revista Vol. 8 | Num. 15 | Ano 2023

M/GTER IV COEPS IMEP/\C

revistamaster.imepac.edu.br

Qualidade de vida em criangas com fibrose cistica: aspectos individuais
e familiares
Quality of life in children with cystic fibrosis: individual and family aspects

DOI: 10.47224/revistamaster.v8i15.421

Christiane Nery Freire Pirett
Natalia Luiza Alves

Denise Von Dolinger de Brito Réder
Cely Cristiane Nery Silva Pirett
e-mail: chris.nery@gmail.com

Resumo

A Fibrose Cistica (FC) é uma doenga crénica que promove uma série de alterag0es sistémicas, que podem interferir
diretamente na qualidade de vida (QV) relacionada a satde tanto de pacientes, quanto de familiares e cuidadores.
Assim, o objetivo deste estudo foi buscar consenso na literatura que subsidie a assisténcia a satide de criangas com
FC com foco no conhecimento sobre QV do bindmio paciente-cuidador. Para isso, desenvolveu-se uma revisao
integrativa da literatura por meio de uma expressado de busca na Biblioteca Virtual em Sadide com utilizagdo de dois
indexadores. Foram encontrados 169 artigos, dos quais 23 foram analisados por responderam aos critérios de
inclusdo. Observou-se que a QV dos pacientes com FC varia de acordo com sexo e idade e é influenciada por
questdes sociais, contextuais e culturais. Além disso, a percepgdo de pais e cuidadores sobre a qualidade de vida
de criangas e adolescentes é diferente da referida pelos pacientes, mas essa diferenga diminui a medida que sdo
assumidos novos posicionamentos em relagdo a vida e ao aumento da ansiedade quanto ao desenvolvimento do
tratamento, com a idade. Dessa forma, a qualificagdo do cuidado em saude deve pautar-se pela compreensdo dos
determinantes sociais da salude relacionados ao contexto de cada paciente e seu cuidador. A metodologia de
Revisdo Integrativa aplicada foi Util ao apresentar um consenso sobre questdes que envolvem a QV do paciente
com FC e as percepgdes familiares, contudo faz-se necessdrio mais pesquisas sobre a tematica quanto a realidade
brasileira, com utilizagdo de questionarios especificos para FC.

Palavras-chave: Fibrose cistica; Qualidade de vida; Cuidado da crianga

Abstract

Cystic Fibrosis (CF) is a chronic disease that causes a series of systemic changes, which can directly interfere with
the quality of life (QolL) in relation to the health of patients, their family members and their caregivers. Hence, this
study aimed to seek consensus in the literature to support the health care of children with CF, focusing on
knowledge about QoL of the patient-caregiver binomial. For this purpose, an Integrative Literature Review was
developed through a search expression on Brazilian Virtual Health Library using two indexers. A total of 169 articles
were found, of which 23 were analyzed for meeting the inclusion criteria. It was observed that the QoL of patients
with CF varies according to sex and age, and it is influenced by social, contextual, and cultural issues. In addition,
the perception of parents and caregivers about the children and adolescents’ QoL is different from that reported
by patients, but this difference decreases as new positions are assumed in relation to life and due to increased
anxiety about the treatment development as they are getting older. Thus, the qualification of health care must be
guided by the understanding of the social determinants of health related to the context of each patient and
caregiver. The applied Integrative Review methodology was useful in presenting a consensus on issues involving
the QoL of patients with CF and their family perceptions, however more research is needed on the subject regarding
the Brazilian reality, using specific questionnaires for CF.
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1 INTRODUGAO

A fibrose cistica (FC) é uma doenga genética de heranca autossdmica recessiva com
evolucdo cronica e progressiva. Afeta as glandulas exdcrinas do organismo, alterando a
espessura e a viscosidade das secrecdes mucosas, o que promove a obstrucao dos ductos dessas
glandulas, causando reacdo inflamatéria. Esse quadro gera consequéncias multissistémicas,
com acometimento, preferencialmente, dos sistemas respiratério e digestorio e expressao
fenotipica variavel (BRASIL, 2019).

Em decorréncia dessa obstrucdo, comumente desencadeiam-se doenca pulmonar
cronica, insuficiéncia pancreatica e pancreatite, refluxo gastroesofagico, diarreia cronica,
esteatorreia, ascite, fibrose hepatica, cirrose, colicistite, colelitiase e colestase. As complicacbes
mais comuns sdo diabetes, dores abdominais, desnutricdo, anemia, hipovitaminose,
hipoproteinemia, deplecdo salina, alcalose metabdlica, edema, constipacdo, prolapso retal e
ileo meconial (RIBEIRO; RIBEIRO; RIBEIRO, 2002).

