muitos estudos atuais que sugerem programas
educacionais de tratamento ao paciente portador de FC. E necesséario visar uma
expectativa de vida maior, menor nimero de internacbes hospitalares e exacerbagdes

pulmonares, consequentemente menor custo aos sistemas publicos de servico a saude.

Por esta razdo torna-se necessario estabelecer um programa educacional, onde
pacientes e responsaveis possam ter um acompanhamento que lhe forneca as informacdes
necessarias para um conhecimento adequado sobre a doenca, sobre o tratamento e

importancia da aderéncia para um bom progndstico e uma boa qualidade de vida.
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10 Objetivos

10.1 Geral

Avaliar o impacto da intervencdo educacional na adesdo ao tratamento, na qualidade

de vida e no conhecimento sobre o manejo da doenca em pacientes pediatricos com FC.

10.2 Especificos

Verificar a qualidade de vida e conhecimento sobre manejo da doenca de pais e

pacientes antes e apos aplicacdo de plano educacional em 5 momentos;

Verificar possiveis diferencas de adesdo entre género, faixa etaria, classe social,

gravidade da doenca;

Verificar possiveis alteracdes na capacidade funcional, fun¢do pulmonar, nimero

de internagdes hospitalares por exacerbacdo pulmonar, estado nutricional;
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RESUMO

Objetivos do Trabalho: Avaliar adesao ao tratamento, qualidade de vida, conhecimento
sobre 0 manejo doenca antes e ap0s intervencdo educacional em pacientes com Fibrose
Cistica (FC).

Materiais e Métodos: Estudo tipo coorte prospectiva antes e depois, ndo randomizado
que contemplou intervencdo educacional. Populacdo: criancas e adolescentes com
diagnostico clinico de FC, idade entre 6 e 18 anos e em acompanhamento ambulatorial
em centro de referéncia para o tratamento da doenca. Entre critérios de exclusédo a
incapacidade motora de realizar 0s testes propostos, ter perspectiva de transplante
pulmonar durante o periodo do estudo ou ndo completar os cinco encontros propostos.
Pacientes foram submetidos a um plano educacional de um ano em cinco encontros. Os
encontros ocorriam paralelos a consulta de rotina onde foi entregue um informativo ao
paciente e realizado conversa sobre topicos do tratamento. Na avaliacdo inicial foi
coletado de prontuario dados antropométricos, espirometria e aplicado: Teste de
Caminhada dos 6 Minutos, instrumento de auto relato de adesdo ao tratamento,
questionario de conhecimento sobre o manejo da doenca e questionario de qualidade de
vida na FC. Além disso, foi realizada a primeira abordagem educacional: Aspectos gerais
sobre a FC. Nos encontros 2, 3 e 4 os temas: Fisioterapia Respiratoria; Nutricdo;
Atividade Fisica. No encontro 5 foi realizada a reavaliacdo. Analise Estatistica, os dados
foram expressos em média e desvio padrdo e frequéncia absoluta e percentual. Foi
realizado teste t pareado para pré e pdés-intervencdao. O nivel de significancia foi de
p<0,05. O programa estatistico: SPSS 18.0.

Resultados: Amostra composta por 17 criangas e adolescentes com média de idade de
10,9 anos (*2,2) apresentando escore-z do IMC, funcéo pulmonar e distancia percorrida
no TC6M dentro dos padrdes de normalidade para a idade. Para adesdo ao tratamento
houve melhora no dominio atividade fisica e no total do tratamento. Para a qualidade de
vida houve piora significativa para os dominios: alimentacdo, carga de tratamento,
emocional e social. Sobre o conhecimento da doencga para responsaveis e pacientes nao

houve significancia.

Conclusao: Intervencéo educacional melhora adeséo ao tratamento da FC na atividade
fisica, bem como ao tratamento total da doenca. Houve diminuicdo do numero de

internacOes. Limite pequeno tamanho amostral.
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ABSTRACT

Objectives: To evaluate treatment adherence, quality of life, knowledge about the
management of disease before and after educational intervention in patients with Cystic
Fibrosis (CF).

Materials and Methods: Study prospective cohort, before and after, nonrandomized
that included educational intervention. Population: children and adolescents with a
clinical diagnosis of CF, aged 6 to 18 years and followed up at the outpatient treatment
at a referral center for the treatment of the disease. Among exclusion criteria motor
incapacity to perform the proposed tests have perspective lung transplant during the study
period or not complete the five proposed meetings. The meetings took place parallel to
the routine consultation which received an information to the patient and held discussion
on topics of treatment. In the initial evaluation was collected from medical records
anthropometric data, spirometry and applied: Walk Test 6 Minutes, instrument self-
accession report to treatment, knowledge questionnaire on the management of the disease
and quality of life questionnaire in FC. Furthermore, the first educational approach was
taken: General Aspects of FC. In meetings 2, 3 and 4 themes: Respiratory Physiotherapy;
Nutrition; Physical activity. At the meeting 5 was realized the revaluation. Statistical
Analysis Data were expressed as mean and standard deviation and absolute and
percentage frequency. Paired t test was performed for pre- and post-intervention. The

level of significance was set at p <0.05. The statistical software: SPSS 18.0.

Results: A sample of 17 children and adolescents with a mean age of 10.9 years (+ 2.2)
presenting z-score of BMI, lung function and distance in TC6M within the normal range
for age. For adherence to treatment there was an improvement in physical activity domain
and the total treatment. For the quality of life was significantly worse for the areas: food,
loading treatment, emotional and social. About knowledge of the disease to responsible

and patients was not significant.

Conclusion: Educational intervention improves adherence to treatment of CF in physical
activity, and the overall treatment of the disease. There was a decrease in the number of

hospitalizations. Limit small sample size.

Key words: Cystic Fibrosis; Adherence to treatment; Quality of life;



52

INTRODUCAO

A Fibrose Cistica (FC) é uma doenca hereditaria com acometimento
multissistémico e com curso clinico de carater progressivo [1]. A partir de inUmeros
avancos tecnolégicos o diagndstico tem sido realizado cada vez mais precocemente [2]
e o tratamento se torna cada vez mais qualificado. Isso vem permitindo que ao longo
dos dltimos anos a expectativa de vida desses pacientes tenha aumentado

significativamente [1,3].

No entanto a carga de tratamento converte-se cada vez mais extensa desde cedo
na vida dos pacientes e estende-se até a idade adulta [4]. Realizar fisioterapia
respiratdria diariamente [5], a terapia inalatéria [5], ter uma alimentacao adequada [6],
realizar terapia de reposicdo de enzimas pancreaticas [7], fazer atividade fisica
regularmente [8], fazer a correta administracdo de medicacbes via oral (vitaminas,
antibioticos) [9]. Esses sdo apenas alguns exemplos do que pacientes com FC necessitam
realizar diariamente para evitar principalmente exacerbacdes pulmonares e
consequentemente internagdes hospitalares a fim de manter a doenca estabilizada e
prevenir danos pulmonares [4,10]. Manter o peso e o crescimento dentro da curva de

normalidade é outro desafio para os portadores da FC [11].

A partir disso se torna necessario estabelecer uma boa adesdo ao tratamento
prescrito e a inclusdo deste na sua rotina didria. Visto que uma boa adesdo ao
tratamento é determinante para um bom prognéstico ao paciente com FC, muitos
estudos tém sido realizados a fim de avaliar a adesdo ao tratamento, o conhecimento
dos pacientes sobre a FC bem como métodos para quantificar essa adesdao. Porém,
estudos com intervencdao educacional direcionado aos pacientes com FC e seus

responsaveis ainda sdo escassos.

O objetivo do presente estudo foi avaliar a adesdo ao tratamento, qualidade de
vida, conhecimento sobre a doenca de pais e pacientes com fibrose cistica, antes e apds

intervencdo educacional em 5 momentos em pacientes acompanhados em ambulatério.
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MATERIAIS E METODOS

O estudo constituiu-se de uma coorte prospectiva, antes e depois ndo
randomizado que contemplou interven¢ao educacional, realizado em um centro de FC
no Hospital da Crianca Santo Antonio (HCSA) do Complexo Hospitalar Irmandade Santa

Casa de Misericdrdia de Porto Alegre (ISCMPA) no Rio Grande do Sul.

O protocolo foi iniciado apds aprovacdo no Comité de Etica em Pesquisa da
ISCMPA e o termo de consentimento livre e esclarecido (Apéndice A) assinado pelos

responsaveis dos pacientes que concordaram em participar do estudo.

A coleta de dados foi realizada no periodo de abril de 2014 a dezembro de 2015.
A populacdo em estudo era constituida de criangas e adolescentes com idade entre 06
e 18 anos, todos os pacientes deveriam ter diagndstico clinico de FC [12] e estar em
acompanhamento no ambulatdrio. Entre os critérios de exclusdo estava a incapacidade
motora para realizar os testes propostos, ter perspectiva de transplante pulmonar
durante o periodo do estudo ou ndo completar os cinco encontros propostos. O estudo

é premilinar e a amostra foi composta por conveniéncia.
Protocolo

Todos os pacientes elegiveis foram convidados a participar do estudo. O
acompanhamento constou de cinco encontros paralelos a consulta de rotina do
ambulatdrio. A avaliacdo pré e pds-intervencdo se deu no primeiro e no quinto encontro
respectivamente e era composta pelos seguintes instrumentos: ficha com dados gerais
coletados a partir de prontudrio (Apéndice B), para os calculos do IMC foi utilizado o
programa Anthro Plus da WHO 2007 disponivel em

http://www.who.int/growthref/tools/en/ [13]. O escore-z do IMC foi classificado

conforme tabela a OMS (Organizacdo Mundial da Saude) para avaliacdo do IMC de 5 a
19 anos. Para o critério de classificacdo econdémica foi utilizado o da ABEP (Associacao
Brasileira de Empresas de Pesquisa) de 2008 [14]. A coleta dos valores de funcdo
pulmonar se deu através da espirometria de rotina (Apéndice C), aplicacdo do Teste de

Caminhada dos Seis Minutos (TC6M), questionario para avaliagdo do conhecimento


http://www.who.int/growthref/tools/en/
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sobre a gestdo da doenca de responsaveis e pacientes, questionario de aderéncia ao

tratamento da FC e questiondrio de qualidade de vida na FC.

Além disso, foi realizada a interveng¢dao educacional do primeiro ao quarto
encontro com os temas respectivos: aspectos gerais da FC, fisioterapia respiratéria e
terapia inalatéria, nutricdo e enzimas e atividade fisica. A abordagem foi realizada por
pesquisadoras previamente treinadas e constava de uma conversa direta com os
pacientes e responsaveis. A intervengao educacional esta descrita na figura 1. Ao final
era reservado tempo para solucdo de duvidas e também foi entregue a cada paciente

um informativo sobre o tema trabalhado (Apéndice G).

Teste da Caminhada dos seis minutos

O teste foi realizado de acordo com as normas estabelecidas pela American
Thoracic Society [15]. Consistiu em uma caminhada, em passo rapido, em um corredor
com 30 metros de comprimento, demarcado a cada cinco metros, no interior do
hospital. Os pacientes foram acompanhados pelo aplicador do teste previamente
treinado. Estimulados por comandos verbais a cada minuto, deveriam percorrer a maior

distancia possivel durante o tempo de seis minutos.



° Encontro:

- Avaliagao

- Intervengdo Educacional
(Aspectos gerais da FC)

—

° Encontro:
- Intervencao Educacional

(Fisioterapia Respiratéria e terapia malatérla)}

° Encontro:
- Intervencdo Educacional
(Nutri¢do e enzimas)

° Encontro:
- Intervencao Educacional
(Atividade Fisica)

5° Encontro:
- Reavaliagao

Figura 1. Fluxograma da interveng¢ao educacional
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Foram verificados no inicio, no final do teste e apds um minuto de repouso a
frequéncia respiratéria (FR), a frequéncia cardiaca (FC), saturagdo periférica de oxigénio
(Sp02) por oximetro portatil e a sensacdo de dispneia e cansaco dos membros inferiores,
através da Escala de Borg Modificada (Anexo B), graduada de zero a dez. Apds o término
do teste foi verificada a distancia total percorrida em metros pelo paciente (Apéndice

D).

