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Resumo

Os cuidados paliativos sdo uma area da medicina que surgiu da necessidade de
melhorar a qualidade de vida de utentes com doencas graves e/ou incurdveis, tendo
como principal objetivo o bem-estar do doente. Sendo habitualmente associados a
doenca oncoldgica, é recente o reconhecimento da sua importancia noutras patologias,
como a insuficiéncia hepatica. A doenca hepatica crénica é uma causa major de
mortalidade mundial, sendo a doenca hepatica terminal a Ultima fase da trajetéria da
doenca. Para além de ter complicagGes que pdem em risco a vida do doente, a doenca
hepatica terminal provoca uma multiplicidade de sintomas que diminuem a qualidade
de vida e que causam um profundo sofrimento psicoldgico. Assim, pretendo na minha
tese de mestrado exaltar a excelente oportunidade que os cuidados paliativos tém de
impactar positivamente a vida das pessoas com doenca hepadtica cronica em fase

terminal.
Palavras-chave: doenca hepdtica terminal, cuidados paliativos
Abstract

Palliative care is a medical field that arose from the necessity of improving the quality of
life of patients with severe and/or incurable diseases, having as its main goal the
patient’s wellbeing. Being usually associated with cancer, the recognition of its
importance in other diseases, such as liver failure, is recent. Chronic liver disease is a
major cause of death worldwide, end-stage liver disease being the final step of its
course. Besides having complications that put the patient’s life at risk, end-stage liver
disease gives rise to multiple symptoms that decrease quality of life and cause deep

psychological suffering.

Therefore, in my master’s thesis | intend to praise the great opportunity that palliative

care has of positively impacting the lives of people suffering with end-stage liver disease.
Keywords: end-stage liver disease, palliative care

O Trabalho Final é da exclusiva responsabilidade do seu autor, ndo cabendo qualquer

responsabilidade a FMUL pelos conteldos nele apresentados.



indice

Indice 2
Introdugdo — Os Cuidados Paliativos 3
Doenga Hepdtica Terminal 5
Definigao 5
Etiologia 5
Epidemiologia 5
Historia Natural da Doenga 6
Sintomatologia 7
Complicagbes 8
Tratamento 12
Populagdo Paliativa 16
Impacto no Cuidador 21
Barreiras 23
Sistemas de Classificagcdo da Elegibilidade Paliativa 27
Concluséo — Como Solucionar o Problema 31
Bibliografia 33
Dedicatdria 37




Introdugao — Os Cuidados Paliativos

Os cuidados paliativos (CP) sdo uma competéncia médica recente que surgiu como
resposta a necessidade de uma mudanca de foco nos cuidados a pessoas com doencas
limitantes ou ameacadoras da vida. Na abordagem paliativa, privilegia-se uma visao
holistica do doente, com vista a melhoria da qualidade de vida dos doentes em todas as
suas vertentes (fisica, mental, social e espiritual), assim como dos seus cuidadores e/ou
familias. (Carvalho et al., 2018)(Langberg & Taddei, 2016)(Verma et al., 2019)(Boyd et
al., 2012)(Mazzarelli et al., 2018)(Bhanji et al., 2017) As unidades de cuidados paliativos
sdao um componente dos CP semelhante ao internamento hospitalar, que tem o objetivo
de abranger os doentes paliativos cuja terapéutica ja ndo tem intuito curativo e que tém
uma esperanca de vida igual ou inferior a 6 meses. (Mazzarelli et al., 2018)(Langberg &

Taddei, 2016)

Entre os objetivos principais da medicina paliativa destaca-se, principalmente, o
controlo sintomatico, que permite um maior conforto fisico do doente. (Boyd et al.,
2012)(Carvalho et al., 2018) No entanto, os cuidados paliativos também tém em vista a
informacdo do doente e da familia/cuidadores acerca da doencga e seu progndstico e o
planeamento avancado de cuidados. (Boyd et al., 2012)(Carvalho et al., 2018)(Langberg
& Taddei, 2016) O envolvimento dos CP no planeamento avancado de cuidados
pretende facilitar e tornar mais eficaz a tomada de decisdo acerca dos objetivos dos de
cuidados para cada doente. Apesar de dificil, a discussdo dos problemas que surgem em
fim de vida demonstra-se importante para todos os doentes com doenca hepatica
terminal, independentemente da sua fase na trajetdria da doenga e das expectativas
terapéuticas. (Larson & Curtis, 2006) Para os doentes que aguardam transplante
hepatico, pode ser particularmente complicado iniciar esta discussdo, uma vez que,
apesar da elevada carga sintomdtica e risco de morte, a sua esperanca permanece,
muitas vezes, ancorada na expectativa do transplante, o que dificulta o perspetivar de
uma trajetdria de fim de vida. (Larson & Curtis, 2006) Para o planeamento avanc¢ado de
cuidados sdo discutidos, em conjunto com o doente e a familia/cuidadores, os objetivos,
as intervencgdes pretendidas e os planos de gestao a medida que a doenga progride ou

em potenciais episddios de descompensacdo aguda. As decisGes tomadas serdao



comunicadas a todos os prestadores de cuidados do doente, fazendo com que os
desejos do mesmo continuem a ser respeitados ao longo da gestdo da doenca.

(Langberg & Taddei, 2016). (Boyd et al., 2012)

Independentemente da fase da histéria natural da doenca em que a pessoa se
encontre, os objetivos devem (para além do controlo sintomdtico) enderegar todos os
problemas que sdo relevantes para aquele nucleo de pessoas, incluindo o seu apoio
emocional. Assim, pretende alcancar-se o objetivo major da abordagem paliativa que é
a atenuacao de todos os problemas que afetem a vida do doente e que diminuam a sua

qualidade de vida. (Poonja et al., 2014)

E também importante derrubar a visdo errénea de que um doente apenas é elegivel
para cuidados paliativos caso ndo existam mais op¢les de tratamento com intuito
curativo ou se estiver nos seus ultimos dias de vida. (Boyd et al., 2012) Deve salientar-
se que os cuidados paliativos podem ser utilizados em simultaneo com terapéuticas cujo
objetivo seja prolongar a vida, fazendo com que o seu envolvimento possa ocorrer cedo

na trajetéria de uma doenca cronica. (Langberg & Taddei, 2016)(Mazzarelli et al., 2018)



Doencga Hepatica Terminal
Definicao

A doenga hepatica terminal (End-Stage Liver Disease) é definida como a ultima fase da
trajetoria natural da doenca hepdtica. Nesta etapa, ja se encontram instaladas as alterac¢des
histolégicas compativeis com fibrose hepatica avancgada, ou seja, com cirrose hepatica. E a
descompensacdo desta cirrose que permite definir o inicio da ESLD (End-Stage Liver
Disease), doenca considerada maioritariamente irreversivel, com o transplante hepatico a
constituir a Unica perspetiva de cura para estes doentes. (Boyd et al., 2012)(Peng et al.,

2019)

A doenca hepdtica terminal é, habitualmente, caracterizada por episddios frequentes de
exacerbagbes agudas da doenga, com uma elevada carga sintomatica e necessidade de

multiplas e regulares hospitalizagGes. (Boyd et al., 2012)(Verma et al., 2019)

Etiologia

A doenca hepatica terminal pode surgir de uma cirrose descompensada,
independentemente da sua causa. De notar que nos paises desenvolvidos, as principais
etiologias da doenga hepatica que levam a ESLD s3ao a doenga hepatica associada ao alcool
e a infecdo pelo virus da hepatite C. (Peng et al., 2019)(Vasco et al., 2018) Bhaniji et al.
relataram que, nos Estados Unidos da América, de 2007 a 2017, 80% dos doentes que
aguardavam transplante hepdtico tinham como principais causas da sua patologia a doenca
hepatica alcodlica, a esteatohepatite ndo-alcodlica e a infecdo pelo virus da hepatite C.

