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RESUMO

Introducéo: A fibrose cistica (FC) é uma doenca genética autossdmica recessiva,
mais frequente em caucasianos, causada por mutacao no gene que codifica a proteina
reguladora de condutancia transmembrana da fibrose cistica (CFTR). Uma falha na
CFTR induz o organismo a produzir secre¢cfes mais viscosas que obstruem,
principalmente, o pulmao, pancreas e o ducto biliar. A doenca pulmonar crénica, a
insuficiéncia pancreética e a desnutricdo afetam muitos pacientes com FC, por isso a
adesdo ao tratamento € fundamental. Uma elevada adeséo, reduz a morbidade e
mortalidade, além de reduzir os custos em saude por diminuir as internacdes e gastos
com medicamentos. Objetivos: Avaliar a adesdo ao tratamento medicamentoso de
pacientes pediatricos com FC e associar as variaveis socioeconémicas, clinicas e
nutricionais. Métodos: Estudo transversal, incluindo pacientes entre 0 a 18 anos com
diagnoéstico de FC. Para a avaliacdo da adeséo foram utilizados o questionéario de
autorrelato Brief Medication Questionnaire (BMQ) e as retiradas dos medicamentos
na farméacia em um periodo de 12 meses. Calculou-se a média da taxa de posse de
medicamentos (CMPR) para cada paciente, classificando em dois grupos: elevada

adesédo (=0.8) e moderada/baixa adesdo (<0.8). Foram obtidos os escores de

Shwachman-Kulczycki, de Bhalla, a espirometria e o0 diagnéstico nutricional.
Resultados: Dos 85 pacientes, 37,6% aderem ao tratamento conforme o0 BMQ, e 64%
conforme o CMPR. Pela analise geral, houve associacdo entre CMPR com escore
clinico (p=0,013), de Bhalla (p=0,02) e com melhor diagndéstico nutricional (p=0,045).
Dividindo os grupos por faixa etaria, no grupo entre 0-5 anos foi obtida associagéo
entre fator socioeconémico da familia com o CMPR (p=0,017), e com o BMQ (0,008)
€ Nno grupo entre 6-18 anos associagao entre o CMPR e escore-Z do IMC (p=0,017),
e SK (p=0,025), e associacédo entre adesao pelo BMQ e barreira de crenca (p=0,022).
Conclusdes: A adesao ao tratamento com medicamentos pelo autorrelato foi menor
do que a adeséo pela retirada dos medicamentos na farméacia. O escore clinico de
Shwachman-Kulczycki, Bhalla e o melhor diagndstico nutricional foram
correlacionados diretamente com o CMPR. Observou-se influéncia do fator

socioecondmico em pacientes menores (<6 anos), e para 0os maiores (= 6 anos) das
barreiras de crencas.

Palavras-chave: Fibrose cistica. Pediatria. Adesdo ao tratamento. Desnutricao.
Exacerbacéao.



ABSTRACT

Introduction: Cystic fibrosis (CF) is an autosomal recessive genetic disease, more
frequent in caucasians, caused by a mutation in the gene that encodes the cystic
fibrosis transmembrane conductance regulator protein (CFTR). A failure in CFTR
induces the body to produce more viscous secretions that mainly obstruct the lung,
pancreas and bile duct. Chronic lung disease, pancreatic insufficiency and malnutrition
affect many patients with CF, so adherence to treatment is essential. High adherence
reduces morbidity and mortality, in addition to reducing health costs by reducing
hospitalizations and medication costs. Objectives: To evaluate adherence to drug
treatment in pediatric patients with CF and to associate it with clinical and nutritional
variables. Methods: Cross-sectional study, including patients aged 0 to 18 years
diagnosed with CF. To assess adherence, the Brief Medication Questionnaire (BMQ)
self-report questionnaire and medication withdrawals from the pharmacy over a 12-
month period were used. The average medication possession rate (CMPR) was
calculated for each patient, classifying them into two groups: high adherence (20.8)
and moderate/low adherence (<0.8). The Shwachman-Kulczycki and Bhalla scores,
spirometry and nutritional diagnosis were obtained. Results: Of the 85 patients,
37.6% adhered to treatment according to the BMQ, and 64% according to the CMPR.
According to the general analysis, there was an association between CMPR and
clinical score (p=0.013), Bhalla score (p=0.02) and better nutritional diagnosis
(p=0.045). Dividing the groups by age group, in the group between 0-5 years old an
association was obtained between the family's socioeconomic factor with the CMPR
(p=0.017), and with the BMQ (0.008) and in the group between 6-18 years old an
association between the CMPR and BMI Z-score (p=0.017), and SK (p=0.025), and
association between adherence to the BMQ and opinion barrier (p=0.022).
Conclusions: Adherence to medication treatment through self-reporting was lower
than adherence through medication collection at the pharmacy. The Shwachman-
Kulczycki, Bhalla clinical score and the best nutritional diagnosis were directly
correlated with the CMPR. Note the influence of the socioeconomic factor in younger
patients (<6 years), and for older patients (= 6 years) of trust barriers.

Keywords: Cystic fibrosis. Pediatrics. Adherence to treatment. Malnutrition.
Exacerbation.
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1 INTRODUCAO

A fibrose cistica (FC), ou mucoviscidose, € uma doenca genética autossdomica
recessiva que ocorre mais frequentemente em caucasianos e é causada por mutacoes
no gene que codificam a proteina reguladora de conduténcia transmembrana da
fibrose cistica (cystic fibrosis transmembrane conductance regulator - CFTR). Esse
gene encontra-se no bragco longo do cromossomo 7. Atualmente, existem mais de
2000 mutacdes nesse gene, sendo a F508del a mais comum (CASTELLANI et al.,
2008; BERGERON et al., 2019).

A proteina CFTR encontra-se na membrana apical das células epiteliais e
funciona como um canal de cloreto, responsavel pela regulacdo do fluxo ibnico.
Quando este canal ndo esta funcionando adequadamente ha reducdo na secrecao de
cloreto e aumento na absorcdo de sodio, alterando a viscosidade dos fluidos
excretados e ocasionando obstru¢do dos ductos dos érgaos afetados. Uma falha na
CFTR pode afetar varios sistemas do organismo, resultando em manifestacdes
pulmonares, gastrointestinais, nas glandulas sudoriparas, entre outros. As
complicacBes mais relatadas séo as bronquiectasias, infec¢des respiratdrias cronicas
e recorrentes, insuficiéncia pancreética, obstrucdo intestinal, deficiéncia de vitaminas
e desnutricdo (ELBORN et al., 2016).

