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Apresentacao

A fibrose cistica (FC) é uma doenca genética
que ocorre quando se herda genes alterados
(mutagao), um do pai e um da mae. O pai e a mae
nao tém FC, pois é necessario ter os dois genes
alterados, ou seja, é uma doenca genética de
heranca autossdémica recessiva.

FC é considerada uma doenca rara, pois acomete
relativamente em poucas pessoas no mundo.
No Brasil, estima-se que um a cada oito mil
recém-nascidos tenha FC. A doenca pode afetar
diversos 6rgdos, pois a mutacdo genética altera
a forma como o sal e a dgua se movem para
dentro e para fora das células do corpo. Os efeitos
mais importantes deste problema ocorrem nos
pulmdes e no sistema digestivo, especialmente,
no pancreas, porque as secrecdes produzidas
pelas células sdo mais viscosas, entopem os canais
destes 6rgaos, facilitam infec¢des nos pulmoes e
causando lesdes secundarias.

FC nem sempre é uma doenca grave. A
apresentacdo varia de paciente para paciente
e pode estar relacionada ao tipo de mutagao
herdada. Cerca de dois mil muta¢des no gene da
FC, chamado de gene CFTR, foram identificadas.
Por ser uma doenca genética, FC ndo tem cura,
mas tem um tratamento efetivo, que melhora
a qualidade de vida dos pacientes e diminui o
avanco da doenca.






Quais sao os sintomas da FC?

MAIS FREQUENTES
- Dificuldade de ganho de peso, mesmo com bom apetite.
« Fezes gordurosas e em grande volume.
« Roncos ou chiado no peito.
+ Tosse e catarro.
« Infeccdes respiratdrias de repeticao.
« Suor mais salgado do que o normal.

Nem todos os pacientes apresentam todos os sinais e sintomas. Na
maioria das vezes, apenas alguns deles.

O que causa a FC?

A FC é causada por um defeito nas células do corpo que produzem
secrecdes: o transporte de sais e agua para dentro e para fora destas
células nao ocorre devidamente e a secrecao por elas produzida se
torna bem mais espessa do que o normal. A secrecao espessa interfere
no funcionamento dos 6rgdos: no pancreas, a obstru¢do dos pequenos
canais do 6rgao impede que as enzimas digestivas cheguem ao
intestino para digerir os alimentos; no figado, a bile fica espessada,
levando a diferentes graus de dano hepdatico; nos pulmdes, ocorre
acumulo de muco espesso nas vias aéreas, o que facilita a infeccao
por algumas bactérias e leva a lesao progressiva dos pulmdes. Nas
glandulas sudoriparas, o suor produzido é mais salgado e os pacientes
podem perder muito sal pelo suor e apresentar baixa quantidade de
sal no sangue e desidratacgao.

Essas alteragbes demandam atencao regular da equipe multidisciplinar
de FC.



Diagnostico

O diagnéstico da FC é confirmado pelo teste do suor, que mede a
quantidade de sal (cloro) no suor, e/ou pela identificagao das mutagdes
genéticas por meio de teste genético, que pode ser realizado através
de uma amostra de sangue ou em células da mucosa oral.

A FC é suspeitada sempre que o paciente apresentar os sintomas
sugestivos da doenca, quando tiver um irmao com FC ou tiver um teste
de triagem neonatal (teste do pezinho) alterado para FC.

Tratamento

O tratamento da fibrose cistica é realizado de forma preventiva, ou de
acordo com os sintomas apresentados pelo paciente, ou seja, antes
do surgimento de sintomas e/ou complicagcdes. Como o tratamento
envolve varios aspectos, todo paciente deve ser atendido por uma
equipe multidisciplinar em um centro de referéncia para tratamento.

De forma geral, o tratamento inclui uma alimentacdo adequada,
muitas vezes reforcada para suprir as necessidades nutricionais, o
uso de enzimas pancreaticas exdgenas para tratar a ma absorcao dos
alimentos, suplementacdo de vitaminas e higiene bréonquica diaria,
obtida através de sessbes de fisioterapia e complementada pela pratica
de atividades fisicas.

Como é realizado o acompanhamento
médico?

O tratamento da FC é melhor conduzido em um centro de referéncia
para o tratamento, onde uma equipe multidisciplinar composta por
profissionais experientes e que buscam sempre estar atualizados
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cuidam destes pacientes. O médico gerencia o tratamento e faz a
conexao entre as varias disciplinas.