Apesar de incuravel, nas ultimas décadas houve um avancgo expressivo na conducdo do
diagnodstico e do tratamento dessa doenca, o que tem proporcionado efetivo aumento na
sobrevida e melhoria na qualidade de vida dos pacientes. No Brasil, esta disponivel uma ampla
cobertura para a triagem neonatal da FC, além de inimeros centros publicos de referéncia para
FC, localizados por quase todos os estados da Unido (RIBEIRO; RIBEIRO; RIBEIRO, 2002; BOYLE,
2003; ONG; RAMSEY, 2015; STOLTZ; MEYERHOLZ; WELSH, 2015; GBEFC, 2018).

O reconhecimento da QV dos pacientes, diante de questdes sociais, psicoldgicas, fisicas,
e de suas expectativas no contexto em que estd inserido, proporciona o estabelecimento de
planos de cuidado personalizados e qualificados (MODI et al., 2010; COHEN, 2011). Dessa
forma, percebe-se aQV da pessoa com FCvem se consolidou como uma questao a ser articulada
na pratica clinica e na producdo de conhecimento (SEIDL; ZANNON, 2004).

Tendo em vista a ampla quantidade de pesquisas, atualmente, publicadas sobre a QV em
pacientes com FC, a Revisdo Integrativa destaca-se como uma ferramenta de sintese necessaria
para a busca de um consenso cientifico que norteie a tomada de decisdo e favoreca as
mudancas na pratica clinica e no cuidado a esses pacientes (BENEFIELD, 2003). Contudo,
observa-se que esse método ainda é pouco desenvolvido, especialmente em algumas profissdes
da satde (MENDES; SILVEIRA; GALVAO, 2008), que lidam cotidianamente com esses pacientes.

Dados do Ministério da Saude apontam que a incidéncia de FC esteja em torno de
1:10.000 nascidos-vivos, o que reforca ainda mais a importancia dessa tematica, por tratar-se
de uma doenca grave, multissistémica, incuravel, de tratamento complexo, geradora de danos
progressivos a salde e de custos elevados a qualidade de vida de pacientes-cuidadores e
financeiros aos sistemas de satude (BRASIL, 2019).

Nesse contexto, a presente Revisdao Integrativa objetivou buscar consenso na literatura
gue subsidie a assisténcia a saude de criangas com FC, com foco no conhecimento sobre a QV
do binémio paciente-cuidador.

2 METODOLOGIA

Este estudo utilizou a Revisao Integrativa da literatura como forma de sintetizar e analisar
publicacGes sobre as tematicas FC e QV em busca de consenso cientifico que norteie a tomada
de decisdo e as mudancas na pratica de cuidado em satde do binG6mio paciente-cuidador.

Para levantamento dos artigos publicados na literatura, construiu-se uma expressao de
busca com o auxilio das ferramentas de busca avancada e filtros da Biblioteca Virtual em Saidde
(BVS). Foram escolhidos como indexadores a Literatura Cientifica e Técnica Latino-Americana e
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do Caribe em Saude (LILACS) e o Sistema Online de Busca e Analise de Literatura Médica
(MEDLINE). Como limites da pesquisa, foram selecionadas as publicacdes referentes ao tema,
cujas quais envolviam criancas, publicadas entre os anos de 2005 e 2021, em portugués,
espanhol e inglés. Assim, formou-se a seguinte expressdo de busca: "Qualidade de vida" AND
"fibrose cistica" AND (instance:"regional") AND (db:("MEDLINE" OR "LILACS") AND limit:
("child")) AND (instance:"regional”) AND (instance:"regional”) AND ( year cluster:(2005" OR
"2006" OR "2007" OR "2008" OR "2009" OR "2010" OR "2011" OR "2012" OR "2013" OR "2014"
OR “2015” OR “2016” OR “2017” OR “2018” OR “2019” OR “2020” OR “2021”)).

Como critérios de inclusdo, foram selecionadas as pesquisas pautadas em questionarios
de avaliacdo da QV (especificos ou genéricos) ou qualitativas e que tivessem entre os
participantes criancas com idade inferior a 12 anos com diagndstico de FC. Por outro lado, foram
excluidos do estudo os artigos cientificos envolvendo ensaios clinicos e/ou avaliacdo de
tratamentos (medicamentosos e cirurgicos), as dissertagdes, as teses e os artigos de validacdo
ou adaptacdo linguistica. Por antagonismo aos critérios de inclusdo, foram excluidos estudos
exclusivamente com pessoas com mais de 12 anos e aqueles com metodologia quantitativa nao
associada a questionarios de QV.