Questionario para avaliacdo do conhecimento sobre o manejo da doenca

O questiondrio (Apéndice F) foi baseado no instrumento desenvolvido por
Quittner et al, 2009 [16]. E composto por questdes de multipla escolha referentes a
conhecimentos gerais da FC bem como seu tratamento relacionado a fisioterapia
respiratdria, terapia inalatéria, nutricdo, atividade fisica e administracdo de
medicamentos. Apresenta-se em duas versdes para criancas de seis a 10 anos e
adolescentes de 11 a 20 anos. Também foi aplicada uma versao especifica para os
responsaveis pelos pacientes. Ao final o resultado foi expresso em porcentagem de zero
a 100 que era relacionada e quanto maior o resultado, maior era o seu conhecimento

da FC.

Questionario para aderéncia ao tratamento de FC

O questionario (Apéndice E) foi baseado em Quittner et al, 2008 [17]. O
instrumento consiste em um questionario de questdes referentes a rotina de
fisioterapia respiratdria, terapia inalatéria, nutricdo e atividade fisica. As questdes eram
de livre escolha e o paciente respondia o quanto havia cumprido da prescricao das
terapias referente ao periodo anterior de sete dias. O questionario foi direcionado ao
paciente, os responsaveis apenas puderam auxiliar caso houvesse duvidas. A coleta das
informacdes referente ao tratamento do paciente foi realizada conforme instrucdes do
instrumento. Ao final o resultado foi expresso em porcentagem de zero a 100 que era
relacionado quanto o paciente cumpria do que era prescrito a ele. Quanto mais proximo

de 100, maior era sua aderéncia.

Questionario de Qualidade de vida na FC — CFQ-R
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O questionario denominado CFQ-R (Anexo B) validado para a lingua portuguesa
[18] é uma medida de qualidade de vida referente a saude para pacientes com FC. O
instrumento baseia-se em um questionario adaptado por faixa etaria. No formato para
criangas de 06 a 11 anos a aplicacao se da através de entrevista, existem outros dois
formatos para adolescentes com 12 e 13 anos e para 14 anos ou mais e para estes é
realizado no formato de auto avaliagdo. Os seguintes dominios sdao avaliados pelo
guestionario: alimentacdo, carga de tratamento, digestivo, emocional, fisico, imagem
corporal, respiratdrio e social. O instrumento foi aplicado por pesquisador treinado
conforme as orientacdes do CFQ-R. Apds, os scores foram quantificados de 0 a 100, onde

guanto mais proximo de 100, melhor a qualidade de vida do paciente.

Andlise Estatistica

Para a analise estatistica, os dados foram expressos em média e desvio padrao e
frequéncia absoluta e percentual. Foi realizado teste t pareado para pré e pds-
intervencdo. O nivel de significancia foi de p<0,05. O programa estatistico utilizado foi o

SPSS 18.0.
RESULTADOS

Iniciou-se com uma amostra de 20 pacientes, houve duas perdas de segmento:
um paciente ndo completou os 5 encontros propostos e um trocou de centro de
referéncia e obtivemos uma exclusao, pois o paciente entrou em lista de transplante
pulmonar. No total, 17 pacientes completaram o protocolo de intervencdo educacional.
A média de acompanhamento dos pacientes foi de 15,4t1meses, a média de intervalo
entre as consultas foi de 3,9+0,2 meses e a média de tempo de cada intervencdo foi de

17,1+1,1 minutos.

As caracteristicas da amostra estdo apresentadas na tabela 1. Obtivemos uma
amostra que apesar de pequena, foi homogénea: com escore-z do IMC, distancia no
TC6M e funcdo pulmonar dentro dos limites de normalidade para a idade em questdo e
sem diferenca significativa no pré e pds intervencdo. Pacientes eutroficos. Para a
colonizacdo bacteriana 46,9% dos pacientes eram colonizados por PA e 26,3% ndo

possuia nenhuma colonizagao bacteriana. Importante ressaltar que 71,5% dos pacientes
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colonizados possuiam colonizagdo de apenas uma bactéria. Houve diminuicdo
significativa das internagdes hospitalares durante o ano da aplicagdao do protocolo,

porém sem diferenca para as exacerbag¢des pulmonares.

Em relacdo a adesdo ao tratamento pode-se observar a descricdo dos
dados na tabela 2. Obteve-se significancia estatistica para adesdao ao tratamento
relacionado ao dominio de atividade fisica e para o total do tratamento, também a
tendéncia a significancia para o dominio da alimenta¢do. Nem todos os pacientes

possuiam prescricao para fisioterapia respiratdria n=16 e para nebulizacdo n=13.

Para o questionario de qualidade de vida na FC - CFQ-R os resultados
demonstraram significancia estatistica para piora da qualidade de vida em quatro
dominios: alimentacao, carga de tratamento, emocional e social conforme descrito na

tabela 3.

Para o questiondrio de conhecimento sobre a doenca aplicado aos pais e aos
pacientes ndo houve significancia estatistica apesar dos dados apresentar discreta
melhora. Resultados estdo descritos na tabela 4 e 5 respectivamente. Podemos observar
gue para os responsaveis, o conhecimento total sobre a doenca mesmo apds o
protocolo foi de 62% enquanto que para os pacientes foi de 49,2%. Os dois valores foram
maiores em relacdo ao obtido no inicio do plano, porém ndo houve significancia

estatistica.

DISCUSSAO

O presente estudo sugere que, uma intervencdo educacional com abordagem
direta e periddica, seguida de entrega de informativo aos pacientes e aos responsaveis,

consegue que pacientes atinjam maior adesdo ao tratamento.

Hommerding et al [19], em um ensaio clinico randomizado, descreveram que
apos intervencdo educacional em pacientes com FC com média de idade de 13 anos, o
grupo intervencdo nao obteve melhora na fun¢do pulmonar, capacidade mdaxima ao
exercicio ou qualidade de vida, porém o relato da adesdo a atividade fisica dos pacientes
aumentou apds 3 meses de seguimento. Esses dados corroboram com o nosso estudo,

onde os pacientes apresentaram apds o acompanhamento maior adesdo ao tratamento



59

e mais especificamente ao dominio da atividade fisica sem diferenca em relagdo a

melhora da fung¢do pulmonar ou a capacidade ao exercicio.

Chomik et al [20], apds avaliagdo transversal sobre os conhecimentos prévios
relacionados a FC dos pacientes em estudo, realizou intervencdo educacional durante o
periodo de um ano para 462 pacientes através de informativos relacionados as maiores
necessidades apresentadas. Seus achados demonstraram que para pacientes com idade
inferior a 14 anos o seu conhecimento é refletido a partir do conhecimento dos pais.
Dados que vem ao encontro de nosso estudo, onde o escore dos responsaveis pelos
pacientes foi de 62, enquanto que o dos pacientes foi de 45,6 no que se refere
conhecimento sobre a gestdo da doencga. Aderéncia é maior em criangas menores de 12
anos de idade quando comparada a pacientes adultos em decorréncia da supervisao dos

pais [21].

Para Savage et al [22], em revisdo sistematica, ressaltando a escassez de estudos
com esse tema afirma que ndo hd evidéncias suficientes para recomendar claramente
ou refutar o uso da educag¢do com o objetivo da auto-gestao para CF na rotina pratica
clinica, sugere-se que pode melhorar o conhecimento em pacientes com CF, mas nao
em pais ou cuidadores. Portanto, a educacdo deve ser permanente esta deve ser uma

pratica incorporada nos centros de referéncia ao tratamento do paciente com FC.

Em nosso estudo, apds o plano educacional obtivemos um significativo aumento
da adesdo ao tratamento. Porém, quando se refere a qualidade de vida, os pacientes
demonstraram piora significativa principalmente relacionado ao dominio carga de
tratamento. Apds revisao sistematica, Santer et al [23], verificou que a ndo adesdo ao
tratamento prescrito é uma das principais causas de falha do tratamento a longo prazo
na pediatria, por outro lado deve ser permitido que a crianca possa visualizar seu
tratamento como algo que possa permitir uma vida normal, buscando solucionar suas

barreiras em vez de representar uma interferéncia ou desafios conflitantes.

Com o diagnéstico precoce desde muito cedo as criangas possuem elevada carga
de tratamento, embora o aumento na complexidade seja necessario para melhorar a
saude dos pacientes em geral, a nivel individual, eles representam um desafio para a

autogestdo do paciente, para a percepgdo da carga de tratamento e para a adesdo ao
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tratamento prolongado [4]. Zindani et al [24], ressaltou a necessidade de discutir e
trabalhar com pacientes e suas familias sobre o tempo gestao e tentar simplificar o seu

plano de tratamento tanto quanto possivel.

Os profissionais da salde, em particular os médicos, que sdo a principal fonte de
informacao da familia, necessitam utilizar linguagem simples e informal para expressar
terminologias médicas que raramente sdao compreendidas pelos pais e pacientes [20].
Os profissionais de satude tém um papel fundamental no apoio a adesdo ao tratamento
em pacientes pediatricos de longo prazo [23]. A relacdo médico-paciente tem mostrado
estar associada com uma melhor adesdo nos centros de cuidados para FC nos EUA,
praticas de promogdo da adesdo sugerem que quase 20% da visita sdo dedicados para a
promocdo da adesdo [25]. Outra revisdo sistematica, de Haynes et al, pesquisou sobre
a aderéncia do paciente em relagdo ao tratamento medicamentoso, avaliou que para
doencas cronicas, intervencdes eficazes sdo complexas e multidimensionais, incluindo
informacdo, lembretes, auto-monitoramento, reforco, aconselhamento, terapia

familiar, terapia psicoldgica, acompanhamento telefénico [26].

Referente a amostra deste estudo, podemos observar que 47,9% dos pacientes
pertencem a classe C, ou seja, possuem renda familiar mensal igual ou inferior ao valor
de RS 1,195,00 [14]. Esse fator associado a baixa escolaridade esta ligado diretamente
como barreira de adesdo ao tratamento [27]. Fatores socioeconémicos podem também
interferir na percepc¢ao e entendimento de pais e pacientes no que tange a intervencgao

educacional, podendo ter interferido nos resultados.

Outro achado foi a relevante diminuicdo de internagdes hospitalares no decorrer
deste periodo. Estudos atuais tém demonstrado o aumento do custo do tratamento da
doenca associado as internagdes hospitalares, também quanto maior a gravidade da

doenca maior o custo estabelecido por ela [28,29].

O estudo possui relevancia clinica pois aborda de forma direta e simples um tema
essencial para um bom progndstico dos pacientes com FC: a ades3do ao tratamento

através de uma intervencao educacional. Possui baixo custo e facil aplicabilidade.
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Entre as limitacdes do estudo temos o pequeno tamanho amostral. E necessaria
a realizagdo de ensaios clinicos randomizados com bom tempo de acompanhamento a
fim de demonstrar a eficacia da intervencdo educacional em longo prazo e com maior
tamanho amostral. Também é necessario estabelecer através de pesquisas, métodos
para tornar o processo de educacao de pacientes e responsaveis como parte da conduta

ambulatorial.

CONCLUSAO

A intervencao educacional promoveu uma maior adesdo ao tratamento no que
se refere a atividade fisica e ao tratamento total da doenca. Ao mesmo tempo isso
acarreta em uma maior carga de tratamento, interferindo na percepcao da qualidade
de vida. Houve diminuicdo das internacdes hospitalares o que implica em menores

custos ao sistema de saude.