O tratamento envolve consultas ambulatoriais regulares, a cada més
ou a cada dois, trés meses, conforme o caso e idade do paciente. A cada
consulta serd realizada uma entrevista médica, a procura de sintomas
especificos da FC e exame fisico. Um exame de cultura de uma amostra
do aparelho respiratério serad regularmente solicitado. O exame varia
conforme a idade do paciente e capacidade de expectorar. Esta cultura
tem o objetivo de identificar algumas bactérias que costumam piorar
a evolucao da doenca pulmonar e propiciar o tratamento antes do
surgimento de sintomas.

A cada ano uma bateria de exames, chamados de check up anual, serd
solicitada. Estes exames visam avaliar a evolucdo da FC e identificar
precocemente o surgimento de complicagdes.

No HCPA, a equipe é coordenada por pneumologistas. Outras
especialidades médicas (Otorrinolaringologia, Genética,
Endocrinologia, Gastroenterologia, Psiquiatria) serdo consultadas, se
necessario.

Equipe multiprofissional: especialidades médicas, enfermagem,
fisioterapia, psicologia, servi¢o social, nutricao, farmdcia, educacao fisica
e microbiologia.

Como é realizado o acompanhamento e
tratamento nutricional?

A manutencdo do estado nutricional adequado para idade é de
muita importancia para a saude dos pulmdes e para qualidade de
vida dos pacientes. O acompanhamento nutricional de rotina é parte
fundamental do tratamento e tem o objetivo de prevenir e tratar



disturbios tais como alteracdes de apetite, recusa alimentar, perda de
massa muscular, diminuicao da imunidade e desnutricao. Desta forma,
a cada consulta o paciente sera avaliado pela equipe de Nutricdo com
relacao a qualidade da sua alimentacao e quanto ao seu crescimento,
com a medida do peso e estatura.

Sempre que necessdrio o nutricionista indicarda mudancas na dieta,
para aumentar a ingesta calérica. Uso de suplementos nutricionais ou
dieta por gastrostomia serao indicados, se necessario.

Para bebés de zero a seis meses, estimula-se o aleitamento materno
exclusivo sob livre demanda. Uso de complemento (mamadeira) sera
indicado somente se necessario.

Todos os pacientes recebem suplementacao de vitaminas lipossoltveis
(A, D, E e K). Prevencao da desidratacao através da correta ingesta de
liquidos e reposicao de sal, conforme a faixa etdria, também orientada.
Quase todos os pacientes com FC necessitam de terapia de reposicao de
enzimas pancredticas (pancrelipase) devido a insuficiéncia pancredtica.
As enzimas devem ser ingeridas antes das refeicdes para proporcionar
absorcao adequada dos nutrientes.

Como é recomendada a fisioterapia
respiratoria?

A fisioterapia respiratoria também é parte fundamental do tratamento
e recomendada para todos os pacientes com FC, mesmo para os que
nao tém sintomas respiratérios, e visa promover a higiene brénquica.
Deve ser realizada diariamente, com frequéncia que pode variar
de uma, duas ou trés vezes ao dia, respeitando a recomendacdo do
fisioterapeuta ou médico.

Na crianca até trés anos, é imprescindivel o treinamento dos pais para
as técnicas manuais de desobstrucao bréonquica. Com o crescimento
da crianca e a avaliacdo periddica da equipe profissional, podem
ser instituidos exercicios respiratérios com o uso de dispositivos de

10



pressao positiva, para aquisicao de independéncia e maior adesao do
paciente a fisioterapia respiratéria. A ventilacdo nao invasiva pode ser
utilizada como coadjuvante da terapia de desobstrucdo brénquica e
em pacientes com doenca pulmonar mais avancada.

Como a secrecao pulmonar é muito espessa, alguns medicamentos
sao utilizados de forma inalatéria para facilitar sua remocao. A solucao
salina hipertonica (SSH) melhora a hidratacao da superficie das vias
aéreas e facilita a expectoracdo. A SSH deve ser utilizada imediatamente
antes da realizacao da fisioterapia respiratoria.

Para criancas acima de seis anos, a equipe médica pode prescrever
medicamento que auxilia na remoc¢dao do muco. Apds a nebulizacao
com este medicamento, deve-se aguardar o minimo de uma hora para
realizar a fisioterapia respiratoria ou atividade fisica.

