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RESUMO

A fibrose cistica € uma doenca genética autossdmica recessiva, cronica e com mortalidade
precoce. Os cuidados paliativos para pacientes com esta patologia ainda estdo pouco
explorados. Este trabalho teve por objetivo caracterizar os cuidados paliativos prestados aos
pacientes portadores de fibrose cistica, através de uma revisdo integrativa de literatura
conforme Cooper (1982). A amostra foi composta por oito artigos da base de dados PubMed,
publicados no periodo de 2000 a 2012. A caracterizacdo dos cuidados se deu atraves da
analise de particularidades do estagio terminal da doenca, como sintomas, idade, local e causa
da morte, e também dos medicamentos, técnicas e procedimentos realizados. O principal
sintoma apresentado foi dispneia, seguido pela ansiedade. Relacionado a estes, 0s opioides e
o0s benzodiazepinicos foram os medicamentos mais utilizados. A ventilagcdo mecanica aparece
como suporte a vida, principalmente aos pacientes na lista de espera do transplante pulmonar.
Pela analise da amostra, ficou demonstrado que, em pacientes com fibrose cistica, o
tratamento curativo se faz necessario junto aos cuidados paliativos para um alivio efetivo dos
sintomas. Ficou demonstrada a necessidade de mais estudos sobre a tematica, principalmente

pela peculiaridade do cuidado paliativo associada ao curativo.

Descritores: Fibrose cistica. Cuidados paliativos.



ABSTRACT

Cystic fibrosis is an autosomal recessive genetic disease, chronic with an early mortality.
Palliative care in this disease is still poorly explored. This study aimed to characterize the
palliative care provided to patients with cystic fibrosis through an integrative review of the
literature proposed by Cooper (1982). The sample consisted of eight articles included in
PubMed, published between 2000 to 2012. Characterization of care was through the analysis
of the terminal stage of the disease, as symptoms, age, location and cause of death, and also of
medications, techniques and procedures. By the analysis of sample, it was shown that in
patients with cystic fibrosis curative treatment is needed along with palliative care for an
effective relief of symptoms. The main symptom was dyspnea, followed by anxiety. Related
to these, opioids and benzodiazepines were the most commonly used medications. Mechanical
ventilation appears to life support, particularly for patients on the waiting list for lung
transplantation. It was shown the need for more studies on the theme, mainly by the

peculiarity of palliative care associated with curative treatment.

Key Words: Cystic fibrosis. Palliative care.
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1 INTRODUCAO

A fibrose cistica (FC) ou mucoviscidose é uma doenca genética autossdmica recessiva,
cronica e de alta incidéncia entre caucasianos, com proporc¢ao de 1:2.500 nascidos vivos para
esta populagdo. No Brasil, a regido sul é a que mais se aproxima desta proporcao (RASKIN et
al., 1993). A patologia também ¢é conhecida como a “doenga do suor salgado”, sendo a
dosagem de cloretos no suor o padrdo aureo para o seu diagnéstico (RIBEIRO; RIBEIRO;
RIBEIRO, 2002). Diferentes érgdos e sistemas sdo afetados através do espessamento de
secre¢Bes mucosas, provocando obstrucdo de ductos das glandulas exdcrinas. Este aumento na
viscosidade das secrecOes resulta principalmente em doenca pulmonar obstrutiva crénica e
insuficiéncia pancreatica, com consequente ma absor¢do de nutrientes e desnutricdo (ROSA et
al., 2008).

Furtado e Lima (2003) apontam que a média de sobrevida em pacientes com fibrose
cistica tem aumentado, sendo estimada em torno de 25 a 30 anos. Diversos fatores podem
influenciar essa sobrevida, como o diagndstico precoce e tratamento adequado, além do
suporte de satde em centros de referéncia, promocédo da educacdo em salde para pacientes e
seus familiares e os cuidados paliativos prestados ao paciente quando a doenca entra em
estagio terminal. Porém, a fibrose cistica ainda continua sendo uma doenga com agravamento
progressivo e com mortalidade precoce. Grande parte dos afetados morre em funcdo da piora
da capacidade respiratoria ou por complicagfes apos transplantes pulmonares, que vem a ser a
ltima opcéo terapéutica para um prolongamento de vida com qualidade (FORD; FLUME,
2007).

De acordo com a Organizagdo Mundial de Saude (OMS), os cuidados paliativos
englobam uma assisténcia multidisciplinar, que visam melhorar a qualidade de vida de
pacientes cuja doenca ameaca a vida, ainda recebendo tratamento ou ndo, bem como a de seus
familiares (WHO, 2007). Essa abordagem podera ocorrer no hospital ou no domicilio, e inclui
identificacdo precoce de sinais e sintomas, prevencdo e alivio da dor e demais sintomas
fisicos, assim como as questBes psicoldgicas, sociais e espirituais que afetam o paciente nesta
condicdo e sua familia. Para o paciente com fibrose cistica, os cuidados paliativos tém
extrema importancia do ponto de vista da melhora da qualidade de vida na terminalidade,
especialmente no que diz respeito ao estado respiratorio, estado nutricional, nivel de fadiga e

qualidade do sono e repouso. No ambito psicossocial, é relevante a abordagem relacionada a



aceitacdo do estado de saude, diminuicdo da ansiedade e melhora no enfrentamento, tanto do
paciente como dos familiares envolvidos no cuidado (LAURENT; RIBEIRO; ISSI, 2011).

Segundo Piva, Garcia e Lago (2011), em muitos casos as criangas internadas com
doencas em fase terminal acabam recebendo o tratamento ainda centrado na cura, em
detrimento as medidas de conforto no final da vida. Em conformidade com esse pensamento,
Rabello e Rodrigues (2010) afirmam que os cuidados paliativos podem, por vezes, ser
inadequados por ndo se considerar o domicilio como um potencial ambiente de cuidado e
conforto.

A escolha do tema deste trabalho baseou-se em experiéncias vividas pela autora em
estagio realizado em uma unidade de internacdo pediatrica no ano de 2011, relacionadas a
percepcao de lacunas nos cuidados prestados por parte da equipe de enfermagem a pacientes
com diagnostico de fibrose cistica ja em estagio avancado da doenga. Tem como justificativa
a importancia do conhecimento por parte do enfermeiro das medidas de conforto que trazem
qualidade de vida ao paciente que ndo esta mais respondendo ao tratamento meédico e o
correto manejo desse paciente e seus familiares, em face da alta mortalidade de criancas e
jovens adultos portadores desta patologia.

A questao norteadora do estudo foi: Quais cuidados paliativos estdo sendo prestados

aos pacientes portadores de fibrose cistica em fase terminal?
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2 OBJETIVOS

2.1 Objetivo geral

Caracterizar os cuidados prestados aos pacientes com diagnéstico de fibrose cistica ja

em estagio terminal da doenga.

2.2 Objetivos especificos

Os objetivos especificos deste estudo foram:

= Caracterizar o paciente com fibrose cistica em fase terminal;

= |dentificar quais cuidados paliativos estdo sendo prestados a estes pacientes.
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3 REVISAO DA LITERATURA

3.1 Fibrose cistica

3.1.1 Fisiopatologia, sinais, sintomas e diagnostico

A fibrose cistica € uma doenca hereditaria autossdmica recessiva, na qual ambos 0s
pais devem possuir o gene da FC para que a chance de gerar uma crianga com a doenca seja
de 25% em cada gestacdo. E causada por mutacdo de um gene regulador de uma proteina, a
condutancia transmembrana da fibrose cistica (CFTR), sendo que ja foram identificadas mais
de mil mutacdes deste gene (SANTOS et al., 2004).

A condutancia transmembrana da fibrose cistica exerce papel importante no transporte
de ions na membrana celular, relacionando-se com a regulacdo de sodio, cloro e agua. A
mutacdo da CFTR provoca um defeito no transporte idnico, que se da pela reducdo da
excrecdo de cloro e aumento do fluxo de sddio e agua intracelular, o que resulta em
desidratacdo das secreces mucosas, causando seu espessamento e consequente obstrucdo dos
ductos de glandulas exdcrinas. E a partir dessa caracteristica que surgem os principais sinais e
sintomas da doenca, pois a retencdo de secrecdes favorece a colonizacdo bacteriana e
posterior formacao de fibrose nessas regides (RIBEIRO; RIBEIRO; RIBEIRO, 2002).