Dentre estas complicacbes, a doenca pulmonar cronica afeta muitos
pacientes com FC. A terapia inclui, comumente, a administracdo de
broncodilatadores, agentes mucoliticos inalatérios para facilitar a expectoracéo,
antibiéticos inalatérios para supressdao de organismos colonizadores como
Pseudomonas aeruginosa, bem como corticosteroides inalatorios para casos de asma
associada, antibidtico oral com acdo anti-inflamatéria e outros medicamentos
conforme necessidade e gravidade da doenca (ATHANAZIO et al., 2017). A FC néo
tem cura, mas diversas terapias estdo sendo desenvolvidas nas ultimas décadas para
aliviar os sintomas. Além das citadas acima, podem ser utilizados moduladores da
CFTR (por exemplo, ivacaftor, lumacaftor, tezacaftor, elexacaftor) e em alguns casos
considera-se o transplante pulmonar (FAJAC & DE BOECK, 2017). Atualmente, os
moduladores ivacaftor, lumacaftor + ivacaftor, ivacaftor + tezacaftor e a combinacao

tripla de elexacaftor + ivacaftor + tezacaftor foram aprovados para uso no Brasil, mas
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somente o ivacaftor vem sendo fornecido pela secretaria de saude do Rio Grande do
Sul (ANVISA, 2023; Farmacia Digital, 2023).

Além da doenga pulmonar, outra comorbidade frequente em pacientes com
FC é a insuficiéncia pancreatica ocasionada pela obstrucao dos ductos pancreaticos
0 que impede a secrecdo das enzimas pancreaticas. O tratamento para esta
complicacdo é a terapia de reposicdo enzimatica que € frequentemente utilizada,
assim como uma dieta rica em proteinas, calorias e gorduras para otimizar os
parametros nutricionais. Ainda, uma suplementacdo com vitaminas lipossoluveis,
como as vitaminas A, D, E e K, é essencial para este perfil de paciente. Outra
complicacéo é a doenca hepatobiliar a qual € manejada com &cido ursodesoxicdlico,
porém seu uso € controverso na literatura (ATHANAZIO et al., 2017).

Dados do registro brasileiro de fibrose cistica (REBRAFC) de 2020 notificaram
6.112 pacientes com FC no Brasil, sendo 14 destes estrangeiros. O Estado do Rio
Grande do Sul possui 634 pacientes registrados conforme o Estado de nascimento,
dado somente inferior a Minas Gerais (711) e a S&o Paulo (1523). Estes nimeros tém
aumentado a cada ano, e uma observacao importante é de que a populacdo com FC
no Brasil € predominantemente pediatrica, sendo a média de idade 13,28 (+ 11,5)
(REBRAFC, 2020).

Sexo

Sexo_Est
| EET
B wascuumo

idade atual

Frequencia

Figura 1 — Piramide de distribuicao etaria de individuos com FC no Brasil

Fonte: REBRAFC (2020).
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A adesao ao tratamento de pacientes cronicos € fundamental, desde a fase
inicial que exige comprometimento do cuidador até as fases subsequentes, para
garantir o tratamento adequado e contribuir para que o paciente chegue na fase adulta
com maior qualidade e expectativa de vida. Um estudo realizado nos Estados Unidos
em pacientes pediatricos com FC mostrou que uma elevada adesao ao tratamento,
reduz a morbidade e mortalidade, além de reduzir os custos em saude por diminuir as
internagdes e uso de medicamentos (QUITTNER et al., 2014).

Entre os fatores citados na literatura que estéo relacionados a problemas na
adesdao ao tratamento de pacientes pediatricos com FC enquadra-se a falta de acesso
ao medicamento, a complexidade do tratamento, dificuldade de engolir os
comprimidos, problemas sociais, presenca ou auséncia de sintomas, vergonha de
administrar os medicamentos em locais publicos, falta de entendimento sobre os
beneficios dos medicamentos, efeitos adversos da farmacoterapia, além das crencas
de cada familia (MODI & QUITTNER, 2006; GEORGE et al., 2010; NARAYANAN et
al., 2017).

Estudos de adesdo tém suas limitagcdes devido a indisponibilidade de um
guestionario validado para mensurar essa variavel em pacientes especificamente com
FC. A adesdo ao tratamento pode ser verificada através de métodos diretos ou
indiretos. O método indireto inclui questionarios aplicados ao paciente, cuidador ou
profissional de saude, registro de dispensacdo de medicamentos pela farmacia e,
também o registro de doses por dispositivos eletrénicos ou também a realizacdo de
um diario pelo paciente. Ja, o método direto inclui dosagens séricas de medicamentos
ou produtos da sua metabolizacdo. O método indireto baseado em autorrelato do
paciente € mais viavel, porém pode superestimar a adesao, enquanto o método direto

nem sempre tem aplicacdo viavel (AI-HASSANY et al., 2019).
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2 REVISAO DA LITERATURA

2.1 FISIOPATOLOGIA

O gene CFTR foi descoberto em 1989, em Toronto, pelo pesquisador Lap-
Chee Tsui e seu time. A partir deste achado, a estrutura e fungéo deste gene vem
sendo descritos na literatura, assim como as diferentes classes de mutacdes e seu
impacto sobre o fenétipo (BERGERON et al., 2019).

A funcdo priméria da proteina CFTR é regular o transporte de cloreto (CI")
através das membranas apicais. O transporte de bicarbonato (HCO3) também ocorre
através do canal CFTR, influenciando o pH das células epiteliais superficiais e do
muco. No entanto, o canal CFTR atua indiretamente na regulacao de outros canais de
ion. Atua inibindo o canal epitelial de sédio (ENaC) o que influencia no transporte do
HCO3/CIl. Também influencia o canal de cloreto ativado pelo célcio e o canal de
retificacd@o por saida de cloreto (BERGERON et al., 2019; MALL, 2020).

De acordo com as mutacdes genéticas do individuo, o canal CFTR pode estar
ausente ou ndo funcionando adequadamente. As variantes identificadas no CFTR
foram divididas em 6 classes, sendo as classes I, Il e Il associadas as manifestacdes
mais graves da doenca.

e Classe | — afeta a sintese da proteina CFTR, resultando na auséncia desta
proteina.

e Classe Il — a proteina CFTR é destruida antes mesmo de chegar as células
epiteliais. Uma pequena amostra da CFTR anormal chega ao epitélio, mas nao
funciona adequadamente. Podemos destacar a mutacdo F508del como
exemplo.

e Classe Il — envolve a reducao da abertura do canal.

e Classe IV — reduz a condutancia do canal CFTR, o fluxo de cloreto e
bicarbonato é reduzido.

e Classe V — produz um namero reduzido de proteina CFTR normal e funcional.

e Classe VI — gera instabilidade da proteina CFTR na membrana apical das
células epiteliais (BERGERON et al., 2019; SHTEINBERG et al., 2021).



18

2.2 MANIFESTACOES CLINICAS

A proteina CFTR anormal ou ausente causa acumulo de muco espesso, que
blogueia as vias aéreas, leva a episodios repetidos de infeccao e inflamacéo e resulta
em danos aos pulmdes. A doenca pulmonar é a causa mais comum de mortalidade
em pessoas com FC (FLUME et al., 2007; ENDRES & KONSTAN, 2022).

