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A FIBROSE CISTICA NO BRASIL: REVISAO DE LITERATURA

CYSTIC FIBROSIS IN BRAZIL: LITERATURE REVIEW

RESUMO: Este trabalho cientifico de natureza bibliografica tem o objetivo de abordar
diferentes conhecimentos relacionados a fibrose cistica no Brasil, da qual foi realizada
atraves de extensas pesquisas, com o objetivo de identificar e compreender melhor a
doenca. Assim, trata-se de encontrar maneiras de entender melhor o porqué que existem
tantas dificuldades e obstaculos relacionados a ela, abordando desde o tratamento dos
pacientes até consequéncias que existem para 0s pacientes e também as familias,
enfatizando a responsabilidade da sociedade para com estas pessoas, evidenciando-se que

negligenciar estas pessoas também equivalente a conseguir falhar comtodos.

PALAVRAS-CHAVE: Fibrose Cistica. Mucoviscidose. Doenca.

ABSTRACT: This scientific work of bibliographical nature aims to address different
knowledge related to cystic fibrosis in Brazil, which was conducted through extensive
research, in order to identify and better understand the disease. So, it’s about finding ways to
better understand why thereare so many difficulties and obstacles related to it, addressing
from the treatment of patients to the consequences that exist for patients and also families,
emphasizing society’s responsibility to thesepeople, showing that neglecting these people

is also equivalent to failing everyone.

KEYWORDS: Cystic Fibrosis. Mucoviscidosis. IlIness.
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1 INTRODUCAO

A Fibrose Cistica (FC) é uma doenca genética crbnica que afeta agressivamente o pulméo,
pancreas e o sistema digestivo do infectado, que faz com que a pessoa produza um muco muito mais
denso que o normal, podendo levar o individuo a Obito, porém, com avanco das pesquisas a
expectativa de vida dos pacientes tem aumentado, o que nao diminui a preocupacdo, nem a
gravidade da doenca, mas é um fator que tem oferecido muitas esperancas e boas expectativas, tanto
para médicos e pesquisadores, quanto para os pacientes e familiares (ABRAM, 2022).

Desse modo, por se tratar de uma doenca genética que pode afetar os individuos de maneiras
completamente diferentes € preciso que as familias com historico de fibrose e com o diagnostico
positivo para ela, possa receber e procurar um tratamento médico continuo, j& que esta é uma
situacdo em que o quadro médico pode mudar, negativamente, facilmente devido a uma ma-
alimentacdo, falta de exercicio, de vitaminas ou qualquer outra irregularidade no organismo
(PEREIRA, 2022).

Assim, a FC é um problema que atinge a sociedade de maneiras diferentes, ja que ela pode

ter diferentes efeitos no paciente, podendo inclusive existir casos de pessoas que nunca a
desenvolveram seriamente, mas que passaram geneticamente aos seus filhos, e que muitas vezes
por nédo ter apresentado sintomas graves, tais pacientes subestimam a doenca, podendo afetar os
seus filhos e familiares de maneira muito mais severa, ja que cada caso médico apresenta um
sintoma diferente, fatores que acabam agravando a situacao e gerando mais mortes (BRASIL, 2008).

Isto €, apesar de seu uma doenca rara, ela ainda tem uma enorme influéncia negativa no
ambito da salde publica, dos quais sdo decorrentes de muito fatores diferentes, como a dificuldade
de identificacdo da doenca, 0s processos de tratamentos e seriedade que eles sdo tratados tanto pelos
pacientes e médicos, como pelos familiares, além da falta de informacdo e de pesquisas
significativas sobre o assunto, o que dificulta ainda mais o tratamento e prejudica significativamente
a vida do paciente (BRASIL, 2022).

Dessa maneira, 0 objetivo dessa pesquisa foi buscar formas de investigar os incentivos, 0s
problemas e desafios que os pesquisadores, que se propdem a trabalhar o assunto, enfrentam e quais
seriam as melhores maneiras de superar essas dificuldades, provocando uma analise sobre os dados
e pesquisas sobre o assunto.

Identificando as principais causas e sintomas referentes a FC, dos quais sdo um fator genético
transferido pelos genes dos pais, dos quais podem ser apenas transmissores da doenca ou podem ser
afetados pelos sintomas, e verificar quais tratamentos sdo mais utilizados no pais, analisando as

caracteristicas mais marcantes do transtorno, se atentando as suas manifestacdes clinicas mais
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comuns, buscando a anélise de como a doenga funciona e as suas caracteristicas, além de e entender

e desconstruir preconceitos relacionados a fibrose.

