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RESUMO

O Brasil ndo possui uma politica ou programa especifico para doengas raras. Observam-se a¢es
isoladas voltadas para esse campo, apresentando algum grau de dispersdo. A Fibrose Pulmonar
Idiopética é uma doenca do intersticio pulmonar, que se manifesta por fibrose progressiva, de
etiologia desconhecida, que ocorre principalmente em adultos de idade avangada e, que apesar de
ser rara, é 0 quadro clinico mais prevalente das Pneumonias Intersticiais Idiopaticas. O objetivo
deste estudo foi analisar a percepcao de idosos com Fibrose Pulmonar Idiopética sobre a qualidade
de vida. Trata-se de um estudo aplicado, analitico-descritivo, qualitativo-quantitativo, prospectivo
no periodo de Maio a Dezembro de 2019 , realizado por meio da aplica¢do do instrumento World
Health Organization Quality of Life-Bref, orientado pelo conceito de qualidade de vida da
Organizacdo Mundial da Saude, composto pelos dominios Fisico, Psicoldgico, RelagGes sociais e
Ambiental a 07 utentes com Fibrose Pulmonar Idiopatica (FPI), utilizando-se de amostragem
consecutiva, que receberam os medicamentos antifibroticos nintedanib e pirfenidona através de
demanda judicial ou administrativa na “Farmacia de Demandas Judiciais ¢ Administrativas” da
Secretaria de Estado de Salde do Para. Foi constatado que 80% dos participantes sdo idosos do
sexo masculino e a idade média foi de 74 anos. A pontua¢do no WHOQOL-Bref, dos escores para
tais dominios, respectivamente:  fisico=64,29, psicologico=73,21, social=84,52 e
ambiental=74,55. Concluiu-se que 0s utentes apresentam boa qualidade de vida. O instrumento
utilizado mostrou-se sensivel ao objetivo pretendido, permitindo verificar consonancia com
outros estudos em relacdo as facetas que mais influenciam a qualidade de vida desta populacéo.

Palavras-chave: Doencgas Raras. Fibrose Pulmonar Idiopética. Qualidade de vida. Medicamentos.

ABSTRACT

Brazil does not have a specific policy or program for rare diseases. There are isolated actions
aimed at this field, showing some degree of dispersion. Idiopathic Pulmonary Fibrosis is a disease
of the pulmonary interstitium, manifested by progressive fibrosis, of unknown etiology, which
occurs mainly in adults of advanced age and, despite being rare, is the most prevalent clinical
picture of Idiopathic Interstitial Pneumonias. The aim of this study was to analyze the perception
of elderly people with Idiopathic Pulmonary Fibrosis about quality of life. It is an applied,
analytical-descriptive, qualitative-quantitative, prospective study from May to Dezember 2019,
carried out through the application of the World Health Organization Quality of Life-Bref
instrument, guided by the concept of quality of life of the World Health Organization, composed
of the Physical, Psychological, Social and Environmental domains to 07 users with Idiopathic
Pulmonary Fibrosis (IPF), using consecutive sampling, who received the antifibrotic drugs
nintedanib and pirfenidone through judicial or administrative demand in the “Pharmacy of
Judicial and Administrative Demands” of the State Department of Health of Para. It was found
that 80% of the participants are elderly men and the average age was 74 years. The WHOQOL -
Bref score of the scores for such domains, respectively: physical = 64.29, psychological = 73.21,
social = 84.52 and environmental = 74.55. It was concluded that users have a good quality of life.
The instrument used was shown to be sensitive to the intended objective, allowing to verify
consonance with other studies in relation to the facets that most influence the quality of life of
this population.

Keywords: Rare diseases. ldiopathic Pulmonary Fibrosis. Quality of life. Medicines.



