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RESUMO

Objetivo: Descrever o perfil de medicamentos utilizados por pacientes pediatricos com fibrose
cistica. Métodos: Estudo transversal com anélise de prontuérios e entrevista com cuidadores de
pacientes pediatricos com fibrose cistica atendidos em ambulatério de um centro de referéncia
na Regido Sul do Brasil. Foram coletadas informacdes sobre os dados clinicos dos pacientes,
medicamentos utilizados e tratamento domiciliar. Resultados: Dentre os 78 participantes do
estudo, foram predominantes pacientes do sexo feminino, cor autodeclarada branca, com mutacéo
F508del e procedentes do interior do Estado. Possuiam acompanhamento de salde exclusivamente
no ambulatério do hospital 43 pacientes. Foram analisados 509 medicamentos prescritos (6,5
medicamentos/paciente). A indicagao correta do medicamento foi reconhecida pelo cuidador em
83,3% dos relatos. Pacientes com complicagao pulmonar e doencgas e/ou comorbidades associadas
a fibrose cistica tiveram mais medicamentos prescritos. Vitaminas, enzimas pancredticas,
solugao salina hipertdnica, alfadornase, acido ursodesoxicdlico e antibiéticos inalatdrios foram os
medicamentos mais prescritos. Destes medicamentos 265 (52,1%) pertenciam a Relagao Nacional
de Medicamentos Essenciais, sendo 26,7% do componente basico e 25,4% pertencentes ao
componente especializado da assisténcia farmacéutica. Referiram dificuldades para adquirir pelo
menos um medicamento prescrito 74 entrevistados. Os relatos, em sua maioria, reconheceram a
Secretaria Estadual de Salde como local de fornecimento dos medicamentos para fibrose cistica.
Conclusao: 0 estudo permitiu maior conhecimento sobre o tratamento e o cuidado necessario em
relagdo ao portador de fibrose cistica, observando a demanda da implementagéo de estratégias
que possam contribuir para melhoria da qualidade de vida e o cumprimento do plano terapéutico
destes pacientes.

Descritores: Uso de medicamentos; Assisténcia farmacéutica; Preparagdes farmacéuticas; Fibrose
cistica; Crianca; Cuidadores

ABSTRACT

Objective: To describe the drug utilization profile used by pediatric cystic fibrosis patients.
Methods: A transversal study comprising the analysis of records and interviews with caregivers
of pediatric patient in a reference center of Southern Brazil. We collected information about
patients’ clinical condition, medication used and household therapy. Results: Out of 78 patients
participating in the study, prevailing characteristics were: female, self-declared white color,
mutation F508del and countryside resident. Forty-three patients had health monitoring exclusively
in the hospital’s outpatient division. We analyzed 509 prescribed medication (6.5 medication/
patient). The caregiver acknowledged the correct indication in 83% of cases. Patients with
pulmonary complications and diseases and/or comorbities related to the cystic fibrosis had an
increased quantity of prescribed medication. Vitamins, pancreatic enzymes, hypertonic saline
solution, dornase alpha, acid ursodesoxicolic and inhalation antibiotics were most commonly
prescribed. Out of the sum of medication, 265 (52.1%) were registered in the Relagdo Nacional
de Medicamentos Essenciais, 26.7% were registered in the basic component and 25.4% were
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registered in the specialized component of pharmaceutical assistance.
Seventy-four interviewees informed difficulty in the acquisition of at
least one prescribed medication. Most of the reports acknowledge the
State Health Department as the place to find and receive medication
for cystic fibrosis. Conclusion: This study allowed reaching a deeper
understanding about therapy, caring needed with patients with cystic
fibrosis, highlighting to implement strategies that might contribute to
enhance life quality and to execute the patients’ therapy plan.

