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ASSISTENCIA DA ENFERMAEM EM PACIENTES PORTADORES DE FIBROSE CiSTICA

André Felipe Rodrigues Maia
Melisa Goncalves de Oliveira
Quezia Carla de Albuquerque Menezes
Nome do orientador!: Maria Dayane Apolinario da Silva

Resumo: A Fibrose cistica € uma doenca crbnica, congénita e multissistémica. O
objetivo do tema é abordar a importancia da equipe de enfermagem na assisténcia
ao paciente com fibrose cistica, pois é imprescindivel para o tratamento holistico do
paciente, aumentando assim a qualidade e sobrevivéncia do mesmo, pois o
tratamento € complicado e demorado. A fibrose cistica € uma doenca que necessita
sempre de pesquisa e estudo atualizado para diminuir as complicacfes geradas pela
patologia, as formas de diagnéstico sdo necessarios para identificacdo precoce
dessa patologia com a finalidade de tornar o tratamento eficaz, a equipe de
enfermagem € de suma importancia tanto no atendimento, tratamento,
acompanhamento e acolhimento, oferecendo assim uma assisténcia globalizada.
Este trabalho foi realizado através de pesquisa de artigos publicados e leituras
bibliograficas do tip descritiva para melhor compreensdo de caracteristicas da
doenca fibrose cistica. Podemos entdo ressaltar a importancia do cuidado da
enfermagem baseando-se na parceira entre enfermeiro, paciente e familia,
estabelecendo confianga e autonomia para a equipe multidisciplinar possa realizar
seu trabalho de forma humanizada, tendo respaldo os principios, da integridade,
universalidade e equidade.

Palavras-chave: Fibrose Cistica. Tratamento. Doencga Genética.
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1 INTRODUCAO

A FC foi descrita pela primeira vez em 1938 pelo patologista Dorothy
Andersen, ja o gene responsavel por essa doenca foi localizado e identificado em
1989 por John Richard Riordan, Francis Collins e Lap-Chee Tsui, e esta no sétimo
cromossomo humano na posicao 7g13, descobrindo assim a primeira mutagao
responsavel pela fibrose cistica. Através dos estudos de pesquisadores, inUmeras
formas de diagndstico foram desenvolvidas, porém néo se tem uma cura para a FC.
(RIBEIRO, at al, 2021)

A Fibrose Cistica (FC), também conhecida como doenca do beijo salgado ou
mucoviscocidose € uma doenca genética caracterizada por ser autossémica
recessiva cronica e progressiva. Sendo provocada por uma disfuncdo do gene
regulador de condutancia transmembrana em Fibrose Cistica (RTFC) ou em
inglés Cystic Fibrosis Transmembrane Conductance Regulator (CFTR), localizado
no brago longo do cromossomo 7, o paciente com FC desenvolve secrecdes
mucosas adensas e viscosas, causando obstrucdo dos ductos das glandulas
exécrinas, que colaboram para a manifestacdo da doenca pulmonar obstrutiva
cronica, insuficiéncia pancreatica, provocando a ma digestdo e ma absorcao
nutricional, por consequéncia o paciente pode apresentar desnutricdo e niveis
elevados de eletrdlitos no suor. (SANTI & MIRANDA 2022).

De acordo com o Registro Brasileiro de Fibrose Cistica (REBRAFC), o
namero de registros da doenca vem crescendo no Brasil. Os maiores percentuais de
pacientes com a doenca foram encontrados nas regides Sudeste (48,5%) e no Sul
(21,3%). O Nordeste apresentou 17,2% dos registros, ficando em terceiro lugar,
sendo que 0,2% foram registrados no Estado do Piaui. Tem-se registro de que cerca
de 4.654 pessoas vivem com a doenca no pais, mas pode haver casos sem

diagnastico e, possivelmente, sem tratamento adequado. (SOUZA, at al 2021).

A fibrose cistica € uma doenca urgente que necessita sempre mais de
pesquisas e estudos que possibilitem aos seus portadores 0 aumento de sua
expectativa de vida e a melhora dessa, ao diminuir as complicacdes geradas por tal

patologia.