3 RESULTADOS

A partir da expressao de busca, foram identificados 169 artigos na BVS. Houve repeticdes
de sete artigos e perda de 12 artigos. As perdas ocorreram em virtude de estarem em idiomas
diferentes dos trés padronizados para o estudo (portugués, inglés e espanhol) ou indisponiveis
para leitura. Dessa forma, restaram 150 artigos para serem avaliados quanto a sua pertinéncia
com o estudo proposto. Destes, foram incluidos 23 e excluidos 127 na presente pesquisa. A
distribuicdao dos artigos encontrados, por indexador, volume de artigos repetidos, perdidos,
incluidos e excluidos sdo exibidos na Tabela 1.

Tabela 1. Relagdo dos artigos encontrados pela expressdo de busca, perdidos e incluidos no
estudo, segundo os indexadores selecionados, nimero absoluto (N) e porcentagem (%)

Artigos Artigos Artigos Artigos

Indexador AR Repetidos | Perdidos | Incluidos Excluidos
Encontrados

N % N % N % N %

MEDLINE 157 3,8 |11 | 7,1 |20 | 12,7 | 120 | 76,4

6
LILACS 12 1 8,3 1 8,3 3 |25,0 7 58,3
Total 169 7 | 12,1 (12 | 154 | 23 | 37,7 | 127 | 76,4
Fonte: os autores, 2022.

O indice de perda, calculado pela razdo entre o total de artigos perdidos vezes 100, e o
total de artigos ndo repetidos encontrados, foi de aproximadamente 7,5%. J4 o indice de
aproveitamento, calculado pela razdo entre total de artigos incluidos na pesquisa vezes 100, e
o total de artigos disponiveis para analise, foi de 15,7%. Assim, entende-se que as perdas nao
inviabilizaram o estudo.

Os quadros 1 e 2 apresentam os artigos incluidos a partir dos indexadores MEDLINE e
LILACS, os quais foram lidos integralmente e os dados foram apresentados, respectivamente,
por autores, objetivos, metodologias e principais resultados.
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Quadro 1: Apresentacdo dos artigos disponiveis no indexador MEDLINE, segundo autores, objetivos, metodologia e principais resultados

Autores

Objetivos

Metodologia

Principais Resultados

Arrington-
Sanders et al.,
2006

Determinar as diferencas na
autopercepcao de QV entre
adolescentes de sexo diferentes.

Estudo transversal comparando entre
resultados de duas pesquisas utilizando o
Questionario de Saude para Criancas.

Adolescentes do sexo feminino mostraram
resultados menores nos dominios: saide mental,
saude global e percepcdes quanto a saude.

Thomas et al.,
2006

Avaliar a QVS de criancgas e
adolescentes de dois servicos de
tratamento da FC.

Estudo transversal utilizando dois
instrumentos de coleta de dados:
Questionario de QV para criangas e o
Questionario de FC.

A reducdo da funcdo pulmonar afeta
negativamente a qualidade de vida;
Pais apresentam uma percepc¢ao reduzida quanto a
QV dos filhos.

Rozov et al.,

Avaliar a QVS entre pacientes
brasileiros com FC antes e apds

Estudo longitudinal com 89 pacientes com
FC e seus cuidadores, os quais

O uso da enzima foi eficiente para melhorar a QV

2006 um ano de uso de uma enzima responderam o Questionario Revisado de ao longo do primeiro ano de tratamento.
pulmonar. FC ao longo de um ano.

N3do houve diferenca entre os grupos para
depressao, comportamento perturbador e

Estudo transversal com uso do Beck Youth P ’ P - P

. - autopercepgao;

Bregnballe, Comparar o bem-estar entre Inventories para estudar depressao, .. . ,
. . . Niveis mais elevados de ansiedade foram

Thastum, pacientes com FC e um grupo ansiedade, raiva, comportamento

Schiotz, 2007

controle.

perturbador e autopercepg¢do em criangas
com FC.

mensurados entre os pacientes com FC,
especialmente entre os meninos;
Meninas com FC apresentaram raiva menor que o
grupo controle.

Quittner et
al., 2009

Examinar os efeitos da situacao
socioecondmica e QV em
pacientes com FC, desde a infancia
até a idade adulta.

Estudo transversal utilizando o banco de
dados Estudo Epidemioldgico da FC e um
guestionario de QVS.

A baixa condi¢do socioeconémica foi associada a
reducdo da QV em saude em criangas, cuidadores e
adultos na maioria dos dominios;

O maior prejuizo na QV esta relacionado com a
condicdo emocional e a funcao social.

Driscoll et al.,,
2009

Avaliar as taxas de depressdo e
ansiedade do cuidador e as
relacdes entre esses sintomas e a

Estudo transversal com cuidadores de
criangas com FC que responderam

As taxas de depressao e ansiedade sao elevadas
entre os cuidadores, sendo a ansiedade a mais
frequente;
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QV do cuidador de pacientes com
FC.

guestionarios que avaliam trés sintomas
depressivos e ansiosos e QV do cuidador.