Atencao: a equipe ird orientar qual o melhor nebulizador a ser utilizado
para cada medicamento.

Por que realizar atividade fisica?

Os pacientes com fibrose cistica se beneficiam muito com as atividades
fisicas, pois o exercicio fisico gera diversos ganhos como: melhora da
higiene brénquica, aumento da massa muscular com reducédo dafadiga,
aumento da capacidade cardiopulmonar, melhora da imunidade,
melhora da postura corporal, desobstrucao bréonquica e diminuicdo da
dispneia.

Os exercicios auxiliam na limpeza das vias aéreas, pois sao capazes
de influenciar a composicdo do muco, deixando-o menos “espesso’,
melhorando assim o prognéstico e a qualidade de vida dos pacientes.

A equipe de educacdo fisica auxilia no tratamento, avaliando e

prescrevendo exercicios fisicos adaptados a realidade e condi¢des dos
pacientes.
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Quando e quais exercicios fisicos podem
ser realizados?

Os exercicios fisicos devem ser realizados sempre! Quando o paciente
nao estiver com infeccao pulmonar sintomatica, o ideal é que ele faca
ao menos 60 minutos por dia de atividade, com intensidade moderada
a vigorosa, de acordo com a idade. Algumas atividades sugeridas sao:
caminhada, corrida, bicicleta e atividades recreativas como“pega pega”,
“cacador”. Além disso, devem ser realizadas atividades que fortalecam
musculos e 0ssos pelo menos trés dias por semana. Ou seja, a atividade
fisica pode e deve ser estimulada, sendo em forma de brincadeiras ou
no formato mais “formal’, como treinos monitorados por profissionais
de educacéo fisica.

Atencao: natacdo com piscinas aquecidas e em ambientes fechados,
nao ventilados, ndo sdo recomendadas pelo risco de infeccdo por
bactérias presentes na umidade.

Apoio psicolégico

Viver com FC ou ser pais de uma crianca com a doenca pode ser fisica
e emocionalmente desafiador. O tratamento e o enfrentamento da
doencaé complexo e pode causar dificuldades, tanto no paciente como
em seus familiares. Na equipe multidisciplinar a psicologia participa das
atividades e esta envolvida nas discussdes de casos semanais (round),
nos atendimentos de pacientes e familiares durante a internacao e no
atendimento ambulatorial. O atendimento é destinado para familiares
e pacientes.

Quando indicado e viavel, é realizada uma psicoterapia breve
ambulatorial, além de teleatendimentos na tentativa de fazer
monitoramento de sintomas psiquicos que podem interferir no
tratamento.
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O psicélogo participa e articula o plano de cuidado dos pacientes junto
ao restante da equipe, realiza a integracdo deste cuidado com a rede
de saude mental do territorio de cada paciente, além de participar do
processo de transicao para a equipe de adultos.

Como é realizado o acompanhamento
farmacéutico?

Ofarmacéuticoauxilianaorganizacdodosmedicamentosdos pacientes,
com a avaliacdo dos medicamentos prescritos pela equipe médica. E
responsdavel por revisar as doses, horarios, preparo e armazenamento
dos medicamentos com o objetivo de otimizar a adesao ao tratamento
e facilitar a administracdo dos medicamentos no domicilio.

Medicamentos comuns prescritos pelo
médico:

ACIDO URSODESOXICOLICO

O figado produz 4cidos biliares que vao também participar da digestao
das gorduras em seu organismo. O acido ursodesoxicélico inibe a
absorcao intestinal dos 4cidos biliares toxicos ao organismo.

Como utilizar? A dose e regularidade do uso depende de exames
clinicos e laboratoriais, de acordo com indicacdo médica.

Onde conseguir? Secretaria da Saude.

ALFADORNASE

E um medicamento que atua como mucolitico, quebrando as moléculas
da secrecao. Reduz a viscosidade do escarro e reduz o declinio da
funcao pulmonar. As secrecoes sao expectoradas com mais facilidade,
melhora o fluxo de ar no pulméo e reduz a frequéncia das infec¢des
respiratérias evitando o rapido declinio da funcéo.

Como utilizar? Nebulizar uma hora antes da fisioterapia respiratéria
ou antes da atividade fisica.
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Qual nebulizador utilizar? Nebulizador a jato de ar.
Armazenamento? Sob refrigeracdo (2 a 8 C).
Onde conseguir? Secretaria da Saude.