Por ser uma patologia que afeta as secreces mucosas, diversos 0rgdos e sistemas sdo
atingidos, como pancreas, pulmdo, sistema reprodutor, entre outros. As manifestacdes
respiratorias tém piora progressiva, e sdo as principais causas de mortalidade da doenca. O
acumulo de secrecBes propicia a tosse cronica, sinusites, bronquites, pneumonias e,
posteriormente, bronquiectasias, o que gera dificuldade de elimina¢do do muco, criando um
circulo vicioso de infecgdes respiratorias de repeticdo, 0 que na maioria dos casos leva ao
dano tissular irreversivel e consequente insuficiéncia respiratoria progressiva (ANDRADE et
al., 2001). A colonizacdo bacteriana pode ocorrer a partir de diversos microorganismos, sendo
a Pseudomonas aeruginosa e a Burkholderia cepacia associadas aos casos mais graves de
doenca pulmonar e mortalidade em funcdo da sua resisténcia aos antimicrobianos (PAIXAO
et al., 2010).

Segundo Fiates et al. (2001), as manifestacGes digestivas dao-se pela insuficiéncia
pancredtica, devido a obstrugcdo dos ductos secretores de enzimas por tampdes mucosos. A

falta dessas enzimas no duodeno causa méa digestdo e méa absorcdo de lipidios e proteinas,
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levando a esteatorreia e desnutricdo. Com a evolucdo da doenca, a parte enddcrina do
pancreas pode ser atingida, causando o aparecimento de diabete mellitus. N&o é incomum,
também, o figado ser afetado. Todos esses fatores, associados a insuficiéncia respiratoria,
culminam em problemas nutricionais de dificil manejo, o que provoca principalmente
estagnacdo no crescimento e emagrecimento acentuado.

Outras manifestacbes da FC estdo relacionadas a reproducdo humana, ocorrendo
obstrucdo dos canais deferentes no sexo masculino e espessamento do muco cervical
feminino, ambos resultando em infertilidade na fase adulta (FIATES et al., 2001).

O padrao ouro para diagnéstico da fibrose cistica € o teste do suor, que consiste na
estimulacdo da producdo de suor no paciente, e a partir deste material coletado € feita a
analise das concentragdes de sodio e cloro. O resultado é considerado positivo quando ha
concentracdo de cloro maior que 60mEg/l, o que devera ser confirmado apenas apds a
constatacdo de dois resultados positivos em testes realizados em diferentes momentos
(RIBEIRO; RIBEIRO; RIBEIRO, 2002).

A triagem neonatal é a forma de deteccdo precoce da doenca, sendo realizada até o 7°
dia de vida, através da identificacdo da tripsina que se encontra elevada em portadores de FC.
ApoOs um primeiro teste positivo, o exame é repetido e, se positivado novamente, 0
diagnostico é confirmado através do teste do suor. Casos de fibrose cistica na familia,
presenca de ileo meconial no recém-nascido e manifestagdes clinicas pulmonares e
gastrointestinais tipicas da doenca também sdo fontes de diagndstico, confirmado através de
exames laboratoriais (ROSA et al., 2008).

3.1.2 Tratamento

Como a fibrose cistica é uma doenca com manifestacdes sistémicas e sem cura ainda
conhecida, o tratamento deve ser feito por uma equipe multidisciplinar preferencialmente em
centros de referéncia, abrangendo as diversas manifestacdes clinicas com o objetivo de evitar
ou diminuir as exacerbacdes da doenca.

Em relacdo a obstrucdo pancreética e a desnutricdo, sdo utilizados suplementac6es de
enzimas pancreaticas e de vitaminas A, D, E e K. O tratamento nutricional tem como objetivo
alcangar o peso ideal e manté-lo, sendo feito através de dietas hiperenergéticas e
hiperlipidicas (ROSA et al., 2008).
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A maior parte do cuidado envolve a questdo pulmonar, que é tratada através de
diversas linhas. Os medicamentos incluem os antibidticos para o tratamento das infeccdes
respiratérias causadas por Staphylococcus aureus, Pseudomonas. Aeruginosa, Burkholderia
cepacia, entre outros; e broncodilatadores e agentes mucoliticos, que sdo utilizados para
melhorar a funcdo respiratéria e, geralmente, precedem a fisioterapia, facilitando a
expectoracdo do muco.

A fisioterapia respiratoria é utilizada como forma de limpeza das vias respiratorias,
pois através de exercicios respiratorios em ciclos, associados a técnica de expiracdo forcada e
utilizacdo de dispositivo de pressdo expiratoria positiva (PEP) ocorre a mobilizacdo das
secrecOes retidas, possibilitando uma expectoracdo mais efetiva, prevenindo novas
atelectasias (DALCIN; ABREU; SILVA, 2008).

3.1.3 Evolugéo da doenca

A gravidade da doenca estd associada a padrbes de expressdo fenotipicos, diferindo
entre pacientes, principalmente no que se refere a degradacdo da funcdo respiratoria, sendo
esse agravamento medido atraves de escores que avaliam o comprometimento respiratorio,
digestivo e qualidade de vida, sendo avaliados, também, a eficacia da terapéutica aplicada e o
prognostico de vida (DALCIN et al., 2009). Porém, a deteccdo precoce da doenca aliada ao
tratamento preventivo das complicacBes respiratorias tem aumentado consideravelmente a
sobrevida dos pacientes com fibrose cistica. Yankaskas et al. (2004) relatam que uma grande
parcela desses pacientes ja estdo entrando na fase adulta, o que gera uma nova perspectiva de
conducdo do tratamento das comorbidades da doenca, tornando a terapéutica cada vez mais
complexa e adaptada ao cuidado até hoje centrado na infancia e adolescéncia e agora
passando para a vida adulta.

Nas fases mais avancadas da doenca, quando ja esta presente a hipoxemia e a
hipertensdo pulmonar, utiliza-se oxigénio a fim de melhorar a saturacdo e opioides com o
objetivo de diminuir a dispneia; e, por fim, nos ultimos anos surge o transplante pulmonar,
gue vem a ser a ultima opcao terapéutica para pacientes adultos que se encontram em estado
avancado de insuficiéncia pulmonar (DALCIN; ABREU; SILVA, 2008).
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3.2 Cuidados paliativos

O significado do termo “cuidado paliativo” sofreu grandes modificagdes ao longo dos
anos. Em meados do século XIX, este tipo de cuidados era prestado nos chamados hospices,
locais estes destinados a pessoas enfermas sem opcoes de tratamento, ou seja, um local para
morrer. E com Cecily Saunders, em 1984, que o termo comeca a ter o significado ampliado
que é conhecido nos dias de hoje, que abrange o cuidado integral humanizado, realizado por
uma equipe multidisciplinar, tanto para o enfermo como para seus familiares (FLORIANI,
2010).

Com os avancos da medicina nos ultimos cinquenta anos, os cuidados paliativos
ganharam um papel de destaque, em funcdo do aumento da sobrevida dos pacientes com
doencas crénicas. A proliferacdo de novas tecnologias propiciou uma mudanga no
prognostico de doencas que anteriormente levavam a 0bito em um curto periodo de tempo
(SALES; ALENCASTRE, 2003).

Segundo a OMS (WHO, 2007), os cuidados paliativos englobam o alivio da dor e de
outros sintomas provenientes da doenga em estagio avancado; promovem apoio e facilitam o
enfrentamento e a compreensdo da morte como um processo natural; a promog¢édo de uma vida
ativa dentro das possibilidades do quadro de doenca; oferecem apoio emocional a familia do
paciente, entre outros, ou seja, buscam a promocédo da qualidade de vida dentro da condicéo
de terminalidade.

Conforme Floriani e Scharamm (2008), os cuidados paliativos ndo tém como objetivos
prolongar ou encurtar a vida do paciente que recebe os cuidados, e também ndo sdo opostos
ao tratamento, ndo sendo determinante que o cuidado inicie apenas nos Ultimos momentos da
vida e, sim, podendo ocorrer concomitantemente a terapias focadas no prolongamento da
vida, como por exemplo, quimioterapia, radioterapia, medicamentos, entre outros, através do
alivio dos efeitos colaterais e da promocédo do conforto do paciente.

A assisténcia ao paciente em fase terminal pode ser prestada em diferentes
circunstancias e de diferentes modos, porém sempre dentro do conceito multiprofissional do
cuidado. Em grande parte das patologias, o0 modelo de intervencdo € misto, ou seja, em
determinado momento estd focado na questdo curativa e em outro, na parte paliativa
(FLORIANI, 2012).

