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Bem-vindo ao Programa de Atencao a Crianca e ao Adolescente com Fibrose Cistica do Hospi-
tal da Crianca de Brasilia José de Alencar (HCB)!

Entenda os objetivos, como funciona o programa e qual o seu papel neste programa.

v ; ... Fibrose Cistica...?

A fibrose cistica (FC) é uma das principais doencas pulmonares cronicas da infancia. No Brasil,
tem incidéncia em torno de um em cada 10.000 nascidos vivos. Estima-se que cerca de 70.000 pes-
soas vivam com FC em todo mundo. No Brasil, dados do Registro Brasileiro de Fibrose Cistica conta-
bilizam mais de 4.000 pacientes. Esse nimero pode ser maior, pois ainda parece haver pessoas sem
diagnostico.

A FC é uma desordem genética que afeta as glandulas exdcrinas (que produzem muco e suor,
por exemplo) e evolui de forma progressiva. Pode ocasionar disfuncao de varios érgaos no corpo,
principalmente os da respiracao e da digestao.

As principais alteracoes relacionadas a FC sao:

B Suor muito salgado;

B Doenca pulmonar, causada por secrecao muito viscosa (catarro grosso), que leva a “peito
cheio” e a infec¢bes frequentes;

B Deficiéncia do pancreas, com ma digestdo dos alimentos.

Apesar de ainda nao ter cura, o acompanhamento e o tratamento adequado permitem que o
paciente viva por mais tempo e com mais qualidade de vida. Muitas pesquisas buscam a cura da
doenca! O caminho tem sido longo e dificil, mas novas terapias chegam a todo momento!

O Programa de Atencao a Crianca e ao Adolescente com Fibrose Cistica é uma iniciativa do
HCB que tem como objetivos:

B Esclarecer e divulgar sobre a fibrose cistica;

B Facilitar o diagnéstico precoce da doenga;

B Darapoio ao Programa de Triagem Neonatal para Fibrose Cistica do Distrito Federal, fazendo
0 seguimento precoce dos bebés com diagnéstico da doenca;

B Proporcionar acompanhamento interdisciplinar e tratamento adequados ao grau de com-
prometimento de cada paciente, sempre incentivando a adesao ao tratamento;

B Contribuir para melhorar a qualidade de vida dos pacientes, para que a crianca e o adoles-
cente frequentem a escola, durmam bem, possam brincar, fazer esportes, enfim, ter uma
vida normal;

B Propiciar uma parceria entre os profissionais e os familiares, para que seu filho (a) viva mais
e melhor, com muita saude!
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Para que estes objetivos sejam alcancados, temos metas a cumprir:

Metas do tratamento
Metas do paciente e da familia

Em que consistem as METAS DO TRATAMENTO?

Recuperar e/ou manter o estado nutricional;
Reduzir a frequéncia de internacgdes;
Reduzir a frequéncia de infeccdes pulmonares (exacerbagoes);

Tratar as colonizagdes por micrébios deletérios a sauide (germes patogénicos) e também as
exacerbacoes respiratorias, de forma precoce;

Adiar a colonizacgédo cronica por bactérias patogénicas;
Diagnosticar precocemente e tratar as complica¢des relacionadas a fibrose cistica;
Manter o paciente na melhor condicdo clinica possivel.

Em que consistem as METAS DO PACIENTE E DA FAMILIA?

Compreender que a fibrose cistica € uma doenca cronica grave e que necessita de cuidados
complexos e continuos;

Fazer o acompanhamento com compromisso e seriedade;

Cumprir os “combinados” pactuados com a equipe interdisciplinar;

Usar as medicagoes com regularidade e técnica correta;

Seguir com atencao a higiene dos equipamentos pessoais e dos nebulizadores;
Realizar a fisioterapia com regularidade e capricho;

Comparecer as consultas agendadas, levando o cartdo de vacinas, exames, relatérios, recei-
tas e o que mais for necessario.

Pense nisso:

Acompanhamento e tratamento adequados = Mais anos e melhor qualidade de vida!

Assim, vamos |a!