Individuos com FC também tém muco espesso no pancreas, o que limita a
liberacdo de enzimas digestivas e leva a dificuldade de digestdo dos alimentos, ma
absorcao de nutrientes e baixo ganho de peso. Além disso, danos ao pancreas podem
levar ao desenvolvimento de diabetes relacionada a FC. Pessoas com FC podem ter
diarreia crénica e episédios de constipacdo (ENDRES & KONSTAN, 2022).

Outras partes do corpo também podem ser afetadas. A maioria dos homens
com FC é infértil e as mulheres com FC podem ter dificuldade em engravidar. As
pessoas com FC geralmente tém sinusite crbnica. Além disso, as pessoas com FC
correm maior risco de desidratacdo em climas quentes devido ao funcionamento
anormal de suas glandulas sudoriparas (ENDRES & KONSTAN, 2022).

2.3 TRATAMENTO DA FIBROSE CISTICA

A maioria dos pacientes com FC utiliza medicamentos inalatérios diariamente
para fluidificar o muco. Antibiéticos orais e inalatérios podem ser prescritos para ajudar
a controlar a infecgdo, enquanto antibiéticos intravenosos sao usados para tratar
exacerbacfes (ENDRES & KONSTAN, 2022). A terapia com alfadornase esté
relacionada a melhora da funcdo pulmonar em pessoas com fibrose cistica e reducéo
de exacerbac¢des pulmonares, sendo os eventos adversos mais frequentes a alteracao
da voz e erupcédo cutdnea (YANG & MONTGOMERY, 2021). Como adjuvante no
tratamento, a solugdo salina hipertonica inalatéria tem sido utilizada como terapia para
aumentar a hidratacdo da secrecao da superficie das vias aéreas em pacientes com
FC, melhorando a depuracdo mucociliar (DONALDSON et al., 2006).

Em relacdo a nutricdo, grande parte dos individuos com FC requer uma

alimentacao de alto teor energético, utilizam suplementos vitaminicos lipossolluveis e
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medicamentos de reposicdo de enzimas pancreaticas em cada refeicdo (ENDRES &
KONSTAN, 2022).

Quanto aos moduladores CFTR, a primeira classe de medicamentos
destinados a tratar a causa subjacente da FC, foram disponibilizados em 2011. Os
moduladores CFTR tém efeitos sobre proteinas CFTR anormais dentro das células e
melhoram o transporte de cloro. Nos EUA, estima-se que 90% das pessoas com FC
tenham mutacdes no gene CFTR que podem responder a moduladores CFTR. Esses
medicamentos melhoram a fungéo pulmonar, o ganho de peso e a qualidade de vida,
diminuem os episodios de infeccdo, e espera-se que melhorem a sobrevida. Em casos
mais acentuados, um transplante pulmonar duplo pode ser uma opc¢éao para alguns
pacientes com doenca pulmonar avancada devido a FC (ENDRES & KONSTAN,
2022).

O papel do acido ursodesoxicélico no tratamento e prevencao da doenca
hepatica associada a FC (DHFC) grave é controverso (Ooi et al., 2011). A DHFC grave
com hipertensao portal ocorre em apenas 3-5% dos pacientes com FC, sugerindo que
a maioria dos pacientes com FC com testes bioquimicos com anormalidades no figado
nao progridem para uma DHFC clinicamente significativa (BARLETT et al., 2009). As
diretrizes recomendam o uso de acido ursodesoxicélico para todos individuos com FC
gue tém pelo menos dois dos seguintes itens: hepatomegalia e/ou esplenomegalia;
bioquimica hepética anormal em pelo menos 3 determina¢des consecutivas durante
12 meses; e evidéncia em ultrassonografia de envolvimento hepatobiliar ou
hipertenséo portal (DEBRAY et al., 2011). O tratamento com acido ursodesoxicolico
tem sido associado a melhora bioguimica (COLOMBO et al., 1992), mas beneficios
em desfechos clinicamente relevantes de hipertensdo portal, falha no figado,
transplante de figado ou sobrevivéncia ndo foram relatados (Ooi et al., 2011).

2.4 ADESAO AO TRATAMENTO: DEFINICOES E FATORES ASSOCIADOS

Medir a adesdo é um processo complexo e, atualmente, numerosos métodos
tém sido utilizados. Melhorar a adesdo medicamentosa pode ter maior influéncia na
saude da populacéo do que qualquer nova descoberta médica. A adeséo as terapias

prescritas para pacientes com doencas crbnicas pode prevenir ou retardar o
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aparecimento de complicacfes, reduzir os riscos de hospitalizacdes e diminuir os
custos de saude (BROWN et al., 2016). Uma baixa adesédo ao tratamento resulta em
aumento da morbidade e mortalidade, reducéo da qualidade de vida e aumento da
utilizac&o dos cuidados de saude (QUITTNER et al., 2014).

Um estudo que englobou os principais pilares do tratamento da FC (nutricao,
fisioterapia respiratoria, exercicios fisicos, terapia de reposicdo enzimatica e terapia
inalatéria) mostrou que as taxas de adesdo sdo geralmente baixas e variadas
dependendo do tipo de tratamento a ser avaliado e o método de avaliacdo empregado:
nutricdo 22,2-97,5%, fisioterapia respiratéria 33,3-91,2%, exercicios fisicos 56,8-88%,
terapia de reposicdo enzimatica 27,4-96,5% e medicamentos inalatérios 31,6-85%
(O'DONOHOE & FULLEN, 2014).

A adesdo ao tratamento de pacientes com FC € complexa, pois envolve
diferentes areas, ndo s6 a de medicamentos, e apresenta variagbes conforme os
achados na literatura. Em um estudo de Quittner et al. (2014) foi obtida uma taxa
global bastante baixa (<50%), além de estratificar a adesédo conforme o uso de cada
medicamento: 57% alfadornase, 51% tobramicina, 50% azitromicina, 42%
colistimetato e 40% solucdo salina hipertdnica. bependendo da quantidade de
medicamentos prescritos, ha variacdo na adesdo ao tratamento. Quanto menos
tratamentos prescritos, melhor a taxa de adesao dos pacientes com FC (MODI &
QUITTNER et al., 2006).

Atualmente, a adesdo ao tratamento com medicamentos para o pulmao é de
50%. Estudo recente tem relacionado a baixa ades&o ao tratamento medicamentoso
com aumento do tempo da internacao, alto custo com as exacerbacdes respiratoérias,
aumento das hospitalizac6es, aumento do numero de exacerbac¢des respiratorias que
requer antibidticos intravenosos e menor fungdo pulmonar basal (EAKIN & RIEKERT
et al., 2017).