O cuidado podera ser realizado tanto no ambiente hospitalar como no domiciliar,

sendo esse ultimo o preferido pela familia e pelo paciente, por propiciar maior conforto e
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proximidade da vida cotidiana (VICKERS et al., 2007). Porém, no Brasil, o paciente em
internacdo domiciliar ainda ndo conta com total apoio, e em muitos lugares, com apoio
nenhum, da rede bésica de salde para promover o cuidado multidisciplinar no lar, através de
terapias tanto medicamentosas como complementares.

Os cuidados paliativos domiciliares ndo s&o amparados explicitamente por nenhum
dos principios do Sistema Unico de Salde (SUS), tampouco por programas sociais, sendo o
modelo de atencdo a saude focado na prevencdo e/ou cura, deixando de lado o cuidado ao
alivio de sintomas de doencas que ja ndo respondem mais ao tratamento. A importancia da
rede de apoio da atencdo basica se da tanto pelo doente como pela familia, ja que sdo comuns
casos de adoecimento dos cuidadores destes pacientes (RABELLO; RODRIGUES, 2010).

Os cuidados paliativos beneficiam o paciente e seus familiares oferecendo uma opcao
de final de vida com o minimo de sofrimento e com dignidade, respeitando os desejos do
paciente e contribuindo para a resolucdo de pendéncias através da promogdo do
relacionamento com familiares e amigos (FLORIANI; SCHARAMM, 2008).
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4 METODOLOGIA

4.1 Tipo de estudo

O presente estudo constituiu-se de uma revisdo integrativa (RI) segundo Cooper
(1982). Nesta metodologia, os resultados obtidos em pesquisas primarias sobre um mesmo
assunto sdo agrupados para posterior sintese e analise desses dados para desenvolver uma
explicagdo abrangente de um acontecimento especifico.

A RI desenvolvida neste trabalho seguiu as cinco fases recomendadas por Cooper
(1982): formulagdo do problema, coleta de dados, avaliacdo dos dados, anélise e
interpretacdo dos dados e apresentacao dos resultados.

4.2 Formulacéo do problema

Face aos objetivos do presente estudo, a elaboracdo do problema deu-se através da
seguinte questdo norteadora: Quais cuidados paliativos que estdo sendo prestados aos

pacientes portadores de fibrose cistica em estado terminal?

4.3 Coleta de dados

A coleta de dados para este trabalho foi feita partindo de descritores de acordo com o0s
Descritores em Ciéncias da Saude (DeCS), em bases de dados na internet, e em um primeiro
momento, a leitura dos seus titulos e resumos.

Os descritores utilizados foram Palliative Care e Cystic Fibrosis. Foram utilizadas
duas bases de dados: PubMed e Literatura Latino-Americana e do Caribe em Ciéncias da
Saude (LILACS), que contém publicacfes nacionais e internacionais.

Os critérios de inclusdo para esta pesquisa bibliografica foram: artigos da area da
salde que abordassem a temaética da fibrose cistica e os cuidados aos pacientes com este
diagnodstico em estado avancado da doenca, nos idiomas inglés, espanhol e portugués,
resultantes de pesquisas primarias e secundarias, estudos tedricos, relatos de experiéncias e

que tivessem acesso on-line sem custo. Inicialmente, o periodo de abrangéncia dos artigos foi
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de 2007 a julho de 2012, mas foi ampliado para incluir publicagfes entre 2000 e julho de
2012 em funcdo da escassez de artigos especificando o cuidado paliativo aos pacientes com
fibrose cistica. Foram determinados como critérios de exclusao teses, dissertacdes, trabalhos
de conclusdo de curso, artigos que tivessem disponiveis apenas 0 resumo e que ndo

respondiam a questdo norteadora.

Primeiramente, a busca nas bases de dados escolhidas foi feita utilizando os
descritores em separado. Com o grande numero de artigos encontrados, a busca foi refinada
com o cruzamento dos descritores “palliative care” and “cystic fibrosis”. Os resultados estdo

demonstrados no Quadro 1.

Quadro 1- Numero de publicacdes cientificas encontradas utilizando-se os DeCS.

Decs Palliative Cystic Palliative Care AND
Base de Care Fibrosis Cystic Fibrosis
Dados
PubMed 44.333 36.930 62
LILACS 623 557 0

Fonte: SCHAEFFER, 2012.

A busca resultou em sessenta e duas publicacGes que contemplavam os descritores
“palliative care” and “cystic fibrosis” no mesmo artigo, sendo todos encontrados na base de
dados PubMed. Com este cruzamento de descritores, ndo foram encontrados resultados na
base de dados LILACS.

Apos a leitura dos titulos destes sessenta e dois artigos, vinte e oito enquadravam-se na
tematica proposta por este estudo. Sendo necessario um refinamento maior da coleta dos
dados, foi feita a leitura do resumo destas publicacdes, onde doze ndo respondiam a questao
norteadora (QN) do estudo; trés ndo possuiam resumo disponivel online; e cinco
relacionavam-se com a questdo norteadora, porém nao estavam disponiveis gratuitamente
online. Foram selecionados, entdo, oito artigos que preenchiam os critérios de inclusédo, e
procedeu-se a sua leitura na integra. O fluxograma da coleta dos dados esta representado na

figura a seguir.
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Figura 1- Fluxograma da coleta de dados.

62 publicacgdes selecionadas de acordo com os DeCS

v
28 publicagdes selecionadas ap6s leitura do titulo

V} A 4 A 4
12 ndo 3 ndo possuiam 5 ndo eram
respondiam a resumo gratuitos
QN

8 artigos selecionadas para leitura na integra

A

Fonte: SCHAEFFER, 2012.

4.4 Avaliacéo dos dados

Nesta etapa da RI elaborou-se um instrumento de avaliacdo dos dados (APENDICE A)
servindo de meio de registro das informacGes encontradas nos artigos, individualmente,
garantindo precisdo na checagem dos dados de acordo com a questdo norteadora. Os itens
presentes neste instrumento eram formados pelos dados de identificacdo (autores, titulo do
trabalho, idioma, periddico, ano, volume, nimero, palavras-chave e objetivo) e metodologia

(tipo de estudo, amostra, local, técnica de coleta), limitacGes e recomendacdes.

4.5 Andlise e interpretacdo dos dados

Um quadro sindptico (APENDICE B) foi elaborado em um primeiro momento e,
posteriormente, preenchido com o objetivo de sintetizar as informacGes obtidas durante a fase
de coleta de dados, tornando possivel a analise, comparacdo e discussdo destas informacoes

extraidas dos artigos encontrados na busca.
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4.6 Apresentacao e discussao dos resultados

A discussdo dos resultados obtidos foi feita através da comparacdo com a literatura, e
sua apresentacdo se deu em forma de tabelas e quadros, sendo possivel desta forma identificar
lacunas de conhecimento e possibilidades de estudos futuros.

4.7 Aspectos éticos

O projeto deste trabalho de conclusdo de curso foi aprovado pela Comissédo de
Pesquisa (COMPESQ) da Escola de Enfermagem da Universidade Federal do Rio Grande do
Sul (ANEXO A).

Assegurou-se a fidedignidade das ideias e pensamentos expressos pelos autores
contidos nos artigos coletados, bem como a correta citacdo conforme as regras estabelecidas

pela Associacao Brasileira de Normas Técnicas (ABNT).
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A seguir sdo apresentados e discutidos os dados encontrados na amostra deste estudo,

constituida por oito artigos cientificos, com o objetivo de mostrar quais cuidados paliativos

estdo sendo prestados aos pacientes com diagnostico de fibrose cistica na fase terminal da

doenca, e como se caracteriza este estagio final, como sintomas, idade e local da morte, entre

outros. As informagdes foram agrupadas em quadros, graficos e tabelas para uma melhor

visualizagdo e compreensao.

As oito publicagcdes que fazem parte da amostra deste estudo estdo listadas com seus

respectivos titulos, autores e ano de publicagdo no Quadro 2.

Quadro 2 - Titulo, autores e ano de publicagdo dos estudos que compdem a RI.