A medida que ansiedade e depressdo aumentam, a

QV diminui.

Modi et al.,
2010

Verificar melhora na QV de
pacientes apods antibioticoterapia
intravenosa para tratamento de
exacerbacdes pulmonares em
pacientes com FC.

Estudo prospectivo com uso dos
guestionarios especificos para FC em
criangas e adolescentes (6 a 18 anos).

O uso de questionarios especificos se mostrou
mais sensivel a mudancas na QV;
Reconhecer a QV dos pacientes é importante para
a decisdo clinica e para evoluir para novos
tratamentos.

Tibosch et al.,
2011

Coletar dados sobre a QV em
criangas sauddaveis e comparar aos
resultados obtidos em pacientes
com FC.

Aplicacdo do Questionario de QV em
salde em criancas e adolescentes
saudaveis.

Criancas e adolescentes saudaveis ndo atingiram
niveis maximos de QV;
E preciso compreender os fatores contextuais ndo
relacionados a FC (idade, género e maturagao)
para prover um cuidado aos pacientes.

Tluczek et al.,
2011

Examinar a relacdo entre saude
pulmonar e QV em satde em
pacientes com FC

Estudo longitudinal avaliou pacientes com
FC (8 a 18 anos) e grupo controle. Os
participantes responderam a um
Questionario de FC e de QV em salde em
trés datas, ao longo de dois anos.

A triagem neonatal ndo ofereceu beneficios para
QV em saude;

Ndo foram observadas alteracGes da QV em saude
nos dois anos de estudo, mesmo diante de
melhoras na condi¢dao pulmonar;

Apenas o dominio social mostrou alteragédo entre
adolescentes com FC.

Simon et al.,
2011

Avaliar a satisfagdo do corpo em

relacdo a adesdo nutricional e a

QV em saude entre jovens com
FC.

Estudo transversal com 54 jovens (9-17
anos) com FC utilizando o Questionario
Revisado de FC, Escala de Avaliacdo da
Imagem e Recordatério Alimentar 24
horas.

Pacientes do sexo feminino apresentaram menores
escores relacionados ao estado emocional e ao
comportamento incompativel com os objetivos do
tratamento nutricional.

Driscoll et al.,,
2012

Demonstrar o uso do Modelo de
Interdependéncia Parceiro-Ator
(MIPA) nas relagGes entre criancgas
com FC e seus cuidadores.

Aplicacdo de Questionario de Qualidade
de Vida relacionada a Saude (QVS) em 29
criancas e seus cuidadores

A QV das criancas e dos cuidadores sdo afetados
pela ansiedade de cada um, sendo que a ansiedade
dos cuidadores nao influenciou significativamente

a QV das criangas.
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Groeneveld
etal., 2012

Determinar a associagao entre os
dominios da QV com sinais vitais e
avaliar a concordancia entre as
criangas e seus pais para os
dominios da QV.

Estudo transversal com a aplica¢do do
Questionario de QV em criangas e
adolescentes (6 a 17 anos) com baixa ou
moderada severidade de FC.

Idade e sexo influenciam nas percepc¢des sobre QV;
As criancas sao afetadas em menor grau pelo
tratamento da doenca quando comparadas aos
pais.

Tluczek et al.,
2013

Examinar a convergéncia entre a
QV relatada por pacientes com FC
em comparagao com a reportada
pelos seus pais e medidas
pulmonares objetivas.

Estudo transversal com 92 criangas e
adolescentes (8 a 18 anos) e seus pais por
meio do Questiondrio de FC e do
Questionario de QVS

A QV referida pelos pacientes é melhor que a
referida pelos seus pais;
Foram observadas diferencas entre os sexos para o
dominio disturbio emocional;
Ha mais concordancia quanto a QV entre
adolescentes e seus pais do que entre criancas e
seus pais.

Bodnar et al.,
2014

Avaliar os fatores que afetam a QV
em pacientescomFCe a
concordancia entre o nivel de QV
entre as criangas e seus pais.

Estudo transversal de avaliacdo da QV em
59 pacientes (8 a 30 anos) com FC por
meio do Questiondrio Revisado de FC. Os
pais responderam um questionario
socioecondmico e de habitos de vida.

O nivel educacional e a presenca de doencas
cronicas dos pais ndo afetaram a QV dos filhos;
Desnutricdo, hospitalizagdo e infecgbes
pulmonares recorrentes influenciam na QV dos
pacientes;

Percepcgdes sobre a qualidade de vida sdao
diferentes entre pais e pacientes.

Chanetal.,
2016

Analisar a incidéncia e o impacto
da rinossinusite cronica (RSC) na
QV de uma coorte de criancas
com FC.