2. METODOLOGIA

Este trabalho se trata de uma pesquisa bibliografica documental, com abordagem
quantitativa, qualitativa, da qual foi baseada em artigos ja escritos sobre a doenga, cujo objetivo foi
maximizar a pesquisa realizada no centro universitario UniNovaFapi, da cidade de Teresina — Piaui.

Sendo baseado em livros, artigos cientificos, dos quais tem como a base de dados a Scielo,
E-publicacdes, Biblioteca Virtual em Saude- MS, e a PubMed, preferencialmente, entre os anos de
2007 a 2022, sendo todos no idioma portugués e inglés, utilizando os descritores: Regulador de
Condutancia Transmembrana em Fibrose Cistica — Portugués, e Cystic Fibrosis Transmembrane
Conductance Regulator — Inglés, 1D do descritor: D019005.

Sendo inclusos os artigos cientificos relacionados ao tema nos dias cotidianos, dos quais
foram excluidos o resumo, as teses e as dissertacdes que ndo tinham conexao com o foco da
pesquisa, sendo mantidos apenas as documentacgdes, com validacdo cientifica, que puderam a ajudar
a enriquecer e ampliar as atividades desenvolvidas, visando a somente a utilizacdo daqueles que tem
mantiveram a conexao com o tema e a proposta apresentada pelo aluno.

Desse modo, foram analisadas a hipdtese nula, da qual diz que a Fibrose Cistica - FC,
apresenta-se como uma doenga com pouca informacao e registros na literatura especifica, mantendo
a hipétese alternativa que diz que a FC ndo se apresenta como uma doenga com pouca informacéo
e registros na literatura especifica.

Foram considerados os procedimentos de analise que se consolidaram através da leitura dos
resumos na sua integra e fichados na ficha resumo.

Sendo considerados os riscos, dos quais envolvem o comprometimento dos dados
analisados, j& que se trata de assunto importante para a pesquisa cientifica, sendo entdo preciso se

manter focado nas referéncias bibliograficas e nas teses e teorias que ja tem validacao cientifica.

3 RESULTADOS

Foram utilizados e analisados 22 artigos diferentes, dos quais se destacam 8, cujo o foco foi
0s aspectos da Fibrose Cistica - FC, que ajudaram a compreender os aspectos ndo s6 da doenca e

seus sintomas, mas também os efeitos que ela tende a causar nos familiares e pessoas préximas aos
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pacientes com FC, além de ressaltarem a importancia dos cuidados paliativos e autocuidados para a
diminuicdo do avango da doenca e da conquista da qualidade de vida dos individuos.

Desse modo, foram elaborados 2 quadros, contendo informagdes de 11 artigos, dos periodos
de 2007 a 2022, dos quais apenas 1 foi de 2007 (acrescentado devido a sua importancia singular
para a pesquisa), que trata da absorcao e necessidades de suplementacgéo de vitaminas, 1 de 2008 do
qual aborda aspectos clinicos e nutricionais, 1 de 2011, que trata da fisiopatologia e manifestacdes
clinicas da fibrose cistica. 1 de 2013, que ressalta a necessidade do exercicio fisico para pacientes
com fibrose cistica, 1 de 2014, que trata das dificuldades familiares, 1 de 2015, enfatizando a
experiéncia dos familiares, 1 de 2018 enfatizando aspectos gerais da doenga e 1 de 2022 que define
algumas especificidades da FC, dos quais foram classificados pela denominacéo A, juntamente com
a ordem de colocagéo, baseada na ordem crescente das datas de publicagéo.

Sendo que o primeiro quadro trata da identificacdo dos artigos e o segundo aborda
previamente seus temas e a sua importancia para o desenvolvimento da pesquisa, dos quais foram
apresentados respectivamente como quadro 1 e 2.