NO TITULO AUTORES e ANO

1 MITCHELL et al.,
Cystic fibrosis. End-stage care in Canada 2000.

2 End of life care for patients with cystic fibrosis SANDS et al., 2011.

3 | Family caregiver perspectives on symptoms and treatments for | DELLON et al., 2010.

patients dying from complications of cystic fibrosis

4 | Nebulized morphine as a treatment for dyspnea in a child with | COHEN; DAWSON,
cystic fibrosis 2002.
5 | Nebulized fentanyl for palliation of dyspnea in a cystic fibrosis | GRAFF; STARK;
patient RUEBER, 2004.
6 | Anintegrated model of provision of palliative care to patients | BOURKE et al., 2009.
with cystic fibrosis
7 End-of-life care in adults with cystic fibrosis PHILIP et al., 2008.
8 Palliative care in cystic fibrosis ROBINSON, 2000.

Fonte: SCHAEFFER, 2012.
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5.1 Caracterizagdo da amostra

A amostra desta pesquisa € caracterizada a seguir de acordo com o pais de origem, o

idioma, a metodologia e 0 ano de publicacdo dos artigos incluidos.

Gréfico 1 - Pais de origem dos autores da amostra do estudo.

M Estados Unidos
EPolonia
kCanada
HAustralia

MReino Unido

Fonte: SCHAEFFER, 2012.

Grande parte dos artigos, quatro deles (50%) tem sua autoria com origem nos Estados
Unidos, pais onde a fibrose cistica é a doenca hereditaria com maior prevaléncia, tendo
frequéncia de 1 para cada 3.500 nascimentos (FIRMIDA; LOPES, 2011). Esta prevaléncia e a
grande rede de apoio explicam o grande niumero de publicacfes americanas encontradas sobre
0 assunto. A outra metade da amostra dividiu-se em duas publicacBes originarias da Polonia
(12,5%), duas da Australia (12,5%), duas do Reino Unido (12,5%) e duas do Canada (12,5%).
Nota-se que ndo ha publicagdes provenientes do Brasil, tampouco da America Latina, 0 que
demonstra uma lacuna na producéo de conhecimento sobre a temética.

Todos o0s artigos que compuseram a amostra encontram-se escritos na lingua inglesa, o
que era esperado ja que, com excecdo da Polbnia, o inglés é o idioma predominante dos
outros quatro paises representados na pesquisa, Reino Unido, Canada, Austréalia e Estados

Unidos.
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Em relacdo ao tipo de metodologia utilizada nos estudos da amostra, a distribuicdo
apresentou-se de maneira heterogénea, porém todos os artigos da pesquisa foram estudos
observacionais. Os estudos de caso individuais (COHEN; DAWSON, 2002; GRAFF;
STARK; RUEBER, 2004) demonstraram a eficacia de um meio de administragdo de uma
medicacdo paliativa. Os estudos de revisdo bibliografica (SANDS et al., 2011; ROBINSON,
2000) tiveram carater de guias de planejamento do cuidado para profissionais que cuidam de
pacientes com fibrose cistica em fase terminal, agrupando o que ja estava sendo feito e
relatado na literatura. No estudo transversal (MITCHELL et al, 2000) foram enviados
questionérios a centros de tratamento de FC respondidos por profissionais da area da salde
em busca de dados sobre o estagio terminal da doenca. J& o estudo qualitativo com anélise de
conteldo (DELLON et al, 2010), foi feito através de questionarios enviados aos cuidadores
apos a morte do paciente que buscaram informacdes sobre os cuidados prestados no fim da
vida. Por fim, nos estudos retrospectivos quantitativos (BOURKE et al., 2009; PHILIP et al.,
2008) buscou-se informacdes em prontuarios de pacientes ja falecidos para avaliar que tipo de
cuidados paliativos haviam sido prestados a estas pessoas. A distribuicdo das metodologias

dos estudos que compBdem a amostra esta ilustrada no Gréfico 2.

Grafico 2 - Distribuicdo dos artigos segundo a metodologia.

M Revis3o Bibliografica
M Estudo Retrospectivo
u Estudo de Caso

M Estudo Qualitativo

M Estudo Transversal

Fonte: SCHAEFFER, 2012.
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Quanto ao ano de publicacéo dos artigos, a distribuicdo também foi homogénea, sendo
quatro artigos (50%) publicados nos primeiros cinco anos do periodo de inclusdo da amostra,
que compreendeu 2000 a 2005, e os quatro restantes (50%) publicados nos cinco anos
subsequentes incluidos na amostra, de 2006 a 2011. A distribuicdo das publica¢des conforme
0 ano estd ilustrada no Grafico 3 a seguir.

Gréfico 3 — Distribuicdo dos artigos segundo o0 ano de publicacao.

25,0%

12,5% 12,5% 12,5% 12,5% 12,5% 12,5%

2002 2009

2010 2011
Fonte: SCHAEFFER, 2012.

2000

2004 2008

Um fato interessante a ser observado € que nenhum artigo foi publicado em revistas de
enfermagem ou tampouco escrito por enfermeiras. Todos 0s oito artigos foram escritos por

médicos e publicados em revistas especializadas na area da medicina.

5.2 Caracterizacdo do paciente com fibrose cistica em fase terminal

Como forma de caracterizar o tipo de paciente estudado neste trabalho, primeiramente
sdo abordadas informagdes presentes nos artigos relacionadas ao estagio final da doenca.
Conforme SANDS et al. (2011), a fase terminal da fibrose cistica é caracterizada de modo
geral pelo aumento na intensidade e frequéncia das exacerbagdes respiratorias que Sao

préprias da doenga, associadas a uma piora importante na funcdo pulmonar e aumento na
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dependéncia do uso de oxigenoterapia. Robinson (2000) afirma que a baixa resposta aos
antibidticos e perda de peso importante também so caracteristicas dos Gltimos dias de vida
dos pacientes com a doenca.

Em relacdo a idade média ao morrer, os artigos mostram uma faixa etaria que vai de
24 a 29,5 anos (MITCHELL et al., 2000; DELLON et al., 2010; BOURKE et al., 2009;
PHILIP et al., 2008), o que corrobora com Robinson (2009), que afirma que a morte de
criangas e adolescentes em idade escolar vem tornando-se a excec¢do, e ndo mais a regra como
era no passado.

Sobre o local da morte, o hospital é o ambiente em que o paciente se encontra nos seus
altimos dias de vida (MITCHELL et al., 2000; SANDS et al., 2011; DELLON et al., 2010;
BOURKE et al., 2009; PHILIP et al., 2008; ROBINSON, 2000). Segundo Robinson (2000), o
paciente com fibrose cistica passa por diversas internacdes durante o curso da doenca, 0 que
faz com ele desenvolva lagcos de confianca e afetividade com as equipes medicas e de
enfermagem dos centros de referéncia, fazendo-os sentir-se mais seguros no hospital, em seus
ultimos momentos de vida, do que em suas proprias casas. Esta opinido é compartilhada por
Philip et al. (2008), que afirmam que, alem disso, a falta de contato prévio e uma rede de
apoio com suporte medicamentoso e técnico no servigco primario de saude pode também
dificultar o cuidado paliativo no domicilio. Também n&o é incomum o paciente optar pelo
cuidado domiciliar e mudar de ideia conforme as exacerbacdes dos sintomas aparecem. Em
funcédo do dificil manejo, acabam optando pelo cuidado hospitalar.

A principal causa da morte aparece como sendo a insuficiéncia respiratoria (DELLON
et al., 2010; BOURKE et al., 2009; MITCHELL et al., 2000; ROBINSON, 2000), porém
outras causa mortis apareceram segundo Mitchell et al. (2000), entre elas hemoptise macica,
sepse, insuficiéncia cardiaca, edema cerebral e suicidio.

A presenca de colonizacdo por Pseudomonas aeruginosa, Staphylococcus aureus e
Burkholderia cepacia aparece em 75% (seis) dos artigos (MITCHELL et al, 2000; COHEN;
DAWSON, 2002; GRAFF; STARK; RUEBER, 2004; BOURKE et al., 2009; ROBINSON,
2000). Segundo Robinson (2000), a presenca destes organismos no paciente esta associada a
um declinio mais acelerado no estado clinico geral. Dalcin e Silva (2008) relacionam a
colonizacdo e persisténcia de P. aeruginosa e B. cepacia a maior morbidade e mortalidade do
doente com mucoviscidose.

De modo geral, os principais sinais e sintomas apresentados pelo paciente com fibrose

cistica em fase terminal englobam a dispneia, as secre¢des pulmonares, a ansiedade, a perda
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de apetite, edema, a diminuicdo da capacidade fisica e funcional, constipacéo e dor (CYSTIC
FIBROSIS TRUST, 2001).