Os resultados do estudo apresentado reitera a importancia de conhecimento
sobre os aspectos praticos da vida diaria da CF pacientes e seus pais, ou seja, na
fisioterapia, nebuliza¢do, nutricdo e suplementacao adequada de enzimas pancreaticas
e exercicios. O bom conhecimento sobre o manejo da doenca é um pré-requisito para

adesdo ao tratamento ideal.
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ANEXOS

Tabela 1. Caracteristicas da Amostra n=17

Sexo (%)
Masculino 57,9
Feminino 421
Raca (%)
Branca 89,5
Negra 10,5
Classe Social (%0) P
A 53
(nivel médio) B 47,4
(nivel menor) C 47,4
Idade (anos) @ 10,9+2,2
Escore-z do IMC 2 * -0,002+1,190
Funcéo Pulmonar (%0)?
CVF 90,2+174
VEF1 80,6 +219

2 Valores expressos como percentual do predito, em média + desvio padrdo; ® Conforme
ABEP, 2008; *Conforme WHO, 2007; IMC - indice de massa corporal; CVF —
capacidade vital forcada; VEF1 — Volume expiratorio forcado no primeiro segundo;
VEF1/CVF — relacdo entre as duas medidas;



Tabela 2: Adesao ao tratamento prescrito pré e pds intervencao
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Dominios Pré (%) Pds (%) P
Alimentacgéo 87,9111 92,7+7,47 0,05
Atividade Fisica 62+26 91,8+15,8 0,01*
Enzima 92,1+18 93,4+22,6 0,59
Fisioterapia Respiratoria (n=16) 78,31+34,7 93,1£21,3 0,07
Nebulizag¢do (n=13) 86,3+25,1 98,8+2,9 0,09
Total 78,9+15,2 92,7£11,9 <0,01*
Dados expressos em média + desvio padrao; *Significancia para valor de p<0,05;
Tabela 3. Questionario de qualidade de vida na FC — CFQ-R pré e pos intervencao
Dominios Pré (%) Pds (%) P
Alimentacéo 83+19,6 62,7+17,5 0,01*
Carga de Tratamento 76,4+20,7 39,2+18,4 <0,01*
Digestivo 76,4+20,7 39,2+18 0,20
Emocional 71177 56,2+17,4 0,01*
Fisico 65+18,8 55+15,7 0,05
Imagem Corporal 60,7+19,6 58,1+23,4 0,74
Respiratoria 67,6122,7 68,6+25,7 0,85




68

Social 65,8+20,4

45,6+14,7 0,01*

Dados expressos em media + desvio padrao; *Significancia para valor de p<0,05;

Tabela 4. Questionario de conhecimento sobre a gestdo da doenca aplicado aos

responsaveis

Dominio Pré (%) Pds (%) p
Geral 48,7+18,2 57,1+26,7 0,36
Nutricéo 53,5+15,8 53,5+14,2 1,00
Pulmao 66,1+20,1 70,5+26,1 0,49
Tratamento 60,4+17,2 66,8+19,2 0,13
Total 57,6+13,7 62+15,5 0,21
Dados expressos em média + desvio padrao;
Tabela 5. Questionario de conhecimento sobre gestdo da doenca aplicado aos pacientes
Dominio Pré (%) Pds (%) p
Geral 43,3+28, 53,2+28,9 0,17
Nutricéo 35,1+19 37,7+20,1 0,54
Pulmao 49,6+23,6 48,4+25,2 0,84
Tratamento 59,4+22,1 55,8+22,2 0,44
Total 45,8+19,3 49,2422 0,37

Dados expressos em média + desvio padréo;
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12 Conclusoes

A intervencdo educacional promoveu uma maior adesdo ao tratamento no que se
refere a atividade fisica e ao tratamento total da doenga. Ao mesmo tempo isso acarreta
em uma maior carga de tratamento, interferindo na percep¢do da qualidade de vida.
Houve diminuicdo das internacdes hospitalares o que implica em menores custos ao

sistema de salde.

Os resultados do estudo apresentado reitera a importancia de conhecimento sobre
0s aspectos praticos da vida diaria da CF pacientes e seus pais, ou seja, na fisioterapia,
nebulizacdo, nutricdo e suplementacdo adequada de enzimas pancredticas e exercicios. O
bom conhecimento sobre o manejo da doenca € um pré-requisito para adesdo ao

tratamento ideal.

Entre as limitacdes do estudo temos o pequeno tamanho amostral. E necesséaria a
realizacdo de ensaios clinicos randomizados com bom tempo de acompanhamento a fim
de demonstrar a eficacia da intervencdo educacional a longo prazo e com maior tamanho
amostral. Também € necessario estabelecer atraves de pesquisas, métodos para tornar o

processo de educacdo de pacientes e responsaveis como parte da conduta ambulatorial.
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13 Consideragdes finais

Essa pesquisa demonstrou o grande desafio que é estabelecer métodos que tenham
impacto positivo na adesdo do paciente, principalmente levando em conta os fatores

socioeconémicos da populacdo em questéo.

Mostra-se necessario que intervencbes educacionais seja parte fundante do
acompanhamento ambulatorial, visto que o centro de FC é o0 espaco onde pais e pacientes
podem receber com seguranca todas as informacgdes e orientacGes no que se refere ao

tratamento da FC. Incorporar estratégias onde este cuidado esteja presente.

Outro fator muito importante é de que a educacdo em saude deve abranger desde 0s
profissionais envolvidos, para que estes tenham condicBes de atender a partir da realidade

e das necessidades as demandas individuais dos pacientes.

Por outro lado, é necessario realizar a abordagem educacional de forma que a
complexidade do tratamento ndo se torne um fardo ao paciente, mas que possa ser
incorporado em sua rotina de vida diaria conferindo-lhe principalmente um melhor

prognostico associado a uma boa qualidade de vida.
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14 Apéndices

15.1 Apéndice A: Termo de Consentimento Livre e Esclarecido — Versao Il -
ABR/2014

Pesquisa: Adesdo ao tratamento antes e apds plano educacional em criangas e

adolescentes com fibrose cistica acompanhados em ambulatério

Prezados pais e responsaveis:

Criancas e adolescentes com fibrose cistica possuem uma carga intensa de
tratamento, necessita realizar a fisioterapia respiratéria, ter uma alimentacao
adequada, realizar exercicio fisico regularmente, administrar medicacdes e
nebuliza¢des. Sabe-se que quanto melhor e maior a adesdo ao tratamento melhor é a
gualidade de vida destes pacientes. Neste estudo vamos submeter os pacientes a um
plano educacional sobre a doenga e seu tratamento durante um ano. A cada consulta o
paciente receberd orientacdes sobre: conhecimentos gerais sobre a doenca, fisioterapia
respiratdria e terapia inalatéria, nutricdo adequada (suplementacdo e enzimas), e
atividade fisica regular. Ao final recebera um material explicativo sobre cada assunto
abordado. Para isso serd realizado: uma avaliacdo inicial, coletando dados gerais sobre
a rotina de tratamento e estado fisico do paciente. A espirometria sera realizada
conforme rotina antes da consulta ambulatorial no Laboratério de Fungao Pulmonar no
Hospital da Crianga Santo Antonio. Apds este, o Teste de Caminhada dos Seis Minutos
serd realizado no mesmo local do ambulatério em um corredor de 30 metros. Consiste
em caminhar o mdaximo possivel em um corredor plano durante seis minutos, serdo
anotados os valores obtidos. Serdo realizados dois questiondrios: um sobre a adesdo do
paciente ao tratamento e o outro sobre a qualidade de vida do paciente. Os dois sdo

direcionados para que o paciente responda, os pais podem somente auxiliar.

Sendo assim, vocé/seu filho estd sendo convidado a participar da pesquisa

intitulada: Adesdo ao tratamento antes e apds plano educacional em criangas e
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adolescentes com fibrose cistica acompanhados em ambulatério. O objetivo deste
estudo é avaliar a adesdo antes e apds um plano educacional de um ano. Acontecerdo
cinco encontros sempre anteriormente a consulta de rotina do Ambulatério de Fibrose
Cistica. Primeiro encontro: avaliagao inicial e orientagbes conforme o primeiro tema
(conhecimento geral sobre a doenca), segundo encontro (fisioterapia respiratéria e
terapia inalatdria), terceiro encontro orientagdes (nutricdo enzimas e suplementos),
quarto encontro (atividade fisica) e o quinto encontro, com a avaliacdo final e nova

aplicacdo dos questionarios.

Participando desta pesquisa vocé podera melhorar sua adesdo ao tratamento
proposto, auxiliar para que outros pacientes possam ter o tratamento cada vez mais

aprimorado.

Oriento que o estudo propde a coleta de dados ja existentes em prontudrios, a
aplicacdo de questionarios onde nao havera riscos de divulga¢do indevida de dados, os
testes propostos sdao os mesmos realizados de rotina aos pacientes antes das consultas,

nado acarretando riscos ao paciente.

Esclarecemos que os dados fornecidos, bem como nome, endereco serdo
mantidos em absoluto sigilo e serao utilizados somente para fins do estudo. Nao havera
nenhum custo aos participantes do estudo. Informo que sua participacdo o estudo é
voluntaria e que vocé pode desistir de participar em qualquer fase da pesquisa sem que

isso acarrete alteracdo no atendimento do paciente na Instituicao.

Se houver qualquer duvida, a equipe estd a disposicdo para esclarecé-la,
através do telefone da investigadora principal: Fisioterapeuta Simone Zani Beatricci
(51)97535066 (telefone 24 horas), (51)32148705. Comité de Etica em Pesquisa da
Santa Casa de Misericérdia de Porto Alegre — sob coordenacdo Dr. Claudio Tel6ken,

telefone 3214.8571.

Ao assinar abaixo, vocé confirma que leu as afirmacdes contidas neste termo
de consentimento, que foram explicados os procedimentos do estudo, que teve a
oportunidade de fazer perguntas, que estd satisfeito com as explicacdes fornecidas e
gue decidiu participar voluntariamente deste estudo. Uma via sera entregue a vocé

e outra sera arquivada pelo investigador principal.
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Obrigadal

Autorizacao

Eu concordo em participar da pesquisa: Adesdao ao tratamento antes e apds plano
educacional em criangas e adolescentes com fibrose cistica acompanhados em

ambulatério, autorizando a avaliagdo de meu/minha filho (a).

Nome do Sujeito de Pesquisa (letra de forma)

Data:

Assinatura do Sujeito de Pesquisa

Nome do Representante Legal (letra de forma)

Data

Assinatura do Representante Legal

Nome do Pesquisador (letra de forma)



Data:

Assinatura e Carimbo do Pesquisador

15.2 Apéndice B - Ficha Para Coleta de Dados:

Data:

Identificacdo: N2 do prontuario:

e Nome Responsavel:

e I|dade:

e Data de Nascimento:

e Sexo:

e Cor:

e Endereco:

e Telefone:

e C(lassificagdo social:

e Histérico de internagao hospitalar:

e N2 Exacerbagao pulmonar no ultimo ano:
e |dade do diagnéstico:

e Eletrdlitos do suor:

e Mutacdo genética:

e Colonizagao bacteriana:

e Peso (Percentil ou IMC):

e Altura (Percentil ou IMC):

o N2sessdes diarias fisioterapia:

e Terapia inalatdria:

e Co-morbidades: ( )hepdtica ( ) diabetes ( ) outras

e Uso de antibidtico:

e Pancreatina:
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e Vitaminas:

Outras medicacgodes:

15.3 Apéndice C - Espirometria

76

DATA:

Pré broncodilatador

Pos broncodilatador

CVF/Pred:

Vefl/Pred:

VEF1/CVF/Pred

FEF25-75%/Pred

DATA:

Pré broncodilatador

Pé6s broncodilatador

CVF/Pred:

Vefl/Pred:

VEF1/CVF/Pred

FEF25-75%/Pred
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15,4 Apéndice D - Teste de Caminhada dos Seis minutos:

Paciente:
Previsto:
Data 1:
Data 2:

Distancia Percorrida:

Data 1:

Data 2:

Paradas:

Data 1:
Data 2:
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DATA:

INICIO

FINAL

APOS 1 MIN

SATURACAO DE 02

FREQUENCIA CARDIACA

FREQUENCIA RESPIRATORIA

ESCALA DE BORG PARA MSIS

ESCALA DE BORG PARA DISPNEIA

DATA:

INICIO

FINAL

SATURACAO DE 02

FREQUENCIA CARDIACA
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FREQUENCIA RESPIRATORIA

ESCALA DE BORG PARA MSIS

ESCALA DE BORG PARA DISPNEIA

15.5 Apéndice E - Questionarios de adesao ao tratamento

QUESTIONARIO DE ADESAO AO TRATAMENTO PARA O PACIENTE:

Vocé deverd ler atentamente, repetir a leitura se necessario. Apds marque a

alternativa que mais se aproxima da rotina diaria do seu tratamento:

Na ultima semana, Quantos minutos O que esta atrapalhando
com qual frequéncia vocé leva fazendo o tratamento?
vocé fez cada tratamento? cada tratamento?
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Nebulizagdo slina ipertinica