(Bhanji et al., 2017)(Mechler & Liantonio, 2019)(Peng et al., 2019)

Epidemiologia

Ao longo dos ultimos 30 anos, a mortalidade associada a doenca hepatica tem tido uma
tendéncia crescente, ocupando a ESLD o 122 lugar nas principais causas de morte mundiais.
(Boyd et al., 2012)(Kimbell et al., 2018)(Mazzarelli et al., 2018)(Mechler & Liantonio, 2019)

Um estudo reportado ao ano de 2010 revelou que 2% da mortalidade mundial se devia a



doenca hepatica terminal, correspondendo a mais de 1 milhdo de pessoas em todo o globo,
nesse ano. (Mazzarelli et al., 2018)(Peng et al., 2019) Quando se estudam somente paises
desenvolvidos, verifica-se que a importancia desta doenca ganha destaque, tendo-se
observado que esta representa a 72 maior causa de morte em toda a Europa e a 52 no caso

especifico do Reino Unido. (Boyd et al., 2012)(Carvalho et al., 2018)(Peng et al., 2019)

Contudo, ao avaliarmos a distribuicdo demografica desta patologia, verificamos que uma
das suas particularidades se prende com o facto de esta afetar, geralmente, uma populagao
mais jovem do que outras doencas, como por exemplo as cardiovasculares. (Peng et al.,
2019) A doenca hepatica terminal representa a 72 principal causa de morte da populacdo
entre os 25 e 0s 64 anos de idade, sendo que 90% dos doentes com ESLD falecem antes dos
70 anos, o que provoca uma perda de, aproximadamente, 20 anos de vida. (Carvalho et al.,

2018)(Kimbell et al., 2018)(Peng et al., 2019)(Verma et al., 2019)

A morte, no contexto da doenca hepdtica terminal, tende a ocorrer, principalmente, em

contexto hospitalar. (Kimbell et al., 2018)

Histéria Natural da Doenca

A cirrose hepatica, ou seja, a fibrose avancada do tecido hepdatico objetivada pela
anatomopatologia, representa o culminar da lesdao hepatica, com causa possivel numa
multiplicidade de agentes, frequentemente mais do que um em simultaneo. (Peng et al.,
2019) Neste estadio da doenga hepdtica, o doente pode encontrar-se assintomatico,
considerando-se entdo, que a pessoa se encontra na fase de cirrose compensada.
(Mazzarelli et al., 2018) O modo como a doencga hepatica ird evoluir ndo é linear, contudo,
sabe-se que, no caso da etiologia etandlica, a cessacdo dos consumos pode significar um
progndstico melhorado, assim como o tratamento antiviral no caso das hepatites crénica B
e C. (Boyd et al., 2012) Nesta etapa da doenca, a mortalidade é baixa, encontrando-se entre

0s 1-3% ao ano. (Mazzarelli et al., 2018)

Como ja abordado anteriormente, a doenga hepatica terminal constitui a Ultima etapa da

trajetoria da lesdo hepatica, que, ao progredir, pode culminar na descompensacdo da



cirrose previamente existente. (Peng et al., 2019) Esta descompensacdo é caracterizada
pela ocorréncia de qualquer uma das complicacGes da doenca hepatica, que serdo
abordadas mais adiante. Assim, quando um doente, que previamente apresentava
evidéncia de cirrose, evolui do estadio assintomatico para uma apresentacao clinica com
sintomatologia atribuivel a qualquer uma das complica¢Ges de doenca hepatica, considera-
se que se encontra entdo com doenga hepatica terminal. Estas complicagdes podem
apresentar gravidade variavel, mas podem conduzir a morte. (Boyd et al., 2012)(Langberg
& Taddei, 2016) Assim, de um risco de morte de base maximo de 3%, o aumento é
exponencial, tendo-se verificado que a mortalidade a 5 anos sem submissdo a transplante

hepatico chega a ser tdo alta como 85%. (Peng et al., 2019)

Encontrando-se nesta fase da histdria natural da lesdo hepdtica, o progndstico é muito
dificil de estabelecer. (Langberg & Taddei, 2016) O doente apresenta-se com um estado de
saude basal ja diminuido, e é a partir desta linha de base que se vao desenvolver, numa
periodicidade irregular e imprevisivel, as exacerba¢des da doenca. (Kimbell et al.,,
2018)(Langberg & Taddei, 2016)(Verma et al., 2019) Apesar da trajetéria da doenca
apresentar um carater inesperado, podendo o doente encontrar-se no seu estado basal
durante longos periodos de tempo, é ponderado admitir que as complica¢gGes surjam de
modo mais frequente a medida que a patologia evolui, condicionando hospitalizacdes
também mais regulares. (Carvalho et al., 2018)(Kimbell et al., 2018)(Langberg & Taddei,
2016)

Sintomatologia

Quando comparados com doentes na fase de cirrose compensada, os doentes com end-
stage liver disease apresentam uma afecdo mais significativa da qualidade de vida
relacionada com a sua saude. (Peng et al., 2019) Como ja mencionado anteriormente,
guando entram na fase de doenca hepatica terminal, o estado de saude basal destes
doentes (fora dos periodos de exacerbacdo) ja se encontra debilitado de base. Existe

evidéncia de que 70% dos doentes que aguardam transplante hepdtico se sentem



incapacitados, com quase 50% a reportar incapacidade na realizagdao de pelo menos uma

das suas atividades de vida didrias (AVDs). (Fricker & Serper, 2019)

Estes doentes apresentam uma prevaléncia de sintomas equivalente aquela verificada
para outras doengas avanc¢adas ou com faléncia progressiva de érgdo, verificando-se uma
intensificacdo da sintomatologia tanto maior quanto mais avancada a doenca hepatica.
(Fricker & Serper, 2019)(Peng et al., 2019) Sendo, obviamente, a experiéncia da
sintomatologia altamente subjetiva para cada doente, a etiologia da sua doenga hepatica
também tem impacto sobre os sintomas que mais afetam cada doente, podendo também

a sua idade afetar a vivéncia dos sintomas. (Fricker & Serper, 2019)

Os sintomas mais frequentemente relatados por doentes com doenca hepatica terminal
sdo a dor, sintomas constitucionais como a fadiga e a falta de forga/ energia, sintomas
psicolégicos compativeis com ansiedade e depressao, dispneia e alteragdes cognitivas como

a confusdo mental. (Mazzarelli et al., 2018)(Peng et al., 2019)

Existem ainda outros sintomas que, apesar de ndo tdao frequentemente presentes,
também estdo descritos para a ESLD como as cdimbras, o prurido, perturbacdes do sono
(incluindo a insdnia e sonoléncia diurna), perturbacdes sexuais e altera¢cdes do apetite
(como a hiporexia e a anorexia). (Fricker & Serper, 2019)(Peng et al., 2019)

A pandplia de sintomas experienciados por estes doentes afeta, entdo, uma
multiplicadade de sistemas, pelo que se deve reforcar que a avaliacdo mais global e
frequente possivel por parte dos profissionais de saude é aquela que tem maior
probabilidade de detetar e permitir abordar da forma mais benéfica possivel os problemas

gue aportam sofrimento para estes doentes.(Peng et al., 2019)

Complicacdes

As complicacOes descritas da doenca hepatica sdo a ascite, a encefalopatia hepatica, a
hemorragia de varizes do trato gastrointestinal, a peritonite bacteriana espontanea, a

sindrome hepatorrenal, a sindrome hepatopulmonar, as coagulopatias, os disturbios



hidroeletroliticos e, por fim, a malnutricdo. (Bhanji et al., 2017) (Mechler & Liantonio,
2019)(Peng et al., 2019)(Poonja et al., 2014)

Qualquer uma destas complicagdes, ao ocorrer, deve considerar-se uma descompensacao
da cirrose, marcando a sua entrada na doenca hepatica terminal. Todas estas complica¢des
tém um grande impacto nos doentes, sendo acompanhadas de uma diminuicdao da
funcionalidade do mesmo e da sua qualidade de vida e acarretando, obviamente, um risco
de morte que nao é desprezavel.(Bhanji et al., 2017)(Poonja et al., 2014)

A complica¢do mais precoce e frequente da doenca hepatica terminal é a ascite, afetando,
aproximadamente, metade dos doentes com doenca hepatica. (Bhanji et al.,
2017)(Mazzarelli et al., 2018)(Perri & Khosravani, 2016) A ascite é classificada como
refratdria quando ndo responde as medidas de tratamento médico tradicionais ou quando
recorre num curto intervalo de tempo apds drenagem por paracentese, estando associada
a uma mortalidade apds um ano de quase 70%. (Bhanji et al., 2017)(Mazzarelli et al., 2018)
Esta complicacdo tem um impacto muito negativo sobre o doente, principalmente quando
a ascite é volumosa e recorrente, pois limita as atividades de vida diarias deste. (Mazzarelli
et al., 2018)(Bhanji et al., 2017)(Poonja et al., 2014) Estas limita¢cOes associadas ao facto de
esta ser uma das causas mais habituais de internamento hospitalar nestes doentes,
explicam o declinio da qualidade de vida associada a saude verificada nestes doentes.
(Bhanji et al., 2017)