Quadro 1: Temas, aspectos e a importancia dos artigos para o desenvolvimento da

pesquisa
ORDEM AUTOR TITULO ANO | FONTE
Al DALCIN. Etal. RAMPON | Absorcdo e necessidades de | 2007 | Scielo
suplementacao de vitaminas.
A2 ROSA. Et al, DIAS, | Fibrose cistica: uma abordagem | 2008 | Scielo
NOBRE, e MORAIS. clinica e nutricional. Revista nutricional
A3 FIRMINDA, Et al, | Fisiopatologia e manifestacBes | 2011 | E-publicacdes
MARQUES, COSTA, | clinicas da fibrose cistica. Revista Hupe
2011.
A4 HAACK, NOVAES. Exercicio fisico e fibrose cistica: | 2013 | BVSMS
uma revisao bibliogréfica. Revista Ciéncia saude.
A5 TAVARES, CARVALHO, | Dificuldades vivenciadas por mées | 2014 | Scielo
PELLOSO. com pessoas de fibrose cistica.
A6 AFONSO, et al, GOMES | Narrativas da experiéncia de pais de | 2015 | Scielo
e MITRE. criangas com fibrose cistica.
A7 BRASIL Fibrose cistica. 2018 | BVSMS
Ministério da saude
A8 ABRAM O que é a fibrose cistica? 2022 | Associacdo brasileira
de fibrose cistica.

Assim, ap0s analisados e compreendidos os dados do quadro 1, foi elaborado um novo
quadro, contendo um breve resumo a respeito das informacdes encontradas, conforme mostra o

quadro 2.
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Quadro 2: Temas, aspectos e a importancia dos artigos para o desenvolvimento da pesquisa

ORDEM
DOS IMPORTANCIA DOS ARTIGOS PARA O DESENVOLVIMENTO DA
OBJETIVO
ARTIGOS PESQUISA.
Absorgéo e As vitaminas A, e D, sdo indispensaveis para tratar as agressdes que doenca
necessidades de | causa no pancreas dos individuos, para aqueles que ainda ndo apresentaram
suplementacdo | problemas, elas se tornam uma medida preventiva, evitando que o avango da
Al de vitaminas. mesma, ja a vitamina a sobrecarga dos pulmdes, além dos ataques da doenca aos
olhos e aos brénquios, e ja a vitamina E, da qual evita o ataque tanto ao pancreas
como também evita possiveis casos de anemia e insuficiéncia de lipidios, porém
esta deve ser utilizada de maneira controlado, do contrério, ela piora a ainda mais o
quadro dos pacientes, pdr fim tem a vitamina K tem uma funcdo importante no
combate aos problemas no péancreas, tem uma acgdo antibacteriana, e previne
doengas hepaticas.

Além disso, também é preciso que o tratamento incluia aspectos como a ingestao
de calcio, evitando possiveis casos de insuficiéncia causada pela dificuldade de
absolvicdo da vitamina D, deve-se ter suplementacdo de Ferro, evitando anemias,
infeccBes e inflamac0es, e de Zinco, do qual é responsavel pelo crescimento fisico
do individuo, e a proliferacdo de doencas autoimunes.

A importancia Trata-se de uma doenca que precisa de suplementacéo regular de vitaminas, pois,
das  vitaminas | elas ajudam a proporcionar aos individuos as condigdes necessarias para fazer com
para a qualidade | que o seu organismo e o sistema imunolégico, funcionem da melhor forma
de vida e bem- | possivel, onde tais aspectos devem ser combinados com exercicios regulares, dos
A2 estar das | quais permitem um controle maior sobre os sintomas da doenca, 0 que pode
pessoas com | prolongar significativamente a vida dos pacientes, contudo, é preciso compreender
Fibrose Cistica. | que a FC tem um alto grau de imprevisibilidade, fator que pode fazer com surja
uma piora abrupta do quadro, por isso, € importante um acompanhamento médico
regular.
Ressaltar as Dependendo da maneira como a doenca se apresenta, podem existir tratamentos
dificuldades de | utilizados de maneira mais frequente, em um dos casos ela pode ja desenvolver
tratamento e as | sintomas graves, dos quais necessitam de transplante e cirurgias imediatas exigindo
crises um acompanhamento médico mais intenso, nesses casos, 0s pacientes ficam
A3 enfrentadas internados devendo estar sob vigilancia constante da equipe hospitalar, para
pelos pacientes | garantir a seguranca dos proprios pacientes, pois, tais casos costumam ser mais
com fibrose | graves e delicados, e estdo atrelados a fatores que vdo além da vontade dos
cistica. médicos, como a necessidade de receber um transplante de 6rgdos compativel com
0 Seu organismo.
Rotina de As pessoas com FC precisam fazer exercicios regulares, ja que os sistemas do
autocuidados, e | organismo tendem a ser afetados, e as pessoas com fibrose tendem a ter problemas
necessidades com sua taxa de gordura, de colesterol, e de glicose, ja que 0 organismo tem
A4 cotidianas para | tendéncia a ficar mais gorduroso naturalmente, gracas as secrecBes espessas €

a eficiéncia do

tratamento.

