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INTRODUCAO

Caracterizada como uma doenga hereditéria, a transmissdo de ambas as cépias do
gene com a mutacao dos pais € transmitida para o filho portador. E uma doenca autossémica
e recessiva, onde h& auséncia total ou parcial da Cystic Fibrosis Transmembrane
Conductance Regulator (CFTR), responsavel por regular o transporte de ions de cloreto na
membrana celular, controlar o movimento da agua nos tecidos e producdo de muco fino e de
fluxo livre (GENETICS HOME REFERENCE, 2019) (EUROGENTEST, 2019).A Fibrose
Cistica (FC) afeta cerca de 70 000 pessoas em todo o mundo, e sua apari¢cdo mais frequente
se encontra na populagéo caucasiana (FIRMIDA; LOPES, 2011). Pela deficiéncia da CFTR,
h& reducdo na excreg¢do do cloro gerando aumento da eletronegatividade intracelular e
aumento no nivel de fluxo de sédio (NA) na tentativa de preservar o equilibrio eletroquimico,
havendo uma acdo osmoética com reducdo no nivel de &gua para a célula gerando
desidratacdo das secre¢cdes mucosas, portanto, ha aumento de viscosidade nas secrecgoes,
entupimento de ductos (pulmonares, pancreaticos, gastrointestinais, hepaticos e génito-
urinarios), processo inflamatério, seguido de um processo de fibrose (RIBEIRO et al., 2002)
(ROSA et al., 2008).A qualidade de vida (QV) é abordada de acordo com o conceito adotado,
dependendo do interesse (MINISTERIO DA SAUDE, 2012):

“Qualidade de vida se deve a um grau de satisfacdo das necessidades da
vida humana como alimentacao, acesso a agua potavel, habitacao, trabalho,
educacgdo, saude, lazer e elementos materiais que tem como referéncias
nocdes subjetivas de conforto, bem-estar e realizagao individual e coletiva”.

OBJETIVOS

Relatar o impacto da fibrose cistica na QV de 3 pacientes através do questionario
Pediatric Quality of Life (PedsQL™4.0), realizar uma revisdo sistematizada sobre QV em
pacientes com fibrose cistica, comparar os resultados encontrados com os da revisédo
sistematizada e correlacionar a forca muscular periférica, o indice de massa corporal (IMC) e
a espirometria com a qualidade de vida.

METODOLOGIA

A amostra foi selecionada por conveniéncia de 3 pacientes portadoras de FC e o0s
critérios de excluséo foram os seguintes: pacientes que ndo eram portadores de FC; pacientes
adultos com FC e pacientes que nao se encontravam em estabilidade clinica. O estudo foi
aprovado pelo Comité de Etica em Pesquisa da Universidade de Mogi das Cruzes, e o Termo
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de consentimento livre e esclarecido (TCLE) foi aplicado. As medidas antropométricas foram
mensuradas com 0s seguintes recursos: balanca digital portétil e fita métrica, a forca muscular
periférica mensurada por meio teste de 1 repeticdo maxima (LRM) do quadriceps em cadeira
extensora; a qualidade de vida por meio do PedsQL™4.0 e funcdo pulmonar através da
espirometria. Os resultados dos formularios PedsQL foram tabulados no software de planilhas
Microsoft Excel, conforme instrucées provenientes do proprio questionario. Para a revisédo
sistematizada, a busca textual de artigos foi realizada nas plataformas de pesquisas cientificas
Science Direct, Scielo, Scholar Google, e Pubmed. Os artigos foram selecionados de 1999 a
2019 nos idiomas portugués e inglés com palavras chaves consultadas no descritor em
ciéncias da saude DECS: Quality of Life (QVRS; HRQOL — Qualidade de vida); Cystic Fibrosis
(fibrose cistica); Child (crianca); Adolescent (adolescente).