Em relacdo aos sintomas da doenca apresentados durante os ultimos dias de vida, a
dispneia é o mais relatado, aparecendo em 100% (oito) dos artigos encontrados (MITCHELL
et al., 2000; SANDS et al., 2011; DELLON et al., 2010; COHEN; DAWSON, 2002; GRAFF;
STARK; RUEBER, 2004; BOURKE et al., 2009; PHILIP et al., 2008; ROBINSON, 2000). A
dispneia em pacientes com fibrose cistica é explicada pelo processo inflamatério crénico
provocado pela presenca de secrecdo espessa e infectada nas vias aéreas. Essa inflamacao leva
a bronquiectasias e ao aprisionamento de ar e, consequentemente, a insuficiéncia respiratoria
progressiva (ANDRADE et al., 2001).

Em seguida, aparecendo em 50% (quatro) dos artigos, estd a ansiedade e o medo
(SANDS et al., 2011; DELLON et al., 2010; BOURKE et al., 2009; ROBINSON, 2000).
Conforme Bourke et al. (2009) e Dellon et al. (2010), a ansiedade e a falta de ar estdo
intimamente ligadas, gerando um circulo vicioso no qual o paciente ndo consegue respirar,
ficando cada vez mais agitado e nervoso, 0 que causa ainda mais dispneia. A ansiedade e 0
medo também fazem parte de um conjunto de respostas psiquicas do individuo em situacées
terminais de doencas crénicas, como é o caso da mucoviscidose (ROBINSON, 2000).

Em 50% (quatro) dos artigos aparece a dor como sintoma, tanto dores no peito como
dores de cabeca (SANDS et al., 2011; DELLON et al., 2010; GRAFF; STARK; RUEBER,
2004; BOURKE et al., 2009). Dellon et al. (2010) afirmam que tanto as dores no peito como
a cefaléia, alem de estarem associadas ao esforco respiratdrio, estdo também ligadas aos
tratamentos. A dor de cabeca estd associada ao uso de ventilagdes ndo invasivas como o
Bilevel Positive Pressure Airway (BiPAP) e ao uso de mascaras da nebulizacdo, e as dores no
peito, relacionadas a fisioterapia respiratoria para expectoracao do muco.

Outros sinais e sintomas relatados em menor frequéncia foram hemoptise (BOURKE
et al., 2009; GRAFF; STARK; RUEBER, 2004; ROBINSON, 2000), confusdo mental
relacionada a flutuacdo dos niveis de PaCO2 (SANDS et al., 2011, GRAFF; STARK;
RUEBER, 2004 ROBINSON, 2000), anorexia diretamente ligada a dispneia (SANDS et al.,
2011; DELLON et al., 2010), dificuldade de expectoracdo (GRAFF; STARK; RUEBER,
2004; ROBINSON, 2000), tosse (DELLON et al., 2010; GRAFF; STARK; RUEBER, 2004),
nausea e fadiga (DELLON et al., 2010). Os sintomas encontrados na amostra estao listados na
Tabela 1.
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Tabela 1 - Sinais e sintomas apresentados durante o estégio final da doenca, segundo os

artigos que constituiram a amostra, publicados entre janeiro de 2000 e julho

de 2012.
Sintoma Artigos (%)
Dispneia 8 100%
Ansiedade e medo 4 50%
Dor (no peito/cefaleia) 4 50%
Hemoptise 3 37,5%
Confusdo mental 3 37,5%
Anorexia 2 25%
Dificuldade de expectoragéo 2 25%
Tosse 2 25%
Néausea 1 12,5%
Fadiga 1 12,5%

Fonte: SCHAEFFER, 2012.

Em relacdo a quem presta os cuidados no fim da vida a estes doentes, um estudo
(MITCHELL et al., 2000) aborda a equipe multidisciplinar como essencial para o cuidado ao
paciente com fibrose cistica, sendo formada por médicos, enfermeiras, nutricionistas,
fisioterapeutas respiratorios, psicologos e assistentes sociais, mas enfatiza 0 médico como o
principal cuidador do paciente fibrocistico terminal. Porém, em outro artigo (DELLON et al.,
2010), o cuidado e manejo dos sintomas aparecem como funcdo principal da equipe de
enfermagem, e ndo da equipe médica, ja que em muitos momentos o contato médico-paciente

ndo ocorre, sendo as queixas do paciente levadas até o médico pela enfermeira.

5.3 Caracterizacdo dos cuidados paliativos a pacientes com fibrose cistica segundo a

amostra

Existem peculiaridades que fazem com que os cuidados paliativos em paciente com
mucoviscidose se diferenciem dos cuidados ao final da vida em outras patologias. Segundo 5
artigos analisados na amostra (MITCHELL et al., 2000; SANDS et al., 2011; BOURKE et
al., 2009; PHILIP et al., 2008; ROBINSON, 2000), no paciente fibrocistico, o cuidado ativo é
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mantido até praticamente o Obito do paciente, na maioria dos casos. 1sso se deve, de maneira
geral, a trés razfes principais:
= 0o fato da doenca ndo possuir um evento que determine efetivamente a falha no
tratamento;
= 0 tratamento curativo é tido como aliado no alivio dos sintomas provocados pelas
infecgBes bacterianas caracteristicas da doenca;
= 0 paciente estar na lista de espera de transplante de pulmao.

Mitchell et al. (2000) afirmam que, em doengas como cancer, por exemplo, quando a
enfermidade chega ao estagio final, todo e qualquer tratamento fora aquele que tenha como
objetivo o controle da dor e promocdo do conforto é descontinuado. Este modelo ndo é
aplicavel aos pacientes com fibrose cistica, pois 0 uso de antibioticos, oxigénio, fisioterapia,
entre outros precisa continuar para que haja o alivio dos sintomas e promoc¢éo do conforto
para o paciente em fase terminal.

Para Philip et al. (2008), a pouca aplicabilidade do modelo tradicional de cuidados
paliativos em pacientes com mucoviscidose explica-se pelas diferentes trajetorias das
doencas. No caso de patologias como o cancer, trata-se, na maioria dos casos, de um periodo
de tempo relativamente curto entre o diagndstico e o ébito, durante o qual o paciente mantem
sua atividade funcional por um bom periodo até ocorrer um rapido declinio fisico que precede
0 Obito em meses. Ja a fibrose cistica € uma doenca que tem sua trajetdria ao longo da vida,
com frequentes intervencdes e hospitalizacdes, com periodos de agravamento do estado de
salde e periodos de recuperacdo e vida normal. Essas variacdes fazem com que sempre haja
uma possibilidade de recuperacdo do paciente ap0s as exacerbacfes da doenca, mesmo que
remota, o que dificulta determinar quando o paciente entra efetivamente em estado terminal.

Conforme Bourke et al. (2009), muitos pacientes fibrocisticos em estagio terminal
nem chegam a receber cuidados paliativos em funcéo desta dificuldade em determinar a hora
de iniciar estes cuidados. Este fato esta relacionado, também, com a expectativa do proprio
doente e de seus familiares de “continuar lutando”, ou seja, sempre com a expectativa que
haja recuperacdo da exacerbacdo da doenca. Mesmo conscientes do prognostico, ha a
tendéncia de postergar a transicdo do terapéutico para o paliativo, e ndo é incomum que 0S
familiares desejem que o paciente continue recebendo apenas o tratamento curativo em
detrimento do cuidado paliativo, como forma de negacédo do estado final da enfermidade.

Em relagéo a dicotomia entre o tratamento curativo e o paliativo, Philip et al. (2008)
afirmam que em seu estudo os pacientes estavam recebendo tratamentos que poderiam ser

considerados como prolongadores da vida, o que vai de encontro aos cuidados paliativos.
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Porém o uso de medicamentos e procedimentos se faz necessario no caso de pacientes
fibrocisticos para um alivio mais eficaz dos sintomas da fase terminal da doenga. Nestes
pacientes, o cuidado ativo e paliativo € mantido, na maioria dos casos, até os ultimos dias de
vida. Esta conduta é corroborada por Floriani e Scharamm (2008), que afirmam que o uso da
terapéutica ndo é antagbnico aos cuidados paliativos.