Keywords: Drug utilization; Pharmaceutical services; Pharmaceutical
preparations; Cystic fibrosis; Child; Caregivers

INTRODUGAO

A fibrose cistica (FC), ou mucoviscidose, ¢ uma doenca
hereditaria, autossomica recessiva, letal, muito comum
entre caucasianos, caracterizada por uma anorma-
lidade de producao e fungdo do gene cystic fibrosis
transmembrane conductance regulator (CFTR). De ca-
rater multissistémico, a FC afeta 6rgaos e tecidos que
expressam o CFTR, incluindo aparelhos respiratorio,
gastrintestinal e reprodutor; figado e células secretoras.?

A doencga exige controle e tratamento intensivos
com medicamentos ingeridos e inalados, nebulizacoes,
antibioticos, enzimas pancreaticas e suplementos nu-
tricionais, além de técnicas de fisioterapia respiratoria.
Estes cuidados sao realizados inimeras vezes ao dia,
para se alcancar efeito benéfico.(» A sobrevida destes
pacientes é dependente de diversos fatores, como acesso
irrestrito a medicamentos e demais componentes do
tratamento, e educagao apropriada dos familiares e cui-
dadores sobre a doenca e a dindmica da terapéutica.®

Os dados obtidos da rotina e da dindmica do tra-
tamento dos pacientes, como doses e frequéncias dos
medicamentos, suas formas de aquisi¢ao e a dificuldade
para adquiri-los, e o entendimento de seu uso, permi-
tem que a equipe multiprofissional defina estratégias
que impactem positivamente na qualidade do cuidado,
evitando reinternacoes desnecessarias.>®

Reconhecer a importancia da prescricao e a utiliza-
cao dos medicamentos, no caso da FC, possibilita inter-
vengoes para a promocao do uso racional de medica-
mentos e 0 aprimoramento dos servigos assistenciais.”

OBJETIVO

Descrever o perfil dos medicamentos utilizados por pa-
cientes pediatricos com fibrose cistica.

METODOS

Estudo transversal, descritivo, realizado com cuidado-
res de pacientes com FC atendidos em ambulatério
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de pneumologia pediatrica de um centro de referéncia
para a doenga de um hospital universitario do Estado
do Rio Grande do Sul. Este servigo era um dos trés cen-
tros de referéncia para a doenga no Estado e funciona-
va duas vezes por semana. Os pacientes eram atendi-
dos mensalmente ou a cada 2 meses — a frequéncia de
atendimento dependia do estado clinico do paciente —,
para controle e revisao do tratamento, por uma equipe
multiprofissional, composta por médicos, enfermeiros,
nutricionistas, fisioterapeutas, educadores fisicos, psi-
cologos, assistentes sociais e farmacéuticos. A equipe
assistencial se revezava nos atendimentos, enquanto o
paciente permanecia no consultério. Esta medida foi
adotada para evitar contaminacao por bactérias multir-
resistentes, uma vez que muitos dos pacientes ja apre-
sentavam colonizagao por estes patdgenos.

A escolha dos respondentes foi aleatoria, conside-
rando tratar-se de uma unidade pediatrica. Os cuidado-
res selecionados foram convidados pelo farmacéutico
para participar de uma entrevista, a qual foi realizada
em um unico encontro. Foram incluidos no estudo cui-
dadores que acompanhavam pacientes com diagndstico
confirmado de FC, atendidos entre dezembro de 2014
e maio de 2015, no servico de ambulatério. Foram ex-
cluidos cuidadores que nao aceitaram assinar o Termo
de Consentimento Livre e Esclarecido e/ou o Termo de
Assentimento.

Para a coleta, foram utilizados dois instrumentos ela-
borados pelos autores deste estudo, que foram aplicados
e adequados previamente.” O primeiro instrumento
recolheu dados clinicos do paciente obtidos através do
prontuario on line. O segundo foi aplicado durante a con-
sulta farmacéutica onde foram realizadas perguntas ao
cuidador do paciente na forma de entrevista.