INTRODUCAO

A Fibrose Pulmonar Idiopatica (FPI) é uma doenca do intersticio pulmonar, de
etiologia desconhecida, que se manifesta por fibrose progressiva, principalmente em
idosos. Apesar de ser rara, é 0 quadro clinico mais prevalente das Pneumonias Intersticiais
Idiopaticas (BALDI et al, 2012; PEREIRA, 2016).

A historia natural desta doenca fibrosante é altamente variavel. De uma forma
geral, ocorre uma deterioracdo fisiologica lenta e progressiva, muitas vezes subclinica,
condicionando um diagnoéstico quase sempre tardio. Por vezes, em alguns doentes,
acontece um declinio rapido da funcéo pulmonar, uma tendéncia para o aparecimento de
exacerbacdo aguda durante a evolugdo da doenca, com agravamento respiratorio subito
associado a hipoxemia e aparecimento de novos infiltrados pulmonares, sem aparente
causa. Apesar dos diferentes tipos de evolucdo clinica, a FPI esta relacionada a um mau
progndstico, com uma sobrevida mediana de dois a cinco anos (BADDINI-MARTINEZ;
PEREIRA, 2015). H& de se supor que perfis diversos de pirdmide etaria, bem como
fatores étnicos e genéticos distintos entre as populacBes, devam contribuir
substancialmente para as diferencas observadas quanto a incidéncia da doenca. No ano
de 2010, a incidéncia da FPI no Brasil registrada no DATASUS foi de 4,48 casos por
1.000.000 de habitantes, enquanto a mortalidade foi de 12,11 6bitos por 1.000.000 de
habitantes.

E valido ressaltar que a FPI é uma doenca rara capaz de prejudicar potencialmente
a qualidade de vida do paciente ou leva-lo ao 6bito mais rapidamente, o que requer maior
atencdo do poder publico quanto as estratégias voltadas ao diagndstico precoce,
prevencdo da progressdo significativa da doenca e melhoria da qualidade de vida
(MOLINER, 2010; MARQUES, 2017), especialmente quando se trata do principal perfil
etario de pacientes: 0s idosos.

A fibrose pulmonar idiopatica (FPI) ¢ uma forma especifica de pneumonia
intersticial idiopatica cronica, fibrosante e de carater progressivo. Ela ocorre
primariamente em adultos idosos, predominantemente nas sexta e sétima décadas, além
de ser restrita aos pulmdes. Uma revisdo sistematica recente sugere que, em estimativa
conservadora, a incidéncia da doenca gire em torno de 3-9 casos por 100.000 habitantes
para a América do Norte e Europa (HUTCHINSON et al, 2015). As incidéncias parecem

ser menores para a América do Sul e Asia. Outra revisdo, um pouco mais antiga, indica



que a prevaléncia de FPI nos EUA e em paises europeus varie entre 14,0 e 27,9 e entre
1,25 e 23,4 casos por 100.000 habitantes, respectivamente (NALYSNYK et al, 2012).

Pacientes com FPI costumam cursar com perda progressiva da fun¢éo pulmonar
e grave comprometimento da qualidade de vida, evoluindo para o dbito. O tratamento da
FPI sempre foi um grande desafio, mas, no final de 2014, duas novas drogas foram
aprovadas pela Food and Drug Administration para o tratamento desses pacientes nos
EUA. Agora é claro que ambas as drogas reduzem o ritmo de queda da func¢éo pulmonar
dos acometidos pela doenca. Além disso, outros ensaios clinicos estdo em andamento
investigando novos farmacos com mecanismos de acdo diversos. Estamos vivendo o
inicio de uma nova era no cuidado de pacientes com FPI, o que € alvissareiro, mas também
implica necessidades e preocupagdes adicionais. Em especial, decisdes governamentais
ligadas a saude devem basear-se em dados epidemioldgicos robustos, os quais,
infelizmente, em relacdo a FPI, sdo escassos no Brasil. (MARQUES, 2017).