ANTIBIOTICOS INALATORIOS

Utilizados para eliminar ou reduzir as bactérias chamadas de
Pseudomonas aeruginosa. Quando ocorre falha em eliminar essa
bactéria, é indicado o uso continuo deste medicamento para controlar
a infeccao e exacerbacdes pulmonares.

Como utilizar? Com prescricao médica. Devem ser administrados apos
a fisioterapia respiratéria, quando o pulmao esta limpo.

Qual nebulizador utilizar? Nebulizador a jato de ar.

Onde conseguir? Secretaria da Saude.

PANCRELIPASE

Sao enzimas responsaveis pela digestao dos alimentos. As capsulas de
pancreatina sdo compostas por trés enzimas: amilases (digere amidos/
carboidratos), proteases (digere proteinas/aminodcidos) e lipases
(digere lipidios/gorduras).

Como utilizar? Antes de qualquer refeicdo, ndao sendo necessdria
quando da ingestao de frutas (menos abacate e c6co).

No caso de lactentes e criangas que nao conseguem engolir a capsula
inteira: recomenda-se abrir a capsula e oferecer com agua, leite
materno, férmula infantil ou suco/papa de fruta.

Os granulos que se encontram dentro da capsula nao devem ser
amassados, pois perdem sua efetividade.

Cuidado! Todos os grdnulos devem ser ingeridos e ndo devem ficar
aderidos a cavidade oral. O granulo pode desencadear les6es na boca.
Onde conseguir? Secretaria da Saude.

SOLUCAO SALINA HIPERTONICA (3%, 5% e 7%)
E uma solucdo mais salgada que reidrata o muco, diminuindo sua
viscosidade e estimulando a tosse para facilitar sua expectoracao.
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Como utilizar? Nebulizacao no momento da fisioterapia respiratéria.
Qual nebulizador utilizar? Nebulizador a jato de ar.
Armazenamento? Sob refrigeracdo (2 a 8 C).

Onde conseguir? Farmacia de manipulacgao.

Cuidados com os medicamentos:
* Armazenar os medicamentos em local arejado e longe da luz
direta.
* Os medicamentos de geladeira devem ser armazenados em
temperatura de 2 a 8 ° C. Ndo congelar; ndo armazenar na porta
da geladeira devido a variacdo de temperatura; ndo guardar
dentro de isopor fechado na geladeira.
* Guardar os medicamentos sempre nas embalagens originais.
* Verificar a validade antes de administrar o medicamento.
* Nao utilizar medicamentos vencidos ou com alteracao na
aparéncia (coloracao e cheiro diferente do habitual ou com
sujidades).
* Nao deixar medicamentos ao alcance de criangas.

VITAMINAS (A, D, E e K)

As vitaminas A, D, E e K sao consideradas lipossoluveis (dissolvem em
gordura). Os pacientes com fibrose cistica possuem ma absorcao de
gorduras, por isso, precisam repor estas vitaminas para evitar a falta
destas vitaminas tdo importantes no desenvolvimento da crianca.
Vitamina A: importante para a visao, integridade epitelial e imunidade
celular.

Vitamina D: participa da mineralizacdo 6ssea e sua deficiéncia associa-
se ao aumento do risco de fraturas e osteoporose.

Vitamina E: em caso de deficiéncia de vitamina E, pode levar a anemia
hemolitica.

Vitamina K: atua na coagulacao sanguinea.

Onde conseguir? Secretaria da Saude.
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Servico Social

Realiza o acompanhamento de pacientes e familiares durante a
internacdo hospitalar e nas consultas ambulatoriais. Auxilia na
organizagao familiar e articula os servicos da rede do territério de
origem da familia para que tenham acesso aos recursos necessarios a
continuidade do cuidado ao paciente, viabilizando os direitos sociais.

Enfermeiro

O enfermeiro, juntamente com toda a equipe multidisciplinar, oferece
parceria e apoio ao paciente e sua familia, trabalhando com a troca
de ideias e fornecendo suporte assistencial. Atua no ambulatorio e na
internacao hospitalar quando esta se faz necesséria, desempenhando
seu trabalho como agente mediador e educador na atencao as criangas/
adolescentes e seus familiares.

