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Resumo
A fibrose quistica ¢ uma doenga genética cuja esperanca média de vida tem vindo a aumentar
tal como a relevancia face aos aspetos psicossociais nesta populagdo. Esta dissertacao
apresenta dois estudos. Num primeiro estudo, foi realizada uma revisao sistematica com o
objetivo de identificar e sumariar os aspetos psicossociais associados a vivéncia com esta
doenga pela populacdo adulta. Foram incluidos um total de sete estudos conduzidos em paises
ocidentais. O total de participantes foi de 389, dos quais 377 existe informagao relativamente
ao sexo (57.03% masculino e 42.97% feminino) e a média de idades (25.3). Os resultados
identificam pelo menos um aspeto psicossocial que afeta a populagdo com fibrose quistica,
existindo um consenso face a escassez da investigacdo. Num segundo estudo foi realizado
uma investiga¢cdo quantitativa transversal com o objetivo de avaliar dados descritivos de
algumas varidveis psicologicas, nomeadamente ansiedade perante a morte, suporte social,
qualidade de vida e regulagdo emocional de adultos com fibrose quistica. Participaram 14
pacientes, quatro homens (28.6%) e 10 mulheres (71.4%), com idades entre os 18 e 43
(25.93%). Os dados descritivos mostram que o suporte social se adequa as necessidades, t€ém
uma qualidade de vida considerada normal, ndo revelam dificuldades em regular as suas
emocodes € nao demonstram valores relevantes de ansiedade perante a morte. Tendo por base
os dois estudos existe uma necessidade de atualizacao do conhecimento sobre os aspetos
psicossociais que impactam esta populagdo, contribuindo para uma abordagem mais completa

e eficaz no tratamento de adultos com fibrose quistica.

Palavras-chave: Fibrose quistica; doenga; adultos; aspetos psicossociais; revisao sistematica.
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Abstract
Cystic fibrosis is a genetic disease whose average life expectancy has been increasing, as has
the relevance of psychosocial aspects in this population. This dissertation presents two
studies. The first study conducted a systematic review aimed at identifying and summarizing
the psychosocial aspects associated with living with this disease in the adult population. A
total of seven studies conducted in Western countries were included. The total number of
participants was 389, of which 377 had available information regarding gender (57.03% male
and 42.97% female) and average age (25.3 years). The results identified at least one
psychosocial aspect affecting the cystic fibrosis population, with a consensus on the lack of
research in this area. In a second study, a cross-sectional quantitative investigation was
conducted with the aim of assessing descriptive data on certain psychological variables,
namely death anxiety, social support, quality of life, and emotional regulation in adults with
cystic fibrosis. Fourteen patients participated, four men (28.6%) and ten women (71.4%),
aged between 18 and 43 (mean 25.93). The descriptive data show that social support meets
their needs, they have a quality of life considered normal, do not show difficulties in
regulating their emotions, and do not demonstrate relevant levels of death anxiety. Based on
the two studies, there is a need to update knowledge on the psychosocial aspects that impact
this population, contributing to a more comprehensive and effective approach to the treatment

of adults with cystic fibrosis.

Keywords: Cystic Fibrosis; disease; adults; psychosocial aspects; systematic review.
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Introduciao

Quais serdo os aspetos psicossociais que impactam o dia a dia de pacientes
portadores de uma doenga que acarreta problemas de saude fisica graves e por vezes
incapacitantes como, por exemplo, infecdes pulmonares cronicas, doenca hepatobiliar cronica,
insuficiéncia pancredtica exocrina e obstru¢do intestinal (Ward et al., 2023)? Este € o caso da
fibrose quistica (FQ), uma doencga genética e autossdmica recessiva caracterizada por uma
func¢do reduzida, ou até nula, da proteina CFTR (Ong & Ramsey, 2023). Para além de ser uma
doenga com caracteristicas incapacitantes, a esperanga média de vida s6 recentemente € que
atingiu a idade aproximada de 50 anos de idade, permitindo uma maior sobrevivéncia desta
populacdo (Scotet et al., 2020).

Gragas aos novos tratamentos para controlar os sintomas da doenca, os pacientes
portadores de fibrose quistica tém oportunidade de entrar na idade adulta e, aliado a
complexidade da doenca ¢ a rigidez na realizagdo de tratamentos e toma de medicamentos,
tornou-se crucial o foco ndo s6 nas dificuldades fisicas, mas também nas psicologicas (Pita et
al., 2022).

Na verdade, o estudo dos aspetos psicossociais relacionados com a fibrose quistica
nao ¢ recente (e.g., Moise et al., 1987; Brissette et al., 1988; De Wet & Cywes, 1984).
Contudo, o foco destes estudos ndo era sé os pacientes, mas também as familias e os
cuidadores informais, tal como a compara¢do com populagdes com outras doengas.
Recentemente, a grande variedade de estudos sobre a ansiedade e depressao na populacdo
com fibrose quistica levou a que fosse realizada uma revisao sistematica (Guta et al., 2021),
porém, a compreensao de outros aspetos psicossociais (e.g., suporte social, estigma, qualidade
de vida) continua escassa.

Desta forma, a dissertagdo aqui apresentada ¢ composta por dois estudos. O estudo 1
¢ uma revisdo sistematica e tem como objetivo a sistematizagdo e andlise dos aspetos
psicossociais que se encontrem associados a vivéncia de portadores com fibrose quistica com
mais de 18 anos. O estudo 2 ¢ um estudo quantitativo que tem como objetivo caracterizar
pacientes em termos de quatro varidveis psicossociais: a ansiedade perante a morte, o suporte
social, a qualidade de vida e a regulagdo emocional. Posto isto, a dissertagdo serd composta
por quatro se¢des: (1) o enquadramento teorico que ird explorar a evolugdo historia da doenga
fibrose quistica, bem como uma visao geral dos aspetos psicossociais relacionados a mesma;
(2) a apresentacgdo do estudo 1, incluindo o método, que ird descrever a pesquisa e os estudos

selecionados, os resultados destes mesmos estudos e as conclusdes a retirar; (3) a



apresentacao do estudo 2, incluindo o método, onde serdo apresentado os instrumentos
utilizados e o procedimento, os resultados descritivos obtidos e as conclusdes a retirar; (4) e,
por fim, a seccao da discussao geral que ira abordar os resultados encontrados de ambos os
estudos, interpretando-os face ao estado atual da pesquisa no tema, discutindo algumas

limitagdes desta dissertacao e as possiveis implica¢des dos resultados para o futuro.



Enquadramento Tedrico
Evoluc¢ao Historia da Doenca Fibrose Quistica

Foi no ano de 1938 que a doenga fibrose quistica foi inicialmente descrita por
Dorothy Andersen, que ao realizar autopsias nos corpos de 49 criangas e adolescentes,
identificou sintomas como a dificuldade em ganhar peso, fome, abdoémen distendido, infecdes
cronicas do trato respiratorio e intolerancia a gordura alimentar, denominando a doenga de
fibrose quistica do pancreas, distinguindo-a pela primeira vez da doenca celiaca (Andersen,
1938).

Nas trés décadas que se seguiram, as informagdes recolhidas seriam maioritariamente
face as descri¢des de crescimento e ao estado nutricional destes pacientes, uma vez que a sua
esperanca média de vida ndo superava os 16 anos de idade (Mason & Rogol, 2022). No
entanto, foi na década de 1980 que se deu a primeira revolucao na historia da fibrose quistica,
resultando na detecdo precoce da doenga em bebés recém-nascidos e também, num melhor
conhecimento das necessidades nutritivas desta populagdo (Mason & Rogol, 2022). Visto que
a esperan¢a média de vida teria aumentado para os 19 a 21 anos de idade, foi também possivel
investir na compreensdo da puberdade nos pacientes portadores de fibrose quistica, sendo que
a mesma era reportada como atrasada (Mason & Rogol, 2022). Desde o descobrimento da
doenca até aos dias de hoje, a fibrose quistica teve diversos avang¢os tanto no diagnostico —
que se baseia nas manifestagdes clinicas, testes genéticos e teste do suor (McBennett & Davis,
2022) -, como no tratamento, permitindo também o conhecimento aprofundado da mesma
(Mason & Rogol, 2022).

Sendo assim, a fibrose quistica (FQ) ¢ uma doenga genética, autossomica recessiva
que se caracteriza por uma fung¢ao reduzida, ou mesmo inexistente, da proteina CFTR (Ong &
Ramsey, 2023). Esta deficiéncia da proteina resulta na formagao e agregacao de muco em
diversos 6rgdos, entre eles os pulmdes, figado, pancreas e o trato gastrointestinal (Gentzsch &
Mall, 2018). Desta forma, as manifestacdes clinicas mais proeminentes da fibrose quistica
passam por infe¢cdes pulmonares cronicas resultantes em bronquiectasias e insuficiéncia
pulmonar progressiva, doenca hepatobiliar cronica, insuficiéncia pancreatica exocrina,
obstrugao intestinal e infertilidade masculina (Ward et al., 2023). Com a evolugdo da doenga,
o individuo pode também experienciar falta de ar e intolerancia ao exercicio fisico, sinusite
cronica e polipos nasais (Turcios, 2020), tal como contrair diabetes (Singh et al., 2020). A
prevaléncia da fibrose quistica, com especial destaque para a raga caucasiana, ¢ de cerca de

80.000 individuos mundialmente (Taylor-Cousar, 2020). No entanto, entre 2008 ¢ 2021, s6 se



encontram registados na base de dados europeia da sociedade de fibrose quistica, cerca de
50.000 pacientes com a doenga, sendo que em Portugal estdo registados cerca de 367
(European Cystic Fibrosis Society, 2020).

Contrariamente ao que acontecia quando a doenga foi inicialmente descrita em 1938,
os portadores de fibrose quistica tém visto a sua esperanga média de vida a aumentar devido
ao conhecimento progressivo da doenca e por consequéncia, de melhores tratamentos (De
Boeck, 2020). Entre estes estao incluidos a utiliza¢ao de antibidticos para o tratamento das
infecdes pulmonares, a alteracdo da dieta com o objetivo de aumentar a ingestao de calorias e
gorduras, o uso de enzimas pancreaticas, o recurso a terapias anti-pseudomonas, a utiliza¢ao
de mucoliticos, a triagem pré-natal que permite uma identificacdo e intervengao precoce, € por
fim, o tratamento com recurso a moduladores CFTR (Mason & Rogol, 2022).

Adicionalmente, o transplante pulmonar pode também ser uma escolha no caso de o
paciente ser considerado um candidato indicado para o mesmo e tem-se revelando como uma
opgao para o prolongamento da vida (Ramos et al., 2017). Porém, as complicagdes que podem
derivar do transplante tornaram-se a segunda principal causa de morte em pacientes com
fibrose quistica (Cystic Fibrosis Foundation, 2022).

Desta forma, devido a constante evolugdo a nivel terapéutico, existe uma expectativa
continua face a melhoria na esperanga média de vida (Singh et al., 2020), e segundo Turcios
(2020) € possivel relatar que esta esperanga média de vida tem vido a ter aumentos
significativos, visto a data de 2016 ser de 47,7 anos comparativamente aos 41,2 anos em
2015. Sendo assim, e tendo em conta a expectativa que a populacao adulta com fibrose
quistica ird aumentar em 70% entre 2010 e 2025 (Burgel et al., 2015; Bell et al., 2020), torna-
se relevante o avango ndo s6 clinico, como psicologico dos cuidados a ter com esta populagao

(Singh et al., 2020).
Aspetos Psicossociais da Fibrose Quistica

Quando diagnosticados com varias comorbidades que implicam tratamentos
dispendiosos e complexos e uma taxa de sobrevivéncia reduzida, ¢ compreensivel que tanto
0s pacientes quanto as suas familias reajam de forma negativa (Balfour-Lynn et al., 2022).
Isso ¢ particularmente evidente no caso da fibrose quistica, uma condi¢@o genética que molda
a vida do individuo (Balfour-Lynn et al., 2022), trazendo consigo nao s6 dificuldades fisicas,
como também psicologicas (Pita et al., 2022).

