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Resumo

Introducdo: Os avangos no manejo da fibrose cistica (FC) permitiram um au-
mento significativo da expectativa de vida dos individuos fibrocisticos Objetivo:
Caracterizar o perfil epidemioldgico e clinico dos pacientes com FC assistidos no
ambulatério de um hospital universitario de referéncia no tratamento da doenga.
Métodos: Por meio da consulta aos prontudrios dos pacientes em acompanhamen-
to, foi realizada uma pesquisa descritiva, retrospectiva, entre janeiro a agosto de
2015. Resultados: A média de idade dos pacientes no periodo da avaliacdo e a média
de idade ao diagnéstico foram de 10,06+6,93 e 1,71+3,28 anos, respectivamente. A
maior parte da populagdo era do sexo feminino, caucasiana, eutréficos, residentes
fora do municipio de referéncia, possuia insuficiéncia pancredtica, apresentava
colonizagdo bacteriana e realizava exercicios respiratdrios, conforme orientados
no ambulatério. A média do escore de Shwachman-Kulczycki foi de 88,63+11,09.
Conclusao: Este perfil favoravel evidencia que uma boa adesdo ao tratamento e
a compreensdo acerca das orientacdes oferecidas pela equipe multiprofissional
contribuiram para a manutengao do bom estado geral e estabilizagdo dos sintomas.

Descritores: Fibrose cistica; Doenga crénica; Ambulatério hospitalar.

Abstract

Introduction: Advances in the management of cystic fibrosis (CF) allowed a
significant increase in life expectancy of fibrocystic individuals. Objective: To
characterize the epidemiological and clinical profile of CF patients assisted by
the outpatient clinic of a reference university hospital in the treatment of the dis-
ease. Methods: A retrospective descriptive study was carried out from January to
August 2015. Results: The mean age of the patients in the evaluation period and
the mean age at diagnosis were 10.06 + 6.93 and 1.71 + 3.28 years, respectively. The
majority of the population was female, caucasian, eutrophic, resident outside the
reference municipality, had pancreatic insufficiency, bacterial colonization and
performed respiratory exercises, as oriented in the outpatient clinic. The mean
of the Shwachman-Kulczycki score was 88.63 + 11.09. Conclusion: This favorable
profile shows that a good adherence to the treatment and understanding about
the guidelines offered by the multiprofessional team contributed to the mainte-
nance of good general condition and stabilization of the symptoms.

Keywords: Cystic fibrosis; Chronic disease; Outpatient clinics.



Introducéo

A fibrose cistica (FC) é uma doenca cro-
nica autossdmica recessiva de curso clinico
progressivo, mais comum nos caucasianos'. E
caracterizada por disfuncdo das glandulas exé-
crinas devido a mutagdo no brago longo do cro-
mossomo 7 do gene Regulador de Condutancia
Transmembrana em Fibrose Cistica (CFTR).
Afeta cerca de 70.000 pessoas no mundo, 1:7000
no Brasil®’e 1:9000 em Minas Gerais*. O diagnés-
tico pode ser realizado por meio da triagem ne-
onatal, avaliacdo clinica, com confirmagao apos
dois testes do cloro no suor positivos®.

Os avangos no manejo da FC permitiram
um aumento significativo da expectativa de
vida dos individuos fibrocisticos® e quanto mais
precoce for a deteccdo da doenga e iniciado o
tratamento, maior a sobrevida e melhor a quali-
dade de vida destes individuos®. Este tratamen-
to deve ser feito em Centros de Referéncia (CR)
com equipe multiprofissional’. Os componentes
do tratamento incluem terapia medicamentosa,
nutricdo adequada® e fisioterapia®. A auséncia
de qualquer um destes pode gerar repercussdes,
principalmente respiratérias, uma vez que oti-
mizar a funcdo pulmonar é um dos principais
objetivos do tratamento®’. O espessamento da
secrecao e a dificuldade para eliminacao favo-
rece a colonizagdo bacteriana®. Este fato faz com
que a maioria dos pacientes necessite de medi-
camentos para evitar os efeitos da colonizacdo
bacteriana e, muitas vezes, internagdes sdo ne-
cessarias para o reestabelecimento da satide’.