Nos artigos analisados, o medicamento citado com mais frequéncia é o opioide
endovenoso, presente em todas as publicacbes que compuseram a amostra, ou seja, em oito
artigos (MITCHELL et al., 2000; SANDS et al., 2011; DELLON et al., 2010; COHEN;
DAWSON, 2002; GRAFF; STARK; RUEBER, 2004; BOURKE et al., 2009; PHILIP et al.,
2008; ROBINSON, 2000). Os opioides endovenosos sdo amplamente utilizados no alivio da
dispneia, através do efeito em receptores presentes tanto no sistema nervoso central como no
periférico, reduzindo o numero de ventilagdes por minuto, aumentando a eficiéncia
ventilatoria durante os esforgos e diminuindo a broncoconstricdo alveolar (MARCINIUK et
al., 2011).

Os benzodiazepinicos estdo presentes em 87,5% das publicacdes, totalizando sete
artigos (MITCHELL et al., 2000; SANDS et al., 2011; COHEN; DAWSON, 2002; DELLON
et al., 2010; BOURKE et al., 2009; PHILIP et al., 2008; ROBINSON, 2000). Medicamentos
como Clonazepam, Lorazepam, entre outros, sdo utilizados no controle da ansiedade, no
relaxamento muscular e especialmente no auxilio do controle da dispneia. Como referido
anteriormente, a ansiedade e 0 medo causam um agravamento da falta de ar do paciente; essa
piora no quadro aumenta ainda mais esta sensacdo, criando um circulo vicioso. Os
benzodiazepinicos atuam entdo como coadjuvantes no controle desta sintomatologia. Estes
resultados mostram também a relevancia do uso combinado de opioides e benzodiazepinicos
no tratamento da dispneia em pacientes em fase terminal (AMERICAN THORACIC
SOCIETY, 1999).

Em um estudo prospectivo ndo randomizado (CLEMENS; KLASCHIK, 2011), ficou
demonstrada a eficacia e a seguranca da combinacéo terapéutica de morfina e Lorazepan, pois
o efeito calmante provoca uma diminuicdo no consumo de oxigénio e reduz a sensacdo de
falta de ar, sendo essa melhora relatada pelo paciente e verificada pela oximetria de pulso.
Segundo a American Thoracic Society (1999), a dispneia € um sinal subjetivo e pessoal, e sua
fisiopatologia engloba fatores fisioldgicos, psicologicos, emocionais, sociais € ambientais, 0
que corrobora o uso de benzodiazepinicos no controle da falta de ar em pacientes fibrocisticos

terminais.
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Os opioides inalatorios estdo presentes em quatro artigos, que equivalem 50% da
amostra (DELLON et al., 2010; SANDS et al., 2011; COHEN; DAWSON, 2002; GRAFF,;
STARK; RUEBER, 2004). Segundo Graff, Stark e Rueber (2004), a administracdo de
opioides pela via inalat6ria provoca menos efeitos colaterais, como por exemplo, a depressao
respiratéria e a supressdo da tosse, efeito indesejado ao paciente fibrocistico que tem a
necessidade da tosse para a expectoragdo. Outro fator que favorece o uso desta via de
administracdo é o fato de que a condicdo inflamatdria cronica presente no paciente com
fibrose cistica leva a um aumento no nimero de receptores de opioides no trato respiratério, o
que potencializa o efeito do opioide nebulizado no controle da dispneia, sendo a morfina o
medicamento de primeira escolha (COHEN; DAWSON, 2002).

O uso de antibioticos € citado em seis publicacGes, equivalendo a 75% na amostra
(DELLON et al., 2010; SANDS et al., 2011; COHEN; DAWSON, 2002; GRAFF; STARK;
RUEBER, 2004; BOURKE et al., 2009; PHILIP et al., 2008). Os antibioticos séo utilizados
nos pacientes com fibrose cistica no tratamento das infecgOes respiratorias de repeticdo,
principalmente por Pseudomonas aeruginosa, Staphylococcus aureus e Burkholderia cepacia,
e no estagio terminal, no controle das exacerbacGes, com o objetivo de atenuar a
sintomatologia, como a melhora na funcdo pulmonar, diminuicdo da producdo de escarro,
cessacao da febre e perda de peso relacionada aos sintomas respiratérios (DALCIN; SILVA,
2008).

Os broncodilatadores inalatorios aparecem em quatro publicacdes (DELLON et al.,
2010; SANDS et al., 2011; GRAFF; STARK; RUEBER, 2004 ROBINSON, 2000), e tem por
objetivo atuar na melhora da funcdo respiratdria, e também auxiliar na fisioterapia para
eliminacdo do muco, sendo administrados antes do exercicio de expectoracdo, juntamente
com agentes mucoliticos (GOMIDE et al., 2007).

Outros medicamentos citados em menor frequéncia na amostra foram a hioscina,
presente em dois artigos (SANDS et al., 2011; BOURKE et al., 2009), que atua como um
inibidor das secrecfes bronquiais, 0s antieméticos, também em dois artigos, utilizados no
controle da nausea e vomitos (SANDS et al., 2011; BOURKE et al., 2009), e os diuréticos,
citados em uma publicacdo, e que usados em casos de edema pulmonar como adjuvante no
controle da dispneia (ROBINSON, 2000). Os medicamentos encontrados na amostra estao

distribuidos na Tabela 2.
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Tabela 2 — Medicamentos utilizados no cuidado ao paciente com fibrose cistica em
estagio terminal, segundo os artigos da amostra, publicados entre janeiro de
2000 e julho de 2012.

Medicamentos Publicactes (%)
Opioides endovenosos 8 100%
Benzodiazepinicos 7 87,5%
Antibidticos 6 75%
Opioides inalatérios 4 50%
Broncodilatadores inalatérios 4 50%
Antieméticos 2 25%
Hioscina 2 25%
Diuréticos 1 12,5%

Fonte: SCHAEFFER, 2012.

A oxigenoterapia aparece em 100% das publicacdes que compuseram a amostra como
papel importante na promocdo do conforto ao paciente com fibrose cistica em estado terminal
(MITCHELL et al., 2000; SANDS et al., 2011; DELLON et al., 2010; COHEN; DAWSON,
2002; GRAFF; STARK; RUEBER, 2004; BOURKE et al., 2009; PHILIP et al., 2008;
ROBINSON, 2000).

A ventilacdo nédo invasiva (VNI), mais especificamente o uso de BiPAP, é citada em
seis dos artigos da pesquisa, ou seja, 75% da amostra (SANDS et al., 2011; DELLON et al.,
2010; GRAFF; STARK; RUEBER, 2004; BOURKE et al., 2009; PHILIP et al., 2008;
ROBINSON, 2000). Segundo Ferreira e Santos (2008), a ventilacdo ndo invasiva é definida
como um suporte ventilatorio mecanico de pressdo positiva, no qual o paciente ndo esteja
fazendo uso de protese traqueal, sendo a conexd@o entre o paciente e o dispositivo feita através
do uso de uma mascara facial ou nasal.

Conforme Sands et al. (2011), o uso de VNI além de aliviar a dispneia, também é um
coadjuvante na fisioterapia respiratoria, facilitando a expectoracdo das secrecfes. O BiPAP
tem a capacidade de exercer dois niveis de pressdo positiva durante a ventilacdo, ou seja, uma
pressdo mais elevada na inspiracdo do que na expiracdo, trazendo mais conforto ao paciente
pois simula uma ventilagcdo humana espontanea (FERREIRA; SANTOS, 2008).

Mesmo assim, Dellon et al. (2010) afirmam que o uso destes dispositivos pode ser um

fator gerador de estresse em alguns pacientes. Como dito anteriormente, a presséo gerada com
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0 uso de BiPAP é capaz de provocar dores de cabeca, e até mesmo a prépria mascara facial é
causadora de desconforto e muitas pessoas sdo intolerantes ao uso das mesmas.

Robinson (2000) lembra que, apesar do uso da ventilagdo ndo invasiva em pacientes
com mucoviscidose estar aumentando e ser preferencial ao uso de ventilacdo endotraqueal,
ndo pode ser considerado um método sem dificuldade de implementacdo, sendo necessario
um periodo de adaptacdo do paciente ao equipamento, e isso pode tornar-se impossivel em
doentes com sintomatologia muito avancada. Apesar destas dificuldades, Sands et al. (2011)
trazem como vantagem o fato do uso destes equipamentos permitir a comunicacdo do
paciente, da verbalizacdo de seus Ultimos desejos e até mesmo a vontade de continuar ou nao
com o uso da ventilagdo ndo-invasiva.

