Re

INSTITUTO POLITECNICO
DE VIANA DO CASTELO

A Enfermagem de Reabilitacéo e a

pessoa com Fibrose Quistica no domicilio

José Carlos Rocha da Silva

/ / Escola Superior de Saude



-

ne
e

INSTITUTO POLITECHICO
DE VIANA DO CASTELO

José Carlos Rocha da Silva

A Enfermagem de Reabilitacao e a pessoa

com Fibrose Quistica no domicilio

Mestrado em Enfermagem de Reabilitacao

Orientacéo de

Professora Doutora Maria José Fonseca

outubro, 2019



RESUMO

A fibrose quistica (FQ) é uma doenca monogenética multissistémica, hereditaria, com
padrdo autossomico recessivo, grave e potencialmente fatal. O espectro de
apresentacdes clinicas € muito variado, mas com particular incidéncia ao nivel dos
sistemas respiratorio, gastrointestinal e reprodutor. O tratamento da fibrose quistica visa
a preservacdo da funcdo pulmonar, otimizacdo do estado nutricional, minimizacao das

complicacdes e manutencdo do bem-estar psicossocial.

Este estudo teve como principal objetivo compreender os beneficios decorrentes de
cuidados especializados de enfermagem de reabilitagdo, no domicilio, a pessoa com
fibrose quistica e respetiva familia. Tendo por base uma abordagem qualitativa,
recorreu-se a uma entrevista semi-estruturada, tendo sido entrevistadas oito mées de

criangas/ adolescentes com idade igual ou inferior a 17 anos com fibrose quistica.

O método utilizado para o tratamento de dados foi a andlise de conteldo, emergindo

sete areas tematicas, vinte e seis categorias e vinte e nove subcategorias.

Os resultados apontam para a necessidade da importancia do diagnéstico correto e
atempado da doenga, em simultaneo com o suporte de uma rede pos-hospitalar. O apoio
técnico dos profissionais de satde no domicilio foi considerado um importante pilar do
tratamento, nomeadamente ao nivel da Reabilitacdo  Respiratoria em

complementariedade com a medicacdo.

O papel do enfermeiro foi encarado como muito importante nos cuidados no domicilio,
sendo que além das intervengdes especializadas no ambito da enfermagem de
reabilitacdo, sobressai a articulacdo com os servicos de salde, que foi considerada

deficitaria e presa a burocracias.

Os resultados sugerem a necessidade de melhorar as condi¢des dos doentes com fibrose
quistica em Portugal, bem como as suas familias, nomeadamente ao nivel da articulagédo
dos servicos de salde, apoio psicossocial e econémico e disponibilizagdo de mais

recursos para intervencdo no domicilio, tais como a enfermagem de reabilitagéo.

Palavras-Chave: Fibrose Quistica, Enfermagem de Reabilitagdo, Domicilio



ABSTRACT

Cystic fibrosis is a hereditary multisystem monogenetic disease with severe and
potentially fatal recessive autosomal pattern. The spectrum of clinical presentations is
very varied, but with particular focus on the respiratory, gastrointestinal and
reproductive systems. The treatment of cystic fibrosis aims at preserving pulmonary
function, optimizing nutritional status, minimizing complications and maintaining
psychosocial well-being.

The main objective of this study was to understand the benefits of specialized
rehabilitation nursing care at home for people with cystic fibrosis and their families.
Based on a qualitative approach, a semi-structured interview was used, and eight
mothers of children / adolescents aged 17 years and under with cystic fibrosis were
interviewed.

The method used for data treatment was content analysis, emerging seven areas,
twenty-six categories and twenty-nine subcategories.

The results point to the need for the importance of the correct and timely diagnosis of
the disease, simultaneously with the support of a post-hospital network. Technical
support from home health professionals was considered an important pillar of treatment,
namely at the level of respiratory Kinesitherapy, in complementarity with medication.
The role of the nurse was seen as very important in home care, and in addition to
specialized interventions in the field of rehabilitation nursing, stands out the articulation
with health services, which was considered deficient and tied to bureaucracies.

The results suggest the need to improve the conditions of cystic fibrosis patients in
Portugal, as well as their families, namely in terms of the articulation of health services,
psychosocial and economic support and the availability of more resources for home

intervention, such as rehabilitation nursing.

Key-Words: Cystic Fibrosis, Rehabilitation nursing, Homecare
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INTRODUCAO

A selecdo da problematica da Fibrose Quistica (FQ) como tema estruturante, advem
primordialmente do privilégio, de cuidar de alguém, acometido por esta patologia. Esta
situacdo implica particular relevancia do ponto de vista pessoal, e que obviamente

motivou a minha escolha para este trabalho, apesar da complexidade do mesmo.

N&o obstante os rdpidos avancos na compreensdo dos determinantes moleculares da
Fibrose Quistica, esta continua a ser uma das doencas raras, recessivas letais mais
comuns na populacdo caucasiana em todo o mundo e a realidade dos doentes
portugueses continua a ser pouco conhecida, pela escassez de trabalhos publicados
referentes a nossa populacdo (Guardiano e Guedes, 2005).

Pelo corpo de conhecimentos e habilidades especificas, o0 Enfermeiro Especialista em
Enfermagem de Reabilitacdo (EEER), devera ser um profissional de referéncia na
intervencdo a pessoa com FQ, e familia, no suporte, aconselhamento e educacéo,
coadjuvando na otimizacdo do regime terapéutico, tendo em conta as dificuldades e
potencialidades individuais, inerentes as varias fases de desenvolvimento e

morbilidades, fomentando o autocuidado ao longo do ciclo de vida.

A temadtica escolhida resulta de preocupacbes sentidas e partilhadas por doentes e
familiares. Na realidade, o fendbmeno desta patologia, pese embora com significativos
avancos no campo da compreensdo fisiopatoldgica e consequentes reflexos no
tratamento farmacoldgico, em Portugal, ainda se encontra pouco esclarecido no que

concerne a caraterizagdo dos doentes e suas necessidades.

Segundo Fortin (2009, p. 66) “o ponto de partida da investigacdo é uma situacdo que
suscita interrogacdes, um mal-estar ou uma inquietacdo que pede uma explicacdo ou
pelo menos uma melhor compreensdo”. Desta afirmagdo decorre a seguinte questdo de
partida para esta investigacdo: Quais os beneficios do acompanhamento domiciliario

da Enfermagem de Reabilitacdo ao doente com FQ?

Portugal, através da Direcdo Geral da Saude (DGS), integrado no Programa Nacional
para as Doencas Respiratorias, tem elaborado normas e diretrizes, com base na

experiéncia internacional, de forma a normalizar o diagnéstico e o tratamento (DGS,

12



2015b, DGS, 2015d). Contudo, apesar de termos assistido nos Gltimos anos a uma
intensa atividade normativa e legal que estabelece linhas de acdo obrigatorias,
permanece um amplo vazio no que respeita a assisténcia no domicilio nesta situacdo tao
particular. Porém, existem modelos de atuacdo Europeus que ja valorizam e enfatizam a
importancia do acompanhamento domicilidrio, e em particular da atuacdo de

enfermagem especializada, que teremos oportunidade de explanar.

Nesta tese encontramos expresso 0 empenho do EEER na articulacdo e continuidade do
tratamento do doente em casa, traduzindo-se entre muitos outros, na melhoria da
qualidade de vida (QdV), mitigando o risco de infe¢cbes nosocomiais e monitorizando de

forma eficaz o regime terapéutico e o estado de salde do doente.

Com este estudo de investigacdo pretende-se dar resposta a algumas inquietacdes
experienciadas pelos doentes e familias, tais como: EXiste apoio técnico especializado
de enfermagem de reabilitacio no domicilio? Os doentes e familiares sentem
necessidade de cuidados domiciliarios? Existe articulacdo entre os cuidados hospitalares

e 0s recursos disponiveis na comunidade?

O desiderato desta tese envolve encetar o estudo das necessidades do doente com FQ no
domicilio e proporcionar sélidas bases cientificas, que eventualmente justifiquem
futuramente, a semelhanca de outros exemplos além-fronteiras, que o suporte técnico
especializado de enfermagem de reabilitacdo constitua uma mais-valia neste complexo
processo assistencial, dado que a nocao inquietante da realidade no nosso pais reside no

acompanhamento centralizado nos centros de referéncia hospitalares.

A selecdo do tema alinha-se com a emergéncia da problematica, cuja exploracdo da
dimensdo € facilitadora de respostas ao objetivo do estudo. Desta feita, visa-se
compreender os beneficios decorrentes de cuidados especializados de enfermagem de
reabilitacdo, no domicilio, a pessoa com FQ e respetiva familia. Assim, pretendeu-se
alcancar os objetivos definidos, através de uma abordagem qualitativa, com recurso a

entrevista como instrumento de recolha de dados.

A presente tese é constituida por cinco capitulos. O enquadramento tedrico encontra-se
plasmado nos trés primeiros, pretendendo-se obter uma revisdo do estado da arte,
conduzindo a construgcdo de um quadro conceptual, por via da abordagem sistematica e

aprofundada das areas de estudo, em linha com os objetivos da investigacdo. Sao entéo
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abordados aspetos relativos ao conceito e etiologia da FQ, a revisdo historica, a
dimensdo fisiopatoldgica e biopsicossocial, bem como as implica¢bes da FQ na familia.
Por seu turno é também explorado o impacto dos cuidados de Enfermagem de

Reabilitacdo na FQ.

Segue-se 0 enquadramento metodoldgico no quarto capitulo, onde séo apresentadas as
questdes e objetivos da investigacdo, caracterizagdo do tipo de estudo, instrumentos e
procedimentos de recolha de dados, tratamento de dados, contexto e participantes e por

fim, as considerac0es éticas.

No quinto capitulo é apresentada a andlise e discussdo dos resultados a luz da teoria e
empiria encontrada, nomeadamente, 0 conhecimento sobre a doenca, a perce¢édo acerca
do tratamento, a continuidade dos cuidados, a percecdo sobre a reabilitacdo respiratoria,

as reacdes emocionais e comportamentais, o impacto na familia e dificuldades sentidas.

Por fim, sdo apresentadas as conclusdes finais do estudo, estribadas nos resultados da
investigagdo e no quadro tedrico.
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1. CONCEITO E ETIOLOGIA

Conforme plasmado no Despacho n.° 1818/2017, in DR Il Série. 43 de 1 de margo de
2017, a fibrose quistica (FQ) é caracterizada como:

(...) uma doenca genética rara, de transmissdo autossOmica
recessiva, cronica com agravamento progressivo e mortalidade
precoce. Na sequéncia de mutacdes genéticas que provocam esta
patologia, surgem manifestacGes clinicas tipicas, como a doenga
pulmonar progressiva, a disfuncdo pancredtica, a infertilidade
masculina e 0 aumento dos eletrdlitos no suor. O envolvimento
das vias respiratorias € a causa da maior morbilidade e
mortalidade da doenca (Despacho, n°1818/2017, p. 3871).

A FQ é uma doenca monogenética multissistémica, hereditaria, com padrdo
autossémico recessivo, constituindo uma patologia de gravidade elevada e
potencialmente mortal (Costa, Martins e Gomes, 2010). Esta patologia resulta da
mutacdo de um gene CFTR (do inglés, Cystic fibrosis transmembrane conductance
regulator) localizado no cromossoma 7 que codifica a sintese de uma proteina, também
designada de CFTR, com a funcdo de canal transportador de cloro, situada na
membrana apical das células epiteliais de diversos érgdos (Bell, Amaral e Boeck, 2015).

Os defeitos no gene CFTR alteram a estrutura, a funcao ou a expressdo da proteina com
0 mesmo nome, comprometendo a atividade do canal de cloro, emergindo disfuncées ou
processos de doenca ao nivel dos pulmdes, sistema respiratério superior, sistema
gastrointestinal, incluindo o péancreas e figado, bem como, glandulas sudoriparas e
sistema geniturinario. A variabilidade das manifestacdes clinicas decorre do elevado
nimero de mutacbes possiveis com graus diferentes de perda funcional da CFTR
(Firmida e Lopes, 2011).

Os recentes avangos na pesquisa cientifica, com reflexos evidentes no diagnostico e
tratamento, resultaram num aumento significativo da sobrevivéncia, pelo que esta
doenca ja ndo é tida como potencialmente fatal na infancia, se o doente for submetido
aos tratamentos adequados, e assim, atualmente, tendo em conta o estado da arte, a
esperan¢a média de vida estimada para estes doentes é de 40 anos de idade (Cordeiro [et
al.], 2018).
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2. SUMULA HISTORICA

Quando se analisam os dados histdricos relacionados com as primeiras descrigdes de
FQ encontram-se dados anteriores a idade média em sociedades primitivas da Europa
Oriental, nas quais, por achados de escavacOes e de sintomatologia relatada se pode

fazer uma associacdo dos 6bitos com a FQ (Bush, Bilton e Hodson, 2016).

O professor Pieter Pauw fez, na Holanda, em 1595, a primeira descricdo do
comprometimento do péancreas numa crianca que podera ter falecido de FQ (Bush,
Bilton e Hodson, 2016).

Ja em 1606, Alonso Fontecha, em Espanha, descreveu a particularidade de o suor dos

lactentes com FQ ter um sabor mais salgado que o espectavel (Quinton, 1983).

As primeiras observacGes de afecdo respiratoria surgiram no século XX (Bush, Bilton e
Hodson, 2016).

Dorothy H. Andersen, foi a primeira a descrever de forma sistematizada e minuciosa a
FQ do pancreas, em 1938 (Davis, 2006).

A descricdo da patologia e das suas caracteristicas foi continuando ao longo dos anos.
Os termos “fibrose quistica do pancreas e mucoviscidose” que foram adotados, tém a

capacidade de expor de forma parcial a patologia da FQ (Bush, Bilton e Hodson, 2016).

A primeira evidéncia que se esta perante uma doenca genética remonta a 1946, ano em
que Andersen e Hodges expuseram uma primeira prova de a FQ é causada por uma

mutacdo autossomica recessiva de transmissao genética (Andersen e Hodges, 1946).

A técnica quantitativa da iontoforese de pilocarpina, ou “teste do suor”, criada por
Gibson e Cooke em 1959 mantém-se atualmente como ‘gold-standard” para o
diagnéstico da FQ (Bush, Bilton e Hodson, 2016).

A medida que foram sendo relatados mais casos de FQ comecaram a surgir associacdes
organizativas neste ambito. Uma das mais importantes organiza¢cdes mundiais teve o
seu primordio em 1952 e designa-se de Cystic Fibrosis Foundation. Para além desta,
mais organizagdes foram emergindo, como por exemplo, a Cystic Fibrosis Research
Foundation Trust e a Cystic Fibrosis World Wild, de importancia crucial para a
promocdo do desenvolvimento cientifico e apoios financeiros necessarios para tal. Para

alem do desenvolvimento organizacional foram criados grupos de trabalho como o
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European Working Group on Cystic Fibrosis — EWGCF, com encontros europeus
anuais, e foram criados grupos de apoio pelos familiares de doentes com FQ, que
impulsionam o constante desenvolvimento de cuidados e terapéutica apropriada
(Ribeiro [et al.], 2002).

Foi em 1983 que o defeito basico nos canais de suor foi usado por Paul Quinton para
identificar o defeito nos canais transportadores de cloro como o defeito bésico da FQ
(Quinton, 1983).

Em 1985, foi identificado o defeito existente no cromossoma 7 nos doentes com FQ e
por fim, em 1989, foi descrito o gene da FQ tendo o mesmo sido clonado e a proteina
identificada, designando-se ambos de CFTR (Davis, 2006). Apds a identificacdo do
gene CFTR surgiu na comunidade cientifica uma expectativa aumentada da ocorréncia
de avanc¢os no diagndstico e tratamento curativo da patologia (Bush, Bilton e Hodson,
2016).

Em todo o caso, desde de 1989 cerca de 2000 mutacdes distintas do gene CFTR foram
identificadas, dentro das quais a mutacdo F508del, a mais frequente a nivel mundial, e
com recurso a identificacdo de mutacOes genéticas tem sido possivel o desenvolvimento

de medicamentos moduladores da proteina CFTR ( Marson, Ribeiro e Bertuzzo, 2017).

3. DIMENSAO FISIOPATOLOGICA

Para o0 EEER com intervengdo na FQ, é de importancia crucial o conhecimento e a
aptiddo acrescida pelo dominio da dimensdo fisiopatologica. Este perito devera ser
conhecedor das vertentes que a seguir se abordam, nomeadamente, a Epidemiologia;
Etiopatogénese; ManifestacOes clinicas; Diagndstico e Tratamento, por forma a ser
capaz de intervir com capacidade, seguranca e adequacéo, respondendo as necessidades

demandadas por esta patologia aos mais diversos niveis.
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3.1. Epidemiologia

Quando descrita pela primeira vez em 1938, a FQ era uma doenca universalmente fatal,
sendo que 70% das criancas faleciam no primeiro ano de vida, essencialmente devido a
ileum meconial e desnutri¢do, consequéncia de insuficiente absorcdo intestinal. Porém,
a sequenciagdo genética do CFTR em 1989, abriu uma nova era para a FQ, por via do
impulso ao desenvolvimento de terapéuticas moleculares dirigidas (Bell, Amaral e
Boeck, 2015).

Embora a morte prematura antes dos 50 anos, em criancas diagnosticadas neste milénio
continue a ser a norma, nos ultimos tempos assistiu-se a mudanca do paradigma da FQ,
ou seja, a passagem de uma doenca exclusivamente pediatrica para uma doenga com

acometimento em idade adulta (Wiencek e Lo, 2018).

Os dados apresentados pela Cystic Fibrosis Foundation, apontam para mais de 70.000
individuos diagnosticados, a nivel mundial, com uma incidéncia de cerca de 1000 novos
casos da doenca a cada ano. Nao obstante, varios estudos confirmam variagdes
numéricas, quer geogréaficas, quer étnicas. Conforme relatado por Katkin (2013), nos
Estados Unidos esta patologia tem expressao em aproximadamente 1:3000 caucasianos,
1:9200 Espanhois, 1:10900 nativos americanos, 1:15000 Afro-Americanos e 1:30000
aso-americanos (Katkin, 2013).

De facto, a incidéncia varia em diferentes pontos do mundo e apesar de a doenca, ser
subdiagnosticada na Asia, existem evidéncias, de que a prevaléncia desta na Asia é
efetivamente muito rara. Tais dados, contrastam com a prevaléncia da Europa ou dos
Estados Unidos da América em que se tem relatada uma incidéncia de 1 em cada 3500

recém nascidos (Kosorok [et al.], 1996).

Segundo Bell, Amaral e Boeck (2015), na Unido Europeia, 1 em cada 1700 a 7700
recém-nascidos ¢ afetado pela FQ, sendo que, nos individuos caucasianos a prevaléncia
é superior a 90%. Em Portugal, apesar de terem sido publicados alguns resultados de
estudos epidemiologicos, ainda ndo € possivel estabelecer com seguranga uma
prevaléncia real. Para alguns autores, como é o caso de Lopes [et al.] (2016), a
incidéncia € de 1/7500 novos casos de recém-nascidos por ano, inferior a incidéncia

esperada, tendo em conta os doentes registados nos centros de referéncia em FQ em
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Portugal (Lopes [et al.], 2016; Marcao [et al.], 2018). Por outro lado, de acordo com a
DGS (2015b), a incidéncia estimada cifra-se em 1/6000.

Em setembro de 2013 no Congresso Anual da Sociedade Respiratéria Europeia (ERS),
foram apresentados dados nacionais, relativos ao final de 2012 e coletados pelos centros
de referéncia. Foram identificados 298 doentes, 140 (47%) do sexo masculino e 158
(53%) do sexo feminino. Destes doentes, 176 (59%) apresentavam idade igual ou
inferior a 17 anos, e 122 (41%) apresentavam idade igual ou superior a 18 anos. Destes
ultimos, 80 apresentavam idades entre 18 e 29 anos, 28 doentes tinham entre 30 a 39
anos e 14 com idade igual ou superior a 40 anos. A mutacdo F508del foi a que

apresentou maior incidéncia (Pereira [et al.], 2013).

De acordo com os registos efetuados nos relatorios, 2014, 2015 e 2016, do Programa
Nacional de Diagnostico Precoce (PNDP), sobre o projeto: “Rastreio, Diagndstico ¢
Tratamento Precoce de Fibrose Quistica” e posterior publicagdo dos resultados no
International Journal of Neonatal Screening do estudo “Cystic Fibrosis Newborn
Screening in Portugal: PAP Value in Populations with Stringent Rules for Genetic
Studies”, retira-se que foram estudados 255.000 recém-nascidos, no periodo entre finais
de 2013 e ao longo de trés anos, tendo sido confirmados trinta e dois casos de FQ
através do rastreio, ao que se somaram mais trés casos diagnosticados pelos Centros de
Referéncia em FQ no mesmo periodo, correspondendo a 35 casos no total. Destes, a
mutacdo F508del estava presente em 79% dos alelos, pelo que, apenas trés casos nao
apresentaram esta mutacdo, acrescido de um outro ndo identificavel (Marcdo [et al.],
2018).

Ja no final de 2018, o Ministério da Saude aprovou a integracdo do rastreio da FQ no
painel de doencas rastreadas do Programa Nacional de Diagnéstico Precoce. Durante o
ano de 2018 foram determinados elegiveis para consulta especializada vinte casos
decorrentes de resultados positivos no rastreio neonatal, sendo que, treze foram falsos
positivos e seis confirmados como doentes (Vilarinho [et al.], 2018).

Tendo em consideragdo que o diagnostico precoce e a qualidade da assisténcia em salde
sdo condigdes determinantes desta doenca, ndo sera de admirar que se verifiquem
assimetrias na sobrevida, diretamente relacionadas com condicionalismos sociais,

geogréaficos e economico-financeiros (Santos, 2010).
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3.2. Etiopatogénese

A FQ é uma exocrinopatia com implicacbes em multiplos tecidos. Recentemente foi
descoberto que a proteina CFTR ndo tem expressdo exclusiva nas células epiteliais,
como celulas dos canais de suor, vias respiratorias, ductos pancreaticos, intestino, vias
biliares, ductos deferentes, mas pode também acometer o 0sso ou os ilhéus de
Langerhans (Fajac, 2017). Na FQ, todos os 6rgdos que expressem CFTR sdo afetados
tais como, vias aéreas, pancreas, intestinos, sistema hepatobiliar, trato geniturinario e
glandulas sudoriparas (Fajac, 2017; Ribeiro [et al.], 2002).

Do ponto de vista bioquimico é causada por muta¢des no gene CFTR localizado no
braco longo do cromossoma 7, sendo que este por sua vez codifica a proteina também
designada de CFTR, e que se encontra presente na superficie apical das células epiteliais
(Ribeiro [et al.], 2002). Apesar do mecanismo de acdo desta proteina ser altamente
complexo e ndo estar completamente compreendido, a sua disfungdo traduz-se no
transporte anormal de sddio e cloro, através do epitélio, provocando um aumento da
viscosidade das secrecdes das glandulas mucosas, dado que a CFTR é essencial para o
transporte de ides atraves da membrana celular, estando envolvida na regulacdo do
fluxo de CI, Na+, HCO3- e &gua (Fajac, 2017; Ribeiro [et al.], 2002).
Consequentemente, esta proteina assume elevada importancia tanto do ponto de vista

funcional como do ponto de vista estrutural (Martin [et al.], 2018).

A ocorréncia de FQ implica a presenca de dois genes CFTR mutados e
consequentemente da proteina CFTR, porém, destas mutagdes, apenas 10% encontram-
se bem caracterizadas como causadoras da doenca (Wiencek e Lo, 2018).

Como consequéncia da disfuncdo na CFTR encontramos desidratacdo nas vias aéreas
superiores e inferiores resultando em diminuicdo da depuracdo mucociliar e na
acumulacdo de bactérias e particulas. Nesta situacdo, os pulmdes rapidamente se tornam
infetados e inflamados, progredindo para bronquiectasias e exacerbacfes pulmonares.
Este ciclo vicioso de retencdo, infecdo e inflamacdo é referido como a cascata

fisiopatoldgica e comega nos primeiros anos de vida (Firmida e Lopes, 2011).

O desequilibrio resultante da secrecdo de cloreto e a absor¢cdo de sddio pelo ENaC
provoca a diminuicdo do liquido superficial e consequente comprometimento da

eliminacdo de muco. Por sua vez, a diminuicdo da secrecdo de bicarbonato aumenta o
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pH do liquido superficial, dificultando assim a eliminacdo de bactérias (Firmida e
Lopes, 2011).

As infecBes recorrentes e inflamacdo conduzem a hipertrofia das glandulas da
submucosa, secrecdo excessiva de muco e dano das vias respiratdrias, provocando

bronquiectasias e finalmente o desenvolvimento de quistos (Fajac, 2017).

O mecanismo de defesa inato da clearence mucociliar protege as vias aéreas evitando a
acumulacdo de particulas inaladas incluindo bactérias. A producdo de um fluido
periciliar pelas células epiteliais € crucial para a movimentacdo rapida dos cilios e
consequente eliminagdo de particulas e microrganismos retidos no muco (Fajac, 2017).
As alteracdes ocorridas na FQ originam uma cadeia de eventos proporcionais aos
mecanismos disfuncionais da CFTR culminando na estase de muco, obstrucdo das vias
aéreas e a infecdo. O tecido respiratorio danificado é substituido, por fim, por um
fibrético, e finalmente, num estado mais avancado, pode ocorrer morte por hipoxia,

faléncia respiratdria ou complicagdes cardiacas (Fajac, 2017).

A compreensao da fisiopatologia assume particular relevancia quando diversos estudos
apontam para a evidéncia imagioldgica de obstrucdo pulmonar com muco,
bronquiectasias e inflamacao pulmonar recorrente, em 1/3 das criangas com apenas trés
anos (Elborn, 2016).

Retomando as mutacGes do gene CFTR, a primeira mutacdo identificada e que exibe a
maior representatividade, define uma delecdo de 3 pares de bases que codificam a
fenilalanina na posicdo 508, pelo que foi designada de F508del (Maiuri e Kroemer,
2017).

O defeito funcional das mutacbes do gene CFTR foi dividido em sete classes,
perimitindo o conhecimento do grau dos efeitos decorrentes das mutacGes (Boeck e
Amaral, 2016; Fajac, 2017).

As mutacdes da classe | afetam a biossintese da proteina acarretando auséncia total
desta; as mutagdes da classe Il sdo as mais comuns, incluindo a mutagdo F508del, onde
devido a alteragbes no processo de maturacdo e migracdo, vao ocorrer transtornos no
transporte de ides e consequentemente reduzir muito a sua funcdo; as mutacdes da

classe Il sdo pautadas pela incapacidade de gating do canal CFTR, com resultados
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nefastos para a célula; as mutagdes da classe IV causam uma diminuic¢do substancial na
condutancia do canal CFTR; as muta¢Bes da classe V devido a formacdo de mRNA
anomalo, conduzem a uma reducéo importante da proteina CFTR; na classe VI ocorre
destabilizacdo da CFTR por endocitose ou diminuicdo da reciclagem, e por fim, as

mutac0es da classe VII sdo determinadas pela inexisténcia de mRNA, (Fajac, 2017).

Importa ainda reter que nas classes I, Il e Il ocorre frequentemente insuficiéncia
pancreatica e doenca severa, ja que englobam mutacdes que levam a ndo producéo da

proteina CFTR ou a producéo de proteina inativa (Fajac, 2017).

Além das mutagdes no gene CFTR existem polimorfismos noutros genes, que, somados
ao meio ambiente, atuam modificando a expressao clinica da FQ. S&o varios os genes
que atuam modulando a gravidade clinica da FQ acarretando um amplo espectro
fenotipico. A utilidade da classificacdo € vislumbrada pela possibilidade de adaptacédo
das estratégias terapéuticas orientadas para o defeito molecular da classe (Marson,
Ribeiro e Bertuzzo, 2017).

3.3. Manifestac0es clinicas

Apesar da FQ constituir desde o nascimento uma patologia potencialmente grave, o
espectro de apresentagdes clinicas € muito variado e as apresentacdes, por vezes, sdo
pouco sintomaticas, o que pode condicionar a ndo valoriza¢cdo do quadro clinico (DGS,
2015b, DGS, 2015d).

A sintomatologia e a apresentacdo clinica dependem em grande parte das mutacdes
genéticas da CFTR e, portanto, dos diferentes graus da perda funcional desta proteina,
conduzindo a apresenta¢des clinicas variadas (Firmida e Lopes, 2011).

Ainda na atualidade, décadas ap0ds a descricdo da doenca e da identificacdo do gene, o
espectro da doenca ndo é completamente conhecido e compreendido. A disfuncdo da
proteina CFTR resulta numa doenca multissistémica cujas manifestacdes clinicas mais
comuns variam entre individuos e com a idade, modificando principalmente a via aérea,

0 trato gastrointestinal incluindo as vias biliares e o sistema reprodutor (Firmida e
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Lopes, 2011). Ndo obstante, os quadros clinicos sdo muito varidveis e 0s sintomas
refletem o 6rgdo afetado e a patologia subjacente (Firmida e Lopes, 2011).

E o acometimento respiratorio que determina o prognéstico do paciente, sendo
responsavel pela preponderante morbi-mortalidade (Wiencek e Lo, 2018). Segundo a
DGS (2015b), os quadros clinicos mais sugestivos de FQ encontram-se a nivel
respiratdrio. O ciclo vicioso que caracteriza o fenotipo respiratorio da FQ é pautado pela
obstrucdo, inflamacéo e infecdo que progressivamente danifica os tecidos de forma

permanente (Lubamba [et al.], 2012).

A acumulacdo de secrecdes espessas e purulentas, numa primeira etapa, resulta em
obstrucdo pulmonar, ainda incompleta, o que pode constituir um mecanismo de valvula,
permitindo que o ar entre mas nao saia do pulméo, originando atelectasias, que por sua
vez, geram alteracbes na ventilacdo pulmonar e consequentemente hiperinsuflacéo
pulmonar (Lubamba [et al.], 2012). A restricdo toracica e diminui¢cdo dos volumes
pulmonares estdo associadas a alteracdes ventilatérias por diminuicdo da mobilidade do
térax, o que provoca complicacfes musculo-esqueléticas, destacando-se escoliose com

curvatura primaria superior a 60° (Lubamba [et al.], 2012).

O acometimento do aparelho respiratério de intensidade variavel é progressivo devido a
doenca pulmonar obstrutiva supurativa cronica. A estase de secre¢des desidratadas e
hiperviscosas nas pequenas vias aéreas favorece a metaplasia do epitélio brénquico,
impactacdo mucoide periférica e desorganizacdo da estrutura ciliar, culminando com o
cor pulmonale. Assim, é ativada uma cascata de complicacdes, nomeadamente: tosse
persistente, taquipneia e sibilancia; um estado inflamatorio que predispde a formacéo de
bronquiectasias e por fim a insuficiéncia respiratdria e morte prematura (Lubamba [et
al.], 2012; Wiencek e Lo, 2018).

Esta condicdo cria o ambiente perfeito para as infecdes, numa fase inicial sdo virais,
mas rapidamente se tornam bacterianas, sendo estas infe¢fes inicialmente transitorias,
mas que depressa colonizam o trato respiratério. Desde cedo estes doentes podem ficar
infetados por microrganismos como o Staphylococcus aureus e Hemophilus influenza.
Posteriormente e destacando-se pela sua gravidade e frequéncia, sdo comuns na FQ, as
infecbes respiratorias persistentes por estirpes de Pseudomonas aeruginosa, €

Burkholderia cepacia (Firmida e Lopes, 2011).
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A literatura é consensual no que concerne ao controlo da colonizagéo bacteriana cronica
e das exacerbacOes por Pseudomonas aeruginosa, dado que esta bactéria esta associada
a maior deterioracdo da funcdo pulmonar em doentes com Fibrose Quistica, mesmo
quando o agente patogénico é erradicado, pelo que o tratamento farmacoldgico e
cinesiterapia respiratoria adequados, sdo imperativos para garantir a qualidade de vida e
aumento da sobrevida (Bell, Amaral e Boeck, 2015).

As exacerbacOes agudas caracterizadas por aumento da tosse, taquipneia, dispneia e
aumento da expetoracdo, acompanham a progressdo da doenca, a par com
bronquiectasias e bronquite cronica. As secre¢es espessas e purulentas que favorecem
0 crescimento bacteriano, em simultdneo com a progressiva perda da fun¢do pulmonar,
a clearance mucociliar diminuida e as infecdes respiratorias recorrentes, condicionam as
exacerbacOes que se manifestam tipicamente no doente com FQ por anorexia, perda

ponderal e mal-estar geral (Bush, Bilton e Hodson, 2016).

N&o menosprezavel e associado as infecBes, 0s episodios de hemoptises minor tém
vindo a aumentar, ao passo que os episddios de hemoptises maiores tém relacdo com
lesbes de caracter cronico em artérias bronquicas colaterais. O pneumotdrax surge
associado a condicdo de doenca avancada. O comprometimento das vias aéreas
inferiores domina a clinica, sendo frequente neste contexto de afecdes respiratorias as
bronquiectasias bilaterais (particularmente dos lobos superiores) ndo explicadas por
outra causa, e ainda, a rinite crénica e a existéncia de po6lipos nasais em
aproximadamente 15-20% dos doentes (Lubamba [et al.], 2012).

Mesmo na auséncia de comprometimento pulmonar significativo o hipocratismo digital
é comum, pese embora, habitualmente seja consequente a supuracdo broncopulmonar
cronica, estado mais frequente em criancas mais velhas ou adolescentes (Ronan, Elborn
e Plant, 2017). Pode ainda cursar com cianose das extremidades devido a hipoxemia
resultante do desequilibrio da relacdo ventilagdo/perfusdo, provocada pela falha nas
trocas gasosas com o fluxo sanguineo pulmonar em determinadas regides do pulmao.
Este estado por sua vez estimula ao longo dos anos a vasoconstricdo pulmonar,
resultando em hipertensdo pulmonar podendo mesmo evoluir para insuficiéncia

ventricular direita (Ronan, Elborn e Plant, 2017).
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Também sugestivas, mas menos especificas, sdo a tosse produtiva e broncorreia
cronicas, ou mesmo situacdes de pan-sinusite cronica, ndo tanto valorizvel em criangas
mais pequenas. N&o raras vezes, surgem associadas a evidéncias radioldgicas de
atelectasias, hiperinsuflacdo e infiltrados persistentes (Bush, Bilton e Hodson, 2016;
Ronan, Elborn e Plant, 2017).

Sublinha-se que para efeitos de despiste de FQ é mandatoria a valorizacdo de quadros
atipicos de dificuldade respiratéria cronica ou intermitente e com ma resposta ao
tratamento, ou situacdes de hipocratismo digital em simultaneo com supuracao
broncopulmonar. Ainda, os quadros de ma digestdo por insuficiéncia pancreética
exocrina (incluindo mé evolugdo estato-ponderal, esteatorreia e outras, como défice de

proteinas lipossoluveis) sdo fortemente sugestivos do diagndéstico de FQ (Farrell, 2008).

As manifestacdes digestivas com insuficiéncia pancreatica exocrina, constituem um
sintoma geralmente precoce e prevalente, que se encontra presente em cerca de 75% dos
recém-nascidos com FQ, em 80-85% até ao final do primeiro ano e em 90% na idade
adulta (Ribeiro [et al.], 2002; Wiencek e Lo, 2018). Tem como principais
manifestacdes, sinais de ma absorc¢do, tais como esteatorreia, caracterizada por fezes
frequentes, oleosas, volumosas e com odor fétido, distensdo abdominal e flatuléncia,
desnutricdo e alteracBes no crescimento, decorrente da ma digestdo e dificuldade de
absorcéo de gorduras, proteinas e de vitaminas lipossollveis (vitaminas A, D, E e K),
por 6bvio défice de enzimas pancreaticas. Apresenta ainda, como manifestacdo, a
diminuicdo da elastase fecal e resposta positiva ao tratamento de reposicdo enzimatica
(Wiencek e Lo, 2018).

A abundancia de recetores CFTR nos ductos pancreaticos, implica a sua disfuncdo na
FQ e consequente evolugdo para atrofia pancreatica. A ocorréncia de pancreatite é
causada pela acumulacdo de enzimas nos ductos e consequente autodigestdo. Assim, o
pancreas € um 6rgdo afetado, com significado clinico em 85% dos individuos com FQ
(Bush, Bilton e Hodson, 2016; Ribeiro [et al.], 2002). A insuficiéncia pancreéatica
exocrina pode também conduzir ao edema hipoproteinémico secundario no periodo
neonatal e ao desenvolvimento da obstrugdo intestinal neonatal secundéaria ao ileum
meconial, presente em aproximadamente 15% dos recém-nascidos com FQ, sendo que a

maioria dos diagnosticos de ileo meconial (90%) esta associada a FQ. Outra queixa
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frequente é a obstipagdo, que atinge aproximadamente 40% dos doentes (Ribeiro [et
al.], 2002; Ronan, Elborn e Plant, 2017).

A diabetes mellitus (DM) relacionada com a FQ decorre da destruicdo do tecido
pancreatico e esta presente em 20% dos adolescentes e 40-50% em doentes adultos (
Ronan, Elborn e Plant, 2017; Wiencek e Lo, 2018).

A DGS (2015b) refere ainda outras manifestagdes menos frequentes que incluem o
prolapso rectal, a pancreatite idiopatica, e a doenca hepatica associada a FQ que cursa
com elevacdo assintomatica das enzimas hepaticas, esteatose hepatica, colelitiase,
hepatomegalia, hipertensdo portal e fibrose biliar focal. A doenca do refluxo
gastroesofagico ocorre também mais frequentemente nesta populagdo (Ribeiro [et al.],
2002).

A doenca hepaética cronica estd presente em mais de 50% dos estudos post mortem. Por
outro lado, os estudos prospetivos, demonstram que 25% dos doentes apresentam
alteracOes laboratoriais. O espectro da doenca hepatica é vasto, e contempla colestase
neonatal, aumento das enzimas hepaticas, colelitiase, esteatose, cirrose biliar primaria,
até cirrose biliar multilobular com hipertensdo portal (Ribeiro [et al.], 2002). A
expressdo do CFTR no figado, tem impacto na membrana apical do epitélio biliar, por
alteracdo da facilitagdo do fluxo da bilis, poréem o mecanismo de evolucdo para doenga
hepética ainda ndo é totalmente conhecido (Ribeiro [et al.], 2002; Ronan, Elborn e
Plant, 2017).

A osteopenia e a osteoporose séo outras comorbilidades frequentemente diagnosticadas
e etiologicamente multifatoriais. O risco de fraturas 6sseas e escoliose é acrescido,
devido entre outros, a méa-absorcdo de vitamina D, estado nutricional pobre, fraca

atividade fisica, medicacdo (Ribeiro [et al.], 2002).

A infertilidade é um problema quase transversal, que assola sensivelmente 95% dos
homens com FQ, devido a auséncia ou atrofia do ducto deferente e consequente defeito
no transporte de espermatozoides, porém, com espermatogénese preservada (Ronan e
Plant, 2017). No que respeita ao género feminino, um ndmero reduzido de mulheres
pode ter um muco cervical anormal, contribuindo para a diminuigéo da fertilidade neste

grupo especifico (Ronan, Elborn e Plant, 2017).
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Com o0 aumento da esperanca de vida, surgem outras preocupacdes, tais como a lesdo
renal aguda. Esta situacdo advém pelos riscos aumentados de sindromes de perda de sal,
desidratacdo, e ou, devido a efeitos nefastos de diversos medicamentos nefrotdxicos
(Ronan, Elborn e Plant, 2017).