No Programa de Atencao a Crianca e ao Adolescente com Fibrose Cistica do HCB o sucesso

depende de:

DEDICACAO, VONTADE, PARCERIA E COMPROMISSO!
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Entendendo a fibrose cistica

O que é fibrose cistica?

A FC é uma doenca que afeta as glandulas exdcrinas (produtoras de secre¢des) de varios 6rgéos,
como os aparelhos respiratério, digestorio e outros. Ela é causada por um defeito genético no cro-
mossomo 7, ou seja, a FC é herdada dos pais, num padrao autossomico recessivo. Isso significa que
0s pais nao tém nenhum sintoma da doenca, mas carregam a mutagao genética que sera transmitida
aos filhos. Entao, o filho terd a doenca se herdar duas mutagdes: uma do pai e outra da mae. A cada
gestacdo desse casal, a chance de ter um filho com fibrose cistica é de 25%.
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Agora pense: existe alguém mais na sua familia com FC?

E o que essa mutacao causa no paciente?

A mutacao no gene da fibrose cistica (CFTR) leva a uma alteracdo na proteina de mesmo nome,
que é o canal de cloro das células. Esse canal precisa ficar na superficie das células das glandulas
chamadas exdcrinas. Ele tem a funcdo de deixar os ions cloreto passarem de um lado para o outro
das células, levando a producdo normal e fluida de um muco (secrecdo), mantendo a umidade
normal dos érgaos e o equilibrio dos ions do corpo. Na fibrose cistica, esse canal nao funciona ade-
quadamente, fazendo com que as glandulas mucosas passem a produzir um muco mais espesso
que o normal, que se acumula e gera inflamacao e infeccdo. Por isso, a doenca ja foi chamada de
MUCOVISCIDOSE (= muco viscoso). As glandulas serosas também alteram as suas secrecoes, le-
vando, por exemplo, a um suor bastante salgado. E por isso que a FC também é conhecida como a
doenca do beijo salgado.
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A fibrose cistica pode afetar varios 6rgéos, ja que as glandulas exdcrinas estdo presentes na pele,
no aparelho respiratério, no pancreas, no intestino, no aparelho genital e em outros locais.

Canal de cloro normal Canal de cloro alterado
(fibrose cistica), produzindo
MUuCO espesso

Quais sao os sintomas e sinais mais frequentes da fibrose cistica?

Os sinais clinicos da FC apresentam-se como um espectro, variando de uma doenca muito leve
em alguns individuos até sinais de maior gravidade, em outros. Existem algumas explicacdes para
isso: uma delas é o fato de haver cerca de 2.000 mutacdes para o gene da fibrose cistica, levando a
diferentes apresentacdes clinicas.

Os principais sintomas sao relacionados ao aparelho respiratério (tosse, falta de ar, peito cheio
e outros), bem como diarreia, dificuldade de ganho de peso e suor salgado. Em geral, quando o
paciente faz o acompanhamento e o tratamento adequado, os sintomas tendem a se tornar mais
brandos.

Agora, assinale abaixo quais foram os sintomas iniciais que seu(a) filho(a) apresentou.

Sistema respiratorio:

O muco espesso obstrui os bronquios e cavidades sinusais e nasais, gerando inflamacdes e infe-
ccoes. Pode haver:

B Pneumonias e infeccdes bronquicas de repeticao, chiado no peito, peito cheio, tosse cronica
com catarro e, as vezes, até com sangue;

Falta de ar, dificuldade de oxigenacao;

InfeccOes e colonizacdes por bactérias como Pseudomonas aeruginosa, Staphylococcus au-
reus, Haemophilus influenzae, Burkholderia cepacia, Stenotrophomonas maltophilia, entre
outras;

B Sinusite cronica, polipos nasais.
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Pancreas Estémago
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Sistema digestério:

1. Pancreas: o muco espesso pode obstruir os canais do pancreas, impedindo que as enzimas
digestivas cheguem ao intestino e auxiliem na digestdao dos alimentos, principalmente de gorduras
e vitaminas, o que ocasiona ma absorcao dos nutrientes. Pode haver:

B fezes volumosas, amolecidas, com gordura e mau cheiro (esteatorreia); diarreia; dor
abdominal; osteopenia ou osteoporose (0ssos fracos); edema (inchago) por deficiéncia de proteinas;
pancreatite e diabetes relacionada a FC.