A encefalopatia hepatica é uma complicagdo comum na ESLD, que surge com uma
frequéncia estimada de 30% a 45%. (Crager, 2019)(Perri & Khosravani, 2016)(Poonja et al.,
2014) Classicamente, atribui-se a etiologia ao aumento excessivo da concentracdo de
amonia sérica, contudo cada vez mais se cré ser uma patologia de causa multifatorial.
(Crager, 2019)(Perri & Khosravani, 2016) Esta é uma sindrome que abrange os foros
neuroldgico e psiquiatrico e que se caracteriza pelo surgimento de alteracdo do estado de
consciéncia, défices cognitivos e neuromusculares e alteracdo das caracteristicas da
personalidade. (Bhaniji et al., 2017)(Perri & Khosravani, 2016)(Poonja et al., 2014) Todos
estes sinais e sintomas podem apresentar-se numa grande amplitude de graus de

gravidade, podendo variar desde modificacdes subclinicas até, por exemplo, um estado de



coma. (Bhanji et al., 2017)(Perri & Khosravani, 2016)(Poonja et al., 2014) Esta entidade
representa uma complica¢do grave que pode condicionar as AVDs do doente e possibilidade
de dependéncia de um cuidador e/ou necessidade de hospitalizacdo. (Bhanji et al.,
2017)(Poonja et al., 2014)(Perri & Khosravani, 2016) O sentimento de debilidade associado
ao desconforto fisico é, logicamente, causador de intenso sofrimento, diminuindo, assim, a
qualidade de vida do doente. (Bhaniji et al., 2017)(Poonja et al., 2014)(Perri & Khosravani,
2016) Para além disso, o aparecimento de encefalopatia hepdtica, independentemente da
sua localiza¢do no espetro de gravidade confere um agravamento do progndstico, levando
a uma diminuicdo da probabilidade de sobrevivéncia. (Bhanji et al., 2017)(Mazzarelli et al.,
2018)

Uma outra frequente complicacdo da doencga hepatica terminal é a hemorragia de varizes
do trato gastrointestinal superior. (Crager, 2019) A etiologia da doenca varicosa do tubo
digestivo (frequentemente do eséfago) encontra-se bem estabelecida, prendendo-se com
a hipertensdo portal associada a doenca hepatica. (Crager, 2019) O aparecimento de varizes
no tubo digestivo correlaciona-se com a gravidade da doenca que, por sua vez, condiciona
a evolucao e desfecho da hemorragia, sendo que, em casos de doenca hepdtica mais grave,

a mortalidade pode alcancar os 40%. (Crager, 2019)(Perri & Khosravani, 2016)

A doenga hepadtica, principalmente na fase terminal, representa um fator de risco
aumentado para infe¢des bacterianas. (Crager, 2019)(Mazzarelli et al., 2018) A peritonite
bacteriana espontanea é uma infe¢do do liquido ascitico, sem um foco detetavel passivel
de ser cirurgicamente abordado. Esta entidade é muito rara na populacdo em geral, mas
representa uma importante causa de sépsis nos doentes com doenga hepatica
terminal.(Crager, 2019)(Perri & Khosravani, 2016) Sabe-se que os doentes com ESLD tém
um risco de mortalidade quadruplicado quando infetados (independentemente da origem
da infecdo) e que, quando em sépsis, também apresentam pior progndstico. (Crager,
2019)(Mazzarelli et al., 2018) Outra infecdo importante de ser ainda mencionada é a
pneumonia, encontrando-se entre as principais causas de internamento de doentes com

ESLD em unidades de cuidados intensivos. (Crager, 2019)
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Entre as complicacbes respiratérias, encontramos o derrame pleural e a sindrome
hepatopulmonar. O hidrotdrax hepatico, um derrame pleural sem outra causa primaria que
ndo a doenca hepatica, € uma descompensacao potencialmente fatal, com uma taxa de
mortalidade que pode alcangar os 40%. (Crager, 2019) Este pode levar ao desenvolvimento
de empiema bacteriano espontaneo, uma infe¢do com etiologia semelhante a da peritonite
bacteriana espontanea. (Crager, 2019) Quanto a sindrome hepatopulmonar, esta consiste
numa oxigenagao sanguinea deficiente, como consequéncia das alteragdes vasculares
causadas pela hipertensdo portal, que provocam vasodilatacdo pulmonar.(Fallon et al.,
2008) Pensa-se que a presenca desta sindrome pode estar associada a uma diminuicdo da
sobrevida pds-transplante hepatico ou aumento do risco de morte ainda em doentes a ser

avaliados para este procedimento. (Fallon et al., 2008)

A doenga hepatica esta associada também a um aumento do risco de ocorréncia de
hemorragias desproporcionais e/ou eventos tromboembdlicos, perante insultos
geralmente in6cuos para a populacdo em geral. (Forkin et al., 2018) Assim sendo, as
coagulopatias representam uma outra complicacdo possivel da doenca hepatica terminal.
(Crager, 2019) A sua etiologia é, atualmente, aceite como multifatorial, resultando de
altera¢Oes fisiopatoldgicas complexas, quer no metabolismo procoagulante como
anticoagulante, que sdo consequentes da diminuicdo da producdo de fatores de
coagulacdo, da diminuicdo de producao e alteragdo da func¢do plaquetdria, do aumento da

fibrindlise e da malnutri¢cdo (abordada mais adiante). (Crager, 2019)(Forkin et al., 2018)

O atingimento renal é também comum nos doentes hepaticos, dada a perda da
homeostase no que toca a regulacao da tensdo arterial. Na doenca hepatica terminal ocorre
uma vasoconstricdo renal como resposta a gradual vasodilatacdo sistémica que acompanha
a evolucdo da doenga, culminando na lesdo renal a que se atribui o nome de sindrome

hepatorrenal. (Crager, 2019)

A doenca hepatica terminal pode representar um estado de metabolismo energético
aumentado, devido aos elevados niveis de citocinas (tanto anti como pré-inflamatérias) que

existem em circulacdo. Verificou-se que 34% dos doentes com cirrose hepatica apresentam

11



um gasto energético basal 20% aumentado em relagdo ao esperado, e a malnutrigdo esta
presente em 50% a 90% dos doentes com cirrose hepatica. Isto decorre da interacdo do
aumento do catabolismo, a medida que a lesdo hepatica evolui, e das alteracdes
metabdlicas consequentes com todo um conjunto de outros fatores. Algumas das outras
causas identificadas para esta malnutricdo sdo o desenvolvimento de ma absorc¢do
intestinal e a diminuicdo da ingesta, decorrente quer da falsa saciedade causada por uma
ascite volumosa ou da diminuicao do sabor da comida pela limitacdo da quantidade de sal
como medida terapéutica. A deterioracdo do estado nutricional demonstrou impactar
negativamente a qualidade de vida relacionada com a saude nestes doentes. (Bhanji et al.,
2017) Para além disso, esta complicacdo esta associada ao desenvolvimento de sarcopénia,
estado este que, estando presente em 50% dos doentes cirréticos, aumenta o risco da
ocorréncia de outros eventos descompensadores e aumenta o risco de morte destes

doentes. (Mazzarelli et al., 2018)

A ocorréncia de eventos descompensadores da cirrose esta associada ao desenvolvimento
de disturbios hidroeletroliticos e acido-base pelos doentes hepdticos, sendo um achado
comum entre os doentes com doenca hepatica terminal. Estas perturba¢des resultam nao
s6 do mecanismo fisiopatolégico da doenc¢a, mas também da iatrogenia das abordagens
terapéuticas a que os doentes sdao submetidos. Na fase compensada da doenca, o equilibrio
hidroeletrolitico e dcido-base consegue ser mantido, contudo, perante qualquer um dos
eventos anteriormente descritos ou como efeito indesejado da terapéutica, estas
alteracdes podem surgir, piorando o prognodstico do doente, como se verifica no caso da

hiponatrémia. (Jiménez et al., 2017)
Tratamento

Dada a habitual idade mais jovem dos doentes afetados por doenga hepatica terminal, a
prioridade perante este cendrio é a terapéutica de intuito curativo, pois estes doentes ndo
sdo vistos como estando em trajetdria de fim de vida. (Peng et al., 2019) A Unica cura para
a doenca hepatica terminal, a data, consiste no transplante hepatico. (Langberg & Taddei,

2016)(Verma et al., 2019)(Walling et al., 2017) O transplante hepatico é uma terapéutica
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com resultados muito positivos, pois permite aumentar ndo sé a qualidade de vida dos
doentes, como a esperanca de vida, podendo a taxa de sobrevivéncia ao ano ultrapassar os
80%. (Langberg & Taddei, 2016)(Walling et al., 2017) Contudo, a perspetiva de transplante
€ muito limitada, uma vez que, para além da escassez existente de drgdos para transplante,
aproximadamente, metade dos doentes s3ao rejeitados para este procedimento, quer
devido a existéncia simultanea de outras doencas sérias, carcinoma hepatocelular avancado
ou problemas psicossociais, quer devido a ser considerado que a doenca ainda se apresenta
numa fase precoce da sua trajetédria. (Boyd et al., 2012)(Mazzarelli et al., 2018)(Verma et
al., 2019) Assim, apesar da elevada carga sintomatica e da afecdo significativa da qualidade
de vida, é apenas uma minoria de doentes com ESLD que acaba por receber transplante
hepdtico, pelo que é necessdrio iniciar outros planos terapéuticos para ajudar esta

populacdo.(Langberg & Taddei, 2016)