As formas de diagnéstico sdo necessarias para identificacdo precoce dessa
patologia com a finalidade de tornar o tratamento eficaz. Concomitantemente,



conhecer o histérico da doenca pode ajudar a promover a adesao do paciente as
alternativas farmacologicas existentes (FERREIRA, CHAVES & COSTA, 2019).

Sendo assim, a questao central desse artigo € investigar: qual a atuacao
Profissional da enfermagem na assisténcia ao paciente com Fibrose Cistica e seus

familiares?

Tendo como hipétese que a equipe de enfermagem torna-se de suma
importancia tanto no diagnostico precoce como no acompanhamento desses
pacientes, desde o acolhimento da familia na consulta de enfermagem nesse
periodo de fragilidade oferecendo o apoio emocional e realizando intervengdes que
visem a melhora do quadro clinico, com orientacdes sobre a fisiopatologia da doenca
e 0s principais cuidados, contribuindo para uma melhor adesao para o tratamento

terapéutico, promocao do conforto e alivio da dor.

Para isso a pesquisa tem como objetivo geral elaborar uma revisao de
literatura sobre a assisténcia do enfermeiro aos pacientes acometidos por fibrose
cistica. Sendo assim ira apresentar conceitos sobre fibrose cistica; compreender a
importancia do diagndstico precoce na infancia; e apontar as a¢ées da assisténcia

de enfermagem nos portadores de Fibrose Cistica (FC).



2 DELINEAMENTO METODOLOGICO

Este trabalho foi realizado através de pesquisas de artigos publicados e

leituras bibliograficas para compreender as caracteristicas da doenca FC, e

juntamente identificar o papel do enfermeiro na assisténcia da doenca.

A pesquisa bibliogréfica é elaborada com base em material ja publicado. E

elaborada com o propésito de fornecer fundamentacao tedrica ao trabalho, bem

como a identificacdo do estagio atual do conhecimento referente ao tema (GIL,

2017).

Sendo assim, para a realizacdo da presente pesquisa foi utilizada a estratégia

de busca com operadores booleanos, nas bases de dados, Scielo, Google Scholar,

Biblioteca Vitual de Saude e no catalogo da biblioteca Professor Aluisio Viana.

Segue abaixo tabela para ilustracéo.

Tabela — Bases de dados utilizadas na pesquisa foram:

Base

Termos

Qtd

recuperada

Qtd excluida

Qtd utilizada

Google

Académico

(Doenca
Fibrose Cistica
AND

Enfermagem)

1000

995

Scielo

(fibrose

cistica) AND
(assisténcia de
enfermagem)
AND (Fibrose
no adulto)
AND

(Assisténcia)

134

128

Biblioteca
Virtual de

(fibrose




11

Saude cistica)
Google (Assisténcia
Scholar de
enfermagem
na Fibrose
Cistica)
Biblioteca da Projeto de
Instituicéo pesquisa

Fonte: Os autores, 2022.
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3 REFERENCIAL TEORICO

3.1 FIBROSE CISTICA

A causa desta patologia acontece através da heranca hereditaria que ocorre
guando a pessoa herda cromossomos defeituosos da mae e do pai. As alteracdes
ocorrem devido as proteinas dos canais de cloreto da membrana que possui um
defeito. Por esse motivo as glandulas serosas apresentam secregdes com grande
guantidade de ions sédio e cloro e as glandulas mucinosas sdo hiperviscosas. O
gene defeituoso acarreta disfuncdo de uma proteina que se situa na membrana
apical das células epiteliais de muitos 6rgaos e que tem como principal funcéo ser
um canal de transporte de cloro. (MARIANO & CONDE, 2017).

Entre as manifestacdes clinicas da FC, estdo as gastrointestinais que se
apresentam com fezes gordurosas e palidas, diarreia, desnutricdo, ileo meconial,
insuficiéncia pancreética, constipacao e refluxo gastresofagico. O acometimento do
trato respiratério € responsavel pela maior morbimortalidade das pessoas que
apresentam este agravo. Este resulta em tosse produtiva, além de inUmeras
infec¢des de vias aéreas. Sao frequentemente presentes as pneumonias.
(CORDEIRO, at al 2018).