2. Figado: algumas altera¢ées na bile e nas células do figado podem levar a inflamacédo e ao mau
funcionamento desse érgao. Pode haver:

B |Ictericia colestatica (pele e olhos amarelados); cirrose e suas consequéncias; colelitiase (pe-
dra na vesicula).

3. Intestinos: 0 muco espesso pode provocar obstrucao do intestino. Pode haver:

B (leo meconial nos recém-nascidos, Sindrome da Obstrucéo Intestinal Distal (DIOS), constipa-
¢ao (intestino preso), prolapso retal.

4. Estado nutricional: a ma absorcao dos alimentos e o maior trabalho respiratério podem levar a:

B Dificuldade de crescimento; baixo ganho de peso; deficiéncia de vitaminas e suas conse-
guéncias (por exemplo, sangramentos por deficiéncia de vitamina K).

Glandulas sudoriparas:
O funcionamento inadequado do canal de cloro leva a um suor abundante e bastante salgado.
Pode haver:

B Desidratacao e desequilibrio dos ions do organismo, podendo ocorrer a chamada Sindrome
de Pseudo-Bartter, ou Sindrome da Perda Salina.

Sistema reprodutivo:
O muco espesso também pode levar a obstrucdo dos canais do sistema reprodutor masculino e
feminino. Pode haver:

B Infertilidade nos homens; dificuldade de engravidar nas mulheres. A funcao sexual é normal.

E importante lembrar que a gravidez na paciente com fibrose cistica pode acontecer, mas deve
ser planejada, em um momento em que a paciente esteja bem e estavel, ja que é considerada uma
gravidez de risco. Assim como deve ser feita a avaliacdo genética do casal antes da gravidez, pois a
chance de nascer um filho com FC pode chegar a 50%.

DIRETRIZ INTERPROFISSIONAL | Atencéo a Crianca e ao Adolescente com Fibrose Cistica



Como é realizado o diagnostico de FC?

O diagnéstico de FC é confirmado quando ha um quadro clinico sugestivo ou com o teste do
pezinho (triagem neonatal) alterado, associado a alteracdo no teste do suor, ou ainda pelo encontro
de duas mutagdes no teste genético, de acordo com as diretrizes internacionais vigentes.

Caracteristicas fenotipicas (pelo menos uma):
B doenca sinusobroncopulmonar cronica

alteragOes gastrointestinais e nutricionais

sindrome de perda salina

azoospermia obstrutiva

irmao de portador de FC

triagem neonatal positiva

<

Dosagem de cloro no suor > 60mmol/L (pilocarpina) ou 2
mutagoes genéticas positivas para FC

Valores de referéncia do Teste do Suor:
Normal: < 29mmol/L

Intermediario: 30 a 59mmol/L

Alterado: = 60mmol/L

Triagem neonatal para FC (Teste do Pezinho):

Nao é um exame definitivo, apenas uma suspeita. Se estiver alterado, é necessario confirmar o
diagnéstico com o Teste do Suor ou o Teste Genético. O Programa de Triagem Neonatal da SES/DF
para fibrose cistica iniciou em 2011, no Hospital de Apoio, por meio da dosagem da tripsina imunor-
reativa na gota de sangue do calcanhar, colhida ainda na maternidade dos hospitais publicos do DF.
Diante de um exame alterado no recém-nascido, faz-se uma nova coleta antes dos 30 dias de vida.
Se a alteracao for mantida, o bebé passara pelo teste do suor no HCB. Se o resultado do cloreto do
suor for alterado ou se situar em niveis considerados duvidosos, o bebé inicia 0 acompanhamento
com a equipe interdisciplinar de FC-HCB. A triagem neonatal é muito importante, pois pode levar a
suspeita da doenca antes mesmo que o bebé apresente algum sintoma.