E fundamental que o paciente e seus familiares sejam continuamente informados
sobre diversos aspectos da doenca, incluindo fisiopatologia, sintomas, evolucéo,
tratamento, incluindo medidas paliativas, para a melhora de qualidade de vida e do
prognostico. Adicionalmente, quando pertinentes, questdes relativas a terminalidade da
vida devem ser abordadas. Nesse contexto, para 0 manejo mais adequado, preferéncias e
crencas do paciente devem ser valorizadas e discutidas com os profissionais que 0
acompanham.

Esta investigacdo objetivou identificar o perfil da qualidade de vida de utentes
idosos com Fibrose Pulmonar Idiopatica, atendidos por demanda administrativa e judicial
no Estado do Para.

REFERENCIAL TEORICO

O Brasil ndo possui uma politica ou programa especifico para doencas raras. O
que se vé sdo acdes isoladas voltadas para esse campo, apresentando algum grau de
dispersdo. Uma das principais iniciativas oficiais voltadas para portadores de doencas
raras € o Componente Especializado de Assisténcia Farmacéutica (CEAF); ou seja, a uma
estratégia da Politica Nacional de Assisténcia Farmacéutica (PNAF) que visa
disponibilizar medicamentos no &mbito do SUS para tratamento de doencas raras, dentre
outros agravos, mediante a observancia de Protocolos Clinicos e Diretrizes Terapéuticas
(PCDT).



Esta estratégia, busca entre outras finalidades, a racionalizacéo da prescricéo e do
fornecimento de medicamentos de alto custo. No entanto, sustenta-se que poucas foram
os medicamentos incluidos no Componente de Medicamentos de Dispensacao
Excepcional (CMDE), voltadas para doencas raras através de portarias especiais (BOY;
SCHRAMM, 2009).

Ressalta-se, que o Sistema Unico de Sadde (SUS) ndo possui politica de
assisténcia farmacéutica voltada especialmente para portadores de doencas raras e, que, a
eventual elaboracdo da mesma “esbarra em questdes bioéticas que envolvem temas como
equidade, recursos escassos e reserva do possivel (SOUZA et al., 2010). A resultante de
tal auséncia de politica especifica € a tentativa de acesso a estes medicamentos através da
via judicial por parte dos pacientes (MOLINER, 2010; SOUZA et al., 2017; MARQUES,
2017).

Pela primeira vez, ha um conjunto de conhecimentos e disponibilidade de
moléculas capazes de claramente influenciar de forma positiva a historia natural da
moléstia. Além disso, diversas indUstrias farmacéuticas dedicam-se atualmente ao
desenvolvimento de novas opg¢des terapéuticas para uma doenca até recentemente
considerada orfa entre as quais o nintedanibe e pirfenidona que prometem a melhoria
significativa da qualidade de vida e evita a progressao desta doenca, que antes s6 tinham
como opgao o encaminhamento precoce ao transplante pulmonar.

Pode-se, entdo, supor que nas préximas décadas, serdo observados aumentos
significativos na sobrevida de pacientes com Fibrose Pulmonar Idiopatica (FPI), o que
fara crescer o nimero de pacientes em acompanhamento por essa doencga nos centros de
atendimento médico especializados.

Nas Ultimas décadas, com o aumento da expectativa de vida e, conseqlientemente,
da prevaléncia de doencas cronicas, e diante das evidéncias acima, houve a emergéncia
do conceito de qualidade de vida relacionada a satde, como um componente importante
do cuidado médico.

Particularmente nas doencas pulmonares cronicas nao especificas, a qualidade de
vida nunca é uma mera conseqiiéncia da sua gravidade: mdaltiplos fatores que se
interrelacionam estdo envolvidos e, a despeito da introdugdo de novas modalidades de
tratamento, sdo responsaveis por um consideravel e crescente aumento na morbimor
talidade em paises ocidentais. Os pacientes usam diferentes estratégias de ajustamento as
diferentes fases da doenca e muitos permanecem bastante limitados, mesmo com a

melhora dos indices de fungdo pulmonar.