Foram coletadas e sistematizadas em banco de da-
dos especifico as variaveis: sexo, idade, municipio resi-
dente, entendimento da doenca, mutacio, presenca de
complicagdes respiratorias, de insuficiéncia pancreatica
e de outras doencas e/ou comorbidades associadas, lo-
cais de acompanhamento de satide fora do ambulatorio,
diagnostico nutricional, via de alimentagao, responsavel
pelo tratamento, bacteriologia do escarro e realizacao
da fisioterapia e de exercicios fisicos.

Os cuidadores responderam sobre dados relaciona-
dos a medicamentos. Todos os dados foram adquiridos
por entrevista. As respostas destes cuidadores sobre for-
ma de uso, dose, frequéncia, via de administracao e for-
ma de entendimento da indicagio terapéutica, forma de
aquisicao e dificuldade para cumprir o plano terapéutico
foram registradas e deram origem aos dados deste estudo.

Para avaliacdo do entendimento da doenca, os cui-
dadores responderam as seguintes perguntas: O que
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entende sobre FC? Quais os sintomas? Quais as con-
sequéncias da FC? Qual a importancia de se realizar o
tratamento corretamente? As respostas obtidas foram
classificadas como entendimento bom, regular ou ruim.

Os medicamentos foram classificados conforme a
classificacdo Anatomical Therapeutic Chemical (ATC),
de acordo com a Relacdo Nacional de Medicamentos
Essenciais (Rename) 2014/2015® e a relacao dos me-
dicamentos da Secretaria Estadual de Saide do Rio
Grande do Sul (SES/RS).®

Os dados obtidos foram armazenados no programa
Excel e analisados utilizando o programa Statistical
Package for the Social Sciences (SPSS), versao 22.0. Uti-
lizou-se o teste de Kolmogorov-Smirnov para avaliar a
normalidade das variaveis, por meio do qual verificou-
-se que elas possuiam distribuicao assimétrica, optando
por expressa-las por meio de medianas. As varidveis
categoricas foram descritas por frequéncias absolutas
e relativas, e, para associa-las, foi utilizado o teste 2.
O mesmo teste foi utilizado para avaliar associagoes
entre variaveis categoricas. Para as variaveis continuas,
empregou-se o teste Mann-Whitney. Para avaliar dife-
rengas entre trés ou mais grupos, foi empregado o teste
Kruskal-Wallis. Para todos os testes, foi considerado o
nivel de significancia de p<0,05.

A pesquisa foi aprovada pelo Comité de Etica em
Pesquisa do Grupo de Pesquisa e Pos-Graduacao do
hospital onde o estudo foi realizado, sob o nimero
802.201, CAAE: 33940114.8.0000.5327.

RESULTADOS

No periodo do estudo, o centro de referéncia apresen-
tou, em seus registros, 119 pacientes com diagndstico
confirmado de FC cadastrados. Foram analisados da-
dos de 78 pacientes (65,5%). A maioria dos pacientes
era do sexo feminino (53,8%), branca (98,7%) e pro-
cedente do interior do Estado do Rio Grande do Sul
(Tabela 1). A mutacao da doenga mais frequente foi he-
terozigoto para F508del (37,7%). A faixa etéria variou
de 4 meses a 21 anos e 5 meses (mediana de 9,7 anos).
Cerca de 40% dos pacientes tiveram seu diagndstico
confirmado até o primeiro més de vida. Um paciente
foi a 6bito durante o estudo.

Tinham acompanhamento de saide exclusivamente
no ambulatério do hospital 43 pacientes (53,8%). Os de-
mais eram vinculados a outros locais e servigos de saide.