Estudo desenvolvido por Wertz et al. (2011) comparou 0 numero de ciclos
realizados com tobramicina e 0s custos em saude, conclui-se que o aumento dos
custos das prescricdes no grupo com alta adesao foi compensado por redugcdes no
namero de internagdes. Os ciclos com tobramicina estédo relacionados com menos
consultas médicas e hospitalizagdes. Em outro estudo, individuos que receberam

mais do que quatro ciclos de tobramicina inalatéria tiveram menos hospitalizacdes e
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uma maior adeséo esteve relacionada com menos custos ambulatoriais. Este mesmo
estudo mostrou uma reducéo de 60% no risco de hospitalizacdo para pessoas que
aderiram ao tratamento, e mostrou uma relacdo entre o baixo uso de medicamentos
cronicos e o aumento de exacerbagbes que requerem terapia intravenosa
(BRIESACHER et al., 2011). Em relacédo a alfadornase, a adesao € geralmente baixa
entre os pacientes com FC e uma adeséo elevada esta associada com a reducéo do
tempo de internacdo (NASR et al., 2013).

Resultados do estudo de Modi e Quittner (2006) indicam que intervencdes para
melhorar a adesdo devem ser focadas nas identificacdes de barreiras para cada

paciente individualmente.

2.5 BARREIRAS PARA A ADESAO AO TRATAMENTO

Existem varias barreiras para a adesdo ao tratamento como fatores
relacionados ao custo de algum tratamento, via de administracdo, complexidade da
farmacoterapia, atraso nos processos administrativos de autorizacdo de aquisicao
dos medicamentos, fatores individuais como a depressdo, crencas sobre
medicamentos, conhecimento, tempo para gerenciar e organizar o tratamento no
domicilio, comunicacao pobre entre paciente e equipe, e tratamento ndo planejado.
Além disso, a adeséo parece diminuir com o0 aumento da idade do individuo, pacientes
adolescentes aderem menos ao tratamento medicamentoso em relagdo aos pacientes
menores. Assim como pacientes que estao iniciando a vida adulta, devido a fatores
como o inicio de carreira, relacionamentos pessoais, transicdo da equipe de saude
(NARAYANAN et al., 2017).

Em relacdo a barreiras especificas da doenca, os pais ou cuidadores de
criancas com FC identificam comportamentos de oposicdo, esquecimento e
dificuldades no gerenciamento do tempo, por exemplo no tratamento da desobstrucao
das vias aéreas e frequéncia de uso das enzimas. Além disso, as criangas enfrentam
dificuldade em engolir comprimidos dependendo da idade e na aceitacdo da
palatabilidade dos medicamentos (MODI & QUITTNER, 2006).

Outra barreira identificada na literatura esta relacionada a fisioterapia

respiratoria que envolve a falta de interesse, motivacdo, tempo, cansaco,
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compromisso e de reconhecimento dos beneficios dos exercicios respiratérios
(QUITTNER et al., 2014; SANTUZZI et al., 2020).

2.6 A IMPORTANCIA DA NUTRICAO NA FIBROSE CISTICA

Um bom estado nutricional no periodo da infancia esta relacionado com uma
melhor funcdo pulmonar, sendo importante as intervengdes nutricionais precoces para
evitar perda da capacidade pulmonar (SANDERS et al., 2015) e progresséo da doenca
pulmonar o que pode reduzir, consequentemente, a frequéncia e a gravidade das
exacerbacgfes na FC (STALLINGS et al., 2008; HOLLANDER et al., 2014). Além disso,
um bom estado nutricional também ¢é considerado um importante marcador
prognéstico de sobrevida (FOGARTY et al., 2012).

A nutricdo é um dos pilares do tratamento da FC, sendo descrito na literatura
inicialmente que uma dieta rica em gordura, hipercaldrica, e uma reposicédo adequada
de enzimas pancreaticas estao associadas a maior sobrevida (COREY et al., 1988).
Diversos estudos tém evidenciado a importancia da nutricdo para pacientes com FC,
observando-se que a relacdo do estado nutricional com funcdo pulmonar estava
correlacionada com a massa muscular (CHAVES et al., 2015; ALVAREZ et al., 2016)
e que a estatura estava associada com sobrevida, sugerindo que déficit de
crescimento, especialmente em fases iniciais da vida tinham repercussdes no
desenvolvimento pulmonar (BEKER et al., 2001).

Em 2002, os consensos de nutricdo jA recomendavam que 0s pacientes
deveriam manter a relagéo do peso para estatura (P/E) ou o indice de massa corporal
para idade (IMC/l) igual ou superior ao percentii 25 (BOROWITZ; BAKER;
STALLINGS, 2002; SINAASAPPEL et al., 2002). No entanto, em 2008, Stallings e
colaboradores, relacionando os dados dos registros americanos de FC de 2005,
observaram forte associagdo do estado nutricional com fungdo pulmonar
estabelecendo a meta do P/E ou IMC/I acima ou igual ao percentil 50 para lactentes
e criancgas e adolescentes de 2 a 18 anos, respectivamente (STALLINGS et al., 2008).

Com base nesse estudo, as diretrizes de FC passaram a recomendar que 0s

pacientes com FC alcancem padrdo de crescimento semelhante a mediana da
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populacao sadia (BOROWITZ et al., 2009; LAHIRI et al., 2016; TURCK et al., 2016;
VAN DER HAAK et al., 2019).

Dieta hipercaldrica, hiperproteica e rica em gorduras tem sido recomendada
para esses pacientes e esta associada com melhor crescimento, fun¢do pulmonar e
sobrevida (SAVANT & MCCOLLEY, 2019). Por outro lado, a preocupacdo com
sobrepeso, obesidade e suas consequéncias tém sido tema de estudos nos ultimos
anos (DEL CIAMPO; SAWAMURA; MACHADO FERNANDES, 2013).
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3 JUSTIFICATIVA

Este estudo foi motivado pelo fato de ndo haver relatos em nosso centro de
referéncia em FC de avaliacdo da adeséo a terapia de reposi¢do enzimatica, vitaminas
e outros medicamentos em pacientes pediatricos. Além disso, faltam estudos que
utilizem questionarios validados de adesdo em pacientes pediatricos com FC e
correlacionem com o escore clinico de Shwachman-Kulczycki e o escore radioldgico
de Bhalla. A quantificagdo da baixa adesdo as recomendacgles terapéuticas é
interessante para desenvolver estratégias junto a equipe multiprofissional para
melhorar a adeséo ao tratamento e a do paciente.

Estudos mostram que a adeséo ao tratamento é importante na sobrevida do
paciente. A adesdo é relativamente ruim em pacientes pediatricos com doenca
pulmonar, como a fibrose cistica, devido a intensidade e complexidade do regime
terapéutico. Essa falta de adesdo ao tratamento contribui para o prolongamento do
tempo de internagdo, maior ocorréncia de exacerbacdes pulmonares e perda da
funcdo pulmonar, podendo levar a 6bito (NARAYANAN et al., 2017).



4 HIPOTESE(S)

Supomos que:
a) a taxa de adesdo medicamentosa € baixa.

b) a adesé&o pode estar reduzida por pouco suporte da rede familiar.
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5 OBJETIVOS

5.1 GERAL

Avaliar a adesdo ao tratamento medicamentoso em pacientes pediatricos,
incluindo todas as faixas etarias (0 a 18 anos), com fibrose cistica atendidos em um

centro de referéncia no sul do Brasil.