A sobrevida desses pacientes é dependente de diversos fatores, tais como
necessidade de diagnostico precoce, manejo multidisciplinar, adequado aporte
nutricional e de avancos em relacéo ao tratamento medicamentoso. Em alguns
paises, a sobrevida € de 40 anos, porém estudos afirmam que a mesma possa se
estender para 50 anos de idade aos nascidos com a doenga nos dias de hoje.
(ALVES & BUENO, 2018).

Por ser uma doenca complexa e peculiar, a FC requer uma abordagem especifica
em seu tratamento, 0 mesmo € composto por uma equipe multidisciplinar que
trabalha em centros com terapias especializadas, toda essa tecnologia permite que
0s pacientes convivam melhor com a doenca independentemente da idade. Na
atualidade, diversos tipos de tratamentos séo utilizados: pré-sintomatico, tratamento
por terapia genética e tratamento medicamentoso. O tratamento pré-sintoméatico € o
mais indicado para os pacientes fibrocisticos, o objetivo desse tratamento € o
controle das doencgas enzimaticas e adiamento das manifestagfes pulmonares
(MARTINS & MATOS, 2019)
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A relevancia da evolucgéo do tratamento da FC, como no uso da antibioticoterapia
em exacerbacdes, pode ser mensuravel, por exemplo, ao levar em conta o
crescimento acentuado da expectativa de vida nas Ultimas décadas. Sendo que
antes a FC era associada a infancia, porém atualmente o numero de pacientes que
alcancam a vida adulta é cada vez maior, com taxas de sobrevida média na faixa
dos 40anos em paises desenvolvidos. O tratamento que tem contribuido para tais
avancos, inclui de forma rotineira antibiéticos inalatérios, orais e intravenosos, anti-
inflamatorios, bronco dilatadores, agentes que contribuem para a eliminagcéo da
secrecao das vias aéreas (dornase alfa inalatoria, solugéo salina hiperténica, n-
acetilcisteinae manitol), moduladores CFTR, enzimas pancreaticas, suplementacéo
nutricional e vitaminica lipossoluvel (A,D,E e K), fisioterapia respiratéria e em certos

casos transplante pulmonar. (ALMEIDA, at al, 2023).

3.2 A IMPORTANCIA DO DIAGNOSTICO PRECOCE NA INFANCIA

O diagnéstico de fibrose cistica deve ser necessariamente considerado, visto que
pode ser dificil a sua confirmacg&o nos primeiros dias de vida e a presenca de IM (ilio
meconial), pode ser a primeira manifestacdo da doenca no periodo neonatal.
(OLIVEIRA & RIBEIRO, 2022).

A fibrose cistica € uma doenca de ordem genética e incuravel, porém o seu
tratamento pode ser realizado para aumentar a sobrevida do paciente, de modo
gue torna o diagnostico precoce um aspecto necessario para permitir o aumento
dessa sobrevida.(RIBEIRO, at al, 2021).

Para realizar a identificacdo de um portador de fibrose cistica, alguns método de
diagnosticar a FC foram desenvolvidos ao longo da evolucao histérica da doenca,
dentre eles, o mais utilizado € o Teste do Suor, que consiste em um biomarcador
unico de alta especificidade e sensibilidade, capaz de medir a concentracdo de
eletrélitos no suor do paciente. Esse teste foi desenvolvido em 1959 por Gibson e
Cooke e ainda permanece nos dias atuais como o padrdo ouro para o diagnostico
da FC. (FERREIRA, at, al 2021).

Dentre outro tipo de diagnostico, existe a triagem neonatal ou teste do pezinho que

teve inicio em 1976, porém, apenas em 2001 o Ministério da Saude protocolou o
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Programa Nacional de Triagem Neonatal (PNTN), para ser realizado em todos os
estados do Brasil. Promovendo desta forma um aumento consideravel na
expectativa de vida de inUmeras crian¢as, por meio, da deteccao precoce de
diversas doencas como, por exemplo, a fenilcetondria, anemia falciforme, fibrose
cistica, entre outras.( SANTI & MIRANDA, 2022).