Estudo de coorte utilizou instrumento de
QV nasosinusal pediatrico validado
(Sinonasal-5-SN-5);

Foi realizada andlise estatistica para
avaliar a relacdo entre caracteristicas
demograficas e respostas da pesquisa.

A incidéncia de RSC sintomatica no grupo avaliado
foi alta, entretanto o impacto na qualidade de vida
foi relativamente baixo entre as criangas com FC;
Uso de escalas padronizadas, como as de critérios
diagndsticos e de QV validadas, pode ser util para
as decisOes de encaminhamento e de gestao.

Chevreul et al.
2016

Produzir dados sobre economia,
sobrecarga e qualidade de vida
relacionada a saude (QVRS) de

Estudo transversal em criancas e adultos
com FC em oito paises europeus;
Os participantes preencheram um
guestionario sobre caracteristicas

A fibrose cistica esta associada a um custo
econdmico elevado, que é dominado por custos de
salide em adultos e custos informais diretos em

criangas ndo relacionados a saude;
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pacientes com FC e seus
cuidadores na Europa.

sociodemograficas, uso de servicos de
salde e presenca de um cuidador;
Foram calculados custos unitarios de cada
pais participante;
O cuidador principal respondeu o
guestionario sobre suas caracteristicas,
QVRS e sobrecarga.

Devido ao peso dos cuidados informais da FC na
despesa total, especialmente em criangas, sugere-
se que pesquisas futuras sejam desenvolvidas para

avaliar o 6nus econdmico da FC de forma
prospectiva e a gravidade, de modo a permitir uma
analise mais precisa.

Senses-Ding
etal. 2018

Avaliar transtornos psiquiatricos,
depressao e ansiedade e QV em
criancas e adolescentes com FC e
comparar com criangas com
bronquiectasias nao fibrocisticas
(ndo FC) e controles saudaveis.

Estudo transversal com 103 criangas e
adolescentes (7-16 anos, 35 FC, 28
bronquiectasias ndo FC e 40 saudaveis);
Foram utilizados os questionarios de
avaliacdo: The Schedule for Affective
Disorders and Schizophrenia for School
Aged Children (K-SADS), The Child
Depression Inventory (CDI), os Inventarios
de Ansiedade Trago-Estado para Criangas
(IDATE-C) e o Inventario Pediatrico de
Qualidade de Vida (PedsQL)-C.

Os autores concluiram que a FC esta associada a
uma pior qualidade de vida na infancia;

Para melhorar a QV na FC, as condic¢oes
psiquiatricas de criancas e adolescentes precisam
ser levadas em consideracao e seu
acompanhamento e tratamento requerem uma
abordagem de equipe multidisciplinar.

Santana et
al., 2020

Identificar a associacdo entre QV,
capacidade funcional e estados
clinico e nutricional de criancgas

e adolescentes com FC.

Estudo transversal com participantes de
08-18 anos com FC;

Utilizou-se questiondrio para avaliar QV na
FC; avaliacao da capacidade funcional e do
estado nutricional pelo Teste de
Caminhada dos 6 Minutos (TC6M) e da
Forca de Preensdo Manual (FPM); dos
percentis de estatura para aidade e do
indice de Massa Corporal (IMC) para a
idade; e da Prova de Funcdo Respiratodria,
respectivamente.

O estudo mostrou que os participantes
apresentaram boas condig¢des clinicas e valores
satisfatorios de capacidade funcional e de QV;
Os resultados sdo importantes, pois reforcam que
a avaliacdo da QV de criangas e de adolescentes
com FC pode ser importante para a pratica clinica
no manejo do tratamento.
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Comparar e caracterizar a QVRS
informada pelos pais e pela
crianga e analisar as associagoes

Estudo multicéntrico (Australasian Cystic
Fibrosis Bronchoalveolar Lavage
(ACFBAL)), com criangas de cinco anos e
seus pais, 0s quais responderam ao
questionario. O estudo investigou a

Ndo houve diferencas na QVRS entre criancas
randomizadas para terapia direcionada ao LBA ou
terapia padrdo no estudo ACFBAL;

A QVRS analisada pelos pais é diferente da QVRS
daquela analisada pela crianca;

inventdrio de FC de QV pediatrica
gastrointestinal, o CF-PedsQL-Gl
em versdo reduzida.

efeitos do uso do aplicativo na qualidade
de vida relacionada ao trato
gastrointestinal.