5.2 ESPECIFICOS

- Verificar o perfil socioeconémico do paciente;
- Correlacionar as variaveis independentes, adesao ao tratamento medicamentoso e
frequéncia de retirada dos medicamentos, com as variaveis dependentes, nutricionais

e clinicas.
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6 METODOLOGIA

6.1 DELINEAMENTO

Estudo observacional, transversal.

6.2 LOCAL

Ambulatério de Pneumologia Infantil do Hospital de Clinicas de Porto Alegre.

6.3 POPULACAO E AMOSTRA

Foram incluidos neste estudo pacientes pediatricos com diagnostico de FC de
0 a 18 anos em acompanhamento no ambulatério de pneumologia infantil do Hospital
de Clinicas de Porto Alegre (HCPA).

Os pacientes gue nao retiram os medicamentos na farméacia do Estado do Rio
Grande do Sul foram excluidos deste estudo pelo fato do sistema de registro da
farmacia ser dentro do Estado do Rio Grande do Sul.

Atualmente, sdo acompanhados aproximadamente 120 pacientes pela equipe
de FC pediéatrica do HCPA. O n estimado foi de 85 individuos para um coeficiente de
correlacdo minimo de 0,3 entre as variaveis independentes (adeséo ao tratamento e

frequéncia de retirada dos medicamentos) e os desfechos clinico-nutricionais.

6.4 COLETA E ANALISE DOS DADOS

Os pacientes elegiveis foram convidados a participar do estudo no momento
do check-up anual no periodo de outubro de 2021 a outubro de 2022. Apos a
assinatura do termo de consentimento livre e esclarecido pelo responsavel e do termo
de assentimento para pacientes maiores de 10 anos, foi aplicado um questionario
validado e traduzido em portugués para avaliar a adesdo ao tratamento
medicamentoso, o Brief Medication Questionnaire (BMQ) que foi respondido pelo

cuidador e/ou paciente acima de 10 anos de idade (anexo A), e um questionario
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socioeconémico (anexo B). O BMQ é um questionario validado, mas nao especifico
para FC visto que ndo foi encontrado na literatura um instrumento para a doenca, e
foi escolhido por avaliar trés niveis de problemas relacionados a adesao: potencial
nao adesao, barreiras de crencas e barreiras de recordacao (SVARSTAD et al.,1999;
BEN et al., 2012; ABEP, 2020).

Posteriormente foi preenchido o instrumento de coleta (apéndice C) pelas
informacdes dos prontuarios do paciente e verificada a frequéncia das retiradas dos
medicamentos na farmacia do Estado, consultando o sistema de administracdo de
medicamentos (AME) para o0s seguintes medicamentos: acido ursodesoxicdlico,
alfadornase, enzimas pancreaticas, polivitaminico, colistimetato inalatorio,
tobramicina inalat6ria e/ou outro. Este sistema possibilita ao farmacéutico, verificar a
data e a quantidade de medicamento (nimero de cdpsulas, comprimidos, ampolas ou
frascos) fornecidos por més na unidade de referéncia do paciente. O registro foi obtido
dos ultimos doze meses que antecedem a incluséo do paciente neste estudo. Utilizou-
se os dados do AME para calcular a taxa de posse de medicamentos (MPR), dividindo-
se o0 numero de dias do medicamento fornecido durante o periodo observado pelo
namero de dias no periodo observado. A MPR foi calculada para cada medicamento
e, em seguida, calculou-se a média de um MPR composto (CMPR) para cada
paciente. O CMPR foi categorizado como baixa (<0,50), moderada (0,50-0,80) ou alta
(>0,80) adeséo ao tratamento (QUITTNER et al., 2014).

Quanto aos parametros nutricionais, foi realizada a avaliacdo antropométrica
do paciente pelo nutricionista da equipe como rotina. Os dados coletados na consulta
foram peso, estatura, indice de massa corporal (IMC), peso para idade (P/I), estatura
para idade (E/I) e indice de massa corporal para idade (IMC/I), usando-se como
critério o escore-Z e o percentil de acordo com os padrées de crescimento da OMS.
Os pacientes foram classificados de acordo com o diagndstico nutricional
(desnutricdo, risco nutricional, eutréfico, risco para sobrepeso ou sobrepeso)
(DE ONIS & ONYANGO, 2008).

O estado clinico do paciente foi avaliado pelo médico pneumologista através
do escore de Shwachman-Kulczycki (SK). O escore SK (anexo C) é dividido em quatro
dominios (atividade geral, exame fisico, nutricAo e achados radiologicos) que sdo

pontuados entre 5 e 25, de acordo com o grau de comprometimento. O escore SK vai
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até 100 pontos, sendo os escores mais altos associados a melhor condigéo clinica
(SHWACHMAN & KULCZYCKI, 1958; FREIRE et al., 2008).

Para aqueles pacientes com tomografia computadorizada disponivel foi
aplicado o escore de Bhalla (anexo D), avaliado pelo médico radiologista (BHALLA et
al., 1991; FOLESCU et al., 2012).

A funcéo pulmonar foi avaliada pela espirometria do paciente conforme dados
médicos mais atuais. Foi verificada a capacidade vital forcada (CVF), volume
expiratorio forcado no primeiro segundo (VEF1) e razdo VEF1/CVF.

Em relacdo a colonizacdo bacteriana, verificou-se o Ultimo escarro do
paciente ou swab de orofaringe, sendo considerados colonizados cronicamente de
acordo com os critérios de Lee, os pacientes com mais de duas amostras positivas
para Pseudomonas aeruginosa no periodo de 6 meses (LEE et al., 2004).

6.5 VARIAVEIS ANALISADAS

- Adeséo ao tratamento medicamentosa;

- Frequéncia das retiradas dos medicamentos na farméacia do Estado;
- Peso para idade (P/1);

- Estatura para idade (E/I);

- Indice de massa corporal para idade (IMC/I);

- Colonizagéao bacteriana (escarro ou swab de orofaringe);
- Escore de Shwachman-Kulczycki (SK);

- Escore de Bhalla;

- Capacidade vital forcada (CVF);

- Volume expiratoério forcado no primeiro segundo (VEF1);
- Raz&o VEF1/CVF;

- Data da ultima internag&o por exacerbacéo respiratoria;

- Paciente em uso de antibiético no momento atual.
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6.6 ANALISE ESTATISTICA

Todos os dados foram compilados e organizados em uma planilha Excel e,
posteriormente, submetidos e analisados no programa de estatistica Statistical
Package for the Social Sciences (SPSS) versao 20.0. Os dados foram armazenados
em computador pessoal e no Google Drive.