Nebulizagdo alfadomese (Pulmozymes)

Antibitico inalatdrio(Colomicin?, Tobramicing®)

Enzims Pancreficas Creonf)

Nutrigdo (2refgdes + 2 lanches)

Suplementos N drink¥)

Atividade fica

15.6 Apéndice F — Questionarios conhecimento sobre

15.6.1 Verséo para criangas de 6-10 anos

Nome:

a gestao da doenca

Data:

CONHECIMENTO SOBRE O MANEJO DA DOENCA — FIBROSE CISTICA

Para cada questdo, por favor, leia todas as opcdes de resposta com cuidado antes de

escolher a que vocé acha que é melhor.
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1) As pessoas com Fibrose Cistica tém:
a. Secre¢do espessa e pegajosa

b. Secrecdo seca e fina

c. Menos secrec¢ao nos pulmdes

2) O que acontece se vocé nao toma enzimas o suficiente ou ndo tomar antes de uma
refeicdo?

a. Seu corpo vai quebrar a comida mais tarde
b. Seu corpo fard as enzimas que vocé precisa
c. Vocé pode ter gases, cdlicas ou diarreia
3) Fibrose Cistica afeta na maioria das vezes que parte do corpo?
a. Estdmago
b. Coracdo
c. Figado
d. Pulmdes
4) A fisioterapia respiratdria é realizada:
a. Para ajudar o seu corpo fazer mais secre¢ao
b. Para remover a secregdo que ja estd em seus pulmdes

c. S6 quando vocé esta doente

5) Se vocé ndo esta digerindo a gordura dos alimentos que vocé come, suas fezes irdo:
a. Flutuar

b. Afundar

c. Ndo vai mudar

6) Os testes de fun¢ao pulmonar (TFP) sao um nome fantasia para testes que:

a. Dependem de seu esfor¢o em assoprar

b. Dizem a equipe se vocé estd progredindo bem

c. SO precisam ser feitos de vez em quando
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7) Quando vocé esta se sentindo estressado com a escola ou amigos, o que lhe ajuda

é:

a. Fingir que vocé nao se sente assim

b. Conversar com alguém sobre seus sentimentos

c. Comportar-se gritando, sendo dificil

8) E melhor tomar enzimas:

a. Assim que vocé se lembra delas

b. No inicio de uma refeicdo ou lanche

c. Durante uma refei¢do ou lanche

d. Logo depois de comer

9) Para evitar uma infec¢ao pulmonar, vocé deve:

a. Ndo passar tempo com outras pessoas que tém Fibrose Cistica

b. Lavar muito as maos

c. Tossir em lencos de papel e, em seguida, jogd-los fora

d. Todos acima

10) Por que é importante exercicio para pessoas com Fibrose Cistica?
a. Faz vocé suar mais
b. Queima calorias e ajuda a digerir os alimentos

c. Quebra-se a secregdo e ajuda a tosse

11) E importante para as pessoas com fibrose cistica comer lanche(s) por dia.

a.o
b.1
c.2
d.3
12) Os antibidticos podem ser usados para:
a. Ajudar a controlar as bactérias nos pulmoes

b. Ajudar com a digestao dos alimentos



c. Aumentar a sua energia fisica
13) Mudangas na sua secregao, tosse, ou niveis de energia:
a. Devem apenas ser observados
b. Pode significar que vocé estd adquirindo uma infeccao
c. Demonstram que vocé precisa de mais exercicios
14) Quando vocé deve tomar enzimas extras com a sua comida?
a. Quando vocé estiver cansado
b. Na casa de um amigo
c. Ao comer um alimento de alto teor caldrico (como pizza)
d. Quando vocé tiver dor de estbmago
15) Com Fibrose Cistica, tossir:
a. Ajuda limpar a secre¢ao de seus pulmoes
b. Pode deixar as outras pessoas doentes
c. Cansa vocé, entdo vocé nao deve fazer
16) A energia que vocé precisa para crescer e ser ativo vem:
a. Calorias
b. Agua
c. Sol

d. Todos acima

17) O que pode acontecer se os tratamentos forem ignorados?
a. Secrecao se acumula nos pulmdes
b. Os germes podem crescer e deixa-lo doente
c. Pulmdes podem ser danificados

d. Todos acima

18) As pessoas com Fibrose Cistica precisam extra:
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a. Descansar
b. Sal
c. Luz solar
d. Aclcar
19) O que as enzimas fazem?
a. Ajudam a combater infec¢Ges por matar os germes
b. Ajudam a quebrar a secrecdo e tornam mais facil tossir
c. Ajudam a digerir alimentos ricos em gordura, proteinas ou carboidratos
20) Para evitar as infecgdes nos pulmoes, é importante:
a. Tomar todas as suas medicacdes
b. Comer alimentos com muitas calorias

c. Usar o seu nebulizador quando vocé precisar (Fazer sua nebulizacdo quando vocé
precisar)

d. Fazer os seus tratamentos todos os dias
e. Todos acima

21) Uma pessoa com Fibrose Cistica precisa comer uma pessoa sem Fibrose
Cistica.

a. menos do que
b. 0o mesmo

c. mais do que

22) As pessoas com FC tomam vitaminas A, D, E e K, pois:

a. Elas ndo sdo absorvidas pelo organismo

b. Agua extra é necessaria para absorvé-las

c. Elas ndo sdo encontrados em alimentos que as pessoas comem
23) Quando vocé esta jogando fora e esta quente, é necessdrio:

a. Ir para dentro
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b. Beber mais 4gua
c. Colocar um chapéu
d. Tentar nao suar

24) Quando vocé estiver tossindo, expectorando mais e com dificuldade para respirar,
vocé deve:

a. Esperar uma semana e ver se vocé ficar melhor
b. Tomar vitaminas extras

c. Informar o seu cuidador imediatamente, para que ele/ela possa contatar sua equipe
da Fibrose Cistica

25) A Fisioterapia Respiratoria:
a. Ndo precisa ser realizada quando vocé estiver se sentindo bem
b. Ndo deve ser feita quando vocé estad doente
c. Deve ser feita todos os dias
26) Qual dos seguintes tem mais calorias?
a. Vegetais verdes
b. Manteiga
c. Fruta

d. Sal e pimenta
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15.6.2 Versao para adolescentes 11-20 anos

Nome:

Data:

CONHECIMENTO SOBRE O MANEJO DA DOENCA — FIBROSE CISTICA

Para cada questdo, por favor, leia todas as opcdes de resposta com cuidado antes de
escolher a que vocé acha que é melhor.

1) Os testes de fungao pulmonar (TFP) sdo um nome fantasia para testes que:
a. Mostram como os seus pulmdes estdo funcionando

b. S6 precisam de ser feitos de vez em quando

c. Dependem de seu esforco em assoprar

d. Respostas A e C

2) A maioria dos alimentos que vocé come é absorvido no:

a. Estdmago

b. Intestinos

c. Figado

3) Alimento vai passar por seu sistema digestivo ndo digerido se tomar:

a. Muitas enzimas

b. Poucos enzimas

c. A quantidade certa de enzimas

d. Enzimas pouco antes de vocé comer

4) Qual dos seguintes é um sinal de que seu corpo esta perdendo muito sal?
a. Fraqueza

b. Febre

c. Caibras musculares

d. Dor abdominal

e. Respostas Be C



f. Todas acima
5) As pessoas com Fibrose Cistica devem comer lanche (s) por dia.
a. 1l
b. 2
c.3
d. Mais de 4
6) A Fisioterapia Respiratdria:
a. Mantém seu corpo produzindo secregdo
b. Ajuda a prevenir infecgdes pulmonares
c. Deve ser feita somente quando vocé estd doente
d. Pode ser combinado com qualquer tipo de nebulizagao
7) Os antibidticos inalatérios geralmente sao mais eficazes se forem feitos:
a. Antes da fisioterapia respiratéria
b. Depois da fisioterapia respiratdria
c. De manha
8) Dores de estomago e gases podem ser sinais de fome e:
a. Comeu demais
b. Falta de vitaminas
c. Gordura mal digerida
d. Nao necessita de tratamento
9) Quando vocé se exercita, vocé deve:
a. Comer mais sal
b. Prestar atencdo a sua respiragdo
c. Sentar-se com frequéncia e descansar
d. Beber mais agua

e. Respostas Ae D
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10) As bactérias da Fibrose Cistica em seus pulmdes sempre serdo mortas com

antibidticos intravenosos.

a. Verdadeiro
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b. Falso

11) Se vocé tosse uma pequena quantidade de sangue numa sexta a noite, o que vocé
deve fazer?

a. Fazer os seus tratamentos de nebulizacdo e fisioterapia respiratéria
b. Esperar e ver se isso acontece novamente

c. Entrar em contato com o médico de plantdo da Fibrose Cistica

d. Ligar e marcar consulta com equipe da Fibrose Cistica

12) Os broncodilatadores sao utilizados para:

a. Abrir suas vias respiratdrias

b. Reduzir a secrecao

c. Prevenir a tosse

d. Desobstrucdo nasal

13) Se o seu corpo nao esta digerindo a gordura dos alimentos que vocé come, suas
fezes podem:

a. Flutuar

b. Alterar a cor

c. Afundar

d. Ter cheiro ruim

e. Nao mudar

f. Respostas A, B, e D

14) Para tirar o maximo de proveito de sua consulta, vocé deve:
a. Anotar suas perguntas antes de ir para a sua consulta

b. Pedir a sua equipe de Fibrose Cistica para anotar as mudangas em seu plano de
tratamento

c. Manter um didrio ou escrever as altera¢des na sua saude
d. Fazer perguntas se vocé ndo entender alguma coisa
e. RespostasAeD

f. Todas acima
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15) Qual das seguintes evita danos nos pulmées?
a. Salina hipertonica

b. Enzimas

c. Fisioterapia Respiratdria

d. Exercicio

e. Comer mais calorias

16) Como vocé pode diminuir o nimero de infecg6es pulmonares?
a. Ficar longe de pessoas que estdo doentes

b. Tentar tossir menos

c. Mantenha a sua Fisioterapia Respiratéria

d. Respostas A e C

e. Todas acima

17) Sua Equipe da Fibrose Cistica esta sempre falando sobre o seu percentil do IMC
(indice de massa corporal), que:

a. Deve ser o mesmo que a sua idade

b. Vem de medir o seu peso

c. Deve serigual ou superior ao percentil 50 para a sua idade
d. Deve ser entre o percentil 10 e 25 para a sua idade

e. Respostas Be C

18) O estresse, muita licdo de casa, ou problemas com um amigo podem afetar o seu:
a. Comer

b. Humor

c. Saude

d. Respostas B e C

e. Todas acima

19) O exercicio pode a Fisioterapia Respiratdria regular.

a. Verdadeiro
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b. Falso

20) Mudangas na sua secre¢ao, tosse, ou niveis de energia:
a. Devem ser observados até a proxima consulta
b. Pode significar que vocé estd comecando uma infec¢ao
c. Mostra que vocé precisa comer mais
21) Os alimentos que contém mais energia/calorias sdo:
a. Gorduras
b. Carboidratos
c. Proteinas
22) Os medicamentos inalatérios, como Pulmozyme® e solugao salina hipertonica:
a. Tratam as bactérias nos pulmodes
b. Ajudam a remover a secrecdo dos pulmodes
c. Aumentam o apetite
d. Podem substituir a Fisioterapia Respiratdria
23) Sua Equipe da Fibrose Cistica ira verificar a sua glicose no sangue:
a. Para ver se vocé esta comendo o suficiente

b. Porque as pessoas com Fibrose Cistica tém uma chance maior de desenvolver
diabetes

c. Para ver se vocé estd fazendo seus tratamentos

d. Para ver se vocé precisa de mais vitaminas

e. Todas acima

24) O tempo é tudo; qual é a ordem certa para fazer os seguintes tratamentos?

a. Fisioterapia Respiratdria, antibidticos inalatdrios, broncodilatadores inalatérios de
curta acao

b. Broncodilatadores inalatdrios de curta duracao, fisioterapia respiratéria, antibidticos
inalatodrios

c. Antibidticos inalatérios, Broncodilatadores inalatérios de curta acao, fisioterapia
respiratdria



