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Resumo

Introducdo: A fibrose cistica € uma doenca autossdmica hereditéria recessiva que acomete principalmente o sistema
respiratdrio e o aparelho gastrointestinal, sendo que os portadores de tal comorbidade podem evoluir a 6bito devido as
suas complicacdes. Objetivo: O presente estudo tem como objetivo descrever as caracteristicas epidemioldgicas dos
6bitos por fibrose cistica no Brasil entre 2012 e 2022. Metodologia: Trata-se de um estudo transversal, no qual os
pesquisadores analisaram dados disponiveis no Sistema de Informag6es sobre Mortalidade (SIM), do Departamento de
Informatica do Sistema Unico de Saude (DataSUS). Resultados: Segundo as variaveis investigadas, os resultados
encontrados apontam para 0 ano de 2022 com a maior porcentagem de ébitos por fibrose cistica com 11,99% (n=291),
maior prevaléncia do sexo feminino, representando 50,87% (n=1.234), da faixa etaria de 80 anos ou mais, com 16,24%
(n=394), da cor branca, com 59,73% (n=1.449), e da Regido Sudeste e cidade de S&o Paulo, apresentando 43,56%
(n=1.057) e 22,63% (n=549) dos Obitos totais, respectivamente. Conclusdo: Assim, destacamos a importancia do
incentivo a ampliagdo das politicas de salde para o tratamento dos individuos portadores de fibrose cistica, visando a
diminuicdo do nimero de dbitos por tal doenca no Brasil.

Palavras-chave: Fibrose cistica; Perfil de saide; Mortalidade.
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Abstract

Introduction: Cystic fibrosis is an autosomal recessive hereditary disease that mainly affects the respiratory system and
gastrointestinal tract, and those with this comorbidity may die due to its complications. Objective: This study aims to
describe the epidemiological characteristics of deaths from cystic fibrosis in Brazil between 2012 and 2022.
Methodology: This is a cross-sectional study, in which the researchers analyzed data available in the Mortality
Information System (SIM), of the Department of Information Technology of the Unified Health System (DataSUS).
Results: According to the variables investigated, the results found point to the year 2022 with the highest percentage of
deaths due to cystic fibrosis with 11.99% (n = 291), a higher prevalence of females, representing 50.87% (n = 1,234),
in the age group of 80 years or older, with 16.24% (n = 394), white, with 59.73% (n = 1,449), and the Southeast Region
and city of S&o Paulo, presenting 43.56% (n = 1,057) and 22.63% (n = 549) of total deaths, respectively. Conclusion:
Thus, we highlight the importance of encouraging the expansion of health policies for the treatment of individuals with
cystic fibrosis, aiming to reduce the number of deaths from this disease in Brazil.

Keywords: Cystic fibrosis; Health profile; Mortality.

Resumen

Introduccion: La fibrosis quistica es una enfermedad hereditaria autosémica recesiva que afecta principalmente al
sistema respiratorio y al sistema gastrointestinal, pudiendo quienes padecen esta comorbilidad fallecer debido a sus
complicaciones. Objetivo: El presente estudio tiene como objetivo describir las caracteristicas epidemiolégicas de las
muertes por fibrosis quistica en Brasil entre 2012 y 2022. Metodologia: Se trata de un estudio transversal, en el que los
investigadores analizaron los datos disponibles en el Sistema de Informacion de Mortalidad (SIM), de el Departamento
de Tecnologia de la Informacion del Sistema Unico de Salud (DataSUS). Resultados: De acuerdo a las variables
investigadas, los resultados encontrados apuntan al afio 2022 con mayor porcentaje de muertes por fibrosis quistica con
un 11,99% (n=291), mayor prevalencia del sexo femenino, representando un 50,87% (n= 1.234), de edad avanzada. de
80 afios 0 més, con el 16,24% (n=394), blancos, con el 59,73% (n=1.449), y de la Region Sudeste y de la ciudad de S&o
Paulo, con el 43,56% (n=1.057) y el 22,63% (n=549) del total de muertes, respectivamente. Conclusion: Asi, destacamos
la importancia de incentivar la ampliacion de las politicas de salud para el tratamiento de personas con fibrosis quistica,
con el objetivo de reducir el nimero de muertes por esta enfermedad en Brasil.

Palabras clave: Fibrosis quistica; Perfil de salud; Mortalidad.