Desta forma, a vivéncia com esta doenca pode desencadear emocgdes desafiadoras,

relacionadas a incerteza e a perda de identidade do paciente, assim como a possivel perda da



rede de apoio, incluindo familiares e amigos de longa data (Balfour-Lynn et al., 2022).
Adicionalmente, uma vez que a fibrose quistica ¢ uma doenga crénica incapacitante, a
ansiedade e a depressao - condigdes que levam a uma hospitalizagdo mais recorrente dos
individuos que as tém comparativamente aos que nao as t€ém (Quittner et al., 2016) -, podem
ter um impacto severo na qualidade de vida (Guta et al., 2021), provocando crengas menos
positivas sobre a eficacia da medicacao e, consequentemente, afetando a adesdo ao tratamento
(Hilliard et al., 2015). Esta ultima, por sua vez, tem sido associada a custos de satide mais
elevados (Quittner et al., 2014), uma prevaléncia de depressao (Snell et al., 2014), e episddios
de exacerbacao e hospitalizagdes mais frequentes (Eakin et al., 2011). Destas hospitalizagdes,
como também da evolucao dos tratamentos (e.g., terapias genéticas em desenvolvimento e os
transplantes pulmonares (Abbott & Gee, 1998)), resultam custos financeiros superiores ao que
muitos individuos conseguem suportar, tornando os tratamentos necessarios de dificil acesso
(Quittner et al., 2016).

Adicionalmente, uma vez que esta doenga engloba um vasto leque de tratamentos
diarios e podem requerer a sua realizagdo em espacos publicos (e.g., toma de medicamentos),
em frente a conhecidos ou amigos que ndo sabem da doenca, os individuos com fibrose
quistica podem revelar medo de estigmatizagao (Sawicki et al., 2015) — que esta associada a
uma funcao pulmonar reduzida (Oliver et al., 2014) -, e por sua vez, demonstrar sintomas
mais intensos de depressdo e ansiedade, bem como menor nivel de otimismo e qualidade de
vida relacionada a satide (Quittner et al., 2016). Além disso, a tosse frequente, um sintoma
comum da fibrose quistica, pode acarretar consequéncias sociais negativas, como o
afastamento fisico de individuos que ndo tém conhecimento da doenca e percecionam esta
tosse como um sintoma de alguma doenca contagiosa (e.g., constipagao) (Pakhale et al.,
2014).

Posto isto, a depressdo — caracterizada por um humor deprimido, perda de interesse
em atividades e falta de energia com duragdo de duas ou mais semanas (American Psychiatric
Association, 2013) -, e a ansiedade — um sentimento vago e subjetivo de inquietagdo, tensao,
apreensdo, medo e sensac¢do iminente de perigo que podem levar ao evitamento irracional de
objetos e/ou situacdes que por vezes pode ser acompanhada de ataques de ansiedade (Craske
etal., 2011) — sdo condi¢gdes comuns na populagdo com fibrose quistica e que devido a
condic¢do cronica e incuravel desta doenca, se nao forem abordadas e tratadas tém um impacto
consideravel na qualidade de vida, na atividade fisica e na adesdo ao tratamento por pacientes
portadores de fibrose quistica (Guta et al., 2021). Adicionalmente, em individuos com fibrose

quistica, os altos niveis de suporte social estdo normalmente associados a uma melhoria tanto



na saude fisica e psicoldgica, como na qualidade de vida e na adesdo ao tratamento
(Flewelling et al., 2019).

Para além dos fatores acima referidos, € uma vez que pacientes com fibrose quistica
estao mais suscetiveis a contrairem infegdes respiratorias, € necessario que esta populagao
apresente maiores cuidados quando frequentam espagos publicos fechados e propensos a uma
elevada propagac¢do de virus (e.g., transportes publicos, salas de aula). Por sua vez, estes
cuidados acrescidos podem levar a sentimentos de isolamento social nestes pacientes,
juntamente com a necessidade de internamentos regulares, consultas e fisioterapia para
regular os sintomas da doenca (Gulledge et al., 2021). E também relevante destacar que
pacientes com fibrose quistica ndo podem estar fisicamente na presenga de outro paciente com
fibrose quistica, pelo risco de contaminacao cruzada — associada a bactérias virulentas e
danificagao do funcionamento pulmonar -, deixando-os mais isolados face a interagao entre si
(Quittner et al., 2016).

Outro fator relevante na vida dos pacientes com fibrose quistica, tem por base a
elevada necessidade calodrica destes - decorrentes das infegdes pulmonares -, € de um baixo
apetite levando, por isto, ao problema de baixa nutri¢ao nestes pacientes (Mielus et al., 2022).
Decorrente deste fator e em conjunto com os sinais de ma nutricao e puberdade atrasada,
podem surgir sintomas de ansiedade, vergonha e depressdo, que vao contribuir para distirbios
da imagem corporal e, por sua vez, possiveis distirbios alimentares (Petropoulou et al., 2022).
Sendo assim, revela-se a necessidade da identificacdo precoce destes distiirbios em pacientes
com fibrose quistica, visto que pode favorecer de forma significativa para aumentar a sua
qualidade de vida e, também, reduzir o risco de morbidade e mortalidade (Petropoulou et al.,
2022).

Face ao aumento da esperanca média de vida de pacientes com fibrose quistica, outro
fator torna-se relevante para o seu dia a dia e, consequente, para a sua qualidade de vida - a
capacidade para trabalhar e/ou estudar (Leso et al., 2022). Surge entdo, mais uma vez, a
necessidade de investir ndo s6 na saude fisica do paciente, mas também, na sua saude
ocupacional, auxiliando o paciente com fibrose quistica no caminho profissional e
educacional (Leso et al., 2022). Para que a experiéncia profissional do paciente seja
agradavel, promovendo a inclusdo social, a autoestima e a situacdo financeira, € necessario
que as intensas terapéuticas que estes t€m de efetuar sejam moldadas, na medida do possivel,
a vida laboral permitindo uma vida ndo s6 rodeada de internamentos, medicamentos e
tratamentos, mas sim de relagdes interpessoais e momentos de lazer proporcionados nestes

ambientes (Leso et al., 2022).



Individuos com fibrose quistica podem estar sujeitos a conviver com desafios
particulares, nomeadamente, com a sua saude sexual e reprodutora (Singh et al., 2020). Para
os homens com fibrose quistica, a percentagem de infertilidade ¢ cerca de 98% (Yoon et al.,
2019). Contudo, a possibilidade de conseguirem reproduzir aumenta com métodos
alternativos de fertilizagdo, principalmente recorrendo a inje¢des intracitoplasmaticas de
espermatozoides (McCallum et al., 2000). Adicionalmente, para as mulheres portadoras de
fibrose quistica, a percentagem de infertilidade ¢ cerca de 35% (Shteinberg et al., 2019),
sendo que a possibilidade de engravidar tem se tornado cada vez mais real dado ao aumento
da esperanga média de vida e aos melhores tratamentos, que resultam numa melhor satide
fisica (Jain et al., 2022). Ainda assim, as consultas de planeamento familiar e a educagdo para
a sexualidade nesta populacdo continua a ser escassa (Singh et al., 2020), o que ndo vai de
encontro a necessidade das mulheres com fibrose quistica que cada vez mais t€m mostrado a
vontade de engravidar (Kazmerski et al., 2017; Montemayor et al., 2022).

Desta forma, torna-se relevante proporcionar aos pacientes com fibrose quistica
consultas de saude pré-concecional, que comecem desde a adolescéncia e sigam até a idade
adulta (Montemayor et al., 2022). Estas consultas devem incluir ndo so6 a realizacdo de testes
genéticos como, também, a abordagem de fatores de risco psicologicos que estdo associados a
possiveis resultados desfavoraveis (Gur et al., 2023), e devem ser oferecidas também aos
potenciais parceiros dos portadores de fibrose quistica testes genéticos, de forma a ser
possivel identificar o risco deste ser portador do gene da fibrose quistica e a consequente
probabilidade do nascimento de um bebé com a doenga (Montemayor et al., 2022). No caso
de o parceiro ser identificado como portador do gene, ¢ recomendado o encaminhamento para
consultas de aconselhamento genético de forma a discutir outras opg¢des reprodutivas (Jain et
al., 2022).

No caso de ocorrer a gravidez, € relevante proporcionar a gravida cuidados
multidisciplinares integrados no seu decorrer, tendo em consideracdo a relagdo beneficio-risco
de tratamentos e terap€uticas adicionais (Gur et al., 2023). Nesta fase, as gravidas com fibrose
quistica véem-se na iminéncia desafiadora entre mediar a resposta emocional as suas
necessidades, desejos, expectativas e preocupagoes — resultantes de qualquer gravidez -, e as
limitagdes impostas pela sua condi¢do cronica de saude sendo, por isto, dificil manter um
equilibrio na tomada de decisao face aos pros e aos contras no curso da gravidez e no decorrer
do parto (Milo & Tabarini, 2022).

Para além disso, o acompanhamento pos-parto deve ser rigoroso, tendo em conta

tanto a satde fisica do recém-nascido e da mae (Gur et al., 2023), como da saude psicologica



da mae, uma vez que uma preocupacdo comummente transmitida por maes com doencas
cronicas € o declinio da sua propria saude fisica e a possivel morte enquanto os seus filhos
ainda sao pequenos (Milo & Tabarini, 2022).

Devido aos desafios enfrentados pelos pacientes com fibrose quistica, sejam estes
fisicos, emocionais e/ou sociais, os estilos de coping adotados por esta populacio tornam-se
determinantes na vivéncia com esta doenca cronica que muitas vezes ¢ também incapacitante
(Abbott et al., 2022). Desta forma, se um individuo tem uma boa saude psicoldgica os seus
pensamentos, emocoes ¢ acdes face a doenga e ao dia a dia sdo considerados adaptativos e,
por sua vez, resultam numa maior adesdo ao tratamento e qualidade de vida (Abbott et al.,
2001). Sendo assim, o tipo de coping otimista — quando o paciente aceita o seu diagndstico e
enfrenta o futuro com otimismo, tornando-se uma pessoa resiliente, com foco no problema,
determinado a nao ser definido pela doencga e confiante no tratamento e nos profissionais de
saude (Abbott et al., 2022) -, tem sido relatado como o mais eficaz para pacientes com
fibrose quistica, refletindo-se numa maior adesao ao tratamento (Abbott et al., 2001) e numa
maior rede de apoio social, que se torna de extrema importancia para lidar com adversidades
(Brissette et al., 2002).

No entanto, os principais agentes na abordagem dos desafios psicossociais e das
condig¢des de satide mental sdo a populagdo com fibrose quistica e as suas familias, o que
continua a ser um desafio para os profissionais de satide devido ao evitamento dos primeiros
(Muther et al., 2018). Sendo assim, ¢ relevante que os aspetos psicossociais e as estratégias de
coping para promover a resiliéncia destes pacientes e dos seus familiares sejam abordados ao
longo dos tratamentos e das consultas pelos profissionais adequados (Muther et al., 2018).

Posto isto, os sujeitos com fibrose quistica e os seus familiares, estdo sujeitos a
maiores situagdes de stress (De Wet & Cywes, 1984) e a iminéncia de verem os seus esfor¢os
continuos a ndo terem resultados, visto que, embora a expectativa de vida dos pacientes
diagnosticados com fibrose quistica esteja a aumentar de forma gradual, a doenga ainda ¢
classificada como fatal (Blanchard & Waters, 2019), com a média de vida atual nos paises
desenvolvidos em torno dos 50 anos (Scotet et al., 2020). Assim, ¢ comum que estes pacientes
experienciem sentimentos relacionados ao medo da morte - como evidenciado também em
outras doengas cronicas em fase terminal (Neel et al., 2015) -, e que possam enfrentar desafios
na gestao das suas rotinas didrias, devido a perspetiva iminente da mesma (Neel et al., 2015),
sentimentos estes que t€m afetado a qualidade de vida de individuos em fase terminal

(Sherman et al., 2009).



Sendo assim, esta dissertagdo teve como objetivo principal contribuir para a evolugdo
na investigacao face aos aspetos psicossociais que afetam os individuos portadores de fibrose
quistica. Para tal, foram realizados dois estudos com dois objetivos especificos, cada um

apresentando uma metodologia diferente, tal como se detalha de seguida.