As variaveis quantitativas foram calculadas pela média e desvio padrdo ou
mediana e intervalo interquartil. As varidveis qualitativas foram descritas por
frequéncias absolutas e relativas. O teste qui-quadrado foi utilizado para as amostras
independentes, como a frequéncia de retirada dos medicamentos (classificada em
dois grupos: alta adesdo ou moderada/baixa adeséo) e a adesdo aos medicamentos
(adesdo/ndo adesédo). Para as correlacbes das variaveis independentes com as
demais variaveis foi realizada uma analise multivariavel. Foi realizada correlacdo entre
adeséao ao tratamento e dados da espirometria (VFE1, CVF e VFE1/CVF), correlagéao
entre adesé@o ao tratamento e escore SK, correlacdo entre adesao ao tratamento e
escore de Bhalla, correlacéo entre adesao ao tratamento e desfechos nutricionais (P/I,
E/l e IMC/I)

6.7 CONSIDERACOES ETICAS

O estudo foi submetido por meio da plataforma Brasil, e aprovado pelo comité
de ética em pesquisa (CEP) do Hospital de Clinicas de Porto Alegre e teve a
coparticipacdo da Secretaria Estadual da Saude do Rio Grande do Sul (SES/RS). A
SES/RS foi incluida como coparticipante do estudo, sendo este estudo encaminhado
e aprovado também pelo comité de ética da escola de saude publica do RS (ESP/SES-
RS). Numero do CAAE: 43446721000005327.
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8 CONCLUSOES

A adesdo a farmacoterapia dos pacientes pediatricos com FC é baixa devido a
complexidade do tratamento, as barreiras de acesso, de recordacdo e de crencas
negativas. Além disso, um percentual significativo de pacientes deixou de utilizar
algum medicamento recomendado pela equipe médica, sendo necessaria a
implementacgéo de ferramentas para melhorar a adesé&o ao tratamento e o uso correto
dos medicamentos nesta populacdo. Apesar do estado clinico da maioria dos
pacientes estar entre o estado bom e excelente nesta faixa etaria entre 0 a 18 anos,
agueles com desnutricdo/risco nutricional ou com um SK desfavoravel devem servir
de alerta para uma possivel intervencdo da equipe multiprofissional na adesdo a

farmacoterapia.
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9 CONSIDERACOES FINAIS

Esse estudo encontrou dados de adesdo ao tratamento medicamentoso em
criancas e adolescentes com FC que estdo de acordo com os achados na literatura.
Além disso, ficou evidente o impacto da adeséo ao tratamento em relagdo a nutricao
do paciente com FC. Porém, mais estudos sdo necessarios para avaliar a adesdo,
principalmente as dietas ou férmulas, conforme faixa etaria e em diferentes centros.

Obviamente, conforme a idade do paciente, ha progressdo da doenca e isso faz
parte do espectro da doenca, devendo-se pensar maneiras e intervencdes para
melhorar a adeséo ao tratamento, impactando na qualidade de vida dos pacientes.
Esse estudo tem como principal limitacdo o fato de ter sido um estudo transversal,
bem como a avaliacéo realizada ser somente do tratamento com os medicamentos,
ndo sendo avaliada a adeséao a fisioterapia, exercicios fisicos e dieta. Como pontos
fortes, pode-se citar ter sido utilizado dois instrumentos para avaliacdo da adeséo,

sendo um questionario ja bem consolidado e validado.
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APENDICE A — TERMO DE CONSENTIMENTO LIVRE E ESCLARECIDO

No do projeto: 2021-0070
CAAE: 43446721000005327

Titulo do Projeto “Avaliacdo da adesdo ao tratamento medicamentoso em
criancas e adolescentes com Fibrose Cistica e fatores clinicos e nutricionais
associados”

Convite a participar do estudo

Gostariamos de convidar o paciente pelo qual vocé é responsavel a participar
do presente estudo que deseja avaliar a adesdo ao tratamento medicamentoso, perfil
socioecondmico, funcdo pulmonar e estado nutricional dos pacientes com fibrose
cistica (FC), em acompanhamento no ambulatério de pneumologia do Hospital de
Clinicas de Porto Alegre. A avaliagdo consiste na aplicacdo de um questionario para
avaliacao da adeséo a terapia medicamentosa (Brief Medication Questionnaire - BMQ)
e de uma avaliacédo socioeconémica.

Procedimentos do estudo

Apoés a assinatura deste termo, a pesquisadora aplicara um questionario de
adeséo terapéutica e avaliagdo socioecondmica. Os demais dados do paciente serao
coletados do prontuéario, como:

- Avaliacao nutricional: realizada junto a consulta da Nutricdo no ambulatério da zona
04 com medidas de peso, estatura e indice de massa corporal (IMC).

- Espirometria: exame realizado de rotina nos pacientes com FC. E um método,
simples, rapido, indolor e ndo invasivo e que pode apresentar desconforto minimo.
Sera verificada a capacidade vital forcada (CVF), volume expiratorio forcado no
primeiro segundo (VEF1) e razdo VEF1/CVF.

- Imagens radiologicas de torax solicitadas conforme o perfil do paciente e
necessidade. Para aqueles pacientes com tomografia computadorizada disponivel
sera aplicado o escore de Bhalla.

Posteriormente sera verificada a frequéncia das retiradas dos medicamentos
na farmacia do Estado, consultando o sistema de administracdo de medicamentos
(AME) para os seguintes medicamentos: &cido ursodesoxicélico, alfadornase,
enzimas pancreaticas, polivitaminico, colistimetato inalatério, tobramicina inalatoria
e/ou outro.

Beneficios, riscos e/ou desconfortos associados a participacéo no estudo

Os pacientes deste estudo nao terdo beneficio individual com o preenchimento

dos questionarios. O potencial beneficio que o trabalho vai proporcionar para o grupo
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de pacientes com FC sera através do aumento do conhecimento sobre o assunto
estudado.

N&o sdo conhecidos riscos pela participacdo do estudo. O preenchimento do
guestionario de adeséo e do questionario socioeconémico leva em média 15 minutos
e podera ter um potencial desconforto relacionado a alguma pergunta do questionério
pela verificagéo da adesé&o ao tratamento medicamentoso e situag&o socioecondomica.
Voluntariedade

A participagéo no estudo é totalmente voluntaria. Caso vocé ndo queira que o
paciente pelo qual vocé é responsavel participe do estudo, ou deseja desistir apos o
inicio, ndo haverd alteracéo no tratamento.

Ressarcimento

N&o esta previsto qualquer pagamento pela participacédo do paciente pelo qual
vocé é responsavel na pesquisa. Da mesma forma ele(a) também néo tera qualquer
custo com os procedimentos realizados durante a pesquisa.

Confidencialiade

O nome do paciente pelo qual vocé é responsavel ndo sera identificado quando
da divulgacao dos resultados, assim como as informacdes obtidas serdo vinculadas a
presente pesquisa.

Esclarecimentos e contatos

Os dados coletados durante a pesquisa serdo sempre tratados
confidencialmente. Os resultados serdo apresentados de forma conjunta, sem a
identificacdo dos participantes, ou seja, 0s nomes nao apareceréao na publicacdo dos
resultados. O pesquisador responsavel por esta pesquisa € o Prof. Paulo José
Cauduro Mardstica, do Servico de Pneumologia Pediatrica, do Hospital de Clinicas de
Porto Alegre, que pode ser encontrado pelo telefone (51) 3359-8241, e estard a
disposicéo para esclarecimento de davidas. O Comité de Etica em Pesquisa também
podera ser contatado pelo e-mail cep@hcpa.edu.br ou telefone (51) 3359-7640, das
8 as 17 horas, em caso de duvidas sobre seus direitos enquanto participante de
pesquisa.