A ventilagdo mecanica invasiva (VMI) aparece também em seis artigos da amostra
(MITCHELL et al., 2000; SANDS et al., 2011; DELLON et al., 2010; BOURKE et al., 2009;
PHILIP et al., 2008; ROBINSON, 2000). A pressao aplicada aqui também € positiva, e neste
caso, a conexdo entre o0 paciente e o equipamento é feita através de uma protese introduzida
na via aérea, na maioria dos casos orotraqueal ou via canula de tragueostomia (CARVALHO;
TOUFEN; FRANCA, 2007).

Philip et al. (2008) afirmam que a insuficiéncia respiratoria crénica progressiva
presente na fibrose cistica ndo € indicativa de entubacdo, opinido compartilhada por Sands et
al. (2011), que abordam o fato de ser futilidade terapéutica expor pacientes fibrocisticos em
estagio terminal a VMI por tratar-se de um quadro pulmonar irreversivel, aléem de estar
associado a maiores taxas de mortalidade relacionadas a infec¢des das unidades de tratamento
intensivo. Outra questdo trazida por Dellon et al. (2007) é a impossibilidade do paciente
entubado expressar seus desejos e anseios a seus familiares e amigos na hora da morte, parte
importante do cuidado paliativo. Atualmente, a questdo da ventilagdo mecénica invasiva em
pacientes com mucoviscidose esta intimamente ligada ao transplante pulmonar, assunto que
sera abordado em seguida.

A fisioterapia respiratoria € mencionada em seis artigos da amostra (MITCHELL et
al., 2000; SANDS et al., 2011; DELLON et al., 2010; BOURKE et al., 2009; PHILIP et al.,
2008; ROBINSON, 2000) como forma de diminuir o desconforto provocado pelas secrecoes
espessas caracteristicas da patologia. As técnicas se dividem em manuais e mecanicas. As
técnicas manuais abrangem drenagem postural, percussdo, vibracdo do peito e dos labios,
expiragdes e tosses forcadas, entre outras. Ja as mecénicas utilizam aparelhos, e a técnica mais

empregada é a expiracdo forcada aliada ao uso de méascara de pressdo expiratoria positiva
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(PEP), causando um aumento da resisténcia, 0 que ajuda a manter a via aérea expandida e
mobiliza as secre¢des (NOWOBILSKI et al., 2010).

Dellon et al. (2010) abordam que apesar das enormes vantagens que a fisioterapia
respiratdria traz ao tratamento da fibrose cistica, é o procedimento considerado maior gerador
de incobmodo nos pacientes, por ser uma atividade exaustiva e dolorosa, e demandar um
grande esforco respiratério do doente.

A sondagem enteral aparece em quatro artigos (SANDS et al., 2011; DELLON et al.,
2010; GRAFF; STARK; RUEBER, 2004; BOURKE et al., 2009), e é utilizada em alguns
casos de pacientes terminais fibrocisticos pelo fato da ingestdo alimentar ser insuficiente,
sendo este fato relacionado principalmente a dispneia (FIATES et al., 2001).

Outros procedimentos e técnicas relatados na amostra, porém em menor frequéncia
foram a aspiracéo oral (ROBINSON, 2000), utilizada para auxiliar na drenagem das secrec¢des
respiratorias especialmente em casos que o paciente tenha perda de consciéncia, uso de
ventiladores, umidificadores de ar e correcdo postural para melhorar a sensagdo de dispneia
(BOURKE et al., 2009). A lista de procedimentos e técnicas encontradas na pesquisa esta

demonstrada na Tabela 3.

Tabela 3 — Procedimentos e técnicas realizadas no cuidado ao paciente com fibrose
cistica em estagio terminal, segundo os artigos da amostra, publicados entre
janeiro de 2000 e julho de 2012.

Procedimentos Publicacbes (%)
Ventilacdo mecénica ndo invasiva 6 75%
Ventilacdo mecéanica invasiva 6 75%
Fisioterapia respiratoria 6 75%
Sondagem enteral 4 50%
Aspiracdo oral 1 12,5%
Correcdo postural 1 12,5%
Ventilador/Umidificador de ar 1 12,5%

Fonte: SCHAEFFER, 2012.
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O advento do transplante pulmonar como medida terapéutica para o paciente
fibrocistico terminal tem gerado mudancas no cuidado ao fim da vida, e é citado em 75% dos
artigos da amostra (MITCHELL et al., 2000; SANDS et al., 2011; DELLON et al., 2010;
BOURKE et al., 2009; PHILIP et al., 2008; ROBINSON, 2000). Segundo Sands et al. (2011),
trata-se de uma opgéo de melhora na qualidade de vida para aqueles pacientes que preenchem
os critérios de incluséo, ou seja, considerados com doenca pulmonar avancada. Esses critérios
incluem volume expiratério forgado (VEF) inferior a 30% do predito normal, aumento da
necessidade de oxigénio, hipercapnia, hipoxemia grave, deterioracdo do estado funcional,
hipertensdo pulmonar, aumento da frequéncia das exacerbagdes e aumento da resisténcia aos
antimicrobianos. Apesar destes critérios, a precisdo do tempo apropriado continua sendo uma
decisdo subjetiva.

Conforme dito anteriormente, a ventilagdo mecéanica invasiva esta diretamente ligada a
questéo do transplante pulmonar. Quando o paciente esta apto para o procedimento, o foco do
cuidado muda, e o objetivo torna-se manté-lo bem o suficiente até que um possivel doador
seja encontrado. E preciso maximizar a funcio respiratoria e melhorar o estado geral através
de intervencdes mais agressivas, como internacdo em unidade de terapia intensiva (UTI) para
uso de VMI, alimentacdo enteral e uso de antibioticos (FORD; FLUME, 2007).

Madden et al., (2002) entretanto, falam na desvantagem do uso de VMI, pois trata-se
de uma técnica com muito mais riscos, principalmente no caso destes pacientes com infeccéo
crénica por P. aeruginosa e obstrucdo macica das vias aéreas, fatores agravantes que podem
inviabilizar o transplante. Outro fator seria a impossibilidade de prever quando havera doador
disponivel, deixando o paciente sob o estresse de uma unidade de terapia intensiva por varias
semanas. Como alternativa, o autor sugere o uso de ventilagdo mecénica ndo invasiva também
nestes pacientes, e ndo somente naqueles que ndo estdo aptos para o transplante, citando como
vantagens a facilidade na utilizacdo, a autonomia do enfermo no uso do aparelho, e a chance
de manter uma vida mais perto do normal enquanto espera pelo novo 6érgéo.

Esta dicotomia é que transforma em dilema o cuidado paliativo em pacientes com
fibrose cistica na lista de espera por transplante, pois, a0 mesmo tempo em que medidas
agressivas devem ser tomadas, o conforto e bem estar precisam ser fatores levados em conta
nos provaveis Ultimos dias de vida (BOURKE et al., 2009). Porém, o fato de ser um processo
de espera longo afirma ainda mais a necessidade de incluir esses pacientes que estdo na lista
de espera nos cuidados paliativos, e ndo exclui-los, opinido compartilhada por Philip et al.
(2008), que enfatiza a importancia destes cuidados mostrando em sua pesquisa que metade

dos pacientes de sua amostra faleceram na lista de espera. Este dado vai ao encontro de outro
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estudo (DELLON et al.,, 2007) que mostra que estes pacientes tendem mais a morrer em
UTlIs, entubados e sem chance de participar de decises ao final da vida. Como sugerem
Philip et al. (2008), um modelo diferenciado de cuidado deve ser desenvolvido a estes
pacientes candidatos a transplante.

Algo que chamou a atencdo na pequisa € a questdo do apoio psicoldgico, téo
fundamental nos cuidados ao fim da vida, ser citado apenas em quatro artigos da amostra
(MITCHELL et al., 2000; SANDS et al., 2011; BOURKE et al., 2009; ROBINSON, 2000).
Sands et al. (2011) descrevem que, na fibrose cistica, o suporte psicolégico é importante pois
trata-se de uma situacdo diferenciada, em que o paciente recebe cuidados ativos e paliativos
ao mesmo tempo, o que confunde os sentimentos de esperanca de uma melhora com o
conformismo do progndstico ruim, principalmente dos familiares e amigos. E necessario o
suporte na tomada de decisdes relacionadas ao tratamento e medidas de ndo-ressuscitar, por
exemplo, e que a equipe esteja preparada para tirar davidas e certificar-se que a comunicacao
estd sendo efetiva. Trata-se, pois, de uma situacdo extremamente delicada, em que até simples
decisdes podem ser dificeis de serem tomadas.