A dor é um sintoma tradicionalmente mal gerido na doenga hepatica. Primeiramente, a
dor da doenca hepatica ndo era reconhecida, mas, atualmente, sabe-se que esta pode ter
a sua origem quer em complicacdes da prépria doenga ou neoplasias do figado, como em
outras comorbilidades, sendo a incidéncia de dor reportada pelos doentes hepaticos
semelhante aquela apresentada por pessoas com patologias como neoplasias avan¢adas do
colon ou do pulmao. (Boyd et al., 2012)(Carvalho et al., 2018)(Kane et al., 2013) No entanto,
permanece o medo de agravar a doenca, pelos riscos de overdose e encefalopatia, e o
preconceito em prescrever opidides, devido a elevada percentagem de doentes hepaticos
com histdria de transtornos aditivos. (Boyd et al., 2012)(Kane et al., 2013)(Larson & Curtis,
2006) No entanto, e apesar das dificuldades na gestdo da terapéutica analgésica, é dever
ético dos profissionais assistentes garantir um controlo da dor adequado,
independentemente dos antecedentes ou etiologia da doenca da pessoa que trata. (Boyd
et al., 2012) Para tratamento da dor ligeira, o paracetamol deve ser considerado em
primeira instancia, sendo uma opg¢ao segura com a sua dose maxima diminuida. (Boyd et
al., 2012)(Larson & Curtis, 2006) Os anti-inflamatérios ndo-esterdides ndo devem ser
utilizados pois elevariam ainda o risco, ja de si elevado, de lesdo renal nos doentes

hepaticos. (Larson & Curtis, 2006) Para a dor moderada a severa, deve ser ultrapassado o
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medo de prescricdo de opidides, fazendo, contudo, uma gestdo consciente e cautelosa da
sua utilizacdo. A sua administracdo é possivel de ser feita com seguranca ao diminuir as suas
doses, aumentar os intervalos entre tomas e monitorizar individualmente e atentamente a

resposta obtida. (Boyd et al., 2012)(Kane et al., 2013)(Larson & Curtis, 2006)

A encefalopatia hepatica é provocada, principalmente, pela acumulacdo de produtos
toxicos, pelo que, para o seu tratamento, deve primeiramente procurar-se a existéncia de
causas potencialmente reversiveis para alteracdo do estado de consciéncia/ mental, que
possam ter causado descompensacdo da patologia de base do doente. (Mechler &
Liantonio, 2019) Depois de investigadas estas causas e de medida a concentragao sérica de
compostos azotados, é consensual que se deve iniciar o tratamento com lactulose em
associacdo com rifaximina. (Mechler & Liantonio, 2019) Apesar do seu intenso efeito
sedativo nas fases mais avancadas, em fases mais precoces é comum o aparecimento de
sintomas como a agitacdo psicomotora, podendo ser necessario iniciar antipsicdticos,
benzodiazepinas ou barbituricos, para garantir a seguranca do doente e de todos os que o
rodeiam. A terapéutica nutricional com aminoacidos de cadeia ramificada também mostrou
ter eficdcia na melhoria da fungdo cognitiva e da qualidade de vida. (Bhaniji et al., 2017)
Devido as alteragdes do estado de consciéncia e potenciais défices cognitivos durante esta
agudizacdo, reforca-se a necessidade de existirem planos avancados de cuidados que
prevejam esta hipotese e/ou pessoas nomeadas pelo préprio para defender os interesses
do doente e ajudar os profissionais na tomada de decisdes terapéuticas. (Larson & Curtis,

2006)

A gestdo da ascite é, habitualmente, feita com base em terapéutica diurética,
preferencialmente com espironolactona, e restricdo do consumo de sédio. (Mechler &
Liantonio, 2019) Em casos em que a ascite é refrataria ou de grande volume, pode ser
necessario recorrer a técnicas invasivas como a paracentese ou a colocagdao de um shunt

portosistémico intrahepatico transjugular (TIPS). (Angeli et al., 2018)(Bhanji et al., 2017)

A coagulopatia associada a doenga hepdtica terminal apresenta uma elevada

complexidade, tanto fisiopatolégica como terapéutica, pelo que a sua abordagem se
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prende, principalmente, com a utilizacdo de protocolos transfusionais e prevencao

farmacolégica da fibrindlise. (Forkin et al., 2018)

O suporte nutricional mostrou poder melhorar o progndstico dos doentes hepaticos ao
reduzir o nimero de complica¢gdes e aumentar a longevidade, quer em caso de espera para
transplante, quer no caso especifico da doenca hepatica terminal. (Vasco et al., 2018) Assim,
uma correta avaliacdo do estado nutricional constitui um passo importante para a gestao
da sua doenca de base, aplicando aos doentes malnutridos dietas balangadas com
guantidades controladas de proteina, para evitar provocar agudizacdes de encefalopatia

hepatica. (Bhanji et al., 2017) (Larson & Curtis, 2006) (Vasco et al., 2018)
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Populagao Paliativa

Cada vez mais se considera que uma parte importante de cuidados de “alto valor” (high
quality care) inclui ir ao encontro das necessidades dos doentes paliativos. (Walling et
al., 2017) Para definir esta populagao de doentes, a OMS utiliza a expressao “doencas
limitantes de vida”. Esta definicdo é aplicavel entdo, independentemente do diagndstico
especifico de cada doente, pois, como Kendall et al. mostraram, os doentes e cuidadores
apresentam necessidades de apoio na gestdo da doenga e de todo o universo que a
rodeia, sendo este desejo manifestado para qualquer doenca limitante da vida. (Kendall
et al., 2015)(Rosenwax et al., 2016) Neste sentido, as politicas globais de CP tém tido
como objetivo principal contribuir para a identificacdo e avaliagdo de pessoas com

qgualquer doenca limitante da vida nos seus ultimos meses de vida. (Boyd et al., 2012)

Contudo, é ja largamente estudada a inequitativa distribuicdo dos cuidados paliativos
entre diferentes grupos populacionais com necessidades paliativas. Murtagh et al.
concluiram que entre 69-82% das pessoas que faleciam teriam necessidades paliativas.
No entanto, verifica-se uma diferenca abissal entre a distribuicdo de cuidados paliativos
entre doentes neopldsicos e ndo-neoplasicos. (Rosenwax et al., 2016) Diversos estudos
de diferentes paises europeus revelaram que o acesso a cuidados paliativos é maior
entre os doentes com neoplasias, apesar de existirem semelhancas na prevaléncia de
sintomas entre estas e outras doencas limitantes da vida ndo-neoplasicas. (Shih et al.,
2018) Num estudo em que foram questionadas as familias de doentes apds a sua morte,
Wachterman et al. mostraram que era mais comum serem prestados cuidados em fim
de vida a doentes neoplasicos do que aos que morriam de insuficiéncia de érgdo nao-
neoplasica, tendo os primeiros maior probabilidade de ter uma consulta de CP. (Walling
et al., 2017) Na Alemanha e no Reino Unido, até 2011, as percentagens de doentes ndo
neopldsicos em utilizacdo de cuidados paliativos eram apenas de, respetivamente, 8,6%
e 11%. (Shih et al., 2018) Em Portugal, verificou-se que, numa populagdo de doentes
hepaticos com cirrose, apesar de a referenciacdao ser baixa em doentes com doenca
hepatica terminal, todos os que eram referenciados tinham diagndstico de carcinoma

hepatocelular. (Carvalho et al., 2018)
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Mesmo assim, apesar da abrangéncia subentendida na definicdo contemporanea da
OMS, ndo existem muitos estudos que demonstrem uma evolucdo favoravel desta
tendéncia. (Rosenwax et al., 2016) Ao estudar a evolucdo do acesso a cuidados paliativos
na populacdo australiana num intervalo de 10 anos, Rosenwax et al. verificaram um
aumento global inferior a 4%, a custa de um aumento modesto de 6,1% no acesso a CP

por parte dos doentes ndo neoplasicos.