Cheney etal., com os resultados clinicos aos . L L . .
y . . terapia de FC dirigida por lavado Os relatérios de QVRS de pais e filhos fornecem
2020 cinco anos de idade. ~ . ~ .
broncoalveolar (LBA) versus padrdo. Os informacdes diferentes e complementares;
pais responderam aos questionarios Uma versao pré-escolar do CFQ-R é necessdria
Pediatric Quality of Life Inventory (PedsQL | para caracterizar com precisdo a QVRS em criancgas
TM) e Cystic Fibrosis Questionnaire- pequenas com FC e entender as relagdes com os
Revised (CFQ-R) para avaliar a QVRS. resultados de saude.
. N Foi realizado um ensaio clinico Os resultados sugerem que o uso do aplicativo
Investigar o uso de um aplicativo . . A . .
e intervencionista multicéntrico prospectivo MyCyFAPP pode melhorar a QV relacionada ao
especifico de FC na QV . . . . )
. de seis meses com 171 pacientes com FC trato gastrointestinal de criancas com FC;
relacionada ao trato . . . .
Boonetal., . . . com idades entre 2 e 18 anos, de seis Essa ferramenta pode ajudar os pacientes a
gastrointestinal, medida pelo . ;
2020 centros europeus para FC, para analisar os melhorar o autogerenciamento quanto aos

cuidados com a terapia de reposi¢cdo de enzimas
pancreaticas, especialmente para aqueles com
sintomas gastrointestinais consideraveis.

Fonte: os autores, 2022.
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Quadro 2: Apresentac¢do dos artigos disponiveis no indexador LILACS segundo autores, objetivos, metodologia e principais resultados

Autores

Objetivos

Metodologia

Principais Resultados

Pizzignacco et al.,
2006

Investigar o processo de socializacdo
de criancas e adolescentes com FC.

Estudo descritivo e exploratdrio, de
abordagem qualitativa (entrevista
aberta), que incluiu criancgas e
adolescentes de 7 a 18 anos.

Maioria dos pacientes realiza autocuidado e busca
independéncia;
Existe constrangimento e vergonha durante a
insercao escolar;
O tratamento perturba o cotidiano dos pacientes.

Cohenetal., 2011

Avaliar a QV dos pacientes com FC
acompanhados em um centro de
referéncia em atendimento a
pessoas com FC.

Estudo transversal com criancgas,
adolescentes e adultos-jovens (6 a 27
anos) por meio de questionario.

Pacientes entre 6 e 14 anos apresentam QV
satisfatoria em todos os dominios;
Criangas com quadros mais graves apresentam
insatisfacdo quanto a condicdo social e ao sistema
respiratorio;

Os pais apresentaram uma percepg¢ao pior em
relacdo a QV dos filhos.

Donadio etal., 2013

Avaliar a densidade mineral dssea
de criancas e adolescentes com FC e
correlaciona-la com possiveis
variaveis intervenientes.

Estudo transversal com criangas e
adolescentes de 6 a 18 anos com o
uso de Questionario de Qualidade de
Vida de Fibrose Cistica, dentre outros
métodos.

Os menores escores obtidos com o questionario
estdo relacionados ao peso e a vitalidade;
Nao foi observado relagdo entre densidade

mineral éssea e QV.

Fonte: os autores, 2022.
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4 DISCUSSAO

A Revisdo Integrativa proposta buscou encontrar consenso na literatura que subsidie a assisténcia a
saude de criancas com FC, com foco no conhecimento sobre a QVS do bindmio paciente-cuidador.

Chamou a atencdo, inicialmente, quando da analise dos resultados, o volume expressivamente maior
de artigos na literatura internacional em relagdo ao encontrado em periddicos nacionais. Apesar disso,
percebeu-se a existéncia de instrumentos validados para a realidade brasileira para afericdo da QVS (AIRES
et al., 2011; ARAUJO et al., 2014; SANTANA et al., 2020) e QV especifica para pacientes com FC (ROZOV et
al., 2006; SANTOS et al., 2013, BOON et al., 2020; CHENEY et al., 2020; SANTANA et al., 2020). Assim,
compreendeu-se que ainda ha a necessidade de desenvolvimento de mais pesquisas relacionando a FC e QV
considerando as dimensdes espaciais, contextuais, sociais e culturais existentes no Brasil.

Em relacdo a avaliagdo da QV dos pacientes com FC, apenas a pesquisa de Pizzignacco et al. (2006)
usou metodologia qualitativa, a qual verificou as percepcdes e sentidos construidos pela crianca e seus
cuidadores em relacdo ao processo de saude-doenca-cuidado. As demais pesquisas incluidas tiveram
metodologia quantitativa.

Observou-se uma predominancia do uso de questionarios genéricos de QV (ARRINGTON-SANDERS et
al., 2006; ; THOMAS et al., 2006; QUITTNER et al., 2009; SIMON et al., 2011; TIBOSCH et al., 2011; DRISCOLL
et al., 2012; GROENEVELD et al., 2012; BODNAR et al., 2014) que sdo, em geral, menos sensiveis quanto as
alteracGes de uma doenca especifica (por exemplo, sintomas digestivos e respiratdrios), ao contrario de
questionarios especificos (por exemplo, os de FC, que sdo mais capazes de determinar problemas
comumente apresentados por pessoas com esta doenga especifica, como sintomas respiratérios,
desempenho de papéis e disturbios alimentares). Do total, apenas seis estudos utilizaram questiondrios
especificos para FC (ROZOV et al., 2006; MODI et al., 2010; SIMON et al., 2011; TLUCZEK et al., 2011; TLUCZEK
et al., 2013; BODNAR et al., 2014).