As doencas e/ou comorbidades associadas foram
identificadas em 33 pacientes (42,3%), sendo a hepa-
topatia cronica a mais descrita (16,7%), seguida de
diabetes mellitus, poOlipos nasais, deplecao de volume,
constipacao e rinite alérgica. Mais da metade dos pa-

Tabela 1. Caracteristicas gerais dos pacientes

Caracteristicas n (%)
Sexo

Feminino 42 (53,8)

Masculino 36 (46,2)
Procedéncia

Interior do Estado do Rio Grande do Sul 52(66,7)

Regido metropolitana 14(17.9)

Capital 8(10,3)

Outros Estados 4(5,1)
Acompanhamento de salide

Exclusivamente ambulatorial 43 (55,1)

Outros servicos de salde 35(44,9)
Cuidador

Mae 72(92,3)

Avo 2(2,6)

Pai 1(1.3)

Sem cuidador/responsével 3(3.8)
Responsavel pelo tratamento

Cuidador 55 (70,6)

Cuidador e paciente 20(25,6)

Paciente 3(38)

cientes (56,4%) apresentavam alguma complicacdo
pulmonar, sendo o baqueteamento digital a mais fre-
quente (47,4%), seguida de bronquiectasias (34,6%).
A insuficiéncia pancredtica esteve presente em 89,7%
dos prontudarios dos pacientes, e, em 35,9%, foi mencio-
nado o escore hepatico alterado (>3). As informacoes
sobre o escore hepatico ndo constavam no prontudrio
em 10,3% (n=38).

Na analise farmacoterapéutica dos medicamentos
prescritos por paciente, observou-se variacdo de 2 a 16
medicamentos, com média de 6,5 medicamentos/pacien-
te, totalizando 509 medicamentos prescritos. Quando
perguntado aos entrevistados sobre o entendimento da
utilizacao de cada medicamento, este nimero diminui
para 424 (83,3%) medicamentos.

Os valores da tabela 2 demonstram associacao entre
varidveis clinicas dos pacientes e os medicamentos pres-
critos. Pacientes com complicacao pulmonar e doencas
e/ou comorbidades associadas a FC apresentavam mais
medicamentos prescritos.

Pacientes com insuficiéncia pancreética (p=0,006),
doenca e/ou comorbidades associadas (p=0,005) e que
expressaram ter alguma dificuldade na realizacdo do
tratamento (p=0,031) apresentaram maior entendimen-
to do uso de medicamentos que aqueles que nio pos-
sufam estas caracteristicas.

Dentre os medicamentos prescritos, 265 perten-
ciam a Rename, sendo 26,7% do componente basico
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Tabela 2. Variaveis clinicas dos pacientes, de acordo com os medicamentos
prescritos

Medicamentos Valor

Nariavsis prescritos (mediana) dep

Complicagao pulmonar

Nao 5 <0,001*
Sim 7

Insuficiéncia pancredtica
Nao 5 0,069*
Sim 6

Eutrofia
Nao 6 0,851*
Sim 6

Doenca e/ou comorbidade
Nao 6 0,003*
Sim 7

Acompanhamento ambulatorial exclusivo
Nao 6 0,935*
Sim 6

Dificuldade no tratamento
Nao 6 0,051%
Sim 7

Responsavel pelo tratamento
Cuidador 6 0,096
Paciente 8
Cuidador e paciente 7

*Valor de p para teste de Mann-Whitney; " valor de p para teste de Kruskal-Wallis.

da assisténcia farmacéutica e 25,4% do componente
especializado.

Da selecao de medicamentos da SES/RS, foram
prescritos 289 medicamentos, sendo 12% do compo-
nente basico, 24,7% do especializado, 34,8% do espe-
cial e 28,5% nao constavam na listagem de selecao de
medicamentos estadual.

Os medicamentos para terapéutica do trato alimen-
tar e do metabolismo representaram a maioria dos me-
dicamentos prescritos (45,8%), segundo classificacdo
ATC, sendo seguidos dos medicamentos do sistema
respiratorio (35,4%) e anti-infecciosos (14,5%). As vi-
taminas foram os medicamentos mais prescritos, seja na
forma isolada ou como polivitaminico (Tabela 3).

Os medicamentos de administragdo oral (n=233;
52,7%) e inalatéria (n=203; 39,9%) apresentaram maior
frequéncia de prescricao, seguidos por medicamentos
intranasais (4,1%), utilizados por gastrostomia (2,1%)
e por via subcutanea (1,4%).