O prognostico desses pacientes é de 2 a 5 anos de vida apos o diagnostico, sendo
a progressdo imprevisivel, podendo ultrapassar 10 anos. As variaveis clinicas basais no
momento do diagnostico podem auxiliar na no prognastico e sobrevida de pacientes com
FPI. Estas variaveis incluem idade, gravidade dos sintomas, duracdo da doenca,
caracteristicas adioldgicas e fisiologia pulmonar. A possibilidade de modificacdo da
qualidade de vida, através da intervencéo clinica, tem levado a ampliacéo dos objetivos
do tratamento das doengas pulmonares para além da melhora da fungdo do 6rgéo,
procurando atuar também na recuperacdo dos prejuizos funcionais que tém importancia

indiscutivel para o bem-estar dos pacientes.

METODOLOGIA

Trata-se de um estudo aplicado, analitico-descritivo, qualitativo-quantitativo,
prospectivo para o periodo de maio a dezembro de 2019, realizado por meio da aplicacédo
de questionério a 07 utentes com Fibrose Pulmonar Idiopéatica (FPI), utilizando-se de
amostragem consecutiva, que receberam os medicamentos antifibroticos nintedanib e
pirfenidona através de demanda judicial ou administrativa na “Farmacia de Demandas
Judiciais e Administrativas” da Secretaria de Estado de Saude do Parda (CLARKE;
HORTON, 2001; TURATO, 2005; MINAYO0, 2012; BRASIL, 2012).

A “Farmécia de Demandas Judiciais e Administrativas” do Departamento
Estadual de Assisténcia Farmacéutica (DEAF) da Secretaria de Estado de Saude do Para
(SESPA) ocupa um espaco na URE-DOCA (Unidade de Referéncia), localizada na Av.
Visconde de Souza Franco, s/n. Bairro Reduto, Belém. PA. CEP: 666053-0000. CNPJ
SESPA: 05.054.929.0001-17. Trata- se de uma Farmécia onde sdo realizadas as
dispensacbes de medicamentos e materiais técnicos sob demanda judicial e
administrativa, tendo controle informatizado.

Foi encaminhado convite aos utentes com Fibrose Pulmonar Idiopética (FPI) para
participarem do projeto e; portanto, todos que aceitarem o convite e assinarem o Termo
de Consentimento Livre e Esclarecido (TCLE) foram selecionados para a pesquisa.

A identificacdo do perfil de utilizacdo de medicamentos foi feita por meio de
entrevistas — utilizando-se formulario semi-estruturado, aplicados aos utentes com
Fibrose Pulmonar Idiopética (FPI) que receberam e estavam utilizando os medicamentos

via Secretaria Estadual de Saude, a partir de Demanda Judicial.



Para avaliar os indicadores da qualidade de vida dos usuérios, foi utilizado o
Instrumento de avaliagdo de qualidade de vida: Organizagdo Mundial da Saude
(WHOQOL-100) (FLECK et al., 1999; FLECK, 2000).

Quanto aos aspectos éticos, registra-se que esta investigacdo foi submetida a
Plataforma Brasil (SISNEP), conforme os termos da Resolucdo CNS n° 466/2012
(BRASIL, 2012), tendo sido aprovada conforme CAAE n° 95684918.6.0000.0018;
Parecer Consubstanciado n® 3.016.049; assegurando-se os devidos cuidados conforme
populacdo do estudo e vulnerabilidade que contemple e garanta a autonomia, nao
maleficéncia, beneficéncia, justica e equidade, na medida da compreensdo do utente,

respeitados em suas singularidades.

Critérios de inclusdo: Pacientes que estavam fazendo uso dos medicamentos para fibrose
pulmonar idiopatica via Secretaria Estadual de Saude, a partir de Demanda Judicial e
Administrativa e que estdo cadastrados e sob supervisdo da “Farmacia de Demandas
Judiciais e Administrativas” do Departamento Estadual de Assisténcia Farmacéutica
(DEAF/SESPA), os quais aceitaram participar da pesquisa e assinaram o Termo de
Consentimento Livre Esclarecido (TCLE).