Modi e colaboradores (2010) encontraram que o uso de questionarios especificos para FC aumenta a
sensibilidade aos impactos provocados pela doenca na QV das pessoas acometidas. Além disso, os autores
reforcam que praticas de cuidado estabelecidas por profissionais de saide podem ser auxiliadas com o
conhecimento sobre os impactos do tratamento e da doenca sobre a QV.

O uso de escalas padronizadas também tem auxiliado profissionais na conducdo do tratamento de
pacientes com FC. Assim, Chan et al. (2016) avaliaram a QV em pacientes com rinossinusite crénica (RSC) e
observaram que, apesar de a incidéncia de RSC sintomatica no grupo com FC ter sido alta, o impacto na
qualidade de vida foi relativamente baixo entre as criangas com fibrose cistica. Com o estudo, os autores
puderam concluir também que a padronizacdo de escalas clinicas de FC associadas as pesquisas de QV
validadas auxiliam nos consensos diagndsticos e podem ser Uteis para as decisdes de encaminhamento e de
gestao.

Avancos tecnoldgicos sdo fundamentais para auxiliar pessoas com FC a melhorar sua QV e aumentar
a sobrevida (LOPES-PACHECO, 2020). Nesse sentido, um estudo europeu, testou uma tecnologia diferente,
um aplicativo MyCyFAPP em 171 pacientes com FC, com o objetivo de melhorar a QV relacionada ao trato
gastrointestinal. Os resultados sugerem que o uso do aplicativo foi capaz de melhorar o autogerenciamento
da terapia de reposicdo de enzimas pancreaticas, especialmente para aqueles pacientes com sintomas
gastrointestinais mais graves (BOON et al., 2020).

Os estudos revelaram também que a autonomia e a maturidade dos pacientes trazem
responsabilidades e preocupacdes que influenciam negativamente sobre a QV (TIBOSCH et al., 2011). Nesse
trajeto de amadurecimento, a insercdo escolar parece ser um ponto importante de influéncia sobre a QV,
uma vez que o momento é acompanhado por constrangimento e vergonha dos pacientes com FC, devido a
necessidade de cuidados constantes que perturbam o cotidiano (PIZZIGNACCO et al., 2006). Assim, de
acordo com Senses-Ding e colaboradores (2018), para melhorar a QV na FC, as condi¢des psiquiatricas de
criancas e adolescentes devem ser consideradas e seu acompanhamento e tratamento requerem uma
abordagem de equipe multidisciplinar.
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Além de conhecer os impactos provocados pela FC, é preciso compreender a existéncia de diferencgas
associadas a idade e ao género relacionadas a QV para a promog¢ao do cuidado adequado (TIBOSCH et al.,
2011; BODNAR et al., 2014). Nesse contexto, a presente revisdo identificou que a QV das criangas é menos
afetada pela doenca e pelo tratamento quando comparado a dos adolescentes, o que parece decorrer da
propria percepcao reduzida dos mais jovens em relagdo a vida, as expectativas quanto ao futuro e a inser¢ado
mais restrita ao contexto sociofamiliar (ARRINGTON-SANDERS et al., 2006; PIZZIGNACCO et al., 2006;
GROENEVELD et al., 2012; TLUCZEK et al., 2013).

Existem ainda diferencas na QV relacionadas ao género (GROENEVELD et al., 2012). Percebeu-se que
o género feminino obteve piores resultados na avaliacdo da qualidade de vida, afetando os dominios
emocionais, de saude global e percepg¢des quanto a salide (ARRINGTON-SANDERS et al., 2006; BREGNBALLE;
THASTUM; SCHI@TZ, 2007; SIMON et al., 2011). Em complemento, no estudo de Bregnballe, Thastum e
Schigtz (2007), ao estudar o bem-estar entre pacientes com FC, os autores perceberam que os niveis de
ansiedade sdo elevados entre os adolescentes com a doenca, sendo mais evidentes entre os meninos.