No cuidado direto ao paciente, a terapia cognitiva comportamental pode ser util no
manejo da ansiedade e do medo; e também atividades que proporcionem distracdo e retirem o
foco da respiracdo e dos sintomas associados a ela. Estimular e facilitar a visita de amigos e
parentes também é importante nesta fase (BOURKE et al., 2009).

E importante lembrar que os cuidados paliativos englobam o suporte a familia também
apos o falecimento, fornecendo o apoio necessario, pois como menciona Robinson (2000), a
mucoviscidose é uma doenca genética, e ndo sao raros o0s casos de familias com mais de um
filho com a doenca, o que faz ainda mais necessario o suporte psicolégico deste nucleo
familiar que continuard com os cuidados a outro paciente com a mesma patologia.

O aspecto psicossocial da morte de um paciente é melhor gerenciado por uma equipe
multiprofissional, que engloba médicos, enfermeiros, psicologos, assistentes sociais, entre
outros. A religiosidade também deve ser respeitada e exercitada, e a visita de religiosos deve
ser facilitada, quando for o caso (ROBINSON, 2000).

Estudos analisados na pesquisa (MITCHELL et al., 2000; BOURKE et al., 2009;
PHILIP et al., 2008; ROBINSON, 2000) mostram que na maioria dos casos, a abordagem
sobre cuidados paliativos ndo aconteceu. Segundo os autores, este fato deu-se pelos motivos
relatados acima, ou seja, ao fato da possivel reversibilidade do quadro através de um

transplante ou do tratamento medicamentoso das exacerbagdes. Quando este planejamento das
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questbes do fim da vida aconteceu, houve consultoria com médicos e enfermeiras
especialistas neste tipo de cuidado (BOURKE et al., 2009). Medidas de ndo-ressuscitagcdo
nestes paceintes foram apenas citadas em dois artigos da amostra (PHILIP et al., 2008;
ROBINSON, 2000).

Sob todos esses aspectos, a enfermagem tem seu papel firmado nos cuidados
paliativos através do planejamento do cuidado, monitoramento e manejo dos sinais e
sintomas, conceder informagfes sobre o estado de salde do paciente, educacdo e suporte ao
paciente e seus familiares envolvidos no processo da morte, tanto antes quanto depois
(CYSTIC FIBROSIS TRUST, 2002).

Conforme Dyer (1997), o cuidado é uma combinacdo de componentes clinicos,
psicoldgicos e sociais, adaptados as necessidades de cada individuo. A autora traz também a
importancia da enfermeira no contato com a equipe de atencdo primaria ou de home care, nos
casos de cuidado domiciliar, pois estes pacientes passam por longos periodos de internacdes e
receberam a maior parte dos cuidados no ambiente hospitalar, e a conexdo com a experiéncia
e longa convivéncia da enfermagem com o enfermo traz beneficios na assisténcia e maior
confianca aos cuidadores.

Robinson (2000) lembra que é comum pacientes com FC criarem lacos de afetividade
durante as internagdes, e a morte de um deles afeta diretamente os outros doentes. Neste
aspecto, o trabalho da enfermeira aparece ao oferecer suporte e conforto aos pacientes que
ficam, e também surge como oportunidade de discussdo sobre as opcdes de cuidados no fim
da vida.

Mitchell et al., 2000 afirmam que ha poucos estudos sobre os cuidados paliativos em
pacientes com fibrose cistica, apesar da alta incidéncia da doenca. Apesar dos avangos no
tratamento e qualidade de vida destes pacientes, ainda ndo ha cura e a mortalidade é precoce.
Robinson (2009) sugere que mais pesquisas sejam desenvolvidas na area, principalmente nos
centros de referéncia da doenca. Através de pesquisas, torna-se possivel compreender melhor
0s sinais e sintomas deste periodo e definir quais sdo as maneiras mais eficazes de controla-
los, por meio de agdes preventivas, curativas e paliativas. E por fim, entender melhor os
fatores que envolvem o transplante pulmonar nestes pacientes, seus beneficios, maleficios e
principalmente, definir um plano de cuidados paliativos para aqueles que estdo na lista de

espera do transplante.
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6 CONSIDERACOES FINAIS

Esta reviséo integrativa buscou caracterizar os cuidados prestados aos pacientes com
diagndstico de fibrose cistica ja& em estagio terminal da doenca. A analise dos oito artigos
encontrados na pesquisa em bancos de dados demonstrou que, nesta patologia, o cuidado
curativo apresenta-se concomitante ao cuidado paliativo, visando o alivio efetivo dos sinais e
sintomas caracteristicos da fase final, que compreendem principalmente a dispneia, a
ansiedade e 0 medo, e a dor.

A terapia medicamentosa englobou o uso de opioides, antibidticos, ansioliticos,
broncodilatadores, entre outros, e é aliada a procedimentos e técnicas como uso de
oxigenoterapia, ventilagdo mecanica, tanto invasiva como ndo invasiva, realizacdo de
fisioterapia respiratoria, uso de sonda enteral, aspiracdo oral e ventiladores. Em menor
evidéncia apareceram os cuidados que envolvem as questbes psicoldgicas, espirituais e
religiosas do paciente. Também foi relevante a questdo do transplante pulmonar como ultima
alternativa terapéutica a estes pacientes extremamente graves.

Embora a mucoviscidose seja uma doenca de alta incidéncia na populacdo ocidental,
ainda sem cura e de mortalidade precoce, foram encontrados nesta pesquisa pouquissimos
artigos envolvendo a patologia e os cuidados no fim da vida, sendo esta a maior limitacéo
deste estudo. Este fato € mencionado inclusive em quatro dos oito artigos da amostra, em que
0s autores referem a baixa producéo cientifica sobre o assunto. Isto ocorre mesmo em vista do
aumento das tecnologias que interferem na sobrevida destes pacientes, bem como no modo de
morrer, e também mesmo com o advento do transplante pulmonar na fibrose cistica, o que
muda o cendrio dos cuidados finais a estes doentes.

Uma constatacdo deste estudo foi a dificuldade em identificar o papel do enfermeiro
nos cuidados paliativos aos portadores de FC na amostra. A enfermagem é citada, de modo
geral, como parte da equipe multiprofissional, e aparece com pequeno destaque apenas em um
artigo, em que seu papel é o de levar as queixas dos pacientes a equipe médica. A dificuldade
na pesquisa deu-se tanto em encontrar o papel da enfermagem na amostra como também em
encontrar literatura atualizada que abordasse a importancia da categoria no cuidado ao
paciente com fibrose cistica.

Duas caracteristicas da amostra chamam a atencdo para pesquisas futuras. Nenhum
dos artigos tinha origem no Brasil ou tampouco na America Latina; e também todos os

estudos eram provenientes da area médica, ou seja, ndo foram encontradas publicacdes da
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enfermagem sobre o tema. Estes dois fatos, associados a escassez de artigos sobre cuidados
paliativos em fibrose cistica, mostram a necessidade da producédo cientifica brasileira, e em
especial da enfermagem, sobre o assunto. Novos estudos podem ser desenvolvidos nos
diversos centros de referéncia de tratamento da mucoviscidose existentes no Brasil, onde o
namero de pacientes permite uma amostra maior e mais representativa.

A enfermagem desempenha papel fundamental no cuidado a estes doentes, que
desenvolvem um sélido vinculo com este profissional que, por vezes, faz o cuidado e faz o
trabalho de educacdo em salde ao mesmo paciente durante anos, o que transforma o cuidado
paliativo numa acdo muito mais humanizada e personalizada. E preciso que o trabalho do
enfermeiro seja mostrado e valorizado, o que demanda a producdo cientifica destes
profissionais sobre o cuidado prestado a estes pacientes.

Os resultados deste estudo corroboram a importancia de mais pesquisas na area, que
ajudem a definir melhor como séo estes doentes, para que os cuidados paliativos sejam
prestados com maior eficiéncia e que abranjam uma gama maior de pacientes. Isto €
emergente principalmente em relagdo aqueles que estdo na lista de espera para transplante
pulmonar e que, muitas vezes, pela complexidade da situacao, ficam fora do planejamento e

execucdo dos cuidados paliativos.
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