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RESUMO: A fibrose cistica é uma doenca hereditiria que atinge ambos os sexos. Ela é
causada por um gene defeituoso que faz com que o corpo produza um muco que acumula
nas passagens respiratdrias e do pincreas. Por ser uma doenca crénica faz com que a crianga
seja sempre hospitalizada. Com isso, os enfermeiros e até mesmo outros profissionais da
drea da satde devem estar sempre participando do convivio da familia para melhor
desempenho no cuidado com a crianca. O objetivo é descrever a atengio ao tratamento de
criangas portadoras de fibrose cistica, sua relacdo familiar e como é feito o diagndstico. A
metodologia do trabalho foi de revisdo bibliogrifica descritiva. Assim ildentificamos a
importincia do enfermeiro, que tem o papel trabalhar juntamente com a familia para melhor
tratamento e desempenho no cuidado com a crianga portadora dessa doenga.

Palavras-chave: Fibrose cistica. Doencas hereditirias. Criangas com fibrose cistica.
Tratamento de fibrose cistica em criangas.

ABSTRACT: Cystic fibrosis is an inherited disease that affects both sexes. It is caused by
a defective gene that causes the body to produce mucus that accumulates in the respiratory
passages and the pancreas. Because it is a chronic disease, the child is always hospitalized.
As aresult, nurses and even other health professionals should always be participating in the
family life for better performance in child care. Objective: describes the attention to the
treatment of children with cystic fibrosis, their family relationship and how the diagnosis
is made. Methodology: the work methodology was a descriptive bibliographic review. Final
considerations: We identified the importance of the nurse, who has the role of working
together with the family for better treatment and performance in the care of the child with
Cystic Fibrosis.

Keywords: Cystic fibrosis. Hereditary diseases. Children with cystic fibrosis. Treatment of
cystic fibrosis in children.
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RESUMEN: La fibrosis quistica es una enfermedad hereditaria que afecta a ambos sexos.
Es causada por un gen defectuoso que hace que el cuerpo produzca mucosidad que se
acumula en las vias respiratorias y el pancreas. Debido a que es una enfermedad crénica, el
nifio siempre esta hospitalizado. Con esto, los enfermeros e incluso otros profesionales de la
salud deben estar siempre participando de la vida familiar para un mejor desempefio en el
cuidado del nifio. El objetivo es describir la atencién al tratamiento de los nifios con fibrosis
quistica, su relacién familiar y cémo se realiza el diagnéstico. La metodologia del trabajo fue
una revisidn descriptiva de la literatura. Asi, identificamos la importancia del enfermero,
cuyo papel es trabajar junto a la familia para un mejor trato y desempefio en el cuidado del
nifio con esta enfermedad.

Palabras clave: Fibrosis quistica. Enfermedades hereditirias. Nifios con fibrosis quistica.
Tratamiento de la fibrosis quistica en nifios.

1 INTRODUCAO

A fibrose cistica ou Mucoviscidose é uma doenca sistémica, hereditdria, autossémica
recessiva, crénica e progressiva que atinge igualmente ambos os sexos. O paciente portador
dessa doenga apresenta secrecdes mucosas espessas e viscosas, obstruindo os ductos das
glindulas exécrinas, que contribuem para o aparecimento de trés caracteristicas bdasicas:
doenca pulmonar obstrutiva crdnica, insuficiéncia pancredtica com méi digestio/ma
absorcdo e consequente desnutri¢do secunddria, além de niveis elevados de eletrélitos no
suor. (ALVES,2018)

Com isso, é uma doenca de cardter multissistémico, crdnico e progressivo que
necessita de um cuidado complexo e continuo para manutencio e promocio da melhoria da
qualidade de vida do paciente. (ATHANAZIO et al., 2017) Essa atenc¢do em tempo integral,
principalmente quando em criangas e adolescentes, faz com que os cuidadores necessitem
conhecer a doenca e a terapéutica possibilitando a assisténcia desejada ao fibrocistico.
(ALVES, 2018)

Nesse caso, a doenga é causada por um gene defeituoso que faz com que o corpo
produza um liquido anormalmente denso e pegajoso, conhecido popularmente como muco,
que se acumula nas passagens respiratdrias dos pulmdes e também no pancreas. Dados de
2013, do Registro Brasileiro de Fibrose Cistica (REBRAFC), notificaram quase 3000
pacientes com diagndstico de FC, os estados do Sudeste e Sul do pais possuem o maior
ntmero de pacientes registrados. O Rio Grande do Sul é o segundo Estado brasileiro com
mais pacientes: 348 nascidos e 378 pacientes sio acompanhados em seus trés centros de

referéncia para a doenca. (ALVES,2018)
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No campo da familia, devido aos estritos cuidados necessérios, a FC causa mudancas
no cotidiano, tornando o incapaz de pensar na vida normal. As escolas sdo consideradas
espagos com espagos normais. Desempenha um papel importante na sociedade infantil, mas
pode causar dificuldades porque trata de uma forma especial as doencgas dos alunos com FC.
Para as criancgas, isso pode ser um desafio, pois serd uma experiéncia que expde suas
diferencas. (PRATTA e SANTOS, 2007)