91

25) Quando vocé tiver uma exacerbacao pulmonar, vocé deve:
a. Esperar uma semana e veja se vocé ficar melhor
b. Tomar vitaminas extra
c. Chamar sua equipe da Fibrose Cistica quando vocé desenvolver febre
d. Chamar sua equipe da Fibrose Cistica imediatamente
26) Adolescentes com Fibrose Cistica devem comer:
a. Até duas vezes mais alimentos do que adolescentes sem Fibrose Cistica
b. A mesma quantidade de alimento do que adolescentes sem Fibrose Cistica
c. Mais gordura do que os adolescentes sem Fibrose Cistica
d. Menos leite e queijo do que os adolescentes sem Fibrose Cistica
e. Respostas Ae C
27) Quando vocé se sentir estressado, pode ajuda-lo:
a. lgnorar isso
b. Agir (gritando, batendo)
c. Fazer algo divertido
d. Conversar com alguém
e. Respostas Ae B
f. Respostas Ce D
28) E melhor tomar enzimas:
a. Assim que vocé se lembra deles
b. No inicio de uma refei¢cdo ou lanche
c. Durante uma refeicao ou lanche
d. Logo depois de comer

29) Com Fibrose Cistica, a tosse:



a. Deve ser controlada com medicamentos para a tosse
b. Pode fazer os outros doentes

c. Torna mais dificil de combater infec¢des

d. Ajuda vocé a cuspir a secrecao

30) Uma maneira de adicionar calorias para ovos mexidos é:
a. Misture-os com leite desnatado em vez de leite integral

b. Adicione o queijo ralado

c. Adicione sal e pimenta

d. Adicionar vegetais

31) Ser aberto e falante com sua equipe da Fibrose Cistica é importante porque:
a. Vocé sabe mais sobre seu corpo

b. Eles sdo curiosos sobre sua vida

c. A equipe precisa obter informacgdes de vocé

d. Isso ajuda sua consulta ser mais rapida

e. Respostas A, C,e D

f. Todas acima

32) As enzimas devem ser mantidas em local fresco e escuro.
a. Verdadeiro

b. Falso

33) Para ndo ter novas bactérias da Fibrose Cistica em seus pulmées, vocé deve:
a. N3o sair com outras pessoas que tém Fibrose Cistica

b. Tossir em lencos de papel e joga-los fora

c. Ficar em casa, tanto quanto possivel

d. Respostas A e B

e. Todas acima

34) Adolescentes com Fibrose Cistica precisam comer mais porque:
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a. Parte da energia é perdida quando o alimento ndo é digerido corretamente
b. Seu metabolismo é mais rapido

c. Eles tém de combater infec¢des

d. Seu apetite é naturalmente maior

e. Respostas A, B, e C

35) As pessoas com Fibrose Cistica tomam vitaminas A, D, E e K, porque essas
vitaminas:

a. Podem ser fracamente absorvidas a partir dos alimentos
b. Precisam de mais dgua para ser absorvidas
c. Ndo sdo encontradas em alimentos que as pessoas normalmente comem

d. Respostas A e B
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15.6.3 Versao para pais de criangas 6-10 anos

Nome:

Data:

CONHECIMENTO SOBRE O MANEJO DA DOENCA — FIBROSE CISTICA

Para cada questdo, por favor, leia todas as opcdes de resposta com cuidado antes de
escolher a que vocé acha que é melhor.

1) Os testes de fung¢do pulmonar (TFP) sao um nome fantasia para testes que:
a. Mostram como os pulmdes do seu filho/a estdo trabalhando

b. S6 precisam de ser feito de vez em quando

c. Dependem de esforco do seu filho em assoprar

d. Respostas Ae C

2) A maioria dos alimentos que seu filho/a come é absorvido no:

a. estbmago

b. intestinos

c. figado

3) Alimento vai passar através do sistema digestivo ndo digerido se ele/ela tomar:
a. Muitas enzimas

b. Poucas enzimas

c. A quantidade certa de enzimas

d. Enzimas pouco antes de ele/ela comer

4) Qual dos seguintes é um sinal de que o corpo de seu filho/a esta perdendo muito
sal?

a. fraqueza
b. febre
c. caibras musculares

d. dor abdominal
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e. Respostasb e c

f. Todas acima

5) As pessoas com Fibrose Cistica devem comer lanche (s) por dia.
a.1l
b. 2
c.3
d. Mais de 4
6) A Fisioterapia Respiratoria:
a. Mantém o corpo de seu filho/a produzindo secrecdo
b. Ajuda a prevenir infec¢des pulmonares
c. Deve ser feita apenas quando o seu filho/a esta doente
d. Pode ser combinada com qualquer tratamento inalatdrio
7) Os antibioticos inalatérios sdo geralmente mais eficazes se forem feitos:
a. Antes da desobstrucao das vias aéreas
b. Depois da desobstrucdo das vias aéreas
c. De manha
8) Dores de estomago e gases podem ser sinais de fome e:
a. Comeu demais
b. Falta de vitaminas
c. Gordura mal digerida
d. N3o precisam de tratamento
9) Quando seu/sua filho/a se exercita, ele/ela deve:
a. Comer mais sal
b. Prestar atencdao em sua respiracao
c. Sentar-se com frequéncia e descansar
d. Beba mais agua

e. RespostasAeD
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10) As bactérias da Fibrose Cistica nos pulmdes do seu filho/a serdo sempre mortas
com antibidticos intravenosos.

a. Verdadeiro
b. Falso

11) Se o seu adolescente tossir uma pequena quantidade de sangue numa sexta a
noite:

a. Seu filho deve fazer seus tratamentos de nebulizagdo e fisioterapia respiratdria
b. Espere e veja se isso acontece novamente

c. Vocé ou seu filho deve contatar o médico de plantdo da Fibrose Cistica

d. Vocé ou seu filho deve marcar uma consulta com a equipe da Fibrose Cistica
12) Os broncodilatadores sao utilizados para:

a. Abrir as vias aéreas do seu filho

b. Reduzir a secrecao

c. Prevenir a tosse

d. Desobstrucdo nasal

13) Se o corpo do seu filho ndo esta digerindo a gordura dos alimentos que ele/ela
come, suas fezes poderdao:

a. Flutuar

b. Alterar a cor

c. Afundar

d. Ficar com cheiro ruim

e. Nao mudar

f. Respostas A, B, e D

14) Para o seu filho/a para tirar o maximo proveito da consulta, ele/ela deve:
a. Anotar suas perguntas antes de ir para a consulta

b. Pedir para a Equipe da Fibrose Cistica anotar mudancas no plano de tratamento do
seu filho

c. Mantenha um diario ou anote as mudancas na saude do seu filho
d. Faca perguntas se vocé ndo entender alguma coisa

e. Respostas Ae D
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f. Todas acima

15) Qual das seguintes evita danos nos pulmées?
a. Salina hipertonica

b. Enzimas

c. Fisioterapia Respiratéria

d. Exercicios

e. Comer mais calorias

16) Como é que o seu filho/a pode diminuir o nimero de infecgées pulmonares
a. Ficar longe de pessoas que estdo doentes

b. Tentando tossir menos

c. Manter a sua fisioterapia respiratéria

d. Respostas A e C

e. Todas acima

17) A Equipe de Fibrose Cistica esta sempre falando sobre o percentil de IMC (indice
de massa corporal) do seu filho/a, que:

a. Deve ser o mesmo que a idade do seu filho/a

b. Vem de medir o peso do seu filho/a

c. Deve ser igual ou superior ao percentil 50 para a idade do seu filho/a
d. Deve ser entre o percentil 10 ao 25 para a idade do seu filho/a

e. RespostasBe C

18) O estresse, muita licdo de casa, ou problemas com um amigo podem afetar o seu
filho/a de:

a. Comer
b. Humor

c. Saude
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d. Respostas Be C

e. Todas acima

19) O exercicio pode substituir a limpeza Fisioterapia Respiratdria regular.
a. Verdadeiro

b. Falso

20) Mudangas na secregdo, tosse, ou niveis de energia do seu filho/a:

a. Devem ser observados até a proxima consulta

b. Pode significar que ele/ela estd comegando uma infecgdo

c. Mostra que ele/ela precisa de comer mais

21) Os alimentos que contém mais energia/calorias sdo:

a. Gorduras

b. Carboidratos

c. Proteinas

22) Os medicamentos inalatérios, como Pulmozyme® e a solugdo salina hipertonica:
a. Tratam as bactérias nos pulmoes

b. Ajudam a remover a secrec¢ao dos pulmdes

c. Aumentam o apetite

d. Podem substituir a Fisioterapia Respiratéria

23) A equipe de Fibrose Cistica do seu filho ira verificar sua glicose no sangue:
a. Para ver se ele/ela estd comendo o suficiente

b. Porque as pessoas com Fibrose Cistica tém uma chance maior de desenvolver
diabetes

c. Para ver se seu filho/a esta fazendo seus tratamentos

d. Para ver se o seu filho/a precisa de mais vitaminas

e. Todas acima

24) O tempo é tudo; qual é a ordem certa para fazer os seguintes tratamentos?

a. Fisioterapia Respiratdria, antibidticos inalatérios, Broncodilatadores inalatorios de
curta duracao
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b. Broncodilatadores inalatérios de curta duragao, fisioterapia respiratéria, antibiéticos
inalatdrios

c. Antibidticos inalatdrios, broncodilatadores inalatérios de curta duragao, fisioterapia
respiratoria

25) Quando sua crianga tiver uma exacerbag¢ao pulmonar:
a. Espere uma semana e veja se ele/ela fica melhor
b. Seu filho/a deve tomar vitaminas extras

c. Vocé ou seu filho/a devem chamar a Equipe de Fibrose Cistica quando ele/ela tiver
febre

d. Vocé ou seu filho/a devem chamar a Equipe de Fibrose Cistica imediatamente
26) Criangas com Fibrose Cistica devem comer:

a. Até duas vezes mais alimentos do que criangas sem Fibrose Cistica
b. A mesma quantidade de comida que criancas sem Fibrose Cistica
c. Mais gordura do que criancas sem Fibrose Cistica

d. Menos leite e queijo do que criangas sem Fibrose Cistica

e. Respostas Ae C

27) Quando a crianga se sente estressada, pode ajuda-lo :

a. Ignorar

b. Agir gritando, batendo

c. Fazer algo divertido

d. Conversar com alguém

e. Respostas A e B

f. Respostas Ce D

28) E melhor para o seu filho/a a tomar enzimas:

a. Assim que ele/ela se lembra delas

b. No inicio de uma refeicdo ou lanche

c. Durante uma refeicdo ou lanche
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d. Logo depois de comer

29) Com Fibrose Cistica, a tosse:

a. Deve ser controlada com medicamentos para a tosse
b. Pode fazer os outros doentes

c. Torna mais dificil para o seu filho a combater infec¢oes

d. Auxilia seu filho cuspir a secrecao fora

30) Uma maneira de adicionar calorias para ovos mexidos é:
a. Misture-os com leite desnatado em vez de integral

b. Adicione o queijo ralado

c. Adicione sal e pimenta

d. Adicionar vegetais

31) Eimportante para o seu filho/a para ser aberto e falante com sua equipe de Fibrose
Cistica, porque:

a. Seu filho/a sabera mais sobre seu corpo

b. A equipe é curiosa sobre a vida do seu filho/a

c. A equipe precisa obter informagdes de seu filho/a

d. Isso ajuda as consultas serem mais rapidas

e. Respostas A, C,eD

f. Todas acima

32) As enzimas devem ser mantidas em local fresco e escuro.
a. Verdadeiro

b. Falso

33) Para evitar novas bactérias da Fibrose Cistica nos pulmades, o seu filho/a deve:
a. N3o sair com outras pessoas que tém Fibrose Cistica

b. Tossir em lengos de papel e joga-los fora

c. Ficar em casa, tanto quanto possivel

d. Respostas Ae B

e. Todas acima
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34) Adolescentes com Fibrose Cistica precisam comer mais porque:

a. Parte da energia é perdida quando o alimento ndo é digerido corretamente
b. Seu metabolismo é mais rapido

c. Eles tém de combater infec¢des

d. Seu apetite é naturalmente maior

e. Respostas A, B, e C

35) As pessoas com Fibrose Cistica tomam vitaminas A, D, E e K, porque essas
vitaminas:

a. Podem ser fracamente absorvidas a partir dos alimentos
b. Precisam de mais dgua para ser absorvido
c. Ndo sao encontradas em alimentos que as pessoas normalmente comem

d. Respostas A e B
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15.6.4 Versao para pais de adolescentes 11-20 anos

Nome:

Data:

CONHECIMENTO SOBRE O MANEJO DA DOENCA — FIBROSE CISTICA

Para cada questdo, por favor, leia todas as opcdes de resposta com cuidado antes de
escolher a que vocé acha que é melhor.