A figura 1 indica os locais de aquisicdo dos medica-
mentos dos paciente. Outros dez entrevistados adquiri-
ram seus medicamentos utilizando diferentes itinerarios
de busca ao medicamento: seis informaram comprar o
medicamento no hospital de sua cidade, dois recebiam
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Tabela 3. Medicamentos mais prescritos

Percentagem em  Percentagem
Nimary  acto st ol
prescritos pacientes
Polivitaminico 1* 75 14,7 9,1
Enzimas pancreéticas 72 14,1 923
Solugdo salina hipertonica 66 12,9 84,6
Alfadornase 53 10,4 68,0
Acido ursodesoxicdlico 33 6.5 42,3
Polimixina E 28 55 359
Tobramicina 23 45 295
Fenoterol 20 39 25,6
Azitromicina 16 3.1 205
Polivitaminico 2 16 3,1 20,5
Budesonida 14 27 17.9
Salbutamol 10 20 128
Omeprazol 9 18 115
Montelucaste 8 16 10,2
Insulinas 7 15 9.0
Vitamina E 7 15 9,0
Outros 52 10,2 66,7

* Composicéo: vitaminas A, B6, C, D, E e K1; " composicao: vitaminas A, B1, B2, B3, B5, B6, B8, C, D2 e E.

SER/RS (Secretaria
m Estadual de Salde do
Rio Grande do Sul)

' Farmdacia Privada

» UBS (Unidade
Basica de Saltide)

m Judicializagao
1 Farmdcia Popular

= Qutros

Figura 1. Locais de aquisicdo dos medicamentos

o medicamento no préprio ambulatério de FC, um pa-
ciente recebia do consultério pediatrico privado e outro
do hospital no qual o cuidador trabalhava.

Sessenta e quatro (82%) entrevistados relataram
dificuldades na aquisicdo de de pelo menos 1 dos me-
dicamentos, variando de 1 a 5 medicamentos, em um
total de 101 medicamentos (média 1,5 medicamento/
paciente). A principal causa de ndo acesso relatada foi
a falta do medicamento nos estabelecimentos de saude.
Os medicamentos mais relatados quanto a dificuldade
de aquisicido foram polivitaminico 1, polimixina E, en-
zimas pancreaticas, alfadornase, azitromicina, acido ur-
sodesoxicolico e tobramicina.
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O tratamento nao farmacolégico foi mencionado
como importante nos relatos. Todos relataram realizar
a fisioterapia em domicilio e 85,9% o faziam pelo me-
nos duas vezes ao dia. Ainda, 62% dos pacientes pra-
ticavam algum tipo de exercicio fisico e, destes, 31,2%
somente na escola (na aula de educagao fisica).

Em relagdo ao estado nutricional, a maioria dos
pacientes (52,6%) foi classificada como eutrofica. Fo-
ram utilizados suplementos caldricos, dietas liquidas e
de carboidratos complexos, como a maltodextrina, em
59% dos casos. Um paciente possuia alimentacao ex-
clusiva por gastrostomia. Dois pacientes, que utilizavam
gastrostomia e sonda nasoentérica, apresentaram via de
alimentagdo complementar a via oral.

A presencga de Staphylococcus aureus sensivel a me-
ticilina (MSSA) no escarro dos pacientes foi a mais pre-
valente (64,1%), seguida de Pseudomonas aeruginosa
(34,6%) — estando sua forma mucoide presente em
25,9% destes, e do complexo Burkholderia cepacia
(20,5%).

Para 92,3% dos pacientes acompanhados, a mae foi
a principal cuidadora. O entendimento pleno da doen-
ca, dos sintomas, das consequéncias e da importancia
do tratamento da FC foi observado em 65,4% dos casos.

Os resultados demonstram relacdo entre o entendi-
mento da doencga e dados clinicos do paciente. Pacientes
com acompanhamento de satde (77,1%) em outros ser-
vigos de saude (n=27; 77,1%; p=0,008) e com presen-
¢a de insuficiéncia pancredtica (n=49; 70%; p=0,027)
apresentaram melhor entendimento da doenga, quando
comparados com pacientes com boa condicdo pancrea-
tica e que com acompanhamento exclusivamente no
ambulatorio.