Uma ultima nota dirigida aos quadros depressivos e ansiosos, favorecidos pela mé
adesdo terapéutica, aumento do nimero de hospitalizacdes e deterioracdo da qualidade

de vida no geral (Ronan, Elborn e Plant 2017).

Segundo a DGS (2015b) as manifestagdes clinicas da FQ podem ser muito variadas,
refletindo as diferentes mutagcdes no gene CFTR e a correspondente variabilidade de
disfungdo da proteina CFTR em diversos tecidos. Assim, consoante 0 gendtipo ou
fenotipo da doenca, serdo transpostas adversidades e heterogeneidades nas
manifestacBes clinicas, e que em ultima instancia, se traduzem em formas de

apresentacdo classicas ou tipicas e, ndo classicas ou atipicas.

A apresentacdo classica € a mais conhecida e frequente e apresenta sintomas graves. A
ndo classica ocorre em cerca de 15% dos doentes e apresenta sintomas mais brandos,
com diagndstico em geral complexo e tardio. A variabilidade e peculiaridade das
apresentacdes podem atrasar o diagnostico correto, que se pretende sempre o mais cedo
possivel, pelo que, o rastreio precoce na triagem neonatal, antes mesmo dos primeiros
sintomas, permite abrir novas perspetivas de prognostico (Bush [et al.], 2016; Farrell,
2008).

3.4. Diagnostico

O diagndstico da FQ assenta em trés pilares, nomeadamente a sintomatologia, a historia
familiar e o rastreio neonatal positivo. Porém, devido a variabilidade das apresentacdes
e ao vasto quadro de manifestacdes clinicas imp0s-se a necessidade de implementar

critérios de diagnosticos mais precisos (Marcéo [et al.], 2018).

Em Portugal, desde finais de 2013 que a FQ encontra-se incluida no rastreio neonatal
através do Programa Nacional de Diagnostico Precoce (PNDP), inicialmente sob a

forma de estudo e finalmente em 2018 incluido no painel de doencas a pesquisar,
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pretendendo-se na atualidade que a maioria dos doentes sejam diagnosticados desta
forma (Marcéo [et al.], 2018).

O método de rastreio neonatal é variavel de pais para pais, sendo que em Portugal foi
ajustado o algoritmo a realidade Portuguesa, baseando-se na medi¢do dos niveis do
tripsinogénio imunorreativo, da Proteina Associada a Pancreatite (PAP) e finalmente,
caso seja necessario, 0 estudo genético para identificacdo de mutacdo do CFTR (Lopes
[etal.], 2016).

A integracdo do rastreio para a FQ no PNDP € considerada uma opcdo estratégica
justificada pelo aumento da sobrevida e qualidade de vida, permitindo diminuir o
ndmero de internamentos, obter melhores resultados ao nivel do crescimento e da
funcdo cognitiva, evitando quadros patologicos precoces e prevenindo complicacfes
futuras (Lopes [et al.], 2016; Wiencek e Lo, 2018).

N&o obstante, o teste de suor mantém estatuto de gold standard para o diagndstico da
FQ, permitindo avaliar a concentracdo de cloro aumentada (Wiencek e Lo, 2018).
Classicamente o diagndstico de FQ é confirmado pelo teste de suor em duas dosagens
(CI- > 60 mEq/L) e/ou pela detegdo de duas mutagdes para a FQ, associado ao quadro

clinico compativel com a doenca (Farrell, 2008).

No que concerne ao progndstico, e em particular sobre os dados relativos a esperanca de
vida é consensual que na atualidade a sobrevida aumentou significativamente e hoje é
préxima dos 40 anos, presume-se verosimil perspetivar que criancas diagnosticadas
neste milénio ultrapassem os 50 anos de idade. Sublinha-se novamente que esta
conjetura favoravel s é possivel pelo diagnostico precoce e através de tratamentos

multidisciplinares mais ajustados (Lopes [et al.], 2016).

Contudo, o aumento da sobrevida ndo é transversal a todas as regides e em paises
menos desenvolvidos, ainda na atualidade, apenas 28% dos doentes atinge a
maioridade. Por outro lado, o aumento da esperanca de vida implica também um
aumento das comorbilidades e da quantidade de tratamentos (Bell, Amaral e Boeck,
2015).
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3.5. Tratamento

Segundo Boeck e Amaral (2016) o tratamento da FQ visa a preservacdo da funcdo
pulmonar, otimizacdo do estado nutricional, minimizacdo das complicacdes e
manutengdo do bem-estar psicossocial.

A redugdo da taxa de declinio da funcdo pulmonar e o aumento da sobrevida,
permitiram uma mudanca significativa na historia natural destes doentes. Por outro lado,
as numerosas complicacdes anteriormente raras ou desconhecidas sdo agora mais
frequentes e contribuem para a complexidade de cuidados na FQ. Destacam-se entre
muitas outras, DM, as infecBes pulmonares multirresistentes, a doenca metabolica dssea
e as consequéncias na saude mental (Bell, Amaral e Boeck, 2015; Quittner [et al.],
2008, Ribeiro [et al.], 2002).

Tal como afirmado anteriormente, a doen¢a pulmonar continua a ser a principal causa
de morbi-mortalidade, portanto, o FEV1 (do inglés, forced expiratory volume in 1
second) constituiu o principal preditor de mortalidade. Este valor na atualidade tera
previsivelmente um declinio de apenas 0,5% por ano, contrastando com o0s 2 a 3%
anteriores, pelo que alguns estudos indicam que para um FEV1 inferior a 30%, a
probabilidade de sobrevivéncia diminuiu 50% (Bell, Amaral e Boeck, 2015). Mas além
do FEV1 também sdo considerados preditores de mortalidade, o genétipo do CFTR, a
apresentacdo inicial da doenca, o estado nutricional; o espectro bacterioldgico; a idade;
a DM; o estado socioecondémico; as exacerbacdes pulmonares; o género e a
disponibilidade de centros especializados (Stephenson. et al.], 2017).

Segundo a DGS (2015d) as estratégias terapéuticas na FQ implicam abordagens
multissistémicas, mas dedicando sempre particular atencdo ao envolvimento pulmonar.
Assim, a este nivel implica: prevencdo da infecdo; drenagem das secre¢des bronquicas;
antibioterapia inalatéria e sistémica; imunomodulacdo da resposta inflamatoria e

broncodilatagéo.

Simultaneamente o tratamento devera ainda incidir na prevencdo e tratamento das
manifestacBes pancredticas (tal como a insuficiéncia pancreética exocrina e diabetes)

hepaticas, gastrointestinais (tais como o refluxo gastroesofagico e o sindrome de
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obstrucdo intestinal distal), e 6sseas, bem como, suporte nutricional adequado (DGS,
2015d).

O tratamento ou prevencdo das manifestacbes respiratdrias da FQ consiste na
implementacdo de varias atitudes terapéuticas, como a atividade fisica e desportiva e a
Reeducacdo Funcional Respiratoria (RFR), nomeadamente a Limpeza das Vias Aéreas
(LVA) diéria, em todas as pessoas, de forma continuada ao longo da sua vida, quer em

situacdo de exacerbacdo, ou perante a condicdo de estabilidade clinica (DGS, 2015d).

Assim sendo, o tratamento dos doentes com FQ requer uma abordagem multidisciplinar,

que pretende atuar em diferentes etapas do processo fisiopatoldgico.

Em 2012 a DGS publicou a Norma: “Tratamento e Seguimento da Fibrose Quistica em
Idade Pediatrica e no Adulto”, tendo sido alvo de atualizagio em 2015. Neste
documento sdo focados em primeiro lugar os aspetos relacionados com a informacao e
esclarecimento dos doentes e cuidadores e em consonéncia é enfatizada a necessidade

de monitorizagdo dos diversos cuidados e assisténcia na saude prestada (DGS, 2015d).

Logo de seguida a norma DGS (2015d) faz referéncia vincada a importancia atribuida a
realizacdo de cinesiterapia respiratoria, varias vezes por dia, imediatamente apds o
diagndstico e mantida ao longo da vida. O exercicio fisico adequado a situacéo clinica
também é considerado como integrante do programa de reabilitagdo (DGS, 2015d).

A doenca pulmonar na FQ encontra-se relacionada com secre¢fes anormalmente
viscosas e a dificuldade na sua eliminacdo com eventual obstrucdo da via aérea, pelo
que o cloreto de sodio hipertonico nebulizavel facilita a hidratacdo das vias aéreas e a

mobilizacdo das secre¢des (Boeck e Amaral, 2016).

O tUnico mucolitico que mostrou ser eficiente na FQ foi a Dornase o - DNase
recombinante humana -. A sua atuacdo visa 0 aumento da clearence mucociliar pela
diminuicdo da viscosidade da expetoracdo. Varios estudos demostraram que 0 Seu uso
estd associado a uma reducdo da taxa de declinio do FEV1 e do nimero de
exacerbacOes (Castellani [et al.], 2018).

Posteriormente na norma da DGS (2015d), encontramos referéncias ao tratamento
antimicrobiano da infecdo respiratéria de acordo com o microrganismo isolado e as

caracteristicas e gravidade do quadro clinico. Destacando-se dos diversos agentes
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patogénicos habituais o Staphylococcus aureus (sensivel a meticilina ou meticilino
resistente), a Pseudomonas aeruginosa e a Burkholderia cepacia. Na infecdo respiratoria
por Fungos, incluindo Aspergillus spp recomenda-se a atuacdo apenas se comprovada

Aspergilose broncopulmonar alérgica ou aspergilose invasiva ou semi-invasiva.

Na FQ os antibidticos podem ser prescritos como profilaxia ou durante a exacerbagao
da doenga (Castellani [et al.], 2018).

Deve ser efetuada regularmente a pesquisa de microrganismos nas vias aéreas. O
isolamento de algumas espécies como a Pseudomonas aeruginosa exige o tratamento
com antibioticos inalatérios para promover a sua erradicagdo. Por outro lado, a infecéo
cronica por Pseudomonas aeruginosa e outras bactérias gram negativas podem

beneficiar de ciclos regulares de antibidticos inalatérios (Elborn, 2016).

O tratamento com antibidticos continua a ser uma das principais armas terapéuticas,
tendo contribuido para 0 aumento da sobrevida na FQ. N&o obstante, espécies como a
Pseudomonas aeruginosa, Burkholderia cepacia complex, espécies Achromobacter,
micobactérias atipicas e fungos, tém desenvolvido multiplas resisténcias pelo que estdo

cada vez mais dificeis de tratar (Boeck e Amaral, 2016).

Para efeitos de imunomodulacdo da resposta inflamatoria recorre-se de forma
prolongada a azitromicina por via oral, especialmente se existir colonizagdo cronica por
Pseudomonas aeruginosa, ndo obstante a possibilidade de resisténcias cruzadas deve ser

levada em consideracdo (Boeck e Amaral, 2016).

Os broncodilatadores inalatdrios de curta duragdo podem ser efetuados para profilaxia
do broncospasmo podendo anteceder a cinesiterapia respiratoria e a administracdo de

farmacos inalados (Boeck e Amaral, 2016).

A prescricdo de oxigenoterapia de longa duracdo (OLD) deve ser efetuada de acordo
com o descrito na DGS (2011) Norma n.° 018/2011, atualizada a 11/09/2015 “Cuidados
Respiratérios Domicilidrios: Prescricdo de Oxigenoterapia” sempre que PaO<55, ou
PaO2 entre 55-60 mmHg, na presenca de cor pulmonale cronico ou hipertensao
pulmonar e/ou poliglobulia (hematdcrito >55%) (DGS, 2015a).

As indicagdes para OLD implicam avaliar os volumes pulmonares, a saturacdo de

oxigénio e as pressdes arteriais de oxigénio e didxido de carbono. Na presenca de
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doenga pulmonar avancada e FEV1 <40%, deve ser iniciada suplementacdo com
oxigénio (Rubin, 2018).

Ainda segundo a norma da DGS (2015a) a ventilacdo ndo invasiva esta indicada nas
situacbes de insuficiéncia respiratoria global. As situacGes de doenca pulmonar em
estadio terminal implicam indicacdo para transplante pulmonar bilateral em estreita

colaboragéo com os centros de transplante.

O transplante pulmonar constitui uma opcao terapéutica viavel alcancando taxas de

sobrevivéncia pds-operatoria aos 5 anos de 60 a 70% (Boeck e Amaral, 2016).

O tratamento da insuficiéncia pancreética exocrina é feito com a suplementagdo
enzimatica as refei¢bes, o que pode ser monitorizado pela diminuicdo da esteatorreia e

pelos niveis de elastase fecal (Boeck e Amaral, 2016).

Os cuidados nutricionais implicam uma dieta hipercalorica e hiperlipidica,
preferencialmente monitorizada por um nutricionista em simultineo com a

suplementacédo de vitaminas lipossoltveis (Ronan, Elborn e Plant, 2017)

A prescricdo de insulina perante coexisténcia de diabetes na FQ deve ser realizada
conforme Norma 025/2011 “Insulinoterapia na Diabetes Mellitus Tipo 2” (DGS,
2015c).

Ainda em conformidade no descrito pela DGS (2015d), na doenca hepética, o &cido
ursodesoxicolico previne a deterioracdo estrutural e funcional do figado, e em ultima

instancia podera ser necessario transplante hepatico.

O refluxo gastroesofagico é tratado com inibidores da bomba de protdes, ao passo que o
tratamento do sindrome de obstrucdo intestinal distal é efetuado com laxantes osmoticos

contendo polietilenoglicol ou gastrografina (DGS, 2015d).

No que concerne a prevencao e tratamento da diminuicdo da densidade 6ssea, incentiva-
se uma nutricdo adequada e realizacéo de exercicio fisico, em paralelo com a reposigdo

de vitamina D e K e célcio (Ronan, Elborn e Plant, 2017).

Para além do descrito no Plano Nacional de Vacinacédo, o doente com FQ deve realizar a
vacina antivaricela; a vacina antigripal anual a partir dos 6 meses, em doentes e

conviventes; a vacina anti-hepatite A e a administracdo da imunoglobulina antivaricela
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em doentes graves, se estiveram em contacto com doenca e ndo tém historia prévia da

infecdo ou se estdo sob corticoterapia sistemica (DGS, 2015d).

Por ultimo, no campo do tratamento, importa referir que a investigacdo de farmacos
moduladores da proteina CFTR, divididos em potenciadores e corretores, trouxeram
uma nova esperanga as pessoas com FQ. Estes ao invés de tratar sintomas, atuam no
defeito molecular da proteina disfuncional, minimizando significativamente o impacto
da doenca, mas sendo so eficazes em determinadas classes de mutacGes (Wiencek e Lo,
2018).

Num artigo publicado por Wainwright e seus colaboradores em 2015, foram avaliados
os beneficios da combinacdo de dois farmacos, o Lumacaftor, um corretor CFTR, e 0
Ivacaftor, um potenciador CFTR, tendo sido obtidos beneficios na avaliacdo da
percentagem da fracédo respiratoria forcada ao primeiro minuto (FEV1, do inglés, forced

expiratory volume in 1 second) (Wainwright [et al.], 2015).

Os avancos cientificos, a par da intervencao precoce e multidisciplinar, tém elevando
substancialmente a sobrevida. Esta realidade vem chamar a atencdo para a necessidade
de possibilitar a estes doentes uma qualidade de vida adequada, passando

inevitavelmente pela resposta de proximidade no domicilio (Firmida e Lopes, 2011).

Importa ainda referir, que na atualidade, o programa terapéutico é mais complexo e
obriga a maior dispéndio de tempo por parte do doente e familiares, colocando em risco

a adesdo ao mesmo (Bell, Amaral e Boeck, 2015).

Paralelamente, os doentes que apresentam melhores indices de salde e perspetivas de
sobrevida superior, podem comecar a ponderar assuntos como a formacéo,
empregabilidade, relacbes de longo prazo e a possibilidade de procriar. Assim, além das
estratégias e intervencGes mencionadas ressalva-se que o tratamento da FQ deve incluir
também adequado apoio psicoldgico e social e cuidados multidisciplinares, adequados

ao sexo e a idade (Wiencek e Lo, 2018).
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4. DIMENSAO BIOPSICOSSOCIAL

A FQ engloba complexos fendmenos bioldgicos que cursam nesta patologia com o
comprometimento funcional de diversos oOrgdos e sistemas, pelo que na atualidade
continua a ser uma doenca potencialmente letal, que se repercute ndo so a nivel fisico,
mas também a nivel psicoldgico e social. Tem certamente elevado impacto, na vida do
doente e familia, por forca das alteragcdes, por vezes disruptivas, bem como, pelos

importantes desafios que desencadeia (Cordeiro, [et al.], 2018).

A histéria clinica da FQ envolve invariavelmente episodios de agravamento,
principalmente por exacerbagdes da doenca respiratéria que culminam com a
diminuicdo da possibilidade de interacdo ambiental. Esta situacdo muitas das vezes
deve-se aos multiplos internamentos hospitalares, constituindo interferéncia na vivéncia
de experiéncias sensorio-motoras. Cuidar de uma crianga com FQ implica
necessariamente ir para além de uma ldgica fisiopatolégica, concedendo a devida
atencdo as repercussdes na esfera da saude mental, bem como ao impacto familiar e

social (Reisinho e Gomes, 2016).

Interpretar a experiéncia de viver com FQ implica também extrapolar os limites da vida
do doente e dos seus cuidadores e entender como afeta de forma direta e indireta os

restantes envolvidos (Reisinho e Gomes, 2016).

No que concerne as interacGes sociais, a doenca cronica frequentemente limita a
participacdo das criancas nas atividades quotidianas, e concomitantemente, altera a
percecdo da sua imagem corporal. Estas criangas sentem-se obrigadas a adaptacao, por
via da conformacdo a doenca e as suas consequéncias. E no que tange a adaptacdo a
doenca cronica, o contexto cultural, socioeconémico e o género, podem influenciar

nesse processo (Reisinho e Gomes, 2016; Santos, 2010).

Experienciar uma doenga cronica pode condicionar o desenvolvimento do individuo,
néo so devido a especificidade da sua condicdo de saude, mas também devido, por vezes
sobretudo, a fatores associados aos contextos de vida e a dificuldade de inclusédo do

individuo “diferente” (Reisinho e Gomes, 2016).

Segundo (Pizzignacco, 2013, p. 25) :
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O impacto das alteragdes fisicas impostas pela doenca como
menor estatura, a restricdo na realizacdo de determinadas
atividades, tais como correr, ou mesmo a presenca constante de
tosse, pode levar as criancas e adolescentes com a doenca a
sentirem-se diferentes dos demais de sua idade, impactando sua
autoestima e favorecendo o encobrimento da doenga.

A literatura aponta para trés aspetos consensuais relativos a doenga crénica, sendo que
esta: a) implica adaptacdes nos maltiplos dominios da vida; b) desenvolve-se ao longo
do tempo, impondo, assim, ajustes inerentes a este desenvolvimento; e ¢) € marcada
pela heterogeneidade em cada pessoa que a porta, pela singularidade com que evolui e,
consequentemente, pelo modo como cada pessoa com doenca cronica se adapta a
mesma (Stanton, Revenso e Tennen, 2007).

A compreensdo do processo de adaptacdo nas doencas cronicas permite inferir

repercussdes sobre a qualidade de vida e inclusivamente na evolucéo da propria doenca.

A orientacdo biomédica na FQ com enfoque quase exclusivo para os tratamentos
clinicos visando a reversao da doenca ou a cura, tentando minimizar o impacto fisico,
torna-se imperfeita em reconhecer uma realidade que vai para além do aspeto fisico da
pessoa com uma doenga cronica, cuja cura ndo é possivel (Boeck e Amaral, 2016;
Maiuri e Kroemer, 2017).

A perspetiva biopsicossocial da FQ vai para além da biomédica, congregando
manifestacBes psicolégicas e sociais da doenca, decorrentes e simultaneamente
integradas na problematica fisica, que implicam consideraveis mudangas no ambito
psicossocial, expressas pela exigéncia em relacdo a gestdo do regime de tratamento,
alteracdes das atividades de vida, imagem corporal e sexualidade (Boeck e Amaral,
2016; Maiuri e Kroemer, 2017).

Assim, lidar com uma doenca como a FQ implica sempre gerir 0s aspetos fisicos da
mesma, mas também com as mudancas e limitacGes psicossociais, dado que o curso
habitual de uma doenca cronica, resultara porventura em alteracbes na independéncia,
bem-estar e Qualidade de Vida (QdV). Desta feita, dependera do seu nivel de adaptacao
a doenca, ao tratamento e aos seus efeitos, para gerir os aspetos desencadeantes de stress
e para conseguir estabelecer uma vida com a melhor qualidade possivel (Charepe e
Figueiredo, 2011).
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N&o obstante, o stress desencadeado pela presenca de uma doenca fisica exige uma
adaptacdo biopsicossocial, tendo uns individuos e familia, maior dificuldade de
adaptacdo do que outros. No fundo, as pessoas adaptam-se, ou nao se adaptam a doenca,
da mesma forma como se adaptam a outras fontes de stress (Charepe e Figueiredo,
2011).

Considera-se coping como ajustamento perante situacdes complexas por via de esforgos
cognitivos e comportamentais, visando reduzir ou tolerar as exigéncias internas ou
externas, que colocam em causa os recursos individuais. As formas de coping que o
individuo utiliza, bem como, a procura e processamento da informacdo sobre a FQ,
poderdo ser fundamentais para o ajustamento necessario aos desafios impostos (Charepe
e Figueiredo, 2011; Costa, [et al.], 2010).

Na auséncia destes mecanismos o individuo com FQ ndo seria capaz de lidar com o
sofrimento imposto pela doenca, pelo que, os mecanismos de coping permitem ajustar-
se convenientemente. Para esta adaptacdo contribuem a representacdo cognitiva da
afecdo, os mecanismos de defesa do individuo, as variaveis culturais e de comunicacao,
funcionando como um sistema de auto-regulacdo que determinam a relacdo especifica
da pessoa com a doenca de que é portadora, onde 0 meio ambiente pode agir como
favorecedor de uma orientacdo tendente a minimizar os problemas (Chang e Johnson,
2014; Charepe e Figueiredo, 2011).

Mas nesta senda, importa também referir que o suporte e rede social constituem fatores
que de sobremaneira contribuem para a adaptacéo eficaz do doente com FQ. Entende-se
por rede social, 0 grupo de pessoas com as quais o0 individuo mantem contacto ou
alguma forma de vinculo social e que podem oferecer ajuda em diversas situacdes ao
longo da vida. Ao passo que o suporte social, serdo as transacGes interpessoais sob a
forma dos recursos disponibilizados quando necessarios, tais como o0 apoio emocional
ou afetivo, material, informagao e servigos, em situagdes de necessidade (Griep [et al.],
2005).

A importancia do suporte social € demonstrada por Pizzignacco e Lima (2006), quando
inferem que os adolescentes com FQ consideram de elevada importancia estratégias de
enfrentamento, tais como, a busca de suporte social junto dos amigos, da familia, e dos

profissionais, identificando estas estratégias como muito significativas para o0s
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adolescentes controlarem os agentes causadores de stress originados na FQ (Pizzignacco
e Lima, 2006).

O apoio social, essencial nos periodos mais dificeis é prestado essencialmente pelos
pais, devendo-se em grande parte ao fendmeno da estigmatizacdo, porém, quando
obtido através de outras fontes, como 0s amigos, aumenta em nimero e grau a

socializagdo (Pizzignacco e Lima, 2006).

Neste contexto importa vincar o papel negativo do estigma, enquanto fator dificultador
da rede e suporte social, e que no caso da FQ podera comprometer a identidade social e
subsidios inerentes, tais como, apoio emocional, material e afetivo (Pizzignacco e Lima,
2006).

A limitacdo das relacOes e vida social é frequente no doente FQ, traduzindo-se nas
poucas relacbes de amizade e confinacdo a poucos espacos e ambientes sociais. Esta
situacdo poderéd perpetuar o isolamento do doente com FQ conduzindo a alteracdes
psicoldgicas e sociais graves, pelo que o apoio e ajuda, sdo fundamentais para inverter
ou resolver quadros de baixa auto-estima, depressédo, ansiedade e alteracdes emocionais.
Pelo que, a rede e suporte social, por via de uma socializacdo saudavel, apoio,
informac&o e bem-estar psicoldgico, constitui um pilar basilar para a vivéncia positiva

da doenca e consequente adaptacgéo eficaz (Quittner [et al.], 2008, Santos, 2010).
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CAPITULO Il - IMPLICACOES DA DOENCA CRONICA-FQ - NA FAMILIA
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1. FAMILIA

Segundo Silveira (2000) ndo existem duas familias iguais, pese embora funcionem
como tal, a cada familia esta associada a uma identidade e unicidade, que ultrapassa
claramente a descricdo com base nos individuos que a constituem. Assim, a organizagédo
da familia baseia-se numa estrutura relacional complexa donde emergem as funcgdes e 0s
papeis de cada um, tal como, as suas expetativas sociais, pelo que, adquire uma forma

especifica e singular.

A familia constitui uma organizacdo permeavel a multidiversidade que a envolve,
assumindo o papel simultdneo de alicerce e célula social, onde o individuo, em grupo,

se desenvolve, cresce e socializa, influenciado e influenciando o meio (Leandro, 2006).

Para compreender a familia, serd sempre necessario localiza-la no tempo e no espaco e
contextualiza-la. Pois a familia, modifica-se na composicdo e comportamentos,
consoante os determinantes sociais, econdémicos, politicos, religiosos ou ideoldgicos,
bem como, em fungéo da localizacdo territorial do grupo social em que se insere e da

época historica considerada (Silveira, 2000).

Assim sendo, a familia pode ser interpretada como um complexo sistema aberto, de
interacdes, relacionamentos e processos entre 0s seus membros, apresentando ainda
potencial de maximizar o bem-estar individual e coletivo, favorecendo a producdo de

satde no grupo (Silveira, 2000).

A familia, espaco educativo por exceléncia, € vulgarmente considerada o nucleo central
de individualizacdo e socializacdo, no qual se vive uma circularidade permanente de
emoc0es e afetos positivos e negativos entre todos os seus elementos. No contexto da
familia, os seus membros, encontram-se, convivem e relacionam-se, pelo parentesco,

afinidade, afetividade, coabitacdo ou unicidade de orcamento (Silveira, 2000).

A familia é também um espaco privilegiado de construcéo social da realidade em que,
através das interacfes entre os seus membros, os factos do quotidiano individual
recebem o seu significado e os "ligam" pelo sentimento de pertenca aquela e nao a outra
familia. Neste substrato, agregado pela necessidade de afeto, sdo dirigidos todos os

procedimentos durante a aceitagdo da doenca, tratamento e a recuperacdo do doente e
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neste contexto, cada cuidador possui experiéncias diferentes sobre cada situacdo
(Leandro, 2006; Silveira, 2000).

Assim, a familia constitui também o espaco privilegiado de suporte a vida e a saude dos
seus membros, com capacidade auto-organizativa sendo no seio familiar que séo criadas
e aperfeicoadas estratégias de sobrevivéncia para o presente, constroem-se projetos para

o futuro e avalia-se o passado (Silveira, 2000).

Quando um dos seus membros tem um problema de saude, a familia sofre mudancas e
alteracdes, decorrentes das angustias, medos, sofrimentos e davidas, relacionadas com
as incertezas do tratamento e prognostico. Portanto, cada familia enquanto sistema é um
todo mas é também parte de sistemas, de contextos mais vastos nos quais se integra
(Santos, 2010; Silveira, 2000).

Esta premissa conduz-nos a Teoria Geral dos Sistemas em que a familia engquanto
sistema, possui simultaneamente subsistemas, sendo o menor o individuo, e no seu
global, a familia, também é parte integrante de sistemas nos quais se integra, tais como,
a comunidade e a sociedade (Figueiredo, 2012). Portanto, trata-se de sistema formado
por subsistemas que se influenciam interna e externamente num sistema aberto onde as
influéncias sao reciprocas. Em conformidade com a teoria geral dos sistemas, qualquer
alteracdo causa impacto sobre todos os outros membros do sistema, e esta inter-relagéo
implica que nada acontece isoladamente, ou seja, ao afetar um dos componentes, ocorre

um efeito sistémico, afetando todos os outros (Figueiredo, 2012).

Trata-se ainda de um sistema autorregulado, mantendo uma continua relacdo com o
exterior, alcancando o seu equilibrio ao longo de um processo de desenvolvimento
percorrido através de estados de evolucdo diversificados, obedecendo ao objetivo
interno de protecdo psicossocial e ao objetivo externo de adaptacdo a cultura e

transmissdo da mesma (Dias, 2011).

O processo de evolugédo e continuo, possibilitando crescer individual e coletivamente
face as mudancas que ocorrem, quer no grupo, quer individualmente. Por sua vez, a
mudanga implica crise e maior probabilidade de disfuncionamento e desorganizacao,

mas também de organizacgdo e crescimento (Dias, 2011; Figueiredo, 2012).
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2. FAMILIAS E RELAGAO COM A DOENCA CRONICA -FQ

Desde o momento do diagndstico, a familia vivencia uma série de sensacdes e
experiéncias até ocorrer a aceitacdo e integracdo da doenca no contexto familiar. Até
alcancar uma fase de aceitacéo e reintegragdo, os pais dos doentes com FQ tiveram de
proceder a alteragOes de projetos futuros de modo a conseguirem uma nova reorientacao
de vida (Reisinho, Carvalho e Oliveira, in Sequeira [et al.], 2009). Durante este processo
é comum que a estrutura familiar sofra modificacdes, como alteracdes de papéis a
desempenhar por cada elemento familiar e modificagbes emocionais e cognitivas.
Perante um filho doente, um cuidador, geralmente a mae, desenvolve aptiddes de cuidar
e adquire a preocupacdo de o fazer de modo adequado. De facto, é frequente a mae
abandonar totalmente a atividade laboral, obtendo a necessaria disponibilidade para
acompanhar o filho durante todo o processo (Reisinho, Carvalho e Oliveira, in Sequeira
[et al.], 2009).

E fundamental que apesar das modificages impostas pela doenca o casal se mantenha
firme e unido. Com a aceitacdo da doenca, a familia serd capaz de transmitir ao doente a
sensacdo de suporte e dar ao filho a confianca da sua participagdo ativa na gestdo da
doenga (Charepe e Figueiredo, 2011).

Na adolescéncia do doente com FQ, por regra, o diagnostico ja foi feito ha tempo
suficiente para a maioria das familias se encontrarem numa fase de aceitacdo e insercao
das alteracbes impostas pela doenga na rotina familiar, podendo ja planear outras
atividades e melhorar o relacionamento familiar (Charepe e Figueiredo, 2011).

A adolescéncia é uma fase vital no ciclo de vida, sujeito a modificacdes tanto fisicas,
como psicossociais e emocionais (Reisinho e Gomes, 2016). O compromisso da fungédo
pulmonar, pancreatica e intestinal, entre outros, provocados pela FQ, podem também
implicar no adolescente, alteracdes fisicas, com consequéncias na autoimagem, conceito
de identidade e relagGes interpessoais, podendo dai advir constrangimentos ao proprio
tratamento da FQ e aumentar a suscetibilidade a problemas psicologicos com afetacéo

do préprio e da sua familia (Hockenberry e Wilson, 2014).
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Numa crianca/adolescente com FQ, a légica normativa do ciclo de vida sofre uma
modificagéo significativa. Quanto mais a patologia interfere com a imagem corporal ou
desenvolvimento social onde os pares do adolescente com a patologia estdo inseridos,
mais o ciclo normativo da vida é alterado, bem como o ciclo familiar (Reisinho e
Gomes, 2016).

A vivéncia, aceitacdo da doenca e adesdo ao tratamento da FQ, sdo inimeras vezes,
definidas pelas significacbes do doente sobre a sua doenca e pelas significacGes de
confronto. Assim, pode-se comecar por dizer ser essencial a consciencializacdo da

crianca/adolescente com FQ e da sua doenga (Reisinho e Gomes, 2016).

Existem quatro modelos mais importantes na adaptacdo dos adolescentes e familias a
uma doenca cronica. O Modelo Integrador, de Pless, realizado em 1975, no qual ocorre
uma adaptacdo do adolescente a prépria doenca, por determinacdo genética, social ou
familiar (Monteiro, Matos e Coelho, 2002). O Modelo de Crise de Vida Moos e Tsu, do
ano de 1977, integra as abordagens psicolégicas do stress e da doenga cronica como
uma crise de vida, despoletada por atividades adaptativas, implicando um processo de
avaliacdo cognitiva, selecdo de estratégias de coping (defensivas ou resolutivas) e
percecdo de tarefas envolvidas (Monteiro, Matos e Coelho, 2002). O terceiro modelo,
designa-se de Modelo de Ajustamento e Resposta Adaptativa da Familia a Doenga,
criado por McCubbin e Patterson, em 1983, fazendo mencdo ao stress familiar sobre
quatro  componentes:  problemas/exigéncias,  capacidades, significados e
consequéncias/resultados (Monteiro, Matos e Coelho, 2002). Por fim, o quarto modelo,
dado a conhecer em 1994, o Modelo Transacional de Stress e Coping, foi criado por
Thompson e colaboradores, com fundamentos na teoria dos sistemas ecoldgicos de
Bronfrenbrenner de 1977. Neste modelo a doenca cronica é uma causa de stress e
implica uma adaptacdo da familia, entdo, a interacdo entre 0s processos psicolégicos,
biomédicos e do desenvolvimento, resultam na relagdo entre a doenca e a familia
(Monteiro, Matos e Coelho, 2002).

Alguns modelos primam a importancia dos processos cognitivos na adaptacdo a doenca
cronica, ja outros valorizam o bem-estar psicoldégico. Em todos se pretende
compreender como se da a adaptacdo da pessoa e da familia a doenca (Monteiro, Matos
e Coelho, 2002).
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Para se compreender melhor a experiéncia de viver com FQ na adolescéncia, para o
doente e os familiares, nada melhor do que analisar a esfera experiencial do viver com
FQ. Reisinho e Gomes (2016), avaliaram a adaptacdo da doenca a rotina dos
adolescentes com FQ, sendo que, a maioria dos inquiridos descreveu as suas atividades
de vida didrias como normais. A necessidade de adequacdo de atividades escolares,
como por exemplo, a necessidade de adaptacdo a condic¢Bes climatéricas na aula de
educacdo fisica, bem como a necessidade de se adaptar em determinadas atividades da
vida diaria, sdo reportadas como limitantes da normalidade da vida do adolescente com
FQ. Em todo o caso, alguns adolescentes, mesmo com limitagdes objetivaveis, como o
caso do transporte de uma garrafa de oxigénio, referem ndo sentir nenhuma limitacao
nem nenhuma alteracdo a normalidade. Assim, como referem os autores Reisinho e
Gomes (2016), os discursos obtidos neste ambito sdo correspondentes com

comportamentos de adaptacdo a doenca (Bregnballe [et al.], 2011).

Para se entender entdo como a FQ altera a normalidade da vida de um adolescente
Reisinho e Gomes (2016) afunilaram a questdo aos tratamentos de cinesiterapia
respiratoria, exercicio fisico, terapéutica e alimentacdo. No que diz respeito ao exercicio

fisico mais uma vez a resposta tendeu para a normalidade.

A caracteristica que os adolescentes com FQ revelam ndo conseguir atingir prende-se
com atividades fisicas de alto nivel. Aqui os adolescentes referem ndo conseguir
acompanhar o ritmo dos pares (Costa [et al.], 2010). Pela incapacidade que sentem
nesse campo, na globalidade, os adolescentes procuram criar estratégias, de modo a que
a aceitacdo no grupo nao fique comprometida e de maneira a conseguirem realizar essas
tarefas (Reisinho e Gomes, 2016).

A adolescéncia, pela sua caracteristica primordial de integracdo num grupo de pares e
de descoberta do eu préprio, € um momento de vida propicio a comparacdo entre jovens
e identificacdo da diferenca. As maiores diferencas relatadas prendem-se com o
numeros de consultas médicas, nimero de vezes que estdo internados, o facto de
tossirem mais que os colegas, de se agasalharem com mais pegas de roupa do que os
demais e de faltarem mais vezes as aulas (Reisinho e Gomes, 2016). A maioria das
limitacOes relatadas dizem respeito ao cansaco, dispneia e ao agravamento da tosse.

Esses sintomas prejudicam a frequéncia escolar, e concomitantemente, a permanéncia
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com um grupo de amigos. Para além disso, também interferem com a vida familiar, pela
prestacdo de maiores cuidados, tanto pelos cuidadores informais como por outros
profissionais, nomeadamente os associados a reabilitacdo respiratoria, que aumentam o
numero de sessbes prestadas, ou até pela necessidade de internamentos hospitalares
(Reisinho e Gomes, 2016).

A vivéncia do adolescente com FQ também se distingue dos restantes pelo tempo de
lazer que estes jovens detém. O adolescente com FQ vé o tempo que tinha para o seu
lazer, partilha de experiéncias e atividades, empregue em terapéuticas, como
nebulizacGes ou sessbes de reabilitacdo respiratoria. Como o tempo que o adolescente ia
usar como lazer é atribuido a tarefas classificadas como penosas estes momentos

tornam-se mal aceites pelos doentes (Reisinho e Gomes, 2016).

A procura de informacdo sobre a sua condi¢cdo € uma caracteristica de transicdo
designada de empenhamento (Meleis, 2010). Se alguns adolescentes procuram
informacdo da sua doenca outros preferem responder apenas se questionados e evitar
falar muito sobre o assunto. As fontes de informacdo passam por familiares e pela
internet (Reisinho e Gomes, 2016). A curiosidade do adolescente em saber mais sobre a
sua doenca é grande, contudo, quando pesquisam na internet a doenca, as imagens que
surgem podem ser traumatizantes. Em todo o caso, pela analise realizada por Reisinho e
Gomes (2016) a maioria dos adolescentes com FQ ndo da muita importancia as
informacBes que léem na internet, desvalorizando a gravidade dos resultados obtidos.
As informag6es mais valorizadas sdo sim, as dadas pelos pais, no topo da lista e pelo
médico pediatra, que 0 acompanha até a idade adulta na gestdo da terapéutica da doenca

e das exacerbacgdes (Reisinho e Gomes, 2016).

Pelo facto da FQ ser uma doenca em que, atualmente, se faz o diagnostico na infancia,
ha a possibilidade de a introducdo da temaética da doenca e a dadiva de informacdes da
mesma ser feita de modo gradual, de modo menos dramaético para o adolescente doenca
(Reisinho e Gomes, 2016).

A par da informac&o, surge na adolescéncia uma maior propensdo para a aquisicdo de
competéncias e autonomizagdo na gestdo da doenca, outrora suportada, por regra, por

uma figura materna/paterna. Durante este processo de tomada de decisdo o adolescente
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deve ser orientado, tanto pelos pais como pelos profissionais de salde (Reisinho e
Gomes, 2016).

O processo de participacdo do adolescente na gestdo da doenca minimiza a sensacéo de
limitacdo, bem como, diminui as restricdes que este sente, para além que minimiza as
tarefas impostas aos familiares do adolescente. A integracdo dos processos de controlo
da doenca no dia-a-dia sdo cruciais para o desenvolvimento de uma transicao saudavel e
¢ da competéncia da familia a promocdo da autonomizacdo do adolescente
(Hockenberry e Wilson, 2014).

E importante conhecerem-se os fatores modificadores do percurso de vida, de forma a
se poder atuar nas condi¢des mais cruciais no ciclo de vida do utente com FQ e da sua

familia (Reisinho e Gomes, 2016).