1. Introducéo

A Fibrose Cistica (FC) caracteriza-se por ser uma doenca hereditaria autossdmica recessiva, com 0 gene responsavel
pela patologia localizando-se no brago longo do cromossomo 7, no locus gq31. A proteina transmembrana CFTR, transcrita a
partir desse gene, é importante para o fluxo de sédio, cloro e agua na membrana celular. Diversas mutagdes podem ocorrer no
gene da CFTR, sendo que na mais comum delas tem-se a perda do amino&cido fenilalanina, fazendo com que a proteina nao
tenha o seu funcionamento correto. Nesse sentido, a proteina em questdo pode ndo realizar a sua atividade de modo total ou
parcial e, como consequéncia, tem-se a reducdo da excrecdo de cloro pelas células e elevagdo do fluxo de sédio e agua para o
meio intracelular. Em virtude de tais processos, as secre¢cdes mucosas sofrem perda de dgua e elevam a sua viscosidade, que
desencadeia inflamacao e fibrose, afetando assim inimeros 6rgdos, principalmente o sistema respiratdrio e o trato gastrointestinal.
Mesmo com novos avancos, a FC ainda é uma doenca incurdvel, sendo necessario o tratamento por uma equipe multidisciplinar
para a melhora dos resultados a curto e longo periodo. Diversos paises, incluindo o Brasil, instituiram a triagem neonatal para a
detec¢do da FC, devido os melhores resultados a partir de um diagnéstico precoce (Santo e Silva-Filho, 2021; Rafeeq e Murad,
2017; Myer, Chupita e Jnah, 2023; Boeck, 2020; Wielputz et al.,2016; Brasil, 2016).

Em razdo das alteragdes supracitadas, a doenca pulmonar é a principal causa de morbilidade e mortalidade em pacientes
com fibrose cistica, sendo caracterizada pela recorrente infecgao e inflamacéo crénica, que evolui para insuficiéncia respiratoria.
Nesse viés, alteraces no epitélio das vias aéreas no transporte de ions-agua desencadeiam a desidratacdo do muco e a dificuldade
de sua eliminagdo, além do aumento de sua aderéncia as superficies das vias aéreas. A elevagdo na secre¢do de mucina auxilia
na formacdo de placas de muco nos brénquios, os quais passam a ser locais em que o fluxo de ar estéa obstruido, promovendo um
ambiente favoravel para o desenvolvimento de processos infecciosos e inflamatérios e, como consequéncia, as pequenas vias
aéreas podem apresentar doencga precoce, seguida pelo desenvolvimento de bronquiectasia. Além disso, estudos indicam que o

DNA extracelular e as citocinas e armadilhas extracelulares de neutrofilos estdo associadas ao aumento da obstrucdo por muco
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e lesdo pulmonar na FC. Nesse caso, o tratamento atrasa a doenca pulmonar, porém nao consegue prevenir a progressao dela;
dessa forma, o quadro de insuficiéncia respiratéria acontece, sendo a principal causa de 6bito por FC (Turcius, 2020; Grasemann
e Ratjen, 2013; Khan et al., 2019).

Além de alteracdes no sistema respiratorio, os individuos com FC podem apresentar manifestacdes gastrointestinais,
pancreéaticas e hepaticas, a maioria delas relacionadas a insuficiéncia da secrecdo pancreatica. Estima-se que, em 85% dos
pacientes portadores dessa patologia, 0 pancreas nao produz enzimas e ions bicarbonato suficientes para a digestdo adequada dos
alimentos e, consequentemente, a ma absor¢ao dos nutrientes e o pH acido do duodeno é uma das manifestacoes e que pode
desencadear o quadro de desnutri¢cdo. Com o avancar da idade, o tecido endécrino do pancreas pode ser alterado e tornar-se mais
fibroso, podendo desencadear a intolerancia a glicose e o diabetes mellitus (Rosa et al., 2008; Galante e Freeman, 2019).

Estima-se uma sobrevida de 25 a 30 anos dos portadores de FC, porém, para isso, é necessario o diagndstico precoce e
0 tratamento adequado. Essa patologia é mais comum em caucasoides, sendo que sua incidéncia pode variar de 1 nascimento
para cada 2000 a 3000 nascimentos em cada pais. Em relacdo ao territorio brasileiro, de 1999 a 2017 foram registradas 2.854
mortes relacionadas a FC, o que revela a alta letalidade da doenca (Reis et al., 2000; Reis e Damaceno, 1998; Santo e Silva-Filho,
2021).

Sob tal 6tica, o presente estudo tem como objetivo descrever as caracteristicas epidemioldgicas dos 6bitos por fibrose
cistica no Brasil entre 2012 e 2022, a partir de dados coletados do Departamento de Informatica do Sistema Unico de Sadde do
Brasil (DataSUS).