Anote aqui quais foram os valores do Teste
do Pezinho para FC do seu(a) filho(a):

10: 2°:
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Teste do Suor:

E considerado o padrdo-ouro para o diagnéstico da FC. Existem diversas formas de coleta e de
analise do suor. O laboratdrio deve seguir os critérios internacionais (descritos pelo Clinical Labora-
tory Standards Institute) e fazer a técnica adequadamente. Do contrario, os resultados podem nédo
ser confidveis. Preferencialmente, o bebé deve ter mais que 2kg e duas semanas de vida, e produzir
um volume de suor maior que 75mg ou 15yl para facilitar a analise. Os niveis considerados normais,
duvidosos e alterados (de acordo com a faixa etdria) estdo descritos na figura anterior, quando reali-
zado o teste classico padrao. O teste nao costuma ser doloroso.

OBSERVACAO: Se for utilizada a dosagem do cloreto pela técnica da condutividade, os valores de
referéncia sao diferentes: consideram-se niveis de cloreto normais se abaixo de 50mmol/L. Os indivi-
duos com resultados acima de 50 mmol/L devem realizar um teste quantitativo do suor.

TesTe po Suor (DOSAGEM DE CLORD NO SUOR)
TEEHIEM IONTOFORESE POR PILOCARPINA +

CLORIDROMETRO

Quais foram os valores do Teste do Suor do seu(a) filho(a)?

I/ : Cloreto: Massa: Método:
I/ : Cloreto: Massa: Método:

Teste Genético:

A identificacdo de duas mutacdes causadoras de FC no mesmo paciente confirma o diagnésti-
co. Existem exames que analisam apenas uma mutacgao e outros que fazem até mesmo o sequen-
ciamento genético, que avalia o gene completo. O Teste Genético ajuda o diagndstico quando ha
discrepancia entre a clinica e o Teste do Suor ou quando o Teste do Suor é inconclusivo. Além disso,
auxilia no aconselhamento genético familiar. Com o desenvolvimento de novos medicamentos que
podem melhorar a fun¢ao da proteina CFTR, a pesquisa genética tem-se tornado essencial, pois estd
direcionando o tratamento especifico dos pacientes que possuem determinados tipos de mutacodes.
O teste geralmente é feito pelo sangue, mas podem ser usados outros tecidos.

Anote aqui o resultado da pesquisa genética do seu(a) filho(a):
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Tratamento

O tratamento da fibrose cistica ndo é o mesmo para todos os pacientes: pode variar muito de
um paciente para outro, pois depende das caracteristicas, da gravidade de cada caso e da presenca
de complicacdes associadas. Pode ser bastante complexo, com uma rotina “pesada’, mas é possivel
cumpri-lo adequadamente, em especial quando ha dedicacao, disciplina e persisténcia.

A PARCERIA entre os familiares e a equipe interdisciplinar é muito importante! Todos em
prol do bem-estar e da melhor qualidade de vida dos pacientes!

Quanto melhor os familiares lidam com o acompanhamento e o tratamento, mais facil sera a
adesdo dos pacientes com FC. Isso significa que os familiares precisam construir uma rotina de trata-
mento, incluindo fisioterapia respiratoria, atividade fisica (e outras necessidades) junto com a crian-
ca, desde bebé, e com a equipe que o acompanha. Sempre fazendo tudo de maneira ludica, porém
firme, tornando a rotina aparentemente mais facil e mais leve.

Ainda ndo existe cura para a fibrose cistica. Apesar disso, € muito importante lembrar que os
avancos no tratamento vém proporcionando maior tempo de vida (sobrevida) e também melhoran-
do muito a qualidade de vida dos pacientes.

A abordagem baseia-se na prevencdo e no tratamento dos sintomas e das complicacoes. Prefe-
rencialmente, deve haver uma abordagem ampla, global e interdisciplinar.

A importancia da equipe interdisciplinar

O tratamento da fibrose cistica ndo envolve apenas uso de medicacdes: sdo necessarios cuidados
com a alimentacao e a ingestdo de liquidos e sal, higiene dos equipamentos, precaucao contra infe-
ccoes, zelo com a satde mental e outros. Sendo uma doenca que pode afetar diversos érgaos e por
seu carater crénico e progressivo, é importante que o paciente seja acompanhado por uma equipe
de profissionais de saude, que pode abranger pediatra ou clinico, pneumologista, gastroenterologis-
ta, enfermeira(o), nutricionista, fisioterapeuta, psicéloga(o) e assistente social.