3. ACOMPANHAMENTO DE ENFERMAGEM A FAMILIA COM FQ NO
DOMICILIO

No que concerne ao estado da arte em Portugal, sobre o tratamento e acompanhamento
domiciliario, importa contextualizar o referencial normativo e legal que rege a
assisténcia em salde nesta patologia. O Despacho n.° 9415/2016 de 22 de julho define
que devem ser reconhecidos centros de referéncia para a FQ, promovendo a
participacdo dos centros de referéncia nacionais nas futuras redes europeias de
referéncia, por forma a facilitar uma maior qualidade, eficicia e seguranca dos cuidados
prestados (Despacho, n.°9415/2016 de 22 de julho).

O Despacho n.° 6669/2017, publicado no Diario da Republica, n.° 148, de 2 de agosto
de 2017, determina os Centros de Referéncia, reconhecidos oficialmente pelo Ministério
da Saude, para as areas de fibrose quistica (Despacho, n.°6669/2017). Nesta senda o
Despacho n° 1818/2017 publicado em Diério da Republica n.° 43/2017, de 1 marco
criou a Comissdo Coordenadora do Tratamento da Doenca FQ tendo por misséo

acompanhar e monitorizar o tratamento desta doenga.

N&o obstante a atencdo dedicada a patologia nestes Gltimos anos, ndo é possivel ainda

encontrar a nivel nacional a definicdo de estratégias mais abrangentes que possam
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porventura estabelecer uma ponte entre os cuidados na comunidade e a assisténcia

hospitalar.

Face ao exposto, opta-se por referir um exemplo Europeu que dedica particular

relevancia ao ponto mencionado.

Em 2014, Balfour-Lynn, emite importantes diretrizes, sobre o acompanhamento
domiciliario proporcionado por uma equipa de enfermagem diferenciada no documento
"Clinical Guidelines: Care of Children with Cystic Fibrosis™ (Balfour-Lynn, 2014).

Conforme plasmado no referido documento a finalidade das visitas domiciliarias
assenta entre outros na: monitorizagéo e avaliagdo (incluindo SpO2, funcéo pulmonar e
colheitas); acompanhamento entre as consultas de rotina hospitalares; seguimento do
curso de antibidticos orais; administracdo de antibidticos via parentérica; fornecimento
de material, equipamento e medicacdo; disponibilizacdo de cinesiterapia respiratoria:
educacdo sobre o uso de medicamentos inalatérios e regimes terapéuticos; educacdo
para a saude, reforco e encorajamento apds o diagndéstico (Balfour-Lynn, 2014).

Desta forma, as visitas domiciliares, oferecem as familias a atencdo exclusiva de um
profissional de salde, longe do hospital e na seguranca e privacidade da sua propria
casa. Facilitando a oportunidade para discussfes menos apressadas, sobre qualquer
assunto, que a familia deseje falar. Em particular, podem ser tratadas questdes praticas,
através de uma oportunidade privilegiada, para explorar, como a familia é capaz de lidar
com a situacdo de viver com um doente com FQ. Assim, as visitas domiciliares podem
ser uma oportunidade ideal para envolver os pais, a crianga, 0os irméos, os familiares e
todos os implicados neste processo de cuidar. Para maximizar a eficacia das visitas, as
consultas sdo feitas com a familia, respondendo as suas necessidades individuais em
relacdo a frequéncia e ao conteudo. Por outro lado, a equipa esforca-se para estabelecer
um horério conveniente para a familia e criancas em idade escolar, incluindo neste caso

visitas escolares (Balfour-Lynn, 2014).

Resulta entéo, que, o servico de assisténcia domiciliar de enfermagem, ndo pretende ser
um substituto para os servigos hospitalares, mas visa complementé-los no fornecimento

de um recurso especializado e de proximidade (Balfour-Lynn, 2014).
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O seguimento de pessoas com FQ deve ocorrer em centros de referéncia e a abordagem
deve ser multidisciplinar, intervindo a nivel familiar e do proprio doente (Kerem [et al.],
2005). Por seu turno, a equipa que intervém a nivel domiciliario deverad ser composta
por profissionais especializados em varias areas, incluindo invariavelmente EEER, além
de médicos, psicdlogos, nutricionistas, assistentes sociais, entre outros. Os profissionais
envolvidos devem ter como objetivos a defesa do doente; a dadiva das melhores
técnicas de tratamento; apoiar, aconselhar, educar e informar o doente e familiares; criar
uma relacao terapéutica, de forma a prestar os melhores cuidados com o0 menor impacto

na vida familiar e no doente (Kerem [et al.], 2005).
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1. IMPACTO DOS CUIDADOS DE ENFERMAGEM DE REABILITACAO

A prestacéo de cuidados a pessoa com FQ constitui um desafio constante na intervengéo
dos enfermeiros, uma vez que esta doenca tem um impacto expressivo na satde e bem-
estar do doente e da sua familia, tanto na dimensdo fisica, psiquica, espiritual, como
socio familiar, limitando o doente na promogéo do autocuidado. Assim, com 0 apoio de
uma equipa multidisciplinar, os centros especializados de FQ, abordam tanto o doente
como a familia, e s&o pecgas fundamentais na gestéo eficaz da doenga (Conway [et al.],
2014). Para se reconhecerem as necessidades dos doentes e familiares o enfermeiro tem
de deter um conjunto de conhecimentos e capacidades especificas, para que, com a
identificacdo das necessidades este possa ser capaz de promover cuidados diferenciados
a pessoa com doenca cronica (Chang e Johnson, 2014).

Os enfermeiros deverdo intervir na capacitacdo do autocuidado das familias e dos
doentes com FQ através do sistema de enfermagem de apoio e educacdo. O objetivo
primordial da enfermagem deverd ser a assisténcia da crianga/adolescente com FQ
naquilo que ela ndo consegue fazer sozinha e que entende ser possivel aprender. Ou
seja, a intervencdo da enfermagem de reabilitacdo visa a autonomizacdo do doente,
almejando que o doente com FQ, evolua de um défice de autocuidado, em que se
encontra num sistema totalmente compensatorio, em que o individuo é incapaz de
empenhar-se nas suas agdes de autocuidado, evoluindo para uma independéncia nos
autocuidados, através de apoio educativo e cuidados de enfermagem permanentes
(Costa, [et al.], 2010).

Nos aspetos em que o individuo com FQ ndo consegue atingir as metas a enfermagem
de reabilitacdo deve prestar uma atencdo especial e maior empenho, com o propésito de
criar um impacto positivo significativo na vida destes doentes e familiares (George,
2000).

E da competéncia EEER a criagdo, implementacio e monitorizacio de planos de
enfermagem de reabilitacdo diferenciados. A promocdo da QdV deve ser 0 objetivo
maximo e o EEER deve ter como propdsito a reintegragdo familiar e comunitaria. A
Ordem dos Enfermeiros (OE) revela que o EEER deve cuidar de pessoas com

necessidades especiais, ao longo do ciclo de vida, em todos os contextos da pratica de
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cuidados, capacitar a pessoa com deficiéncia, limitar a atividade e/ou restricdo da
participagdo, para a reinsercdo e exercicio da cidadania, maximizando a sua
funcionalidade (OE, 2019).

O controlo do estado nutricional e a prevencdo das complicacdes e tratamento da
doenca pulmonar cronica deve ser realizado estabelecendo sinergias com a consulta
especializada, uma vez que sdo grandes causas de morbilidade e mortalidade nos
doentes com FQ (DGS, 2015c; Smyth, [et al.], 2017).

2. CUIDADOS DE ENFERMAGEM DE REABILITAGAO A CRIANGCA COM FQ

Cada doenca cronica possui caracteristicas Unicas e tem um impacto particular sobre o
individuo, familia e a comunidade e exige um cuidado continuo por anos ou décadas. A
doenca crénica na crianca obriga-a a enfrentar experiéncias de vida adversas e limita
experiéncias desejaveis, normativas e facilitadoras do desenvolvimento dito normal. A
abordagem das criancas e familias deverad entdo ser centrada no desenvolvimento de
capacidades e criacdo de conceitos positivos ao inves de se centrar na incapacidade
(Hanson, 2005).

O papel do EEER que cuida da crianca/adolescente com FQ abrange o seio familiar e a
comunidade, para além do doente. A intervencdo da enfermagem de reabilitacdo
procura assim, desenvolver um ambiente familiar saudavel, com recurso a diminuicdo
do stress parental, ao aumento das competéncias e melhoramento do funcionamento
familiar (Hanson, 2005). De modo a realizar uma intervencdo eficaz, o EEER deve
analisar as experiencias do passado familiar; conhecer as expectativas da familia e do
doente; analisar o envolvimento familiar; compreender as capacidades e recursos da
familia; avaliar as limitacfes do doente e procurar ajudar a familia a construir recursos

de superacéo das suas limitacGes (Hanson, 2005).

As necessidades de uma crianga cronicamente doente exigem que a prestacdo de
cuidados se baseie numa abordagem holistica, que inclua a saude, servico social e
educacdo, cuidados hospitalares e comunitarios. O apoio social pode ser a nivel
informativo, emocional, espiritual ou material e a intervencdo do EEER deve ter em

consideracao estas necessidades multifactoriais (Hanson, 2005).
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Na adolescéncia entende-se que, se a doenca 0 permitir, a crianca com FQ deve
trabalhar na capacitacdo dos autocuidados. De acordo com a Teoria do Autocuidado de
Dorothea Orem, o individuo tem de se capacitar na resolucdo de atividades de
manutencdo do bem estar (Figueiredo, 2012). A adaptacdo do Modelo de Orem a
familia centra-se nas competéncias dos individuos e da familia para fortalecerem
comportamentos que permitam o desenvolvimento adequado enquanto sistema,

individual ou familiar (Figueiredo, 2012).

Ja foi analisado que os desafios psicoldgicos associados com a adolescéncia sofrem um
incremento com as exigéncias implicadas pela FQ. Os adolescentes mais vulnerdveis
encontram-se em maior risco de desenvolver uma doenca mental, apontando os estudos
uma maior prevaléncia de ansiedade e depressdo em adolescentes com FQ (Quittner [et
al.], 2008). Assim, a identificacdo de doentes em risco de doenca mental e tratamento
apropriado deve fazer parte da rotina dos cuidados na FQ. Logo, a avaliagéo regular do
bem-estar psicoldgico das criangcas com FQ é um importante elemento da abordagem
holistica dos cuidados prestados pelos enfermeiros, particularmente pelos EEER
(Quittner [et al.], 2008).

Os sintomas de ansiedade séo indicadores de um mau estar psicoldgico, que influencia a
percecdo individual da QdV (Quittner [et al.], 2008). Para o aumento da ansiedade da
crianca/adolescente contribui a separacdo ou discussdes parentais, o bullying escolar e
abstencdo escolar. Assim, deve-se proceder a um auxilio no controlo dos sintomas de

ansiedade pela enfermagem de reabilitacdo (Tointon e Hunt, 2016).

Os adolescentes que conseguem aceitar, ajustar-se e lidar com a sua patologia
beneficiam mais do tratamento e tém uma maior esperanca de vida (Britto [et al.],
2004). A espiritualidade tem um efeito direto no bem-estar e ¢ fundamental para o
individuo adquirir a capacidade de entender o seu lugar no mundo. Deste modo, 0s
cuidados de enfermagem devem tentar entender as necessidades espirituais dos doentes
e os enfermeiros devem mostrar-se empaticos com as suas crengas, oferecendo

oportunidades de discusséo das preocupacgdes dos doentes (Tointon e Hunt, 2016).

No ambito das necessidades sociais verifica-se que as criangas em idade escolar tém
muitas auséncias escolares. As auséncias escolares dificultam o processo de

aprendizagem, o que pode provocar uma diminuicdo da autoestima da crianca com FQ.
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A diminuicdo da autoestima esta relacionada com um aumento do bullying e isolamento
social (Britto [et al.], 2004). Desta forma, é importante que a enfermagem de
reabilitacdo construa uma relacdo proxima com as criancas com FQ, para assim
cultivarem intervengdes que diminuam a sensacdo de isolamento social que estas
criancas podem desenvolver, com vista a manutencdo do bem-estar e QdV (Tointon e
Hunt, 2016).

No que diz respeito as necessidades fisicas, os sintomas comuns dos adolescentes com
FQ incluem tosse persistente, sinusite, acumulacdo de muco, o que provocam um estado
inflamatorio, acumulagcdo de bactérias e consequentemente podem desenvolver uma
infecdo respiratéria (Peckham [et al.], 2006). Para o tratamento ou prevencdo das
manifestacdes respiratdrias da FQ € necessario incutir-se inUmeras atitudes terapéuticas,
nomeadamente a atividade fisica e desportiva e a Reeducacdo Funcional Respiratoria
(RFR), como o caso da LVA diéaria, realizada de forma sistematica ao longo dos anos,
mesmo que o doente se encontre estavel na sua patologia (DGS, 2015d).

A FQ na sua componente do envolvimento respiratorio crénico, é contemplada na
Orientacdo numero 014/2019 (DGS, 2019) como uma doenga respiratdria cronica que
pode beneficiar da reabilitacdo respiratoria (RR), pelo recurso a Programas de
Reabilitacdo Respiratoria (PRR), a nivel dos cuidados de satde primarios (CSP) ou
hospitalares, de acordo com a sua gravidade (DGS, 2019). Para a classificacdo da
gravidade e futura orientacdo dos locais de implementacdo da RR, considera-se que: a)
se doenca tem gravidade ligeira a moderada e sem comorbilidades complexas:
saturacdo periférica de oxigénio (SpO2) > 90 % em repouso; SpO2 > 85% na prova de
marcha de 6 minutos, 0 PRR pode ser prestado ao nivel dos CSP. Por outro lado se, a
doenca se apresenta como grave com ou sem comorbilidades complexas: SpO2 < 85%
na prova de marcha de 6 minutos com ou sem prescricdo recente de oxigenoterapia,;
risco cardiovascular moderado a elevado; pré e pos-operatorio de cirurgia de reducao de
volume pulmonar ou de transplante pulmonar; risco infecioso (individual ou do grupo)
0 PRR deve ser aplicado a nivel hospitalar ou em Centros de Reabilitacdo
especializados (DGS, 2019).

Os cuidados de RR devem ser aconselhados a todos os doentes com FQ, tomando-se

particular atencdo aos que apresentem alguns dos seguintes aspetos: dispneia, fadiga ou
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outros sintomas respiratorios crénicos; agravamento da qualidade de vida relacionada
com a saude; diminuicdo da capacidade funcional; agravamento do desempenho
ocupacional; limitacdo na realizacdo das atividades da vida diaria; limitacGes no
cumprimento da terapéutica médica; identificacdo de problemas psicossociais inerentes
a doenca respiratéria; documentacdo de défice nutricional; aparente uso excessivo dos
servicos de salde, nomeadamente, recurso a inimeras consultas ndo programadas, idas
ao servico de urgéncia ou hospitalizacdes; insuficiéncia respiratoria cronica com
necessidade de iniciar oxigenoterapia de longa duracdo ou ventilacdo ndo invasiva;
necessidade de otimizagdo do status funcional pré e pds intervencdo cirdrgica: ressecdo
pulmonar, reducéo de volume ou transplante pulmonar (DGS, 2019).

A equipa de RR nos CSP devera ser composta por elementos multi e interdisciplinares,
incluindo invariavelmente EEER, entre outros profissionais devidamente habilitados no
ambito dos PRR (DGS, 2019).

E com agrado que encontramos expresso nesta orientacdo da DGS, que a aplicagdo dos
PRR pode ser instituida a nivel dos CSP, no domicilio do doente, além da possibilidade
dos agrupamento de centros de salde, ou nas suas varias unidades funcionais, (DGS,
2019).

As sessBes contemplam exercicio aerobio, de forca muscular, de flexibilidade e de
equilibrio, com o objetivo de proporcionar uma melhoria da condi¢do fisica e
psicolégica dos doentes, com reducdo da sintomatologia, incremento da capacidade de
realizacdo de tarefas da vida diaria, proporcionando uma melhoria da QdV relacionada
com a salde e uma autonomizagédo de todas as vertentes da vida do doente (DGS, 2019).

Os EEER sdo fundamentais na aplicacdo dos PRR e para que resulte numa atuacao
apropriada e eficaz junto da crianca com FQ, o EEER deve possuir competéncias e
conhecimentos nas diversas areas, particularmente, na vertente relacional, nos dominios
da comunicacdo, informacdo e acolhimento, a par da vertente técnica (Costa et al.,
2010).

A crianca com FQ beneficiara sempre da intervencdo do EEER, este profissional
poderd encetar a RFR, auxiliando na gestdo da dispneia, da tosse, no esforco. No campo

da terapia respiratoria o EEER podera promover exercicios de controlo da respiracéo,
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técnicas de LVA, movimentos de expansdo pulmonar, entre outros exercicios que

promovem a capacidade respiratoria e gestdo das exacerbagdes (Costa, [et al.], 2010).

Paralelamente, o doente com FQ tem inumeros fatores que podem condicionar a adesao
as técnicas de RFR, pelo que se compreende que o programa implementado tem de ser
flexivel e adaptado a realidade de cada doente e da sua familia. Numa situacdo de
agudizacdo, por exemplo, a necessidade das técnicas pode aumentar enquanto num
periodo de estabilidade o0 tempo necessario para cumprir as técnicas e terapéutica pode
ser mais reduzido. Pela complexidade e inUmeros dispositivos inalatérios existentes no
mercado, € importante que exista um treino, correcdo e validagdo da sua utilizagdo, de
modo a que a terapéutica seja corretamente aplicada. Simultaneamente ndo se devera
negligenciar a necessidade de manter os dispositivos nas melhores condi¢des de higiene
(Costa, [et al.], 2010). Assim, a intervencdo do EEER é de importancia méxima, no

acompanhamento e orienta¢do do doente com FQ.

Os tratamentos diarios, a que os doentes com FQ estdo sujeitos, sdo trabalhosos e
cansativos interferindo com a QdV do doente, pelo que a enfermagem deve procurar
empatizar com a crianca, tranquilizando-a e demonstrando-lhe que ndo esta sozinha
neste processo. O EEER desempenha um importante papel na constituicdo de equipas
de PRR mas também desempenha um papel essencial no suporte técnico e emocional da

crianca com FQ e respetiva familia (DGS, 2019).

Os enfermeiros desempenham ainda um papel essencial, como elementos da equipa
multidisciplinar, que cuidam e auxiliam estes doentes na aceitacdo da sua condigéo de
salde, pelo recurso a intervencdes adequadas (Hayes [et al.], 2006). A aceitacdo do
doente, de acordo com Hayes [et al.] (2006) é medida consoante o incremento de acdes
diretamente relacionadas com o alcance de objetivos de vida. Pela aceitacdo da
patologia, espera-se que cresga um sentimento de otimismo na crianca, diminua a

ansiedade e depresséo (Tointon e Hunt, 2016).

Os avancos das técnicas e terapéuticas instituidas permitiram um aumento da esperanca
de vida dos doentes. Assim, outras questdes surgiram, tais como o alcancar da
adolescéncia, pelo que urge de forma imprescindivel abordar questdes relacionadas com
o futuro, como o emprego desejado, relacionamentos e sexualidade. E crucial que estes

jovens definam objetivos de vida e se projetem no futuro, vivendo e sonhando
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consoante a doenca e os tratamentos lhes permitam. Para tal, os familiares e doentes
contam com a enfermagem de reabilitacdo para os auxiliar na construgéo de projetos de
vida, possiveis pela gestdo da doenca, contando desde ja com significativos avancos

(Conway [et al.], 2014; Hockenberry e Wilson, 2014).
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CAPITULO IV- METODOLOGIA
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1. QUESTAO E OBJETIVOS DE INVESTIGACAO

O ponto de partida de uma investigacdo é uma situacdo que suscita interrogacfes, uma
inquietacdo que carece de uma explicacdo ou melhor fundamentacao (Fortin, 2009).

A formulacdo de uma boa questdo de investigacdo € um dos primeiros e principais
passos a dar, uma vez que restringe o campo de pesquisa a areas mais especificas
afunilando os processos que conduzem a investigacdo (Sousa [et al.], 2018). A questéo
de investigacdo é vital, uma vez que guia a escolha da abordagem (qualitativa,
quantitativa ou ambas), metodos, amostragem, recolha de dados e analise estatistica
(Doody e Bailey, 2016; Farrugia [et al.], 2010).

As questdes de investigacdo do tipo qualitativo sdo frequentemente mais abrangentes,
uma vez que o nivel de conhecimento inicial do fendbmeno € menor. Desta forma, a sua
utilizacdo facilitard a compreensao de fendmenos ou processos educacionais, familiares,
sociais ou experiéncias que decorrem de um determinado contexto, como uma doenca,

por exemplo (Doody e Bailey, 2016).

A inquietacdo que suscitou a selecdo desta aerea de investigacdo, centra-se no contexto
da FQ, nomeadamente no papel do EEER que perante a cronica condi¢do clinica da
crianca, podera desempenhar um dos papéis mais importantes na gestdo da assisténcia e
facilitacdo dos cuidados, aos pais e doentes em suas casas, determinando a partida a
construcdo de uma questdo de investigacao do tipo qualitativo.

Aflorada a necessidade de construcdo de uma questdo de natureza qualitativa, é-nos
confrontada uma das principais dificuldades no seu desenvolvimento, tal é o potencial
ilimitado para a sua formulacdo. Assim, sem um foco claro do que se pretende pesquisar
é dificil criar um campo minimamente limitado (Doody e Bailey, 2016; Farrugia [et al.],
2010).

As viérias pesquisas efetuadas neste ambito, permitiram concluir que escasseiam 0s
estudos sobre as necessidades em salde, no contexto residencial, dos familiares e
doentes com FQ, tornando-se visivel a pertinéncia deste trabalho para a comunidade

cientifica, para os participantes e doentes, mas sobretudo, para a enfermagem de
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reabilitacdo no geral, reforgando por seu turno e novamente, a diregdo da abordagem

qualitativa.

A Tabela 1 apresenta os tipos de questdo e a descri¢cdo do seu proposito. Os tipos de
questdo podem ir desde uma perspetiva menos abrangente, mas mais especifica como a
explanatdria, em que se procura examinar as razdes para a existéncia de associagoes
entre variaveis até uma perspetiva mais abrangente, mas menos especifica, em cujo

objetivo € fornecer novas ideias ou perspetivas sobre um fenémeno.

Tabela 1. Tipos de questdes utlizadas na investigagdo qualitativa

Tipo de questdo  Descricéo

Contextual Descreve a forma ou natureza de algo existente

Explanatoria Examina as razdes para as associag0es entre o que existe

Avaliativa Avalia a efetividade do que existe

Generalista Fornece novas ideias, perspetivas, estratégias ou aces

Ideoldgica Acrescenta, altera ou revoga informacéo sobre uma posicao ideoldgica
Exploratéria Explica os fenémenos

Descritiva Descreve os fendmenos

Adaptado de Doody e Bailey (2016)

A selecdo desta tematica para investigacdo decorre das experiéncias vivenciadas nos
ultimos catorze anos, no desenvolvimento da assisténcia ao doente com FQ, resultando
na observacao de lacunas na assisténcia proporcionada no domicilio, facto que suscitou
a necessidade de refletir sobre esta eventual vulnerabilidade neste contexto especifico, a
que estdo sujeitos os familiares e as criancgas e adolescentes com FQ.

Tendo-se delimitada a area de interesse, seguiu-se um percurso de reflexdo sobre a
questdo que iria conduzir todo o processo de investigagdo. Do desejo em conhecer as
necessidades em saude dos doentes com FQ e de que forma estas estdo a ser satisfeitas
no contexto do domicilio, sobressaindo-se qual a intervencdo possivel do EEER,
emergiu a seguinte questdo orientadora do tipo avaliativa: “Quais 0s beneficios do

acompanhamento domiciliario da enfermagem de reabilitacdo ao doente com FQ?”
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Os critérios defendidos por Hulley [et al.] (2007), para determinar uma boa questdo de
investigacdo aplicavel a estudos qualitativos, encontram-se vincados neste estudo,
nomeadamente, porque ndo foi olvidada a possibilidade realista de execucgédo, 0s custos
diretos ndo sdo consideraveis e a duracdo encontra-se (de)limitada. Ainda, as
competéncias técnicas sdo devidamente auxiliadas e monitorizadas pela orientadora, e
finalmente as razdes do “incremento cientifico” e respetiva relevancia com impactos

positivos para 0s intervenientes sao legitimamente expectaveis.

A questdo de investigacdo é o ponto de partida mais abrangente que norteia a
investigacdo, ligada de forma direta ao objetivo geral. As questdes ou objetivos
especificos sdo direcionados para problemas ou dificuldades mais especificas,
decorrentes das intencdes da investigacdo ou do interesse do investigador (Doody e

Bailey, 2016; Farrugia [et al.], 2010).

J4

O objetivo geral deste estudo ¢ “Compreender os beneficios decorrentes de cuidados
especializados de enfermagem de reabilitacdo, no domicilio, & pessoa com FQ e

respetiva familia.”

Para a operacionalizacdo do objetivo geral, definiram-se o0s seguintes objetivos

especificos:

- Identificar cuidados domiciliarios especializados de enfermagem de reabilitacdo

disponiveis ao doente com FQ;

- Descrever a percecdo dos familiares do doente com FQ sobre o apoio técnico dos

profissionais de saide no domicilio;
- Avaliar a articulagdo entre cuidados hospitalares e recursos existentes na comunidade.

A elaboracdo deste trabalho pretende contribuir para uma adequacdo dos recursos e
rentabilizacdo dos meios técnicos especializados para a prestacdo de cuidados
integrados no domicilio, na condicdo de FQ na crianca, partindo de uma reflexdo sobre
as opinides dos pais que exercem funcbes de cuidadores informais. Mas sobretudo,
almeja-se alertar para a problematica da FQ por forma a serem repensadas e construidas

novas formas de observar, tratar e acompanhar o doente com FQ no domicilio.
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2. TIPO DE ESTUDO

Decorrente da temética, a enfermagem de reabilitacdo e a pessoa com fibrose quistica e
dos objetivos aventados, optou-se por um estudo qualitativo do tipo exploratério

descritivo.

Historicamente, a opg&o por uma abordagem qualitativa tem sido associada com falta de
rigor cientifico em comparagdo com o tipo de abordagem quantitativo, que utiliza
métodos mais objetivos e suporta as suas conclusdes em andlises estatisticas (Casey e
Murphy, 2009). Estas criticas reportam-se sobretudo a natureza da realidade subjetiva e
casuistica, sem possibilidade de generalizagdo e com viés das investigacdes qualitativas,
geralmente vocacionadas para recolher grandes quantidades de informagdo sobre um
unico fendmeno ou intervencdo (Baillie, 2015; Casey e Murphy, 2009; Darawsheh,
2016; Gelling, 2015),

As abordagens qualitativas focam-se em explorar as experiéncias individuais ou
coletivas, na descricdo detalhada dos fendmenos e desenvolvimento de novas teorias
(Anney, 2015; Baillie, 2015; Darawsheh, 2016; Gelling, 2015). Sdo muitas vezes
utilizadas como abordagem inicial a compreensdo de um fendmeno quando este ainda
ndo é suficientemente conhecido, detalhado ou observado sob as varias perspetivas
(Berger, 2013; Casey e Murphy, 2009).

Aliéds, nas Ultimas décadas a expansdo dos métodos qualitativos, observada pela
quantidade de publicacdes € de salientar, o que reforca o crescente reconhecimento
deste tipo de método na investigacdo cientifica. A medida que a ciéncia avanca e novos
ramos de investigacdo sdo criados, a partir de outros ja existentes, criando nichos
especificos sobre certas tematicas, torna-se necessario recorrer aos metodos qualitativos,
ora como pontapé de partida para a compreensdo dos fendmenos, ora coadjuvando

investigacOes de indole quantitativa, numa perspetiva de complementaridade.

Mather, [et al.] (2018) referem que, de um modo geral, as publicagbes de natureza
qualitativa tém aumentado ao longo das Ultimas décadas, numa tendéncia para atribuir

mais importancia a este tipo de método de investigacdo (Figura 1).
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Qualitative publications over time

Figura 1. Numero de publica¢des qualitativas (adaptado de Mather, [et al.], 2018).

Especificamente na &rea da enfermagem, a quantidade de publica¢fes que recorrem a
metodologia qualitativa tem aumentado consideravelmente, bem como a importancia

atribuida a compreensdo da experiéncia humana (Whittemore, Chase e Mandle, 2001).

Um dos maiores desafios com o que os investigadores se deparam quando utilizam
abordagens qualitativas € a qualidade da investigacdo metodoldgica, pelo que é
preocupacdo constante a credibilidade e fiabilidade dos seus resultados (Casey e
Murphy, 2009). Os critérios mais comummente utilizados para avaliar a qualidade nas
investigacOes qualitativas sdo os sugeridos por Lincoln e Guba (1985) posteriormente
revistos por Guba e Lincoln (1994). Para garantir credibilidade nas investigacdes
qualitativas Guba e Lincoln (1994) elencaram cinco critérios: credibilidade (credibility),
capacidade dos participantes confirmarem os dados, consisténcia (dependability),
capacidade de investigadores externos seguirem o método usado pelo investigador,
confirmabilidade (confirmability), capacidade de outros investigadores confirmarem as
construgcdes do investigador, transferibilidade (transferability), capacidade dos
resultados do estudo serem aplicados noutros contextos e autenticidade (autenticity),
capacidade do investigador expressar os sentimentos e emocdes dos participantes de
forma auténtica (Darawsheh, 2016; Anney, 2015; Baillie, 2015; Gelling, 2015; Noble e
Smith, 2014, 2015; Whittemore, Chase e Mandle, 2001).
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Neste estudo, o objeto de analise serdo as respostas humanas, nomeadamente as
decorrentes das auscultacBes respeitantes aos beneficios do acompanhamento

domiciliario da enfermagem de reabilitacdo ao doente com FQ.

Ainda, por forma a dar resposta ao desafio de adentrar e reproduzir as tramas
relacionais, de pessoas dotadas da sua individualidade e experiéncias proprias, mas
paralelamente, incluidas num sistema familiar e coletivo, no seu proprio contexto,
adveio a necessidade de percepcionar as vivéncias distintas, por via dos seus relatos,
experiéncias e expressdes. Daqui decorre a natural selecdo do método qualitativo que
viabiliza a informagdo na dimensdo dos significados, favorecendo o estudo deste
complexo fenomeno, possibilitando o acesso a vivéncias, crengas, valores e
significados, orientando no sentido dos objetivos e do entendimento do fendmeno

central desta tese.

A designacdo de estudo descritivo, entende-se na justa medida que se pretende relatar de
forma objetiva e clara a realidade do doente e familia na FQ, sem inferir relagdes de
causa e efeito, considerando apenas a observacao, a descricdo e a documentacao dos
factos como eles naturalmente acontecem. Pretende-se, pois, conhecer fatores ou
percecbes ligadas a este fendbmeno e, por forma a obter dados, descrevendo
caracteristicas, processos, opinides, atitudes e crencgas dos entrevistados, essenciais para
a compreensdo da realidade quotidiana. Importara nesta ordem de ideias sublinhar que o
presente estudo descreverd a FQ enquanto patologia geradora de alteracdes no ser

biopsicossocial, e concomitantemente, causadora de repercussoes familiares e sociais.

Trata-se ainda de um estudo exploratério porque aflora a problematica da assisténcia
especializada ao doente e familia com FQ no domicilio, o que constitui algo ainda

pouco analisado, advinhando-se desde logo propostas para futuras investigacoes.

Assim, partir-se-a das opinides e experiéncias de pais de criancas e adolescentes com
FQ para tentar descrever e compreender a realidade do acompanhamento e dos cuidados
especializados disponiveis em contexto domiciliario, sendo este contributo de natureza
subjetiva, refletindo exclusivamente o contexto em que os participantes estdo inseridos.
Logo, este trabalho é do tipo exploratério e descritivo, na medida em que se procura
conhecer uma realidade ainda pouco esclarecida, identificando e descrevendo a

realidade experienciada pelos participantes.
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3. INSTRUMENTOS E PROCEDIMENTOS DE RECOLHA DE DADOS

Em investigacdo qualitativa, os instrumentos de recolha de dados geralmente incluem
medidas de auto-relato, observacdo, focus-group ou entrevistas (Ingham-Broomfield,
2014). Dentro de cada tipo de instrumento ainda existem subtipos, como por exemplo
observacdo participante ou ndo participante, entrevistas individuais, de grupo,
telefonicas ou brainstorming. Ainda dentro das entrevistas, estas podem ser
classificadas como estruturadas, semi-estruturadas ou ndo estruturadas (Ingham-
Broomfield, 2014).

Neste estudo o foco é a entrevista, um método muito utilizado em recolha de dados

qualitativos, particularmente em enfermagem (Peters e Halcomb, 2015).

Deste modo, optou-se pela recolha de dados com recurso a entrevistas semi-estruturadas

aos pais, cuidadores informais dos doentes com FQ.

3.1. Entrevista semi-estruturada

Podem ser identificados trés tipos de entrevistas: entrevista ndo estruturada, entrevista
semi-estruturada e entrevista estruturada (Oltmann, 2016; Peters e Halcomb, 2015)

A técnica da entrevista semi-estruturada € uma técnica mais frequentemente associada a

investigacdo qualitativa e muito usada nas Ciéncias Sociais e Humanas.

Pode ser conduzida de forma individual, sendo o mais comum - face a face - mas pode
também ser realizada via telefone, ou ainda, em grupo. A entrevista semi-estruturada
constitui-se como um equilibrio entre a estrutura, habitualmente sob a forma de um
guido de questdes e a flexibilidade, permitindo ao investigar, alterar a ordem das
questdes ou orientar o rumo da entrevista de acordo com as necessidades do estudo, ou

motivacdes do entrevistado (Oltmann, 2016; Peters e Halcomb, 2015).

Neste estudo foi utilizada a técnica de entrevista semi-estruturada que é especialmente
utilizada em estudos qualitativos, quando o investigador quer compreender a

significacdo de um acontecimento ou de um fendmeno vivido pelos participantes. Esta
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técnica permite ao investigador contactar diretamente com o objeto de estudo e
aprofundar de forma direta os temas de maior interesse para a sua investigagéo. Assim,
foi possivel explorar temas a que o entrevistado deu mais importancia e o papel do

investigador foi ativo na conducao do processo (Bardin, 2011; Elo e Kyngas, 2008).

Para o planeamento das entrevistas semi-estruturadas foi organizada uma lista de temas
a cobrir, ou seja, foram delineados determinados topicos essenciais para responder ao
estudo pretendido. Assim, o guido da entrevista contemplou a recolha de dados de
identificacdo e socio-demograficos, sucedendo-se um roteiro semi-estruturado com
questdes abertas que nortearam a pesquisa durante todo o desenvolvimento do trabalho,
incidindo sobre a percepcdo acerca da doenga, o0s cuidados especializados,
nomeadamente a nivel Hospitalar, do Centro de Salude e Cinesiterapia Respiratoria,
seguindo-se a recolha de informacdo percepcionada no que concerne aos cuidados de

enfermagem, e por ultimo as consideragdes pessoais.

As questdes foram sucedidas mediante uma ordem tida por conveniente, porém, tendo
sido assumida uma certa liberdade entre as partes, possibilitando o fornecimento de

informac@es sobre sentimentos, opinides, pontos de vista e expressao das experiéncias.

Dessa forma, durante a entrevista, as perguntas foram introduzidas respeitando o fluxo
narrativo dos participantes, de forma que se sentissem a vontade para expor assuntos
que envolvessem questdes pessoais. Além das perguntas do roteiro, foram solicitados
esclarecimentos ou maiores detalhes das falas em torno dos objetivos propostos.
Importa sublinhar que a entrevista, como processo, compreende que 0 entrevistado ative
lembrangas e pensamentos que podem ser retomados em diferentes momentos da
entrevista, o que requer a flexibilidade do entrevistador. O guido da entrevista encontra-

se em anexo (Apéndice I).

A recolha de dados iniciou-se no dia 01 de fevereiro de 2019 e terminou no dia 15 de
abril de 2019. Foram realizadas oito entrevistas a pais que cumpriam os critérios de
inclusdo, com uma taxa de participacdo de 100%. Este cenario foi demonstrativo da
excelente receptividade por parte dos pais contactados, que prontamente aceitaram

participar no estudo.

Por forma a ser garantido o estabelecimento de uma relacdo proficua entre investigador

e participantes, foi atribuido tempo suficiente ao desenvolvimento e exploracdo dos
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assuntos, de forma calma e serena, pelo que em média cada entrevista teve uma duragéo
aproximada de 50 minutos. A gravagdo audio devidamente autorizada permitiu a
posterior transcricdo integral em formato de relato dialogado para ulterior analise em

suporte informatico.

Os primeiros didlogos com os participantes da pesquisa permitiram a apresentacdo
pessoal e dos procedimentos éticos que seriam aplicados, ressaltando o sigilo quanto aos
dados que pudessem identificar o participante e a crianga; a possibilidade de obter
informacdes posteriores sobre a pesquisa através do contato telefonico disponibilizado,

e ainda, o direito a desistir da participacao.

Foram tidos como principais cuidados, a ndo diretividade, permitindo deixar fluir o
didlogo sem confrontos e sem intercorréncias que prejudicassem o encadeamento das
ideias do entrevistado. Por outro lado, foi tido como cuidado a especificidade,
nomeadamente quando se pediu ao entrevistado que contasse situagdes em que ele teve
experiéncias especificas; e por seu turno a abrangéncia, quando ndo era definida
nenhuma area de abrangéncia em especifico, pedindo-se apenas ao entrevistado que
narrasse situacfes quotidianas que teve experiéncia. Por Gltimo, o foco as situacdes,
permitindo trazer a superficie as implicagdes afetivas e carregadas de valor para

determinar se a experiéncia possuia significancia central ou periférica.

No final da entrevista, questionaram-se 0s participantes sobre sentimentos e sensacoes
experienciados e como se estavam a sentir no momento atual. Todos os participantes se
posicionaram dizendo que se sentiam bem e que simultaneamente estavam tranquilos
com o dialogo estabelecido e com as informacGes fornecidas. Ainda, todos se colocaram
a disposicdo caso surgisse a necessidade de alguma informacéo adicional. O processo de
recolha dos dados foi finalizado agradecendo a disponibilidade dos participantes,
sublinhando novamente inteira disponibilidade do investigador para resposta a qualquer

questéo.
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4. TRATAMENTO DE DADOS

O processo de recolha dos dados decorreu entre fevereiro e abril de 2019 perfazendo
mais de sete horas de gravagdes produzidas na realizacdo de oito entrevistas
semiestruturadas. Na sequéncia, e numa ldgica metodoldgica de notificar, reunir e
pensar, serdo apresentados os procedimentos de tratamento de dados contemplando a
transcrigcdo, organizacdo e andlise. Desta feita almejou-se retratar uma compreensao
abrangente, dedicando-se a devida atencdo a complexidade e singularidade das acepges
atribuidas nas narrativas, vislumbrando-se um cendrio da trama de relacOes
estabelecidas entre os significados atribuidos pelos participantes e integrados com a

interpretacéo do investigador.

Logo, procedeu-se a anélise de contetdo, visando trazer luz ao nivel do conhecimento e
compreensdo no fendbmeno que esta a ser estudado (Elo [et al.], 2014; Noble e Smith,
2014).