Para além da distribuicdo em si, verificam-se outras desigualdades entre estas duas
populagdes. Rosenwax et al., concluiram que, mesmo quando doentes ndo neoplasicos
com necessidades paliativas tém acesso a estes cuidados, este nunca é feito de forma
tdo célere como por pessoas com doencgas neoplasicas. Num outro estudo, Shih et al.
revelaram que existia uma menor taxa de referencia¢des tardias para unidades de CP
entre doentes neoplasicos, sendo superior a sua probabilidade de internamento e a
duracdo da sua estadia nestas unidades antes da morte. A somar a estes achados,
verifica-se também uma maior probabilidade de existéncia de decisdes sobre os
procedimentos a realizar em caso de paragem cardiorrespiratoria (PCR), ou mesmo de
Decisdo de Ndo Reanimar (DNR), entre pessoas com neoplasia. (Shih et al., 2018)

(Walling et al., 2017)

Dentro das doencas ndo neoplasicas, verificou-se uma falta de envolvimento e apoio,
por parte dos cuidados paliativos, no que toca a insuficiéncias de érgao e a fragilidade.
(Kendall et al., 2015) Apesar da disponibilidade de CP ter aumentado para pessoas com
doencas avangadas dos foros cardiaco, pulmonar ou renal, estes servigos tendem a ser
subutilizados pelos doentes hepaticos, chegando-lhes numa fase tardia da doenca ou
estando mesmo ausentes. (Kimbell et al., 2018)(Verma et al., 2019) Carvalho et al.
reportaram que, num grupo de doentes com cirrose hepatica, aproximadamente, 84%
apresentavam necessidades paliativas, contudo, os médicos apenas tinham considerado
cerca de 78% destes doentes como paliativos. Intensificando o panorama de
desigualdade, mesmo identificando 78% de doentes cirroticos como candidatos a
cuidados paliativos, a referenciacdo para consultas de CP apenas foi feita para,

aproximadamente, 7% dos doentes. (Carvalho et al., 2018)
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Esta desigualdade parece infundada, dado que existem estudos que mostram que a
doenca hepatica terminal (End-Stage Liver Disease) causa mais sofrimento em fim de
vida do que outras doencas crénicas. (Bhanji et al., 2017) A doenca hepatica crénica é
pautada por um conjunto vasto de problemas fisicos, psicossociais e existenciais. Assim,
nao é intuitivo que a experiéncia dos doentes e das suas familias ndo tenha sido ainda
vastamente estudada e intervencionada. (Boyd et al., 2012) A End-Stage Liver Disease
(ESLD) é um estadio da doenca hepdtica com prevaléncia crescente. Este facto leva a
gue haja uma necessidade aumentada de nos focarmos em otimizar a qualidade de vida
dos doentes que permanecem durante um periodo de tempo significativo nesta fase da
trajetéria da doenca hepatica. (Bhanji et al., 2017) A doenca hepdtica avancada é
caracterizada por uma incerteza no progndstico e uma dificuldade em estabelecer a
entrada do doente na fase de fim de vida, pelo que foi estabelecido que um doente
hepatico é elegivel para cuidados paliativos se existir a possibilidade de morrer durante
os proximos 12 meses. (Bhanji et al., 2017)(Boyd et al., 2012)(Carvalho et al., 2018) A
necessidade de apoio em cuidados paliativos é reforcada quando os doentes se
encontram sem suporte social e/ou familiar. Esta preocupac¢do é reforcada nesta
populagdo, uma vez que nela existe um maior niumero de pessoas com historial de
comportamentos aditivos e outros de risco, que frequentemente provocam
alienamento da rede de suporte destes doentes. Nestes casos, a gestdo holistica do
doente por parte dos CP tem um papel ainda mais importante. (Kane et al.,

2013)(Langberg & Taddei, 2016)

Dentro dos cuidados de saude primdrios (CSP), verificou-se que, das consultas
realizadas no contexto de doenga avangada, a insuficiéncia hepdtica representava
menos de 2% das visitas. (Dudley et al., 2018) No contexto de cirrose descompensada,
também se verifica um défice de utilizacdo de cuidados paliativos. (Langberg & Taddei,
2016) Poonja et al. demonstraram que, dos doentes cirréticos com necessidades
paliativas, apenas 11% eram referenciados a cuidados paliativos e somente 10-20% dos
doentes com ESLD tinham uma equipa de CP envolvida nos seus cuidados. (Bhanji et al.,

2017)
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Aproximadamente, 50% dos doentes com cirrose descompensada vém a morrer num
periodo de 5 anos, pelo que a referenciacdo paliativa deve ser feita, e de forma precoce.
(Bhanji et al., 2017) Fricker & Serper constataram que, no contexto de multiplas
descompensagdes cirroticas, apenas 5% dos doentes hospitalizados tinham tido acesso
a consultas de CP, havendo uma clara discrepancia entre a referenciagao através dos
CSP ou durante o internamento hospitalar (10 vs 90%). E de salientar que, mesmo
quando esta referenciacdo é feita, existem claros problemas que importam destacar.
Em primeira instancia, a sobrevida dos doentes com doenga hepatica crénica (DHC) apds
referénciacdo paliativa é inferior a de outros doentes crénicos, tendo Bhanji et al.
verificado que metade das consultas em CP ocorriam nos 3 dias antes da morte, sendo
ainda mais chocante que 20% acontecessem no dia da prépria morte. (Fricker & Serper,
2019) Estas afirmacgGes sdo suportadas por Fukui et al. que mostraram que, antes da
admissdao numa unidade de CP, os doentes com DHC tém hospitalizagdes mais
prolongadas e com maiores custos associados do que doentes sem cirrose. (Mazzarelli

et al., 2018)

Ambos estes achados suportam a existéncia de um atraso na referenciacdo destes
doentes. Num outro estudo comparativo, ao analisar a prevaléncia da existéncia de
DNR, Langberg & Taddei, verificaram que, ndo obstante terem progndsticos
semelhantes, os doentes com cirrose descompensada tinham uma taxa inferior de DNR
a de doentes com cancro do pulmdo. (Langberg & Taddei, 2016) Outros estudos
suportam estes achados, evidenciando que os objetivos de cuidados, os cuidados em
fim de vida e as DNR raramente eram discutidas com doentes com ESLD. (Mazzarelli et
al., 2018)(Poonja et al., 2014) Existem paises, contudo, em que a tendéncia tem sido
mais animadora. Rosenwax et al. verificaram que, em 2016 na Australia, de entre os
doentes ndo neopldsicos, aqueles que mais acediam a CP eram os insuficientes
hepaticos, utilizando maioritariamente CP intrahospitalares e tendo sido estes doentes
que, ao longo de 10 anos, apresentaram o aumento mais notdrio no acesso a CP
especializados. Contudo, a mediana do numero de dias sob cuidados paliativos para
estes doentes apresenta-se, ainda, muito abaixo da média (7 vs 25 dias). (Rosenwax et

al., 2016)
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Sendo o transplante hepatico a Unica perspetiva curativa destes doentes, também ele
tem implicacdes na referenciacdo dos doentes para CP. E conhecido que a instituicdo
precoce de cuidados paliativos em doentes em lista de espera para transplante
apresenta beneficios no alivio sintomatico e no estado de humor dos mesmos. Estes
achados suportam a ideia de que a implementagao por defeito de profissionais com
competéncia paliativa nas equipas que acompanham os doentes propostos para
transplante é premente, considerando os seus potenciais beneficios. (Carvalho et al.,

2018)

Contudo, existem diversos fatores que podem contribuir para que os doentes ndo
sejam elegiveis para transplante e que tenham de viver com DHC (doenga hepatica
crénica) durante bastante tempo. Entre eles, encontram-se os avancos das terapéuticas
antivirais (por exemplo, para a cirrose por infecao pelo virus da hepatite C) ou o atraso

diagndstico associado a cirrose ndo alcodlica, por exemplo. (Bhanji et al., 2017)

Para os doentes que sdo retirados da lista de transplante, existe uma 6ébvia falta de
referenciacdo, com apenas, aproximadamente, 10% dos doentes a ser referenciado a
CP. Estes dados sdo alarmantes quando é conhecido que a média de sobrevivéncia apds
exclusdao da lista de transplante é inferior a 2 meses e que mais de metade destes
doentes acaba a sua vida no hospital e/ou com sintomas graves. (Fricker & Serper,
2019)(Langberg & Taddei, 2016)(Mazzarelli et al., 2018)(Bhanji et al., 2017) Quanto ao
timing da referenciacao, este continua a ser tardio para os doentes apds serem excluidos
da lista de transplante, verificando-se uma mediana de sobrevivéncia apds consulta ou
admissdo em unidades de CP de apenas 15 dias. Quanto aos doentes que aguardam
transplante, somente 17% eram referenciados a CP, maioritariamente em contexto de
internamento e, em 50% dos casos, ocorriam nos ultimos 3 dias de vida do doente.