No processo de enfermagem, é importante observar o desenvolvimento da crianga
em todas as fases da vida. A integracio entre os profissionais de saide e a familia é muito
importante porque ajuda a crianga a crescer. Isso nio significa que as criangas nio tenham
personalidade prépria. Portanto, é melhor entender a familia, especialmente os pais,
entender a vida da crianca no mundo e ter a oportunidade de interagir melhor com ela e sua
familia. Criancas com FC podem ter muitas complica¢des, como o sistema digestivo e
doengas respiratérias. A doenga os forca a serem hospitalizados para o resto da vida. Sabe-
se ainda que a maioria dos pacientes com FC est4 desnutrida. (BRASIL, 2019).

Dessa forma, o objetivo geral do trabalho é descrever a aten¢io do enfermeiro ao
tratamento de criangas portadoras de fibrose cistica e sua relagdo familiar. Tendo como seus
objetivos especificos: apresentar a doenga, delinear os seus tratamentos, relatar as
dificuldades da relagio familiar e discutir a relagio do tratamento e a participacdo do

Enfermeiro na relacdo com o paciente e com a familia.

2 METODOLOGIA

O presente trabalho tem a metodologia de revisdo bibliografica descritiva. Os bancos
de dados utilizados para o contetido foram: Clinical Biomedical Research, Scientific Electronic
Library Online, Ntcleo de A¢des e Pesquisa em Apoio Diagnéstico, Tua Satde e biblioteca
virtual em Satde (Ministério da Sadde).

Os critérios para selecdo de artigos foram: ser publicado entre os anos de 2003 a 2020,
abordar os temas Fibrose cistica em criangas, causas e sintomas da fibrose cistica, papel do
enfermeiro no tratamento da fibrose cistica, e estar escrito no idioma portugués.

Os artigos usados para fazer o trabalho foram escolhidos com o foco na doenga e nas

criangas com a fibrose cistica. Os descritores escolhidos para a busca online foram: fibrose
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cistica, doencas hereditérias, criancas com fibrose cistica, tratamento de fibrose cistica em

criancgas.

3 GENETICA NA FIBROSE CISTICA

A fibrose cistica (FC) é uma doenca genética autossémica recessiva causada por
mutac¢des em um gene que codifica uma proteina "reguladora da conducio da fibrose cistica"
(chamada CFTR 7ou canal de cloreto). CFTR ¢é principalmente um canal idnico que regula
o volume de fluido na superficie epitelial, secretando e inibindo a absorcio de sédio.
(NUPAD, [s.d.])

Mais de 1800 mutagdes no gene que codifica CFTR foram descritas. A mutagio mais
comum é Pheso8del, que ocorre em até gooo dos pacientes em certas regides da Europa e nos
Estados Unidos. Em Minas Gerais, aproximadamente 35% dos pacientes possuem 2 cdpias
do Pheso8del e 3500 dos pacientes possuem 1 cépia. (NUPAD, [s.d.])

Com isso, esse gene relacionado a essa doenga, denominado de CFTR, encontra-se
no cromossomo 7, dividido em 27 éxons. A mutagio p.Pheso8del é a mais comum entre os
pacientes portadores de Fibrose Cistica. No Brasil, a frequéncia dessa mutagio nio é tdo alta,
por causa, provavelmente da miscigenacio e, por consequéncia, o locus CFTR apresentando
a maior heterogeneidade alélica. A probabilidade de um filho ser portador de FC é de 1 em

4, ou 25%, para filhos de um casal em que os dois sio portadores de uma mutacio.

(SARAIVA-PEREIRA; FITARELLI-KIEHL; SANSEVERINO, 2011)

4 DIAGNOSTICOS E ACAO DA ENFERMAGEM NO TRATAMENTO DE CRIANGCAS
PORTADORAS DE FIBROSE CISTICA

Fatores de estresse s3o cumulativos e podem causar mudancas na vida didria. Se esses
estressores forem reaproveitados em um curto periodo de tempo, podem causar o colapso do
sistema familiar, acarretando riscos de satide e problemas emocionais entre seus membros.
Este é um dos momentos em que constatamos a importincia do apoio de enfermagem a essas
familias. (FURTADO, 2003)

Criangas com doencas cronicas tendem a usar cinco métodos de adaptagio, que estio
relacionados as atitudes das criangas em relagio 4 doenga: (FURTADO, 2003)

. Desenvolver capacidade e autoestima: enfatizar os aspectos positivos;

7 CFTR - regulador de condutincia transmembrana de fibrose cistica, na sigla em inglés.
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. Sentir-se diferente e isolar-se: sentir-se inutil e restringir atividades

desnecessariamente;

. Irritabilidade e mau humor;

O exame de triagem neonatal, realizado em todos os recém-nascidos e conhecido
como teste do pezinho, é fundamental para o diagnédstico precoce da fibrose cistica, pois
permite o inicio imediato do tratamento que garante melhor qualidade de vida ao paciente.
(BELTRAME, 2020).