4.1. Analise de conteluido

A anédlise de conteudo é um método de andlise de discurso escrito ou verbal facilitador
da identificacdo de significados e que permite ao investigador melhorar a compreenséo
dos fendmenos. Através deste método € possivel organizar o discurso verbal ou escrito
em categorias de palavras mais reduzidas. Assume-se, pois, que, uma vez colocadas
numa mesma categoria as palavras ou frases assumem significado semelhante (Elo e
Kyngas, 2008).

As categorias criadas, ou unidades de andlise, derivam da analise do contetdo do
discurso verbal ou escrito e dependendo do tipo de estudo uma unidade de anéalise pode
ser uma palavra, uma frase uma expressdo, um paragrafo, o0 nimero de participantes

numa discusséo, o tempo da discusséo, entre outros (Elo e Kyngas, 2008).

Um dos principais autores a descrever o processo da analise de contetdo foi Bardin

(2011, p. 4747) que definiu a analise de contedo como:
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um conjunto de técnicas de analise das comunicagdes visando
obter, por procedimentos, sistematicos e objetivos de descri¢do
do conteudo das mensagens, indicadores (quantitativos ou néo)
que permitam a inferéncia de conhecimentos relativos as
condicdes de producdo/rececdo (varidveis inferidas) destas
mensagens.

Este tipo de andlise tem sido utilizado em estudos de enfermagem de forma bastante
consistente (Graneheim e Lundman, 2004; Noble e Smith, 2014).

Este método consiste na concatenagdo/fusdo de elementos de discurso verbal ou escrito
em categorias, que tém como objetivo sintetizar o material verbal e reduzi-lo a sua
esséncia (Bardin, 2011; Elo [et al.], 2014; Elo e Kyngas, 2008)

Nas anélises de conteudo, as categorias sdo criadas, utilizando um processo indutivo,
pelo menos em parte, em que se parte do material no seu estado bruto (entrevistas,

transcricdes) e se criam categorias a partir desse material.

Para Graneheim e Lundman (2004) as categorias podem advir diretamente do conteddo
recolhido e serem criadas & medida que este é analisado, num processo indutivo (parte
do particular para o geral), que ndo se enceta de qualquer premissa tedrica e 0s

resultados assentam apenas no material recolhido.

A anélise de conteudo faz uso de técnicas de categorizacdo sequencial para quantificar o
material verbal e assim criar padrdes visiveis de informag&o sintetizada numa hierarquia
que vai desde categorias mais gerais até as mais especificas. Quanto mais especifica for
uma categoria, maior o seu grau de mensurabilidade, pois mais se aproxima da realidade
(Elo [et al.], 2014; Noble e Smith, 2014).

De acordo com Bardin (2011) a analise de conteldo tem uma dupla funcdo: uma funcgéo
heuristica, na qual a analise de contetdo enriquece a tentativa exploratéria, e aumenta a
propensdo a descoberta e, uma funcdo de administracdo da prova em que a formulacao
de hipoteses remeterd para a andlise sistematica da verificagdo no sentido de uma

confirmagéo ou infirmacao.
Sdo apresentadas de seguida as etapas do processo de acordo com Bardin (2011)

- Pré-anélise
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Compreende a organizagdo do material, escolha de documentos a serem analisados,
formulacdo de hip6teses ou questdes chave. No caso de entrevistas, é necessaria a sua
transcricao e esse material constituird o corpo da pesquisa. Esta fase devera obedecer as

regras de:
- Exaustividade — nada deve ser omitido;
- Representatividade — a amostra deve representar o universo;

- Homogeneidade — os dados devem ser adstritos a0 mesmo tema e provenientes de

técnicas;

- Igualdade - os dados devem ser recolhidos por individuos “semelhantes”;

- Pertinéncia — os documentos devem adaptar-se ao contetdo e objetivo da pesquisa;

- Exclusividade — um elemento ndo deve ser classificado em mais do que uma categoria.

O primeiro contato com o material pesquisado € denominado por Bardin (2011) de
leitura flutuante. Através desta leitura surgem as primeiras hipéteses e objetivos de
trabalho. Esta fase constitui-se como um primeiro rumo a dar ao material pesquisado.
Nesta fase procuram-se as primeiras semelhancas entre o material utilizando-se
materiais que facilitem a visualizacdo das semelhancas e contrastes (lapis coloridos) ou

programas especialistas em analise de conteddo (NVIVO, QDA Miner ou similares)

- Exploracéo do material

Nesta fase, geralmente conotada como a mais longa e exaustiva, os dados brutos sdo
transformados de forma organizada e concatenados em unidades relacionadas entre si.
Esta codificacdo envolve escolher unidades de registo, regras de contagem e selecéo de
categorias (Bardin, 2011). Na escolha de unidades de registo sdo selecionadas as
palavras, frases ou expressdes pretendidas que visam explicar o fendmeno (Bardin,
2011). As regras de contagem relacionam-se com elementos no discurso que podem
traduzir importancia maior de alguns elementos em detrimento de outros. Mais ainda,
estdo relacionadas com as carateristicas das palavras caso sejam usadas como adjetivos,

verbos, advérbios ou nomes (Bardin, 2011).
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A selecdo de categorias consiste na escolha de alguns conceitos com capacidade
congregadora de elementos, encaixando-os quando estdo relacionados entre si. Podem
existir critérios semanticos, sintaticos, lexicais ou outros. A atribuicdo de categorias
permite quantificar e organizar os dados até entdo brutos, sendo baseada na atribuicao
de uma categoria a cada unidade semantica (e.g.: frase, palavra ou expressdo do
discurso). Serdo essas categorias que depois de contabilizadas ao nivel do nimero de
referéncias (nimero de vezes que cada expressdo palavra ou frase é codificada na
mesma categoria), numero de palavras (contagem de palavras em todas as referéncias) e
namero de fontes (entrevistados cujo discurso possui referéncias a essa categoria). O
calculo dessas frequéncias sera o que vai permitir retirar a esséncia das entrevistas e

caracterizar o fenébmeno em estudo (Bardin, 2011)
- Anélise dos resultados

Depois da criacdo de categorias e quantificacdo das unidades de analise é possivel
verificar a existéncia de padrfes ao longo dos elementos em andlise. Encontrar esses
padrdes pode responder as hipdteses levantadas ou ainda levantar novas hipoteses. Esta
analise ja pode compreender o uso de técnicas estatisticas tipificadas para dados

quantitativos.

Tal como Bardin (2011), também Elo e Kyngas (2008) sugerem trés fases essenciais a
analise de contetdo, que sdo comuns as abordagens indutiva e dedutiva: preparar,

organizar e reportar.

A escolha da abordagem encontra-se dependente do tipo de estudo, da informacéo
prévia disponivel e dos resultados pretendidos (Bardin, 2011; Elo [et al.], 2014; Noble e
Smith, 2014).

Para Bardin (2011) é impossivel dissociar o investigador do processo de codificacdo
(criacdo de categorias), pois é de acordo com o0 seu conhecimento e experiéncia que

estas sdo criadas e organizadas.

No presente estudo foi seguida uma abordagem indutiva. ApGs a preparacdo, que
consistiu em todos 0s passos necessarios até ser possivel trabalhar com o material
(gravagdes, transcrigdes,) 0 passo seguinte consistiu em organizar os dados qualitativos.

Este processo incluiu codificacdo aberta (sem informacao tedrica prévia) do material e
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foi realizado a medida que se avancava na leitura do texto (Bardin, 2011; Elo [et al.],
2014; Noble e Smith, 2014). Depois deste passo as unidades de anélise, ou categorias,
foram organizadas em grupos hierarquicos, com o objetivo de reduzir o nimero de
variaveis em analise e tornar mais tangivel a analise. Ao concatenar frases, expressoes
ou parégrafos em categorias semelhantes foi possivel tomar decisdes, atribuindo valores
semelhantes a estes elementos. Este processo hierarquico de abstracdo em que
categorias sdo formadas e agrupadas dentro de niveis superiores prosseguiu até ao limite
da plausibilidade (Bardin, 2011; Elo [et al.], 2014; Noble e Smith, 2014).

Neste estudo, o substrato epistemolégico orientador da leitura e organizagdo dos dados
alicercou-se no pressuposto do pensamento da complexidade, na medida em que se
recorre a uma compreensdo parcial e inacabada do fendbmeno em estudo. Este seguiu
uma logica indutiva, com criacdo de categorias a medida que o processo de leitura das

entrevistas foi avangando.

Apos as transcrigdes e diversas leituras esponténeas, flutuantes, sucessivas e exaustivas
das entrevistas semi-estruturadas que serviram de guido as respostas dos participantes,
foi possivel alcancar uma certa familiarizacdo com os dados. Desta forma foi possivel a
identificacdo de distintos e significativos aspectos das entrevistas, mas, porém, comuns,
0s quais, por sua vez foram facilitadores da composi¢do de um conjunto de codigos,
categorias e subcategorias. Os cddigos foram constituidos a partir de uma andlise de
semelhancas e aproximacGes dos diversos dados que foram desmembrados,
examinados, comparados, conceptualizados e categorizados, conduzindo a identificacdo
de generalidades e peculiaridades nas narrativas dos participantes.

A andlise visando a codificacdo, implicou em primeira instancia a associacdo das
unidades de analise em categorias, e posteriormente, a comparacdo das categorias por
forma a agrupéa-las em éareas, buscando eventuais vinculagdes entre si. Esta estratégia
favoreceu o tratamento e a interpretacdo dos dados obtidos, de modo a identificar
contradi¢Ges, lacunas e inconsisténcias narrativas, possibilitando rigor analitico no
processo de realizacdo da pesquisa. Ainda nesta fase as entrevistas foram alvo de
analises em profundidade, verticais (internas a uma mesma entrevista) e transversais

(entre os discursos dos diversos participantes).

71



Para a nomeacéo de categorias foi fundamental identificar os aspectos nucleares dentro
da diversidade e complexidade da informacdo coletada. Do produto de reflexdes
aprofundadas e sistematizadas sobre o material previamente elaborado € que emergiram

as categorias.

Ou seja, as etapas percorridas implicaram a definicdo das categorias e regras de
caracterizacdo das mesmas (Apéndice Il). Na pratica, foram estabelecidas conexdes
entre 0s temas nucleados numa mesma categoria, propondo-se subcategorias e seus
respectivos elementos de analise. As subcategorias baseiam-se nos padrdes de repeticao
entre as categorias, resultando por fim no agrupamento das categorias em areas. Esta
andlise permitiu a criagdo da tabela sintese que se encontra apresentada em apéndice

(Apéndice V). Este dificil tratamento da informacao tornou-se moroso e complexo.

5. CONTEXTO E PARTICIPANTES

Nas investigacdes qualitativas o tipo e tamanho de amostra é muito variavel (Ingham-
Broomfield, 2014). Pode variar pelo tipo de observagdo, como individuos, grupos de
individuos, instituicdes ou documentos histéricos e utilizar diferentes fontes de
informacdo como diarios, jornais, livros, cartas ou outros documentos. Quando as
unidade de analise sdo pessoas a terminologia utilizada é “participantes” e ndo sujeitos
(Ingham-Broomfield, 2014). O tamanho da amostra pode ir desde a unidade até
dezenas, centenas ou milhares de observacdes e o método de recolha é ndo
probabilistico, enquadrando-se em varios tipos de recolha como a amostragem por

conveniéncia ou snowball (Fortin, 2009).

A populacdo foi constituida por pais de criancas/adolescentes com idade igual ou
inferior a 17 anos e 364 dias com diagnostico de fibrose quistica (FQ) residentes em
Portugal a data de 31 de setembro de 2018.

Optou-se pelo estudo com os familiares e simultaneamente cuidadores informais,
excluindo-se a crianca, visto que a experiéncia do tratamento € transmitida pela voz do

cuidador, permitindo obter testemunhos pormenorizados, exatos e objetivos.
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Neste estudo, o tipo de amostragem selecionada é a amostragem por conveniéncia, por
se adequar a questdo e objetivos de investigagdo, uma vez que ndo é possivel quantificar
com exatiddo qual a prevaléncia dos doentes com FQ em Portugal, o que constitui um

problema acrescido na determinacdo do tamanho da populacdo em estudo.

Burgel [et al.] (2015) ao apontar as tendéncias para a evolucdo epidemioldgica da FQ na
Europa estimou o nimero total de doentes em Portugal em 297 (147 < 17 anos) em
2010, 339 (160 < 17 anos) em 2015, 387 (171 < 17 anos) em 2020 e 425 (176 < 17
anos) em 2025. Estes resultados aproximam-se dos resultados encontrados no Programa
Nacional de Diagnostico Precoce (Vilarinho [et al.], 2018) assim como nas estimativas
iniciais de Farrell (2008).

Deste modo, para os efeitos deste estudo, dadas as dificuldades em determinar o
tamanho da populacdo considerou-se como estimativa mais verosimil a encontrada no
Programa Nacional de Diagnostico Precoce (Vilarinho [et al.], 2018) que obtém
respaldo nos estudos de Farrell (2008) e (Burgel [et al.], 2015). Assim, para efeitos de
determinacdo do tamanho total da populacdo considerou-se a existéncia de 160

individuos com idade igual ou inferior a 17 anos.

Uma vez ndo ser possivel aceder a uma lista de dados referentes a todos os doentes com
FQ residentes em Portugal, recorreu-se a uma amostragem por conveniéncia,
implicando a elei¢do por parte do investigador de um grupo alvo, mediante a definicéo

de critérios de inclusdo, neste caso, a residéncia na regido norte de Portugal.

Partindo do apoio dos Centros do Referéncia, para o estabelecimento dos contatos, o
contexto do estudo foi o domicilio dos participantes, permitindo conhecer e avaliar as

necessidades dos mesmos.

Assim, foram entrevistados oito familiares de pessoas com FQ em idade pediatrica.
Todos os entrevistados foram mées, trés com idade entre os 25 e 35 anos, duas com
idade entre 0s 35 e 45 anos e trés com idade superior a 45 anos. A formacgédo académica
mais frequente foi o ensino secundario (n=5); duas mées tinham licenciatura e uma
tinha o 3° ciclo. Cinco das oito mées estdo profissionalmente ativas, embora uma esteja
sem trabalhar ha 3 anos, porque considera necessario cuidar do filho. Todas se

consideraram cuidadoras informais (Tabela 2).
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Tabela 2. Caraterizagédo dos Participantes

Familiar Idade ;:coardne];giig Ativo Profisséo Cuidador informal
Mae  25-35 3 ciclo Néo Doméstica Sim
Mae  35-45 Ensino secundario Sim Motorista de taxi Sim
Mae  25-35 Ensino secundario Sim Escrituraria* Sim
Mae > 45 Ensino secundario Sim Secretaria Sim
Mae > 45 Licenciatura Sim Ciéncias da comunicacéo Sim
Méae  35-45 Licenciatura Sim Solicitadora Sim
Mae  25-35 Ensino secundario Nao Doméstica Sim
Mae > 45 Ensino secundario N&o Tec. de analises microbioldgicas Sim

*sem trabalhar ha 3 anos porque considera que tem de cuidador do filho

Na Tabela 3 apresentam-se algumas caracteristicas das criancas/ adolescentes. Nesta

amostra, o sexo feminino foi mais prevalente, com cinco elementos. A idade de

diagnostico foi muito variavel, com criancas diagnosticadas ora precocemente, antes do

primeiro ano de vida e outras apenas aos 5 anos. A idade atual é igual ou superior a 12

anos em cinco casos, considerados assim adolescentes. A prova do suor (PS) foi

efetuada em sete dos oito casos (uma mae referiu que ndo sabia); em trés casos foi

efetuado o teste genético (TG) e num caso foi realizado o teste do pezinho (TP). A

mutacdo mais frequente foi a DF 508, com cinco casos; trés casos tinham a mutacao

N103K; ndo foi possivel apurar a mutagdo de um caso. O seguimento hospitalar estava

afeto ao CMIN em 5 casos e ao CHSJ em trés casos.

Tabela 3. Caraterizagdo das criancas

Crianga Sexo dia::]dnaéds?ico I:tﬁgf Diagnéstico Mutacéo Seguimento
1 Feminino [2-6] meses 12 anos PS DF 508 CMIN
2 Feminino 5 anos 6 anos PS Néo sabe CMIN
3 Masculino 5 anos 8 anos PS+TG DF 508 CMIN
4 Feminino [3-4] meses 14 anos PS+TG DF 508 CMIN
5 Masculino 3 meses 12 anos PS N103K CMIN
6 Feminino 1 més 15 anos Né&o sabe N103K CHSJ
7 Feminino 3 meses 3 anos TP +PS DF 508 CHSJ
8 Masculino 2,5 anos 14 anos PS+TG DF 508 CHSJ

PS= Prova do suor; TG= Teste genético; TP= Teste do pezinho
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6. CONSIDERACOES ETICAS

Segundo enunciado por Fortin (2009) sdo sete os principios ou direitos fundamentais
determinados pelos codigos de ética: o respeito pelo consentimento livre e esclarecido;
0 respeito pelos grupos vulneraveis; o respeito pela privacidade e confidencialidade; o
respeito pela justica e equidade; o equilibrio entre vantagens e inconvenientes; a

reducdo dos inconvenientes e a otimizagao das vantagens.

Encetar este trabalho de investigacdo, implicou atender previamente, aos incontornaveis
considerandos ético-legais, que implicaram parecer favoravel de uma Comisséo de Etica
(Apéndice I1I).

O trabalho a desenvolver pautou-se pela manutencdo da ética na conduta de
investigacdo, e em respeito pelo direito da autodeterminacéo, tendo sido sempre obtido

o consentimento informado escrito, livre, esclarecido e especifico.

Cada um dos participantes e familiares, previamente a realizacdo de qualquer
procedimento ou da aplicacdo de um instrumento de colheita de dados, foi devidamente
esclarecido através de um impresso informativo, com dados sucintos, mas inequivocos
do estudo a efetuar. Através deste, e sem prejuizo de outros dados tidos como
relevantes, os intervenientes foram devidamente esclarecidos sobre os objetivos da
pesquisa, 0 método, 0s riscos e vantagens potenciais, assim como a importancia da sua
colaboracéo e a sua liberdade de escolha (Apéndice V). Sublinha-se que o percurso de
investigacdo foi orientado por forma a respeitar os mais elevados padrbes éticos, do
sigilo, anonimato, confidencialidade e privacidade, pelo que os dados coletados foram
utilizados exclusivamente para os efeitos previstos. Simultaneamente, atribuiram-se
letras e numeros para se proceder a identificacdo dos entrevistados, por forma a
salvaguardar as identidades e proteger os intervenientes de qualquer constrangimento ou
prejuizo, eventualmente decorrente da informacao recolhida. Aquando da realizacdo das
entrevistas, foi sempre solicitada autorizacdo para a gravacdo Aaudio e
concomitantemente foi comunicado que seria assegurado 0 anonimato e
confidencialidade dos dados obtidos, sendo que as gravagOes depois de transcritas
seriam eliminadas. Por seu turno, foi sempre expresso o respeito pela vontade dos

participantes sobre os mais diversos aspetos, o que contribuiu como facilitador da

75



expressdo de opinides e sentimentos, porém, conduzidos no sentido da objetividade e
rigor, evitando-se obliquidades na compreensdo do fendbmeno em estudo. Foi ainda dado
espaco ao participante para colocar duvidas sobre a natureza do estudo, e ainda,
esclarecimentos sobre a possibilidade de retirada a qualquer altura do mesmo, sem

constituir qualquer prejuizo para o proprio.
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CAPITULO V- ANALISE E DISCUSSAO DOS RESULTADOS
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Respeitando 0 expresso nas consideracdes éticas, nomeadamente por forma a garantir o
anonimato, os participantes foram identificados por ordem crescente das entrevistas e 0s

nomes dos familiares e criangas ndo sao revelados.

Foram retirados a titulo exemplificativo trechos das entrevistas que constituem
reproduces fiéis das falas originais transcritas, encontrando-se identificados no final,

entre parénteses com o nimero correspondente da entrevista, precedido da letra “E”.

Nesta seccdo sdo apresentados os resultados da analise de contetdo. Em primeiro lugar
é apresentada a matriz de analise, constituida por sete (7) areas, vinte e seis (26)
categorias e vinte e nove (29) subcategorias (Tabela 4).

Tabela 4. Matriz de Analise

AREA TEMATICA CATEGORIA SUBCATEGORIA
11 Diagnéstico 111 Real?zagéo fje exames
' 1.1.2 Apoio no diagndstico
. 1.2.1 Genética
o Tipo de Doenca 1.2.2 Patologia Cronica / Incurdvel
1 Conhecimento sobre 131 Multissistémicos
a doenca 1.3 Sinais orgéanicos 1.3.2 Pulmonares
1.3.3 Gastrointestinais
141 Profissionais de saude
1.4 Fontes de informagéo 1.4.2  Pais de criancas com FQ
1.4.3 Leitura / Internet
2.1 Farmacoldgico
Percecéio acerca do 2.2.1  Reabilitagdo Respiratéria
2 2.2 N&o farmacoldgico 222 Exercicio Fisico
tratamento - .
2.2.3 Alimentacdo
2.3 Preventivo
Acompanhamento do
311 médico de familia
3.1 Centro de Saude
312 Acompanhamento
de enfermagem
3 Continuidade de Cuidados 3.2 Domicilio
3.8 Associacdo
34 Apoio técnico
35 Apoio de urgéncia 35.1 Cont_ato via teIeAfor!e
35.2 Servico de Urgéncia
41.1 Importante
4.1 Positiva 412 Ajudas técnicas
4.1.3 Programa de RR no domicilio
. Compatibilizar o tratamento
4 _P_erceN(;ao sob_re - i Corﬁ as rotinas da crianca
Reabilitagdo Respiratoria ~
49 Negativa 422 I_Deslt3cagoes _
4.2.3 Motivacao e adesdo
4.2.4 Oferta limitada de RR
425 Burocracias excessivas
51 Desamparo
5.2 Humilhacéo
ReacBes emocionais 5.3 Angustia
5 - 5.4 Medo
e comportamentais =
5.5 Preocupacéo
56 Dificuldade em

compreender a doenca

78



5.7 Racionalizacéo

6.1.1  Constrangimentos laborais

6 Impacto na familia 6.1 Alteragges das rotinas 6.1.2  Constrangimentos pessoais
6.2 Econdmico financeiro
7.1.1 Indisponivel
7.1 Terapéutica Farmacologica 712 Constrangimentos com
7 Dificuldades sentidas o fornecimento

7.2 Escola

Défice de formacao
7.3 LY
dos profissionais

De seguida sdo detalhadas cada uma das areas encontradas, com as respetivas categorias
e subcategorias, quando existentes e a discussdo dos resultados encontrados. No
decorrer da presente andlise serdo apresentados excertos de algumas das unidades de
registo codificadas no sistema de categorias. A totalidade das unidades de registo
codificadas no sistema de categorias sdo apresentadas em apéndice devido a sua

extensdo (Apéndice V).

1. CONHECIMENTO SOBRE A DOENCA

No que diz respeito a area tematica Conhecimento sobre a doenca emergiram as
categorias: Diagnostico; Tipo de doenca; Sinais organicos; Fontes de informacédo. Ao
nivel do diagnostico foram identificadas as subcategorias: Realizacdo de exames e
Apoio no diagnéstico. No Tipo de doencga surgiram as subcategorias: Genética e
Patologia crénica/ incuravel. Por seu turno, os Sinais organicos identificados pelos
participantes foram: Multissistémicos; Pulmonares; Gastrointestinais. Finalmente, as
Fontes de informacao referidas foram: Profissionais de saude; Pais de criancas com
FQ; Leitura/ internet (Tabela 5).

Tabela 5. Categorias e subcategorias obtidas para a area - conhecimento sobre a doenca

AREA TEMATICA CATEGORIA SUBCATEGORIA
11 Diagnéstico 111 Realﬁzagéo _de exames
) 1.1.2 Apoio no diagnostico
. 1.2.1 Genética
e Tipo de Doenga 1.2.2 Patologia Cronica / Incuravel
1 Conhecimento sobre 1.3.1 Multissistémicos
a doenga 1.3 Sinais organicos 1.3.2 Pulmonares
1.33 Gastrointestinais
1.4.1 Profissionais de salde
1.4 Fontes de informacéo 1.4.2 Pais de criangas com FQ
1.4.3 Leitura / Internet
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Relativamente ao diagnostico, todas as mées referenciaram a realizacdo de exames,
nomeadamente a prova de suor, muitas vezes durante a instalagdo de sinais como a

tosse:
- “(...) prova do suor foi feita no Instituto Ricardo Jorge” (E1).
Ou ainda no decurso da instalacdo de quadros clinicos persistentes:

- “Desde os dois anos comegamos a notar que ele tinha muita tosse e expetoracao e
achamos que ndo era normal, levavamos ao pediatra e ele dava medicacdo para nao

tossir, ... isto foi durante 3 anos ... fez entdo o teste do suor e deu positivo (...)” (E3).

- “(...) ela com 8 meses fez uma pneumonia ... fazia antibiotico em cima de antibiotico

e ndo melhorava ... [até que] a prova do suor foi positiva (...)” (E2).
Em algumas situacdes o teste genético foi também referenciado,

- “O diagnéstico nao foi realizado através da prova do suor (...) foram feitas analises

no Instituto Ricardo Jorge” (E5).

O teste do suor era até relativamente pouco tempo (inicio da década de 80) o Unico meio
de diagndstico da FQ em Portugal. Neste momento, assenta ainda em mais trés pilares,
nomeadamente, a sintomatologia, a histéria familiar e o rastreio neonatal positivo,
baseando-se este Gltimo na medicdo dos niveis do tripsinogénio imunorreativo. Ainda
assim o teste do suor mantém-se como o goldstandard para a detecdo da FQ (Almeida
[etal.], 2016).

O diagnostico correto da FQ é tdo importante quanto a sua precocidade (Almeida [et
al.], 2016), uma vez que para além de permitir o inicio do tratamento pode diminuir os
sentimentos de angustia dos pais e familiares associados ao tempo de espera do mesmo
(Chudleigh [et al.], 2016).

A necessidade de apoio na fase de diagnostico, foi referida por duas maes:

- “(...) acho que faz falta apoio as familias, eu na altura com trés filhos e um deles
doente, sinceramente, fiquei (...) entrei em parafuso! (...) depois fui organizando (...) Se

calhar devia haver apoio a isso (...) " (E5),

- “(...) depois de nos ser dito o diagnostico sentimos que ndo existe uma rede de apoio

(..)” (E8).

80



As dificuldades sentidas que se traduzem com elevado impacto nos momentos que

antecedem o diagnostico, também se observam no discurso dos familiares:

- “(...) foram momentos muitos dificeis aqueles em que aguarddavamos o diagnostico...
tivemos que passar pela desconfianca de todos, desde a familia aos profissionais ...~
(E8).

Tal como, a frustracdo associada ao periodo pds diagnostico:
- “Hoje olho para tras e pergunto porque ndo diagnosticaram mais cedo?” (E8).

Do exposto ressalta a importancia de uma rede de suporte pés-diagndstico e obviamente
uma complementariedade com o servigo hospitalar, aliado ao tipo de comunicacdo dos
profissionais de saude que se reveste de grande importancia para diminuir a carga
estigmatizante associada a doenca (Chudleigh [et al.], 2016; Jessup [et al.]; 2016,
Quittner [et al.], 2016).

A gestdo de expectativas que inicialmente é feita exclusivamente pelos pais ou
familiares sera depois partilhada pelo adolescente, pelo que é importante que estas
familias tenham um suporte adequado ao longo de todo o processo, reforcado por
intervencdes no domicilio para prevenir e controlar sintomas ou diminuir a
probabilidade de infecdes, mas também pela criagdo de redes de suporte social e
contacto com outros pais em situagdes similares ou proximas (Smyth [et al.], 2017;
Tointon e Hunt, 2016).

Os resultados associados ao conhecimento parental sobre o tipo de doenca permitem a
sua diferenciagdo em conhecimento sobre a componente genética e sobre as

caracteristicas da patologia nomeadamente o seu carater cronico e incuravel.

Em sete casos, as médes conheciam a mutacao associada a doenca do seu filho(a), tendo
sido encontrados 5 casos DF508 e 2 casos N1303K:

- “E a Delta 508" (E1).
- “(...) é uma doenga genética, é a N1303K” (E5).
Apenas um caso néo tinha conhecimento da mutagé&o:

- [ndo sabe qual € a mutacao] “(...) ndo tenho a certeza se fez o teste genético ou ndo”’
(E2).
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A informac&o genética € um dos aspetos mais valorizados pelos familiares, uma vez que
permite compreender a génese da doenca e compreender o papel dos genes nas suas
manifestacdes clinicas (Edwards [et al.], 2018). Para além disso, o conhecimento sobre
0s aspetos genéticos da doenca, nomeadamente o tipo de mutages, permite nos dias de

hoje adequar os tratamentos, tornando-os mais eficazes.

O conhecimento sobre as caracteristicas da patologia, como o seu carater cronico e

incuravel, foi explicitado por cinco maes:
- “E uma doen¢a crénica muito grave, é uma doenca rara” (E6),

- “De momento ainda ndo existe uma cura efetiva (...) o tratamento é para toda a vida
(...) continuamos a espera que nos sejam dadas as mesmas oportunidades de
medicamentos que ja existem noutros paises (...) tentamos motivar o P. na esperanca
dacura(...)” (E8).

O conhecimento apropriado acerca das caracteristicas da FQ é de extrema importancia
na gestdo de expectativas dos pais e familiares enquanto a crianca ainda ndo se apercebe

da dimenséo do seu problema (Nicolais [et al.], 2018).

Foram encontradas varias referéncias das maes ao conhecimento e identificacdo dos

sinais organicos, nomeadamente os multissistémicos:

- “Afeta os 6rgdos todos (...) o rim estava ja um bocadinho fibrético (...) o coracéo
pode ficar mais cansado (...) 0s pulm@es s&o os 6rgados mais afetados (...) o intestino é

afetado e tém muitas vezes fezes gordurosas” (E2),
- “(...) ¢ uma doenca multissistémica, que implica muitas coisas (...)” (E5).

A atencdo prestada as manifestaces clinicas da FQ é importante ao longo de todo o
processo da doenca, embora se revista de diferentes caracteristicas, conforme a fase da
doenca (Chudleigh [et al.], 2016; Tluczek [et al.], 2019). Inicialmente, a atencdo
prestada aos sintomas é importante na medida em que pode permitir um diagnéstico
mais precoce. Por vezes é o alerta constante dado pelos pais que acelera o processo de
diagndstico, principalmente nos casos em que este é mais tardio. Como as
manifestacbes da doenga nem sempre sdo claras, bem como a sua gravidade, que é
variavel, é importante que inicialmente decorra um estudo apropriado e 0s pais sejam

informados sobre as caracteristicas da patologia, esclarecidos sobre as manifestacfes
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presentes e preparados para as que podem ocorrer no futuro (Naehrig [et al.], 2017).
Quando o diagnostico j& € conhecido as manifestacfes clinicas sdo importantes para o
controlo da doenca, nomeadamente ao nivel do tratamento e definicdo da rotina da

crianca.

Neste estudo as manifestacdes identificadas pelos familiares foram multissistémicas,
isto €, quando afetam vérios sistemas do corpo, nomeadamente os pulmdes, figado,
sistema gastrointestinal, com insuficiéncia pancreatica (Sabharwal, 2016). As
manifestaces da doenca condicionam uma grande parte da vida da crianca e do
adolescente, limitando as suas saidas, frequéncia na escola, participacdo em atividades
no exterior e outras (Naehrig [et al.], 2017). Implicam uma grande capacidade da gestao
da medicacdo e adesdo terapéutica por parte dos pais, familiares e mais tarde da propria

crianca/ adolescente (Sabharwal, 2016).
Os sinais pulmonares, em particular, foram reportados por sete mées:

- “No caso dela, por mais expetoragdo que ela liberte o préprio sistema dela faz com

que ela tenha sempre expetora¢do em demasia” (E1),
- (...) o pulméo é o 6rgao mais afetado (...)” (E4),

As mdes referiram também com bastante frequéncia as manifestacdes pulmonares, que
sdo responsaveis pela maior morbimortalidade dos pacientes (Picon [et al.], 2010). As
referéncias dos familiares a expetoracdo muito presente e abundante sdo corroboradas
pela literatura. A acumulacdo de muco nas vias aéreas inferiores é uma das
caracteristicas-chave da fisiopatogenia da doenca pulmonar, bem como infecdes
bacterianas (Picon [et al.], 2010); estas infe¢cbes conduzem frequentemente a
internamentos com necessidade de antibioterapia e afetam as rotinas familiares e
limitam a capacidade de participacdo da crianca ou adolescente com FQ em atividades
no exterior ou convivio com 0s amigos, 0 que leva a sentimentos de tristeza, exclusao e
baixa auto-estima (Quittner [et al.], 2016).

Por fim, os sinais especificamente gastrointestinais foram referenciados por seis maes:
- “O intestino é afetado e tém muitas vezes fezes gordurosas” (E2),
- “Deitava tudo fora e as fezes eram esponjosas e com gordura” (E3),

- “Neste caso a L. afetou logo os intestinos (...) e afeta o pancreas” (E6),
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Nas manifestaces gastrointestinais destaca-se a insuficiéncia pancredtica exocrina
(IPE) como a complicacéo gastrointestinal mais comum na FQ (85%-90% dos doentes
com FQ apresenta IPE) (Kirk e Milnes, 2016; Sabharwal, 2016). Esta é a causa mais
importante para a ma nutricdo na FQ e uma das grandes preocupacfes dos familiares
destes doentes, que devem consumir gorduras em maior quantidade para compensar as
necessidades energéticas, bem como alimentos ricos em hidratos de carbono,
complementados com proteinas. A gordura € mal absorvida e eliminada pelas fezes,
tornando-as “gordurosas”, tal como referem os familiares (Kirk e Milnes, 2016;
Sabharwal, 2016).

As fontes de informacéo diversificadas sdo importantes para o conhecimento da doenca,
nomeadamente as referidas pelos familiares das criancas com FQ que enfatizaram as
informagdes provenientes dos profissionais de saude. Todas as mées identificaram os

técnicos do centro de referéncia:

- “os conhecimentos sobre a doenga foram obtidos através da enfermeira que temos, a

Enfd C.ea Dr2T.” [técnicas do CMIN] (E2),

- “os conhecimentos sobre a doenca foram obtidos através da Dr® T., e a Enf2 C.”
[técnicas do CMIN] (E4),

- “a equipa do hospital [Centros de Referéncia em FQ] e também do domicilio [técnicos
prestadores de cuidados de RR]” (E8).

Para as médes do doente com FQ, a compreensdo das implicacGes da doenca € vital para
a sua relacdo com os servicos de salde e as equipas de profissionais que o0s
acompanham, influenciando desta forma a saude do seu familiar (Jessup [et al.], 2016).
Grande parte dos cuidados a crianga ou adolescente com FQ ocorre em casa e Sao
essenciais para o seu bem-estar e sobrevivéncia a longo prazo, pelo que uma boa
comunicacdo com os profissionais de saude, com passagem de competéncias €
fundamental (Jessup [et al.], 2016; Nicolais [et al.], 2018). As fontes de informacao
associadas com os servicos de saude e com as equipas de cuidados médicos e de
enfermagem assumem grande relevo, como referem os pais no seu discurso. Estes

profissionais sdo frequentemente a primeira linha de informacdo e o veiculo das
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expectativas dos pais a curto, médio e longo prazo (Jessup [et al.], 2016; Nicolais [et
al.], 2018).

Duas mdes de criangas com FQ também referenciaram a informacdo obtida através de

outros pais, como tendo grande relevancia:

- “Muita da informacédo fui obter pela experiéncia de outros pais (...) o falar com
outros pais e a experiéncia de outros pais tem-nos ajudado muito, as vezes ndo € s no
corpo clinico que vamos buscar muita informacdo, mas também na experiéncia de

outros pais que tém meninos com FQ” (E4),

- “(...) a partilha de informag&o com outros pais serve muito para nao nos sentirmos
sOs com este problema e de certa forma conseguirmos encontrar coragem, forga (...)”
(ES).

A partilha de informacdo com outros pais permite nao sé aquisicdo de conhecimento e
formas de lidar com a doenca, como também partilhar estratégias e procedimentos na
gestdo da medicagdo, gestdo emocional e comportamental ou simplesmente “aliviar” a
sobrecarga causada pelos cuidados constantes ao familiar, frequentemente filho/filha,
construindo uma ligagdo com alguém que passa por uma situacao similar (Fixter [et al.],
2017; Quittner [et al.], 2016).

A obtencdo de informacao sobre a doenca obtida pela leitura/ internet foi referida por

guatro maes:

X3 . ro. 4 . .
- “(...) no inicio para nos era tudo novidade, (...) claro a gente comegou a pesquisar

na Net” (E4),
- “eu sou uma pessoa que também leio muito e pesquiso muito” (E5),

- “(...) creio que é muito importante estarmos atentos ao que se vai passando pelo

mundo e assim recolher toda a informag¢ao possivel” (E8).

As pesquisas feitas na internet pelos pais ou familiares de doentes com criangas ou
adolescentes com FQ prende-se numa grande parte com a gestdo dos tratamentos;
segue-se a procura por foruns que permitam partilha de sentimentos sobre a situagédo
experienciada, equipas de cuidados médicos, apoios econdmicos e gestdo da frequéncia
na escola (Kirk e Milnes, 2016; Strekalova, 2016).
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Jé& as pesquisas feitas pelos adolescentes sdo principalmente em areas como “viver com
a fibrose quistica”, relacionamentos interpessoais, expressao de sentimentos negativos e

gestdo de tratamento (Kirk e Milnes, 2016; Strekalova, 2016).

Para Strekalova (2016) a criacdo de uma rede de suporte social informal na internet
apresenta grandes vantagens para ajudar os pais/familiares a lidar com a doenga, bem
como os seus filhos, para que eles proprios consigam atribuir significado as
experiéncias vivenciadas e sintam que existem outras pessoas que passam por situacdes
similares, diminuindo os sentimentos de raiva e frustracdo pelo sentido de pertenca a

um grupo.

2. PERCECAO ACERCA DO TRATAMENTO

Quanto a éarea Percecdo acerca do tratamento (Tabela 6) foram identificadas as
categorias: Farmacologico, Nao farmacoldgico e Preventivo. Nao foram observadas

subcategorias na percecao acerca do tratamento farmacol6gico ou preventivo.

Ao nivel do tratamento ndo farmacologico foram identificadas as subcategorias

referentes a Reabilitacdo Respiratoria, Exercicio fisico e Alimentacao.

Tabela 6. Categorias e subcategorias obtidas para a area de percecdo acerca do tratamento

AREA TEMATICA CATEGORIA SUBCATEGORIA

2.1 Farmacoldgico

221 Reabilitacdo Respiratdria

Percegdo acerca do 2.2 Né&o farmacoldgico 2.2.2 Exercicio Fisico

tratamento 223 Alimentacéo

2.3 Preventivo

O tratamento farmacologico foi referido por todas as maes, o que reforca a sua
importancia no processo da doenca, nomeadamente antibidticos, mucoliticos, enzimas

pancreaticas, vitaminas, protetores hepaticos e gastricos:
- “faz medicagdo pancredtica, (...) vitaminas, (...) medicagdo inalatéria (E2),

- “(...) em comprimidos, desde as enzimas pancreaticas as vitaminas, aos protetores do
figado e do estdbmago (...) as nebulizagBes quer de antibidticos, quer as que permitem
que as secrecdes saiam melhor, séo feitas diariamente e varias vezes ao dia (...) ja fez

trés vezes antibioticos [EV] em casa” (ES).
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O tratamento farmacoldgico é vital para melhorar a qualidade de vida dos doentes e
prolongar a sua sobrevivéncia, controlando as manifestaces da doenca (Naehrig [et al.],
2017; Quittner [et al.], 2016; Rueegg [et al.], 2016). Além disso, como sugerem, quando
na transicdo para a adolescéncia € importante que exista uma informacdo clara ao
doente das caracteristicas da sua FQ, pois isso aumenta a probabilidade de uma boa
adesdo terapéutica (Faint [et al.], 2017).