Quando essa equipe trabalha junta, em parceria, discutindo as melhores formas de atuar em
cada caso, se caracteriza uma equipe interdisciplinar. Essa forma de trabalho em parceria, Equipe FC
e familia, gera melhores resultados para o individuo com FC, favorecendo uma melhor adesdo ao
tratamento, reduzindo hospitalizacbes e melhorando a qualidade de vida. Além disso, os pacientes
conseguem poupar tempo e idas aos centros de atendimento (Centros de Referéncia em FC), ja que,
em um Unico dia, sdo atendidos por todos esses profissionais no mesmo local! E exatamente essa a
proposta do HCB e da nossa equipe!
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Abordagem geral e medicamentosa

O tratamento da FC, em geral, é varidvel entre os pacientes. De acordo com o tipo de comprome-
timento apresentado, algumas pessoas precisam utilizar muitas medicacées e outras necessitam de
poucas. A equipe baseia-se em critérios internacionais para prescrever e orientar o tratamento,
a depender de cada caso, individualmente.

Nutricao e equilibrio metabélico, de sais e agua:

E preciso que o paciente se alimente de forma saudavel, como todo mundo. A peculiaridade da
FC é que as refeicbes precisam ser mais caldricas do que aquelas de uma pessoa que nao tem FC.
Isso porque o individuo com FC gasta mais calorias na respiracdo, no combate a infec¢des etc. E tam-
bém perde calorias pelas fezes. A nutricdo adequada ajuda o paciente em varios aspectos: fortalece
aimunidade e melhora a sobrevida.

Para a maioria dos pacientes, a equipe médica precisara prescrever ENZIMAS PANCREATICAS
destinadas ao uso no momento das refeicdes. Sao indicadas para os pacientes que apresentam insufi-
ciéncia pancreatica, visando a melhorar a absorc¢do dos alimentos, especialmente gorduras e vitaminas
lipossoluveis. Em geral, devem ser administradas no inicio das refeicées ou de acordo com o combi-
nado durante as consultas. A dose é individualizada e sera orientada nas consultas. Geralmente, dos-
es mais altas sdo necessarias para as refeicdes mais caldricas, como almoco e jantar e suplementos
nutricionais, em doses mais baixas, destinam-se aos lanchinhos. No Brasil, temos as apresentacoes
em capsulas. Para os bebés e criancas que ainda ndo conseguem tomar a capsula inteira, deve-se: (1)
Abrir a capsula; (2) Colocar os granulos na boca junto com o leite materno, liquidos ou papas para
ajudar na degluticdo sem mastigar; (3) Limpar a boca depois, com agua filtrada apds. Assim que
possivel, é importante ensinar a crianca a deglutir a cdpsula inteira. O paciente nao precisa tomar
as enzimas pancreaticas para as frutas ou sucos de frutas (exceto acai e abacate). Ou seja: para acai,
abacate e os outros alimentos, o paciente precisard tomar as enzimas com o objetivo de absorver os
nutrientes. Isso fard diminuir a diarreia e a perda de gordura nas fezes, melhorando o estado nutri-
cional e o crescimento.

Fica a dica: ao sair de casa, leve sempre as enzimas pancreaticas para aquele lanchinho nao
previsto!

E importante oferecer as refeicoes em horarios definidos, evitando o hébito de “beliscar”. Isso
ajuda a formar habitos sauddveis, organiza a alimentacéo e facilita a combinacéo entre a ingestao
das enzimas e a absorcdo dos nutrientes.

Algumas pessoas muito desnutridas precisam colocar tubos para se alimentar durante o sono. Os
tubos podem ser colocados pelo nariz ou diretamente pelo abdémen (gastrostomia). Isso pode ser
temporario (até que a pessoa atinja uma nutricdo adequada) ou mais prolongado. A equipe avalia
cada um individualmente para verificar se ird ou nao precisar desses tubos.