Durante a consulta, aborda diversos aspectos da doenca, como o
tipo de mutacdo causadora da FC e sua fisiopatologia, formas de
diagnostico, terapéutica utilizada e os exames a serem coletados, assim
como as complicagcdbes que acometem pacientes portadores de FC,
como a infeccdo cruzada. Realiza o trabalho de orientar os pacientes e
seus familiares a respeito dos cuidados que devem ser realizados, por
exemplo, a limpeza e desinfeccao do nebulizador e a manutencao da
funcdo pulmonar, estimulando a autonomia do paciente.

Outra funcao exercida pelo enfermeiro esta relacionada ao auxilio na
adesao ao tratamento, trabalhando o enfrentamento social frente a
terapéutica, como no momento em que é realizada a administracao
de enzimas em ambiente escolar e/ou profissional. Além disso, deve-se
trabalhar a organizacao familiar, pois o cuidador principal do paciente
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possui tendéncia a apresentar desgaste emocional e fisico, sendo
importante a valorizacdo das potencialidades da familia.

Tipos de nebulizadores:

* Nebulizador a jato de ar: é o mais indicado, podendo ser
realizado para administracao de todos os medicamentos, em
especial a alfadornase.

* Nebulizador ultrassénico: é mais rapido e silencioso, contudo,
nao pode ser utilizado em todos os medicamentos e nao esta
sendo indicado para a terapéutica na FC. Este nebulizador possui
um mecanismo de funcionamento que aquece os medicamentos
prejudicando as propriedades de alguns medicamentos, como é
o caso dos antibioticos inalatérios e da alfadornase.

E contraindicado utilizar mais de um medicamento no mesmo
nebulizador no intuito de nao diminuir a vida util do aparelho. O
filtro do nebulizador deve ser trocado a cada seis meses e pode ser
comprado pela internet.

Limpeza e desinfeccao dos nebulizadores:

Adesinfeccdo dos nebulizadores deve serrealizada apés cada utilizacao,
com a finalidade de evitar o acimulo de bactérias no nebulizador e,
portanto, proteger o paciente contra reinfeccdes pulmonares.

Antes de iniciar a desinfeccao do aparelho, deve-se higienizar com
agua corrente e detergente liquido para remocao de todos os detritos
organicos e inorganicos. O método de desinfeccdo pode variar de
acordo com o tipo de nebulizador utilizado pelo paciente.
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Método de desinfeccao indicado:

Método quente:

18

* Imersdao em agua em fervente continuamente durante cinco
minutos.

* Maquina de lavar louca, se o equipamento for lavavel na
maquina, com 4dgua a temperatura superior a 70°C durante 30
minutos.

* Forno de micro-ondas, se o equipamento permitir o uso seguro.
Pode-se utilizar uma tigela de dgua e colocéd-la no aparelho
durante cinco minutos.

* Esterilizador de vapor elétrico ou de micro-ondas, por exemplo,
esterilizador de mamadeira de bebé.

* Nao utilizar o método quente na mangueira e na mascara,
pois elas podem derreter. A mascara deve ser lavada com agua
corrente e detergente liquido e ap6s deixar em alcool a 70% em
imersdo por cinco minutos. A mangueira deve ser higienizada
em agua corrente e, apos, utilizar alcool a 70% por friccao.

* Atencdo: nao secar as pecas utilizando pano, as pecas devem
secar sozinhas por evaporacgao. Utilizar panos para secar o
nebulizador pode contaminar novamente o aparelho com
bactérias microscopicas presentes no pano, mesmo que este
esteja muito limpo e branco.



Associacoes

As associagbes de assisténcia a mucoviscidose acolhem os pacientes
e familiares e oferecem condicdes para o tratamento adequado,
através de diferentes atividades, como orientacdes continuadas para a
manutencao da adesao ao tratamento.

Associacao Gaticha de Assisténcia a Mucoviscidose - Agam
Endereco: Rua Ramiro Barcelos, 2350 - Rio Branco, Porto Alegre - RS,
90035-000

Telefone: (51) 3333.2196

Associacao de Apoio a Portadores de Mucoviscidose do Rio Grande
do Sul - Amucors

Endereco: Rua David Canabarro, 20 - Centro, Novo Hamburgo - RS,
93510-020

Telefone: (51) 3035.6870

Unidade de Pneumologia Infantil do HCPA - das 8h as 18h, de

segunda a sexta-feira
Telefones: (51) 33598515 ou (51) 99626.5895
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