Estudo 1 — Revisao sistematica

A importancia da investiga¢do envolvendo individuos com fibrose quistica ¢
destacada pela complexidade da condigdo, que acarreta desafios tanto psicologicos quanto
fisicos (Pita et al., 2022), bem como pelo aumento progressivo na expectativa de vida
associada a doenga (Turcios, 2020), o que revela uma maior necessidade de conhecer os
desafios psicoldgicos associados a adaptagao a fibrose quistica (Muther et al., 2018). No
entanto, esta investigagdo ¢ limitada e apesar de existirem revisoes anteriores, estas sdo muito
antigas (De Wet & Cywes, 1984; Hodson, 1997; Abbott & Gee, 1998), focam-se apenas na
depressao e ansiedade (Guta et al., 2021) ou em fatores promotores de resiliéncia (Muther et
al., 2018).

Assim sendo, a presente revisdo sistematica pretende adotar uma abordagem mais
global da andlise dos aspetos psicossociais associados a esta doenga, contribuindo nao sé para
o seu conhecimento psicossocial, como também, para a atualiza¢do do que ja ¢ conhecido. O
objetivo desta revisao sistematica €, entdo: sistematizar e analisar os aspetos psicossociais
associados a vivéncia da fibrose quistica em portadores com mais de 18 anos, tendo por base
a questdo de investigacgao (QI): “quais sdo os aspetos psicossociais mais presentes na
literatura?””. Com esta revisao pretende-se identificar os aspetos psicossociais mais relevantes
neste contexto, tornando acessivel mais informacao que esteja atualizada, melhorando o apoio
psicologico oferecido a estes pacientes, bem como identificar limitagdes na investigagdo de

forma a guiar investigacdes futuras.

Método

Para a realizacdo desta revisao sistemadtica foram seguidas as diretrizes do Preferred
Reporting Items for Systematic Reviews and Meta-Analyses (Page et al., 2021), de forma a
direcionar a identificagdo, a revisdo e a inclusdo dos artigos na revisao sistematica aqui

presente.



Critérios de elegibilidade

Foram definidos os seguintes critérios de inclusdo: (1) artigos quantitativos,
qualitativos ou mistos que avaliem aspetos psicossociais associados a vivéncia com a fibrose
quistica; (2) artigos analisados por pares; (3) artigos escritos em Inglés, Portugués, e
Espanhol; (4) artigos publicados depois de 1 de abril de 1984. Foram excluidos: (1) artigos
teoricos ou revisdes de literatura; (2) estudos focados na validagdo de escalas e (3) artigos sem

acesso a texto completo (ap6s auséncia de resposta dos autores).

Estratégias de pesquisa

A recolha da literatura necessaria para a realizagao da revisao sistematica foi
conduzida durante o més de julho de 2024 na plataforma EBSCO com recurso as bases de
dados Scopus, Academic Search Complete, MEDLINE, ScienceDirect, Complementary Index,
APA Psyclnfo, Supplemental Index, Psychology and Behavioral Sciences Collection e Google
Académico. Os termos utilizados foram os seguintes: cystic fibrosis (TI) AND psychosocial
(TT). Porém, de forma a excluir estudos sobre ansiedade e depressao e sobre criangas e
adolescentes, foram adicionados os termos: NOT anxiety (todos os campos) NOT depression
(todos os campos) NOT children (todos os campos) NOT adolescents (todos os campos).
Adicionalmente, especificou-se que os resultados deveriam ser analisados por pares, limitou-
se a lingua a portuguesa, inglesa e espanhola, e limitou-se a pesquisa a partir do dia 1 de abril
de 1984 o que resultou num total de 46 artigos. Foram removidos automaticamente pela base

de dados EBSCO 12 artigos duplicados, o que resultou num total de 34 artigos (Figura 1).
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Figura 1

Fluxograma da identificagdo de estudos e do processo de seleg¢do
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Selecgdo de artigos

Inicialmente, os 34 artigos foram analisados com base nos seus titulos e resumos,
tendo em consideragao tanto os critérios de inclusdo, como os de exclusdo, sobrando apos este
passo 21 artigos que foram alvo de uma leitura integral e consequente exclusao caso nao se
encontram-se dentro dos critérios de inclusao definidos. Este ultimo passo resultou num total
de 14 artigos excluidos. Sendo assim, nesta revisao sistematica foram incluidos sete artigos

cientificos (Figura 1).

Resultados

Os resultados da pesquisa presente nesta revisao sistematica sdo de seguida
apresentados. Sera possivel identificar as caracteristicas gerais dos estudos incluidos, como os
autores, o pais, as caracteristicas demograficas dos participantes, o delineamento, os tipos de
medida utilizados e o objetivo (Tabela 1) e de seguida, serdo expostos as andlises de dados e

os principais resultados de cada estudo (Tabela 2).

Descricdo geral dos artigos

Na Tabela 1 encontram-se os sete artigos incluidos na revisdo sistematica aqui
apresentada que foram publicados entre 1987 e 2022, realizados maioritariamente nos Estados
Unidos da América (n=4) (Borshuck et al., 2016; Patterson et al., 2009; Shepherd et al., 1990;
Moise et al., 1987), um no Canada (Brissette et al., 1988), um na Escocia (Blair et al., 1994) e
um no Reino Unido (Kauser et al., 2022). Relativamente as caracteristicas dos participantes, o
numero da amostra varia entre um minimo de 12 participantes, no estudo de delineamento
qualitativo longitudinal (Brissette et al., 1988) e um maximo de 128 num dos estudos de
delineamento quantitativo transversal (Borschuk et al., 2016), revelando um total de 389
participantes nos sete artigos incluidos na revisdo sistematica. Todos os estudos recolheram
dados junto de ambos os sexos, contudo, o estudo de Brissette et al. (1988) ndo fornece a
informagao especifica relativa ao sexo dos participantes (n =12), sendo por isso, dos 377
participantes dos quais se tem informacdo sobre o sexo, 215 do sexo masculino (57.03%) e
162 do sexo feminino (42.97%). Apenas dois estudos (Kauser et al., 2022; Patterson et al.,
2009) dos seis que apresentam o sexo dos participantes tiveram uma amostra constituida por
mais mulheres do que homens, com uma diferenca de quatro e dois, respetivamente. A média
de idades variou entre o minimo de 14.9 anos (Patterson et al., 2009) e 0 maximo de 37 anos

(Kauser et al., 2022).
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No que respeita ao delineamento dos sete artigos incluidos, quatro optaram por um
design quantitativo transversal (n=4), um qualitativo transversal (n=1), um qualitativo
longitudinal (n=1) e um misto transversal (n=1). Nos estudos de delineamento quantitativo
transversal foram utilizadas escalas de autopreenchimento destinadas aos participantes (n=4),
no estudo com um design qualitativo transversal (Kauser et al., 2022) foi utilizada uma
entrevista semiestrutura construida pelos autores de forma a dar resposta aos objetivos do
estudo, ao passo que no estudo qualitativo longitudinal (Brissette et al., 1988) recorreu-se ao
autorrelato verbal dos participantes e ao registo por parte da investigadora destes autorrelatos.
Por fim, o estudo misto transversal (Blair et al., 1994) optou pela utilizagdo de escalas de
autopreenchimento destinadas aos participantes e por uma entrevista estruturada que permitia
a investigadora avaliar o funcionamento psicossocial dos participantes.

Todos estes artigos pretendiam identificar aspetos psicossociais, no entanto, focaram-
se em aspetos diferentes, nomeadamente no mindfulness e na autocompaixao (Kauser et al.,
2022), na autorrevelacdo do diagndstico (Borschuk et al., 2016), nas estratégias de coping
(Moise et al., 1987), na severidade da doencga e preocupagdes da populagdo jovem adulta e
adolescente em estado avangado da doenga (Brissette et al., 1988), na adesao ao tratamento
(Patterson et al., 2009) e na comparacao da saude psicoldgica de jovens adultos com fibrose
quistica com os seus pares saudaveis (Blair et al., 1994; Shepherd et al., 1990). Ainda que
estes dois ultimos estudos tenham sido incluidos na revisdo sistematica, so6 serdo abordados os
resultados relativos a vivéncia da populagdo com a doenga fibrose quistica, indo de encontro

ao objetivo desta revisao.
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Tabela 1
Caracteristicas dos estudos incluidos

Autores Pais Objetivo Participantes Delineamento  Tipos de medidas
Blair et Escocia  Comparar o funcionamento n=29 (9 ¥;20 Misto; Diagnostico perturbacdo depressiva major:
al., 1994 familiar € a satide psicologica  3); Transversal. Entrevista estruturada;
da populagdo de jovens adultos Migade=19,2 Perturbacdo emocional: General Health
com fibrose quistica e das suas Questionnaire (GHQ-30) (Goldberg, 1987);
familias com jovens saudaveis Realizagdo de tarefas, desempenho de papéis,
€ com jovens com anorexia comunicagdo, expressao afetiva, envolvimento,
nervosa. controlo, valores e normas: Family Assessment
Measure (FAM) (Skinner et al., 1983); Tarefa de
resolucao de problemas aplicada em conjunto aos
participantes € aos pais.
Borschuk Estados  Quantificar a revelagdo da FQ  n=128 (60 ©;  Quantitativo; Divulgacao: Cystic Fibrosis Disclosure
et al., Unidos  (e.g., a parceiros romanticos, 68 3); Transversal. Questionnaire (CFDS) (George et al., 2010; Rand-
2016 da colegas e chefes de trabalho, Midade=29 Giovannetti et al., 2010);
América amigos) e examinar a Suporte social: Medical Outcome Study Social

associacdo entre esta € os
resultados psicossociais e de
saude (e.g., funcionamento
social e emocional, suporte

social, sintomas depressivos,

Support Survey (MOS-SS) (Sherbourne & Stewart,
1991);

Funcionamento emocional e social: 5-item
Emotional Functioning and 6-item Social

Functioning subscales of the 50-item Cystic



Brissette  Canada
etal.,

1988

Kauser et Reino
al., 2022  Unido

funcionamento pulmonar,
adesdo a medicagdo ¢ a
autoeficacia face a mesma e

indice de massa corporal).

Explorar as preocupagdes da
populacdo jovem adulta e
adolescente de pacientes com
fibrose quistica em estado

avangado da doenga.

(1) Explorar os desafios
psicossociais atualmente
enfrentados pelos adultos com

FQ; (2) compreender e

n=12 (sem
informacao em
relacdo ao sexo
dos
participantes;
Idades entre os
17 e 0s 27)
n=20 (11 ¢;9
3); Midade=37

15

Qualitativo;

Longitudinal.

Qualitativo;

Transversal.

Fibrosis Questionnaire - Revised (CFQ-R) (Quittner
et al., 2005);

Depressao: The Center for Epidemiological Studies
— Depression (CES-D) scale (Radloft, 1977);
Autoeficacia: The Medication Self-Efficacy
Questionnaire — General Subscale (Riekert et al.,
2012);

Adesao a medicacgdo: dados das farmacias locais de
cada participante utilizando um calculo da taxa de
posse de medicamentos compostos (CMPR).
Registo das preocupagdes verbalizadas pelos
pacientes pela enfermeira que realizava o
acompanhamento de saude em casa (com uma
duracdo de 36 meses), com base em trés categorias
gerais: (1) gestdo da fibrose quistica; (2)
crescimento e desenvolvimento; (3) relagdes
familiares.

Desafios psicossociais: entrevista semiestruturada.



explorar atitudes e
experiéncias face ao

mindfulness e autocompaixao.