RESULTADOS/ DISCUSSAO

Foi verificado que as menores pontua¢fes foram nos aspectos emocional e atividade
escolar e a QV apresentada pela paciente adolescente foi brevemente menor quando
comparada a paciente crianga. A forgca muscular esta relacionada ao desempenho no teste
de 1RM e também com a funcdo pulmonar. Quanto a revisdo sistematizada, foi encontrado
bons escores de QV, em geral e foi predominante, estudos transversais. ldentificamos
também o aumento de estudos nos ultimos 3 anos, sendo a escala para mensuragdo de QV
mais utilizada a Cystic Fibrosis Questionnaire (CFQ). Condi¢cdes sociais de vida e a
exacerbacao pulmonar apresentam impacto na QV de portadores de FC (GOLDBACK et al.,
2007). Piores escores de QV correlacionou-se com piores resultados de funcdo pulmonar
(THOMAS et al., 2006); Escores de QV foram proporcionais decrescentes conforme piora de
funcdo pulmonar e sintomas depressivos (RIEKERT et al.,, 2007). FEV mediano de 61%
indicou grau moderado de doenga pulmonar obstrutiva, sendo a QV satisfatéria (GANCZ et
al., 2018). Nossos resultados apontaram FEV média de 39,6% e QV foi satisfatéria, em geral.
Shoff et al. (2013) aponta que o estado nutricional esta fortemente ligado a capacidade fisica
e QV; Individuos negros e pardos obtiveram menores escores em imagem corporal quando
comparados com individuos brancos e observou-se queda na QV de acordo ao
amadurecimento dos pacientes (SILVA et al., 2018). Nosso estudo nédo se aprofundou no
guesito nutricional, mas observou-se menor carga de quadriceps pelo teste de 1RM na
paciente que estava com o IMC abaixo do adequado (paciente 2). A ansiedade pode ser mais
frequente do que depresséo, sendo que picos podem gerar intensificacdo e progressao da
doenca (TOMAZES et al., 2018). A maioria das mulheres obteve um valor significativamente
menor no aspecto emocional (THOMAS et al., 2006). A QV pode ser proporcional decrescente
de acordo com o aumento de sintomas depressivos (RIEKERT et al., 2007); Cohen et al.
(2011) verificou que adultos e adolescentes tém insatisfagdo com o tratamento em
comparagdo com criangas entre 6-14 anos. Em geral, as criangas apresentam menor indice
de ansiedade e fatores deprimentes, ja 0s adultos se associam a sintomas de ansiedade e
depressao. Conflitos familiares tém impacto significativo no psicoldgico dos jovens, gerando
piores escores de QV (SZYNDLER et al., 2005). Existem diferencas entre sexo em relacéo a
QV de adolescentes com FC na percepcédo de saude e ndo no estado de saude real. Os piores
escores de QV no dominio psicolégico parte de mulheres, podendo afetar a terapia, e a
expectativa de vida € menor em mulheres com FC do que em homens (ARRINGTON-
SANDERS et al., 2006). Nossos resultados obtiveram baixa pontuacdo no dominio emocional
guando em comparacdo ao fisico. A paciente com 10 anos apresentou maior indice no
aspecto emocional quando em comparacao as outras pacientes, € 0 hosso estudo se limitou
ao sexo feminino. Pacientes com disturbios do sono tiveram piores escores de depressao,
sendo criancas e adultos. A depressédo em adolescentes néo teve correlagdo com o sono e
sim com a funcdo pulmonar (VANDELEUR et al., 2017). No nosso estudo, o dominio
emocional foi um dos escores mais baixos, perdendo apenas para o dominio atividade escolar.
Na&o utilizamos escalas especificas para avaliacdo de depressao e ansiedade. H4 impacto da
dessaturacdo noturna de oxigénio na qualidade de vida em pacientes (YOUNG et al., 2011).
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N&o avaliamos a dessaturacdo noturna das voluntarias durante o periodo noturno. No estudo
de Troosters et al. (2009) a fraqueza muscular de quadriceps estava presente em 56% dos
pacientes avaliados e correlacionava-se com a distancia de caminhada de 6 minutos. Hussey
et al. (2002) observou diminuicdo da forca muscular (FM) periférica em alguns grupos
musculares em pacientes FC quando comparadas ao grupo controle, havendo correlagédo
entre IMC e a forca muscular extensora do joelho e flexores do ombro, bem como a correlacao
de VEF1 com a forca muscular extensora do joelho, e a QV observada foi superior indicada
pelos autores. A forca muscular e a massa muscular foram diminuidas no grupo com FC,
sendo que essa fraqueza se deve a uma menor massa muscular e ndo a uma menor
capacidade de geracdo de forca do musculo (ELKIN et al., 2000). Todas as pacientes
avaliadas no nosso estudo relataram praticar atividades fisicas semanais, o que pode justificar
bons resultados no teste avaliativo 1RM. Thomas et al. (2006) avaliou pacientes dos EUA e
Austrdlia, apontando melhores resultados de QV na Australia, e uma possivel explicacao pelo
fato deste pais possuir triagem neonatal para verificar pacientes com FC desde 1985. Os
resultados de QV satisfatéria podem ser justificados ao fato da evolucdo em medidas de
tratamento e a contribuicdo por diagndstico precoce. Quittener et al. (2010) demonstra que a
guestao socioecondmica pode afetar a QV. Em nosso estudo, ndo foram levantados fatores
socioecondmicos das familias das pacientes. Goldbeck et al. (2007) sugere que avaliacbes
repetidas de QV na rotina clinica s@o viaveis e Uteis para reconhecer a adaptacéo individual
do paciente.

CONCLUSOES

Obtivemos boa pontuacédo por meio da PedsQL na qualidade de vida dos pacientes
avaliados, sendo os maiores escores de QV no dominio fisico e 0s menores escores na
atividade escolar e no aspecto emacional respectivamente. Na revisdo sistematizada houve
predominancia de estudos com pontuacfes médias a 6timas nas escalas utilizadas para
avaliacdo de QV. Os sintomas de ansiedade e depressdo relatados nos estudos foram
observados na nossa avaliacdo e houve correlagéo direta com os aspectos emocionais que a
adolescéncia pode gerar.
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