DISCUSSAO

A maioria dos sujeitos do estudo foi do sexo feminino,
da raga branca, procedentes do interior do Estado do
Rio Grande do Sul, com mutacao F508del e presenca
de MSSA no escarro. Estes dados foram semelhantes
aos observados em estudos de outros centros do mes-
mo!*D e de outros Estados do Brasil.(1%

Os entrevistados, em geral, demonstraram bom co-
nhecimento da doenca. Estudo realizado em centro de
referéncia no Reino Unido também mostrou que pa-
cientes adultos com a doenca demonstraram bom co-
nhecimento geral sobre a FC.(1

Alguns pacientes faziam seu acompanhamento ex-
clusivamente no ambulatério onde o estudo foi con-
duzido, o que torna perceptivel o vinculo estabelecido
entre eles e a equipe de saude do local. A partir dos
relatos dos cuidadores, foi observada dificuldade de

acompanhamento de saide fora do ambulatério. Os
profissionais e/ou servicos, principalmente do interior
do Estado, possuem dificuldades e, muitas vezes, falta
de preparo para o acolhimento dos pacientes portado-
res de doencas crdnicas.

Por vezes, o paciente fibrocistico possui algum tipo
de encaminhamento para outros servigos — seja qual
for o nivel de atencdo —, o qual geralmente nao € acom-
panhado por uma orientagao detalhada para a continui-
dade do plano terapéutico. Como a oferta de consultas
nem sempre € adequada, o paciente é encaminhado
para o especialista, no imaginario de que somente este
profissional podera oferecer o melhor tratamento,
como consequéncia o vinculo € estabelecido somente
com o ambulatério do centro de referéncia para FC.(»

Algumas condigdes sao necessarias para o bom fun-
cionamento da transi¢io dos niveis de complexidade no
sistema de saide. Algumas dificuldades podem acarre-
tar agravamento das condigoes de satide dos pacientes
e sobrecarga das unidades de maior complexidade do
Sistema Unico de Satide (SUS).(® Assim, torna-se im-
portante o preparo do profissional de satide neste aco-
lhimento em servicos de baixa e média complexidade,
para evitar a sobrecarga dos servicos de alta complexi-
dade. No presente estudo, pacientes que possuem aten-
dimentos ndo somente no centro de referéncia apresen-
taram melhor entendimento da FC — o que certamente
melhora a adesao ao tratamento e a qualidade de vida.

Foi observada também a importancia do tempo
que o paciente iniciou o tratamento a partir da confir-
macao do diagnéstico de FC. Os pacientes analisados
apresentaram associacgdo entre complicagoes pulmona-
res e doencas e/ou comorbidades. Por se tratar de um
centro pedidtrico, urge notar o impacto do tempo de
conhecimento da doenca no progndéstico desta situagao
de satde.

A figura materna foi apontada como principal cui-
dadora, e, em poucos casos, o cuidado era comparti-
lhado com outro familiar. Situacdes semelhantes sao
apresentadas na literatura.t”!® O acompanhamento do
cuidador € um dispositivo com impacto positivo na mo-
nitoragao do plano terapéutico.

Do total dos medicamentos prescritos, a indica-
cao terapéutica foi reconhecida pelos entrevistados na
maior parte dos casos. A utilizagao correta dos medica-
mentos foi mais relatada por entrevistados de pacien-
tes com presenca de complicagoes e/ou comorbidades.
Estudo realizado no ambulatdrio de medicina interna
do mesmo hospital para avaliar o nivel de informagao
sobre os medicamentos prescritos aos pacientes obser-
vou que, na maioria das situacoes, a informacao foi a
correta.’” Oenning et al., avaliaram o conhecimento
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dos pacientes na consulta médica e na dispensacao,
chegando a valores acima de 90%.?"