Os centros de referéncia para o tratamento
da FC estdo cada vez mais especializados, o que
tem sido essencial para o aumento da sobrevida
dos fibrocisticos®. Em Minas Gerais esse trata-
mento é estabelecido por uma equipe multipro-
fissional ligada a Rede Estadual de Atengdo a
Satide do Portador de Fibrose Cistica composta
por um CR instituido pela resolugao SES n® 1088
de 29 de dezembro de 2006%.

O objetivo deste estudo foi caracterizar
o perfil epidemioldgico e clinico dos pacientes
com FC assistidos pelo ambulatério de um hos-

pital universitdrio de referéncia no tratamento
da doenga, no intuito de planejar adequadamen-
te as agOes a serem desenvolvidas pela equipe
multiprofissional e, consequentemente, propor-
cionar melhora na qualidade de vida dos pacien-
tes atendidos.

Material e métodos

Pesquisa descritiva, retrospectiva e de
abordagem quantitativa realizada por meio
de consulta aos prontudrios dos pacientes em
acompanhamento no Ambulatério do Hospital
de Clinicas de Uberlandia da Universidade
Federal de Uberlandia (HCU/UFU) entre 01 de
janeiro a 31 de agosto de 2015. Foram incluidos
os prontudrios dos 46 pacientes em acompanha-
mento neste periodo e analisadas as varidveis
epidemiolégicas e clinicas como idade, idade
ao diagnostico, sexo, etnia, procedéncia, estado
nutricional, escore de Shwachman-Kulczycki,
nimero de consultas ao ano, patégeno no caso
de colonizagao positiva, nimero de internagdes
e realizagdo de fisioterapia.

Os dados foram organizados em fichas de
coleta, transferidas para planilha do Microsoft
Office Excell® 2010, sendo analisadas no pro-
grama Freeware R. Para a andlise descritiva,
utilizamos os valores de média e desvio padrao
para as variaveis continuas, e frequéncia abso-
luta para as varidveis discretas. Para avaliar a
existéncia de correlacdo entre a variavel quanti-
dade de internagdes com o diagndstico nutricio-
nal, localidade e frequéncia de fisioterapia, foi
utilizado o teste de Kruskal-Wallis. Adotou-se o
nivel de significancia de 5%.

A pesquisa foi aprovada pelo Comité de
Etica e Pesquisa Institucional (CEP-UFU), pare-
cer n° 043711/2015.

Resultados

As caracteristicas epidemioldgicas dos pa-
cientes com FC em atendimento no ambulatério
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do HCU/UFU estao descritas na Tabela 1. A fai-
xa etaria variou entre 0-30 anos de idade, sendo
que a maioria (40%) tinha idade entre 6-10 anos,
seguido das faixas etarias entre 0-5 anos (29%)
e 11 e 20 anos (26%). O menor percentual foi da
populagdo com idade superior a 20 anos (9%).

Tabela 1: Caracteristicas gerais dos pacientes
em acompanhamento no Ambulatério de
Fibrose Cistica do HCU/UFU

Média+Desvio

Variaveis Padréo
Sexo Feminino 54% (25) -
Idade (anos) - 10,06+6,93
:::glse) ao diagnostico i 171+3,28
Etnia -
Caucasianos 85% (39)
Nao Caucasianos 15% (7) -
Procedéncia -
Uberlandia 39% (18) 1,96+2,44
Outra cidade 61% (28) 20,63+39,46
Diagnostico -
Teste do Pezinho 50% (23) -
Teste de cloro no suor  50% (23)
Diagndstico Nutricional
Eutrofico 70% (32) -
Baixo peso/Desnutricao  12% (6) -
Ganho ponderado 18% (8) -
Suplementacéo alimentar
Sim 72% (33) -
Néo 28% (13)
Insuficiéncia pancreatica
Sim 74% (34) -
Néo 26% (12) -
Diabete Mellitus
Sim 2% (1) -
Néo 98% (45) -
Comprometimento Cardiaco
Sim 15% (7) -
Néo 85% (39) -
Escore S-K - 88,63+11,09
Consultas por ano - 4,33+1,19
Obitos 4% (2)

Escore S-K (Shwachman-Kulczycki) referente ao 1°
valor encontrado.
Fonte: Os autores.