1) Os testes de fungdo pulmonar (TFP) sdo um nome fantasia para testes que:
a. Mostram como os pulmdes do seu adolescente estdo trabalhando

b. S6 precisam ser feitos de vez em quando

c. Dependem de esfor¢o do seu adolescente em assoprar

d. Respostas Ae C

2) A maioria dos alimentos que seu adolescente come é absorvido no:

a. Estdmago

b. Intestinos

c. Figado

3) O alimento nao digerido vai passar através do sistema digestivo do seu filho/a se
ele/ela tomar:

a. Muitas enzimas

b. Poucas enzimas

c. A quantidade certa de enzimas

d. Enzimas pouco antes de ele/ela comer

4) Qual dos seguintes é um sinal de que o corpo de seu filho adolescente esta
perdendo muito sal?

a. Fraqueza
b. Febre
c. Cdibras musculares

d. Dor abdominal



e. RespostasBe C

f. Todas acima

5) As pessoas com Fibrose Cistica devem comer lanche (s) por dia.

a.l

b. 2

c.3

d. Mais de 4

6) A Fisioterapia Respiratdria:

a. Mantém o corpo de seu filho adolescente produzindo secrec¢ado
b. Ajuda a prevenir infecgdes pulmonares

c. Deve ser feita somente quando seu filho adolescente esta doente

d. Pode ser combinada com qualquer tratamento inalatério

7) Os antibioticos inalatérios sdo geralmente mais eficazes se forem feitos:

a. Antes da fisioterapia respiratéria
b. Depois da fisioterapia respiratéria
c. De manha
8) Dores de estomago e gases podem ser sinais de fome e:
a. Comer de mais
b. Falta de vitaminas
c. Gordura mal digerida
d. N3o precisam de tratamento
9) Quando seu adolescente se exercita, ele/ela deve:
a. Comer mais sal
b. Prestar atencdo a sua respiragado
c. Sentar-se com frequéncia e descansar
d. Beber mais agua

e. RespostasAe D

10) As bactérias da Fibrose Cistica nos pulmoes do seu adolescente serao sempre

mortas com antibidticos intravenosos.
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a. verdadeiro
b. falso

11) Se o seu adolescente tosse uma pequena quantidade de sangue numa sexta a
noite:

a. O adolescente deve fazer seus tratamentos de nebulizagdo e fisioterapia respiratéria
b. Esperar e ver se isso acontece novamente

c. Vocé ou seu filho adolescente devem contatar o médico de plantdo da Fibrose
Cistica

d. Vocé ou seu filho adolescente devem ligar para marcar uma consulta com a Equipe
da Fibrose Cistica

12) Os broncodilatadores sao utilizados para:
a. Abrir as vias aéreas do seu adolescente

b. Reduzir a secrecdo

c. Impedir tosse

d. Desobstrugao nasal

13) Se o corpo de seu filho adolescente nao esta digerindo a gordura dos alimentos
que ele/ela come, suas fezes poder3o:

a. Flutuar

b. Alterar a cor

c. Afundar

d.Ter cheiro ruim

e. Nao mudar

f. Respostas A, B, e D

14) Para o seu adolescente para tirar o maximo proveito de consulta, ele/ela deve:
a. Anotar suas perguntas antes de ir para a consulta

b. Pedir a Equipe da Fibrose Cistica para anotar as mudancas no plano de tratamento
do seu adolescente

¢. Manter um didrio ou anotar as mudancas na saude do seu adolescente
d. Fazer perguntas se ndo entender alguma coisa

e. Respostas Ae D
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f. Todas acima

15) Qual das seguintes evita danos nos pulmées?
a. Salina hipertonica

b. Enzimas

c. Fisioterapia Respiratoria

d. Exercicio

e. Comer mais calorias

16) Como o seu adolescente pode diminuir o nimero de infecg6es pulmonares?
a. Ficar longe de pessoas que estdao doentes

b. Tentando tossir menos

c. Manter sua fisioterapia respiratoria

d. Respostas Ae C

e. Todas acima

17) A Equipe da Fibrose Cistica esta sempre falando sobre o percentil do IMC (indice
de massa corporal) do seu adolescente, que:

a. Deve ser o mesmo que a idade do seu adolescente

b. Vem de medir o peso do seu adolescente

c. Deve ser igual ou superior ao percentil 50 para a idade do seu filho adolescente
d. Deve ser entre o percentil 10 ao 25 para a idade do seu filho adolescente

e. RespostasBe C

18) O estresse, muita licdo de casa, ou problemas com um amigo pode afetar o seu
adolescente de:

a. Comer
b. Humor
c. Saude

d. Respostas Be C
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e. Todas acima
19) O exercicio pode substituir a fisioterapia respiratdria regular.
a. Verdadeiro

b. Falso

20) Mudangas nos niveis de muco, tosse, ou de energia do seu adolescente:
a. Devem ser observados até a proxima visita a clinica
b. Posso dizer que ele/ela estda come¢ando uma infeccdo
c. Mostre que ele /ela precisa de comer mais
21) Os alimentos que contém mais energia/calorias sdo:
a. Gorduras
b. Carboidratos
c. proteinas
22) Os medicamentos inalatérios, como Pulmozyme® e a solugdo salina hipertonica:
a. Tratam as bactérias nos pulmdes
b. Ajudam a remover a secrecdo dos pulmoes
c. Aumentam o apetite
d. Podem substituir a desobstrucao das vias aéreas
23) A equipe da Fibrose Cistica do seu adolescente ira verificar sua glicose no sangue:
a. Para ver se ele/ela esta comendo o suficiente

b. Porque as pessoas com Fibrose Cistica tém uma chance maior de desenvolver
diabetes

c. Para ver se o adolescente esta fazendo seus tratamentos

d. Para ver se seu adolescente precisa de mais vitaminas

e. Todas acima

24) O tempo é tudo; qual é a ordem certa para tomar as seguintes tratamentos?

a. Limpeza das vias aéreas, antibidticos inalatdrios, inalacao de broncodilatadores de
curta acao

b. Inalacdo de broncodilatadores de curta duracao, desobstrucdo de vias aéreas,
antibioticos inalatérios
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c. Antibidticos inalatérios, inalagao de broncodilatadores de curta a¢do, limpeza das
vias aéreas

25) Quando o adolescente tiver uma exacerbag¢ao pulmonar:
a. Espere uma semana e veja se ele/ela fica melhor
b. O adolescente deve tomar vitaminas extras

c. Vocé ou seu filho adolescente devem chamar a Equipe Fibrose Cistica quando ele /
ela desenvolver uma febre

d. Vocé ou seu filho adolescente deve chamar a Equipe Fibrose Cistica imediatamente
26) Adolescentes com Fibrose Cistica devem comer:
a. Até duas vezes mais alimentos do que adolescentes sem Fibrose Cistica
b. A mesma quantidade de alimento do que adolescentes sem Fibrose Cistica
c. Mais gordura do que os adolescentes sem Fibrose Cistica
d. Menos leite e queijo do que os adolescentes sem Fibrose Cistica
e. Respostas Ae C
27) Quando o adolescente se sente estressado, isso pode ajudar:
a. Ignorar
b. Agir (gritando, batendo)
c. Fazer algo divertido
d. Conversar com alguém
e. RespostasAe B
f. Respostas Ce D
28) E melhor para o seu adolescente tomar enzimas:
a. Assim que ele/ela se lembra deles
b. No inicio de uma refeicdo ou lanche
c. Durante uma refeicao ou lanche

d. Logo depois de comer
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29) Com Fibrose Cistica, a tosse:

a. Deve ser controlada com medicamentos para a tosse

b. Pode fazer os outros doentes

c. Torna mais dificil para o seu adolescente para combater infeccdes

d. Auxilia seu adolescente cuspir a secrecao fora

30) Uma maneira de adicionar calorias para ovos mexidos é:
a. Misture-os com leite desnatado em vez de integral

b. Adicione o queijo ralado

c. Adicione sal e pimenta

d. Adicionar vegetais

31) E importante para o seu adolescente ser aberto e comunicativo com sua equipe
Fibrose Cistica, porque:

a. O adolescente sabera mais sobre seu corpo

b. A equipe esta curioso sobre a vida de seu filho adolescente
c. A equipe precisa obter informacdes de seu filho adolescente
d. Ele ajuda as consultas ir mais rapido

e. Respostas A, C,e D

f. Todas acima

32) As enzimas devem ser mantidas em local fresco e escuro.
a. Verdadeiro

b. Falso

33) Para evitar novas bactérias da Fibrose Cistica em seus pulmdes, seu filho
adolescente deve:

a. N3o sair com outras pessoas que tém Fibrose Cistica
b. Tossir em lencos de papel e joga-los fora

c. Ficar em casa, tanto quanto possivel

d. Respostas A e B

e. Todas acima
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34) Adolescentes com FC precisam comer mais porque:

a. Parte da energia é perdida quando o alimento ndo é digerido corretamente
b. Seu metabolismo é mais rapido

c. Eles tém de combater infec¢des

d. Seus apetites sao naturalmente maior

e. Respostas A, B, e C

35) As pessoas com Fibrose Cistica tomam vitaminas A, D, E e K, porque essas
vitaminas:

a. Podem ser fracamente absorvidas a partir de alimentos
b. Precisam de mais dgua para ser absorvidas
c. Ndo sao encontradas em alimentos que as pessoas normalmente comem

d. Respostas A e B
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15.7 Apéndice G — Informativos

15.7.1 Conhecimento geral sobre a doenga

-A Fibrose Cistica é uma doenca genética, ou seja, toda a pessoa portadora desta
doenga tem um “defeito” genético que ndo permite a “producdo” adequada de uma
proteina chamada de CFTR (proteina transreguladora fibrose cistica). A falta desta
proteina faz com que nossas células absorvam mais agua do que é necessdrio e deixem
a superficie desidratada, tornando todos os liquidos de nosso corpo mais espessos;

Acarreta em desordens principalmente: do sistema respiratério (acumula secre¢do nos
pulmdes), do sistema digestivo (alteracdes nas fezes, dificuldade para engordar e
crescer).

-Isto é hereditdrio, quer dizer, é herdado pelo pai e pela mae;

- Nos dias de hoje, as pessoas que possuem fibrose cistica estdo vivendo muito melhor
devido ao desenvolvimento das medica¢Ges, o acompanhamento com profissionais bem
preparados e principalmente o conhecimento sobre a doenca e a ADESAO AO
TRATAMENTO;

O que é adesdo? Quando vamos nas consultas, o médico, a fisioterapeuta, a
nutricionista, todos eles nos orientam a comer bem, fazer fisioterapia, tomar as
medicacbes nos horarios certos... Eles nos ddo um “tratamento”! Eles também nos
dizem que so iremos viver bem se fizermos certinho isto. Adesdo é quando realizamos
tudo o que é indicado para que tenhamos uma vida normal.

-Atualmente o tratamento desta doenca necessita: realizar adequadamente a
fisioterapia, as nebulizacbes, comer adequadamente, “tomar” as medicacdes
corretamente e realizar atividade fisica.

- O apoio da mae, do pai e de toda a familia é muito importante!

- A Fibrose Cistica ndo tem cura, mas existem tratamentos muito efetivos!

Tomar os suplementos
alimentares e vitaminicos

Fazer atividade fisica

N
Y —

e

Realizar a terapia inalatdria

4
_—

Realizar fisioterapia
respiratoria

Tomar as enzimas e se
alimentar
adeguadamente
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SUCESSO NO TRATAMENTO!
15.7.2 Fisioterapia Respiratoria — Terapia Inalatoria

Fisioterapia Respiratoria:

- A doenca pulmonar na fibrose cistica € um dos principais fatores que determinam o
caminho que a doenca ter3;

- E importante ter muita determinagdo e disciplina no tratamento quando falamos da
salde do pulmao na fibrose cistica;

- A secrecdo produzida pelo pulmao de quem tem fibrose cistica é espessa, obstruindo
com muita facilidade os brénquios, facilitando assim as infec¢bes respiratdrias,
principalmente a “coloniza¢do” de bactérias.