Para os pacientes com insuficiéncia pancreatica serao prescritas VITAMINAS A, D, E e K, para
uso continuo. Idealmente, as vitaminas devem ser administradas na sua forma hidrossoltvel. Outras
vitaminas e minerais também podem ser utilizados.

Ha casos em que o pancreas esta mais doente, causando o diabetes associado a FC. Assim, os
pacientes precisam de alguns cuidados adicionais com a alimentacao e do uso de INSULINA ou
outras medicacdes. A equipe estd sempre atenta a essa complicacao, inclusive solicitando exames
perioddicos para detecta-la antes mesmo de aparecerem os primeiros sintomas.
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A pessoa com fibrose cistica perde mais sal e dgua na pele e, por isso, precisa ingerir mais sal e
agua. Fique atento!

Respiratorio:

O tratamento dos problemas respiratorios tem o objetivo de:

1. Fluidificar e facilitar a saida da secrecao espessa das vias aéreas;
2. Prevenir e tratar as infeccdes respiratorias precocemente;

3. Reduzir a inflamacao das vias aéreas e dos pulmoes;

4. Dar suporte a respiragao.

1. Para facilitar a saida do muco viscoso das vias aéreas, os pacientes precisam ingerir liquidos a
vontade, higienizar frequentemente as narinas com soro fisiolégico, utilizar nebulizagées com
solucdes mais salgadas e medicacdes para fluidificar as secre¢des. Tudo isso associado a FISIOTERA-
PIA RESPIRATORIA, diariamente.

B A DORNASE-ALFA tem a funcao de fluidificar as secrecdes respiratorias, diminuindo as com-
plicacdes decorrentes do acimulo do muco viscoso no aparelho respiratério. Deve ser admi-
nistrada pela via inalatéria, com o nebulizador recomendado pelo fabricante. Nao pode ser
feita em nebulizadores ultrassonicos. Existem varias sugestdes de tratamento, mas, em
geral, devem ser feitas de uma a quatro vezes antes da fisioterapia respiratéria. Esse esquema
é combinado e individualizado com os pacientes e familiares durante as consultas, de acordo
com arotina de cada um. A dornase-alfa precisa ser transportada em bolsa térmica com gelo
e conservada na geladeira.

B ASOLUCAO SALINA HIPERTONICA - SSH (geralmente indicada a 7%) - tem a acdo de hi-
dratar o muco espesso das vias aéreas. E utilizada pela via inalatéria e deve ser administrada
apds o uso de um broncodilatador inalatério, como o SALBUTAMOL ou o FENOTEROL. Ao
término da SSH, deve-se fazer uma boa fisioterapia para limpar os pulmaoes e vias aéreas. En-
tao, fica assim: primeiro inalar o broncodilatador, depois vem a SSH e, por ultimo, a fisiotera-
pia. Recomenda-se o uso da SSH em horarios diferentes ao da dornase-alfa, proporcionando
uma ag¢ao conjunta para ajudar na limpeza dos pulmdes e vias aéreas.

W Existem varias técnicas de fisioterapia respiratoéria. Os fisioterapeutas da equipe irao mos-
trar e combinar varias manobras com vocé. E preciso cumprir com capricho, diariamente! As-
sim é possivel deixar as vias aéreas bem limpas e desobstruidas, melhorar a eficacia da tosse,
bem como fortalecer e alongar a musculatura. A fisioterapia é essencial na FC. Ha casos que
exigem fisioterapia varias vezes ao dia para limpar os pulmodes; em outros, uma a duas vezes
ao dia podem ser suficientes. E importante fazer a fisioterapia desde bebé, de forma ludica,
sempre individualizando para a idade e a gravidade da doenca. Procure fazer com que seu(a)
filho(a) enxergue a fisioterapia como algo normal na rotina de vida. Recomendamos que o
paciente faca fisioterapia também com o fisioterapeuta periodicamente, numa frequéncia a
ser indicada pela equipe de Fisioterapia, podendo ser no Setor de Fisioterapia e Reabilitacao
do HCB ou da sua Regional.