Critérios de exclusdo: Pacientes que receberam os medicamentos para fibrose pulmonar
idiopética via Secretaria Estadual de Salde, a partir de Demanda Judicial e Administrativa
e que estdo cadastrados e sob supervisio da “Farmacia de Demandas Judiciais e
Administrativas” do  Departamento Estadual de Assisténcia Farmacéutica
(DEAF/SESPA), os quais ndo aceitaram participar da pesquisa e ndo assinaram o Termo
de Consentimento Livre Esclarecido (TCLE).

Riscos: Acredita-se que os riscos da investigacdo sdo minimos. Nao havera modificactes
no padrao de prescricdo feita pelo médico. Quica, podera haver constrangimento quando
das entrevistas.

Beneficios: Ter o perfil de qualidade de vida e avaliada a luz de um modelo validado pela

Organizacao Mundial de Salde.

Registra-se que a coleta de dados foi realizada ap0s autorizacdo formal do
DEAF/SESPA. Por fim, os dados foram plotados no Excell® (2016), sendo tratados por

meio da estatistica descritiva e de sintese descritiva.



RESULTADOS E DISCUSSAO

A amostra foi composta de 07 pacientes atendidos na farmécia de demandas na
qual foi realizada a primeira entrevista com os pacientes a fim de aplicar o questionario.
Aplicou-se um questionario sociodemografico e 0 WHOQOL-Bref.

Evidenciou-se uma populacdo de maioria parda (90%), o que vai ao encontro da
Sintese dos Indicadores Sociais (IBGE, 2013), na qual se constata que 76,7% dos
paraenses se declararam pretos ou pardos no censo demografico. Destes 69,5% se
declararam pardos e 7,2%, negros. A média de 74 anos, variando de 71 a 82 anos.

Observou-se predominio do género masculino (80%), evidenciando o que a
literatura reporta que ha predominancia em sexo masculino e acomete paciente com mais
de 50 anos de idade. Ainda, constatou-se que 80% residiam com 04 a 07 pessoas no
domicilio, e a renda familiar baixa (de 1 a 3 salarios) de 90 %; o grau de escolaridade
também foi baixo (nivel fundamental 30% e nivel médio 60%) sendo a maioria de
aposentados (90%) e de religido catélica (90%). Por se tratar de um perfil idoso e com
uma doenca de progndstico muito ruim, a maioria (90%) possui cuidador.

O Graficol a seguir representa os resultados sobre a percepcdo da qualidade de

vida obtido do questionario WHOQOL-Bref respondido pelos pesquisados.
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Gréfico 1 - Percepcédo da qualidade de vida WHOQOL-Bref

Fonte: Itinerario de utentes com fibrose pulmonar idiopatica usuarios de nintedanibe e pirfenidona
atendidos via judicial ou administrativa pela Secretaria de Estado de Salde do Para, 2020.

Na amostra, 57,14% consideraram ter uma boa qualidade de vida e 57,14%
também estdo satisfeitos com sua saude. A expressdo Qualidade de Vida (QV) é
empregada tanto pelo senso comum, quanto pelo meio cientifico. Ela possui vérias