2. Metodologia

O presente perfil epidemioldgico sobre dbitos por fibrose cistica trata-se de um estudo transversal, documental de fonte
direta e, de natureza quantitativa no qual os presentes pesquisadores observaram os dados disponiveis no Sistema de Informagdes
sobre Mortalidade (SIM), do Departamento de Informética do Sistema Unico de Salde (DataSUS) (Pereira et al.,2018). O
trabalho baseou-se em uma perspectiva metodologica da pesquisa descritiva, que, segundo o tedrico Gil (2002, p. 41), “as
pesquisas descritivas tm como objetivo primordial a descri¢do das caracteristicas de determinada populagdo ou fenémeno ou,
entdo, o estabelecimento de relagdes entre variaveis”.

No decorrer da pesquisa, é descrito o perfil epidemioldgico dos 6bitos por FC na populagéo brasileira entre 01 de janeiro
de 2012 e 31 de dezembro de 2022. O trabalho possui natureza retrospectiva, ja que foram utilizados dados notificados da
plataforma DataSUS de anos anteriores. Nesse sentido, o presente estudo classifica-se como bibliografico, porque para Gil (2002,
p.44), “a pesquisa bibliografica é desenvolvida com base em material ja elaborado, constituido principalmente de livros e artigos
cientificos”.

Assim, os trabalhos utilizados para contribuir para 0s nossos achados séo artigos cientificos provenientes de periddicos
académicos. Em sequéncia, sdo informados a autoria, ano e titulo da obra, respectivamente:

Guo et al. (2022), “Aging and aging-related diseases: from molecular mechanisms to interventions and treatments”;

Halliburton, Mannino e Olney (1996), “Cystic Fibrosis Deaths in the United States From 1979 Through 19917;

Hunt et al. (2023), “Impactsof COVID-19 pandemic on access to healthcare among people with disabilities;

Increasing life expectancy in cystic fibrosis: Advances and challenges;

Reis e Damaceno (1998), “Fibrose cistica”;

Reis et al. (2000), “Quadro clinico de pacientes com fibrose cistica: 20 anos de surgimento do HC-UFMG”;

Rosa et al. (2008), “Fibrose cistica: uma abordagem clinica e nutricional”;

Rosenfeld et al. (1997), “Gender Gap in Cystic Fibrosis mortality”;

Sanders e Fink (2016), “Background an Epidemiology”;
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Santo e Silva-Filho (2021), “Tendéncias de mortalidade relacionadas a fibrose cistica no Brasil no periodo de 1999 a
2017: um estudo de causas multiplas de morte”;

Turcius (2020), “Cystic Fibrosis Lung Disease: An Overview”.

A coleta de dados foi realizada através da plataforma DataSUS, seguindo as abas “Informagdes de Saude (TABNET)”,
“Estatisticas vitais”, selecionando “Mortalidade — desde 1996 pela CID 10, “Brasil por Regido e Unidade da Federagdo”, do
ano de 2012 a 2022. A Classificagdo Internacional de Doengas (CID-10) foi utilizada, sendo Fibrose Cistica (E84) a causa de
obito selecionada. As variaveis analisadas foram: “sexo”, “faixa etaria”, “cor/raga”, “Regido de residéncia”, “Unidade Federativa”
e “ano”.

Assim, com base na resolucdo n° 510/16 do Conselho Nacional de Salde, para a presente pesquisa, ndo foi necessaria

aprovacéo pelo Comité de Etica em Pesquisa (CEP), em virtude das informacdes coletadas serem de livre acesso (Brasil, 2016).

3. Resultados e Discussao

A anélise dos dados de 6bitos por fibrose cistica no Brasil, entre os anos de 2012 e 2022, identificou a ocorréncia de
2.426 mortes no total. Conforme a Tabela 1, 2022 foi 0 ano com o maior nimero de ébitos por FC, representando 11,99%
(n=291), o que contrasta com o0 ano de 2012, com os menores indices (n=130; 5,36%). Percebe-se um crescimento expressivo
do nimero de 6bitos que entre o periodo analisado, esse fato pode estar relacionado a melhor deteccéo e diagndéstico da doenca,
devido a ampliagdo dos programas de triagem neonatal, maior quantidade de casos podem estar sendo diagnosticados, o que
aponta uma maior visibilidade dos 6bitos relacionados a fibrose cistica. Além disso os anos de 2020 e 2021 apresentaram
numeros elevados de 6bitos (224 e 272, respectivamente), esse fato talvez relaciona-se a pandemia de COVID-19, devido a
dificuldade do acesso aos servicos de salde na época (Brasil,2016;Hunt et al.,2023).A seguir temos a Tabela 1 que indica o

numero de 6bitos em cada ano por fibrose cistica entre 2012 e 2022:

Tabela 1 - Obitos por fibrose cistica no Brasil, segundo a faixa etaria entre 2012 e 2022.