O suor dos pacientes com FC é rico em sédio e cloro. O padrio ouro para o
diagnéstico de FC é o teste do suor realizado pelo método de Gibson & Cooke.O método de
titulacdo é a titulacdo do cloro no suor, e o método coulométrico é a técnica mais 6bvia. Os

seguintes pontos criticos sio usados para o diagnéstico de doengas: (NUPAD, [s.d.])

. > 6ommol/L: valor alterado;
. >40 e < 60 mmol/L: na média (RN: >30- <6ommol/L)
. < 40 mmol/L: considerado normal.

O padrio de tratamento foi estabelecido para fornecer os melhores resultados para os
pacientes. Estd provado que uma equipe multidisciplinar dedicada pode se beneficiar do
tratamento fornecido por um centro profissional de FC. O tratamento da FC pode substituir
as enzimas pancredticas, monitorar o estado nutricional e resolver a desnutri¢io, limpar as
vias aéreas por meio de fisioterapia e uso de muco, monitorar e tratar precocemente as
infec¢des pulmonares e a deterioracdo respiratdria. A terapia de reposi¢do enzimitica
envolve a ingestdo de cidpsulas enziméticas antes de cada refeigdo (incluindo laticinios). Sem

usar enzimas, vocé sé pode comer frutas e sucos. Envolve também: (NUPAD, [s.d.])

. Abordagem nutricional;

. Limpeza das vias aéreas;

. Controle e tratamento das infec¢Ges respiratdrias;
. Abordagem da inflamagio;

. Complicacdes;

. Adesio ao tratamento;

. Terapias moduladoras da CFTR.

Os tratamentos através de medicamentos para pacientes com FC é feito por meio de
antibidticos, broncodilatadores, e também medicamentos que podem diluem as secrecdes
pulmonares, também terapia de desobstrucdo das vias aéreas para doengas respiratérias,
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suplementos de enzimas pancredticas e vitaminas para problemas do sistema digestivo e
alguns medicamentos mutantes que podem melhorar a atividade das proteinas Fibras
Cisticas, e as qualidades trazidas pelos tratamentos para a qualidade de vida, a crianca nio
entende a importincia desde que nasce, simplesmente, como alguma coisa que se torna
diferente dos amigos e tira seu tempo para brincadeiras, nesse caso, a adesdo ao tratamento
torna menos. (BELTRAME, 2020)

Criangas com fibrose cistica (FC) geralmente precisam ser hospitalizadas varias
vezes durante sua vida. Uma boa integracio entre os profissionais de satide e a familia é
essencial porque facilita a criagdo dos filhos. Isso ndo significa que a crianga nio tenha
personalidade prépria, mas ao se reunir com sua familia, principalmente com seus pais, ela
poderd compreender melhor o mundo onde a crianca vive e ter a oportunidade de interagir
melhor com ela e sua familia. (GABATZ, 2007)

O cuidado humanizado, prestado por todos os membros da equipe médica, pode
ajudar a crianca e sua familia a superar a ansiedade e reduzir o impacto da hospitalizagio na
vida da crianca e de sua familia, geralmente traumética. (FURTADO, 2003)

Os enfermeiros devem trabalhar com os membros da familia para ajudé-los a projetar
intervengdes para melhor resolver seus problemas com base nas necessidades familiares
identificadas. Ele desempenha um papel fundamental em ajudar as criangas e suas familias
a tomarem decisdes e a¢des sidbias que melhor representem seus interesses. As doencas dos

membros da familia sio um estresse imprevisivel. (GABATZ, 2007)

CONSIDERACOES FINAIS

A fibrose cistica é uma doenga hereditiria que atinge ambos os sexos, ela é causada
por um gene defeituoso que faz com que o corpo produz um muco que acumula nas
passagens respiratérias e do pincreas, por ser uma doenga cronica.

Os enfermeiros, tem necessidade de trabalhar com os membros da familia para ajuda-
los a projetar interven¢des para melhor definir seus problemas de acordo com as
necessidades familiares identificadas, no caso executa um papel importantissimo em ajudar
as criangas e suas familias a tomarem decisdes e a¢Ges corretas e que melhor representem
seus interesses.

Assim, os autores chegaram ao consenso que no processo de enfermagem, é
importante observar o desenvolvimento da crianga em todas as fases da vida, a integragio
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entre os profissionais de saide e a familia é muito importante porque ajuda a crianga a
crescer, lembrando que o exame de triagem neonatal, realizado em todos os recém-nascidos
e conhecido como teste do pezinho, é fundamental para o diagnéstico precoce da fibrose
cistica, pois permite o inicio imediato do tratamento que garante melhor qualidade de vida

ao paciente.
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