Estados (1) Identificar as estratégias de n=73 (26 ¥; 47 Quantitativo Severidade da doenga: sistema de cotagao
Unidos  coping utilizadas pelos jovens  3); Transversal. Shwachman-Kulczycki (S-K) (Shwachman &
da adultos com fibrose quistica Midade=24,7 Kulczycki, 1958);
América para lidar com o stress Estilo de coping: Repression-sensitization (R-S)
provocado pela doenga e as scale (Byrne, 1961);
outras obrigacdes da sua vida Estilo de coping relacionado a doenca: Inventério
pessoal, (2) avaliar a relagao estruturado de autorrelato (Moise et al., 1987);
entre a severidade da doenca e Autoconceito: Tennessee Self-Concept Scale
o funcionamento psicossocial (TSCS) (Fitts, 1965);
nesta populacao. Sintomas de psicopatologia: Psychological
Screening Inventory (PSI) (Lanyon, 1970);
Ajustamento a doenga: escala de 5 pontos
respondida pelo médico (Moise et al., 1987).
Patterson  Estados = Examinar a relacdo entre n=90 (47 9,25 Quantitativo; Aspetos familiares, de pares e pessoais relacionados
et al., Unidos  tensdes, recursos, percegdes €  com idade Transversal. a vivéncia com a doenca: Living With CF
2009 da comportamentos relatados superior a 16; Questionnaire (LCFQ) (Patterson et al., 2008);
América pelos jovens com FQ sobre a 43 3,15 com Autoestima: Six-item Rosenberg self-esteem
adesdo ao tratamento. idade superior inventory (Rosenberg, 1986).
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Shepherd Estados

et al.,

1990

Unidos
da

América

Comparar a populacao adulta
com fibrose quistica com os
pares saudaveis, tendo em
conta uma variedade de
aspetos psicossociais (suporte
social emocional; densidade de
suporte social; satisfagdo com

a vida atual; autoestima).

a 16);

Midade=14,9

n=37 (9 ;28  Quantitativo;
3); Transversal.
Midade=27,2

Classe social: Hollingshead Two-Factor Index of
Social Position (Hollingshead, 1957);

Qualidade emocional do suporte social do paciente:
Family APGAR (Smilkstein, 1978);

Quantidade ¢ densidade de relacionamentos sociais:
Adaptagdo da Social Health Battery (Brook et al.,
1979);

Satisfacdo com a vida atual: Index of current life
satisfaction adaptado de um estudo de Strauss e
Wellisch (1981);

Auto estima: Index of Self-Esteem (Shepherd et al.,
1990).

Nota: Foram utilizados outros instrumentos de medida nomeadamente para avaliar a saude fisica dos participantes (i.e., FEV1%, CVF e BMI) e
para avaliar aspetos psicossociais de outras populacdes em estudo (i.e., pais dos pacientes com fibrose quistica e pacientes com anorexia
nervosa), no entanto, s6 sao apresentados nesta tabela aqueles que avaliaram aspetos psicossociais dos pacientes com fibrose quistica, indo de

encontro ao objetivo desta revisao sistematica.
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Na Tabela 2 ¢ apresentada a andlise de dados dos sete artigos incluidos na revisao
sistematica. Os dois estudos qualitativos (Brissette et al., 1988; Kauser et al., 2022) optaram
pela codificagdo tematica para analisar os dados recolhidos. Ja os estudos quantitativos
(Borschuk et al., 2016; Patterson et al., 2009; Shepherd et al., 1990; Moise et al., 1987)
optaram por diversos testes estatisticos, entre eles analises descritivas para caracterizar a
amostra, correlagdes de Spearman (Borschuk et al., 2016), correlagdes de Pearson (Moise et
al., 1987), testes T-Student (Borschuk et al., 2016; Shepherd et al., 1990), correcdes post-hoc
de Bonferroni (Borschuk et al., 2016), correlagcdes ponto-bisserial e correlagdes multiplas
(Moise et al., 1987) e, por fim, teste ANOVA, teste F ¢ Regressao Linear Hierarquica
(Patterson et al., 2009). Ja no estudo de delineamento misto (Blair et al., 1994) foram
utilizadas analises descritivas, correlagdes de Spearman e o teste de Kruskal-Wallis,
adicionalmente utilizaram o manual DSM-III-R para o diagnostico de perturbacdo depressiva

major, com base na entrevista clinica estruturada.



Tabela 2
Analise de dados utilizada e resultados dos artigos incluidos na revisdo sistematica

Analise de Dados Resultados
Autores
Os participantes deste estudo, de forma geral, apresentaram uma boa saude psicoldgica, onde apenas quatro
Manual DSM-III-R; participantes dos 29 mostraram, previamente ao estudo, necessidade de recorrer ao hospital devido a
Analises descritivas; problemas de saude mental e um esteve medicado com antidepressivos, revelando baixos niveis de
Blair et
Correlacdes de psicopatologia nesta amostra. Adicionalmente, os participantes revelaram conseguir manter relacdes
al., 1994
Spearman; Teste de amorosas e de amizade com os seus pares, apesar das limitacdes fisicas que sdo impostas pela gravidade da
Kruskal-Wallis. doenga, como os sintomas (e.g., tosse excessiva) e a intensidade do tratamento. Por sua vez, o desemprego
foi um aspeto relatado como sendo um problema para estes participantes.
Os participantes revelaram um nivel elevado de conforto ao revelar o diagndstico, conforto ao realizar
' . tratamentos em frente aos seus parceiros romanticos e apenas algum conforto ao realizar tratamentos em
Analises descritivas; _ _ _ _ _ _
frente a amigos proximos. Por sua vez, o suporte social, tal como o funcionamento emocional e social, nao
Correlacdes de ‘ . . ‘ ‘
estavam relacionados com a revela¢dao do diagndstico, mas sim com o conforto ao falar sobre a doenca e na
Spearman; Testes T- L ) ) . )
Borschuk realizagdo de tratamentos em frente a outros. Os sintomas depressivos ndo estavam relacionados com a
Student; Corregdes ‘ ' o . '
et al., ~ revelacdo do diagnostico e apenas ligeiramente associados com o conforto ao realizar os tratamentos em
post-hoc de Bonferroni. . _ _ o _ _
2016 frente a parceiros romanticos, demonstrando que niveis mais baixos de sintomas depressivos revelaram um

A analise de dados foi
realizada no SPSS

versao 22.

conforto superior. J& a autoeficicia face a adesdo a medicacdo revelou estar correlacionada positivamente
com a realizagdo de tratamentos em frente aos entes-queridos. Por ultimo, este estudo demonstrou que
participantes incluidos no mundo do trabalho com a doenga num estado mais avangado com um

funcionamento pulmonar mais grave, e por sua vez, com sintomas fisicos mais visiveis e hospitalizacdes



Brissette

etal.,

1988

Kauser et

al., 2022

Processo de codificacao
tematica com base na
identificacdo da
categoria e sub-
categoria da
preocupacao e
codificagdao como
factual, emocional ou
ambas pela propria

enfermeira.

Processo de codificagdo

tematica com base no

mais recorrentes, tinham uma maior tendéncia para revelar o diagnéstico aos seus chefes do que os que se
encontravam num estado de saude mais estavel. Por sua vez, foram poucos os participantes que revelaram o
diagnostico aos seus colegas de trabalho.

Este estudo demonstrou que a categoria menos preocupante e a primeira a ser discutida pelos participantes
foi a gestao da doenca fibrose quistica, dividida em seis subcategorias: (1) medicagdo; (2) fisioterapia; (3)
dieta; (4) descanso; (5) complicagdes e (6) progndstico. De seguida, apds os seis primeiros meses, foi
possivel recolher dados relativos ao crescimento e desenvolvimento, dividido em cinco subcategorias: (1)
desenvolvimento fisico, onde as preocupacdes foram maioritariamente relacionadas com o estigma do fisico
subnutrido de uma pessoa com fibrose quistica; (2) atividade; (3) escola ou trabalho, com foco no medo de
um futuro nao autossuficiente e qual seria o caminho a seguir consoante a sua doenca ¢ a gravidade da
mesma; (4) genética, questdes colocadas maioritariamente pelas participantes do sexo feminino, revelando o
interesse em saber quais métodos contracetivos poderiam utilizar e quais seriam as consequéncias para a sua
saude fisica caso decidissem engravidar. Ja os participantes do sexo masculino que revelaram interesse
nesta area, demonstraram receios face a infertilidade e se existiria ligagdo a impoténcia; e (5) lazer, onde a
preocupacao se prendeu na procura de informagao sobre recursos comunitarios e financeiros disponiveis. As
relagdes entre pares foram pouco considerados. Por fim, as relagdes familiares s6 foram discutidas pelos
participantes 12 meses ap0s o inicio da recolha de dados, revelando que a familia demonstrava uma
necessidade de recursos especiais de satude, tendo problemas com o alcool, depressao, necessidade de ajuda
psiquiatrica e problemas matrimoniais.

Os participantes deste estudo demonstraram estar pouco preparados para a vida adulta (principalmente no

que diz respeito a questdes financeiras) e revelaram preocupacdes face a mesma, apesar de se sentirem
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gratos por ultrapassarem a esperanca média de vida de pacientes com fibrose quistica. Os resultados deste
estudo também revelaram a capacidade reduzida destes participantes para conectarem mente € corpo na
compreensao da sua doenga, tal como, problematicas nas areas da consciéncia corporal devido a
desproporg¢ao de peso e o seu impacto na identidade de cada um destes participantes. Adicionalmente, os
participantes relatam falta de acesso a informagao relacionada com a pratica de mindfulness para pacientes
com fibrose quistica. Por fim, os participantes reconheceram a importancia da autocompaixao para a
vivéncia com a doenga e o tratamento, contudo, a dificuldade prendia-se na implementagao da mesma nas
suas proprias vidas.

Neste estudo os participantes demonstraram uma baixa autoestima. Foi possivel concluir que utilizam
mecanismos de coping flexiveis, utilizando tanto tendéncias repressivas como sensibilizadoras, dependendo
da situacdo. Adicionalmente, os médicos responsaveis por estes participantes determinaram que se
conseguiam adaptar de forma adequada a doenca e as dificuldades que advém desta. Posto isto, neste estudo
foi concluido que, apesar das complicagdes inerentes da doenga Fibrose quistica, os jovens adultos que
participaram neste estudo mantinham um funcionamento psicossocial adequado relativamente as medidas
que foram estudadas. A amostra que reportou um estilo de coping repressivo ou de evitamento revelou uma
adaptagdo psicologica superior, demonstrando que se sentem melhor ao pensarem sobre o pouco controlo
que tém face a doenga e a sua deterioragao.

Neste estudo o funcionamento pulmonar revelou ser inferior nos participantes do sexo feminino,
demonstrando, por sua vez, limita¢do na realizagdo de exercicio fisico recomendado e vergonha ao tossir em
publico. Da mesma forma, foi percetivel que a tensdo com os pais (que se reflete na adesdo ao tratamento)

afeta maioritariamente as participantes mulheres, ao passo que ndo se verificou ser relevante para os
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participantes homens. Adicionalmente, os recursos sociais (i.e., o suporte social de amigos e familiares) ndo
demonstraram estar relacionados com o nivel de funcionamento pulmonar e, consequentemente, com a
adesdo ao tratamento.

Os participantes deste estudo nao relataram ter pouco suporte social emocional, revelando sentimentos de
satisfacdo com a ajuda familiar que recebem, o tempo que passam com os mesmos, as respostas face as suas
emocdes € com a comunicagdo com os seus familiares. Da mesma forma, este estudo revela que os
participantes se sentem satisfeitos face a densidade do suporte social, uma vez que relatam ter varios amigos
e que passam tempo suficiente com os mesmos. Os participantes deste estudo demonstraram sentimentos de
satisfagdo com a sua vida atual, porém, ¢ descrito uma insatisfacdo sexual por parte dos participantes
solteiros. Adicionalmente, ndo revelaram problemas de baixa autoestima, relatando que se sentem satisfeitos
com os seus papéis na sociedade e as suas capacidades para se integrar na mesma. Em geral, os

participantes deste estudo aparentam ter um nivel funcional no seu dia a dia.
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Conclusoes

Os resultados dos sete artigos incluidos na revisao sistematica demonstram uma
variedade de aspetos psicossociais que afetam a vivéncia da populacdo com fibrose quistica.

A baixa autoestima (Moise et al., 1987), a dificuldade em conseguirem conectar
mente-corpo, permitindo consciéncia corporal (que revelou impacto na identidade e na
forma como se vém a eles proprios), a dificuldade na implementacdo da autocompaixao
(Kauser et al., 2022), o medo num futuro que nao seja autossuficiente e o desconhecimento
sobre qual o caminho ideal a seguir (Brissette et all., 1988), a preocupagao com a vida adulta
(principalmente com questdes financeiras) (Kauser et al., 2022), tal como as duvidas sobre
os métodos contracetivos e os riscos para a saide no caso de uma gravidez (para as
mulheres) e as davidas sobre infertilidade e a sua possivel ligagdo com a impoténcia (para os
homens) (Brissette et al., 1988), aparecerem nos resultados desta revisao sistematica como
aspetos psicossociais individuais consequentes da vivéncia com a doenga, que comeca desde
a nascenga.