A triagem neonatal (teste do pezinho) baseia-se na quantificacdo dos niveis de
tripsinogénio imunorreativo. Devem ser realizadas duas dosagens, sendo validas
apenas aquelas coletadas até os 30 dias de vida. Como j& explicado acima, a
triagem neonatal positiva ndo € diagndstica, e sim uma triagem; se houver duas
positivas até os 30 dias de vida, testes diagndsticos devem ser realizados. (SEC.
SAUDE, DF, 2019).

4 RESULTADOS E DISCUSSAO
4.1 AS ACOES DA ASSISTENCIA DE ENFERMAGEM NOS PORTADORES DE
FIBROSE CISTICA (FC)

A abordagem da enfermagem permeia a atuagéo de todos os profissionais, incluindo
consulta clinica, o cuidado com a segregacao e com a higienizacéo das salas, visitas
domiciliares, busca ativa, orientacdes quanto as medicacdes e a higiene dos
nebulizadores, estratégias para uma melhor adesao terapéutica, verificacdo de
tratamento, visita domiciliar, verificagdo dos resultados das culturas de secre¢ao
respiratoria, articulacdo com a rede SUS, entre outros. (GOV. DF, 2019).

Os cuidados de enfermagem na fibrose cistica devem estar voltados principalmente
para os sintomas pulmonares, a fim de reduzir complicagcdes como falta de ar devido
acumulo de secrecdo. Sendo assim, é essencial orientar o paciente como evitar a
exposicao aos fatores de risco associados as infec¢cdes respiratérias, ensinar a
evidenciar os sinais e sintomas de complica¢des decorrentes da doenca, esclarecer
a importancia de procurar assisténcia do profissional a qualquer sinal de agravo a
sua saude e indicar, de acordo com sua habilidade e competéncia profissional,
atividades diarias com objetivo de conciliar a doenca aos sintomas e ao
tratamento.(MARIANO & CONDE, 2017).

A assisténcia de enfermagem deve estar voltada para o planejamento e a

implementacéo das intervenc¢des direcionadas as necessidades dos pacientes nas
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diferentes fases de vida e doenca e também apoiar os cuidadores familiares,
especialmente os pais. Cuidar de um paciente com condicdo crbnica, tal como a
fibrose cistica, envolve um trabalho multidisciplinar e isso é também uma das
responsabilidades do enfermeiro. Este é responsavel por interagir com 0s servicos
comunitarios e instituicdes governamentais, visando oferecer a melhor assisténcia a
esses pacientes.(FURTADO, at al, 2020).

Por fim, o enfermeiro ndo busca apenas por resultados fisicos positivos, mas
resultados psicossociais também, tanto do paciente quanto da familia. E os cuidados
de enfermagem englobam a aceitacdo da doenca, a melhora clinica do paciente, o
controle dos sintomas, o conhecimento da doenca, o comportamento de adesao ao
tratamento e a participacéo e apoio do familiar no cuidado. (ARAUJO & PASSOS,
2022).
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5 CONSIDERACOES FINAIS

As acoes efetuadas da assisténcia da enfermagem tendem a aceitacédo da
patologia, na evolucao da melhora clinica do paciente, na estabilizacdo dos
sintomas, o entendimento da agao terapéutica, o tratamento e a participacdo da
familia no cuidado. E de grande importancia que os profissionais de salde prepare
seus pacientes para enfrentar a doenca tendo um maior acolhimento no tratamento.

Podemos entédo ressaltar a importancia do cuidado da enfermagem
baseando-se na parceria entre enfermeiro, paciente e familia estabelecida pela
confiangca matua é de extrema importancia para os pacientes que sofrem com a
fibrose cistica e as dificuldades que ela traz no seu dia a dia, e o dever do
enfermeiro € amparar o paciente e a familia visando na diminuicdo dos impactos

causados pela doenca.

Além de focar na integralidade, na empatia ao mundo histérico de cada um, e
a subjetividade estabelecida com a construgéo e evolucdo da relacéo
pessoa/paciente com FC assegurando assim uma qualidade no cuidado. E para
leituras futuras, que se venha estabelecer estratégias humanizadas, contemplando

as questdes relacionadas ao diagndstico e tratamento, entre outros.
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