Ano 2012 2013 2014 2015 2016 2017 2018 2019 2020 2021 2022 Total
N 130 168 191 206 225 240 231 248 224 272 291 2.426
(%) 5,36 6,93 7,88 8,49 9,27 9,89 9,52 10,22 9,23 11,22 11,99 100

Fonte: Elaborado pelos autores.

Em relagdo ao sexo, as mulheres apresentaram mais dbitos (n=1.234; 50,87%) em comparag¢do com o sexo masculino
(n=1.192; 49,13%). Tal achado assemelha-se ao de um estudo sobre as tendéncias de mortalidade por FC no Brasil de 1999-
2017, que também percebeu uma maior mortalidade por FC na populagéo feminina, com um total de 1467 dbitos em contraste
com 0s homens, com 1.387 mortes. Nesse sentido, um estudo de coorte realizado nos Estados Unidos revelou que entre os
pacientes com 21.047 pacientes diagnosticados com FC analisados, entre os individuos com 1 a 20 anos, as mulheres tinham "60%
mais probabilidade de morrer do que os homens, (risco relativo =1,6 , intervalo de confianca de 95% 1,4-1,8), mas nas demais
faixas etarias as taxas de sobrevivéncia masculina e feminina ndo foram significativamente diferentes, similar ao caso
apresentado na Tabela 2 (Santos e Filho, 2020; Rosenffeld et al., 1997).Essas caracteristicas apresentadas podem sugerir que que
ha diferengas biolégicas e/ou clinicas entre 0s sexos que influenciam a progressdo da doenga. A seguir temos a Tabela 2 que

indica o nimero total de ébitos entre 2012 e 2022 por fibrose cistica entre 2012 e 2022 entre homens e mulheres:
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Tabela 2 - Obitos por Fibrose Cistica no Brasil, segundo o critério sexo, entre 2012 e 2022.

Obitos por Masculino Feminino Total
Fibrose Cistica
N 1.192 1.234 2.426
(%) 49,13 50,87 100

Fonte: Elaborado pelos autores.

A respeito da faixa etaria, 0 maior nimero de 6bitos relacionados a FC no pais durante o periodo analisado foi observado
em individuos com 80 anos ou mais (n=394), representando 16,24%, conforme ilustrado na Tabela 3. Esse fato pode estar
relacionado as alteracdes fisioldgicas do envelhecimento, que, somadas as mudancas provocadas pela FC, podem contribuir para
0 Gbito. Outro fator a ser considerado é que com os avancos das terapias para FC, diversos pacientes tem alcancado a idade
adulta e posteriormente a velhice (Guo et al., 2022; Rosa et al., 2008;McBennett, Davis, Konstan,2021). A seguir temos a Tabela

3 que indica o nimero total de 6bitos entre 2012 e 2022 por fibrose cistica entre 2012 e 2022 de acordo com a faixa etaria:

Tabela 3 - Obitos por Fibrose Cistica no Brasil, segundo a faixa etaria entre 2012 e 2022.

Faixaetaria <1 1-4 5-9 10-14 15-19 20-29 30-39 4049 50-59 60-69 70-79 80oumais Total

N 228 64 93 167 148 258 117 105 192 275 385 394 2.426

(%) 9,39 2,64 3,84 6,89 6,1 10,64 4,83 4,33 791 1133 15,86 16,24 100

Fonte: Elaborado pelos autores.

Ainda, percebe-se que a grande maioria das mortes acometeu a populacéo branca, com significantes 59,73% do total
(n=1.449). Sob tal perspectiva, a FC é a doenga autossémica recessiva com maior mortalidade precoce em caucasianos no mundo,
de acordo com Sanders e Fink (2016), o que justifica o elevado nimero apresentado na populacdo branca no Brasil entre 2012 e
2022. Em adicéo, vale mencionar que o estudo de Halliburton, Mannino e Olney (1996), que investigou as mortes por fibrose
cistica nos Estados Unidos no periodo de 1979 a 1971, relatou que pessoas brancas possuiam seis vezes mais probabilidade de
vir a 6bito devido a FC do que pessoas negras. A seguir temos a Tabela 4 que indica o nimero total de 6bitos entre 2012 e 2022

por fibrose cistica entre 2012 e 2022 de acordo com a cor/raca:

Tabela 4 - Obitos por Fibrose Cistica no Brasil, segundo a cor/raca entre 2012 e 2022.