- Por isso TODOS os pacientes DEVEM realizar fisioterapia respiratéria TODOS OS DIAS
, com técnicas e aparelhos conforme é orientado pelo fisioterapeuta;

- A fisioterapia respiratoria é importante para a remocdo de secre¢cdo pulmonar,
evitando assim o acumulo.

- Muitas vezes sé é possivel perceber a diferenca que a fisioterapia faz na vida de um
paciente com fibrose cistica em longo prazo. Fazer fisioterapia respiratdria diariamente
ajuda a prevenir a destruicdo pulmonar.

- Qutros beneficios da fisioterapia respiratéria: melhora na capacidade ao realizar
exercicio fisico, melhora a qualidade do sono, diminui as infec¢cdes pulmonares e as
internagdes hospitalares.

Terapia Inalatoria:

- Esta também é uma parte muito importante do tratamento: A nebulizacao!

- Cada um deve realizar as nebulizacdes de acordo com a orientagao do médico
pneumologista;

-Existem dois tipos principais de nebuliza¢ao:

1. aque ajuda a “soltar” o catarro (mucolitica) e
2. a que ajuda a diminuir a quantidade de bactérias nos bronquios (antibidtico
inalatério)
-A mucolitica pode ser: Solucdo salina hiperténica ou a Dornase alfa. Estas sempre
devem ser realizadas antes da fisioterapia, tém um papel de ajudar a deixar menos
espessa a secrecdo, facilitando assim na hora de tossir e expectorar!

- O antibidtico inalatério deve ser realizado sempre apds a fisioterapia, pois com o
pulmao “limpinho”, o antibidtico ira contribuir para a diminuicdo das bactérias com
consequente melhora para a funcdo pulmonar;



112



113

15.7.3 Nutricao — Enzimas e Suplementos

- A insuficiéncia pancredtica estd entre as complicacdes mais frequentes da fibrose
cistica e € uma manifestacao digestiva;

- O pancreas, dentre suas funcdes, deve produzir enzimas que auxiliam na digestao.
Porém devido a fibrose cistica esta funcdo esta alterada, acarretando em dificuldade na
absorcdo dos alimentos e por causa disso é normal sentir dor abdominal e ter diarreia.

- ATENCAO: Por isso é fundamental tomar a dose de enzimas pancredticas recomendada
pelo médico antes de TODAS as refeigdes!!

- A boa nutrigao é indispensavel no tratamento da fibrose cistica e modifica o curso da
doenga!

- Pacientes com fibrose cistica possuem um gasto de energia maior do que as outras
pessoas devido as inflamagbes pulmonares cronicas, ma absor¢ao, tosse frequente,
aumento da respiracao, etc.

- Por isso normalmente é preciso comer “bastante”, para compensar este gasto de
energia elevado.

- Para auxiliar existem os suplementos nutricionais, eles possuem um papel muito
importante, pois complementam a alimentacao e nos ajudam “a crescer bem fortes”!

- CUIDADO: os suplementos nutricionais sdao indicados conforme a necessidade diaria de
cada um! Vocé nao deve aumentar ou diminuir a quantidade por conta prépria. Sua
nutricionista indicara a quantidade necessaria para vocé!

- Como os pacientes de fibrose cistica possuem uma ma absor¢ao das gorduras ingeridas
através da alimentacao, isto pode implicar em falta de algumas vitaminas. Existem duas
possibilidades:

- alimentacdo rica em frutas, legumes e verduras (deve existir sempre);
- e suplemento de vitaminas que serdo orientadas pelo médico;

- Ndo podemos esquecer de beber bastante dgua!

- Com uma alimentag¢do adequada mantemos o peso e o crescimento ideal.

- Devemos sempre seguir as orientacdes da nutricionista, realizar todas as refeicdes
recomendadas!
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N3o esqueca: ALIMENTACAO ADEQUADA PESO E ALTURA IDEAL

SAUDE!

15.7.4 Atividade fisica

- A atividade fisica é muito importante na Fibrose Cistica.

- E importante haver um planejamento sobre quantas vezes na semana dever ser
realizada, quanto mais dias melhor!

- Deve ter a duragao de no minimo 30 minutos;

- A atividade fisica deve ser orientada por um profissional conforme a adaptacdo e o
que cada um gostar mais de fazer;

- Atividade fisica para a crianca, normalmente é o brincar! Pode ser jogo de bola, andar
de bicicleta, fazer caminhadas, corridas, nadar. E preciso se movimentar!

- Cuidados necessarios:

- Se for realizar em ambiente fechado é preciso cuidar as trocas de temperatura
de um ambiente para o outro;

- Em ambiente aberto cuidar os horarios devido ao sol, indicado antes das 10
horas da manha e depois das 16 horas da tarde;

- Importante beber dgua;

- Se tiver com secre¢ao pulmonar pode-se realizar a fisioterapia respiratéria
antes; Com o pulmao limpinho terd um melhor desempenho e bem estar!

- Cuidado com esporte envolvendo lutas pelo impacto de golpes no abdémen;
- Com o exercicio fisico os beneficios sao muitos:

- Melhora o trabalho do coracdo e do pulmao;

- Melhora da capacidade para as atividades do dia a dia;

- Ajuda a “soltar” mais secrec¢do do pulmao;

- Melhora a qualidade de vida; Traz bem estar e ajuda a distrair a mente!

- Ajuda a manter o pulmao saudavel
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Muito importante!!

2>~ 0 EXERCICIO NAO SUBSTITUI DE FORMA ALGUMA A FISIOTERAPIA
RESPIRATORIA!

16 Anexos

16.1 Anexo A — Escala de Borg Modificada

0 Nenhuma

0,5 Muito, muito leve
1 Muito leve

2 Leve

3 Moderada

4 Pouco intensa

5 Intensa

6

7 Muito intensa

8

9 Muito, muito intensa

10 Maxima
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Escala de Borg Modificada,

Gunnar Borg, 1982
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16.2 Anexo B — Questionario de qualidade de vida

16.2.1 Versao para6a 11 anos

Este questionario é formatado para o uso do entrevistador. Por favor, use esse
formato para criangas mais jovens. Para criangas mais velhas, que parecem ser capazes
de ler e responder aos questiondrio sozinhas, como as de 12 a 13 anos, use este
guestionario na forma de auto-avaliacdo. Para cada se¢do do questionario, ha instrucdes
para o entrevistador. Estas instrugdes que vocé deve ler para a crian¢a estdo assinaladas
entre aspas. As instrucdes que vocé deve sequir estdio sublinhadas e colocadas em
itdlico.

Entrevistador: Por favor faga as seguintes perguntas:
A) Qual a data de seu nascimento?

Dia Més Ano

B) Vocé é?

Menino Menina

C) Durante as ultimas duas semanas, vocé estava de férias ou faltou a escola por razoes
NAO relacionadas a sua satde?

Sim Nao

D) Qual das seguintes descreve melhor maneira a sua origem?

1 Branca 2 Negra 3 Mulata
4 Oriental 5 Indigena 6 Outra (qual?)
7 Prefere ndo responder 8 N3o sabe responder

E) Em que série vocé esta agora?

1 Infantil (jardim da infancia) 2 12 série 3 22 série 4 32 série
5 42 série 6 52 série 7 62 série
8 72 série 9 ndo esta na escola

Entrevistador: Por favor leia o sequinte para a crianga:
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"Estas questdes sao feitas para as criangas que, como vocé, tém a Fibrose Cistica. Suas
respostas vao nos ajudar a entender como esta doenca é e como seu tratamento lhe
ajuda. Responder a estas questdes vai ajudar a vocé e a outros como vocé, no futuro.
Para cada questao que eu pergunto, escolha uma resposta no cartao que eu vou mostrar
para vocé."

* Apresente o cartdo laranja para a crianga.

Olhe para este cartdo e leia comigo o que ele diz: Sempre é verdade, Quase sempre é
verdade, As vezes é verdade ou Nunca é verdade.

"Aqui estd um exemplo: Se eu perguntasse a vocé se Sempre é verdade, Quase
sempre é verdade, As vezes é verdade ou Nunca é verdade que os elefantes voam,
qual das 4 respostas do cartdo vocéescolheria?"

* Apresente o cartdo azul para a crianga.

"Agora olhe para este cartdo e leia comigo o que diz: Sempre / Freqiientemente / As
vezes / Nunca."

"Aqui estda um outro exemplo: Se eu perguntasse se vocé vai para a lua Sempre /
Freqiientemente / As vezes / Nunca, qual das respostas do cartdo vocé escolheria?"

* Apresente o cartdo laranja para a crianga.
"Agora eu vou fazer algumas perguntas sobre sua vida de todos os dias."

"Fale-me se vocé acha que o que eu vou ler para vocé Sempre é verdade, Quase sempre
é verdade, As vezes é verdade ou Nunca é verdade."
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Por favor assinale o quadrado da resposta da crianga. "Durante as ultimas duas

semanas:"

Sempre é
verdade

Quase
sempre €
verdade

As vezes ¢
verdade

Nunca é
verdade

1. Voce conseguiu andar
tao depressa quanto os
outros

2. Voce conseguiu subir
as escadas tdo depressa
quanto os oufros

3. Voce fo1 capaz de
correr, pular e brincar o
quanto voce queria

4. Voce conseguiu correr
tao rapido e por tanto
tempo quanto os outros

5. Voce conseguiu
participar de esportes
que voce gosta (como
nadar, dangar, jogar
tutebol e outros)

6. Voce teve dificuldade
de carregar ou levantar
coisas pesadas como
livros, mochilas e maleta
da escola




Entrevistador: Mostre o cartdo azul a crianca.
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Por favor assinale o quadrado indicando a resposta da crian¢a."E durante as ultimas

duas semanas, diga-me

com que

freqliéncia:"

Sempre

Freqilientemente

As vezes

Nunca

7. Voce se sentiu cansado(a)

8. Voce se sentiu bravo(a)

9. Voce se sentiu mritado(a)

10. Voce se sentiu
preocupado(a)

11. Voce ficou triste

12. Voceé teve dificuldade
em adormecer

13. Voce teve sonhos ruins
ou pesadelos

14. Voce se sentiu bem
consigo mesmo(a)

15. Voce teve problemas
para comer

16. Voce teve que parar de
brincar ou jogar por causa
dos seus tratamentos

17. Voce fo1 forcado(a) a
comer

Entrevistador: Apresente o cartdo laranja a crianga.

"Agora diga se vocé acha que o que estou lendo para vocé Sempre é verdade, Quase
sempre é verdade, As vezes é verdade ou Nunca é verdade."
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Por favor assinale o quadrado indicando a resposta da crianga.
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"Durante as ultimas duas semanas:”
, uase < , . .
Sempre e Q . |As vezes € [Nunca é
sempre e
verdade verdade verdade
verdade

18. Vocé conseguiu fazer
todos os seus tratamentos

19. Voce gostou de
comer

20. Vocé brincou muito
coln 0s amigos

21. Voce ficou em casa
mais que voce queria

22. Voceé se sentiu bem
dormindo fora de casa
(na casa do amigo,

parente ou outro lugar)

23. Vocé se sentiu
excluido(a)

24. Voceé convidou com
freqiiencia os amigos
para sua casa

25. Voce fo1 "gozado(a)"
por outras criangas

26. Voce se sentiu bem
falando sobre sua doenca
com oufros (amigos,
professores)

27. Voce pensou que era
muito pequeno(a)

28. Voce pensou que era
muito magro(a)

29. Voce pensou que
vocé era diferente
fisicamente dos outros de
sua 1dade

30. Fazer seus
fratamentos deixou vocé
chateado(a)

Entrevistador: Apresente o cartdo azul para a crianga novamente.

Assinale o quadrado indicando a resposta da criancga.
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"Diga-me quantas vezes nas ultimas duas semanas:"

Sempre [Freqiientemente [As vezes |Nunca

31. Voce tossiu durante o
dia

32. Voce acordou a noite
por causa da tosse

33. Voce tossiu catarro

34. Voce teve falta de ar

35. Seu estomago doeu

Por favor, assegure-se que todas as questdes foram respondidas.