A reabilitacdo respiratéria foi referenciada nos tratamentos ndo farmacoldgicos,
abordada por seis maes que a consideraram importante, nomeadamente por permitir

libertar as secrecdes de forma mais facil:

- “(...) foi-nos dito que a cinesiterapia também é muito importante e por isso estamos a
fazer, (...), tem-se sentido muito melhor e desde que comecou esse tratamento é
totalmente diferente (...) ” (E2),

- “(...) tem de fazer varias nebuliza¢des para as secrecfes sairem com mais facilidade e
ndo apanhar pneumonias, nem apanhar varias bactérias (...) sei que ela deita ca para

fora tudo quando faz [cinesiterapia] ” (E6),

- “(...) dado que de momento ainda n&o existe uma cura cem por cento eficaz, e mesmo
a medicacao mais eficaz ainda nédo esta disponivel, o que nos resta € efetuar uma boa

higiene pulmonar através da cinesiterapia” (E8).

Os programas de reabilitacdo respiratéria, nomeadamente a cinesiterapia tendem a ser
positivos para melhorar a funcdo respiratéria do doente com FQ e, pese embora a sua
eficacia dependa das caracteristicas do doente, sdo de todo essenciais para vencer
etapas, superar desafios e obstaculos (Burtin e Hebestreit, 2015). Estes programas
devem ser enquadrados nas rotinas da familia e preferencialmente desenvolvidos em
casa, uma vez que é ai que parecem demonstrar mais eficacia (Burtin e Hebestreit,
2015).

Neste estudo, os participantes foram capazes de identificar a reabilitacdo respiratoria
como elemento fulcral no tratamento, revelando que estas méaes tém presente que a RR
esta diretamente implicada com a sobrevivéncia, independéncia e longevidade dos seus
filhos.
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E consensualmente aceite que a RR tem importantes e evidentes implicacdes no
prognostico da doenga e sobrevivéncia com qualidade, permitindo atenuar o declinio da
funcdo pulmonar, melhorar o desempenho cardiovascular, aumentar a capacidade

funcional e a clearance das secrecGes das vias aéreas (Castro e Firmida, 2011).

A RR coloca ao dispor do utente uma pandplia de intervencdes e estratégias, visando
contribuir para a capacitagdo nas atividades de vida, na independéncia no auto-cuidado

e adaptacdo as limitagdes e incapacidades impostas pela doenca.

Actualmente, a RR na FQ é uma combinacdo de aerossoloterapia, técnicas de
desobstrucdo das vias aéreas, actividade fisica e educacdo continua sobre a patologia e o
respectivo tratamento. Daqui resultam multiplas estratégias associadas a utilizagdo de
técnicas manuais de RR; ventilacdo ndo invasiva (VNI); ortdteses ventilatérias e

actividade fisica.

O recurso a tecnicas manuais, como as referentes & reabilitacdo respiratoria
convencional (RRC), Drenagem autogénica e Ciclo Ativo de Técnicas Respiratorias
(CATR), resulta em beneficios a curto prazo, podendo ser incrementada a sua
efetividade, sobretudo quando associadas a métodos auxiliares de limpeza das vias
aéreas como a Oscilacdo de alta frequéncia do térax (High-frequency Chest Wall
oscillation - HFCWO -).

A RRC inclui trés técnicas designadas como passivas: Percussdo (P), Vibracdo (V) e

Drenagem Postural (DP).

Por seu turno, as técnicas ativas compreendem entre outras, o ciclo ativo das técnicas
respiratérias (CATR) e drenagem autogénica, com ou sem ajuda de produtos de apoio,
como por exemplo dispositivos de pressdo positiva expiratoria, pressdo positiva

oscilatoria e compressdo toracica de alta frequéncia.

No que concerne ao CATR, este comporta o Controlo Respiratorio, Exercicios de
Expansdo toracica e Tecnicas de Expiracdo Forcada, podendo ser combinados com
posicionamentos assistidos pela gravidade, estando fortemente recomendada na
patologia em apreco (Papadopoulou, 2007). Cumulativamente foi ainda referido como

um método de desobstrucdo das vias aéreas mais efectivo que a Oscilacdo de alta
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frequéncia do térax (HFCWO) em criangas com FQ, durante uma exacerbacéo infeciosa
(Phillips, [et al.], 2004).

Mcllwaine [et al.] (2010) no que se refere a Drenagem autogénica, indiciam que esta

técnica é tao eficaz como a Drenagem Postural.

Sobre a ventilagdo néo invasiva (VNI), Varekojis [et al.] (2003) apontam a Ventilagdo
Intrapulmonar Percussiva como uma estratégia a ponderar no incremento da libertacéo

de secrec¢des brénquicas.

No campo das ortdteses respiratorias, a PEP mask®, o sistema de PEP Pari®, Baby PEP
e Buble PEP (ou similares) sdo exemplos de dispositivos de pressdo positiva expiratoria.
O Flutter®, Acapella®, RC Cornet® (ou similares) sdo dispositivos de presséo positiva

oscilatéria. Importa referir que todos estes sugerem serem bastante efetivos.

N&do obstante, a revisdo bibliografica indica-nos que os mecanismos de LVA sdo
recomendados a todas as pessoas com FQ, para mobilizacdo das secre¢des, manutencao
da funcdo respiratoria e melhoria da qualidade de vida, e em geral, ndo se verificou que
um mecanismo ou técnica de LVA seja mais eficaz que outro. Porém, individualmente
poder-se-a verificar um mecanismo ou técnica com uma eficacia superior, quando
comparado a outros, pelo que a sua indicacdo devera ser baseada em fatores individuais,
tais como a idade, a gravidade da doenca, a preferéncia da pessoa e a eficacia
observada, através de avaliacGes objetivas, como a funcdo respiratoria, e subjetivas,

como a apreciacao da pessoa.

A intervencdo do EEER é fundamental, no acompanhamento e orientacdo de varios
exercicios de RFR, na gestdo da dispneia, tosse e esforco. Voltam-se a destacar
exercicios de controlo de respiracdo, mecanismos de LVA, exercicios de expansdo
pulmonar, de conservacdo de energia e relaxamento, que promovem o controlo da

ansiedade, inerente a dispneia.

O exercicio fisico é encarado pelas maes com alguma ambivaléncia, com algumas a

referirem preocupacao:

- “(...) na primaria ela ndo conseguia (...) Desde que entrou para o ciclo tinhamos o

problema do aparelho de oxigénio portanto ela pouco ou nada fazia, este ano, entrou
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para o 72 ano e tem educacao fisica as quintas, tem 45 minutos e este ano conseguimos

arranjar um professor para estar sé com ela , este € o Unico exercicio que ela faz” (E1),

- “(...) na nossa zona ndo temos natag¢do, temos piscina municipal mas esta fechada
(...) para ela fazer os exercicios de natagdo como a doutora me disse, ela tinha que se
deslocar quase a 35 a 40Km para outro concelho (...) temos aqui a possibilidade de

umas aulas de ballet” (E2).
Por outro lado, outras mées apontam a mais-valia da préatica do desporto:
- “(...) ele nunca foi internado porque ele todos os dias faz desporto” (E3),

- “ela faz piscina porque o exercicio fisico ajuda imenso, neste momento a B. consegue
conciliar a piscina com a escola e a cinesiterapia (...) faz também trampolim em casa
(...) na escola e nas aulas de educacéo fisica (...) faz tudo o que os colegas fazem, mas

ao ritmo dela” (E4),

- “(...) desporto, que acaba por ser tratamento (...) ele fazia futsal, agora desistiu do

Futsal, cansou-se (...) estamos a ver ” (E5).

A atividade fisica é de extrema importancia no tratamento da FQ, principalmente
qguando associada com outras técnicas de fisioterapia (Marques, 2017; Torres, 2018). A
sensibilizagdo para a importancia da prética de exercicio fisico tem-se revelado um bom
preditor da sua prética, levada a cabo pelo doente e estimulada pelos seus familiares
(Moola [et al.], 2017).

Seis mées revelaram preocupacdo com a ingestdo calérica, nomeadamente no aumento

do aporte de gorduras devido ao baixo ganho de peso:

- “(...) sei que apesar de tudo aquilo que ela come é uma crianga que nunca vai

engordar aquilo que nos esperamos” (EL),

- “Procuramos que seja uma dieta o mais calorica possivel (...) eles necessitam de

ganhar peso” (E5),

- “(...) estarmos atentos ao peso e gerir a alimentacdo em funcédo disso é muito
importante, na pratica € quase quanto mais, melhor! (..) ndo nos preocupa a

obesidade, mas sim a dificuldade em aumentar de peso (...)” (E8).
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Para Filigno [et al.] (2017) a otimizagdo do aporte de nutrientes para promover o
crescimento das criangas e adolescentes com FQ, principalmente ao nivel da ingestéo de
gordura e proteinas deve ser encarado como um objetivo chave. Os aspetos
comportamentais sdo também relevantes, uma vez que se torna dificil para os pais
adequar este tipo de dieta, principalmente em criangas mais pequenas (Filigno [et al.],
2017; Salvatore, Buzzetti e Mastella, 2017). Nesse sentido é importante que 0s pais ou
cuidadores da crianca ou adolescente com FQ tenham apoio dos servicos de salde para

adequarem as suas estratégias as necessidades alimentares do seu filho(a).

Ao nivel do tratamento preventivo todas as mées revelaram uma grande consciéncia da
necessidade de prevencdo ao nivel da utilizacdo de méascara facial, cuidados a ter na
exposicdo a temperaturas baixas, minimizar as idas ao hospital, administracdo de

vacinas e outros cuidados importantes para reduzir o risco de infecdo:

-7 (...) tive ainda de ir a escola pedir para que nos dias em que estivesse frio ela ndo
fosse para o recreio (...) (E2),

- “(...) faz os tratamentos numa cabine (...) neste momento a terapeuta que estd com
ela tem sempre todos os cuidados para que se algum doente tiver alguma coisa que

possa transmitir & B., ndo cruzar com a B. (...)” (E4),

- “(...) prevenir é mesmo o melhor remédio (...) qualquer coisa que ele apanhe,
qualquer infecdo pode ser catastrofico, (...) dai que seja importante o uso da mascara,
o desinfetar as maos, o evitar o contacto com muitas pessoas em periodos de gripe, isso
e a vacinacgdo € tdo importante como a medicacdo, tudo junto é que é o tratamento”
(E8).

A aposta na prevencdo € sem duvida um dos principais pilares do processo de
tratamento da FQ. O elevado grau de suscetibilidades destes doentes a infecdes faz com
que seja necessario introduzir um conjunto de medidas preventivas para as evitar e
assim contribuir para a melhoria da sua sobrevivéncia e qualidade de vida. Nesse
sentido, a utilizacdo de dispositivos como mascaras aquando da deslocacdo ao hospital
ou a locais de grande afluéncia é de grande importancia (Salvatore, Buzzetti e Mastella,
2017). Evitar locais com grande concentracdo de pessoas e baixas temperaturas, permite
reduzir o risco de infecdo, bem como, a vacinacdo e ainda otimizar o aporte de

nutrientes (Salvatore, Buzzetti e Mastella, 2017). Contudo, se estas medidas reduzem o
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risco de infecdo e permitem aumentar a sobrevivéncia, ¢ também verdade que limitam a
vida do doente com FQ, reduzindo muitas vezes as suas interacfes a um nucleo muito
restrito de pessoas, fazendo-o sentir diferente (Pop-Jordanova e Demerdzieva, 2016). Os
tratamentos farmacologicos e nao farmacologicos, bem como as medidas preventivas
absorvem uma grande parte da rotina familiar, libertando pouco espago para atividades
prazerosas, que devem estar incluidas, sempre que clinicamente possivel (Pop-

Jordanova e Demerdzieva, 2016).

3. CONTINUIDADE DE CUIDADOS

Quanto a area continuidade de cuidados (Tabela 7) foram identificadas as categorias:
Centro de saude (com as subcategorias acompanhamento do médico de familia e
acompanhamento de enfermagem); Domicilio; Associacdo; Apoio técnico e Apoio de

urgéncia (com as subcategorias contacto via telefone e servico de urgéncia).

Tabela 7. Categorias e subcategorias obtidas para a area de continuidade de cuidados

AREA TEMATICA CATEGORIA SUBCATEGORIA
. 3.1.1  Acompanhamento do médico de familia
EEY  Centro de Sadde 3.1.2 Acompanhamento de enfermagem
3.2 Domicilio
& Continuidade de Cuidados 3.3 Associacgéo
3.4  Apoio técnico
35 Apoio de urgéncia 35.1 Contz_icto via tel?fope
3.5.2 Servico de Urgéncia

A continuidade de cuidados assegurada pelo centro de salde ao nivel do
acompanhamento do médico de familia foi referenciada por sete maes, particularmente
ao nivel da desarticulacdo entre os servicos e da necessidade de cumprimento de

burocracias:

- “(...) é ele que me passa as credenciais para o Hospital de Santa Marta.... Ele sabe
que a C. esté a espera de transplante pulmonar, (...) 0 médico do Centro de Salude tem
la o processo dela (...) [mas] julgo que ndo trocam informacédo [entre o Centro de
referéncia e o Centro de Saude], precisou de uma cama ortopédica (...) o Centro de

Salde nunca se envolveu para ajudar nestes aspetos” (E1),
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- “(...) entretanto passou-me 0s exames e tive de ir a minha médica de familia para os
passar pela caixa...demorou trés meses para me passarem (...) recusou-se a passar
exames, recusou o teste de suor e atrasou o diagnostico em 3 meses (...), foi o pediatra
[do hospital da area de residéncia] que me informou desta equipa [ECCI] no domicilio
[dando como exemplo de falta de articulacéo entre o Centro de Referéncia e o Centro de
Satde]” (E3),

- “(...) s0 vamos la para ir buscar o Pl para a cinesiterapia..., portanto o médico de
familia se a viu uma vez é muito (...) cheguei a ir ao Centro de Saude pedir baixa
porque estava a prestar acompanhamento a B. e o médico nao sabia o que era a FQ”
(E4),

Pelas caracteristicas inerentes a essas patologias 0s pais de criangas com FQ ou outra
doenca crénica tém mais necessidade de recorrer aos servicos de salde que outras
familias, pelo que sentem de forma mais evidente a necessidade de articulagdo entre 0s
varios servigos (Everhart [et al.], 2019; Lechtzin [et al.], 2017). Nesse sentido é mais
comum que tenham a percecdo de desarticulacdo entre os servicos, fomentada pela
necessidade de agir com celeridade para dar resposta em tempo util as necessidades de
salde do seu filho (Everhart [et al.]; 2019, Lechtzin [et al.], 2017). O centro de salde,
pelo seu papel aglutinador e de intervencdo ao nivel dos cuidados de salde primarios
ndo esta preparado para disponibilizar recursos para tratamentos especificos para
doencas como a FQ. Porém, nestes casos seria minimimente prudente que a assisténcia
médica desempenhasse um papel de acompanhamento e vigilancia em maior
proximidade, além da prescricdo dos tratamentos necessarios. Estamos certos que a
intervencdo articulada ao nivel dos cuidados de saude primarios, pode desempenhar um
papel importante, mormente ao nivel de um seguimento de maior proximidade a estes
doentes, nomeadamente na prevencdo do efeito da sobrecarga da doenca na familia,
com disponibilizacdo de informacdo, alocacéo de recursos ao domicilio e intervencao ao
nivel dos cuidados de saude mental (DGS, 2015b).

A continuidade de cuidados disponibilizada pelo centro de saldde, por via do
acompanhamento de enfermagem, foi abordada por sete mées. No entanto, ndo foi
identificada nenhuma oferta por parte do centro de salde destes cuidados no domicilio.

N&o obstante, duas mées salientaram que a reabilitacdo respiratoria é efetuada por
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EEER. Sendo que, em apenas um caso foi referido a realizacdo de RR no domicilio por
uma equipa da RNCCI:

- “(...) fui falar com a enfermeira para marcar a vacina e a enfermeira ainda nao

estava dentro do assunto (...) ndo temos visitas do centro de saude” (E2),

- “(...) equipa de ECCI [a Reabilitacdo Respiratdria é efetuada no domicilio por EEER
da ECCI]” (E3),

- “Quando a B. nasceu foram ver em que condic¢des estavamos, mas ndo tem nada a ver
com a FQ, pronto, é relativamente ao protocolo deles que tém quando nascem (...) Nao.
[referindo-se a disponibilizacdo pelo Centro de Salde de apoio de enfermagem no
domicilio]” (E7).

Em paralelo todas as maes reforcaram a importancia da continuidade dos cuidados no

domicilio, referindo que isso quase nunca acontece:

- “(...) foi combinado entre os médicos do Porto e os médicos daqui da Régua, para

eles poderem vir ver a casa e ver se tinha as condi¢ées “(E1),

- “(...) na altura em que a Associacdo implementou um programa de assisténcia

domiciliaria em que o R. esta inserido, veio cad o Dr H., e a fisioterapeuta da altura
(E5),

- “[sobre acompanhamento/ visita domicilidria da equipa hospitalar] tivemos
recentemente uma visita da equipa do CMIN (médica e enfermeira) para avaliacdo das
condicoes de tratamento em casa (...) ao longo destes catorze anos nunca houve
articulacéo entre os técnicos que executam a cinesiterapia [no domicilio] e o hospital”
(E8).

Duas mdes que tiveram apoio mais efetivo no domicilio realcaram o papel da ANFQ:

“(..) acho que a Associacdo tem tido um papel muito importante no apoio ao
domicilio” (E4),
“(...) tem ca em casa a fisioterapeuta do plano da Associacdo, uma vez por semana,

pela Associagédo ” (E5).

Os cuidados de RR sdo fundamentais na abordagem ao tratamento da FQ. Pela

especificidade da FQ, a intervencdo no domicilio assume um papel de grande relevancia
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(Tointon e Hunt, 2016). A intervencdo no domicilio permite ndo sé a continuidade dos
tratamentos, como também transportar as acfes para o contexto, empoderando o0s pais
ou outros cuidadores nos cuidados do seu filho ou familiar. Deste modo é possivel
melhorar a qualidade de vida do doente com FQ, diminuindo a ansiedade associada aos
tratamentos (Lechtzin [et al.], 2017).

Ao nivel do apoio técnico sete maes fizerem referéncia as empresas que prestam apoio,

com opinides ambivalentes de ambas as empresas:

- “ndo tém ido [Vital Air] ver os equipamentos (...) entrei em contacto com eles e
disseram que vinham mudar uma membrana, mas eles nunca mais vinham (...)

demoraram muito tempo” (E2),

- “(...) o Airflow é a Linde, o Ineb é a Praxair... agora temos um acompanhamento

excelente [Praxair] (E4),

- ”(...) 0 técnico da Linde, é muito certinho, vem dentro dos prazos que ele tem (...)
sobre o Ineb tive que Ihes ligar no final do ano passado porque o aparelho néo estava a
funcionar bem (...) e ao inicio quando ela comecgou a fazer ninguém me explicou isso

(...) a empresa é a Praxair” (E6),

O apoio técnico, tal como as demais questdes da intervencdo no domicilio faz ressaltar a
importancia de um acompanhamento de proximidade (Lechtzin [et al.], 2017; Smyth [et
al.], 2017), uma vez que no caso dos aparelhos utilizados no tratamento destes doentes,
sdo vitais para o controlo dos seus sintomas e desse modo para melhorar a sua qualidade

de vida.

Recorrer aos servicos de urgéncia é uma realidade muito préxima dos pais de criangas

ou adolescentes com FQ, quer seja através de contactos telefonicos ou presencialmente.

O contacto telefonico foi referido por sete mées, realcando a sua importancia, ndo s
pelo apoio no esclarecimento de davidas, como também porque estes doentes devem
evitar sempre que possivel a presenca nos servigcos de urgéncia, de modo a reduzir o
risco de contrair infegdes. No discurso das mées fica patente a grande disponibilidade
dos profissionais de satude em responder as solicitacdes dos pais, revelador de elevado
sentido de abnegagdo e compromisso voluntario para com esta causa. Porém, infere-se

também dos relatos, que as maes sentem falta de mais apoio. Reforcamos que a
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disponibilidade dos profissionais de salude para o apoio telefonico em horario fora do
expediente laboral é voluntaria e informal, subsistindo a ideia da necessidade de uma

intervencao de apoio integrada, estruturada e concertada.

- “(..)ligoaDrtT.ouaEnf C. (..), durante a noite ou fim de semana em principio

ndo iria chatear as pessoas (...) teria que me dirigir aqui a urgéncia” (E2),

- “(...) Nao tenho nenhum contacto! (...) Se surgir algo proximo da consulta pomos as
duvidas na consulta no Porto! (...) se, entretanto, Ndo tiver consulta, eventualmente

como tenho confianca na terapeuta, coloco as davidas a terapeuta” (E7).

- “(...) o apoio do hospital [Centro de Referéncia] é fundamental, mas continuamos sem
resposta para os problemas que podem surgir a qualquer hora do dia e da noite e as
urgéncias ndo sao de todo recomendaveis como uma primeira linha de opcéo (...) seria

muito bom se tivéssemos um contacto permanente para onde ligar” (ES).

Dadas as caracteristicas da FQ, as idas ao servico de urgéncia devem ser ponderadas,
pelo que a via de contacto telefonica € uma forma alternativa de contornar o problema.
Neste estudo, as mdes reforcaram a disponibilidade dos profissionais de saude no
atendimento telefonico para esclarecimento de davidas, salientando a importancia destes
profissionais de proximidade no tratamento do seu familiar. Devido & sobrecarga
relacionada com a presenca da FQ, os pais tendem a procurar elementos da sua
confianca para responder aos momentos de maior duvida ou ansiedade (Lechtzin [et al.],
2017; Smyth [et al.], 2017; Tointon e Hunt, 2016). Ndo obstante existir a possibilidade
do contato telefénico com os profissionais de salde, esta estratégia encontra-se sujeita a
atitude solicita e voluntariosa dos técnicos dos Centros de Referéncia, que como € obvio
ndo dispdem de condicdes laborais adaptadas a esta realidade. Assim, e face aos
resultados obtidos, é revelador a importancia deste tipo de ajuda e concomitantemente a

necessidade de consolidacdo desta importante estratégia de apoio na FQ.

A ida aos servicgos de urgéncia é evitada pelos pais, devido a experiéncias negativas ou
falta de confiangca nos profissionais de saude, preferindo contactar com o meédico de

referéncia:
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- “na Régua é impossivel porque ndo temos hospital (...) em Lamego, muito menos (...)
eu ja ndo vou as urgéncias de Vila Real porque ja ndo vale a pena (...) as minhas

experiéncias foram negativas” (E1),

- “no inicio que eu ia com a C. a urgéncia em Vila Real eles contactavam com o0s
médicos da C. no Porto para saberem a medicacdo (...) na nossa zona eles ndo sabem
lidar com a FQ, (...) nunca mais fui a Urgéncia (...) (E2),

- “jJa ndo vamos a um servico de urgéncia faz muitos anos, isto porque tivemos
experiéncias em que percebiamos nitidamente que os medicos ndo sabiam nada da
doenca e em vez de admitir ainda ficavam mais defensivos numa postura altiva como

que com receio que lhe perguntasse alguma coisa” (E8).

As relacdes de confianca entre os profissionais de saude e os pais sdo fundamentais no
processo de tratamento (Everhart [et al.], 2019; Lonabaugh [et al.], 2018). Neste estudo,
as maes manifestaram a preferéncia pelo profissional de referéncia ao invés de se
deslocarem a urgéncia, justificando com o facto de j& terem tido experiéncias negativas,

ser mais prejudicial para a crianca e pelo sentimento de confianca nestes profissionais.

4. PERCECAO SOBRE A REABILITAGCAO RESPIRATORIA

Relativamente a percecdo sobre a reabilitacdo respiratéria surgiram as categorias
positiva e negativa, respetivamente com as subcategorias importante, ajudas técnicas e
programa de RR no domicilio (positiva) e compatibilizar o tratamento com as rotinas
da crianca, deslocacbes, motivacdo e adesdo, oferta limitada de RR e burocracias

excessivas (negativa) (Tabela 8).

Tabela 8. Categorias e subcategorias obtidas para a area de percecdo sobre a reabilitacdo

respiratoria

AREA TEMATICA CATEGORIA SUBCATEGORIA
4.1.1 Importante
4.1 Positiva 4.1.2 Ajudas técnicas
4.1.3 Programa de RR no domicilio

Compatibilizar o tratamento

4 _P_erceNan sob_re - i com as rotinas da crianga
Reabilitagdo Respiratoria ~
42 Negati 4.2.2 Deslocagdes
’ €gativa 4.2.3 Motivacao e adesdo
4.2.4 Oferta limitada de RR
4.2.5 Burocracias excessivas
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A percecdo sobre a reabilitacdo respiratdria foi considerada positiva por todas as mées

no &mbito da sua importancia para a crianga com FQ:

- “(...) na nossa zona em que temos um enfermeiro ‘“habilitado” a fazer esse
tratamento, e tem-se sentido muito melhor e desde que comecou esse tratamento é

totalmente diferente (...) a expetoragdo assim liberta mais (...)" (E2),

“ele nunca foi internado porque ele vai limpando com os enfermeiros (...) vai

limpando o0 maximo, e vai-se aguentando assim (...)"” (E3),

- “(...) para nos sempre foi uma prioridade a cinesiterapia respiratoria, por isso desde
o diagndstico que iniciou logo, temos a certeza que o fato de estar com uma funcéo

pulmonar boa se deve a isso” (E8).

As ajudas técnicas sdo uma componente muito importante da reabilitacdo respiratéria,

referenciadas por todas as maes:

- “(...) tem um colete em casa, que faz de manhd e a noite (...) ajuda para que as
secregoes se desagarrem juntamente com o ventilan (...) temos varios aparelhos que
compramos para ela, o Aerobika e essas coisas assim, (...) e-flow, um 1-Neb, o Vest, o

Aerobika, o Shaker, tem a camara expansora, 2 BPAPs” (E1),

- “(...) aléem do aerobika tem os nebulizadores, o air flow rapid (...) faz também um

bocadinho de trampolim, o I-Neb para fazer o Promixin” (E4),
- “ela faz oxigénio durante a noite com o concentrador de O2” (EG6).

Todas as méaes concordam que a implementacdo dos programas de reabilitacdo
respiratéria no domicilio é mais vantajosa, devido a reducdo do risco de contagio,
conforto, aceitagdo do tratamento e maior descontragdo nos momentos em que a crianga

tem de expetorar:

- “(...) é uma equipa de cuidados continuados integrados que vem a casa (...) no
domicilio s6 comegou hd 2 anos (...) tem mais vantagens em casa (...) gostaria que
continuasse a fazer com a equipa de enfermeiros em casa (...) é muito mais pratico e

resulta melhor (E3),

- (...) o ideal era ser sempre no domicilio, e ndo ter que recorrer a clinica (...) quando

a B. quando fazia cinesioterapia num espaco onde tinha outras pessoas, nao
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expetorava, a B. tinha vergonha de expetorar (...) claro que em casa estd no espaco
dela, e entdo ai é muito melhor (...) esta a crescer, estd numa idade que tem vergonha,

e ndo e facil ” (E4).

- “(...) um dos beneficios de efetuar a cinesiterapia no domicilio além da prevencao de
infecdes, claro, tem a ver com o facto da crianga ficar mais a vontade e mais recetiva,
sobretudo porque Ihe custa menos, exige menos esfor¢co em deslocagdes e sente-se mais
confortavel e em seguranca em casa (...) a cinesiterapia neste tipo de doenca nem
deveria ser considerada noutro sitio que ndo no domicilio, € pena que ainda nao
existam estudos a comprovar os custos diretos e indiretos com todas as variaveis
negativas que se associam ao facto de uma crianca ter que fazer cinesioterapia numa
clinica ou num hospital, come¢ando logo pelo investimento em medicacdo que sobe

exponencialmente & medida que vao ficando cada vez mais infetados” (E8).

Os programas de RR constituem uma componente importante dos tratamentos néo
farmacoldgicos. Segundo indicagdes de Branco [et al.] (2012) na permeabilizacdo das
vias aéreas as técnicas mais indicadas sdo a drenagem postural, a drenagem autogénica e
as técnicas que utilizam pressao positiva na via aérea, como o flutter. Podem ainda ser
administrados aerossois com broncodilatadores antes das sessGes de tratamento e
mucoliticos para reduzir a viscosidade das secre¢cdes. Em caso de hipoxemia durante as
sessOes deve ser administrado oxigénio. Neste estudo, todas as maes concordaram que
os programas de RR devem ser preferencialmente conduzidos em contexto de domicilio,
0 que reduz o risco de infegdo e se traduz num maior conforto e descontragdo da crianca
ou adolescente durante o tratamento, sendo portanto um facilitador no processo de
libertacdo das secrecbes (Branco [et al.], 2012; Cardoso e Viana, 2011; Fontes, 2015).

Pelo lado negativo trés mées referiram a compatibilizacdo do tratamento com as rotinas

da crianca:

- “(...) vamos busca-la a escola vou com ela ao hospital e torno a vir po-la a escola,
mas nunca fez fisioterapia em casa (...) a C. demora 2H15 a ir e vir, trés vezes por

semana (...) perde muito na escola nos dias em que vai para a fisioterapia” (E1),

- “(...) porque depois chega a casa e tem que estudar” (E4),
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- “(...) todos 0s aspetos do tratamento, tudo junto, exige muito tempo e esforgo por
parte das criangas, conseguir fazer encaixar tudo nas 24 horas é por vezes uma missao

que parece impossivel (...)” (E8).

As deslocacdes foram mencionadas por duas maes, referindo-se ndo so a distancia,

como também ao facto de se tornar muito cansativo para as criangas:

- “(...) a C. faz e sempre fez no Hospital, ... primeiro na Régua, mas este fechou e

passamos para Lamego” (E1),

- “(...) eu na altura deslocava-me da nossa zona a 45 km daqui, trés vezes por semana
e para uma crian¢a era saturante (...) eu notava que para ela era muito mais cansativo
(...) desde que fomos transferidos para Montalegre, (...) a deslocag¢do ¢é muito
pequenina (...) noto que ela vai mais a vontade e liberta muito mais expetora¢do que

em Chaves [referindo-se a importancia atribuida as deslocacGes para efetuar RR]” (E2).

A motivacdo e adesdo aos tratamentos revelou-se uma preocupacgédo para quatro maes
que referem cansaco, desmotivacdo e alguma dificuldade em regular os

comportamentos das criangas/adolescentes:

- “(...) ela por vezes até diz: Mas porque € que eu tenho de ir? (...) nota-se que ja tem

cansaco de fazer aquilo (E2),

- “(...) a B. nem sempre colabora, temos periodos em que as coisas até vao fluindo
porque depois ela até leva um abando da Dré T. (...) as vezes acha que esta bem, e que
nao precisa e mesmo em casa as vezes temos que insistir para fazer o Aerobika, mas ela
responde ‘eu estou bem, ndo preciso! Eu sinto-me bem’, nés la vamos dizendo para ela

fazer um bocadinho de trampolim, e ela 14 vai dizendo, ‘mas eu sinto-me bem’ (E4).

A oferta limitada de RR foi mencionada por uma mée que refere inexisténcia de oferta

destes programas na sua area de residéncia:
- “(...) aqui na nossa zona ndo temos onde fazer cinesiterapia em lado nenhum” (E2).

As burocracias excessivas foram mencionadas por uma mae que se referiu as

burocracias necessarias para manter o programa de RR no domicilio:

- “(...) ele tinha que ir &s consultas de fisiatria s6 para dizer que ele tem de continuar

a tratar uma FQ (...) eles estdo sempre a dizer que os chefes ou ld quem manda nao
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deixam continuar sendo dizem que os objetivos deles ndo sao cumpridos (...) ndo sei
bem como isso funciona [referindo-se as dificuldades burocraticas em manter o
programa de RR no domicilio que € levado a cabo pela equipa de EEER da ECCI]”
(E3).

Compatibilizar os tratamentos de RR com a rotina da crianca e da familia é um desafio
exigente. As mdes inquiridas apontaram perdas na atividade escolar, esforgo,
ajustamento de horarios, entre outros, o que € corroborado pelos estudos de
Grossoehme, [et al.] (2014) e Damas, Amorim e Gomes (2008). A indisponibilidade de
tratamentos no domicilio, burocracias e limitagcdes na oferta de programas de RR leva a
que as familias tenham por vezes de realizar grandes deslocacGes 0 que aumenta o
cansaco das criangas e diminui a sua participacdo noutras atividades, corroborando o
que diz Cacador (2018). Por se tratarem de tratamentos demorados e repetitivos existe
uma maior probabilidade de saturacdo e cansaco, bem como da percecdo de que 0s
tratamentos podem ser interrompidos, caso ndo haja manifestagcéo de sintomas, algo que
foi referenciado neste estudo e é corroborado por outros estudos (Esteves, 2015;
Fernandes, 2016; Fontes, 2015). A regulacdo comportamental revela-se também um
desafio, pois as criancas expostas a tratamentos tdo prolongados tendem a experienciar
sentimentos de frustracdo de revolta com mais frequéncia (Esteves, 2015, Fernandes,
2016; Fontes, 2015; Hammons [et al.], 2015; Pop-Jordanova e Demerdzieva, 2016).

A jeito de mensuracdo dos aspetos positivos e negativos que emergiram das narrativas,
é seguro afirmar que as preocupacdes e eventuais sugestdes elencadas sobre o ponto de
vista da percecdo negativa destas mdées, estd intimamente relacionado com a
interiorizacdo e atribuicdo do valor da RR. Assim, o0s participantes estando
correctamente esclarecidos sobre o fenémeno da doenca pulmonar crénica na FQ, que
constitui causa de grande morbilidade e mortalidade na maioria destes doentes, revelam
elevada preocupacdo na prossecucdo dos tratamentos e simultaneamente na

maximizacao destes por via da mitigacdo dos eventuais constrangimentos apontados.
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5. REACOES EMOCIONAIS E COMPORTAMENTAIS

Relativamente as reacdes emocionais e comportamentais emergiram as categorias de
desamparo, humilhacéo, angustia, medo, preocupacdo, dificuldade em compreender a
doenca e racionalizagéo (Tabela 9).

Tabela 9. Categorias e subcategorias obtidas para a area de reacBes emocionais e

comportamentais

AREA TEMATICA CATEGORIA SUBCATEGORIA
5.1 Desamparo
5.2 Humilhacéo

~ L 5.3 Angustia
Reag0es emocionais
- 5.4 Medo

e comportamentais p
5.5 Preocupacio
5.6 Dificuldade em compreender a doenca
5.7 Racionalizacéo

O desamparo foi referenciado por uma mée, “(...) ndo tivemos apoio de ninguém (...)
(E1).

Outra mae referiu sentimentos de humilhagdo, “(...) ninguém me disse que quando se
acaba tem de ter uma consulta para ter alta (...) quando me disseram fui humilhada no
hospital (...) nem me quero lembrar disso, prefiro ndo falar (...) sdo pessoas que ndo
tém (...) enfim, sdo os fisioterapeutas que nos temos (...) até podem ser muito bons
noutras areas mas nisto! (...) o L. ia de mascara e eles ainda se riam (...) imagine a

sensibilidade que eles tém (...)” (E3).

Neste estudo seis mées reportaram também sentimentos de angustia perante as situacdes

vivenciadas:

- “(...) ndo temos outro tipo de apoios que as pessoas do Porto tém (...) nés moramos

numa aldeia a hora e meia de viagem do Porto (...) nds aqui também somos pessoas
(...) (E1),

- “(...) nos primeiros anos, passamos de uma clinica para outra e na altura cheguei ao
cumulo de perceber que os fisioterapeutas que faziam a cinesiterapia sabiam menos
que eu (...) pois coitadinhos, tinham acabado de concluir o curso, e eu chegava de la e

eu, chorava de enervada, e tinka que fazer o tratamento eu!” (E6),
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- “(...) sempre que fazemos uma colheita de expetoracdo é um verdadeiro aperto no

coracao até sabermos o resultado” (ES8).

O medo foi um sentimento referido por duas mées:

- “(...) € uma equipa de cuidados continuados integrados que vem a casa e eles dizem
que o L. ndo faz parte desses cuidados [verbalizacdo de medo e incerteza sobre a
continuidade de cuidados no domicilio]” (E3),

- “0 nosso principal receio € que ndo sejam mobilizados os esfor¢os necessarios para
disponibilizar a medicacdo que ja existe e que é a mais eficaz no momento, cada dia
gue passa podemos ndo ver, mas sabemos que 0S estragos estdo a ser feitos,
principalmente nos pulmdes e depois de destruidos ndo ha medicagdo para voltar
atras” (E8).

No mesmo sentido, a preocupacdo com a situacdo do filho e as suas necessidades foi

referida por quatro maes:

- “(...) os 200€ ndo da para nada! Este dinheiro tem de dar para a hidroterapia e para
a cinesioterapia para quando n&o pode fazer no hospital ” (E1),

- “Aquilo que me ensinaram no domicilio é que deve ser feito pelo menos duas vezes
por dia (...) com duas vezes por semana eu acho que eles ndo tém nocéo do que é esta

doencga (...) [manifestacdo de preocupagfes com a oferta do programa de RR] " (E3),

- “(...) a partir do momento em que nos é dado o diagndstico vivemos sempre

preocupados com o que vai acontecer” (E8).

As dificuldades em compreender a doenca foram especificamente mencionadas por duas
maes:

- “(...) tem um aspeto semelhante as outras criancas, até esta mais alto que os colegas,
ndo é magrinho (...)" (E3),

- “Nunca tinha ouvido falar desta doenca (...) foi dificil no inicio entender, ainda hoje

por vezes ndo é facil entender” (E8).

Por fim, foram também identificados sentimentos de racionalizagéo, abordados por duas

maes:
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- “(...) nos vamos até ao fim do mundo para que esteja bem... e porque vamos tendo

alguma possibilidade monetéria para Ihe dar todo o tipo de apoio” (E6),

- “(...) olhamos para tras e vemos 0 que existe hoje e 0 que ja sabemos sobre esta
doenca, creio que o que faz falta no imediato é a unido por parte dos pais, vontade
politica e atencdo da opinido publica, e claro, fé, mantendo os tratamentos e
disponibilizando os novos medicamentos podemos passar de uma doenca fatal para

uma doenc¢a cronica” (E8).