Aliados aos ultimos, também sao apresentados diversos aspetos ao nivel relacional
e social. Entre eles, a dificuldade dos participantes de lidarem com o estigma social que
advém da aparéncia subnutrida de uma pessoa com fibrose quistica (Brissette et al., 1988) e
da necessidade continua de tossir (Patterson et al., 2009), a necessidade de divulgar o
diagnostico da doenga no local de trabalho ao chefe devido a aparéncia fisica e realizagdo de
tratamentos (Borshuck et al., 2016) e o desemprego que possa estar relacionado com os
constantes internamentos e deslocamentos ao médico e fisioterapia (Blair et al., 1994). Num
dos estudos ¢ também relatado a insatisfagdo sexual (Shepherd et al., 1990).

No entanto, nestes mesmos artigos ¢ percetivel a disparidade nalguns resultados. Ao
passo que o estudo de Moise et al. (1987) identifica uma baixa autoestima nos seus
participantes, o estudo de Shepherd et al. (1990) deixa claro que ndo existiram problemas de
autoestima. Adicionalmente, os estudos de Blair et al. (1994) e Shepherd et al. (1990)
revelam que os seus participantes ndo sentem dificuldade na manutenc¢ao das suas relagdes,
sentindo-se compreendidos pelos seus familiares, parceiros amorosos € amigos intimos,
mesmo com as hospitalizagdes recorrentes e necessidades intensas de tratamentos.

Associados a estes resultados, estdo os do estudo de Borschuk et al. (2016), onde ¢
relatado que os seus participantes sentem conforto na revelacao do diagndstico em relagdes
amorosas e algum conforto em relagdes de amizade, o que permite que, por vezes, se sintam

confortaveis na realiza¢do dos tratamentos em frente aos que lhes sdo préximos.
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Curiosamente, estes resultados ndo vao ao encontro dos de Patterson et al. (2009) que revela
que os recursos sociais, como as relagdes que mantém, ndo se encontram associados a
adesdo ao tratamento. Posto isto, os participantes de trés estudos demonstraram, ainda, um
funcionamento psicossocial adequado (Moise et al., 1987), sem psicopatologia (e.g.,
depressdo) (Blair et al., 1994) e satisfacdo para com a sua vida atual (Shepherd et al., 1990).
Ainda que tenham sido identificados algumas diferencas nos resultados dos estudos
incluidos, em todos (n=7) foi possivel identificar pelo menos um aspeto psicossocial que
afeta a populagao com fibrose quistica. Sendo assim, existe um consenso na necessidade de
continuar a investir na investigacao e na interveng¢ao com a populag¢do com fibrose quistica.

A investiga¢do deve envolver, entre eles, estudos sobre o suporte social € o impacto
que tém em pacientes com doengas cronicas (Moise et al., 1987), estudos sobre a
autoimagem, autonomia, insatisfacdo sexual e independéncia financeira — aspetos que vao
além da severidade da doenca e que podem ser relevantes para trabalhar a satude psicologica
como um todo - (Shepherd et al., 1990), o desenvolvimento de um modelo de intervengao
comportamental com o objetivo de manter o bem-estar emocional da populacao jovem
adulta com fibrose quistica e de fortalecer as competéncias de resolug¢ao de problemas e
estratégias de coping (Patterson et al., 2009), estudos sobre o efeito da idade na revelagao do
diagnostico e a ligacdo entre esta e a adesao ao tratamento mediado ou moderado por outros
fatores (e.g., complexidade do regime) (Borschuk et al., 2016) e por fim, estudos sobre a
relacdo entre o bem-estar, a pratica do mindfulness e a autocompaixao numa populacdo que
passa diariamente por mudancas na sua satde, e as possiveis implicagdes para a identidade
(Kauser et al., 2022).

J& na intervencao, revelou-se a necessidade de um acompanhamento semanal que
permita estabelecer seguranga com um profissional de satide que conheca as consequéncias
desta doenca (Brissette et al., 1988), de programas de aconselhamento onde se deve enfatizar
tanto os aspetos negativos como os aspetos positivos da doenga fibrose quistica e também o
efeito que pode ter nas familias, de forma a orientar os jovens adultos para escolhas
informadas face a possiveis gravidezes (Blair et al., 1994). Devem ser desenvolvidas
intervengdes focadas na psicoeducagao para dar a conhecer os aspetos da doenga tanto ao
paciente como aos familiares (Patterson et al., 2009) e outras intervengdes que mantenham o
foco na revelagdo do diagnostico e se o paciente necessita de apoio para o fazer, por
exemplo, em contextos de trabalhos ou de relagdes amorosas - uma vez que a revelagao esta
associada a adesdo ao tratamento -, com recurso a estratégias de resolucdo de problemas ou

mesmo de dramatizacao (Borschuk et al., 2016). Por fim, uma intervengao psicologica
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proativa e de psicoeducacdo continua, fornecendo de forma acessivel intervencgdes breves de
pratica de mindfulness e de técnicas de autocompaixao para a populacio adulta com fibrose

quistica (Kauser et al., 2022), também seria de interesse.

Estudo 2 — Estudo quantitativo

Com base na revisao sistematica, revelou-se clara a importancia de realizar
investigacdes diretamente com os pacientes portadores de fibrose quistica no contexto
portugués. Esta necessidade deve-se a escassa literatura encontrada durante a realizagdo da
revisao sistematica, nomeadamente em relacao a variavel da ansiedade perante a morte, onde
nao foi possivel encontrar artigos que a mencionassem. Associada a esta necessidade,
encontra-se a crescente esperanca média de vida desta populagdo (Singh et al., 2020),
tornando essencial a existéncia de programas de intervencao que possibilitem aos

profissionais de satide fornecer-lhes os cuidados adequados.

Posto isto, o presente estudo propds-se a caracterizar a populagdo em Portugal
portadora de fibrose quistica quanto a quatro varidveis psicossociais, nomeadamente a

ansiedade perante a morte, o suporte social, a qualidade de vida e a regula¢do emocional.
Método

Desenho de Investigacao

O estudo aqui presente ¢ caracterizado como quantitativo, transversal, descritivo.

Participantes

Os participantes foram incluidos nesta investigagao caso correspondessem aos
seguintes critérios de inclusdo: a) fossem portadores da doenga fibrose quistica; b) tivessem
idades a partir dos 18 anos; ¢) consentissem a sua participagao voluntaria. Posto isto, os
participantes seriam excluidos caso apresentassem algum dos seguintes critérios: a) infe¢ao
pulmonar nas ultimas quatro semanas; b) ndo consentissem ao preenchimento do

questionario.

Participaram neste estudo 14 adultos de ambos os sexos, 10 do sexo feminino
(71.4%) e quatro do sexo masculino (28.6%), com idades entre os 18 e os 43 (M=25.93;
DP=7.22). Na Tabela 1 encontram-se sumarizados os dados sociodemograficos desta

amostra de forma pormenorizada.
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Tabela 3

Dados Sociodemogrdficos da Amostra (n=14)

Varidveis N % Média (DP) Minimo-Méximo
Sexo
Masculino 4 28.6
Feminino 10 71.4
Idade 14 25.93 (7.22) 18-43
Estado Civil
Solteiro 11 78.6
Casado/Unido de Facto 3 21.4
Relacionamento
Sim 10 71.4
<1 ano 2 14.3
1-5 anos 3 214
> 5 anos 4 28.6
Omisso 1 7.1
Nao 4 28.6
Filhos
Sim 2 14.3
1 1 7.1
2 1 7.1
Nao 12 85.7
Escolaridade
Nenhuma 0 0
1° ciclo 0 0
2° ciclo 0 0
3°ciclo 1 7.1
Ensino Secundario 6 42.9
Ensino Superior 7 50.0
Situagdo escolar/profissional
Estudante 3 21.4
Desempregado 3 214
Empregado 7 50.0
Trabalhador-Estudante 0 0
Outro 1 7.1
Reformado por invalidez 1 7.1
Idade aquando diagnostico
<1 ano 7 50.0
1-5 anos 4 28.6
> 5 anos 3 21.4
Comorbilidades
Sim 6 42.9
Diabetes 2 14.3
Gastrite cronica 1 7.1
Osteoporose 1 7.1
Epilepsia 1 7.1
Alergias 1 7.1
Nao 8 57.1

Transplante Pulmonar
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Sim 2 14.3
H4 11 anos 1 7.1
Ha 15 anos 1 7.1
Nao 12 85.7
Numero de Internamentos por
prqbl.emas associados a fibrose 13 10.46 (13.1) 1-50
quistica
Instrumentos

De forma a reunir as informagdes necessarias para a presente investigacao foi
apresentado aos participantes um questionario online constituido por um breve questionario

sociodemografico e por quatro escalas de avaliagdo de autopreenchimento.

Breve questionario sociodemografico. Recorreu-se a utilizacdo de um breve
questionario sociodemografico elaborado pelas investigadoras para a recolha de informagdes
demograficas e de satude especificas, nomeadamente: sexo, idade, estado civil, presenca num
relacionamento amoroso, se tem filhos e se sim, quantos, nivel de escolaridade, situacao
escolar/profissional atual, idade aquando diagnostico de fibrose quistica, existéncia de
comorbidades, se realizou um transplante pulmonar e nimero de internamentos relacionados

a fibrose quistica.

Medical Outcomes Study Social Support Survey (MOS-SSS). O questionario
Medical Outcomes Study Social Support (MOS-SSS) (Sherbourne & Stewart, 1991) ¢
utilizado para avaliar o apoio funcional e o apoio social estrutural (i.e., rede social). O MOS-
SSS foi validado para a populagdo portuguesa por Fachado et al. (2007) e apresentou um
alpha de cronbach total de 0.967. No estudo aqui apresentado o alpha total obteve um valor
de 0.87. Na sua totalidade ¢ composto por 20 itens, sendo que o item 1 (quantos amigos
intimos ou familiares proximos tem?) serve para avaliar o apoio estrutural e os restantes 19
servem para avaliar o apoio funcional através de quatro dimensdes: (1) apoio material
composta por quatro itens (item 2, 5, 12 e 15 — e.g., alguém que o leve ao médico quando o
necessite); (2) apoio emocional composta por oito itens (item 3, 4, 8,9, 13,16, 17 e 19 —
e.g., alguém que lhe dé conselhos se tiver problemas); (3) apoio afetivo composta por trés
itens (item 6, 10 e 20 — e.g., alguém que lhe dé um abrago) e (4) interagdo social positiva
composta por 4 itens (item 7, 11, 14 e 18 — e.g., alguém com quem se divertir). A avaliagao

destes 19 itens ¢ feita através de uma escala de Likert de 1 (nunca) a 5 (sempre).
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Escala Revista de Ansiedade Perante a Morte (RDAS). A Escala Revista de
Ansiedade Perante a Morte (Thorson & Powell, 1992) foi validada para a populagao
portuguesa por Loureiro (2004) e obteve um alpha de cronbach de 0.92. No estudo aqui
apresentado o alpha total obteve um valor de 0.89. Esta escala tem como objetivo avaliar a
ansiedade perante a morte e para tal, ¢ do tipo Likert de 1 (discordo completamente) a 5
(concordo completamente). Quanto maior for a pontuacao, maior serd a ansiedade perante a
morte do individuo. E composta por 25 itens, no entanto, para este estudo s6 foram
utilizados 19 itens, que estdo divididos em quatro dimensdes: (1) incerteza e falta de
controlo, constituida por 12 itens (item 2, 3, 5, 6, 7, 12, 14, 18, 19, 20, 22 ¢ 24 — e.g., a ideia
de ndo voltar a pensar depois da morte assusta-me), dos quais apenas foram utilizados oito
(item 2, 3, 12, 14, 19, 20, 22 e 24); (2) dor e sofrimento envolvidos no ato de morrer
(integridade fisica) composta por sete itens (item 1, 8, 10, 15, 17, 21 e 23 — e.g., horroriza-
me pensar que posso vir a ser operado); (3) funeral, imobilidade e decomposi¢do constituida
por trés itens (item 4, 11 e 25 —e.g., 0 que vai acontecer com o meu corpo depois da minha
morte ndo me preocupa) € apenas utilizado o item 25, e (4) vida depois da morte composta
por trés itens (item 9, 13 e 16 — e.g., espero ter uma vida nova depois de morrer).
Adicionalmente, existem oito itens apresentados de forma negativa (4, 10, 11, 13, 17, 21, 23

e 25 —e.g., 0 que vai acontecer com 0 meu corpo depois da minha morte ndo me preocupa).