gordurosas que prépria fibrose causa, fatores que se forem negligenciados podem
causar uma sobrecarga ainda maior no corpo desses individuos, sendo um ato

irresponsavel que pode levar o individuo a obito.
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Dificuldades e | Existe um desamparo muito grande com relacdo a fibrose e as pessoas que sofrem
obstaculos com elas, pois, em muitos casos, 0 paciente ndo tem 0S recursos e meios
enfrentados para | necessarios para seguir um tratamento, fator que ainda tem um agravo pelo

A5 conseguir problema da doenca se apresentar de maneiras diferentes em cada paciente, e isso
tratamento. afeta diretamente os individuos e a sociedade, ou seja, existe uma lacuna entre a

identificacdo da doenca e cumprir do tratamento adequado.

A6 Dificuldades Os pacientes precisam aprender a lidar com determinadas particularidades e
financeiras. exigéncias do tratamento, das quais sdo consideravelmente caras e para piorar,

quase sempre, é realizada sem ajuda e o suporte que precisam dos governantes do
pais, e consequentemente do Estado, fatores que sdo provocados principalmente
pela ignorancia das pessoas sobre as caracteristicas da doenga, 0 que gera
preconceitos e dificulta ainda os tratamentos, dos quais envolvem ndo s6 remédios
caros, mas também alimentacdo, acompanhamento nutricional e até a reposicéo de
vitaminas.

A7 Desafios O tratamento da FC é complexo e envolve uma enorme gama de fatores, exigindo
mentais, dos pacientes ndo s6 muito comprometimento para seguir as dietas e tratamentos,
psicolégicos e | mas ela também exige muito financeiramente deles, ja que é preciso comprar
financeiros. vitaminas, suplementos, realizar exames, fazer terapias e tratamento e tudo isso tem

um custo grande aos pacientes, tanto psicolégicos, emocionais, mas também
econdmicos, o que pode leva-los ao desgaste muito rapidamente.

A8 A importancia Quanto mais cedo for dado o diagnéstico da doenga, mais eficientes e menos
da identificacdo | invasivos serdo os métodos de tratamento, por essa razdo o ministério da salde
da doenca e do | brasileiro faz testes desde o nascimento, um exemplo é o teste do pezinho, que é
tratamento capaz de detectar a doenca desde muito cedo, do qual possui uma baixa taxa de
precoce. erro, e caso alterado deve ser acompanhados do teste de suor, do qual é o mais

eficiente e utilizado no Brasil.
4 DISCUSSAO

A Fibrose Cistica € uma doenca que costuma ser agressiva, principalmente, nos primeiros anos de vida
dos pacientes, da qual tem como caracteristica fazer com que o corpo produza uma secre¢do bem mais espessa
que o normal, provocando alteragdes no processo de eliminacdo, tornando a proliferacdo de bactérias e
infeccbes muito mais frequentes, gerando danos graves no corpo humano, ja que o sistema tem extensas
dificuldades para eliminar esses fluidos (GBFC, 2022).

Desencadeando um enorme complexo de irregularidades no organismo, dois quais afetam
agressivamente o pulmao dos individuos, e caso eles ndo recebam o diagnéstico e o tratamento nos primeiros
sinais de aparicdo da fibrose, o resultado é que ela se apresenta de uma maneira tdo agressiva que
frequentemente leva os individuos a dbito de maneira precoce (GBFC, 2022).

Entretanto, com o avango das pesquisas cientificas, mesmo sob uma significativa dificuldade de
estudo, ja se sabe mais sobre a doenca a ponto de surgirem tratamentos mais eficientes, dos quais podem
prolongar a vida do paciente, do qual inclusive podem aumentar a expectativa de vida dos pacientes para
aproximadamente quarenta anos (SPSP, 2017).