Pelo presente Termo de Consentimento Livre e Esclarecido, declaro que
autorizo a participacao do paciente sob minha responsabilidade nesta pesquisa, pois
fui informado (a), de forma clara e detalhada, livre de qualquer forma de
constrangimento e coergéo, dos objetivos, da justificativa e dos procedimentos que
serdo realizados. O termo de consentimento serd assinado em duas vias, uma ficando
com o responsavel do participante e a outra com o pesquisador.

Assinatura

Nome do participante da pesquisa

Nome do pesquisador que aplicou o
Nome do responsavel termo
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Assinatura

Local e data
APENDICE B - TERMO DE ASSENTIMENTO (TALE)

No do projeto: 2021-0070
CAAE: 43446721000005327

Vocé esta sendo convidado a participar da pesquisa “Avaliagdo da adesdo ao
tratamento medicamentoso em criancas e adolescentes com Fibrose Cistica e
fatores clinicos e nutricionais associados”. Queremos saber sobre a adeséao ao
seu tratamento com os medicamentos da fibrose cistica, verificar a sua funcao
pulmonar e o seu estado nutricional.

Vocé s6 precisa participar da pesquisa se quiser, € um direito seu e ndo tera
nenhum problema se desistir. As criangas que irdo participar desta pesquisa tém de 0
a 18 anos de idade. Esta pesquisa sera realizada no Hospital de Clinicas de Porto
Alegre e inclui o preenchimento de um questionario para avaliacdo da adeséo a terapia
com seus medicamentos e uma avaliacdo socioecondmica. Os demais dados serao
coletados do seu prontuario, como: peso, estatura e indice de massa corporal (IMC);
dados da espirometria; imagens radiolégicas de térax. Posteriormente sera verificada
a retirada dos seus medicamentos no ultimo ano na farmacia do Estado.

Este estudo é considerado seguro, mas € possivel ocorrer cansago ou
aborrecimento ao responder os questionarios, ou o risco de quebra de sigilo. Caso
aconteca algo errado, vocé pode nos procurar pelos telefones que tem no final deste
texto. Mas ha coisas boas que podem acontecer como proporcionar para o grupo de
pacientes com fibrose cistica, 0 aumento no conhecimento sobre o0 assunto estudado.
Medidas serdo tomadas para reduzir os riscos de aborrecimento e cansaco ao
responder 0s questionarios, garantindo local reservado e liberdade para néo
responder questdes constrangedoras. O pesquisador estara atento aos seus sinais de
desconforto.

Ninguém saberd que vocé esta participando da pesquisa; nao falaremos a
outras pessoas, nem daremos a estranhos as informagfes que vocé nos der. Os
resultados da pesquisa vao ser publicados em uma revista cientifica apés finalizar o
estudo, mas sem identificar as criangas que participaram.

O pesquisador responsavel por esta pesquisa € o Professor Paulo José
Cauduro Mardstica, do Servico de Pneumologia Pediatrica, do Hospital de Clinicas de
Porto Alegre, que pode ser encontrado pelo telefone (51) 3359-8241, e estara a
disposicéo para esclarecimento de davidas.

Eu aceito participar da pesquisa.
Entendi as coisas ruins e as coisas boas que podem acontecer. Entendi que posso
dizer “sim” e participar, mas que, a qualquer momento, posso dizer “nao” e desistir e
gue ninguém vai ficar com raiva de mim. Os pesquisadores tiraram minhas duvidas e
conversaram com 0S meus responsaveis. Recebi uma copia deste termo de
assentimento e li e concordo em participar da pesquisa.

Pesquisador que aplicou o termo
Assinatura do participante da pesquisa

Assinatura do pesquisador
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APENDICE C - INSTRUMENTO DE COLETA DE DADOS

Data:

43

Nome do Paciente: Prontuario:
Data de nascimento:___ /[ Sexo: () M () F Raga:
Responsavel: ( ) Mée () Pai () outro:
Idade do diagndstico: Procedéncia:

Identificacdo Genética: ( )sim ( )ndo Mutacdes:

Outras comorbidades:

1. Colonizacgéo bacteriana:

( ) Nenhuma ( )MSSA ( )MRSA ( )Pseudomonas aeruginosa
( ) Burkholderia cepacia ( ) outro:

2. Avaliacdo antropomeétrica:

Idade: Peso: Estatura: IMC:
Percentil Escore-Z
P/
E/|
IMC

Diagndéstico Nutricional:

( ) Desnutricao ( ) Risco Nutricional ( ) Eutrofico ( ) Risco para Sobrepeso

( ) Sobrepeso

3. Avaliagdo Pulmonar:

VEF1: CVF: VEF1/CVF:

Exacerbacdo Pulmonar: Uso de antibiético: () Sim () Nao
Periodo: I/ a I

Numero de dias:

Ultima Internac&o: () Sim () N&o

Periodo: I a /|

Numero de dias:
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ANEXO A — BRIEF MEDICATION QUESTIONNAIRE VERSAO EM PORTUGUES

1) Quais as medicagdes que voce usou na ULTIMA SEMANA?  Entrevistador: Para cada medicagiio anote as respostas no quadro abaixo:

Se o entrevistado nio souber responder ou se recusar a responder cologue NR

NA ULTIMA SEMANA

a) Nome da b) Quantos ¢) Quantas vezes d) Quantos
Medicagdo | dias vocé por dia vocé comprimidos vocé
e dosagem tomou este lomou este tomou em cada vez
remédio remédio?

€) Quantas vezes vocé
esqueceu de tomar
algum comprimido?

f) Como esta
medicagio
funciona para
voce?
|=Funciona Bem
2=Funciona
Regular

3=Nso Funciona
bem

2) Alguma das suas medicagdes causa problemas para vocé? (0) Ndo (1) Sim

a) Se o entrevistado respondeu SIM, por favor, liste os nomes das medicacdes e o quanto elas o incomodam

Quanto esta medicagdo incomodou vocé?

Medicagio Muito Um pouco Muito pouco Nunca

De que forma vocé ¢ incomodado por ela?

3) Agora, citarei uma lista de problemas que as pessoas, ds vezes, (ém com seus medicamentos.

O quanto ¢ dificil para vocé: Um pouco

Nio muilo

Dificil

dificil

Comentario
{Qual medicamento)

a) Ahrir on fechar a embalagem

b)  Ler o que esta escrito na embalagem

¢)  Lembrar de tomar todo remédio

d)  Conseguir o medicamento

¢)  Tomar tantos comprimidos ao mesmo

tempo

Escore de problemas encontrados pelo BMQ

DR - REGIME (questies la-le)

1=sim

0= niio

DR1. O R falhou em listar (espontaneamente) os medicamentos prescritos no relato inicial?