World Health Organization WHOQOL-Bref Quality of Life (WHOQOL-
Bref). A escala World Health Organization WHOQQOL-Bref quality of life (WHOQOL
Group., 1998) avalia a qualidade de vida de um sujeito em quatro dominios: (1) satude fisica,
(2) psicologico, (3) relacdes sociais e (4) ambiente. A WHOQOL-BREF foi validada para a
populagdo portuguesa por Serra et al. (2006). Neste estudo foram utilizados apenas trés dos
quatro dominios: (1) dominio fisico composto por sete itens (item 3, 4, 10, 15, 16, 17 ¢ 18 —
e.g., até que ponto esta satisfeito(a) com a sua capacidade para desempenhar as atividades do
seu dia-a-dia?); (2) dominio psicolégico composto por seis itens (item 5, 6, 7, 11, 19 ¢ 26 —
e.g., até que ponto esta satisfeito(a) consigo proprio(a)?); e (3) relagdes sociais composto por
trés itens (item 20, 21 e 22 — e.g., até que ponto esta satisfeito(a) com o apoio que recebe dos
seus amigos?). E uma escala de tipo Likert de 1 (nada; muito ma; muito insatisfeito; nunca)
a 5 (completamente; muito boa; muito satisfeito; muitissimo; sempre). Esta escala tem um
alpha de cronbach total de 0.92. No estudo aqui apresentado o alpha total obteve um valor

de 0.70.

28



Escala de Dificuldades na Regulacio Emocional — Versao Reduzida (EDRE-
VR). A Escala de Dificuldades na Regulagao Emocional — Versao Reduzida (EDRE-VR)
(Kaufman et al., 2015), foi validada para a versao portuguesa por Moreira et al. (2020) e
avalia problemas de regulacdo emocional em adolescentes e adultos, apresentando um alpha
de cronbach de escala total de 0.89. No estudo aqui apresentado o alpha total obteve um
valor de 0.94. E uma escala do tipo Likert de 1 (quase nunca) a 5 (quase sempre) e é
composta por 18 itens. Estes itens estdo divididos em seis dimensdes, todos eles compostos
por trés itens: (1) estratégias (16, 28 e 35 — e.g., quando estou chateado, acredito que vou
acabar por ficar muito deprimido/a); (2) ndo aceitacdo (12, 25 e 29 — e.g., quando estou
chateado, fico envergonhado por me sentir assim); (3) impulso (14, 27 ¢ 32 —e.g., quando
estou chateado, fico fora de controlo); (4) objetivos (13, 18 e 26 — e.g., quando estou
chateado, tenho dificuldade em concluir tarefas ou trabalhos); (5) consciéncia (2, 8 ¢ 10 —
e.g., costumo prestar aten¢do aquilo que estou a sentir) (estes itens estdo apresentados na
negativa e necessitam de recodificagdo); e (6) clareza (4, 5 e 9 — e.g., tenho muita

dificuldade em perceber como me estou a sentir).

Procedimento

Para dar inicio ao estudo aqui presente, foi entregue o projeto e o seu respetivo
objetivo a Comissdo de Etica (CE) do ISPA — Instituto Universitario de Ciéncias
Psicoldgicas e da Vida. De seguida, foram contactados via e-mail os autores das escalas de
autorrelato a serem usadas, pedindo autorizac¢do para a sua utilizagdo no questionario online.
Posto isto, foi desenvolvido um questionario online no Google Forms, onde era inicialmente
apresentado o consentimento informado e de seguida o breve questionario sociodemografico
e as quatro escalas de autopreenchimento. De forma a divulgar o questionario junto dos
sujeitos portadores de fibrose quistica, foram enviados dois e-mails a duas associagdes
distintas, a Associacdo Nacional de Fibrose Quistica e a Associacdo Portuguesa de Fibrose
Quistica. Adicionalmente, foi partilhado o questionario através de redes sociais (e.g.,
instagram). Para além disto, recorreu-se a clinicas privadas que disponibilizam tratamentos
(e.g., fisioterapia) aos pacientes e aos Centros de Referéncia de fibrose quistica espalhados
ao longo do pais, localizados no Centro Hospitalar de Lisboa Central, no Centro Hospitalar
de Lisboa Norte, no Centro Hospitalar do Porto, no Centro Hospitalar de Sao Jodo e no

Centro Hospitalar e Universitario de Coimbra solicitando a partilha junto dos seus pacientes.
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Andlise de dados

A andlise de dados foi realizada com recurso ao programa Statistical Package For
The Social Sciences — SPSS 29 IBM, para realizar as andlises descritivas, média, mediana,
valor minimo e maximo e ainda, o valor de alpha de cronbach. Devido ao baixo nimero de
participantes (n=14) ndo foi possivel avangar com a analise de dados inicialmente planeada,

resultando numa anélise preliminar com dados descritivos e exploratorios.

Resultados

Neste capitulo encontram-se as tabelas das analises descritivas realizadas para cada

variavel em estudo.

Anadalises Descritivas

Na Tabela 4 encontram-se os resultados relativos a escala Medical Outcomes Study
Social Support Survey (MOS-SSS). E possivel observar que a média total da escala foi de
4.27% (DP=0.81), ao passo que a dimensao com o valor superior foi a afetiva (M=4.52%;
DP=0.75) e a dimensao com o valor inferior foi a interagdo social positiva (M=4.13%;
DP=1.12).

Tabela 4

Meédia, desvio-padrdo, mediana e valor minimo e mdximo da Medical Outcomes Study

Social Support Survey (MOS-SSS)

Dimensao N M¢dia (DP) Mediana  Minimo-Maximo o
Total 4.27 (0.81) 4.66 2.58-5.00 0.87
Material 4.46 (0.78) 4.88 2.75-5.00 0.94
Afetiva 14 4.52 (0.75) 5.00 3.00-5.00 0.90
Interagdo social 4.13 (1.12) 4.50 1.75-5.00 0.97
positiva

Emocional 4.15(0.91) 4.69 2.50-5.00 0.96

Na Tabela 5 sdo sumarizados os resultados da Escala Revista de Ansiedade Perante
a Morte (RDAS). E possivel observar que a média total da escala foi de 3.14% (DP=0.74),
ao passo que a dimensdo com o valor superior foi a dor e sofrimento (M=3.53%; DP=0.78) e

a dimensao com o valor inferior foi a incerteza e a falta de controlo (M=2.86%; DP=0.94).

Tabela 5
Meédia, desvio-padrdo, mediana e valor minimo e mdximo da Escala Revista de Ansiedade

Perante a Morte (RDAS)

Dimensao N Média (DP) Mediana Minimo-Maximo  «

Total 14 3.14 (0.74) 3.34 1.74-4.21 0.89
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Incerteza e Falta de 2.86 (0.94) 3.00 1.50-4.38 0.88
Controlo

Dor e Sofrimento 3.53 (0.78) 3.43 1.86-4.57 0.71
Funeral 2.93 (1.38) 3.00 1.00-5.00 -
Vida Apods a Morte 3.02 (0.66) 3.17 1.67-3.67 0.24

Na Tabela 6 estdo apresentados os resultados da World Health Organization
WHOQOL-Bref quality of life (WHOQOL-Bref). A escala completa tem uma média de 3.74
(DP=0.37), sendo que a dimensao com o valor superior foi a do dominio das relagdes sociais
(M=3.83%; DP=0.74) e a dimensdo com o valor inferior foi a do dominio fisico (M=3.62%;

DP=0.39).

Tabela 6
Meédia, desvio-padrdo, mediana e valor minimo e mdximo da World Health Organization

WHOQOL-Bref quality of life (WHOQOL-Bref)

Dimensao N Média (DP) Mediana Minimo-Maximo  «
Total 3.74 (0.37) 3.70 3.11-4.33 0.70
Fisico 3.62 (0.39) 3.86 3.00-4.14 0.25
Psicologico 14 3.71 (0.54) 3.67 2.67-4.50 0.58
Relacdes Sociais 3.83 (0.74) 4.00 2.67-5.00 0.55
Percecao da 4.14 (0.53) 4.00 3.00-5.00 -
Qualidade de Vida

Satisfacdo com a 4.00 (0.68) 4.00 3.00-5.00 -
Saude

Na Tabela 7 € possivel observar os resultados da Escala de Dificuldades na
Regulacdo Emocional — Versdo Reduzida (EDRE-VR). A média total da escala foi de 2.33%
(DP=0.76), sendo que a dimensao com o valor superior foi a dos objetivos (M=2.88%;

DP=2.83) e a dimensao com o valor inferior foi a do impulso (M=2.00%; DP=0.88).

Tabela 7
Meédia, desvio-padrao, mediana e valor minimo e maximo da Escala de Dificuldades na

Regula¢do Emocional — Versdo Reduzida (EDRE-VR)

Dimensao N Meédia (DP) Mediana Minimo-Médximo «

Total 2.33(0.76) 2.27 1.27-4.07 0.94
Estratégias 2.05 (0.71) 2.00 1.00-3.33 0.66
Nao Aceitacao 2.55 (1.11) 2.33 1.00-5.00 0.78
Impulso 14 2.00 (0.88) 2.00 1.00-3.67 0.86
Objetivos 2.88 (0.95) 2.83 1.00-4.33 0.92
Consciéncia 2.12 (1.06) 2.00 1.00-4.00 0.93
Clareza 2.19 (0.85) 2.33 1.00-4.00 0.86
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Conclusoes

Relativamente aos resultados da escala Medical Outcomes Study Social Support
Survey (MOS-SSS) podemos perceber que tanto a média da escala total (4.27%) como as
médias das dimensdes material (4.46%), afetiva (4.52%), interacdo social positiva (4.13%) e
emocional (4.15%) se encontram entre as respostas quase sempre (4) e sempre (5). Sendo
assim, € possivel concluir que a amostra incluida neste estudo considera que tem apoio e

ajuda da sua rede quando necessitam.

Por sua vez, face aos resultados da Escala Revista de Ansiedade Perante a Morte
(RDAS), ¢ possivel identificar que a média dos resultados da escala total se encontra entre o
nao concordo nem discordo (3) e entre o concordo (4) (M=3.14%). Sendo que as dimensdes
que se encontram neste mesmo intervalo sdo a da dor e sofrimento, que apresenta o valor
superior das dimensdes (M=3.53%) e a da vida apds a morte (M=3.02%). Por ultimo, as
médias das dimensdes da incerteza e falta de controlo (M=2.86%) e do funeral (M=2.93%)

s30 as que se encontram entre o discordo (2) € ndo concordo nem discordo (3).

Relativamente aos resultados da World Health Organization WHOQOL-Bref
quality of life (WHOQOL-Bref), € possivel perceber que as médias da escala total
(M=3.74%) e dos dominios fisico (M=3.62%), psicoldgico (M=3.71%) e relacdes sociais
(M=3.83%) encontram-se dentro da classificagcdo regular (3 até 3.9) segundo a andlise desta
escala. Ao passo que, as respostas as questoes 1 e 2, que dizem respeito a perceg¢ao da
qualidade de vida (M=4.14%) e a satisfagdo com a saude (M=4.00), respetivamente, t€m
uma classificag¢do boa (4 até 4.9). Sendo assim, € possivel concluir que nenhum valor se

aproxima da classificagdo necessita melhorar (1 até 2.9).

Por fim, no que diz respeito aos resultados da Escala de Dificuldades na Regulagao
Emocional — Versao Reduzida (EDRE-VR), pontuag¢des mais altas indicam maiores
dificuldades na regulagdo emocional. Uma vez que o valor médio total da escala foi 2.33% e
que apenas as dimensdes da ndo aceitagdo (M=2.55%) e dos objetivos (M=2.88%) atingem
valores superiores ao ponto médio da escala (2.5) e por valores ligeiros, € possivel concluir

que os participantes ndo aparentam ter dificuldades na regulacao das emogdes.

Posto isto, de forma geral € possivel perceber que a populagdao com fibrose quistica
que participou neste estudo parece apresentar bons niveis de apoio social percebido, tal
como uma qualidade de vida média, sendo que demonstra mais dificuldades a nivel fisico.