(Mazzarelli et al., 2018)
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Impacto no Cuidador

O foco dos cuidados em medicina tende a ser dado exclusivamente ao doente que é
apresentado ao profissional de saude. Contudo, no contexto de doencas limitantes da
vida é importante enderecar a existéncia e necessidade de suporte do nosso doente,
nomeadamente na forma da familia ou de cuidadores. A existéncia de familia/
cuidadores demonstrou ter diversos beneficios psicolégicos e emocionais para os

doentes. (Mazzarelli et al., 2018)

N3o obstante, ndo existe muita investigacdo em torno das necessidades, expectativas
e qualidade de vida dos cuidadores no contexto da doenga hepdtica terminal.
(Mazzarelli et al., 2018) Os estudos existentes demonstraram que o impacto causado
pela necessidade de cuidar de alguém com insuficiéncia hepatica inclui multiplas esferas
da vida do cuidador, com, aproximadamente, 40% dos cuidadores a relatar um impacto

negativo significativo nas suas vidas. (Fricker & Serper, 2019)

O facto de a doenca hepatica afetar uma faixa da populacdo, habitualmente, mais
jovem e, por isso, ainda em idade trabalhadora, faz com que surjam problemas
financeiros decorrentes da incapacidade do doente para trabalhar, que ndo o afetam sé
a si. (Boyd et al., 2012)(Carvalho et al., 2018) No ambito financeiro e laboral, foram
descritos efeitos nas poupancas dos cuidadores, assim como perturbacdes dos horarios
de trabalho, perdas de emprego ou mesmo adiamento de planos académicos. (Fricker

& Serper, 2019)

Nos campos emocional e psicoldgico, verificou-se a persisténcia de sentimentos de
entrapment, stress e uma elevada incidéncia de depressao, ansiedade e burnout, todos

estes associados ao papel de cuidador. (Fricker & Serper, 2019)(Mazzarelli et al., 2018)

Mesmo nos casos em que o doente era submetido a transplante hepatico, tendo,
portanto, uma perspetiva curativa, a carga sobre o cuidador permanecia semelhante ou
aumentada. (Mazzarelli et al., 2018) Os cOnjuges sdo habitualmente, as pessoas mais
afetadas, uma vez que o impacto sofrido pelo cuidador é diretamente proporcional a

proximidade da relacdo entre essa pessoa e o doente. (Fricker & Serper, 2019)
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Todos estes factos levam, de forma clara, a uma diminuicdao da qualidade de vida do
cuidador, com afecdo da sua propria saude. Do ponto de vista do doente, este impacto
sobre o cuidador também se mostra deletério, uma vez que existe evidéncia no sentido
de que a depressdo do cuidador leva a uma diminuicdao do suporte ao doente, com

potencial deletério sobre o mesmo. (Mazzarelli et al., 2018)

Os cuidados paliativos também apresentam beneficios do ponto de vista do cuidador,
uma vez que parecem diminuir a ansiedade e depressdao dos mesmos. (Mazzarelli et al.,
2018) Apesar de esta evidéncia ter sido demonstrada no contexto de doenca neopldsica
avancada, pensa-se que uma abordagem paliativa precoce podera reduzir a carga sobre

o cuidador, tendo beneficios para si e para o doente em causa. (Mazzarelli et al., 2018)
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Barreiras

Para melhorar o acesso dos doentes com doenca hepdtica a cuidados paliativos é
necessario identificar todas as barreiras que dificultam a sua utilizacdo e enderecar os

responsaveis por essas mesmas barreiras para serem desenvolvidas solugdes.

Numa primeira instancia, a referenciacdo para CP ndo é feita devido as percecdes erradas,
tanto dos médicos como dos doentes e familias/cuidadores, em relagdo ao papel dos
cuidados paliativos no seguimento do doente. Muito devido a maior presenca dos cuidados
paliativos na doenca neoplasica, estes sdo intuitivamente associados a aproximacdo
iminente da morte e a uma preparacao para o final da vida, existindo também a crenca
errada de que seguimento em CP é sindnimo de internamento em unidade de CP. (Kendall
et al., 2015)(Verma et al., 2019) Existe uma ideia errdnea, por parte do médico, de que ao
sugerir e referenciar a cuidados paliativos, o doente ou outros colegas irdo pensar que este
estd a desistir do doente. A persisténcia deste pensamento estd muito relacionada com o
desconhecimento acerca do funcionamento dos cuidados paliativos e das unidades de CP,
vastamente presente em médicos de outras especialidades que ndo a oncoldgica, devido a

auséncia de formacdo especifica nesta drea. (Mazzarelli et al., 2018)(Shih et al., 2018)

No entanto, esta ideia também esta presente no doente, que pensa que, ao aceitar ser
seguido por CP, estard a desistir de si, ou que assim sera visto pelos profissionais de saude.
(Fricker & Serper, 2019) A persisténcia deste estigma em torno dos cuidados paliativos faz
com que estes sejam considerados inaceitaveis ou de dificil aceitacdo para todos os

intervenientes. (Kendall et al., 2015)

Outra barreira a implementagao de cuidados paliativos prende-se com a abordagem a
ESLD, tanto por parte dos profissionais como dos doentes. Na doenga hepatica terminal, a
abordagem terapéutica foca-se muitas vezes, e até muito tarde na sua trajetdria, nas
chamadas terapéuticas dirigidas a doenca (disease directed therapies), com vista a cura até
ao fim da vida do doente. (Rossaro et al., 2004) Mazzarelli et al. verificaram que os doentes
em lista de espera para transplante hepdtico tém uma opinido mais positiva do seu

prognostico, quando comparados com doentes com neoplasias metastizadas. Esta visdo
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mais positiva faz com que a possibilidade de um desfecho/ evolugdo negativas da sua
doenca seja mais frequentemente rejeitado. (Mazzarelli et al., 2018) Nesta perspetiva, a
prioritizacdo da cura sobre a qualidade de vida, faz com que a gestdo sintomatica seja posta
em segundo plano, a par da discussdo de problemas em fim de vida, apenas abordando
estas questdes quando a hipdtese do transplante hepatico foi completamente excluida.
Infelizmente, este timing corresponde, frequentemente, as ultimas 2 semanas de vida do
doente. (Langberg & Taddei, 2016)(Mazzarelli et al., 2018)(Rossaro et al., 2004) Os
tratamentos com objetivo curativo sdo sobejamente prioritizados, apesar de ser conhecido
gue a percentagem de doentes cirrdticos que sdo submetidos a transplante hepatico é
muito reduzida. E importante reforcar que estes esforcos com vista a cura envolvem muitas
vezes, que os candidatos a cirurgia sejam submetidos a procedimentos invasivos e
hospitalizaces frequentes, situacdes que, obviamente, sdo acompanhadas de desconforto
e sofrimento. (Campos-Calderdn et al., 2016)(Langberg & Taddei, 2016)(Rossaro et al.,
2004) Contudo, persiste a ideia de que, ao aceitar a lista de espera ou mesmo o transplante,
tem de se compactuar com todas as medidas life-sustaining sendo qual seja o estado clinico
do doente no momento. (Fricker & Serper, 2019) Isto resulta numa dificuldade em atingir
um equilibrio entre abordagens ditas “ativas” e uma abordagem paliativa, condicionando
diminuicdo da qualidade de vida do doente, apesar de o beneficio adquirido ser bastante
diminuto. (Campos-Calderén et al., 2016)(Langberg & Taddei, 2016)(Mazzarelli et al.,
2018)(Rossaro et al., 2004)

A falta de conhecimento sélido acerca da trajetéria da ESLD é outra problematica que
impede a implementacdo adequada dos cuidados paliativos nesta populacdo. (Fricker &
Serper, 2019)(Mazzarelli et al., 2018) A trajetdria mais bem estudada de doenca é a do
cancro, que tem como caracteristicas principais a evidéncia notéria de uma deterioracao do
doente num curto espaco de tempo. No caso de outras doencas cronicas ndo-neoplasicas,
como as insuficiéncias de 6rgao, a trajetdria é, habitualmente, mais longa e sinuosa, com
descompensa¢des multiplas e imprevisiveis. (Carvalho et al., 2018)(Rosenwax et al.,
2016)(Shih et al., 2018) Assim, ndo so pela duragdo possivel da doenga, como também pela

ardua distincdo entre uma exacerbacdo aguda ou entrada em fim de vida, torna-se mais
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dificil, no caso das insuficiéncias de dérgao, estabelecer um progndstico e, na sequéncia
deste, considerar o doente como tendo potencial paliativo. (Carvalho et al., 2018)(Shih et
al., 2018) E, no entanto, de salientar que, apesar de a doenca hepdtica terminal se
enquadrar nas insuficiéncias de 6rgao e, portanto, ter uma trajetdria que segue, em regra,
a acima descrita, o conhecimento acerca da trajetoéria especifica da ESLD é muito parco em
comparacdo com outras insuficiéncias de drgdo. (Boyd et al., 2012) Os ensaios existentes
no contexto de insuficiéncia hepdatica tém como objetivo principal, habitualmente, a
avaliagdo somente da vertente fisica da doenga, mas, mesmo existindo alguma
investigacdo, esta é escassa no que toca a diminuicdo da mortalidade e melhoria da

qualidade de vida na ESLD. (Kimbell et al., 2018)(Langberg & Taddei, 2016).