Pelo facto de ser uma doenca com uma grande sobrecarga ao nivel da frequéncia e
duragéo dos tratamentos e ainda por ter, na atualidade, uma sobrevivéncia limitada no
tempo a fibrose quistica faz, geralmente, desenvolver nos pais destas criancas
sentimentos de pressdo e sobrecarga adicionais (Barker [et al.], 2017). Nesse sentido 0s
sentimentos de desamparo, humilhacdo, angulstia, medo e preocupacdo evidenciados
nesse estudo tém enquadramento nesta sobrecarga. Nas Ultimas décadas os tratamentos
da FQ tém evoluido no sentido de prolongar a vida dos doentes e melhorar a sua
qualidade de vida (Muther [et al.], 2018). Para Muther [et al.] (2018), mesmo com 0s
ultimos avancos ao nivel dos tratamentos, a sobrecarga de viver com a doengca mantém-
se, manifestando-se pela ansiedade, medo ou preocupacdo da ocorréncia de
manifestacOes da doenca ou mesmo da morte. Nesse sentido torna-se importante que as
familias sejam apoiadas para desenvolver estratégias de resiliéncia para melhor
suportarem a sobrecarga associada a doenca (Muther [et al.], 2018). Neste estudo, as
dificuldades em compreender a doenca foram manifestadas pelas mées, o que é
corroborado por varios estudos, devido a complexidade da doenca e aos seus varios
tipos de manifestacdo (Branch-Smith [et al.]; 2018, Farber [et al.], 2018). Foram
também observados sentimentos de racionalizacdo, que podem ajudar a suportar o
“peso” que a doenga representa e associar-se com estratégias de coping mais adequadas
para lidar com a doenca, nomeadamente a aceitacdo otimista que consiste numa
percecdo otimista da doenca, fundamentada em crencas de evolugéo positiva, esperanca
em tratamentos mais eficazes no futuro e ainda na capacidade constante de adaptagéo
aos desafios “impostos” pela evolucdo da doenca (Askew [et al.], 2017). Nesse sentido é
importante que os servicos de salde se articulem para proporcionar as familias e aos
doentes com FQ ndo sO as oportunidades para tratamentos farmacologicos, como

também os ndo farmacol6gicos, mormente a cinesiterapia respiratéria (que ja se
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concluiu terem impacto positivo), bem como o apoio psicoldgico necessario para

desenvolver estratégias adequadas para lidar com a doenca.

6. IMPACTO NA FAMILIA

Na area impacto na familia foram identificadas as categorias de alteracdes das rotinas,
com as subcategorias de constrangimentos laborais e constrangimentos pessoais € a

categoria relativa ao impacto econémico-financeiro (Tabela 10).

Tabela 10. Categorias e subcategorias obtidas para a area de impacto na familia

AREA TEMATICA CATEGORIA SUBCATEGORIA
6.1 Alteragdes das rotinas 6.1.1 Constrangjmentos Iaborai.s
6 Impacto na familia ' 6.1.2 Constrangimentos pessoais
6.2 Econdmico financeiro

O impacto ao nivel das alteracdes das rotinas fez-se sentir, segundo as maes

participantes deste estudo, ao nivel dos constrangimentos laborais e pessoais.

Em relagdo aos constrangimentos laborais foram observadas referéncias de cinco maes,
com um discurso relativo as dificuldades em conciliar a profissdo com a disponibilidade
para estar presente nos tratamentos, traduzindo-se em situacGes de desemprego

prolongadas:

- “(...) ndo posso trabalhar fora porque estou sempre a dedicar-me a C. (...) nunca

pude trabalhar porque era todos os dias para a fisioterapia” (E1),

- “(...) estou a usufruir de subsidio para acompanhamento de filho com doenca crénica
(...) estou sem trabalhar ha trés anos (...) tenho que me ficar em casa para cuidar dele”
(E3),

- “(...) para cuidar o melhor possivel do meu filho tive de desistir da minha profisséo,
ninguém imagina os cuidados que sdo necessarios com estas criancas, e ndo podemos

simplesmente fazer de conta que eles ndo precisam de nds” (ES8).

Atualmente as carreiras profissionais representam igual importancia quer no homem
quer na mulher. Deixou de ser comum, principalmente nos paises desenvolvidos, que

um dos elementos do casal, nomeadamente a mulher, representasse um papel de maior
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inatividade profissional e maior dedicacdo ao lar (Alesina [et al.], 2013). Quando a
presenca de uma doenca cronica como a FQ acomete a familia € necessario um
ajustamento das rotinas ndo sendo raro que um dos elementos do casal, geralmente a
mulher, deixe o seu emprego para poder assegurar os cuidados do filho(a) (Grossoehme
[et al.], 2014; Robinson, 2018). Neste estudo as maes reportaram dificuldades em
conciliar a sua carreira profissional com os cuidados a prestar ao seu filho(a), o que

corrobora os resultados encontrados por (Grossoehme [et al.], 2014); Robinson (2018).

No que se refere aos constrangimentos pessoais, seis méaes referiram a necessidade de
estar sempre ou quase sempre disponiveis para apoiar os filhos, o que condiciona a

dinamica familiar:

- “(...) na altura em que foi diagnosticada a FQ foi necessario ficar a tomar conta dela
a tempo inteiro (...) vamos busca-la a escola vou com ela ao hospital e torno a vir pé-la
a escola (...) tenho que levar o oxigénio a escola quando acaba, tenho que a levar a

fisioterapia (...) um dos pais tem de estar sempre disponivel para ajudar para tudo!”

(E1),

- “passamos a gerir a nossa vida em funcéo das necessidades dele e damos conta de que
todas as nossas vidas, toda a familia e de certa forma condicionada por esta doenca
(...) ndo é facil desistir da nossa profissdo e nem é facil abdicar de tanto da nossa vida
social e mesmo familiar, mas se ndo for assim serd o meu filho a pagar o preco, porque

sei o quanto ele necessita de mim” (E8).

Para Hammons [et al.] (2015), os pais de criangas com doengas cronicas, em particular a
FQ tém desafios acrescidos na gestdo das rotinas diarias, nomeadamente na partilha de
refeicbes, administracdo de medicacdo, deslocacdo ou transporte para a escola. A
necessidade de estar atento a varios detalhes da gestdo da rotina, com preocupacoes
acrescidas associadas com a necessidade de ganhar peso, evitar infeces, tomar
corretamente a medicacdo, entre outras, afasta a familia de atividades mais prazerosas,
adiando-as muitas vezes até serem encontradas as condic¢des ideais e mesmo quando
elas acontecem o sentimento de constante alerta tende a permanecer, criando um
desgaste adicional (Damas, Amorim e Gomes, 2008; Hammons [et al.], 2015; Quittner
[etal.], 2016).
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Grossoehme [et al.] (2014) num estudo que avaliou a gestdo de rotinas nas familias de
criangas com FQ referem que o estabelecimento de uma rotina clara desde inicio é
muito dificil, principalmente para muitos pais que lidam com o facto de ser pais pela
primeira vez. Raras sdo as familias que ja tém experiéncias solidas nos cuidados a
prestar a pessoas com doencas cronicas e muitas das suas praticas ou decisdes diarias
sdo baseadas em “tentativa e erro”, valores ou crengas religiosas (Grossoehme [et al.],
2014). Para estes autores a medida que a crian¢a se vai tornando independente assume
cada vez mais a sua quota-parte na responsabilidade da gestdo dos seus tratamentos;
numa outra perspetiva 0s irmaos assumem muitas vezes um papel fundamental na
gestdo dos cuidados (Grossoehme [et al.], 2014). Os resultados do presente estudo estdo
de acordo com os encontrados por Grossoehme [et al.] (2014), uma vez que as maes
entrevistadas também revelaram dificuldades na gestdo de questbes chave como
deslocacdo e transporte para a escola, gestdo dos tratamentos, disponibilidade total para
acompanhamento do filho(a) e inclusivamente abdicar da carreira profissional para se

dedicar aos seus cuidados.

O impacto na familia a nivel econdmico e financeiro fez-se sentir pelo discurso de duas
mées, com referéncias a falta de apoio do estado e dificuldades em gerir 0s recursos no
decurso de impossibilidade de um dos elementos do casal assegurar as fungdes laborais

a tempo inteiro:

- “(...) como apoio tenho os abonos e a bonificacio por dependéncia, que da cerca de
200 € (...), tem aulas de hidroterapia, [mas] ndo tem apoio nenhum (...) fui a Camara e
eles disseram que ndo, porque a Camara ndo facilita (...) ndo pode ajudar neste tipo de
situagoes (...) optamos por poupar noutras coisas e conseguimos fazer com que a C.
ande na hidroterapia e vai continuar (...) a C. o ano passado precisou de uma cama
ortopédica e ndo tivemos apoio de ninguém (...) na seguranga social pediram-me para
apresentar o valor, entdo apresentei a fatura, e eles responderam-me que se ja esta

paga, entdo, ja ndo podem fazer nada! ” (E1),

- “(...) a bonificagdo por doenca cronica é mais ou menos 90€ e como ndo posso
trabalhar, abdicamos do meu salério no or¢camento mensal, e &€ com este valor que o
Estado nos compensa por estar em casa a prestar apoio ao meu filho. Em ultima

instancia o Estado remunera o meu trabalho de cuidador informal, 24 horas por dia,
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pelos 90€ que nos ddo, provavelmente este valor ndo daria para um dia de
internamento (...) sentimos muita diferenca no or¢camento familiar, € obvio que um a
ganhar é diferente de dois (...) e ainda por cima no IRS ndo temos possibilidade de
abater as despesas com a alimentacdo diferenciada, com o combustivel para o
transporte a escola no meu carro, enfim, deveriam incluir rubricas especificas com

gastos que nao sdo gerais mas sim custos acrescidos com estes doentes (...)” (E8).

A FQ representa um custo acrescido para os pais que deriva da elevada necessidade de
medicacdo, ajudas técnicas, terapias especializadas e outros tratamentos, para além de
geralmente implicar que um dos pais ou cuidadores abdiquem da sua carreira
profissional para poder prestar os cuidados ao seu filho(a), representando um
decréscimo consideravel no orcamento familiar (Krauth [et al.], 2003). No presente
estudo, duas méaes reportaram dificuldades em manter os tratamentos, identificados
como imprescindiveis, porém, perante a inexisténcia de um apoio mais efetivo por parte
das estruturas do estado, corroborando o estudo de Krauth [et al.] (2003) no que se

refere a necessidade de abdicar do emprego, pelo menos, por parte de um dos pais.

Para Damas Amorim e Gomes (2008) dado o carater cronico da doenca, com a
mortalidade e morbilidade associadas, bem como a necessidade constante de cuidados,
existe uma necessidade premente de apoio econémico e social para compensar 0s gastos
associados com a doenca e o0 absentismo ou desisténcia da atividade profissional por

parte de um dos pais.

7. DIFICULDADES SENTIDAS

Por fim, na é&rea das dificuldades sentidas emergiu a categoria terapéutica
farmacoldgica, com as subcategorias indisponivel e constrangimentos com o
fornecimento e, ainda as categorias: escola e défice de formacdo dos profissionais
(Tabela 11).

Tabela 11. Categorias e subcategorias obtidas para a &rea de dificuldades

AREA
TEMATICA CATEGORIA SUBCATEGORIA
7.1 Terapéutica farmacoldgica .11 - Indisponivel -
7 Dificuldades 7.1.2 Constrangimentos com o fornecimento
sentidas 7.2 Escola

7.3 Défice de formacédo dos profissionais
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Duas das mades entrevistadas enfatizaram o facto de sentirem necessidade de mais
proximidade com a vanguarda dos tratamentos j& utilizados noutros paises e que em
Portugal estando o seu acesso muito reservado, certamente acarreta implicaces para a

saude dos seus filhos:

- “(...) 0 que é que poderia melhorar? um medicamento (...) [que tornasse mais

préxima] a cura! (E6),

- “(...) 0 nosso principal receio é que ndo sejam mobilizados os esfor¢os necessarios
para disponibilizar a medicacdo que ja existe e que é a mais eficaz no momento (...)
curiosamente verificamos que na Europa ja temos muitos paises que disponibilizaram o
Orkambi, nos Estados Unidos ja estéo a utilizar o Tezacaftor e as terapias triplas, (...) €
tudo muito devagar (...) cada vez mais nos resignamos a condicdo de uma doenca
incuravel e parece que ninguém se importa em disponibilizar a medicacéo da linha da
frente” (E8).

No que se refere ao fornecimento da medicacdo, uma das méaes referiu constrangimentos
com o fornecimento, possivelmente devido a sua localizacdo (Vila Real), o que faz
ressaltar as dificuldades de provimento de terapéuticas especificas, principalmente nas

regides do interior:

- (...) outro tipo de apoio seria facilitar a medica¢do do Hospital Sdo Jodo, tipo
transferirem a medicacdo do Hospital Sdo Jodo para o Hospital de Vila Real, porque
nos de quinze em quinze dias temos de ter a preocupacdo de ligar para os bombeiros e
pedir para nos trazerem a medicagao, ou entdo temos de quinze em quinze dias, de nos

deslocar a farmacia do Hospital Sdo Jodo” (ET).

A falta de medicacdo considerada inovadora e correspondentes dificuldades no acesso
manifestou-se como preocupacdo para algumas maes, comparando a situacdo de
Portugal com outros paises, nomeadamente os EUA. Regista-se ainda que, segundo
Elsas [et al.] (2017), num estudo que contou com 169 geneticistas, 80% destes
profissionais ndo tinha conhecimento sobre o lvacaftor. Contudo, estas terapéuticas
parecem estar mais disseminadas noutros paises, ao passo que em Portugal, e de acordo

com o Infarmed, a sua disponibilizacdo continua restrita ao Programa de Acesso
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Precoce. Assim, apesar do Lumacaftor em combinagdo com o lIvacaftor, com nome
comercial de Orkambi, ja ter obtido desde 2017, Autorizacdo de Introdugdo no Mercado
(AIM), ainda ndo pode ser utilizado pelos hospitais do SNS, dado que aguarda
conclusdo positiva do respetivo processo de avaliacdo prévia hospitalar. Assim, e face a
auséncia de alternativa terapéutica, para o fornecimento da medicagdo em causa, havera
sempre necessidade de aprovacdo do pedido requerido pelo hospital, sob a forma de
Autorizacdo de Utilizacdo Especial (AUE). Esta por sua vez carece de prévio
deferimento das Comissdes de Farmacia e Terapéutica Hospitalares, mediante avaliacdo
criteriosa, caso a caso, que se baseiam do ponto de vista clinico na situacéo de elevado
comprometimento respiratério e deterioracdo global, incluindo-se necessidade de
transplante pulmonar, ou seja, com risco imediato de vida. Do exposto facilmente se
depreende que se trata de um processo moroso, burocratizado e que ndo responde as
reais necessidades do doente com FQ, em que se pretende evitar as complicagcdes graves
desta doenca, e que pelo contrério, apenas benfeitoriza os doentes com severas

complicacdes.
As dificuldades relacionadas com a escola foram apontadas por trés maes:

- “[sobre as aulas de educacéo fisica] (...) na priméria e no ciclo ela ndo fez exercicio
na escola (...) como mudou de escola e esta no 7° ano, neste segundo periodo € que ja
conseguiram este professor (...) no terceiro periodo vamos ver (...) a nivel escolar as
pessoas nao estdo dentro do assunto do que é a FQ, (...) foi muito complicado com a
medicagdo que ela tem que levar para a escola (...) teria de trazer por escrito pela
médica e so ai é que conseguimos que lhe dessem a medicacdo ” (E2),

- “(...) no primeiro ano eu fui a professora dele, ele so foi a escola 1 més (...) este ano
dizem que ja ndo tem direito a um professor em casa (...) dizem que, entretanto, j& saiu

uma lei nova e que ja tera direito novamente “(E3),

Neste estudo o perfil dos professores foi identificado como um fator importante para
lidar com as criangas com FQ o0 que acaba por enfatizar a necessidade de informacéo
durante a formacdo destes profissionais, para que sejam desenvolvidas competéncias
transversais e ndo apenas ligadas ao perfil ou a aspetos mais ligados com a vocagéo ou
personalidade (Pais [et al.], 2013). A impossibilidade das criancas se deslocarem a

escola leva a que, por vezes, sejam 0s pais a assumir as tarefas de escolarizacao, o que
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descaracteriza o processo de educacgéo parental, mais vocacionado para a transmissao de
valores e ndo tanto de contetdos escolares (Pais [et al.], 2013). O absentismo escolar é
um fator a considerar quando se trata de criancas com FQ, o que representa um desafio
para a comunidade escolar (Keenan, 2018). O envolvimento dos pais no processo de
educacao escolar é fundamental, até porque, em alguns casos terdo de ser eles a assumir
este papel. Contudo, é fundamental o apoio das estruturas da escola na disponibilizacao
de recursos humanos e materiais para a concretizacdo dos objetivos e cumprimento do
curriculo escolar, considerando que o ritmo de aprendizagem podera ser diferente e

deve ser encarado nessa perspetiva (Elborn [et al.], 2016; Keenan, 2018).

Segundo Cacador (2018) é fundamental a articulacdo de toda a comunidade educativa,
nomeadamente professores, 0s pais, 0s profissionais de saude e o psicologo escolar e
ainda acompanhar de forma mais préxima o processo de adaptacdo a escola, no pos-

diagnostico através de observagdes em contexto educativo.

Estabelecer uma ponte viavel, entre a escola e o suporte técnico do EEER, é um
desiderato, que pretende a quebra de preconceitos, abolicdo de estigmas e a integracédo
da crianca como um todo, na vida social e escolar, sem o descurar das condi¢cdes de

saude.

Por fim, ainda no ambito das dificuldades, seis maes referenciaram o défice de
formacédo dos profissionais, em particular os profissionais de saude e, nomeadamente 0s

fisioterapeutas:

- “(...) eu acho que era preciso uma formacao, por mais pequena que fosse para 0s
terapeutas trabalharem com criangas com FQ (...) é mesmo o problema dos

fisioterapeutas daqui ndo estarem preparados para criancas assim” (E1),

- “(...) o trabalho dos enfermeiros ndo tem nada a ver com o dos fisioterapeutas...
quando o L. ia as clinicas eu pensava que estava tudo bem (...) mas agora € que vejo
que nem sequer o mandavam tossir (...) nés chegavamos la e aquilo eram 15 minutos,
nem o menino, nem nos aprendiamos e os enfermeiros estdo uma horacomo L (...) eles
[fisioterapeutas] diziam que nds exageravamos que ndo precisava de ir de mascara
para la (...) o fisiatra achava que ele s6 devia fazer duas sessGes por semana (...) eu
acho que eles ndo tém nocéo do que é esta doenga ” [referindo-se ao hospital da area de
residéncia] (E3),
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- “(...) durante todo este tempo com o P. tivemos oportunidade de perceber que faz toda
a diferenca os técnicos que executam a cinesiterapia, infelizmente ainda néo
encontramos ninguém gue tenha uma diferenciacdo em FQ, creio que a especializacéo
na parte respiratdria € muito importante, mas tambem o aprofundar sobre a FQ, mas
claro que quanto mais especializado for o técnico maior serd a aplicabilidade préatica
das técnicas a FQ” (ES).

A opinido das maes acerca do défice na formacdo dos profissionais tem respaldo no
estudo de Elborn et al. (2016) que aponta défices na formacdo dos profissionais de
salde, nomeadamente os que aplicam tratamentos ao nivel da reabilitacdo respiratoria.
Estas competéncias devem ser inseridas no curriculo base e ndo apenas ficar cingidas a

formacdes pos-graduadas.

O EEER promove cuidados diferenciados a pessoa com doenca cronica, e sua familia,
porque detém um corpo de conhecimentos e habilidades especificas, que Ihe permitem
compreender qual o significado de viver com essa condic¢do, reconhecendo quais as

necessidades dessa pessoa e familia (Chang e Johnson, 2014).

Para uma atuacdo apropriada e eficaz junto da crianca com FQ, o EEER possui
competéncias e conhecimentos nas diversas areas, particularmente, na vertente
relacional, nos dominios da comunica¢do, informacdo e acolhimento, e sobretudo na
vertente técnica, em especial na cinesiterapia respiratéria, essencial na FQ, ja que este
doente necessita de imensos cuidados diferenciados (Babo, Guedes e Mota, in Costa,
Gomes e Martins, 2010).
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CONCLUSOES

Este estudo teve como objetivo geral compreender os beneficios decorrentes de
cuidados especializados de enfermagem de reabilitacdo, no domicilio, a pessoa com FQ
e respetiva familia. Especificamente procurou identificar quais os cuidados
domiciliarios especializados de enfermagem de reabilitacdo disponiveis ao doente com
FQ, descrever a percecdo dos familiares do doente com FQ sobre o apoio técnico dos
profissionais de saude no domicilio e avaliar a articulagdo entre cuidados hospitalares e
recursos existentes na comunidade. Para além destes objetivos especificos, a riqueza
presente nas entrevistas permitiu ainda incluir outras reflexbes que serdo agora

sumariadas.

Foram efetuadas oito entrevistas, sendo os participantes maes de doentes com FQ, o que
permitiu a construcdo de uma matriz de analise constituida por sete areas, vinte e seis

categorias e vinte e nove subcategorias.

No que se refere ao conhecimento da doenca conclui-se que o teste do suor foi a prova
mais utilizada para se obter o diagnostico, que se pretende tdo correto, quanto precoce,
dada a sua importancia vinculada ao processo de desenvolvimento da patologia. Por seu
turno o momento do diagnostico coloca a descoberto a premencia do suporte de uma
rede pds-hospitalar, nomeadamente no processo de comunica¢do com vista aos cuidados

a ter com o seu filho(a).

A informacdo genética foi valorizada pelos pais, com um conhecimento de quase todas
as maes acerca do tipo de mutacdo (5 casos DF508 e 2 casos N1303K). Conhecer a
doenca ao nivel dos sinais organicos foi considerado importante pelas maes, uma vez
que auxilia no controlo da doenca, nomeadamente ao nivel do tratamento, defini¢do da
rotina da crianga, nutricdo e outros. As fontes de informacdo mais valorizadas pelas
maées foram os técnicos dos centros de referéncia, para além de referirem também outros
pais e ainda leituras ou a internet. O apoio técnico dos profissionais de saude no
domicilio é visto como um complemento muito importante ao tratamento

farmacologico, nomeadamente ao nivel da cinesiterapia respiratoria, embora as maes
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refiram constrangimentos na relacdo entre as necessidades das criangas e 0S recursos

que sdo disponibilizados.

No que concerne a percepcdo da RR emergem das narrativas aspetos positivos e
negativos, que se interligam em volta do amplo consenso da importancia atribuida a RR,
sendo na atualidade indissociavel das ajudas técnicas disponibilizadas e
incrementalmente colhendo cada vez mais opiniGes esclarecidas sobre as vantagens
desta pratica assistencial no domicilio, em grande parte devido a reducdo do risco de
contagio, conforto, aceitacdo do tratamento e maior descontracdo da crianga nos
momentos em que tem de expelir secre¢fes. Porém, deste substrato decorre tambem a
sinalizacdo dos aspetos negativos, que estamos em crer, estarem associados ao enorme
peso atribuido a necessidade do sucesso da RR para a contencdo da doenca pulmonar
cronica na FQ e estabilizacdo do doente e familia. Assim, a preocupacdo com a
compatibilizacdo, adesdo e motivagdo para a RR, 0 cansaco associado, a par da oferta
limitada e burocracias necessarias para manter o programa de RR no domicilio, se por
um lado sdo reveladores de constrangimentos, de outra forma, apontam para o despertar
devidamente esclarecido sobre a necessidade de mitigacdo dos eventuais impedimentos

por via de uma participacdo pro-ativa.

Simultaneamente foi valorizado o trabalho dos EEER, o que além de servir de reforco
positivo ao esforco dedicado por estes profissionais, coloca a tonica na Enfermagem de
Reabilitacdo por esta especialidade possuir a indispensavel dimensdo holistica da
enfermagem, absolutamente necessaria para tratar do doente fibrocistico, ao nivel dos
aspetos fisicos, psicoldgicos, cognitivos, sociais e espirituais, cuidando do doente
pertencente a uma familia e integrado numa comunidade. Assim, tal como expressso
pela Ordem dos Enfermeiros (2019), este estudo também reforca a visibilidade desta
area de intervencdo clinica devidamente reconhecida, e que responde as necessidades
apresentadas pelas populacBes e as novas exigéncias em cuidados, contribuindo deste
modo, para a obtencdo de ganhos em saude.

Os dados retirados retratam o EEER como o profissional que se encontra preparado para
a assisténcia do doente FQ e sua familia, porque detém conhecimentos gerais, mas

também especificos e especializados, que integra na sua pratica, revelando sensibilidade
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adequada a cada situacdo, mas também poder de interpretacdo e atuacdo alargados,
perante caracteristicas, situac@es e detalhes do doente, familia, comunidade e ambiente.

Do exposto decorre que os EEER detém competéncias inerentes a enfermagem de
reabilitacdo respiratoria, e reabilitacdo em geral, sendo reconhecidos pelas suas
competéncias cientificas, técnicas e humanas para prestar cuidados gerais e especificos,
afirmando-se como fundamentais para a recuperacdo, readaptacdo e reinsercdo do
individuo e familia, com qualidade de vida, na sociedade (Babo, Guedes e Mota, in
Costa, Gomes e Martins, 2010).

Segundo os resultados deste estudo, por vezes, sdo 0s pais que assumem 0s custos de
alguns dos tratamentos, constituindo-se isso como uma dificuldade na gestdo dos
recursos financeiros, agravada pelo facto de em varios casos apenas um dos elementos
do agregado trabalhar. A necessidade de deslocacdo, motivacdo e adesdo da crianca,
oferta limitada e demasiadas burocracias, sdo vistas como pontos negativos da
reabilitacdo respiratdria, mas, ainda assim as mdes concordam que esta é de grande

beneficio e ajuda muito no processo do tratamento.

Os cuidados de enfermagem de reabilitacdo no domicilio foram muito valorizados, na
medida em que para além das competéncias técnicas demonstradas, estes profissionais
encontram-se bem posicionados para efetuar a ponte com os servicos de saude, e em

particular com os Centros de Referéncia.

Os resultados deste estudo permitem concluir que as familias das criancas com FQ
atribuem grande importancia ao tratamento preventivo, com uma grande consciéncia da
necessidade de prevencdo ao nivel da utilizacdo de mascara, cuidados a ter na exposi¢do
a temperaturas baixas, minimizar as idas ao hospital, administracdo de vacinas e outros
cuidados importantes para reduzir o risco de infecdo. Esta prevencdo entronca na
necessidade de articulacdo entre os servicos de saude, o que segundo os resultados deste
estudo nem sempre acontece (e.g.: atrasos nos exames, no diagnéstico, pouco contacto
com o medico de familia), para que sejam evitadas ou minimizadas as idas a urgéncia,
sendo para tal necessario um contacto diferenciado com os profissionais de referéncia
que acompanham a crian¢a (no qual sentem mais confianca). Em varios casos foi
reportado que existe uma grande disponibilidade por parte dos profissionais de saude

para a existéncia de uma via aberta de comunicacdo, embora voluntaria, permitindo
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maltiplas vezes o encaminhamento e resolugdo das situagdes de urgéncia. Esta situagdo
decorre de dois factores interligados: primeiro a inexisténcia de uma rede de cuidados
integrados no domicilio dedicada ao doente e familia com FQ; segundo, a necessidade
que aguca o engenho dos familiares, que procurando resposta por parte dos técnicos dos

centros de referéncia, tentam solucionar situagdes pontuais.

Sobressai deste estudo que existe um défice na oferta por parte do SNS a cuidados
continuados no domicilio na situacdo particular da FQ, o que ndo contribui para
minimizar a carga atribuida aos pais. Ainda, a escassez deste tipo de respostas no
domicilio e no quotidiano, poderd acarretar sérias implicacbes na evolugdo do quadro
clinico, eventualmente refletindo-se em dados mensurdveis como: o aumento de
episddios de exacerbacgdes infeciosas e consequentes internamentos; gestdo ineficaz do

regime terapéutico; deterioracdo da funcdo respiratdria e agravamento do estado geral.

As reacOes emocionais e comportamentais mais presentes foram a anglstia e a
preocupacdo, o que se relaciona com as caracteristicas da FQ. Quer pelo facto de ser
uma doenca com uma grande sobrecarga ao nivel da frequéncia e duracdo dos
tratamentos, mas também porque ainda na atualidade implica uma sobrevivéncia

limitada no tempo, resultando num acréscimo da sobrecarga emocional nas familias.

Por seu turno, as constantes alteragGes da rotina constituem um constrangimento na
gestdo do quotidiano, que se estende a escola. Em alguns casos sdo os pais que tém de
assumir o papel da escola e ensinar contetudos escolares. Ainda neste &mbito observou-
se que nem sempre as escolas estdo preparadas para receber criangas com doencas
cronicas, nomeadamente a FQ e que isso estd por vezes dependente do perfil do

professor e ndo de praticas que estejam disseminadas ou assimiladas.

Estabelecer uma ponte viavel, entre a escola e o suporte técnico do EEER, é um
desiderato, que pretende a quebra de preconceitos, abolicdo de estigmas e integracdo da

crianca como um todo, na vida social e escolar, sem o descurar das condi¢des de salde.

Pretendendo a melhoria da qualidade de vida, da crianca/adolescente, em meio escolar,
0os EEER podem desempenhar um papel importante e pratico no apoio social e
emocional. Consubstancializando, poder&o transmitir no espaco escolar, conhecimentos,
através de acOes de formacdo/educacdo para a saude e distribuicdo de informagéo

escrita, abordando temas tdo importantes como a higiene, desinfecdo, contaminacéo,
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contagio, desporto, atividade fisica, nutricdo/dieta, medicacdo/tratamentos, fases do

crescimento, maleabilidade emocional, entre outros aspetos.

Urge fazer a ponte entre a escola e o domicilio, implementando os necessarios cuidados
de saude no meio, permitindo a crianca estar no seu ambiente familiar, complementado
pelo apoio escolar no domicilio, presencialmente ou através das novas tecnologias que
permitem a videoconferéncia, a tela aula, e certamente outras estratégias a serem

estudadas/implementadas, caso a caso.

Por fim, foi ainda detetado pelas mées melhorias a serem feitas na disponibilizacdo dos
medicamentos, principalmente os inovadores e ainda na formagdo dos profissionais de

salde que trabalham diretamente com as criangas, em particular os fisioterapeutas.

Estudos futuros podem ser feitos no sentido de aprofundar o conhecimento resultante da
presente investigacao e assim, constituir uma alavanca para melhorar as condi¢des dos
doentes com FQ, bem como as suas familias, nomeadamente ao nivel da articulacdo dos
servicos de salde, apoio social e econémico e disponibilizacdo de assisténcia no

domicilio, particularmente a intervencdo de enfermagem de reabilitacéo

Na conclusao deste trabalho associa-se a descoberta de que este nao terminou e que na
realidade os dados apresentados apenas permitem concluir ter-se caminhado perante a
inevitabilidade da producdo do conhecimento de forma continua e inacabada face a
impossibilidade de alcancar a realidade estudada na sua total abrangencia. Assim,
através de uma forma de investigacdo aberta, almejou-se a compreensdo das narrativas
dos participantes, de molde a entender sentidos e significados de questdes atribuidas as

suas vivéncias.

A luz do objetivo geral deste trabalho, que visava a compreensdo dos beneficios
decorrentes de cuidados especializados de enfermagem de reabilitacdo, no domicilio, a
pessoa com FQ e respetiva familia, o conjunto dos achados desta tese permitiu
responder aos objetivos especificos deste estudo. Destacando-se a importancia atribuida
aos cuidados de enfermagem de reabilitacdo, mas que infelizmente sdo muito limitados
em termos de oferta ao doente com FQ no domicilio. Por sua vez, a perce¢do dos
familiares do doente com FQ sobre o apoio técnico dos profissionais de saude no
domicilio, no geral, para além de apontar evidentes vantagens na assisténcia em casa da

familia, descerra uma série de preocupacgdes; constrangimentos e sugestbes, que
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desbravam o caminho duma metodologia assistencial que se deve aplicar no contexto
desta patologia. Ainda, resulta da avaliagéo da articulacdo entre cuidados hospitalares e
recursos existentes na comunidade que o défice encontrado no domicilio revela uma
estratégia centralizadora nos Centros de Referéncia, mas que, porém, ndo atingem o
local onde o doente, a familia e a comunidade se situam, e simultaneamente mais se

sentem desprotegidos.

Desta feita, entende-se que as grandes areas de andlise estudadas, permitiram responder
a problematica, evidenciando tanto a regularidade como a singularidade da experiéncia

dos participantes da pesquisa.

Cabe ressaltar que as limitaches da pesquisa constituem-se na impossibilidade de
abranger os inimeros factores e aspectos necessarios para a analise das necessidades
globais e totais da familia e crianca/adolescente nos seus domicilios. Tornou-se obvia a
necessidade de aprofundar e construir pesquisas que melhor facilitem a descricdo e
compreensdo dos desafios e complexidades que envolvem lidar com o tratamento da FQ

no domicilio.

Resgatando a inquietacdo expressa no inicio do trabalho, onde se referiu que neste
complexo processo assistencial, a nogdo inquietante da realidade no nosso pais reside no
acompanhamento centralizado nos centros de referéncia hospitalares, em detrimento do
domicilio, acredita-se que pese embora o conhecimento produzido ndo transmita
tranquilidade, contudo, ilumina a problematica e aponta dire¢cbes em prol destes doentes

e familiares.
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Guido de Entrevista ao familiar

O estudo que se pretende efetuar tem comao objetivo geral:
= Compreender o beneficios decorrenfes de cwidados espscislizados de
Enfermagem de Reabilitacdo, no domicllio, & pessca com FQ e respetiva
familia.

Comao objetivos especificos pretende-se:

» |dentificar cuidados domiciliarios especializados de Enfermagem de
Reabilitacdo disponiveis ao doente com FQ;

» Conhecer a percecdo dos familiares do doente com FQ sobre o apoio técnico
dos profissionais de sadde no domicilio;

»  fAvaliar a articulacdo entre cuidados hospitalares e recursos existentes na
comunidade

Data: __ 7!

DADOS ENTREVISTADOD({A)

Parentesco/Relacdo com a crianca:

Género: Masculine O Feminino O
ldade (anos). <250  25-350 35450 Maizs de 45 O

Grau de Formagdo Académica: 1° Ciclo C Ensine Basico O Secundaric 0

Licenciatura O Mestrado O Doutoramento CJ
Profissdo: Afiva O Desempregado [

Cuidador informal: Sim O Mao
DADOS CRIANCA

Seguimento no Hospital:

Idade Diagnostico (anos): Idade Atual:

TEMAS A ENTREVISTAR:

1) PERCEPCAO DA DOENCA

a) O que sabe sobre a doenca?

b) O gue sabe sobre o tratamento?

c) CQuem Ihe forneceu mais informagdes sobre a doenca e o fratamente?

d) Cluem & o técnico de saldde que Ihe tem dado mais apoio (esclarecimento de

dividas; disponibilidade; ...)?

Erlermaigs o Reabliiacio e & pessoa oom FAbrose: Quistica niode L Gulso e Entrevisia
100U



2) CUIDADOS ESPECIALIZADOS

2.1) Apoio hospitalar

a)
b}

c)

d)

0 seguimento & efetuado num centro especializado? Desde quando?

De momento quais as especialidades que fazem o seguimento?

Ja foi efetuada alguma visita domiciliaria por algum elemento da equipa
hospitalar? Se sim, quem efefuou a visita? Pode descrever o que foi feito e
coma avalia?

Existe alguma arficulacde entre o hospital & os recursos da comunidade
(Centro de Salde, ...)7?

Ja alguma vez recomeu ao Servico de Urgéncia? Como se senfiu nessa

situagdo?

2.2) Apoio centro de sande

a)
b)
c)

d)

E efetuado seguimento pelo médice de familia?

E dizponibilizado apoio por parte do Enfermeiro? Cual ?

Qe outros apoios lhe sdo oferecidos pelo Centro de sadde? (Enfermagem de
Reabilitagde; Psicologia; Mutricdo; Assistente Social; ._.)?

Ax vigitas ao domicilio do Centro de Sadde em que consistem?

2.3) Cinesiterapia respiratoria

a)
)
€}
d)

€]

a)

Ja teve apoio de Enfermagem de Reabilitagao?

O que sabe sobre cinesiterapia respiratoria?

Faz? Onde? Com que periodicidade?

Quem faz, orienta & ensina na realizagdo deste programa? A crianga & os pais
foram ouvidos?

Dos elementos da familia, quem ajuda a crianca a realizar técnicas de
cinesiterapia respiratdria no domicilio?

Foi incentivada a prafica de exercicio fisico? A crianca pratica algum desporto?
Se sim, qual & com que regularidade? Quem orenta a pratica de exercicio
fisico?

O que considera que poderia ser alterado para que a cinesiterapia respiratoria

resultazse melhor?

[Ey B o Rea bliacsho & 3 pessoa oom Abrose Quistica no de oo Guldo de Enbrevisia



2.4) Cuidados de enfermagem

a) Utiliza equipamentos e arfiges clinices para efetuar nebulizactes, inalagao de
medicamentos ou oxigénio? Se sim, guem efetua a avaliacdo da ufilizacde?
Foram efetuades ensinos para capacitagdo? Se sim, os ensinos sdo efetuados
no domicilio & enquanto usa os recursos? Quem verifica o estado do
equipamento? Com gue periodicidade?

b) Quando necessita de efetuar antibioticos endovenosos tem apoio de
enfermagem no domicilio? Se sim, em que consiste esse apoio?

c) Se surgir uma divida ou necessidade de aconselhamento tem algum confacto

disponivel 24h/dia?

2.5) Consideragoes pessodis

a) Cue fipo de apoio mais necessita?

b) Cue dividas tem frequentemente e gostaria de esclarecer?

c) Como considera / como se senfe com o apoio que tem no seu domicilio?

d) Tem algum assuntc que gostaria de abordar ou algo gue gostaria de

acrescentar?

Obrigado por participar.

Agradecemos 3 sua disponibilidade.

=TTl am o Reabliiacdo & a pessoa com FAbrose Quistica no di L Gulso o Embrevisia
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CATEGORIA DE

Regra aplicada

ANALISE
11 Diagnéstico Conhecimento adquirido e vivéncia experienciada pelos cuidadores no diagndstico de FQ.
1.2 Tipo de Doenga Conhecimento dos cuidadores acerca da doenga, nomeadamente, genética e curso da patologia.
L. . Reconhecimento pelos cuidadores de manifesta¢des do quadro clinico da FQ na crianca e percecdo acerca
1.3 Sinais organicos
da doenga.
1.4 Fontes de Identificacdo de estratégias, pessoas e ferramentas para obtengdo de informagdo acerca da doenga, por
) informacgao parte dos cuidadores.
21 Farmacolégico Valor atribuido pelos cuidadores a componente farmacoldgica do tratamento da FQ.
N L. Valor atribuido pelos cuidadores as componentes ndo farmacoldgicas do tratamento da FQ, tais como, a
2.2| Nao Farmacolégico e . e . -
reabilitacdo respiratdria, o exercicio fisico e a alimentacao.
. Valor atribuido pelos cuidadores a componente preventiva do tratamento da FQ, tais como, a vacinacao,
2.3 Preventivo . ~ . . ~ o
controle de infegdo por contacto, variacao de temperatura ambiente/alteragdes climaticas.
) Percecao dos cuidadores acerca do apoio proporcionado pelos Centros de Saude para a continuidade de
3.1] CentrodeSatde | ijados no domicilio.
3.2 Domicilio Percecao dos cuidadores acerca da importancia da continuidade de cuidados no domicilio.
Lo Percecdo dos cuidadores acerca do apoio proporcionado pelas Associa¢des para a continuidade de cuidados
3.3 Associagao .
no domicilio.
o Percecdo dos cuidadores acerca do apoio proporcionado pelas empresas que prestam apoio técnico para a
3.4 Apoio Técnico continuidade de cuidados no domicilio.
Percecao dos cuidadores sobre o apoio disponibilizado pelos Centros de Referéncia e outros servicos de
3.5| Apoio de urgéncia

urgéncia hospitalares, em situacdes extraordinarias e/ou urgentes.