Este resultado vai de encontro a literatura, tendo em conta o impacto fisico da doenga na
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pessoa com fibrose quistica (Pita et al., 2022). Por sua vez, os participantes aparentam
possuir uma boa regulacao emocional, sem dificuldades aparentes nesta tematica. Por fim,
os resultados da ansiedade perante a morte aparecem como médios, sendo mais elevada
quando a questao ¢ a dor e o sofrimento. Na verdade, o alto nivel de suporte social pode ter
tido o seu impacto tanto na qualidade de vida, como na regulagdo emocional e na ansiedade

perante a morte.
Discussao Geral

O principal objetivo da dissertagdo aqui apresentada foi contribuir para a evolucao
na investigacao face aos aspetos psicossociais que afetam os individuos portadores de
fibrose quistica. Para tal, a revisdo sistematica teve como objetivo a sistematizagao e analise
da literatura sobre os aspetos psicossociais associados a vivéncia de pacientes com mais de
18 anos portadores de fibrose quistica. Paralelamente, o estudo quantitativo propds-se a
caracterizar a populagdo portuguesa com fibrose quistica face a algumas variaveis
psicossociais, nomeadamente, a ansiedade perante a morte, o suporte social, a qualidade de
vida e a regulacdo emocional. No entanto, devido a baixa amostra (n=14), foi apenas

possivel retirar conclusdes preliminares face ao primeiro objetivo.

Desta forma, pretendeu-se contribuir para o conhecimento da componente
psicoldgica da doenga fibrose quistica e para o avanco da investigagao dos aspetos
psicossociais envolvidos. Esta necessidade prende-se com o avango genético e clinico da
doenga, o que permite aumentar a esperan¢a média de vida nesta populagao (Singh et al.,

2020) e, consequentemente, o confronto com novos desafios que advém da vida adulta.

Primeiramente, devemos ter em consideragdo a quantidade reduzida de estudos
incluidos nesta revisdo sistematica (n=7). Este nimero reduzido pode ser justificado pela
amostra de dificil acesso, tal como foi possivel comprovar no decorrer da recolha de amostra
para o estudo quantitativo, que também resultou num numero reduzido (n=14). Na verdade,
sO recentemente € que a esperanga média de vida nesta populagdo aumentou (Mason &
Rogol, 2022), o que pode explicar o escasso conhecimento a nivel psicologico, sendo a
investigagdo mais direcionada para a preocupacao fisica e bioldgica. Sendo assim, existe

uma necessidade clara de alagar o conhecimento e investir na intervengao psicoldgica.

Na verdade, apesar de se ter identificado pelo menos um aspeto psicossocial
associado a vivéncia com a doencga dos pacientes com fibrose quistica, em todos os sete

artigos, ndo houve nenhum que tenha tido destaque. Entre os aspetos psicossociais
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mencionados ¢ possivel identificar a insatisfacao sexual (Sheperd et al., 1990), o estigma
social muitas vezes associado as caracteristicas fisicas da doenga (Brissette et al., 1988) ¢
aos sintomas (e.g., tosse) (Patterson et al., 2009) e também, a baixa autoestima (Moise et al.,
1987). Adicionalmente, o desemprego (Blair et al., 1994), a autorrevelagdo da doenga no
local de trabalho de forma obrigatéria devido a aparéncia fisica e rigidez dos tratamentos
(Borshuck et al., 2016), o medo de ndo conseguir um futuro autossuficiente (Brissette et al.,
1988) e a entrada na vida adulta, principalmente associado a questdes financeiras (Kauser et
al., 2022) sao identificados. Por ultimo, s3o também relatados aspetos psicossociais como a
infertilidade e a sua relagdo com a impoténcia para os homens (Brissette et al., 1988) e os
riscos na gravidez e desconhecimento dos métodos contracetivos para as mulheres (Brissette
et al., 1988), a falta de acesso a praticas eficazes de mindfulness especificas para a
populagdo com fibrose quistica (Kauser et al., 2022), a dificuldade na implementagao da
autocompaixao (Kauser et al., 2022) e a dificuldade em conectar mente corpo (Kauser et al.,

2022).

Assim sendo, € possivel verificar que nos resultados desta revisao sistematica nao
foram identificados os mesmos aspetos psicossociais entre artigos, sem ser o estigma social
em dois (Brissette et al., 1988; Patterson et al., 2009). Isto pode ser justificado pela
variedade temporal entre artigos (1987, 1988, 1990, 1994, 2009, 2016 e 2022), trazendo
diferencas significativas aos resultados. Outra razao pode ser a utiliza¢ao de diferentes
metodologias, que vao desde quatro estudos quantitativos transversais (Borschuk et al.,
2016; Moise et al., 1987; Patterson et al., 2009; Shepherd et al., 1990), a um qualitativo
transversal (Kauser et al., 2022), a um qualitativo longitudinal (Brissette et al., 1988) e, por
fim, um misto transversal (Blair et al., 1994). Contudo, apesar dos aspetos psicossociais aqui
reunidos ndo serem relatados em todos os artigos e de estes terem o0 mesmo objetivo -
identificar aspetos psicossociais na populacdo com fibrose quistica -, estas informagdes
podem ser relevantes para justificar a necessidade de estudos mais completos sobre a
funcionamento psicossocial associado a vivéncia com a fibrose quistica. Na verdade, De Wet
e Cywes (1984) na sua revisao sistemdtica sobre o impacto psicossocial da fibrose quistica
ja teriam apontado para esta necessidade. Nesta revisdo, os autores concluem que os
pacientes com fibrose quistica encontram-se sujeitos a situagoes de stress elevado, mas que
conseguem gerir as dificuldades sem disfuncionalidade (De Wet & Cywes, 1984). Apontam,
também, para a necessidade de desenvolver e aprimorar os mecanismos de coping de forma

a evitar possiveis complicagdes (De Wet & Cywes, 1984).
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De facto, os mecanismos de coping nao tém sido um foco no estudo da sua relagao
com a fibrose quistica (Hugh et al., 2015), tal como podemos comprovar pela escassez de
artigos que abordam esta tematica incluidos nesta revisao sistematica (n=1) (Moise et al.,
1987). Hugh et al. (2015) sublinham a importancia de compreender qual ¢ o estilo de coping
mais benéfico para a satide mental e fisica da populacdo com fibrose quistica, de forma a
proporcionar modelos de cuidados mais individualizados, tendo por base a importancia do
coping para a adaptagdo a doenca (Bakan & Inci, 2020; Knowles et al., 2019; Lazarus &
Folkman, 1984). Nesta publicagdo, os autores demonstraram que mecanismos de coping
passivos ou evitantes (e.g., consumo de substancias) estdo relacionados a um risco superior
de problemas a nivel de saide mental, uma menor qualidade de vida na populacdo com
fibrose quistica e uma inferior autoeficacia (Hugh et al., 2015). Ao passo que, mecanismos
de coping ativos (e.g., manutenc¢do de suporte social) resultam numa qualidade de vida

superior ¢ numa melhor autogestao em adultos com esta doenga (Hugh et al., 2015).

Curiosamente, apesar de o suporte social surgir como um aspeto psicossocial que os
participantes consideram relevante, nao foi relatado uma sensacgao de escassez do mesmo,
sendo que nao reportaram dificuldades em manter relagdes, apesar das constantes
hospitalizagdes (Blair et al., 1994), sentem-se compreendidos e com suporte dos familiares e
amigos (Shepherd et al., 1990) e sentem também um maior conforto quando partilham o
diagndstico com as pessoas que lhes sdo importantes e quando realizam os tratamentos ao
lado dos seus parceiros amorosos (Borschuk et al., 2016). No entanto, no artigo de Patterson
et al. (1990) o suporte social ndo aparece como crucial para a adesdo ao tratamento, e devido
a literatura extensiva sobre o papel deste aspeto psicossocial como protetor no contexto de
doengas cronicas, leva os autores a sugerir que a medida utilizada para medir este construto
ndo tenha sido a adequada. Na verdade, a gravidade da doenca fibrose quistica e o impacto
dos seus sintomas nos pacientes podem resultar numa maior mobilizacdo da rede de apoio e
intensificagdo do suporte social, visto que os coloca em situagdes de maior vulnerabilidade
(Vila, 2021). Esta possibilidade vai ao encontro dos resultados encontrados no estudo
quantitativo aqui apresentado, uma vez que foi possivel concluir que os participantes
consideram que o suporte social que recebem dos seus significativos ¢ adequado as suas

necessidades.

Adicionalmente, outra disparidade entre resultados aparece face a autoestima da
populagdo com fibrose quistica, uma vez que num estudo ¢ identificada baixa autoestima na

sua populacao (Moise et al., 1987), ao passo que um outro estudo ndo corrobora estes
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resultados (Shepherd et al., 1990), diferenca que pode ser justificada pela metodologia para
avaliar a autoestima. Num dos estudos foi utilizada a Tennessee Self-Concept Scale (TSCS)
(Crites, 1965), composta por 100 itens quer permite avaliar sentimentos de valor,
autossatisfacao e confianga (e.g., “eu tenho um corpo saudavel”) (Moise et al., 1987). Em
contrapartida, no outro estudo a autoestima foi medida através de um inventério de trés
perguntas desenvolvido pelos autores, associados a sua educagdo e talentos (e.g., avaliar se
consideram que estao a utiliza-los, como se sentem com a situacao e se sentem que o seu
trabalho ou atividade atual contribuia para a sociedade) (Shepherd et al., 1990). Na verdade,
a autoestima pode ser definida pela avalia¢ao subjetiva que um individuo faz do seu valor
como pessoa, referindo-se a sentimentos de autoaceitagio e respeito pelo proprio (Orth &
Robins, 2022). Desta forma, a medida utilizada por Shepherd et al. (1990) que foca apenas
em sentimentos relacionados com a eficacia e aceitagdo de si proprio no local de trabalho e
possiveis atividades complementares, torna-se escassa e pode ter tido impacto nos resultados

obtidos.

Apesar das diferengas mencionadas anteriormente, alguns resultados desta revisdo
sistemdtica mostraram alinhamento com o esperado e com o que a literatura sugere. De entre
eles, observou-se uma predominancia de participantes do sexo masculino (n=215;
M=57,03%) em comparacao com participantes do sexo feminino (n=162; M=42,97%). Estes
resultados podem ser explicados pela maior taxa de sobrevivéncia da doenca entre o sexo
masculino em relacdo ao sexo feminino (Blair et al., 1994), tal como pela menor capacidade
pulmonar nas mulheres (Patterson et al., 2009). Para além disto, a idade maxima registada
foi de 55 anos no estudo mais recente de 2022 (Kauser et al., 2022), o que vai ao encontro

da expectativa de vida estimada da populagdo com fibrose quistica (Singh et al., 2020).

Posto isto, os resultados encontrados nesta revisao sistematica demonstram uma
grande variedade de aspetos psicossociais que podem estar relacionados com a doenga
fibrose quistica. Apesar dos artigos concluirem que estes aspetos ndo sao limitadores nem
um risco para a vivéncia a nivel psicoldgico com a doenga, € importante percebermos que a
ansiedade e a depressdo sdo prevalentes na populacdo com fibrose quistica (Guta et al.,
2021). Mesmo para esta tematica, e tendo por base a revisdo sistematica conduzida em 2021
por Guta et al. (2021), s6 existem 26 estudos, até a realizacdo dessa revisdao e conduzidos
maioritariamente em paises da Europa, que se focam na problematica da ansiedade e
depressdo na populagdo adulta com fibrose quistica. Estes resultados demonstram que existe

uma prevaléncia destas condi¢des psicoldgicas nesta populacio e desta forma, recomenda-se
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a avaliacdo adequada e técnicas apropriadas de prevengdo (Guta et al., 2021), sendo

importante identificar fatores protetores e de risco para esta sintomatologia.