defini¢bes abstratas, uma vez que se trata de uma expressao muito abrangente que



pode estar relacionada com inimeros sentimentos humanos, questdes sociais, familiares,
ambientais e individuais e que vém sendo amplamente discutidas na atualidade (Pereira,
2006). Segundo Organizacdo Mundial de Satde (OMS), a QV é a soma de Varios aspectos
multidimensionais, e, portanto, propde que a qualidade de vida seja avaliada de modo
global, no qual se avalie o grau de satisfacdo do individuo com a vida e qualidade vida,
sob diferentes dimensdes ou dominios (WHOQOL- BREF, 1996). Os dominios em
questdo, propostos pela Organizacdo Mundial de Saude, sdo o psicoldgico, o fisico, o
ambiental e o social que avaliam a qualidade de vida separadamente em cada dominio
(WHOQOL-BREF, 1996). Para tanto, a OMS criou em um instrumento denominado
World Health Organizacional Quality Of Life (WHOQOL) destinado a avaliar a QV por
meio dos dominios acima descritos (Arnold et al., 2004). A partir deste foi desenvolvido
um instrumento menor com as mesmas propriedades deste para medir a QV denominado
WHOQOL-Bref. Ambos sdo de autopreenchimento (OMS, 1998).

A pontuacdo no WHOQOL-Bref, por dominio foi: fisico = 64,29, psicoldgico =
73,21, social = 84,52 e ambiental = 74,55. No total a pontuacdo foi de 72,66 que é
considerado uma boa qualidade de vida. Os escores identificados pela pesquisa ficaram
na média acima de 74, sendo gue o mais alto escore foi no dominio 3. Assim, percebe-se
que as facetas do dominio social foram as que mais se sobressairam, demonstrando em
que os pacientes tém melhor qualidade de vida talvez por terem apoio dos amigos e
familiares e atividades de lazer e também a religido e frequentar a igreja com regularidade.
Por outra banda, a pontuacdo quanto ao aspecto fisico (dominio 1) é a mais prejudicada
naturalmente pelo prognostico e caracteristica da doenga que causa uma maior debilitagdo
nas atividades fisicas cotidiana e laboral. O dominio 2, que se refere a dimensdo
psicoldgica, também teve um escore elevado, apesar da doenca por vezes dificultar a
atividade do dia-a-dia, 0os pacientes possuem capacidade de concentracdo. O dominio
ambiental foi bem pontuado também, apesar de 0s pacientes terem baixo poder aquisitivo
esse fator ndo indica que eles estdo insatisfeitos com esse dominio. Desse modo, pode-se
dizer que os resultados obtidos mostram que os pacientes com Fibrose Pulmonar
Idiopéatica possuem boa qualidade de vida, o que vai de encontro ao que se prople a
indicacdo dos medicamentos que evita a progresséo da doenca e aumenta a qualidade de

vida.
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CONSIDERACOES FINAIS

A avaliagdo através do instrumento WHOQOL-100 mostrou-se sensivel ao
objetivo pretendido, permitindo destacar os elementos que mais influenciam a qualidade
de vida de idosos com FPI. Além disso, possibilitou ratificar achados de outros estudos
que evidenciam que os dominios fisicos e de independéncia sdo os que mais influenciam
negativamente na qualidade de vida de pessoas idosas. De modo geral, no entanto, mesmo
com a FPI, que é uma patologia extremamente incapacitante foram verificados escores
bastante positivos da qualidade de vida. E importante ressaltar que, apesar da prevaléncia
e sobrecarga fisica e emocional da Fibrose Pulmonar Idiopatica sobre as pessoas, suas
familias, seus amigos e sociedade, existem poucas informagdes acerca da qualidade de
vida dessa populagéo na abordagem multidimensional.

Observou-se que os pacientes apresentam uma boa qualidade de vida apesar do
carater progressivo da doenca, que reduz a capacidade respiratoria por causa da falta de
oxigénio, quem sofre da doenga tem muita dificuldade para realizar atividades cotidianas,
como subir um lance de escadas, vestir-se sem ajuda, comer ou regar uma planta.

Pesquisas com esta abordagem possibilitam obter conhecimentos que podem
ajudar os profissionais da area da saude a atentarem para o fortalecimento do vinculo
profissional, e também auxiliar o usuério, o cuidador e seus familiares na tomada de
decisdes, situacdo que podera ajuda-los a aceitar as varias mudancas que atravessam ou

irdo atravessar por causa da doenca rara.
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