Estdo expressos na Tabela 2 os dados re-
ferentes a presenca de colonizagdo bacteriana,
medicamentos e internagdo. Uma das maneiras
de prevenir, manter boa integridade do sistema
respiratdrio e evitar complicagdes para esses pa-
cientes é por meio da realizacao de fisioterapia
e atividades fisicas. Na Tabela 3 estdo descritas
estas informagdes.

Tabela 2: Colonizagéo e internag¢do
dos pacientes em acompanhamento no
Ambulatério de Fibrose Cistica do HCU/UFU

Média+Desvio

Variaveis Padrao
Colonizacao
Sim 57% (26) -
Néo 43% (20) -
Patogeno
Staphylococcus Aureus  42% (19) -
Pseudomonas Aeruginosa 58% (27) -
Passado de Internagao
Sim 70% (32) -
Néo 30% (14) -
Quantidade por ano - 1,96+2,44
Causa da Internagao
Pneumonia/Exacerbacdo 91% (29) -
Outros 9% (3) -
Nebulizacdo com alfadornase
Sim 70% (32) -
Néo 30% (14) -

Fonte: Os autores.

Dentre os prontudrios avaliados que pos-
suiam registro da funcdo pulmonar, foi verifi-
cado que a maioria ndo apresentava disttirbio
respiratério (62,5%). O distirbio ventilatério
combinado (obstrutivo e restritivo) foi identifi-
cado em 19% dos pacientes, o distirbio obstruti-
vo em 12,5% e o restritivo em 6% (Grafico 1).

Discussdo

Dos 46 pacientes com FC avaliados, a po-
pulacdo predominante era do sexo feminino, di-
ferente do que foi descrito no Registro Brasileiro



Tabela 3: Varidveis relacionadas a
realizagéo de fisioterapia e atividade fisica
pelos pacientes em acompanhamento no
Ambulatério de Fibrose Cistica do HCU/UFU

Média+Desvio

Variaveis Padrio
Realiza Fisioterapia
Sim 26% (12) -
Nao 33% (15) -
Apenas Ex. Resp. 41% (19) -
Frequéncia semanal - 2,76+1,48
Aparelhos 47% (22) -
Modalidade
Publica 67% (31) -
Privada 33% (15) -

Relato de fisioterapia no passado, daqueles que
nao a realizam atualmente (n=15)

Sim 73% (11) -

Néo 27% (4) -
Atividade fisica

Sim 45% (21) -

Néo 52% (24) -

Néo relatado 3% (1)

Frequéncia semanal 2,43+1,60

Legenda: Ex. Resp. (exercicios respiratérios
realizados em domicilio); aparelhos: compreende a
utilizacao de shaker/vibromassageadores

Fonte: Os autores.

70,00%
60,00%
50,00%
40,00%
30,00%

20,00% -

DVR DVO DVC

0,00%
Normal

Grdfico 1: Dados espirométricos dos pacientes
em acompanhamento no Ambulatério de
Fibrose Cistica do HCU/UFU

Legenda: DVR: Disturbio Ventilatério Restritivo; DVO:
Disturbio Ventilatério Obstrutivo; DVC: Disturbio
Ventilatério Combinado (Obstrutivo e Restritivo).
Fonte: Os autores.

de Fibrose Cistica de 2012' e do comparativo
feito pelo Registro Americano entre os anos de
1992, 2002 e 2012. Muitos residiam fora da cida-
de onde estd localizado o CR estudado, seme-
lhante ao que foi observado com a populagao
do CR de Juiz de Fora-MG!. Além disso, a etnia
caucasiana foi ao encontro dos registros brasilei-
ro e americano''’. No Brasil, a maior parte da po-
pulacdo com FC esta entre a faixa etaria de 5-10
anos, seguida da populacao abaixo dos 5 anos',
semelhante ao observado no presente estudo.