E um dos tratamentos recomendados, envolve a manutencéo da suplementacdo de vitaminas, pois, as
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pessoas com fibrose tém uma dificuldade atipica para obter, das quais sdo ainda mais importantes por causa da

fragilidade do sistema desses individuos, por isso, € preciso que eles tenham um tratamento com vitaminas
para suprir essas necessidades do sistema vitaminas (DALCIN. Et al. RAMPON, 2007; ROSA. Et al, DIAS,
NOBRE, e MORAIIS, 2008; BRASIL, 2015; ABRAM, 2018).

Assim, é que as pessoas com fibrose cistica precisam desenvolver um sistema de autocuidado muito
mais eficiente que o das pessoas, ditas normais, 0 que quer dizer que essas pessoas precisam estar em um
constante acompanhamento médico, ndo devem ficar sem tratamento, portanto, € indispensavel que o corpo
dele esteja mais, em forma, do que o da maioria das pessoas, nesse caso estar saudavel é uma questdo mais
séria e grave, do que dos outros individuos, sendo um fator indispensavel para a sua sobrevivéncia (HAACK,
NOVAES, 2013).

Além disso, existe outro grande problema que é a falta de informacdes e suporte para os familiares e
amigos desses individuos, sendo um fator altamente preocupante ja que estas pessoas ficaram responsaveis
pelo cuidado com estes pacientes e se somado a sobrecarga emocional e psicoldgica com a falta de
informacdo, as consequéncias podem ser desastrosas, pois podem ocasionar um serio agravado do quadro
médico e ainda piora-lo caso ainda seja desenvolvido um dano emocional e psicolégico ( INSTITUTO
UNIDOS PELA VIDA, 2016 ).

Assim, o pais tem tentado desenvolver maneiras mais eficientes de lidar com o problema, dos quais
envolvem pesquisas, tratamentos, diagnosticos e principalmente novos treinamentos e técnicas, das quais sdo
analisadas e transmitidas em congressos e encontros, para que assim 0 assunto possa ser debatido e divulgado
na comunidade médica e para aquela parte da populacdo que deseja saber mais sobre a doenca e as novidades
referentes a ela, possam ter 0 acesso a essas informacgdes, um bom exemplo disso, é o setembro roxo, do qual é

um programa de conscientizacdo nacional sobre a fibrose, criado pelo governo brasileiro (SESA, 2020).

5 CONSIDERACOES FINAIS

Conclui-se que a FC pode ser extremamente desafiadora, de maneira que mesmo com
tomando todas as medidas necessarias para controlar os seus sintomas, ela ainda pode sair de
controle e pode existir a possibilidade de morte, contudo, é mais importante focar em garantir a
qualidade de vida do paciente, dando-lhe a chance de ter uma boa qualidade de vida, como a de
qualquer outra pessoa na sociedade.

Desse modo, é importante que toda a sociedade seja conscientizada sobre os impactos e
particularidades da fibrose cistica, pois, tal situacdo afeta os profissionais da saude, os familiares
portadores da doenca, ou seja, permite que diferentes pessoas, sistemas e setores estejam atentos
aos sintomas, impactos e caracteristicas da FC, fator que atrai pessoas diferentes para o estudo,

fazendo com que medidas, investimentos e pesquisas se expandam mais, 0 que aumenta
significativamente acOes afirmativas referentes ao tema, proporcionando beneficios, a tudo e todos.

Sendo necessario que sejam implantadas algumas medidas, como a implantacédo do teste do
pezinho, do qual se trata de um exame realizado logo apds ao nascer que pode detectar os sinais da

doenca, de forma muito mais eficiente e assertiva, fator que pode ajudar a diagnosticar e comegar
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os tratamentos de forma prematura, evitando que a doenga se agrave.

Afinal, lidar com doencas crénicas € sempre um grande desafio, do qual se agrava
consideravelmente quando se trata de uma alta possibilidade de complicagbes severas,
principalmente nos casos em que a taxa de Obito é assustadoramente exacerbada, fator que néo é
diferente com a fibrose cistica, que além de ser algo complexo, ainda esta envolta em uma série de
preconceitos e supersticdes, das quais nem sempre tem conexdo com a realidade, o que acaba

agravando os problemas e gerando ainda mais ddvidas complicacfes as familias e pacientes.
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