Valor atribuido pelos cuidadores a RR, tais como, percepgao da importancia para a eficacia do tratamento;

4.1 Positiva complementariedade proporcionada pelas ajudas técnicas; desenvolvimento dos programas no domicilio.
) Percecdo dos cuidadores face aos constrangimentos a realizacdo de RR, tais como, interferéncias no
4.2 Negativa quotidiano; desmotivac3o; escassa oferta de servicos; barreiras burocréticas.
Manifestacdo psicoldgica do cuidador da crianca com FQ sob a forma de falta de protecdo relativamente a
5.1 Desamparo situacdo ou abandono.
) . Manifestacdo psicoldgica do cuidador da crianca com FQ, caracterizada por sensacao de rebaixamento
5.2 Humilhaggo infligido por outrem de forma propositada e cruel.
o Manifestacdo psicoldgica do cuidador da crianga com FQ de uma emocdo que precede algo, sob a forma de
5.3 Angustia inseguranca e simbolizacdo de perigos (reais ou imaginarios) acompanhado de ressentimento.
Manifestacdo psicoldgica do cuidador da crianca com FQ, caracterizada pelo medo e incerteza da perda do
5.4 Medo filho doente ou de algo tido como fundamental para a sua sobrevivéncia.
. Manifestagdo psicoldgica do cuidador da criangca com FQ, caracterizada por pensamentos com projecgdes
5.5 Preocupacao futuras sobre algo prejudicial que venha eventualmente a aconteger.
Dificuldade em Manifestacdo psicoldgica do cuidador da crianga com FQ sob a forma de falta de entendimento da situacao
5.6 compreender a clinica.
doenga
) oL Manifestacdo psicoldgica do cuidador da crianca com FQ, caracterizada por mecanismos de defesa para
5.7 Racionalizagdo |, stificar as suas atitudes e comportamentos, por meio de argumentos que fornecem um peso racional.
Alteraces das Percecdo dos cuidadores acerca das mudancas no contexto familiar, nomeadamente, constrangimentos
6.1 § laborais, expressao da responsabilidade e dedicacdo, e comprometimento da familia no apoio ao elemento

rotinas

doente.




Econdmico Percegdo dos cuidadores acerca dos constrangimentos que a assisténcia na FQ, provoca no orgamento
6.2 financeiro familiar.

Terapéutica Perce¢do dos cuidadores acerca da medicacao, nomeadamente a dificuldade nadisponibilizagao dos
71 farmacolégica farmacos inovadores e consequente influéncia no progndstico.
7.2 Escola Percecdo dos cuidadores sobre as dificuldades relacionadas com o desenvolvimento da atividade escolar.
23 Défice de formacdo | Percegdo dos cuidadores acerca das situagdes geradas pela formagdo insuficiente dos profissionais de

dos profissionais

saude, susceptiveis de prejudicar ou criar constrangimentos na assisténcia ao doente FQ.
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COMISSAO DE ETICA
da Unidade Investigacao em Ciéncias da Salide: Enfermagem (UICISA: E)
da Escola Superior de Enfermagem de Coimbra (ESEnfC)

Parecer N° P536/11-2018
Titulo do Projecto: A Enfermagem de reabilitacdo e a pessoa com Fibrose Quistica no
domidilio.

Identificacao das Proponentes
Nome(s): José Carlos Rocha da Silva

Filiacdo Institucional: ESS do Instituto Politécnico de Viana do Castelo
Investigador Responsével/Orientador: Professora Doutora Maria José Lopes da Fonseca

| Relator: Rogério Manuel Clemente Rodrigues |
Parecer

0 estudo apresentado integra-se em Dissertagao de Mestrado em Enfermagem de Reabilitagdo
da Escola Superior de Sadde do Instituto Politécnico de Viana do Castelo. Tem como foco a
caracterizacdo dos deentes com fibrose quistica (FQ) e as suas necessidades.

E objectivo geral “compreender os beneficios decorrentes de cuidados especializados de
Enfermagern de Reabiltagdo, no domicilio, 3 pessoa com FQ e respectiva familia” e objectives
especificos "ldentificar culdados domicilidrios especializados de enfermagem de Reabilitagdo
disponivels ao doente com FQ; Conhecer a perceglo dos familiares do doente com FQ sobre o
apolo técnico dos profissionais de savde no domicllio; Avaliar a articulagio entre cuidados
hospitalares e recursos existentes na comunidade”,

0 estudo & definido como"..qualitativo do tipo exploratdrio descnltivo”.

Os participantes serdo "..pais de criangas com ldade igual ou inferior & 17 anos e 364 dias com
diagndstico de fibrose quistica (FQ) residente em Portugal.. ” até final *.. de Setembro de
2018"."... residentes na regido norte de Portugal”, A amostragem sera ... por conveniéncia”,
No documento submetido:

- Estéo definidos os critérios de inclusao;

- SBo apresentados os instrumentos de recolha de dados (Guido de entrevista);

- E garantida a participaco livre, voluntaria e informada das participantes;

- E garantida a confidercialidade dos dados recolhidos;

- Nao sdo identificados danos para os participantes.

Pelo exposto o parecer da Comissdo de Etica da UICISA-E é favoravel 30 estudo tal como
apresentado. No entanto, se para recolha de dades as entrevistas forem gravadas deve ficar
expressa na declaragio de consentimento que as mesmas serao destruidas apés transcrico.

| O relator: ki le o Y\»%J ( (4 . .,/(..-,'\b-o
\

~

Data: 12/12/2018 O Presidente da Comissio de Etica: Mm&nmgg_
- & Escola Superior de F c ;:.'1:':':.::

33; ?L:'}: Enfermagem de Caimbra
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DECLARAGAO DE CONSENTIMENTO INFORMADO, LIVRE E ESCLARECIDO PARA
PARTICIPACAQ EM INVESTIGACAD
de acordo com a Declaracdo de Helsinguia' e a Convencao de Oviedo®

Por favor, leia com alfengio & seguinfe informapss. Se achar que algo esié incomelo ou que ndo esta
claro, ndo hesite em solicitar mais informaptes. Se concords com & proposts que [he foi feifs, queira
s55inar esfe documento.

Titulo do estudo: A Enfermagem de resbilitacdo & a pessoa com Fibrose Quistica no domicilic

Enquadramento: Investigacdo no &mbito do Curso de Mestrado em Enfermagem de
reabilitacéo da ESS-IPVC tendo como orientador a Profassora Doutora Maris José Fonsaca e
realizado pelo mestrando José Carlos Rocha da Silva. Resulta das inguistacdes profissionais e
pessoais do investigador, da relevéncia & impacio gqua os cuidados de salde, particularmente
da enfermagem de reskilitacdo prestados no domicilio, t&m no confrolo da doenca & qualidade
de vida das familias & doentes

Explicagic do estudo: Estudo qualitafivo, exploratdrio descritivo, a realizar junto de pais de
criangas residentes na regidoc norie de Portugal, com idade igual ou inferior & 17 anos e
diagnéstico de fibrose guistica, A recolha de dados serd feita através de uma entrevista com
gravagio audip, sobre as necessidades de cuidados especislizedos de enfermagem de
reabilitacdo, no domicilic.

Condighes: & participacdo neste estudo & fotalmente woluntéria, ndc acarretzndo guaisquer
custos, podendo retirar o seu consentimento em gualguer etapa do estude, sem necessidade
de facultar explicagies sos saus responsaveis e com total auséncia de prejulzos, assistenciais
ou outros, caso ndo gueira paricipar.

Ao decidir participar pode efetuar todas as questdes gue considerar necessarias para o seu
esclareciments ou facultar informagdes aos responsaveis do estudo em qualquer efapa do
Mesmic.

Confidencialidade & anonimato: COs dados recolhidos para o presente estudo sdo de uso
exclusivo do investigador e tratados de modo a garantir 3 sua confidencialidada. A informacio
recolhida serd fratadas com 3 méxima confidencislidade promovendo o seu anonimato. &
analise dos dados recolhidos serd efetusda em ambiente que garants a privacidade dos
mesmos. sendo o5 mesmos ufiizados exclusivemente pelos investigadores envolvidos no
projeto. Todos os eventuais dados dudio decomentes das entrevistas serdo destruidos apds
franscrco.

Assinatura do responsavel pelo projeto:

O Investigador:

Declaro ter lido & compreendido esfe documento, bem como as informactes verbais que me
foram fomecidss pela’s pessoa’s que soima assina’m. Fol-me garantids a possibilidade de, em
qualguer alfura, recusar parficipar nesfe eztudo zem qualguer fipo de conzequéncias. Desfa
forma, acedto parbicipar neste esfudo & permifo a wilizacdo dos dados que de forma volunfara
fomego, conflando em gque apenaz serdo uliizadoz pars esfa investigacdo e nas garanfias de
confidencialidade & anonimafo que me =80 dadas pelo's investigadors.

Miomve:

Assinatura:

Diata, ! )

ESTE DOCUMENTO E COMPOSTO DE 1 PAGINA E FEITO EM DUPLICADO: UMA V1A PARA O
INVESTIGADOR, QUTRA PARA A PESS0A QUE CONSENTE

* hittp:/ fportal. arsnorte min-ssude. pbf portal/page o rtal (A RS Morbe  Comies %0 %69 0% 2 0de W 204C 3% 8 thca /Ficheinos (Oeclaracan Helsingula 2008 pof
1
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AREA

CATEGORIA

SUBCATEGORIA

Unidades de analise

Conhecimento sobre
a doenca

11

Diagnostico

Realizacéo de exames

- “(...) na altura a prova do suor foi feita no Instituto Ricardo Jorge (...) “(E1);

- “(...) Desde antes dos 8 meses que ela tinha sintomas, mas o diagnostico s6 foi feito com 5 anos (...) ela com 8 meses fez
uma pneumonia, chegou a fazer antibiéticos injetaveis, depois melhorava, mas estava sempre com aquela tosse, eu sabia que
ndo estava bem (...) voltamos ao médico de familia e fazia antibi6tico em cima de antibiético e ndo melhorava(...)”. (E2);

- “(...) a prova do suor foi positiva (...)” (E2);

- “(...) Desde os dois anos comegamos a notar que ele tinha muita tosse e expectoracéo e achamos que néo era normal,
levavamos ao pediatra e ele dava medicacéo para ndo tossir, (...) isto foi durante 3 anos (...)” (E3);

- “(...) em dezembro de 2015 ele estava muito mal, devia ter uma pneumonia, (...) fez entdo o teste do suor e deu positivo...
depois era para repetir, mas ndo fez (...) decidiram fazer logo o teste genético que deu positivo (...)” (E3);

- “(...) O diagnéstico foi realizado através da prova do suor (...) e fez testes genéticos e deu a confirmagdo final que ela tinha
FQ (...)” (E4);

- “(...) O diagnéstico ndo foi realizado através da prova do suor (...) foram feitas analises no Instituto Ricardo Jorge(...)”
(E5);

- “(...) nédo sei porque meio descobriram (...) lembro-me que depois de descobrirem nds pais fomos colher sangue para ver
qual era a mutagao(...)” (E6);

- %(...) ja fez teste de suor(...)disseram a mutagdo, mas eu sinceramente (...)”(E7);

- (...) foram momentos muitos dificeis aqueles em que aguardavamos o diagnostico (...) tivemos que passar pela
desconfiancga de todos, desde a familia aos profissionais, até os maiores craques da medicina e na area das doengas raras
andaram demasiado preocupados em encontrar justificagdes psicoldgicas para a minha insisténcia e ndo notaram nos sinais
que para mim agora séo 6bvios (...) foi preciso mais um internamento e que uma gastroenterologista que decidiu ser objetiva
fazer por fim o diagnostico (...) ao fim de tanto tempo (...) recordo-me de ir ao hospital de V. e uma pediatra que nunca tinha
estado em contacto com o P. s6 por dizer que era o terceiro episodio de prolapso retal nos dizer que havia grande
probabilidade de FQ (...) hoje olho para tras e pergunto porque ndo diagnosticaram mais cedo? (...)” (E8);

- “(...) apos tanto tempo e com tantos especialistas a estudarem o caso, o centro de referéncia do Sdo Jodo demorou desde 0
primeiro internamento com sete meses até aos dois anos e meio para fazer o diagndstico de uma FQ com sintomas de livro!

()" (E8);

Apoio no diagndstico

- “(...) obviamente numa altura de diagnéstico faz falta tudo, (...) faz falta apoio a familia, acompanhar essas pessoas durante
um tempo, que na minha altura por exemplo ndo houve e eu senti que fez falta, (...) acho que faz falta apoio as familias, eu na
altura com 3 filhos e um deles doente, sinceramente, fiquei (...) entrei em parafuso! (...) depois fui organizando (...) se calhar
devia haver apoio aisso (...)” (E5);

- *(...) depois de nos ser dito o diagndstico sentimos que ndo existe uma rede de apoio (...) as consultas e os exames sucedem-
se, mas as alteragdes a todos os niveis da nossa vida sdo geridas exclusivamente por nds (...) na realidade o apoio que nos
deram para além do hospital foi zero! (...)” (E8);

12

Tipo de Doenca

Genética

- “E a Delta 508(E1);

‘(..) ndo tenho a certeza se fez o teste genético ou ndo (...)” (E2);

...) foi-me logo explicado que tinha a ver com genes, que a mée e o pai tinham (...) os dois doavam (...)” (E2);
...) tem uma mutagao Delta F 508 (...)” (E3);

...) tem uma mutag&o que acho que é a mais forte, a 558 (...)” (E4);

...) é uma doenga genética (...) é a N1303K (...)” (E5);

...) tem uma mutagdo N1303K (...)” (E6);

...) eles disseram a mutagdo, mas eu sinceramente (...) é a F508, acho (...)” (E7);

...) 0s testes genéticos revelaram uma mutacdo DF508 (...)” (E8);

¢

3

Patologia Crénica /
Incuravel

'
_~ N XXX 1=

...) ¢ uma doenga que esta sempre a produzir (...)” (E1);
...) pois toda a gente sabe que estas criangas tém de continuar sempre o tratamento (...) ndo é ao fim de trés meses que




AREA

CATEGORIA

SUBCATEGORIA

Unidades de analise

ficam bons (...)” (E3);

- “(...) éumadoenca (...) degenerativa (...)” (E5);

- *(...) E uma doenga crénica muito grave, é uma doenca rara (...)” (E6);

- “De momento ainda ndo existe uma cura efetiva, existem medicamentos que ja séo uma pedra no charco (...)” (E8);

-“(...) o tratamento é para toda a vida, tentamos viver um dia de cada vez porque sabemos que ndo é facil e continuamos a
espera que nos sejam dadas as mesmas oportunidades de medicamentos que j& existem noutros paises, mas sabemos que ndo
podemos parar nenhuma parte do tratamento e tentamos motivar o P. na esperanga da cura e para continuar porque
acreditamos na cura (...)”(E8);

- “(...) afeta o pancreas, pulmdes, sistema digestivo (...)” (E1);

- *(...) afeta os 6rgdos todos (...) o rim estava ja um bocadinho fibrético (...) o coracdo pode ficar mais cansado (...) 0s
pulmd@es sédo os 6rgdos mais afetados (...) 0 intestino é afetado e tém muitas vezes fezes gordurosas (...)” (E2);

- “(...) afeta os pulmdes, o pancreas, o intestino, sistema reprodutor (...)” (E3);

131 Multissistémicos - “(...) é uma doenga multissistémica, que implica muitas coisas (...)” (E5);
- %(...) ataca aos pulmdes, mas para além dos pulmdes interfere com os intestinos, por aquilo que os médicos dizem(...) o
pancreas e (...) ndo sei mais (...)” (E7);
- “(...) esta doenga ndo afeta apenas os pulmdes, alias no caso do P. no inicio o que se destacou mais foi a falta de enzimas
pancreaticas, portanto além do pancreas e dos pulmdes afeta também outros orgéos tal como os intestinos (...)” (E8);
- “(...) no caso dela, por mais expetoragao que ela liberte o proprio sistema dela faz com que ela tenha sempre expetoragéo
em demasia (...)” (E1);
- “(...) os pulmdes sdo os 6rgaos mais afetados (...)” (E2);
1.3 | Sinais organicos 132 Pulmonares - “(...) opulmioéo orgao mais afetado (_...) (E_4)_;~ ) i . .
- “(...) eu penso que ¢ o pulmao(...) na minha opini&o é o pulméo (...)” (E5);
- “(...) resumidamente, também os pulmdes (...)” (E6);
- *(...) ataca aos pulmdes (...)” (E7);
- “(...) esta doenca ndo afeta apenas os pulmdes(...)” (E8);
- “(...) o intestino é afetado e tém muitas vezes fezes gordurosas(...) fazia fezes muitas vezes (...) a partir de um ano é que
comegou a fazer as necessidades sem a fralda, é que comegou a ser as fezes muito (...) viscosas (...)” (E2);
- “(...) deitava tudo fora e as fezes eram esponjosas e com gordura (...)” (E3);
. o -“(...) 0 R. éum caso em que a parte gastrica esta mais implicada (...)” (E5);
o Gastrointestinais - “(...) neste caso a L. afetou logo os intestinos, teve um ileo meconial, foi operada, foi-lhe retirado 20cm de intestino, e afeta
0 pancreas (...)” (E6);
- “(...) interfere com os intestinos, por aquilo que os médicos dizem (...)o pancreas (...)” (E7);
- “(...) afeta também outros orgéos tal como os intestinos (...)”(E8);
- *(...) [sabemos] através daquilo que os médicos dizem (...) aDr? T. (...)” (EL);
- “(....) [os conhecimentos sobre a doenga foram obtidos através da] enfermeira que temos [EEER] (...) aenfermeiraC. e a
Dré T. [técnicas do CMIN] (...)” (E2);
- *(...) [os conhecimentos sobre a doenga foram obtidos através da] (...) Dr? T. [técnica do CMIN].” (E3);
Fontes de o . - “(....) [os conhecimentos sobre a doenga foram obtidos através da] (...) Dr2 T., a Enf2 C. [técnicas do CMIN].” (E4);
Lo informacao Lol Profissionais de salde - “(...) de uma forma geral os médicos que seguiam e seguem o R. [informaram sobre a doen¢a] (...)” (E5);

- “(...) [os conhecimentos sobre a doenga foram obtidos através da] ... Dr* L. no Hospital de S. Jodo (...)” (E6);

-“(...) um médico brasileiro, que nos primeiros anos de vida da L. nds fizemos chegar os resultados dos exames e analises, e
ele nos disse (coisa que ndo nos disseram aqui no S. Jo&o) que a FQ se logo ao inicio incidir mais sobre a a parte intestinal ao
longo do crescimento a parte pulmonar estard menos afetada, o que no caso da L., tem-se vindo a verificar(...) aqui no S.




AREA

CATEGORIA

SUBCATEGORIA

Unidades de andlise
Jodo nunca nos disseram isso(...) também ndo sei se é verdade (...) pelo menos com provas(...)”(E6);

- “(...) além dos médicos no S. Jodo (...) a terapeuta dela (...)” (E7);
- “(...) a equipa do hospital [Centro de Referéncia em FQ] e também do domicilio [técnicos prestadores de cuidados de RR]

()" (E8);

- “(...) posso dizer que muita da informag&o fui obter pela experiéncia de outros pais (...)” (E4);
-“(...) o falar com outros pais e a experiéncia de outros pais tem-nos ajudado muito, as vezes ndo é s6 no corpo clinico que
vamos buscar muita informagéo, mas também na experiéncia de outros pais que tém meninos com FQ (...) temos o0s pais com

1.4.2| Paisde criancas com FQ | quem a gente lida na Associagdo, quando h& congressos, existe troca de informagdes entre nds e é af que a gente vai buscar
(...)(E4);
- “(...) a partilha de informag&o com outros pais serve muito para ndo nos sentirmos sds com este problema e de certa forma
conseguirmos encontrar coragem, forga (...)” (E8);
- *(...) através daquilo que lemos (...)” (E1);
- “(...) no inicio para nds era tudo novidade, ndo sabiamos o que era a FQ, o que afetava exatamente, que 6rgéos afetava,
claro a gente comegou a pesquisar na Net (...)” (E4);
143 Leitura / Internet - “(...) eu sou uma pessoa que tambémb leio muito e pesquiso muito (...)” (E5);
- “(...) tratando-se de uma doenca que em Portugal tem uma reduzida expresséo, trata-se de uma doenca rara, certo? Entdo
creio que é muito importante estarmos atentos ao que se vai passando pelo mundo e assim recolher toda a informacéo
possivel (...)” (E8);
- “(...) ela faz Kreon, depois tem as vitaminas (...) tem as nebuliza¢des, tem os puffs (...)” (E1);
- *(...) ja fez vérias vezes [antibioticos EV] (...) faz sempre internamentos no Porto (...) a C. tem agora um cateter central,
mas ndo sei se mesmo assim poderda fazer em casa antibidticos (...) eu acho que na nossa zona ndo fazemisso (...)” (E1);
- “(...) faz medicacdo pancreatica (...) faz vitaminas, a vit E, o Dragavit (...) faz medicacéo inalatéria (...) ja fez trés vezes
antibioticos, mas nunca na veia (...)” (E2);
- “(...) desde que toma o Kreon é normal (...) faz ainda as quatro nebulizag@es (...)” (E3);
- “(...) muita medicacéo (...) ela faz muita medicacdo diéaria (...) ela faz também muitas nebulizacdes, temos sempre que
perder muito tempo com as nebulizages, quer de manha quer a noite (...)” (E4);
- “(...) [o tratamento é feito] com medicacdo (...)” (E5);
2.1 Farmacolégico -“(...) tem de fazer varias nebuliza¢Ges para as secre¢des sairem com mais facilidade (...) foi em 2014 que a L. fez
medicamentos na veia (...) ficou internada (...) e o internamento é que é feito em VR (...) a Dr? L. entra em contacto com o
- Hospital [da area de residéncia] e acordam qual é o medicamento e o tempo que fica (...) os internamentos tem feito sempre
Percecéo acerca do aqui em VR (...) [P: e a possibilidade de fazer medicagao endovenosa em casa, existia?] (...) existia s6 que como ela tinha
tratamento que fazer dois, um de 6/6 horas e outro de 8/8 horas (...) nem daria, porque tinhamos que andar sempre no hospital e vir (...)
e calhava a horas assim um bocadinho (...) entéo, pronto! Ela faz internamento e faz I! (...)” (E6);
- “(...) ela esté a ser seguida com alguma medicacéo (...)” (E7);
- “(...) em comprimidos, desde as enzimas pancredticas as vitaminas, aos protetores do figado e do estdmago(...) &s
nebulizagbes quer de antibi6ticos, quer as que permitem que as secre¢des saiam melhor, séo feitas diariamente e vérias vezes
ao dia(...) dado que temos disponibilidade familiar de enfermagem ja fez trés vezes antibi6ticos [EV] em casa (...)” (E8);
- “(...) foi-nos dito que a cinesiterapia também é muito importante e por isso estamos a fazer (...) e tem-se sentido muito
melhor e desde que comegou esse tratamento é totalmente diferente (...)” (E2);
22| Néo farmacolégico | 2.2.1| Reabilitagio Respiratéria |~ “(...) tira expetoracdo (...) as quatro nebulizac@es, faz o aerobika (...) vai limpando com os enfermeiros (...)” (E3);

- “(...) ainda a cinesiterapia (...) ela faz piscina porque o exercicio fisico ajuda imenso, neste momento a B. consegue
conciliar a piscina com a escola e a cinesiterapia (...)” (E4);
- “(...) cinesiterapia (...) desporto, que acaba por ser tratamento (...)” (E5);
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- “(...) tem de fazer vérias nebulizacGes para as secre¢des sairem com mais facilidade e ndo apanhar pneumonias, nem
apanhar varias bactérias (...) sei que ela deita ca para fora tudo quando faz [cinesiterapia] (...)” (E6);

- “(...) dado que de momento ainda néo existe uma cura cem por cento eficaz, e mesmo a medicacéo mais eficaz ainda ndo
esté disponivel, o que nos resta é efetuar uma boa higiene pulmonar através da cinesiterapia (...)” (E8);

222

Exercicio Fisico

- “(...) na primaria (...) ela ndo conseguia. Desde que entrou para o ciclo (...) tinhamos o problema do aparelho de oxigénio
(...) portanto ela pouco ou nada fazia (...) este ano, entrou para o 7% ano e tem educagao fisica (...) as quintas tem 45 minutos
e este ano conseguimos arranjar um professor para estar s6 com ela , este é o Unico exercicio que ela faz (...)” (E1);

-“(...) na nossa zona nao temos natagdo, temos piscina municipal mas esta fechada (...) para ela fazer os exercicios de
natagdo como a doutora me disse, ela tinha que se deslocar quase a 35/40Km para outro concelho (...) temos aqui a
possibilidade de umas aulas de ballet (...) mas s6 consegui 0 numero hé pouco e ainda ndo comegou (...) sera para fazer as
sextas feiras (...)"(E2);

- “(....) ele nunca foi internado porque ele todos os dias faz desporto (...)” (E3);

-“(...) ela faz piscina porque o exercicio fisico ajuda imenso, neste momento a B. consegue conciliar a piscina com a escola e
a cinesiterapia(...)ela adora a piscina (...) ela faz duas vezes por semana (...) durante 45 minutos (...) faz também trampolim
em casa (...) na escola e nas aulas de educagdo fisica faz tudo o que os colegas fazem (...) sempre com aqueles cuidados(...)
a Professora tem sempre a atengdo que a B. ndo tem a mesma capacidade respiratéria que tém os colegas (...) mas faz tudo o
que os colegas fazem, mas ao ritmo dela (...)” (E4);

- “(...) desporto, que acaba por ser tratamento (...) ele fazia futsal (...) agora desistiu do Futsal, cansou-se (...) estamos a ver
(...)” (ES);

- “(...) fazemos em casa (...) ela tem caminhado (...) quando vem melhor tempo ela anda bastante de bicicleta e corre um
bocadinho (...)” (E6);

-“(...) temos consciéncia que o exercicio fisico é essencial, mas também ndo podemos esquecer que o dia tem 24 horas e que
eles tém que ser super herois em varias batalhas diarias, acrescentar ainda mais tarefas € sempre complicado (...) ele j& esteve
a praticar artes marciais, mas o tempo ndo facilita (...) mas agora ele vai tentando cumprir um programa de exercicios em
casa, desde fazer maquina de musculago até ciclismo e jogar a bola (...)” (E8);

2.2.3

Alimentacdo

- “(...) sei que apesar de tudo aquilo que ela come é uma crianga que nunca vai engordar aquilo que nés esperamos (...)”
(E1);

- “(...) sobre a dieta a doutora disse que ela podia comer de tudo, € uma crianga que necessita de comer porque ndao ganhava
muito peso (...)” (E2);

- “(...) ndo tem uma dieta especial (...) ndo era nada absorvido (...) deitava tudo fora e as fezes eram esponjosas e com
gordura (...) mas desde que toma o Kreon é normal (...)” (E3);

-“(...) tem que ter muito cuidado com a alimentagéo, porque a B. além de ter FQ é uma doente celiaca, portanto tem que ter
dieta celiaca (...)” (E4);

- “(...) procuramos que seja uma dieta o mais caldrica possivel (...) eles necessitam de ganhar peso (...)” (E5);

-“(...) estarmos atentos ao peso e gerir a alimentagdo em funcéo disso é muito importante, na prética é quase quanto mais,
melhor!(...) infelizmente ndo nos preocupa a obesidade mas sim a dificuldade em aumentar de peso, por outro lado estamos
atentos ao excesso de acucares pelo risco de diabetes (...) a 4gua é também fundamental em tempo de calor e sempre que
necessario fazemos uma hidratagdo com bebidas que reponham o sal, alias, a questdo do sal também é muito importante,
como perdem muito sal importa também repor o sal na alimentagdo, |4 esta, quando perdem mais &gua na transpiragéo (...)”
(E8);

2.3

Preventivo

- *(...) ao Centro de Satide vai uma vez por ano e s6 vai para tomar as vacinas (...)” (E1);

- “(...) tive ainda de ir a escola pedir para que nos dias em que estivesse frio ela ndo fosse para o recreio (...) o recinto é
aberto (...) numa consulta no Centro de Satde em que ela tinha que fazer a vacina da gripe (...)” (E2);

-“(...) no terceiro comegou a ir para a escola as nove horas mas comecou tambhém a ficar sempre doente (...) comia la na
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cantina, mas apanhava correntes de ar himido e ficava doente (...) a Dr2 T. sempre disse que ele tinha de usar méscara por
causa dos microbios (...) (E3) “(...) mal chega la [S.U.] tem uma pulseira laranja para ficar o menor tempo possivel na
urgéncia (...) l4 tém sempre mitdos cheios de febre (...) assim faz os exames que tem a fazer e [permanece o menor tempo
possivel no SU] (...)” (E3)”(...) uma vez que ele ndo deve estar exposto nesses sitios, porque é que ele tinha que ir as
consultas de fisiatria so para dizer que ele tem de continuar a tratar uma FQ( ...) o tempo que nds perdiamos e o risco que era
s para ele dizer: sim! Sim, é para continuar! (...) é o que toda a gente no pais passa, quando ndo tem estas equipas [EEER da
ECCT] (...)” (E3);

- “(...) os cuidados que temos sempre com a escola, (...), a B. esta numa escola privada porque temos outro resguardo que
ndo temos numa publica, a (...) outros cuidados, (...) e mesmo em casa temos cuidado com o quarto dela também, a prépria
casa, tudo emsi, (...)” (E4). “(...) ela faz o tratamento numa cabine, coisa que nao fazia até a bem pouco tempo atras, (...)
finalmente e ap6s néo sei quantos anos com a gente a lutar, conseguimos que isso fosse possivel, mas mesmo assim ha
sempre o0 risco, porque estd num espaco onde entram pessoas com bactérias e por mais cuidados que tenhamos, ha sempre
esse risco(...)” (E4). “(...) e posso-lhe dizer que neste momento a terapeuta que esta com ela tem sempre todos os cuidados
para que se algum doente tiver alguma coisa que possa transmitir a B., ndo cruzar com a B. (...) ha esse cuidado (...)” (E4).
“(...) vai fazer as vacinas (...)” (E4);

-“(...) entra de mascara e faz numa sala que nem é usada para fazer tratamento nenhum, é uma sala que é do director(...) mas
s6 0 R. é que 4 faz,(...) mas o ginasio onde teria que fazer é pequenissimo, adaptado, onde toda a gente esta 14, e eu sei que
existem mais meninos com FQ a fazer 14 (...) mas nés ndo quisemos assim! Foi assim que quisemos que fosse (...)” (E5);
[Q: e em termos de mitigagao/prevencao das infegdes, acha que as clinicas estdo preparadas?] R: Nao!(...) muitos ndo
estdo!(...) ja tivemos casos, por exemplo, eu tenho aqui a (...) [clinica da &rea de residéncia] , que me quiseram a obrigar por
varias vezes a vir para aqui, porque geograficamente era aqui e o R. até deixou de ter direito a transporte por causa disso,
porque eu ndo queria que fizesse aqui porque acho que ndo tem condigdes(...) e quando era na clinica velha tive um médico ,
o fisiatra responséavel pelo servico a dizer-me (...) eu fui 14 na altura que vim do Maria Pia, ele disse-me: “Olhe eu ndo vou
afirmar isto na frente de ninguém mas aqui ndo ha condicdes para o R. fazer cinesiterapia, tenho aqui uma menina que tem
FQ, mas esta em fase terminal (...)”(E5). “As vacinas ele faz do Plano Nacional de Salde, e faz a da gripe que geralmente eu
também lha dou aqui no Centro de Salde (...)” (E5);

-“(...) ao inicio iamos com a L. a uma clinica Privada, mas verificamos que na clinica entravam todo o tipo de pessoas,
novos, velhos e achamos que haviam muitas bactérias no ar, e acabamos por acordar com a fisioterapeuta um valor e
suportamos esse valor, assim ela vem a casa fazer a cinesiterapia a L. .“(E6) “(...) ndo concordo que todos os doentes com
FQ (...) ttm que ser marcados todos no mesmo dia (...) ndo ha muita higiene quando um entra e outro sai, e ninguém limpa, a
n&o ser os médicos que desinfetam as méaos, nesse aspeto acho que era um ponto a melhorar(...) porque a Dr* L. diz: “O L.
ficas ai, ou vais para o fundo do corredor, porque néo vos quero juntos!”(...) mas depois eles entram todos na mesma sala,
(...) e se eles tocarem nalgum maével?(...) a propria saliva, se puserem a mdo num banco e venha outro depois e pde a mao
também (...) nada é desinfectado! [referindo-se a sala de espera do Centro de Referéncia em FQ](...) poderia melhorar, ou
entdo ter varias salas (...) devia ser desinfetado (...) tera que ver com a agenda [médica], se os doentes tém que ser todos
vistos pela Dr? L. e se ela s6 dé consultas duas vezes por semana, € dificil que os doentes com FQ néo se encontrem 14! (...)
quando era nos contentores la fora, todo o tipo de doenca, velho e novo, estavam todos juntos!(...) na sala de espera (...) neste
momento ja existe pelo menos uma sala de espera s6 para a pediatria (...) a Dr? Luisa diz para quando chegarem a sala de
espera entrem logo e esperem no corredor, mas ndo vos quero juntos (...)” (E6). “ (...) sempre que vai ao hospital pde sempre
mascara, ja usa had muitos anos (...) eu vejo outros miudos ja grandinhos e ndo usam mascara (...) ndo sei se incentivam, ou
se podem ser eles que dizem “eu ndo quero!”(...) quinze anos, por exemplo é uma idade um bocadinho rebelde(...)” (E6)
“(...) no Centro de Salde a ndo ser ir 14 para dar as vacinas obrigatérias(...)”(E6);

- “(...) [Q: e para os hospitais ela leva mascara?] (...) sim leva mascara (...)” (E7) “(...) a terapeuta que foi sempre a mesma
desde que nasceu, diz que é preferivel ir | uma vez por semana e ndo apanhar virus nos corredores do que estar a ir 1a duas
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vezes por semana (...)” (E7);

-“(...) prevenir ¢ mesmo o melhor remédio neste caso, porque qualquer coisa que ele apanhe, qualquer infecéo pode ser
catastréfico, por exemplo, se deixar de se alimentar por falta de apetite pode ter consequéncias sérias, dai que seja importante
0 uso da mascara, o desinfetar as maos, o evitar o contacto com muitas pessoas em periodos de gripe, isso e a vacinagéo é tdo
importante como a medicacéo, tudo junto é que é o tratamento (...)” (E8).”(...) como temos a experiéncia do seguimento em
dois Centros de Referéncia podemos dizer que as assimetrias sdo tdo grandes que parece que estamos em paises diferentes, s6
que neste caso os dois hospitais estdo no Porto. E simplesmente lamentével que os profissionais ndo invistam na prevencéo de
infegBes cruzadas que podem ocorrer nas consultas ao nivel hospitalar, felizmente que ao mudar para o CMIN conseguimos
encontrar algum sossego a esse nivel (...)” (E8).”(...) dado que sempre estivemos despertos para os aspetos da prevencéo e
como a minha formagéo de base é microbiologia entdo rapidamente nos apercebemos que as clinicas néo estao preparadas
para fazer face a este tipo de tratamentos em seguranga (...) o risco de infe¢do cruzada é mesmo muito elevado (...)” (E8);

Continuidade de
Cuidados

Centro de Salde

Acompanhamento do
médico de familia

- %(...) é ele que me passa as credenciais para o Hospital de Santa Marta (...)”. “Ele sabe que a C. esta a espera de transplante
pulmonar, isso sabe (...)”(E1) “(...) o médico do Centro de Saude tem I& o processo dela (...) [mas] julgo que ndo trocam
informagdo (...)[entre o Centro de referéncia eo o Centro de Satde](E1) (...) precisou de uma cama ortopédica(...) o Centro
de Salide nunca se envolveu para ajudar nestes aspetos(...)” (E1);

-“(...) néo sei se ele [médico de familia] consultara [o processo clinico do Centro de Referéncia] através da informatica (...)”
(E2);

- (...) decidi entdo levar a uma pneumologista (...) entéo s6 pelo que disse, ela disse que ja sabia o que tinha (...) entretanto
passou-me 0s exames e tive de ir @ minha médica de familia para os passar pela caixa (...) demorou trés meses para me
passarem (...) a médica de familia porque ele tem um aspeto semelhante as outras criangas, até esta mais alto que os colegas,
n&o é magrinho (...) recusou-se a passar exames (...) recusou o teste de suor e atrasou o diagndstico em trés meses (...)” (E3)
(...) foi o pediatra [do hospital da area de residéncia] que me informou desta equipa [ECCI] no domicilio [dando como
exemplo de falta de articulagdo entre o Centro de Referéncia e o Centro de Saude](...)” (E3);

- “(...) s6 vamos la para ir buscar o P1 para a cinesiterapia (...), portanto 0 médico de familia se a viu uma vez é muito (...),
ela é seguida no hospital e ndo temos essa necessidade, (...)” (E4);

- “(...) cheguei a ir ao Centro de Satide pedir baixa porque estava a prestar acompanhamento a B. e 0 médico néo sabia o que
eraaFQ (...)” (E4);

- “(...) vou buscar quando preciso dos P1s para a cinesiterapia, que é praticamente a Unica ligacdo que eu tenho com a médica
de familia dele (...) é um seguimento que praticamente tem a ver com burocracias que sdo necessarias (...) de resto, nada
mais! (...)” (E5);

“Temos médico de familia (...) fomos obrigados a fazer a primeira consulta, mas ndo tem qualquer tipo de seguimento (...)”
(E6);

- “(...) [Q: Existe alguma articulag@o entre o hospital e os recursos da comunidade (Centro de Saude, ...)?] Nao! o tinico
contacto foi quando foi detetado com o teste do pezinho no Centro de Salde, que depois foi seguida para o HSJ (...)” (E7);

3.1.2

Acompanhamento de
enfermagem

- “(...) ao longo destes 12 anos houve uma visita por parte do Centro de Salde, fez dois anos em dezembro, para ela poder
entrar na lista de transplante (...) sendo nem isso tinham vindo! (...) nunca me foi dado apoio para fazer cinesiterapia pelo
Centro de Saude (...)” (E1);

-“(...) depois numa consulta no Centro de Saude em que ela tinha que fazer a vacina da gripe, eu fui falar com a enfermeira
para marcar a vacina e a enfermeira ainda néo estava dentro do assunto, ndo sabia o que se passava, eu estive-lhe a explicar e
ela disse porque ia para tdo longe, para Chaves, e ela disse que tinha aberto um projeto novo(...) tipo cuidados continuados, (
...) para fazer o tratamento (...) Nao temos visitas do Centro de Saude” (E2);

- *(...) equipa de UCCI (...) [a Reabilitagdo Respiratéria é efetuada no domicilio por EEER da UCCI] (...)” (E3);

- “(...) Néo. [referindo-se a disponibilizacéo pelo Centro de Salde de apoio de enfermagem no domicilio] (...) (E4). “Né&o.
[referindo-se a inexisténcia de visitas domicilirias por parte do Centro de Saude] (...)” (E4);
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- “(...) Nunca existiram visitas por parte do Centro de Sadde (...)” (E5);

-“(...) N&o. [referindo-se a inexisténcia de visitas domiciliarias] (...)” (E6);

- “(...) Quando a B. nasceu foram ver em que condi¢des estdvamos, mas ndo tem nada a ver com a FQ, pronto, é
relativamente ao protocolo deles que tém quando nascem. (E7) (...) Néo. [referindo-se a disponibilizacéo pelo Centro de
Saude de apoio de enfermagem no domicilio] (...)” (E7);