Os pacientes com FC sao mais suscepti-
veis a colonizagdo bacteriana no trato respirato-
rio. Os patégenos mais comuns sdo o S. aureus
e P. aeruginosa, o que faz com que estes pacien-
tes adotem um carater de maior cronicidade'.
Neste estudo foi encontrada prevaléncia de P.
aeruginosa, com necessidade de tratamento com
antibioticoterapia associado a educagao em sat-
de, a fim de evitar a contaminacgao cruzada de
bactérias entre os pacientes. Esta colonizagdo
tem relacdo direta com o estado nutricional do
paciente e influencia no prognéstico da doenga,
uma vez que quando ha exacerbagao pulmonar,
ocorre maior gasto energético e maior esforco
respiratério”®. No estudo de Chaves et al. (2009),
os autores avaliaram a associacdao entre o esta-
do nutricional com os resultados da prova de
funcdo pulmonar de 48 criancas e adolescentes
com FC, e concluiram que todas as medidas do
estado nutricional tiveram relacado direta com a
funcao pulmonar™.

A fisioterapia é grande aliada no tratamen-
to da FC, atuando na manutengao da integrida-
de das vias aéreas e na higiene bronquica, além
de promover condicionamento fisico, manter ou
melhorar a forca muscular, prevenir e corrigir
problemas posturais'™'®.

As modalidades mais utilizadas no trata-
mento fisioterapéutico incluem a vibragao, dre-
nagem postural, técnica de expiracdo forcada,
huffing, oscilagdo oral de alta frequéncia, dre-
nagem autdégena, ciclo ativo de respiracao, ree-
quilibrio téraco-abdominal e alongamento mus-
cular®. Neste estudo, 59% realizavam alguma
forma de abordagem fisioterapéutica, com én-
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fase nos exercicios orientados por profissionais
(principalmente os respiratdrios). Realizavam
também massagens com vibromassageadores e
tapotagem, sendo que esta, embora amplamente
difundida, ndo possui validagao cientifica®.

A importancia de realizar acompanha-
mento ambulatorial adequado foi evidenciada
no estudo de Urquhat et al. (2008), que investi-
garam, ao longo de um ano, o efeito da super-
visdo ambulatorial e de um programa de fi-
sioterapia para criancas com FC, trés vezes na
semana. Os autores concluiram que os pacientes
se beneficiaram tanto pelas melhorias realiza-
das na assisténcia, quanto pela redugdo do uso
de antibidticos, além de apresentarem melhora
da capacidade ao exercicio e retardo no declinio
da fungdo pulmonar?®.

Concomitante a realizagao de fisioterapia,
a pratica de exercicios aerdbicos e de treinamen-
to de forca muscular, trés vezes na semana, com
duragdo minima de 30 minutos, favorece a dimi-
nuicdo da queda progressiva da funcdo pulmo-
nar, aumenta a resisténcia ao exercicio, melhora a
autoestima e a qualidade de vida dos portadores
de FC¥. No entanto, no presente estudo, 52% dos
pacientes ndo realizam nenhuma atividade fisica.

O acompanhamento da progressao da
FC deve ser realizado por meio do escore de
Shwachman-Kulczycki (S-K), que possui quatro
critérios (atividade geral, nutricdo, exame radio-
l6gico e avaliagdo fisica), sendo que cada critério
varia de 5 a 25 pontos. Quanto menor a pontua-
¢do, maior a gravidade®. Neste estudo, ndo hou-
ve uniformidade no preenchimento do escore, o
que dificultou identificar resultados fidedignos
da situagao dos pacientes. A pontuacdo média
de 88,43 (excelente) observada nos prontudrios
preenchidos corretamente, condiz com o obser-
vado ao longo dos meses. No entanto, segundo
Stollar et al. (2011), deve-se levar em conta as li-
mitagdes deste escore para os pacientes com do-
enca pulmonar leve?'.