A ma digestdo e/ou ma absorcao de gordura e de
vitaminas afetam o balango energético e nutricional do
paciente, o que esta diretamente relacionado com decli-
nio da fungdo pulmonar e piora da qualidade de vida.®"
Este conceito justifica o fato de a maioria dos medica-
mentos prescritos, segundo a ATC, pertencer ao grupo
farmacolodgico do trato alimentar e metabolismo, como
vitaminas e enzimas pancreaticas. Estes medicamentos
foram seguidos pelos que atuam no trato respiratorio,
outro sistema afetado na maioria dos fibrocisticos, o
que, por sua vez, explica o polivitaminico como o medi-
camento mais prescrito.

As enzimas pancreaticas foram prescritas para qua-
se todos os pacientes, o que condiz com os dados do
Registro Brasileiro de Fibrose Cistica (REBRAFC)® e
da Cystic Fibrosis Foundation (CFF):® 81,2% ¢ 87,3%,
respectivamente. Dados europeus de 2010 apresen-
taram prescricado de enzimas pancreaticas em paises
como Sérvia, Dinamarca e Russia para mais de 90% dos
casos, e para aproximadamente 85% dos pacientes de
centros da Suécia, Lituania, Suica e Grécia.®» Rizzo et
al., que realizaram estudos em dois centros de referén-
cia para FC, apresentaram 96% em um centro e 83,6%
no outro centro de pacientes com prescri¢ao de enzimas
pancreaticas. Scattolin et al., apresentaram 90,3% pa-
cientes em uso de terapia de reposicao enzimatica.*!)

A prescrigao de alfadornase foi menos frequente,
tal qual em outros estudos nacionais,'*!) em relagao
aos dados da CFE.®» Estudos associam a utilizacdo de
alfadornase ao risco reduzido de morte, a melhora da
funcdo pulmonar e a reducdo de exacerbagdes pulmo-
nares.®) Wark et al., ressaltam que o tratamento com o
mucolitico € relativamente caro, e que seu uso € limitado
na maioria dos paises — o que explica a diferenca —,
sendo a solucdo salina hipertdnica uma alternativa
terapéutica.®

A frequéncia da prescri¢io de solucgao salina hiper-
tonica (84,6%) foi maior se comparada a dados da CFF
(65,7%) e da UK Cystic Fibrosis Registry (26,1%).%9
Além do baixo custo, a preparacdo do medicamento é
mais simples, podendo ser realizada pelo proprio cuida-
dor e/ou paciente ou, como relatou proceder a maioria
dos entrevistados, o medicamento pode ser adquirido ja
manipulado em farmacias privadas. Sua utilizagao auxi-
lia na reducao das exacerbagoes pulmonares e do uso
de antibidticos, além de haver melhora da qualidade de
vida do paciente.®

O acido ursodesoxicoOlico, medicamento de efeito
hepatoprotetor, foi prescrito para quase metade dos
pacientes, com a justificativa de a hepatopatia cronica
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ser a comorbidade mais frequente entre estes pacientes
e de mais de 35% deles apresentarem escore hepatico
alterado. Frequéncias de prescricao semelhantes foram
encontradas em pelo menos seis paises europeus.® Es-
tudo que caracterizou a populacao do mesmo ambula-
torio anteriormente relatou prescricao do acido ursode-
soxicolico para 55,5% dela.!V

O uso de tobramicina inalatéria para erradicar
Pseudomonas aeruginosa, ¢ maior nos dados da CFF
(69,8%). Esta diferenca pode ser explicada pela maior
frequéncia de colonizagao de Pseudomonas aeruginosa
entre pacientes norte-americanos.?¥ A polimixina E,
alternativa para este tratamento, foi prescrita para
35,9%, dados semelhantes aos observados nos registros
brasileiro e do Reino Unido.?*? Nos Estados Unidos,
seu uso como antibidtico inalatério nao € aprovado.