OBRIGADO POR SUA COOPERAGAO



124

16.2.2 Versao para 12 a 13 anos

Este questiondrio é destinado aos adolescentes que, como vocé, tém FIBROSE
CISTICA. Suas respostas nos ajudardo a entender esta doenca e como os tratamentos
podem ajudar vocé. Assim, respondendo estas questdes, vocé ajudara a vocé mesmo e
a outros com fibrose cistica no futuro. Por favor, responda todas as questdes. Nao ha
respostas erradas ou certas. Se vocé ndo estd seguro quanto a resposta, escolha a que
parece mais préxima da sua situacao.

Por favor, complete as informacgdes abaixo:
A) Qual a data de seu nascimento?

Dia Més Ano

B) Vocé é?

Masculino Feminino

C) Durante as ultimas duas semanas, vocé estava de férias ou faltou a escola por razées
NAO relacionadas a sua saude?

Sim Nao

D) Qual das seguintes descreve melhor maneira a sua origem?

1 Branca 2 Negra 3 Mulata
4 Oriental 5 Indigena 6 Outra (qual?)
7 Prefere ndo responder 8 Nao sabe responder

E) Em que série vocé esta agora?
152 série 2 62 série 3 72 série 4 82 série

5 1o colegial 6 ndo esta na escola



Por favor, assinale o quadrado que indica a sua resposta.

Durante as ultimas duas semanas:
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Sempre €
verdade

Quase
sempre €
verdade

As vezes €
verdade

Nunca é
verdade

1. Vocé foi capaz de
andar tao depressa
quanto os outros

2. Vocé foi capaz de
subir escadas tao
depressa quanto os
outros

3. Voceé foi capaz de
correr, pular e brincar o
quanto voce queria

4. Voce foi capaz de
correr tao rapido e por
tanto tempo quanto os
outros

5. Voce foi capaz de
participar de esportes
que vocé gosta (como
nadar. dancar. jogar
futebol e outros)

6. Vocé teve dificuldade
de carregar ou levantar
objetos pesados como
livros, mochila e maleta
da escola

Por favor, assinale o quadrado que indica a sua resposta

Durante as ultimas duas semanas, indique com que frequéncia:



126

Sempre

Freqiientemente

As vezes

Nunca

7. Voce se sentiu cansado(a)

8. Voce se sentiu bravo(a)

9. Voce se sentiu uritado(a)

10. Voce se sentiu
preocupado(a)

11. Vocé se sentiu triste

12. Voceé teve dificuldade
em adormecer

13. Voce teve sonhos ruins
ou pesadelos

14. Voce se sentiu bem
consigo mesmo(a)

15. Voce teve problemas
para comer

16. Voce teve que parar de
brincar ou jogar por causa
dos seus tratamentos

17. Voce foi obrigado(a) a
comer




Por favor, assinale o quadrado indicando a sua resposta.

Durante as ultimas duas semanas:
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Sempre é
verdade

Quase
sempre é
verdade

As vezes €
verdade

Nunca é
verdade

18. Voce foi capaz de
fazer todos os seus
tratamentos

19. Voce gostou de
comer

20. Vocé ficou muito
coln 0s amigos

21. Voce ficou em casa
mais tempo do que voce
queria

22. Voceé se sentiu bem
dormindo fora de casa
(na casa do amigo,

parente ou outro lugar)

23. Vocé se sentiu
excluido(a)

24. Voceé convidou com
freqiiencia os amigos
para sua casa

25. Voce fo1 "gozado(a)"
por outras criancas

26. Voce se sentiu bem
falando sobre sua doenca
com outros (amigos,
professores)
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27. Voce pensou que era
muito pequeno(a)

28. Voce pensou que
voce era muito magro(a)

29. Voce pensou que
voce era diferente
fisicamente dos outros de
sua 1dade

30. Fazer seus
tratamentos deixou voceé
chateado(a)

Por favor, assinale o quadrado indicando a sua resposta.

Diga-nos quantas vezes nas Ultimas duas semanas:

Sempre

Freqiientemente

As vezes

Nunca

31. Voce tossiu durante o
dia

32. Voceé acordou a noite
por causa da tosse

33. Vocé tossiu com catarro

34. Vocé teve falta de ar

35. Seu estomago doeu

Por favor, assegure-se que todas as questdes foram respondidas.

OBRIGADO POR SUA COOPERACAQ!
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16.2.3 Versao para adolescentes e adultos (acima de 14anos)

SESSAO |: DEMOGRAFIA

Por favor, complete as informacgdes abaixo:
A) Qual a data de seu nascimento?

Dia Més Ano

B) Qual o seu sexo?

Masculino Feminino

C) Durante as ultimas duas semanas vocé esteve de férias, faltou a escola ou ao
trabalho por razées NAO relacionadas a sua satde?

Sim Nao

D) Qual o seu estado civil atual?

1 Solteiro(a) / nunca casou 2 Casado(a) 3 Viuvo(a)
4 Divorciado(a) 5 Separado(a)
6 22 casamento 7 Juntado(a)

E) Qual a origem dos seus familiares?

1 Branca 2 Negra 3 Mulata
4 Oriental 5 Indigena 6 Outra (qual?)
7 Prefere ndo responder 8 Nao sabe responder

F) Qual foi o grau maximo de escolaridade que vocé completou?
1.Escola Fundamental (Primario e Ginasio) Incompleto

2.Escola Fundamental (Primario e Gindsio) Completo

3.Escola Vocacional (Profissionalizante)

4.Curso Médio (colegial ou cientifico) Incompleto

5.Curso Médio (colegial ou cientifico) Completo



6.Faculdade / Curso Superior

7.Nao freqilientou a escola
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G) Qual das seguintes opc¢oes descreve de melhor maneira o seu trabalho atual ou

atividade escolar?

1.Vai a escola

.2.Faz cursos em casa

3.Procura trabalho

4.Trabalha em periodo integral ou parcial (fora ou dentro de casa)

5.Faz servigos em casa - periodo integral

6.N3do vai a escola ou trabalho por causa da saude

7.Nao trabalha por outras razdes

SECAO Il. QUALIDADE DE VIDA

Por favor, assinale o quadrado, indicando a sua resposta.

Durante as ultimas duas semanas em que nivel vocé teve dificuldade para:

Muita
Dificuldade

Alguma
dificuldade

Pouca
dificuldade

Nenhuma
dificuldade

1. Realizar atividades
V1gorosas como correr
ou praticar esportes

2. Andar tao depressa
quanto os outros

3. Carregar ou levantar
coisas pesadas como
livros, pacotes ou
mochilas

4. Subir um lance de
escadas

5. Subir tdo depressa
quanto os outros
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Por favor, assinale o quadrado, indicando sua resposta.

Durante as uUltimas duas semanas indique quantas vezes:

| |Sempre |Freqiientemente |As vezes |Nunca

|6. Vocé se sentiu bem | | | |

7. Voce se sentiu
preocupado(a)

|8. Vocé se sentiu mutil | |

|9. Voceé se sentiu cansado(a)l

10. Voceé se sentiu cheio(a)
de energia

11. Vocé se sentiu
exausto(a)

12. Vocé se sentiu triste

Por favor, circule o nimero que indica a sua resposta. Escolha apenas uma resposta para
cada

questao.

Pensando sobre o seu estado de salde nas uUltimas duas semanas:

13. Qual é a sua dificuldade para andar?

1. Vocé consegue andar por longo periodo, sem se cansar.

2. Vocé consegue andar por longo periodo, mas se cansa.

3. Vocé ndo consegue andar por longo periodo porque se cansa rapidamente
4. Vocé evita de andar, sempre que é possivel, porque é muito cansativo.

14. Como vocé se sente em relagao a comida?

1. S6 de pensar em comida, vocé se sente mal.

2. Vocé nunca gosta de comer

3. Vocé as vezes gosta de comer
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4. Vocé sempre gosta de comer

15. Até que ponto os tratamentos que vocé faz tornam a sua vida diaria dificil?
1. Nem um pouco

2. Um pouco

3. Moderadamente

4. Muito

16. Quanto tempo vocé gasta nos tratamentos diariamente?

1. Muito tempo

2. Algum tempo

3. Pouco tempo

4. Nao muito tempo

17. O quanto é dificil para vocé realizar seus tratamentos, inclusive medicagoes,
diariamente?

1. Nao é dificil

2. Um pouco dificil

3. Moderadamente dificil

4. Muito dificil

18. O que vocé pensa da sua saide no momento?
1. Excelente

2.Boa

3. Mais ou menos (regular)

4. Ruim
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Por favor, selecione o quadrado indicando sua resposta.

Pensando sobre a sua saude, durante as ultimas duas semanas, indique, na sua opinido
em que grau, as sentencas abaixo sdo verdadeiras ou nao:
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Sempre &
verdade

Quase
sempre é
verdade

As vezes é
verdade

Nunca é
verdade

19. Eu tenho dificuldade
em me recuperar apos
esforco fisico

20. Eu preciso limitar
atividades intensas coimo
correr ou jogar

21. Eu tenho que me
esforgcar para comer

22. Eu preciso ficar em
casa mais do que eu
gostaria

23. Eu me sinto bem
falando sobre a minha
doenca com os outros

24. Eu acho que estou
muito
magro(a)

25. Eu acho que minha
aparéncia ¢ diferente dos
outros da minha idade

26. Eu me sinto mal com
a minha aparéncia fisica

27. As pessoas tém medo
que eu possa ser
contagioso(a)

28&8. Eu fico bastante com
0S 11eus ainigos

29. Eu penso que a
minha tosse incomoda os
outros

30. Eu me sinto
confortavel ao sair de
noite

31. Eu me sinto
sozinho(a) com
freqiiéncia

32. Eu me sinto saudavel

33. E dificil fazer planos
para o futuro (por
exemplo freqlientar
faculdade, casar.
progredir no emprego)

34. Eu levo uma vida
normal

SECAOQ Ill. ESCOLA, TRABALHO OU ATIVIDADES DIARIAS

Por favor, escolha o nimero ou selecione o quadrado indicando sua resposta.
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35. Quantos problemas vocé teve para manter suas atividades escolares, trabalho
profissional ou outras atividades diarias, durante as tltimas duas semanas:

1. Vocé nao teve problemas

2. Vocé conseguiu manter atividades, mas foi dificil

3. Vocé ficou para tras

4. Vocé nao conseguiu realizar as atividades, de nenhum modo

36. Quantas vezes vocé faltou a escola, ao trabalho ou nao conseguiu fazer suas
atividades didrias por causa da sua doenga ou dos seus tratamentos nas ultimas duas
semanas?

sempre freqlientemente as vezes nunca

37. O quanto a Fibrose Cistica atrapalha vocé para cumprir seus objetivos pessoais, na
escola ou no trabalho?

Sempre frequentemente as vezes nunca

38. O quanto a Fibrose Cistica interfere nas suas saidas de casa, tais como fazer
compras ou ir ao banco?

Sempre frequentemente as vezes nunca

SECAO IV. DIFICULDADES NOS SINTOMAS

Por favor, assinale a sua resposta.

Indique como vocé tém se sentido durante as ultimas duas semanas.

|}'Iuito(a) | Algum(a) |[.'m poucol Nada

39. Voce teve dificuldade para
ganhar peso?

40. Voce estava
encatarrado(a)?

41. Vocé tem tossido durante o
dia?

42. Voce teve que expectorar
catarro?

Va para a questdo 44

43. O seu catarro (muco) tem sido predominantemente:
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1.claro

2.claro para amarelado
3.amarelo - esverdeado
4.verde com tragos de sangue
5.ndo sei

Com que freqliéncia, nas ultimas duas semanas:

Sempre (Freqiientemente |[As vezes |Nunca

44. Vocé tem tido
chiado?

45. Vocé tem tido
falta de ar?

46. Voceé tem
acordado a noite por
causa da tosse?

47. Voce tem tido
problema de gases?

48. Vocé tem tido
diarréia?

49. Vocé tem tido dor
abdomuinal?

50. Vocé tem tido
problemas
alimentares?

Por favor, verifique se vocé respondeu todas as questdes.

OBRIGADO POR SUA COOPERACAO!