Contudo, ndo sdo sé os profissionais de salde que ndo tém conhecimentos suficientes
acerca da doenca. Kendall et al. verificaram que existe uma divergéncia entre as perspetivas
de evolucdo da doenca entre os doentes, a familia/ cuidadores e os profissionais,
reportando ainda que existia uma proporc¢ao de doentes que tinha dificuldade em organizar
a trajetdria da sua doenca desde o inicio e em correlacionar as exacerbacdes e a doenca de
base. A reforcar este achado, ao estudar uma pequena populacdo cirrdtica e as percecdes
paliativas dos seus cuidadores, foi verificado que apenas cerca de 8% dos doentes paliativos

eram identificados pelos seus cuidadores como tal. (Carvalho et al., 2018)

Uma outra barreira, apresentada pelo prestador, neste caso especifico, o
gastrenterologista, prende-se com a falta de conhecimento de como providenciar CP aos
doentes com ESLD. (Carvalho et al., 2018)(Verma et al., 2019) Existe um atraso no
desenvolvimento de capacidades técnicas adequadas e conhecimentos robustos para
controlar os sintomas das pessoas com doenca hepdatica, em comparacdo com outras
insuficiéncias de 6rgao, especialmente no que concerne a utilizacdo medicamentosa segura,
devido a elevada complexidade fisiopatoldgica da doenca e a alteracdes da farmacocinética
de medicamentos frequentemente utilizados em CP. (Boyd et al., 2012) (Walling et al.,

2017)

Esta falta de conhecimentos também transparece no campo das soft-skills, onde se

verificou a existéncia de uma falta de confianca e capacidade de comunicacdo eficaz da
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parte dos médicos no que toca a discussdo do progndstico e de planos avangados de
cuidados adequados ao mesmo com os doentes e suas familias/ cuidadores. (Fricker &
Serper, 2019) A interdicdo social e cultural de abordar um tema como a morte leva a que
seja mais dificil abordar o progndstico e algumas diretivas antecipadas de vontade como a
DNR ou a possibilidade de integragdo em unidades de CP. (Shih et al., 2018) A inadequacao
das capacidades de comunicacdo a este contexto faz com que os doentes e familias/
cuidadores possam ndo compreender corretamente o que devem esperar a medida que a
doenca evolui, tanto em termos de sintomatologia, como de tratamentos ou do préprio
prognostico. (Fricker & Serper, 2019) Este facto pode ser a etiologia de uma outra barreira
a aplicagdo de CP em doencas ndo neoplasicas: as expectativas do doente e da familia/

cuidador acerca da doenca. (Rosenwax et al., 2016)

A atual caréncia de profissionais de saude com formacdo paliativa, € um fator que,
obviamente, condiciona a capacidade dos sistemas de saude para a sua disponibilizagao.

(Verma et al., 2019)

Outras barreiras também ja identificadas a implementacdo adequada de CP sdo o pouco
tempo que os profissionais em unidades de CP tém para avaliar e enderegar as necessidades
paliativas dos doentes de forma eficaz (decorrente da referenciacao tardia verificada) e a
incapacidade ou dificuldade de os doentes manifestarem a sua vontade perante as
alteracdes cognitivas que ocorrem no caso de uma descompensacdao com encefalopatia

hepatica. (Fricker & Serper, 2019) (Mazzarelli et al., 2018)
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Sistemas de Classificacao da Elegibilidade Paliativa

Como abordado anteriormente, a incerteza dos profissionais de sadde sobre quando
referenciar ou mesmo a referenciagcao tardia a cuidados paliativos sdo dos principais
motivos pelos quais os doentes com doenga hepdtica terminal ndo tém o acesso
necessario a este tipo de cuidados. Neste sentido, tém sido feitos estudos para tentar
identificar atempada e corretamente os doentes com doenca hepatica terminal para
referenciacdo paliativa, pois ndo existem normas de orientac¢do para facilitar esta tarefa.
(Carvalho et al., 2018)(Fricker & Serper, 2019)(Mazzarelli et al., 2018)(Mechler &
Liantonio, 2019)

Existem ferramentas de pontuacdo especificas para doenca hepdtica que permitem
aos profissionais de saude fazer uma previsao da sobrevivéncia de cada doente e, com
base nesse resultado, ponderar referenciacdo a cuidados paliativos para os doentes que
apresentem maior risco e que, por isso, poderiam beneficiar de intervengao paliativa
por estarem em fim de vida. (Mazzarelli et al., 2018) De entre estes sistemas de
classificacdo, os mais utilizados sdo o Child-Turcotte-Pugh Score e o Model for End-Stage
Liver Disease. (Mazzarelli et al., 2018) Estes e alguns outros modelos serdo abordados

de seguida.

Contudo, existem situacdes, como o diagndstico de carcinoma hepatocelular, doentes
em lista de espera para transplante hepdtico ou doentes que apresentam
contraindica¢Oes para o mesmo, que permitem classificar quase automaticamente um
doente como elegivel para referenciacdo paliativa, pois é consensual que, nestes casos,
a abordagem paliativa trara beneficio ao doente. (Fricker & Serper, 2019)(Mazzarelli et

al., 2018)

Child-Turcotte-Pugh Score

O modelo de Child-Turcotte-Pugh (também abreviado para Child-Pugh score ou CTP
score) é o mais antigo sistema de pontuacdo validado para prever a sobrevivéncia de
doentes cirréticos a longo prazo, tendo sido adotado para a alocagao de érgdos para

transplante hepatico. (Kaplan et al., 2015) Contudo, verificou-se que este sistema de
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pontuacdo também permite prever outros riscos, como a mortalidade hospitalar dos

doentes com cirrose. (Kaplan et al., 2015)

O seu calculo é feito com base em 3 valores analiticos — a concentracdo sérica de
bilirrubina, a concentracdo sérica de albumina e o INR (international normalized ratio) -
e 2 derivados da avaliagdo clinica feita pelo médico assistente — a gravidade da ascite e
da encefalopatia hepatica. (Kaplan et al., 2015)(Reddy & Civan, 2016) As suas limitacGes
baseiam-se precisamente na subjetividade na avaliacdo do grau de gravidade das duas

complicagdes da doencga hepatica avaliadas. (Kaplan et al., 2015)

Model for End-Stage Liver Disease

O Model for End-Stage Liver Disease (MELD) é uma das ferramentas supracitadas e que
é habitualmente utilizada para a gestao da alocacdo de 6rgaos para transplante e da sua
lista de espera. (Kamath & Kim, 2007)(Mechler & Liantonio, 2019) Este modelo
encontra-se validado e pode ser utilizado para outros fins, como, por exemplo, para

avaliar a elegibilidade paliativa de cada doente. (Kamath & Kim, 2007)

Baseando-se, tradicionalmente, em 3 valores analiticos de facil obtencdo (o INR, a
concentracdo sérica de creatinina e a concentragdo sérica de bilirrubina), o MELD
permite prever a probabilidade de morte a 3 meses dos doentes com doenca hepatica,
tendo sido considerado superior em relacdo ao Child-Pugh Score. (Crager, 2019)(Kamath
& Kim, 2007) (Mazzarelli et al., 2018)(Mechler & Liantonio, 2019) Uma maior pontuagdo
neste sistema implica uma maior gravidade da doenca de base do doente e, portanto,
uma diminuicdo da sobrevivéncia, com possivel aumento da prioridade para
transplante, mas, também, de indicacdo para referenciacdo paliativa. (Mechler &
Liantonio, 2019) Igualmente se verificou que, para um MELD igual ou superior a 25
pontos, é possivel fazer uma estimativa da mortalidade a 30 dias para doentes em
unidades de CP. (Mazzarelli et al., 2018) A variacdo do MELD também permite tirar
informacbes importantes, na medida em que o seu aumento rdpido significa um
aumento da probabilidade de morte do doente, com uma triplicacdo deste risco quando
a pontuac¢do aumenta pelo menos 5 pontos no intervalo de tempo de 1 més. (Mazzarelli

et al., 2018)
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Existem variacdes do Model for End-Stage Liver Disease que adicionam outros
parametros, como a concentracdo sérica de sédio ou a utilizacdo de terapéutica de

substituicdo renal. (Mazzarelli et al., 2018)

CLIF-C Acute-on-Chronic Liver Failure Score

O CLIF-C Acute-on-Chronic Liver score é uma variagao do sistema de pontuagao CLIF-
OF que foi criado e validado para ser aplicado em doentes com agudiza¢ao da sua
doenca hepatica crénica em associacdo a insuficiéncia de 6rgdo — a chamada acute-on-
chronic liver failure (ACLF). (Moreau et al., 2013) Considera-se que um doente apresenta
ACLF quando apresenta uma descompensac¢dao aguda da doenca de base com
insuficiéncia de 6rgdo (definida pelo SOFA-CLIF score) e uma taxa de mortalidade a 28
dias igual ou superior a 15%. (Moreau et al., 2013) O CLIF-C ACLF consiste entdo na
avaliacdo das concentracdes séricas de bilirrubina e creatinina, do INR, do grau de
encefalopatia, da pressao arterial média, da pressdo parcial ou saturacdo periférica de
oxigénio juntamente com a idade e a contagem de leucdcitos. (Jalan et al.,,

2014)(Engelmann et al., 2018)

Este sistema de pontuagdo demonstrou conseguir prever de forma mais precisa do que
o MELD e o CTP score, a mortalidade a 28 e a 90 dias para os doentes com ACLF. (Jalan

et al., 2014)(Mazzarelli et al., 2018)

Fried Frailty Score

Dada a complexidade e consumo de tempo exigidos pelas ferramentas abordadas até
agora, surgiu a necessidade de criacdo de outros sistemas de pontuacdo que
permitissem prever o outcome dos doentes através de avaliagdes praticas e faceis de

realizar a cabeceira do doente.