Aliado a isto, estd a relevancia que varios aspetos psicossociais tém na ansiedade e
na depressao, tal como o suporte social. Baixos niveis de suporte social, o isolamento social
ou mesmo a perce¢ao de falta de apoio, podem servir como fatores de risco e resultar em
niveis superiores de depressao e ansiedade (Acoba, 2024). Adicionalmente, a presenca de
depressao pode ter um impacto significativo na adesao ao tratamento, uma vez que reduz os
niveis de motivagdo e energia e dificulta a consisténcia no tratamento, resultando, por sua
vez, em dificuldades ndo s6 psicoldgicas, como clinicas (Volpato et al., 2021). O estigma
social do qual esta populagao pode ser alvo devido a condi¢do fisica mais subnutrida e ao
grau de exigéncia de tratamentos, aparece como um outro aspeto psicossocial que pode ter
um impacto negativo na saude mental e aumentar a probabilidade de ansiedade e depressao
(Torales et al., 2023). Para além disto, o estigma pode ainda resultar em isolamento social,
resisténcia na procura de apoio e perda de autoestima (Torales et al., 2023), e esta ultima,
por sua vez, também pode ter um impacto negativo na ansiedade e depressdo, visto que
contribui para um ciclo de autocritica e vulnerabilidade psicologica (Sowislo & Orth, 2013).
Todos estes aspetos psicossociais, relacionados entre si, € as suas consequéncias na saude
mental e fisica dos individuos com fibrose quistica, demonstram a importancia de
intervengdes que abordem tanto os aspetos clinicos, como os aspetos psicossociais, desde os
mais estudados nesta populagdo (e.g., ansiedade e depressao) até aos menos (e.g., estigma,

percecao de suporte social, suporte social, autoestima).

Por fim, tendo por base os resultados preliminares obtidos no estudo quantitativo,
foi possivel responder ao objetivo proposto — recolher informacao descritiva face a quatro
varidveis psicossociais na populacdo adulta com fibrose quistica. A anélise dos dados dos 14
participantes que responderam ao questiondrio indica, de forma geral, baixos niveis de
ansiedade perante a morte. A principal fonte de preocupagao desta amostra situa-se na
dimensao relacionada a dor e ao sofrimento no processo de morrer, revelando o desconforto
fisico e emocional que, possivelmente, sentem que podem ser alvos no fim da vida. A seguir
a esta dimensao, a incerteza sobre a vida apds a morte ¢ a que revela um valor mais elevado,
refletindo as questdes existenciais que podem estar associadas a uma condicao de saude
grave e fatal. Por outro lado, as preocupacdes com a incerteza, falta de controlo e aspetos
praticos relacionados com o funeral, revelam-se inferiores comparativamente as outras

dimensdes. Sendo assim, apesar de existirem preocupacgdes especificas relacionadas ao
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sofrimento e ao desconhecido apds a morte, os aspetos praticos e a aceitagdo da falta de
controlo sobre a morte aparentam ser melhor assimilados pela amostra em estudo. Esta
informacao pode ser relevante para o desenvolvimento de intervengdes psicoldgicas que
abordem aspetos psicossociais, especificamente direcionadas para a manutengao da
ansiedade, dando prioridade ao medo da dor e do sofrimento, tal como, proporcionar apoio

existencial para lidar com a incerteza da vida apds a morte.
Limitacoes

Apesar da revisao sistematica identificar e atualizar informagao sobre os aspetos
psicossociais que podem estar envolvidos na vivéncia com a doenca fibrose quistica e
fornecer informagao 1til sobre o que falta nesta area de estudos, existem limitagdes que

devem ser relatadas.

Em primeiro lugar, os sete artigos cientificos incluidos nesta revisdo sistematica,
apesar de relevantes para a tematica, revelam ser uma amostra reduzida, nao permitindo uma
generalizac¢do dos resultados. Em segundo lugar, estes estudos foram realizados
maioritariamente nos mesmos paises, quatro nos Estados Unidos da América, um no
Canada, um no Reino Unido e um na Escocia, de apenas dois continentes, Europa e
América, especificamente no hemisfério norte. Esta limitacdo pode tornar os resultados e
interpretacdo desta revisdo sistematica passiveis de um viés cultural e, apesar de poder ser
justificada pela prevaléncia da doenga na raca caucasiana (Taylor-Cousar, 2020) e pela falta
ou recente implementacdo de triagens neonatais de diagnostico nalguns dos paises dos
continentes nio incluidos, principalmente na Asia (Scotet et al., 2020), torna a revisio
sistematica aqui presente escassa face aos aspetos psicossociais envolvidos na vivéncia com
fibrose quistica em culturas diferentes da ocidental. Para além disto, no ultimo registo da
Cystic Fibrosis Foundation, com dados recolhidos apenas nos Estados Unidos da América,
mais de 17% dos 33288 pacientes inscritos na base de dados, ndo pertence a raga caucasiana,
o que demonstra que a populagdo tem vindo a diversificar-se nos ultimos anos (Cystic
Fibrosis Foundation, 2023). Por ultimo, apesar desta revisdo sistematica se centrar em
participantes adultos, no estudo de Patterson et al. (2009) 50 dos 90 participantes tinham
idades inferiores a 16 anos, o que demonstra que os resultados derivados desta amostra nao
se enquadram no objetivo da revisdo, que seria estudar apenas individuos adultos, com

idades superiores a 18 anos.
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E ainda possivel considerar uma limitagdo derivada ndo s6 da pesquisa realizada
durante a revisdo sistematica, mas também na literatura disponivel face ao tema dos aspetos
psicossociais na fibrose quistica, os anos de publicagdo dos artigos. Cinco dos sete artigos
cientificos incluidos foram publicados ha mais de 15 anos, sendo que quatro destes foram
publicados antes do ano 2000. Torna-se relevante a realizagdo de investigacdes mais recentes
nesta populacdo focadas nos aspetos psicossociais, principalmente pelo facto de nos ultimos
anos o conhecimento da doenc¢a ¢ a melhora dos tratamentos tenham resultado numa
esperanca média de vida superior (De Boeck, 2020), podendo existir atualizagdes face aos

resultados obtidos.

Relativamente ao estudo quantitativo, também podem ser apontadas diversas
limitagdes. Primeiramente, o tamanho reduzido da amostra (n=14) e a possibilidade de
realizar apenas andlises descritivas, ndo permitiram retirar conclusdes fidedignas sobre as
variaveis incluidas. Adicionalmente, a superior amostra do sexo feminino (n=10),
comparada a amostra do sexo masculino (n=4) revela uma pouca heterogeneidade e, aliado a
baixa amostra no geral, ndo ¢ representativa da populacdo com fibrose quistica. Para além
destas, a extensdo do questionario online, que incluiu um total de quatro escalas de
autopreenchimento, pode ter resultado na exaustao dos participantes, levando a perguntas
mal interpretadas e respostas dadas de forma aleatoria. Por fim, as escalas utilizadas foram
apenas de autopreenchimento, nas quais os participantes podem ter respondido de acordo

com a desejabilidade social, resultando no enviesamento de algumas respostas.

Implicacdes Futuras

Tendo por base os resultados da revisdo sistematica aqui apresentada € possivel
determinar que todos os estudos identificaram pelo menos um aspeto psicossocial que
impacta a vida de um adulto com fibrose quistica. Contudo, ¢ claro pela quantidade de
estudos incluidos (n = 7) que a tematica da satide mental nesta populacao continua a ser
escassa, algo que pode ser explicado pela baixa esperanca média de vida nos pacientes com
a doenga fibrose quistica (Mason & Rogol, 2022). Na verdade, o foco na investigagdo desta
doenca era (e continua a ser) o conhecimento genético e biologico, de forma a desenvolver
novos tratamentos € medicamentos que sejam eficazes para reduzir a taxa de mortalidade
precoce (Singh et al., 2020). Para além disto, s6 apenas no final da década de 1980 ¢ que os
pacientes comegaram a atingir a idade adulta, com uma esperanca média de vida entre os 19
e os 21 anos (Mason & Rogol, 2022), e por esta razao, uma maioria de estudos encontrados

ao longo desta revisdo sistematica envolvem, ou sao somente direcionados, aos seus
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cuidadores informais (e.g., pais, avds), deixando uma lacuna: como se sentem os portadores

da doenga?

A fibrose quistica afeta aproximadamente 80.000 pessoas no mundo (Taylor-
Cousar, 2020) e cerca de 367 em Portugal (European Cystic Fibrosis Society, 2020). Com o
aumento da esperan¢a média de vida, especialmente devido aos avangos nos tratamentos
com moduladores CFTR (Mason & Rogol, 2022), os individuos com esta doenca tém
experienciado novas fases da vida adulta (e.g., entrada na vida profissional e a criagdo de
familia). Na verdade, a esperanga média de vida para bebés com fibrose quistica nascidos
entre 2019 e 2023 é de 61 anos, em contraste com os 45 anos dos nascidos entre 2014 e
2018, e os 33 anos dos nascidos entre 1999 e 2003 (Cystic Fibrosis Foundation, 2023). Com
estes dados, € possivel observar que os adultos entre os 21 e os 25 anos de idade, nascidos
entre 1999 e 2003 estdo atualmente a atingir a faixa etaria de adulto, e desta forma, as
investigagcdes em falta na tematica da fibrose quistica e dos aspetos psicossociais na vida
adulta, poderiam ter uma solu¢o e finalmente, uma amostra significativa. Assim, torna-se
relevante a investigagdo da tematica em falta e das implicagdes para idades mais avangadas,

acompanhando o progresso clinico e as novas necessidades psicossociais.

Desta forma, as implicacdes ndao devem ficar apenas pela investigacao, uma vez que
gragas a esta devera ser possivel para as equipas de satde envolvidas no tratamento e
manuten¢do da doenga (e.g., médicos, fisioterapeutas, enfermeiros, psicélogos), uma melhor
compreensdo sobre os desafios que os pacientes adultos com fibrose quistica tém de
enfrentar todos os dias, o que levaria a adequagdo de técnicas e ao apoio eficaz dos mesmos.
A necessidade de mais estudos que levem a compreensdo do impacto psicossocial nesta
populagdo vem aliada a necessidade de desenvolver programas de intervengdo eficazes para
melhorar a adaptagdo a doenca e principalmente, a adaptacdo ao mundo adulto, tendo em

conta as limitagdes fisicas que esta doenga acarreta.

Nesta ordem de ideias, e sabendo que a fibrose quistica ¢ uma doenga rara que tera
efeitos durante toda a vida de um individuo, os programas de interven¢do em grupo, tendo
sempre em conta as diretrizes dos sistemas de satide para respeitar a distancia necessaria
(e.g., intervengdo em grupo online) e evitar a contaminacao cruzada (Quittner et al., 2016),
podem revelar-se como importantes. Estes grupos sdo potencializadores de diversos fatores
terapéuticos - que contribuem para a mudanca do paciente -, como por exemplo, a instilagao

de esperanca, a universalidade e a partilha de informagdes (Yalow & Leszcz, 2021), e desta
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forma, os pacientes com fibrose quistica podem encontrar um ambiente onde se sentem

seguros e compreendidos para partilhar as suas dificuldades, medos e preocupagoes.

Adicionalmente, e visto que a fibrose quistica tem caracter progressivo, apesar de
um individuo nao passar por uma adaptacao a doenga - uma vez que nasce com ela -, ira ter
de se adaptar ao deterioramento da sua saude ao longo dos anos e a possivel mortalidade
precoce. Na verdade, a dimensao da ansiedade perante a morte ndo foi algo encontrado nesta
revisdo sistematica, o que deixa uma lacuna importante na investigacao com esta populacao.
Face ao caracter progressivo da doenga e a mortalidade precoce, torna-se crucial a
investigagdo nestas areas, de forma a auxiliar os profissionais de saude a orientar uma
intervengdo eficaz, nomeadamente no planeamento e entrada na vida adulta e na preparagao

face a uma possivel morte precoce.

De forma a tentar contribuir para a investigagcdo da ansiedade perante a morte e os
seus efeitos nos pacientes com fibrose quistica, o estudo quantitativo aqui apresentado
pretendeu caracterizar esta populacdo no que concerne a quatro variaveis psicossociais, a
ansiedade perante a morte, o suporte social, a qualidade de vida e a regulagdo emocional.
Porém, devido a baixa amostra (n=14) nao foi possivel dar continuidade ao estudo, o que
resultou somente em dados preliminares. Nestes dados, e tendo por base a perce¢ao dos
participantes, € percetivel que o suporte social se adequa as suas necessidades, tém uma
qualidade de vida considerada normal, ndo revelam dificuldades em regular as suas emocdes
e por fim, ndo demonstram valores relevantes de ansiedade perante a morte. Sendo assim, e
tendo em consideragdo as limitagdes anteriormente referidas, torna-se claro que no futuro

uma abordagem qualitativa poderia ser mais adequada e necessaria.
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