Outro ponto frequente de discussdo na associacao entre QV e FC sdo as diferengas entre as percepgoes
de pais ou cuidadores e a QV das criancas e adolescentes com FC. Em geral, a QV percebida pelos pais e
cuidadores de criangas tende a ser pior do que a percebida pelos filhos (THOMAS et al., 2006; COHEN et al.,
2011; DRISCOLL et al., 2012; GROENEVELD et al., 2012; TLUCZEK et al., 2013; BODNAR et al., 2014; CHENEY
et al., 2020). Contudo, apesar de oferecerem informacées diferentes, os relatérios de QVRS de pais e filhos
sdo complementares (CHENEY et al.,, 2020). Quando comparado a percepcdo quanto a QV entre
adolescentes e seus cuidadores, ja existe uma maior aproximagao entre as respostas (TLUCZEK et al., 2013),
reforcando a ideia de que a compreensao sobre a vida adquirida com a idade influencia na percep¢do da QV.

Ndo houve concordancia quanto a influéncia de padrdes clinicos relacionados a FC (condicdo
pulmonar e densidade mineral dssea) sobre a QV (THOMAS et al., 2006; TLUCZEK et al., 2011). Por outro
lado, ficou evidente a influéncia de fatores emocionais, como a ansiedade e depressdo (DRISCOLL et al.,
2009; BREGNBALLE; THASTUM; SCHI@TZ, 2007; SIMON et al., 2011; DRISCOLL et al., 2012), sendo que a
ansiedade dos cuidadores e o tratamento da doenca nao influenciou significativamente a QV das criangas
(DRISCOLL et al., 2012).

Fatores contextuais mostraram-se relevantes na determinacdo da QV (PIZZIGNACCO et al., 2006;
QUITTNER et al., 2009; COHEN et al., 2011; TIBOSCH et al., 2011). Além da idade, o género e a maturidade,
(discutidos anteriormente), a condi¢cdo socioeconOmica, a inser¢do escolar, o desenvolvimento de praticas
de autocuidado e a condicdo social se mostraram importantes fatores que influenciam na QV de criancas e
adolescentes com FC nos estudos analisados (PIZZIGNACCO et al., 2006; QUITTNER et al., 2009; TIBOSCH et
al.,, 2011; TLUCZEK et al., 2011; CHEVREUL et al.,, 2016; BOON et al., 2020). O reconhecimento e a
compreensao das questdes sociais que envolvem o paciente, portanto, sdo relevantes para determinacao de
praticas qualificadas e humanizadas de cuidado (TIBOSCH et al., 2011).

Observou-se que pacientes com quadro leve e moderado de FC apresentaram QV satisfatéria (COHEN
et al., 2011), além disso, criancas e adolescentes saudaveis ndo atingiram niveis maximos de QV (TIBOSCH
et al., 2011). Pontua-se, assim, que, apesar da importancia atribuida ao reconhecimento da QV, a mesma
pode estar proxima a de pessoas saudaveis, especialmente entre as criancas.

O presente estudo ndo estd isento de limita¢des. Primeiro, tem-se o tamanho pequeno da amostra,
sobretudo pelas perdas de artigos que ndao puderam ser recuperados online, o que, entretanto, nao
inviabilizou o estudo. Segundo, ha uma baixa quantidade de estudos brasileiros encontrados sobre o tema,
o que prejudica a generalizacdo dos achados para a realidade nacional. Em terceiro lugar, outra limitacdo se
deve ao fato de os autores deste artigo ndo terem encontrado um nimero grande de amostras de trabalhos
que tivessem aplicado questionarios especificos de FC, os quais sdo mais sensiveis aos impactos provocados
pela doenga na QV.
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5 CONCLUSOES

Através da metodologia proposta foi possivel perceber que existe na literatura um consenso de que
pacientes com FC apresentam reducdo na QV com o avancar da idade, sendo mais pronunciada no sexo
feminino. Outro consenso é que a percepgao de pais e cuidadores em relacdo a QV das criangas é diferente
e que essa diferenga reduz com a idade, possivelmente devido ao aumento da ansiedade e das expectativas
do paciente quanto a vida.

Verificou-se que ndo houve consenso na literatura de que a melhora ou o agravamento do quadro
clinico relacionado a doenca interfira diretamente sobre a QV, sendo mais significativas as questdes sociais
e contextuais relacionadas ao paciente.

Dessa forma, a qualificacdo do cuidado em salde deve pautar-se pela compreensdo dos
determinantes sociais da saude relacionados ao contexto de cada paciente para a instituicdo de cuidados
humanizados. Nessa mesma ldgica, a assisténcia por equipe multiprofissional deve ser uma estratégia com
perspectivas de sucesso, principalmente ao deslocar a reflexdo das praticas clinicas para questdes
contextuais que envolvam o biné6mio paciente-cuidador.

A metodologia de Revisdo Integrativa da literatura foi util ao apresentar um consenso sobre
guestdes que envolvem a QV do paciente com FC e as percepg¢des familiares. Contudo, pontua-se a
necessidade de mais pesquisas que abordem essa tematica na realidade brasileira a partir de questionarios
especificos para FC.
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