Uma vez que a fragilidade foi associada a um aumento do niumero de hospitalizacGes
e que é uma condicdo que é passivel de ser modificada, foram desenvolvidas

ferramentas que nos permitem identificar os doentes que podem beneficiar de
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intervencdes da reducdo da fragilidade. (Sinclair et al., 2017) O Fried Frailty score é um
sistema de pontuacdo que avalia a forca do aperto de mdo, a velocidade da marcha, a
perda de peso e a atividade fisica, atribuindo uma pontuacdo de até 5 pontos a cada
doente e definindo-o como fragil se apresentar uma pontua¢do de 3 ou superior.

(Sinclair et al., 2017)

Estando validado para a populacdo cirrética, o Fried Frailty score permite prever a
mortalidade dos doentes com doenca hepatica terminal, sendo uma ferramenta util e
pratica para avaliar a indicacdo destes doentes para cuidados paliativos. (Mazzarelli et

al., 2018)(Sinclair et al., 2017)

NECPAL CCOMS-ICO©

Uma outra ferramenta de simples aplicagdo para a identificagdo de doentes com
necessidades paliativas, independentemente da etiologia da sua doenca, é o NECPAL
CCOMS-ICO ©. Esta escala foi desenvolvida com o objetivo de facilitar a identificacdo
precoce de utentes com doencas limitantes da vida que beneficiariam de intervencao
paliativa, tendo um elevado risco de morte dentro de 24 meses. (Carvalho et al., 2018)
(Mazzarelli et al., 2018) Este sistema de classificacdo é dividido em duas partes; na
primeira, o profissional de saude é confrontado com a pergunta surpresa — “ficaria
surpreendido se este doente morresse durante o préoximo ano?” — e na segunda sao
feitas questbes que pretendem avaliar as esferas funcional, emocional, cognitiva,
nutricional, a fragilidade e outras comorbilidades do doente. (Mazzarelli et al., 2018)
Este questionario possui seccdes especificas para aplicacdo a diversas doencas crénicas
avancgadas, para as quais se encontra validado, incluindo a doenga hepatica terminal.

(Carvalho et al., 2018)

Este sistema apresenta as desvantagens de ser dependente do profissional que o
aplica, estando sujeito a sua subjetividade e de nao ser capaz de ajudar na previsdao do
prognostico nem na determinacdo de futilidade terapéutica, dado que nado é capaz de
estimar o risco de mortalidade ou de necessidade de internamento em unidades de

cuidados intensivos. (Carvalho et al., 2018)
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Conclus3dao — Como Solucionar o Problema

A doencga hepatica terminal representa uma causa muito importante de mortalidade
na atual sociedade em que vivemos, tendo um enorme impacto fisico, mental, social e
econdmico na qualidade de vida destes doentes e dos seus cuidadores. E essencial
garantir que a disponibilidade de cuidados paliativos aumente, para conseguir
enderecar as multiplas vertentes do sofrimento destes doentes e ajuda-los, e a sua

esfera social, a enfrentar o problema da melhor forma.

O primeiro passo para garantir uma alteracdo do padrdo de distribuicdo dos cuidados
paliativos a doentes com doenca hepdtica terminal passa por alterar a percecdo social
destes cuidados. (Mazzarelli et al., 2018) O derrubar destas ideias erréneas ird permitir
que mais doentes tenham acesso a CP e que estes possam ser implementados em

simultaneo com terapéuticas com objetivos diversos.(Mazzarelli et al., 2018)

Um aumento da investigacdo nesta area também é premente. O aumento da robustez
do conhecimento existente acerca da trajetéria natural da doenga hepatica terminal e
estudos acerca das necessidades dos doentes e familias/ cuidadores dos mesmos ird
permitir identificar e referenciar precocemente doentes potencialmente candidatos a

CP. (Boyd et al., 2012)

A consolidacdo dos conhecimentos permitiria também que fossem elaboradas
orientacdes por parte de sociedades internacionais (a semelhanca daquelas ja
existentes para doencgas crénicas cardiacas, renais e pulmonares). O desenvolvimento
de guidelines para a doencga hepatica poderia incluir os cuidados paliativos como parte
integrante, por defeito, na gestao de um doente com ESLD, contribuindo para uma
uniformizacdo da aplicacdo destes cuidados mundialmente. (Boyd et al.,

2012)(Mazzarelli et al., 2018)

A existéncia de uma maior educacdo formal de todos os médicos para identificar
(utilizando as ferramentas anteriormente apresentadas) e referenciar e/ou paliar
doentes com ESLD é essencial. Esta mudancga permitiria que todos os doentes hepaticos
fossem considerados paliativos se existisse a hipdtese de virem a falecer nos 12 meses

seguintes, independentemente de serem ou ndo candidatos a transplante. A formagao
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também daria ocasido a que a referencia¢do ou paliacdo fossem precoces, nao sé para
apaziguar o sofrimento do doente desde cedo, mas também para permitir uma avaliagdo
e paliacdo mais adequadas, na medida em que seria possivel avaliar o doente

tranquilamente.

O aumento do conhecimento em torno da paliagdo na ESLD traria também a vantagem
de permitir melhorar a formacdo dos profissionais de saude que contactam com estes
doentes. O modelo de cuidados centrados no doente considera que todos os
profissionais de saude devem ter formacao especifica em cuidados paliativos. (Verma et
al., 2019) Tendo ja sido demonstrado que existe a possibilidade de profissionais de
saude que ndo paliativistas serem treinados para oferecer CP, é possivel formar desde
médicos de familia até gastrenterologistas que lidem com a doenca hepatica terminal
para o fazer. Esta hipdtese é considerada como facilitadora da entrega de cuidados
paliativos, permitindo que o doente seja periodicamente avaliado na sua rotina de
cuidados, de forma a abordar a sua carga sintomatica de forma eficaz e que discussdes
prognosticas, terapéuticas e sobre planos antecipados de vontade tenham maior
probabilidade de ocorrer. (Kimbell et al., 2018) (Verma et al., 2019) E importante
destacar, que mesmo estando perante um progndstico incerto, a avaliagdo das
necessidades paliativas do doente ndo deve ser descurada, devendo ser avaliadas e
partilhadas as necessidades dos doentes e das suas familias/ cuidadores entre todos os
profissionais que os acompanham, desde os cuidados de saude primdrios até aos
secunddrios.(Boyd et al., 2012) Para além disso, mesmo quando existe necessidade de
integracdo de uma equipa especializada de cuidados paliativos na gestdo de um doente,
a comunicacdo entre a equipa de paliativos e a equipa de gastrenterologia deve ser
mantida e eficaz, para permitir que o doente mantenha um apoio continuo, garantindo
a manutencdo da sua qualidade de vida.(Mazzarelli et al., 2018) Toda esta abordagem
permitird otimizar a qualidade de vida dos doentes com ESLD, com o potencial de
diminuicdo do numero de internamentos a que estas pessoas habitualmente sdo

sujeitas no seu ultimo ano de vida. (Kimbell et al., 2018)
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Dedicatodria

Ao Alvaro e a Alice.
Perdoo-vos por me terem deixado, se me perdoarem por ndo ter chegado a tempo.

Amo-vos desde sempre e para sempre.

Ao José.

Nunca teria terminado toda esta etapa da minha vida sem ti. Até porque, sem ti, quem
sabe se ainda estaria aqui.

Obrigada por estares ao meu lado. E dizer obrigada parece tao pouco.

A todos os doentes com quem terei o privilégio de me cruzar.

Espero poder ajudar-vos como defendo nestas paginas. Mesmo quando ndo poder
impedir que chova, quero poder dar-vos uma capa que vos proteja ao maximo da
tempestade.
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