Cor/raga Branca Preta Amarela Parda Indigena Ignorado  Total
N 1.449 101 11 768 6 91 2.426
(%) 59,73 4,17 0,45 31,65 0,25 3,75 100

Fonte: Elaborado pelos autores.

Sobre a analise dos ébitos por regido brasileira, a Tabela 5 mostra que a regido com maior nimero de 6bitos por FC no
Brasil foi a regido Sudeste, com 43,56% do total (n=1.057). Esse achado é consistente com o perfil populacional e
socioecondmico da regido, que abriga uma grande proporcdo de individuos caucasianos, o grupo mais afetado pela FC
(IBGE,2022; Sanders, Fink, 2016). A seguir temos a Tabela 5 que indica 0 nimero total de ébitos entre 2012 e 2022 por fibrose

cistica entre 2012 e 2022 de acordo com a regido:
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Tabela 5 - Obitos por Fibrose Cistica no Brasil, segundo a Regido, entre 2012 e 2022.

Norte Nordeste Sudeste Sul Centro- Total

Regido Oeste
N 211 526 1.057 446 186 2.426
% 8,7 21,68 43,56 18,39 7,67 100

Fonte: Elaborado pelos autores.

No que concerne a analise por estados brasileiros, Sdo Paulo foi o que teve a maior quantidade de 6bitos, representados
por 22,63% das ocorréncias (n=549). Nesse sentido, Sanders e Fink (2016) mencionam em seu estudo que a FC é mais comum
em caucasianos, e, somado a isso, 0 Censo demografico do Instituto Brasileiro de Geografia e Estatistica (IBGE) (2022) informa
que a regido Sudeste possui 49,9% da sua populacdo sendo constituida por pessoas brancas e também é a regido mais populosa
do Brasil, 0 que contribui para o fato de ser aquela com maior namero de 6bitos por FC. Vale ressaltar que segundo o IBGE
(2022) o Rio Grande do Sul é o estado que apresenta a maior porcentagem de pessoas brancas (78,4%), e tal fato auxilia no

entendimento do elevado nimero de dbitos (n=167) encontrados nesse estado. A seguir temos a Tabela 6 que indica 0 nimero

total de dbitos entre 2012 e 2022 por fibrose cistica de acordo com o estado:

Tabela 6 - Obitos por Fibrose Cistica no Brasil, segundo o Estado entre 2012 e 2022.

Estado N %

Acre 10 0,4
Alagoas 30 1,23
Amapé 4 0,16
Amazonas 34 1,52
Bahia 151 6,22
Ceara 87 3,58
Distrito Federal 24 0,98
Espirito Santo 47 1,93
Goids 82 3,38

Maranhéo 73 3
Mato Grosso 48 1,97
Mato Grosso do Sul 32 1,31
Minas Gerais 265 10,92
Para 120 4,94
Paraiba 50 2,06
Parana 163 6,71
Pernambuco 69 2,84
Piaui 33 1,36

Rio de Janeiro 196 8,08
Rio Grande do Norte 16 0,65

Rio Grande do Sul 167 6,89

Rondénia 15 0,61
Roraima 7 0,29
Santa Catarina 116 4,78
Séo Paulo 549 22,63
Sergipe 17 0,7
Tocantins 21 0,86
Total 2426 100

Fonte: Elaborado pelos autores.
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4. Concluséo

Na presente pesquisa, a utilizacdo das ferramentas do DataSUS, TABNET e SIM permitiram a observacdo das
caracteristicas epidemioldgicas dos 6bitos por fibrose cistica no Brasil entre os anos de 2012 e 2022. Sob esse Vviés, destaca-se a
importancia do diagnostico precoce da FC e do tratamento acompanhado por uma equipe multidisciplinar como pilares para a
melhoria da qualidade de vida dos pacientes portadores de tal enfermidade.

Sob esse viés, a realizagéo de estudos futuros sobre FC séo de extrema importancia, pois podem contribuir para a
identificacdo de fatores regionais e socio demograficos que influenciam na prevaléncia e mortalidade por FC.

A caracterizacéo epidemiol6gica dos 6bitos por FC no Brasil entre 2012 e 2022 demonstrou, ainda, que 0 maior nimero
de ébitos ocorreu no ano de 2022, identificando como populacdo de maior risco mulheres brancas, na faixa etaria de 80 anos ou
mais e moradoras da Regido Sudeste, com destaque para o Estado de Sao Paulo. Portanto, destaca-se a importancia do incentivo
a ampliacéo das politicas de saude para o tratamento de individuos portadores de FC, visando a diminui¢&o do ndmero de 6bitos

por tal comorbidade no Brasil.
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