DR2. O R interrompen a terapia devido ao atraso na dispensacdo da medicaclio ou outro motivo?

DR3. O R relaton alguma falha de dias ou de doses?

DR4. O R reduziu ou omitin doses de algum medicamento?

DR3. O R tomou alguma dose extra ou medicagio a mais do que o prescrito?

DR6. O R respondeu que “niio sabia™ a alguma das perguntas?

DR7. O R se recusou a responder a alguma das questdes?

NOTA: ESCORE =1 INDICA POTENCIAL NAO ADESAQ

S0Mma;

DC - CRENCAS

DC1. O R relaton “niio funciona bem™ ou “niio sei” na resposta 1g?

DC2. O R nomeou as medicagbes que o incomodam?

NOTA: ESCORE =1 INDICA RASTREAMENTO POSITIVO PARA BARREIRAS DE CRENCAS

S0Ima;

DRE - RECORDACAOQ

DREL. O R recebe um esquema de miltiplas doses de medicamentos (2 ou mais vezes/dia)?

DRE2. O R relata “muita dificuldade™ou “alguma dificuldade”em responder a 3¢?

NOTA: ESCORE =1 INDICA ESCORE POSITIVO PARA BARREIRAS DE RECORDACAQ

S0mma;

R= respondente NR= niio respondente

Fonte: Ben et al. (2012).



ANEXO B — AVALIACAO SOCIOECONOMICA

Quantidade

'] 1 1 3 4 au +
Banheiros [+] E | 7 10 14
Empregados domésticos [+] E | 7 10 13
Autamdveis [+] E | 5 E 11
Micracomputador 1] 3 B B 11
Lawa lauga L] E | B 7 7
Geladeira 1] 2 3 5 5
Freerer [+] 2 4q B B
Lawa raupa 1] 2 4 B B
ovWD 1] 1 3 4 &
Micro-ondas [+] 2 4q 4 4
Motocicleta 4] 1 3 3 3
Satadara-roupas i 2 2 2 2

Griu de Instrucio do Chefe da Famihia

Analfabeto f Fundamental |incomplata

Fundarmental | completo § Fundamental 1

incomplets

Fundamental || campleta /! Média incompleto

Médie campleta / Superior incomplets

Superior completo

Servigos Publicos

[LES Sim
Agua encanada a 4
Bua pavirnentada u} z

Classificagia

Chasze Pantas Renda Media
1-4 45-50 12.716.59
b5 38-44 10.427,74
3-B2 1-37 5.4449 60
4-C1 153-18 304247
§-C2 17-12 1.08591
G-0-E 0-16 E13 56

Fonte: Associacdo brasileira de empresas de pesquisa — ABEP (2020).
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ANEXO C - ESCORE DE SHWACHMAN-KULCZYCKI

Graduagdo Pontos Atividade Geral

Atividade integra. Brinca,
joga bola, vai & escola
regularmente.

Excelente (86-100) 25

Irritabilidade e cansago
no fim do dia. Boa
frequéncia na escola.

Bom (71-85) 20

MNecessita repousar
durante o dia. Cansago
facil apos exercicios.
Diminui a frequéncia a
escola.

Médio (56-70) 15

Dispnéia apds pequenas
caminhadas. Repouso em
grande parte.

Moderado (41-55) 10

Ortopneia. Confinado ao

Severo (40 ou menos) leito.

Exame Fisico Nutri¢do Achados Radiologicos

Mantém peso e estatura
Mormal. Mo tosse. FC e FR acima do percentil 25.
normais. Pulmdes livres.  Fezes bem formadas.
Boa postura. Boa musculatura e ténus. Campos pulmonares limpos

FC e FR normais em
repouso. Tosse rara.
Pulmé&es livres. Pouco
enfisema

Peso e altura entre
percentis 15 e 20. Fezes  Pequena acentuagdo da trama vasobronquica.
discretamente alteradas. Enfisema discreto.

Peso e altura acima do 3¢
percentil. Fezes
anormais, pouco

Tosse ocasional, as vezes
de manhd. FR levemente
aumentada. Medio formadas. Distensdo
enfisema. Discreto abdominal. Hipotrofia
bagueteamento de dedos. muscular.

Enfisema de média intensidade. Aumento da
trama vasobronguica.

Tosse frequente produtiva. Peso e altura acima do 32
Retragdo toracica. Enfisema percentil. Fezes
moderado. Pode haver anormais. Volumosa
deformidade do térax. diminuicdo da massa
Bagueteamento 2 a 3+, muscular.

Moderado enfisema. Areas de atelectasia.
Areas de infecgdo discreta. Bronquiectasia.

Tosse intensa. Periodos de
taquipneia e taguicardia e
extensas alteragbes
pulmonares. Pode mostrar
sinais de faléncia cardiaca
direita. Bagueteamento
3/44.

Desnutricdo intensa.
Distens3o abdominal.

Prolapso retal.

Extensas alteragdes. Fendmenos obstrutivos.
Infeccdo, atelectasia, bronguiectasia.

Fonte: Freire et al. (2008).
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ANEXO D - ESCORE DE BHALLA

Parametros na TCAR Escore
0 1 2 3
Gravidade das bronquiectasias  Ausente  Limen discretamente  Limen 2 a 3 vezes Limen 3 vezes
maior que o vaso maior que o vaso maior que o vaso
adjacente adjacente adjacente
Espessamento das paredes Ausente Espessamento Espessamento da Espessamento da
brénguicas da parede da via parede da via adrea parede da via aérea
aérea igual ao vaso  menor ou igual a duas  duas vezes maior
adjacente vezes 0 vaso adjacente  que o vaso adjacente
Extensdo das bronguiectasias Ausente 1-5 6-9 >9
(SBF)
Extensdo da formacdo de Ausente 1-5 6-9 >9
tampdes mucosos [SBP)
Saculagdes/abscessos (SBP) Ausente 1-5 6-9 =9
Geracdes de divisdes bronguicas  Ausente Até 4° geragio Até 5° geragio Até & geracdo e
envolvidas (bronquiectasias/ distal
tampdes mucosos)
Nimero de bolhas Ausente Unilateral Bilateral (nio = 4) =4
Enfisema (SBP) Ausente 1-5 =5
Colapso/consolidacio Ausente Subsegmentar Segmentarflobar
Padrdo de atenuagdo em Ausente 1-5 =5
mosaico”
Aprisionamento de ar Ausente 1-5 =5
Nddulo acinar® Ausente Subsegmentar/ Lobar
segmentar
Espessamento de septos Ausente Subsegmentar/ Lobar Difuso (> 1 lobo)
intralobulares® seqgmentar
Infiltrado em vidro fosco® Ausente Subsegmentar/ Lobar Difuso [= 1 loba)
segmentar

SBP: Segmentos Broncopulmonares.

Fonte: Folescu et al. (2012).