As terapias medicamentosas mais utiliza-
das para o controle da doenca sdo a nebuliza-
¢do com alfadornase, suplementagdo alimentar e
reposicdo enzimatica’. Dos pacientes avaliados

neste estudo, 70% faziam uso de alfadornase.
Em estudo multicéntrico brasileiro, relatou-se o
impacto clinico do primeiro ano de tratamento
com alfadornase de acordo com a faixa etaria.
Os autores observaram beneficios deste medica-
mento relacionados a manutengdo dos pardme-
tros pulmonares e a redugao significativa de vi-
sitas a emergéncia por exacerbacdo pulmonar no
grupo com idade entre 6 e 11 anos, e a melhora
do escore clinico no grupo com idade igual ou
superior a 14 anos®.

Estudo realizado em um CR de Campinas-
SP avaliou, por meio de pardmetros clinicos e
laboratoriais, como a FC afeta o crescimento e o
estado nutricional de criangas em tratamento da
doenga, mas que ndo foram submetidas a tria-
gem neonatal. Corroborando com os resultados
do presente estudo, concluiram que, embora os
pacientes apresentassem um bom estado nutri-
cional, muitos estavam na faixa de risco, com
necessidade de aten¢do em relagdo a perda de
peso e ao crescimento®. O manejo nutricional
adequado é determinante para bons resultados
terapéuticos.

Neste estudo, 74% dos pacientes necessita-
vam de reposi¢do enzimatica. Além da doenga
pulmonar croénica, as manifestagdes gastroin-
testinais sao muito comuns na FC, sendo a mais
prevalente a disfuncao pancreética*. Estudo re-
alizado no Hospital de Clinicas de Porto Alegre
verificou que 79% dos pacientes apresentavam
insuficiéncia pancredtica e, com a reposigao en-
zimética, apresentaram melhora na qualidade
de vida, com reducao dos episédios de diarreias
e desidratacao®.

Em relacgdo a fun¢do pulmonar, os pacien-
tes com FC, geralmente, apresentam disttirbios
ventilatérios obstrutivos?. Neste estudo, houve
uma limitagdo na verificagdo da fungao pulmo-
nar, pois os dados foram obtidos apenas por
meio de consulta aos prontuarios e nem todos
0s registros espirométricos foram encontrados.
Dos registros encontrados em 16 prontudrios
(grafico 1), houve predominancia de prova de
funcdo pulmonar normal, seguido de disttirbio
ventilatério combinado. Embora o estudo refira-



se a uma populagdo especifica, foi possivel per-
ceber que a evolugdo da doenga corrobora com o
descrito em estudos prévios**.

No CR do HCU/UFU, os pacientes re-
tornam as consultas em média 4 vezes ao ano.
Sabe-se que a adesdo ao tratamento é fundamen-
tal na melhora da qualidade de vida destes pa-
cientes. Sendo assim, estratégias e intervengdes
psicossociais apropriadas para ampliar a adesao
devem ser implementadas pelos profissionais
dos centros especializados®. Um estudo sobre a
vivéncia da familia de pacientes com FC eviden-
ciou que, geralmente, ha uma irregularidade na
adesdo ao tratamento, devido, principalmente,
as dificuldades na utilizacdo correta dos medi-
camentos de uso continuo e na escolha dos hora-
rios de administragdao inapropriados.

As informacgdes deste estudo foram obtidas
por meio das fichas de evolugdo e avaliagdo mé-
dica especifica do ambulatério. O preenchimento
muitas vezes incompleto interferiu na busca de
alguns resultados como informagao nutricional,
escore S-K e provas de funcao pulmonar.

Apesar destas limitagdes, foi possivel ob-
servar que, nos dominios avaliados, os pacientes
apresentavam-se clinicamente bem, com escore
de S-K excelente. Este perfil favoravel eviden-
cia que a adesdo as consultas e a compreensao
acerca das orientagdes oferecidas pela equipe
multiprofissional contribuiram para a manuten-
¢do de um bom estado geral e estabiliza¢dao dos

sintomas.
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