Referente a aquisi¢ao de medicamentos, pouco mais
da metade dos medicamentos pertenciam a Rename.®
Esta, para o SUS, € uma referéncia que deve nortear a
oferta, a prescricao e a dispensacao de medicamentos.

Os Estados e municipios possuem autonomia po-
litico-administrativa, podendo definir suas relacoes de
medicamentos essenciais, com base nos diferentes per-
fis epidemioldgicos, para atender as demandas de cada
localidade, o que, muitas vezes, pode confundir a socie-
dade sobre quais medicamentos ela deve encontrar nos
servicos de satde,®” situacao observada no presente es-
tudo. Os entrevistados informaram até nove diferentes
servigos e estabelecimentos de satide acessados, além
de situacoes em que eles necessitavam acessar trés a
quatro locais diferentes para a aquisi¢ao de todo o tra-
tamento medicamentoso do paciente.

O Brasil carece de uma politica especifica para
doencas genéticas raras, sendo a assisténcia a estes pa-
cientes fragilizada.®® A FC esta contemplada em dois
Protocolos Clinicos e Diretrizes Terapéuticas: o de
manifestacoes pulmonares, com o medicamento alfa-
dornase, e o de insuficiéncia pancreatica, com a tera-
pia de reposicdo enzimatica. Ambos os medicamen-
tos pertencem a lista do componente especializado do
Ministério da Sadde e sao cofinanciados pela Unido e
pelos Estados, que também possuem a responsabilida-
de de distribui-los. Conforme a classificacdo da SES/RS,
a maioria dos medicamentos pertencia a lista dos medi-
camentos do componente especial.”)

O Estado do Rio Grande do Sul, além da lista do
componente especializado, distribui medicamentos de
uma lista complementar, com outros medicamentos,
dietas e suplementacdo alimentar. Esta foi criada em
2010 para preservar e ampliar o acesso ao tratamento
medicamentoso dos pacientes com FC.?? O setor pu-
blico do SUS € o predominante na distribuicao dos me-
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dicamentos, o que, em situagdo de desabastecimento e
dificuldade de alternativa de aquisicao no setor priva-
do, pode ser um complicador.®” Esta situagio foi ob-
servada na fala da maioria dos entrevistados, que infor-
mou possuir dificuldades para adquirir medicamentos,
sendo o mais citado o polivitaminico (um medicamento
importado pela SES/RS).

Os achados deste estudo podem contribuir para as
politicas publicas voltadas ao paciente fibrocistico pedia-
trico, promovendo a garantia do acesso e orientacao aos
medicamentos, seja qual for o servico de satude acessado,
para a manutencao do plano terapéutico. A implemen-
tacao de estratégias que possam melhorar as politicas
publicas, com abordagens educativas, que considerem o
paciente como centro do processo de cuidar, permitin-
do-lhe expor suas duvidas, dificuldades, opinides e expe-
riéncias, relacionadas ao tratamento, pode constituir
importante medida para minimizar problemas de adesao
terapéutica, diminuindo internacoes desnecessarias e ga-
rantindo a qualidade de vida destas criangas.

CONCLUSAOQ

Os dados obtidos permitiram maior conhecimento sobre o
tratamento, cuidado e necessidades do portador de fibro-
se cistica. Sao pacientes polimedicados, sendo as compli-
cacoes da fibrose cistica, um fator determinante para a uti-
lizacao de um niimero maior de medicamentos. Maioria
dos pacientes, a partir do diagnéstico, faz uso de enzimas
pancreaticas, vitaminas, mucoliticos e de antimicrobianos.
Os pacientes, geralmente, possuem dificuldades para se
manter no tratamento, principalmente o farmacoldgi-
co, por conta da falta de orientacdo e da nao aquisicao
dos medicamentos, mesmo metade deles pertencentes a
Relagio Nacional de Medicamentos Essenciais. O pacien-
te fibrocistico representa uma demanda intensa de cuida-
do tanto para a familia como para a equipe assistencial e
os servicos de saide que os acompanham.
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