Domicilio

-“(...) fez dois anos no Natal tivemos de mudar de casa, uma vez que a C. ia entrar para a lista de transplantes,(...) entdo
tivemos que mudar de casa,(...) veio ca uma equipa de médicos mas foi da nossa zona de Peso da Régua(...) foi combinado
entre os médicos do Porto e os médicos daqui da Régua, para eles poderem vir ver a casa e ver se tinha as condigdes
necessarias para a C.,(...)as condigoes basicas(...) e foi dado o aval que sim, estava tudo em condig¢des” (E1);

- “(...) [sobre companhamento/ visita domicilidria da equipa hospitalar] Nao! Nunca fizeram (...)” (E2);

- “(...) [sobre companhamento/ visita domiciliaria da equipa hospitalar] Ndo! Nunca fizeram (...)” (E3);

- “(...) [sobre companhamento/ visita domiciliaria da equipa hospitalar] Néo! (...) ” (E4);

- “(...) na altura em que a Associagéo implementou um programa de assisténcia domiciliaria em que o R. esta inserido, veio
ca o Dr H,, e a fisioterapeuta da altura, que agora ja ndo é a mesma (...) é outra, mas sim! Vieram cd a casa (...)” (E5);
-“(...) [sobre companhamento/ visita domiciliaria da equipa hospitalar](...) N&o!(...) somos de Vila Real é normal(...)
estamos um bocadinho longe(...)” (E6) “(...) [Q : a orientagdo do programa de RR envolveu a terapeuta?](...) ndo, sé a Dr?
L. [referindo falta de articulagdo entre os técnicos do Centro de Referéncia e os técnicos no domicilio](...)(E6);

- “(...) [sobre companhamento/ visita domiciliaria da equipa hospitalar] (...) N&o! (...) é assim(...), ela faz a ventilagdo com a
Linde, a médica fez a prescrigao para as nebulizagGes e teve ja em casa uma enfermeira dessa empresa(...)” (E7);

- “(....) [sobre companhamento/ visita domiciliaria da equipa hospitalar] (...) tivemos recentemente uma visita da equipa do
CMIN (médica e enfermeira) para avaliagdo das condi¢des de tratamento em casa (...)” (E8) “(...)ao longo destes catorze anos
nunca houve articulagio entre os técnicos que executam a cinesiterapia [no domicilio] e o hospital (...)” (E8);

3.3

Associacao

- “(...) acho que a associagao tem tido um papel muito importante no apoio ao domicilio (...)” (E4);
- “(...) tem cé& em casa a fisioterapeuta do plano da associagdo, (...) uma vez por semana pela Associacéo (...)” (E5);

34

Apoio técnico

-“(...) a Linde d& o apoio aos aparelhos,(...) 0 oxigénio € uma empresa de Vila Real que vem todas as semanas trocar 0s
tanques (...) os aparelhos, todos os meses aqui uma,(...) ndo sei se ela é fisioterapeuta (...) mas julgo que sim (...) éa
terapeuta A. que julgo que é mandada pela Dr? T. Vem cé a casa ver as oximetrias da C., ver os aparelhos que a C. tem,(...)”
(ED)

-“(...) utiliza o air flow rapid (...) a empresa € a vital air (...) ndo tém ido ver os equipamentos (...) s6 quando nos trouxeram
0 equipamento (...) ndo acho a assisténcia muito razoavel (...) no inicio o nebulizador funcionava muito bem, mas I4 para o
inverno (...) com o tempo (...) demorava muito tempo a terminar (...), entrei em contacto com eles e disseram que vinham
mudar uma membrana, mas eles nunca mais vinham(...) demoraram muito tempo (...)” (E2)

- “(...) é a Linde que vem aqui a casa (...) j& vieram varias vezes (...) vém de trés em trés meses (...)” (E3);

-“(...) o Airflow é a LINDE, o Ineb ¢ a Praxair (...) (na Praxair) no inicio tivemos um bom acompanhamento, depois
tivemos um periodo muito longo sem acompanhamento e recentemente, a coisa de para ai no final do ano o aparelho teve um
problema, (...) e agora temos um acompanhamento excelente (...)” (E4);

- “(...) Linde é a empresa que fornece o air flow (...) 0 acompanhamento é bom (...)” (E5);

- “(...) o técnico da Linde, é muito certinho, vem dentro dos prazos que ele tem (...) ndo sei é de quanto em quanto tempo
(...) sobre o Ineb tive que lhes ligar no final do ano passado porque o aparelho nédo estava a funcionar bem (...) desde o ano
passado até agora ja foi trocado duas vezes, porque eles dizem que tem de ser trocado pelo menos de meio em meio ano (...)
e ao inicio quando ela comegou a fazer ninguém me explicou isso!(...) a empresa é a praxair!(...)” (E6);

- ““(...) estou mais ou menos satisfeita com o apoio da Linde.” (E7);

315

Apoio de urgéncia

&l

Contato via telefone

-¢(...) ligo a Dr* T. e explico o que ela tem, a Dr? T. diz-me se eu tenho que ir ao Porto a urgéncia (...)” (E1);
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-“(...) [a quem podera ligar em situacfo de urgéncia? R:] A Dr2 T. ou 4 Enf® C. (...) durante a noite ou FS em principio ndo
iria chatear as pessoas (...) a essa hora (...) teria que me dirigir aqui a urgéncia (...)” (E2);

- “(...) primeiro ligo a Dr2 T. e ou ela esta a trabalhar ou entéo ela liga para os colegas e fala com eles e o L. mal chega la tem
uma pulseira laranja para ficar o menor tempo possivel na urgéncia (...)” (E3);

-“(...) posso dizer que no inicio o apoio [do Centro de Referéncia CMIN] ndo era muito, a gente iamos as consultas e
sentfamos um bocado perdidos,( ...) , agora, nos Gltimos anos as coisas estédo a mudar, quer com a Dr2 T., quer a Enfé C.
[técnicas do CMIN] estdo sempre muito atentas e qualquer coisa estdo sempre disponiveis, e a qualquer hora podemos ligar(
...) noinicio as vezes a gente ligava e parecia que nos estavam a fazer um favor,(...) agora ndo!(...) agora seja a hora que for,
a gente liga com elas e o que nés precisarmos e que elas possam fazer(...) ou entdo encaminham para 0 CMIN(...) temos tido
um apoio muito bom!(...)” (E4);

-“(...)irialigar a Dr2 L. e ela iria dizer-me venha dai e traga para aqui para as urgéncias do SJ, é o que ela diz (...) primeiro
mando mensagem e vejo se ela responde (...) sendo espero (...) também tenho o contacto da Dr® N. aqui do Hospital que
também posso Ihe ligar a qualquer hora(...) mas é esperar que chegue segunda feira rapido para falar com a Dr? L., se eu ndo
conseguir falar com ela durante o fim de semana, mas por norma, esta sempre disponivel (...)” (E6);

- “(...) Nao tenho nenhum contacto! [referindo-se aos contactos dos técnicos do Centro de Referéncial, se surgir algo
préximo da consulta pomos as dividas na consulta no Porto!(...) se entretanto ndo tiver consulta, eventualmente como tenho
confianga na terapeuta, coloco as dividas a terapeuta [referindo-se a fisioterapeuta do Hospital da area de residéncia] (...)
(E7);

- “(...) 0 apoio do hospital [Centro de Referéncia] é fundamental, mas continuamos sem resposta para os problemas que
podem surgir a qualquer hora do dia e da noite e as urgéncias ndo sdo de todo recomendaveis como uma primeira linha de
op¢ao, (...) seria muito bom se tivessemos um contacto permanente para onde ligar (...)” (E8);

Servico de Urgéncia

- “Na Régua é impossivel porque ndo temos hospital, (...) em Lamego, muito menos, (...) eu ja ndo vou as urgéncias de Vila
Real porque ja nédo vale a pena (...) as minhas experiéncias foram negativas (...) s6 quando entrou a Dr® T. é que passei a
poder contatar com o Porto (...)”. “No inicio que eu ia com a C. a urgéncia em VR eles contatavam com os médicos da C. no
Porto para saberem a medicagao (...) na nossa zona eles ndo sabem lidar com a FQ, ndo sabem o que isto é, apesarem de
lerem e consultarem os papeis (...)” (E1);

“Nunca mais fui a Urgéncia (...)” (E2);

- “(...) agora quando vai a urgéncia, vai ao Porto (...)” (E3);

-“(...) e se ndo for ao CMIN vou ao privado,(...) tenho sempre muito receio por causa dos cuidados que temos de ter com ela
(...) vouaum CMIN as urgéncias (...) para ndo mantermos a B. num espaco que possa apanhar alguma coisa, (...) , enquanto
que noutro pablico ndo ha esses cuidados (...)” (E4) “(...) posso-lhe dizer que had médicos [nos Servigos de Urgéncia] que
ndo sabemoque éaFQ (...)” (E4);

- “Sinto-me muito mais a vontade a ir ao CMIN, até porque sempre que ele precisa de ir a urgéncia eu articulo-me primeiro
comaDrdT, (...) nogeral eu acho que ainda ha muito desconhecimento”. (E5);

-7 (...) [Q:se eventualmente agora necessitasse de recorrer ao SU, sentia-se segura?] Nao! (...) iria ligar a Dr® L. e ela iria
dizer-me venha dai e traga para aqui para as urgéncias do SJ, é o que ela diz (...) ndo havendo aqui alguém que seja
especializado nesta doenga é normal que eles ndo se sintam confortaveis, e eu quando tenho algum problema é ligar logo a
DriL.eela(...) é que encaminha (...) Olhe va para ali, va para aqui (...) e é 0 que eu fago (...)” (E6);

-“(...) &s vezes da ideia que se pudessem melhorar um bocadinho era bom!(...) quando vou la com a B. parece que tém
aquele receio, por exemplo, num antibiético (...) eles ficam na ddvida se ddo ou néo (...) e parece que ainda tém aquele
receio (...) por vezes pedem o numero da médica que a segue no Porto para tentar entrar em contacto (...) pedem opinido
entre eles para saber o que véo fazer (...) nota-se que ainda ndo sabem o que véo fazer verdadeiramente (...)” (E7);

- *(...) jA ndo vamos a um servigo de urgéncia faz muitos anos, isto porque tivemos experiéncias em que percebiamos
nitidamente que os médicos ndo sabiam nada da doenga e em vez de admitir ainda ficavam mais defensivos numa postura
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altiva como que com receio que lhe perguntasse alguma coisa (...)” (E8);
- “(...) é uma ajuda para que as secregdes se dezagarrem (...)”. A C. desde que ha cerca de 2 anos comegou a fazer a
fisioterapia com a terapeuta A. no internamento no CMIN, levou a que a C. no ano passado néo fizesse sequer um
internamento (...) devia desde o inicio ser uma pessoa que so estivesse com a C. e que percebesse da doencada C. (...) se
fosse feito(...) da maneira como é no Porto, a C.(...) ndo precisaria de tantos internamentos (...)” (E1);
- (...) entramos em contacto com esta enfermeira que nos esté a fazer agora a cinesiterapia, e ela disse que sim, que estava
habilitada porque fez um curso especial para isso (...) [foi incluida neste] projeto novo aqui na nossa zona em que temos um
enfermeiro “habilitado” a fazer esse tratamento, e tem-se sentido muito melhor e desde que comegou esse tratamento é
totalmente diferente (...) eu notei uma grande diferenca desde que comecou a cinesiterapia, (E2) (...) ela tem a nogdo que vai
brincar e certos exercicios que ela faz, tal como com a bola de pilatos (...) ou uma bola saltitona para ela saltar em cima dela
(...) a expetoragdo assim liberta mais (...) noto que ela vai mais a vontade e liberta muito mais expetoragao que em Chaves
(...).” (E2);
- “(...) ele nunca foi internado porque ele (...) vai limpando com os enfermeiros (...) vai limpando o méximo, e vai-se

411 Importante aguentando assim (...).” (E3);
-“(...) temos sempre que perder muito tempo com as nebulizagGes, quer de manha quer a noite, e ainda a cinesiterapia,(...)
(E4); (...) sabendo as necessidades que a B. tem e para ter uma melhor qualidade de vida, vamos adaptando,(...), no dia que
ndo tem cinesiterapia tem piscina, que é para contrabalangar e as coisas correrem bem (...) o programa foi criado por nés (...)
por exemplo, nos dias em que ndo tem cinesioterapia faz trampolim (...).” (E4);
- “(...) é importantissimo, quer pela parte respiratoria, quer até pela parte postural, (...).” (E5);
- “(...) fazer vérias nebulizaces para as secre¢des sairem com mais facilidade e néo apanhar pneumonias (...).” (E6);
-“(...) [para evitar] os pulmdes que ficam mais obstruidos (...) e ndo é sé quando estdo constipados que necessitam de

Percecéo sobre terapia, € uma ginastica que fazem aos pulmdes (...) a médica gostaria que fizesse mais que uma uma vez por semana, mas ali
Reabilitacdo 4.1 Positiva no hospital a terapeuta que foi sempre a mesma desde que nasceu, diz que é preferivel ir 14 uma vez por semana e ndo
Respiratdria apanhar virus nos corredores do que estar a ir 14 duas vezes por semana (...).” (E7);

- “(...) para n6s sempre foi uma prioridade de cinesiterapia respiratdria, por isso desde o diagndstico que iniciou logo, temos
a certeza que o fato de estar com uma fungéo pulmonar boa se deve a isso (...).” (E8);
-“(...) tem um colete em casa, que faz de manhd e a noite (...) ajuda para que as secre¢fes se desagarrem juntamente com o
ventilan,(...) temos varios aparelhos que compramos para ela, 0 Aerobika e essas coisas assim (...) tem dois e-flow (...), um
I-neb, (...)o Vest, (...) o0 Aerobika, (...) o shaker, tem a cdmara expansora (...) dois BPAPs (...)” (E1);
- “(...) utiliza o air flow rapid (...)” (E2);
- “(...) utiliza o air flow rapid (...)” (E3);

412 Ajudas técnicas - “(...) além do aerobika tem os nebulizadores, o0 air flow rapid (...) faz também um bocadinho de trampolim (...) o INeb
para fazer o Promixin (...)” (E4);
-“(...) eletem o air flow (...) tem o aerobika (...)” (E5);
- “(...) ela faz oxigénio durante a noite (...) com o concentrador de oxigénio (...)” (E6);
-“(...) temoair flow (...)” (E7);
-“(...) tem 0 Vest, o air flow, o I-neb, o Aerobika, inspirémetro, bastéo,(...)” (E8);
-“(...) nés [familia] temos um plano de exercicio (...) para fazer nos dias em que ndo tem sessdes no hospital(...) a C. ja faz
0s exercicios sozinha, nos dias em que ndo vai ao hospital (...) (E1) “(...) a C. nunca teve fisioterapia em casa (...) nunca fez
fisioterapia em casa (...) enquanto se fosse feito em casa, ela podia ficar em casa e escusava de ir para um hospital apanhar

Programa de RR no ; - . ~ - - ; :
413 virus e bactérias (...) infe¢des que apanhou muitas vezes e teve que fazer internamentos sem necessidade (...) foi o que nos

domicilio

afetou mais (...)”(E1);
- *(...) do ponto de vista de sade sim. [expressando a opinido sobre RR no domicilio] (E2) (...) alguns exercicios que vamos
aprendendo vou fazendo aqui em casa (...) s6 ndo consigo ter a nogdo daquelas massagens respiratdrias que ela Ihe faz (...)
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para mim torna-se um bocado complicado, ndo consigo ainda perceber aquilo, para mim da a impressao que pouco faz, mas
ela consegue libertar aquela expetoracao e faco ainda quando sinto que ela esta mais atacada (...)” (E2);
-“(...) é uma equipa de cuidados continuados integrados que vem a casa (...) no domicilio s comegou ha dois anos (...)
antes disso o L. ia a clinicas ou ent&o ao hospital fazer a cinesioterapia (...) tem mais vantagens em casa (...) o trabalho dos
enfermeiros ndo tem nada a ver com o dos fisioterapeutas (...), gostaria que continuasse a fazer com a equipa de enfermeiros
em casa (...) € muito mais pratico e resulta melhor (...)” (E3);
-“(...) o ideal era ser sempre no domicilio, e ndo ter que recorrer a clinica,(...) , para este tipo de doenca e ainda por cima
quando sdo criangas, sem ddvida que o melhor é fazer cinesiterapia no domicilio,(...) posso dizer que quando a B. quando
fazia cinesioterapia num espago onde tinha outras pessoas, ndo expetorava, a B. tinha vergonha de expetorar, se estiver num
espaco isolado s6 com a terapeuta, estd a vontade, ela expetura, claro que em casa esta no espago dela, e entdo ai (...) é muito
melhor , eu vejo pela minha filha que esta a crescer, estd numa idade que tem vergonha, e ndo é facil (...) (E4) (...) fazer
cinesioterapia seria sempre em casa, ndo deslocar a B. a clinica, ajustar ao horério e a disponibilidade dela, nas horas livres,
ndo ter que no fim da escola ir a cinesiterapia (...) o ideal seria sempre em casa, sempre em casa!(...) faz cinesiterapia trés
dias por semana (...) nos restantes dias (...) a mae, o pai e a tia estdo disponiveis para auxiliar na cinesioterapia no domicilio
(...)” (E4);
- “(...) em termos de apoio, talvez a cinesioterapia no domicilio era efectivamente muito bom (...) compreendo que n&o sera
uma coisa muito facil de fazer, porque sdo alguns meninos, e articular horas com os terapeutas, sera um programa dificil de
concretizar, (...), mas ser se calhar o que mais faz falta!” (E5);
-“(...) ao inicio iamos com a L. a uma clinica Privada, mas verificamos que na clinica entravam todo o tipo de pessoas,
novos, velhos, e achamos que haviam mts bactérias no ar, e acabamos por acordar com a fisioterapeuta um valor e
suportamos esse valor, assim ela vem a casa fazer a cinesiterapia a L.(...) damos uma grande importancia ao apoio no
domicilio e gragas a Deus que temos possibilidade (...)” (E6);
-“(...) se fosse em casa ou num sitio mais isolado de virus era diferente (...) para mim era melhor no domicilio (...) por causa
dos virus que se podem apanhar(...)no hospital ndo tem as condigdes de aqui em casa e de maneira que had muitas mais
bactérias, virus e coisa que podem apanhar(...)como apoio em casa seria a cinesiterapia (...)” (E7);
- “(...) um dos beneficios de efetuar a cinesiterapia no domicilio além da prevencéo de infeces, claro, tem a ver com o facto
da crianga ficar mais a vontade e mais receptiva, sobretudo porque lhe custa menos, exige menos esfor¢co em deslocagdes e
sente-se mais confortavel e em seguranga em casa (...)” (E8);
“A cinesiterapia neste tipo de doenca nem deveria ser considerada noutro sitio que ndo no domicilio, é pena que ainda ndo
existam estudos a comprovar os custos diretos e indiretos com todas as variaveis negativas que se associam ao facto de uma
crianca ter que fazer cinesioterapia numa clinica ou num hospital, comegando logo pelo investimento em medicagdo que sobe
exponencialmente a medida que véo ficando cada vez mais infetados (...)” (E8);

4.2

Negativa

Compatibilizar o
tratamento com as rotinas
da crianca

- (...) vamos busca-la a escola vou com ela ao hospital e torno a vir pd-la a escola, mas nunca fez fisioterapia em casa (...) a
C. demora duas horas equinze minutos a ir e vir... trés vezes por semana (...) a C. perde muito a escola nos dias em que vai
para a fisioterapia (...)” (E1);

- “(...) porque depois chega a casa e tem que estudar (...)” (E4);

- “(...) todos os aspetos do tratamento, tudo junto, exige muito tempo e esforco por parte das criangas, conseguir fazer
encaixar tudo nas 24horas é por vezes uma misséo que parece impossivel (...)” (E8);

4.2.2

Deslocacoes

-*(...) a C. faz e sempre fez no Hospital, (...) primeiro na Régua, mas este fechou e passamos para Lamego, [referindo-se a
dificuldades relacionadas com as deslocagdes] (...)” (E1);

- “(...) anossa enfermeira do Centro de Saude (. ..) foi que nos ajudou para sermos transferidos para fazermos aqui a
cinesiterapia (...) porque eu na altura deslocava-me da nossa zona a 45 km daqui, trés vezes por semana e para uma crianga
era saturante (...) porque tinha de sair ao meio dia e meia do horéario escolar e comer a pressa para fazer a cinesiterapia em
Chaves desde as duas até as trés horas, porque eles depois das trés horas j& ndo tinham cinesiterapia,(...) prontos, fechava a
cinesiterapia toda (...) era muito desgastante para uma crianca (...) quando faziamos na primeira deslocacéo eu achava que
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era um bocado (...) enfim!(...) eu notava que para ela era muito mais cansativo (...) desde que fomos transferidos para
Montalegre,(...) a deslocagdo é muito pequenina (...) noto que ela vai mais & vontade e liberta muito mais expetoracéo que
em Chaves (...) [referindo-se & importancia atribuida as deslocagdes para efetuar RR] (...)” (E2);

Motivagdo e adesao

- “(...)ela por vezes até diz: Mas porque é que eu tenho de ir? (...) nota-se que ja tem cansago de fazer aquilo (...)” (E2);

- “(...) a B. nem sempre colabora, temos periodos em que as coisas até vao fluindo porque depois ela até leva um abanéo da
Dré T., por vezes temos de dar um toque e a Dr2 T. tem de entrar um bocadinho em acéo (...)”. “A B. as vezes acha que esta
bem, e que néo precisa e mesmo em casa as vezes temos que insistir para fazer o Aerobika, mas ela responde “eu estou bem,
ndo preciso! Eu sinto-me bem”, nds 14 vamos dizendo para ela fazer um bocadinho de trampolim, e la 14 vai dizendo: “mas eu
sinto-me bem” (...) a colaboracéo dela mesmo com as Terapeutas nem sempre é facil (...) temos alturas em que as coisas até
correm muito bem e outras alturas em que as vezes ndo correm tdo bem (...) temos picos (...)” (E4);

- “(...) [Q: e nos dias em que ndo tem RR: "Né&o, ndo faz (...) deveria fazer, mas ele € muito preguigoso e ndo faz, ndo! (...)”
(ES);

- “(...) quinze anos, por exemplo é uma idade um bocadinho rebelde [referindo-se a adessdo a RR] (...)” (E6);

Oferta limitada de RR

- “(...) aqui na nossa zona ndo temos onde fazer cinesioterapia em lado nenhum(...)” (E2);

Burocracias excessivas

-“(...) antes nos tinhamos que ir ao fisiatra do hospital de trés em trés semanas para ele dizer ao fisiatra da clinica que era
para continuar (...) uma vez que ele ndo deve estar exposto nesses sitios, porque é que ele tinha que ir &s consultas de fisiatria
s para dizer que ele tem de continuar a tratar uma FQ (...) [agora]eles estdo sempre a dizer que os chefes ou |4 quem manda
ndo deixam continuar sendo dizem que os objetivos deles ndo sdo cumpridos (...) ndo sei bem como isso funciona (...)
[referindo-se as dificuldades burocraticas em manter o programa de RR no domicilio que é levado a cabo pela equipa de
EEER da UCCI] (...)” (E3);

ReagBes emocionais e
comportamentais

5.1

Desamparo

- “(...) ndo tivemos apoio de ninguém (...)” (E1);

5.2

Humilhacéo

-“(...) ninguém me disse que (...) quando se acaba (...) tem de ter uma consulta para ter alta (...) quando me disseram fui
humilhada no hospital (...) nem me quero lembrar disso, prefiro ndo falar(...) sdo pessoas que ndo tém (...) enfim, séo os
fisioterapeutas que nos temos (...) até podem ser muito bons noutras &reas mas nisto!(...) o L. ia de mascara e eles ainda se
riam (...) imagine a sensibilidade que eles tém (...)” (E3);

Angustia

- “(...) ndo temos outro tipo de apoios que as pessoas do Porto tém (...) nés moramos numa aldeia a hora e meia de viagem
do Porto (...) nés aqui também somos pessoas (...)” (E1);

- “(...) o médico de familia eu ndo via corresponder aquilo que eu achava que a mitda tinha (...)” (E2);

- *(...) eles estdo sempre a dizer que os chefes ou |4 quem manda néo deixam continuar [o programa de RR no domicilio] (...)
ja disseram novamente que vai ter alta (...)” (E3);

- “(...) faz o tratamento numa cabine, (...), mas mesmo assim ha sempre o risco, porque est4 num espago onde entram pessoas
com bactérias e por mais cuidados que tenhamos, ha sempre esse risco, (...)” (E4);

-“(...) nos primeiros anos, passamos de uma clinica para outra e na altura cheguei ao cumulo de perceber que os
fisioterapeutas que faziam a cinesiterapia sabiam menos que eu,(...) pois coitadinhos, tinham acabado de concluir o curso, e
eu chegava de 14 e eu, chorava de enervada, e tinha que fazer o tratamento eu!(...)” (E6);

- “(...) sempre que fazemos uma colheita de expectora¢do é um verdadeiro aperto no coragéo até sabermos o resultado(...)”
(E8);

5.4

Medo

- “(...) € uma equipa de cuidados continuados integrados que vem a casa e eles dizem que o L. ndo faz parte desses cuidados
(...) [verbalizacdo de medo e incerteza sobre a continuidade de cuidados no domicilio] (...)” (E3);

-“(...) 0 nosso principal receio é que ndo sejam mobilizados os esforcos necessarios para disponibilizar a medicacéo que ja
existe e que é a mais eficaz no momento, cada dia que passa podemos nédo ver, mas sabemos que 0s estragos estdo a ser feitos,
principalmente nos pulmdes e depois de destruidos ndo h4 medicacéo para voltar atras (...)” (E8);

55

Preocupacdo

- “(...) 0s 200€ n&o d& para nada! (...) este dinheiro tem de dar para a hidroterapia e para a cinesioterapia para quando ndo
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pode fazer no hospital (...) [manifestagdo de preocupagdes com dificuldades financeiras que possam comprometer o bem-
estar da crianga doente] (...)” (E1);

- “(...) aquilo que me ensinaram no domicilio é que deve ser feito pelo menos duas vezes por dia (...) com duas vezes por
semana eu acho que eles ndo tém nogéo do que é esta doenca (...) [manifestacdo de preocupacdes com a oferta do programa
de RR] (...)” (E3);

- “(...) eu lembro-me que a B. mal ficava doente a gente levava-a logo para o hospital, (...) [manifestacdo de preocupacéo
constante com o estado de satide da crianga doente] (...)” (E4);

- “(...) a partir do momento em gue nos é dado o diagnostico vivemos sempre preocupados com o que vai acontecer(...)” (E8);

5.6

Dificuldade em
compreender a
doenca

- “(...) tem um aspeto semelhante as outras criangas, até est4 mais alto que os colegas, ndo é magrinho (...)” (E3);
- “Nunca tinha ouvido falar desta doenca (...)foi dificil no inicio entender (...) ainda hoje por vezes ndo é facil entender(...)”
(E8);

5.7

Racionalizacédo

- “(...) n6s vamos até ao fim do mundo para que esteja bem (...) e porque vamos tendo alguma possibilidade monetéria para
lhe dar todo o tipo de apoio (...)” (E6);

-“(...) olhamos para tras e vemos o que existe hoje e o que ja sabemos sobre esta doenga, creio que o que faz falta no imediato
€ a unido por parte dos pais, vontade politica e atencéo da opinido publica, e claro, fé, mantendo os tratamentos e
disponibilizando os novos medicamentos podemos passar de uma doenca fatal para uma doenca crénica (...)” (E8);

Impacto na familia

Alteracgdes das
rotinas

Constrangimentos laborais

- “(...)ndo posso trabalhar fora porque estou sempre a dedicar-me a C. (...) nunca pude trabalhar porque era todos os dias para
a fisioterapia(...)” (E1);

-“(...) também a nivel de trabalho (...) tenho de fechar para a levar a cinesioterapia trés dias por semana,(...) € na nossa zona
ndo ha muito trabalho,(...) e a gente se ndo aproveita o que ha, também ndo temos subsisténcia,(...) o que torna tudo muito
mais complicado (...) temos aqui a possibilidade de umas aulas de ballet (...) mas sé consegui 0 numero ha pouco e ainda
ndo comegou (...) sera para fazer as sextas feiras (...) mas também tenho um problema porque tenho um trabalho marcado
para essa hora e ndo tenho quem ma va buscar no final (...)” (E2);

- “(...) estou a usufruir de subsidio para acompanhamento de filho com doenga cronica (...) estou sem trabalhar ha trés
anos(...) tenho que me ficar em casa para cuidar dele.” (E3);

- “(...) [Q: é dificil conciliar a actividade profissional dos pais com uma doenga como a FQ num dos seus filhos?] Facil nao
é! Mas é possivel (...) no principio ndo! Eu estive quatro anos sem poder trabalhar (...) mas depois sim, sim é possivel! (...)
Mas eu estou a ver isto na perspectiva do R. e como lhe digo o R. tem sido um menino muito feliz nesse aspeto, noutros
meninos nédo sei como sera (...)” (E5);

- “(...) para cuidar o melhor possivel do meu filho tive de desistir da minha profissao, ninguém imagina os cuidados que séo
necessarios com estas criangas, e ndo podemos simplesmente fazer de conta que eles ndo precisam de nés.” (E8);

Constrangimentos pessoais

-“(...) nés [familia] temos um plano de exercicio (...) para fazer nos dias em que ndo tem sessdes no hospital(...) na altura em
foi diagnosticada a FQ foi necessario ficar a tomar conta dela a tempo inteiro (...)vamos busca-la a escola vou com ela ao
hospital e torno a vir p6-la a escola (...) eu tenho que levar o oxigénio a escola quando acaba, tenho que a levar a fisioterapia,
(...), um dos pais tem de estar sempre disponivel para ajudar para tudo!” (E1);

- “(...) alguns exercicios que vamos aprendendo vou fazendo aqui em casa (...) eu ajudo no domicilio (...)” (E2);

- *(...) no primeiro ano eu fui a professora dele, ele s6 foi a escola um més (...) quase que ele néo foi a escola (...)” (E3);

- “(...) temos sempre que perder muito tempo com as nebulizagBes, quer de manha quer a noite, e ainda a cinesioterapia, (...)
0s cuidados que temos sempre com a escola, (...)” (E4);

- *(...) implica uma mudanga muito grande na vida de cada um (...) e no que esta a volta do R. (...) [é necessario] o apoio de
toda a gente e mais alguma, (...) principalmente a familia (...)” (E5);

-“(...) passamos a gerir a nossa vida em funcéo das necessidades dele e damos conta de que todas as nossas vidas, toda a
familia é de certa forma condicionada por esta doenga (...) ndo € facil desistir da nossa profissdo e nem é fécil abdicar de tanto
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da nossa vida social e mesmo familiar, mas se ndo for assim sera o meu filho a pagar o prego, porque sei 0 quanto ele
necessita de mim (...)” (E8);

Econémico-
financeiro

-“(...) como apoio tenho os abonos e a bonificagdo por dependéncia, que déa cerca de duzentos euros (...) tem aulas de
hidroterapia (...) [mas] ndo tem apoio nenhum (...) eu fui a Camara e eles disseram que ndo, porque a Camara ndo facilita
(-..) ndo pode ajudar neste tipo de situagdes (...) optamos por poupar noutras coisas e conseguimos fazer com que a C. ande
na hidroterapia e vai continuar (...)a C. 0 ano passado precisou de uma cama ortopédica e ndo tivemos apoio de ninguém (...)
na seguranga social pediram-me para apresentar o valor, entdo apresentei a fatura, e eles responderam-me que se ja esta paga,
entéo, ja ndo podem fazer nada! “(E1);

- “(...)a bonificacdo por doenca crénica é mais ou menos noventa euros, € como ndo posso trabalhar, abdicamos do meu
salario no orgamento mensal e é com este valor que o Estado nos compensa por estar em casa a prestar apoio ao meu filho.
Em Gltima instancia o Estado remunera o meu trabalho de cuidador informal, 24 horas por dia, pelos noventa euros que nos
déo, provavelmente este valor ndo daria para um dia de internamento (...) sentimos muita diferenga no orcamento familiar, é
obvio que um a ganhar é diferente de dois (...) e ainda por cima no IRS nao temos possibilidade de abater as despesas com a
alimentac&o diferenciada, como o combustivel para o transporte a escola no meu carro, enfim, deveriam incluir rubricas
especificas com gastos que ndo sdo gerais mas sim custos acrescidos com estes doentes (...)” (E8);

Dificuldades

7.1

Terapéutica
Farmacolégica

7.11

Indisponivel

- “(...) o que é que poderia melhorar? (...) um medicamento (...) [que tornasse mais proxima ] a cural(...)” (E6);

-“(...) 0 nosso principal receio é que ndo sejam mobilizados os esforgos necessarios para disponibilizar a medicacéo que ja
existe e que é a mais eficaz no momento (...) curiosamente verificamos que na Europa ja temos muitos paises que
disponibilizaram o Orkambi, nos Estados Unidos ja estéo a utilizar o Tezacaftor e as terapias triplas, na Inglaterra o
movimento de sensibilizacdo da opinido publica é enorme, mas em Portugal as duas Associagdes que existem ndo tém sido
ativas neste processo, prolongando o desconhecimento por parte dos pais (... ) mas em Portugal é tudo muito devagar nesta
lama (...) cada vez mais nos resignamos a condicdo de uma doenca incuravel e parece que ninguém se importa em
disponibilizar a medicagdo da linha da frente (...)” (E8);

Constrangimentos com o
fornecimento

-“(...) outro tipo de apoio seria facilitar a medicacdo do HSJ, tipo transferirem a medicacéo do Hospital Sao Jodo para o
Hospital Vila Real, porque nds de quinze em quinze dias temos de ter a preocupacéo de ligar para os bombeiros e pedir para
nos trazerem a medicagdo, ou entdo temos de quinze em quinze dias nos deslocar & farmécia do Hospital S&o Jodo (...)” (E7);

7.2

Escola

-“(...) [sobre as aulas de educagdo fisica] na primaria e no ciclo ela ndo fez exercico na escola (...) como mudou de escola e
esta no 7° ano, neste segundo periodo € que ja conseguiram este professor (...) no terceiro periodo vamos ver (...) a nivel
escolar as pessoas ndo estdo dentro do asunto do que é a FQ( ... )se sei pouco as outras pessoas ainda menos(...) foi muito
complicado com a medicacédo que ela tem que levar para a escola (...) fui ter com a diretora e expliquei que para todas as
regras tem de haver uma excepcéo, porque ela tinha de tomar a medicagéo, (...)ent&o la aceitaram em dar-lhe a medicacdo
mas teria de trazer por escrito pela médica e s6 ai é que conseguimos que lhe dessem a medicagao, porque sendo também néo
lhe davam (...)” (E2);

- “(...) no primeiro ano eu fui a professora dele, ele s6 foi a escola um més (...) quase que ele nédo foi a escola (...)este ano
dizem que ja ndo tem direito a um professore em casa (...) dizem que entretanto ja saiu uma lei nova e que ja tera direito
novamente (...)” (E3);

-“(...) aprimaria da B. foi muito ma, e s6 nos apercebemos que teve uma primaria ma quando chegou ao colegio onde esta
agora,(...) mas aquela ma base da priméria ainda hoje se reflete (...) acho que a professora que a acompanhou néo foi
recetiva as necessidades dela (...) pronto, como a B. é uma mitda que faz tratamento, faz medicacéo, tinha que ter um
bocadinho mais de atencéo (...) s6 quando ela chegou ao colégio onde esté hoje é que nés nos apercebemos de como é que as
coisas estavam (...) apesar dela ter estado sempre em privados (...) mesmo assim connosco a pagar a primaria dela néo foi
uma boa primaria (...)f oi uma péssima primaria (...) o colégio onde ela esta tem sido muito receptivo e sempre prontos a
ajudar quando ela falta (...)” (E4);

7.3

Défice de formacéo

- “(...) eu acho que era preciso uma formag&o, por mais pequena que fosse para os terapeutas trabalharem com criangas com
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FQ, (...) ¢ mesmo o problema dos fisioterapeutas daqui ndo estarem preparados para criangas assim (...) (E1) (...) os
terapeutas ndo estéo devidamente formados (...)” (E1);
-“(...) o trabalho dos enfermeiros ndo tem nada a ver com o dos fisioterapeutas(...) quando o L. ia as clinicas eu pensava que
estava tudo bem, (...)mas agora é que vejo que nem sequer 0 mandavam tossir (...)nds chegdvamos la e aquilo eram quinze
minutos, nem o menino nem nds aprendiamos nada(...) era mais para desarriscar o nome (...) fazer de conta que se vai la
(...) e os enfermeiros estdo uma hora com o L.(...) tanto na clinica como no hospital era assim como disse (...) quem trabalha
14 tem que cumprir aquilo (...) sdo quinze a vinte minutos no maximo por doente e tem de fazer aquele nimero de doentes por
dia (...)o L. ia de mascara e eles ainda se riam (...) imagine a sensibilidade que eles tém(...) eles diziam que nds
exageravamos que ndo precisava de ir de mascara para la... o fisiatra achava que ele s6 devia fazer duas sessdes por
semana... eu acho que eles ndo tém nogdo do que € esta doenga (...) [referindo-se ao hospital da area de residéncia] (...)”
(E3);
-“(...) por exemplo onde eu trabalho, o marido da minha responsavel € médico, é um clinico geral e ja estivemos a falar sobre
a doenca do R. e notei que embora saiba que existe FQ e saiba uma linha geral, mas é uma linha muito geral mesmo!(...) e ja
me aconteceram outras situagdes que agora ndo estou a ver mas existe muito desconhecimento sim!(...) quando vou de férias
0 R. faz na mesma cinesiterapia (...) e ndo tem nada a ver (...) enquanto que aqui sdo vinte minutos e a correr, 14 € muito
mais tempo (...) deviam trabalhar a parte respiratdria e a parte fisica (...) aqui é tudo a correr (...) nem vinte minutos dura,...
quinze ou dez minutos (...) eu acho que € pouco (...) ndo é suficiente (...) pois deviam ser trabalhadas diversas coisas, e ndo
é em dez ou quinze minutos (...)ndo me parece que o conhecimento de quem |4 esta [clinica da &rea de residéncia] seja
grande coisa (...)” (E5);
- “(...) nos primeiros anos, passamos de uma clinica para outra e na altura cheguei ao cimulo de perceber que os
fisioterapeutas que faziam a cinesiterapia sabiam menos que eu, (...) pois coitadinhos, tinham acabado de concluir o curso, e
eu chegava de 14 e eu, chorava de enervada, e tinha que fazer o tratamento eu! (...) eu ficava la para ver o que ela fazia (...)
ela fazia uma hora de cinesiterapia e ndo tossia uma Unica vez (...)” (E6);
- *(...) &s vezes dé ideia que se pudessem melhorar um bocadinho era bom!(...) nota-se que ainda ndo sabem o que véo fazer
verdadeiramente (...)”(E7);
-“ Durante todo este tempo com o P. tivemos oportunidade de perceber que faz toda a diferenca os técnicos que executam a
cinesiterapia, infelizmente ainda ndo encontramos ninguém que tenha uma diferenciagdo em FQ, creio que a especializagao
na parte respiratéria € muito importante, mas também o aprofundar sobre a FQ, mas claro que quanto mais especializado for o
técnico maior serd a aplicabilidade prética das técnicas a FQ.” (E8);