Alguns pacientes ficam envergonhados em tossir ou expectorar, mas essa é uma forma de limpar
as vias aéreas. Vocés nao tém culpa e nem devem ter vergonha por isso!
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2. A abordagem das infeccOes respiratérias precisa ser preventiva e precoce. Em geral, a imunidade
da pessoa com FC é normal, mas as alteracdes respiratérias e a desnutricao a predispdem a infeccdes.
A prevencao das infeccdes ocorre por meio das VACINAS gerais e especificas para quem tem FC.
Converse com a equipe para saber quais vacinas estao indicadas e para qual faixa etaria. Nao esque-
¢a de se vacinar contra a gripe todo ano no outono/inverno e contra pneumococo. A abordagem
adequada em relacdo a fluidificacao das secrecdes, fisioterapia, boa alimentacao, sono, exercicios,
enfim, habitos de vida sauddvel, também contribui para prevenir o adoecimento.

Para reduzir a chance de infeccées na FC, ha recomendacées da pratica de SEGREGACAO entre
os pacientes com FC. Os pacientes podem transmitir alguns germes entre si, por meio de contato
(maos, objetos, tosse, espirro etc.). Apesar de isso ser pouco frequente, diretrizes internacionais re-
comendam a separagdo dos pacientes, exceto se morarem na mesma casa. Isso vale para internacgéo,
ambulatério, fisioterapia etc. Em relacdo a outras pessoas saudaveis, pode haver contato normal,
sem problemas. Sugerimos fortemente relatar isso na escola, no trabalho e em outros ambientes que
seu(a) filho(a) frequenta. Assim, caso haja outra pessoa com FC, ela também pode evitar o contato
nesses locais, dando continuidade ao cuidado que temos no HCB. Mas vale salientar: a FC nao é uma
doenca contagiosa.

Outra forma de ajudar na prevencao e no controle das infec¢des, que utilizamos no nosso Centro
FC, é coletar, periodicamente, amostras do catarro do seu(a) filho(a) para CULTURA. A coleta é feita
durante as consultas no HCB. Essas amostras serao preferencialmente de escarro. Nas criancas pe-
quenas que ainda ndao sabem expectorar ou naquelas que nao produzem catarro, a amostra sera de
esfregaco de orofaringe (swab). O procedimento ndo costuma ser doloroso. Caso a cultura detecte
algum germe prejudicial, a equipe entrard em contato com a familia, para que seja feito o tratamento
adequado, mesmo que o paciente ainda ndo tenha manifestado sintomas.

Quando ocorrem as infeccdes, ha necessidade de fazer um tratamento precoce, muitas vezes
com ANTIMICROBIANOS. Esses antibidticos podem ser administrados por via oral, endovenosa, in-
tramuscular ou inalatéria. E podem ser usados por alguns dias ou até mesmo de forma continua, a
depender de cada situacdo. Se houver colonizacao respiratéria crénica por uma bactéria chamada
Pseudomonas aeruginosa, por exemplo, ha indicacdo do uso de ANTIBIOTICOS INALATORIOS re-
gularmente, a fim de reduzir o adoecimento. Alguns dos antimicrobianos precisam ser transporta-
dos em bolsas térmicas com gelo e conservados em geladeira.

Dica importante: os antibidticos nao podem ser nebulizados em aparelhos ultrassénicos,
mas, sim, nos nebulizadores a jato. Além disso, devem ser utilizados com os pulmées limpos,
apos a fisioterapia.

3. Todos os cuidados descritos acima em geral contribuem para reduzir a inflamacgao das vias aéreas.
Com as vias aéreas limpas, ha menor chance de inflamacao e infeccdo. Ha também algumas medica-
¢oes que podem contribuir: a AZITROMICINA, de forma continua (utilizada trés vezes por semana,
por via oral), por exemplo, pode ter efeito imunomodulador, reduzindo a inflamacéo.

E sempre bom lembrar que fumar é muito prejudicial a satide de qualquer pessoa, especial-
mente quem tem doenca respiratéria! Isso vale para o fumante e para quem tem contato com ele,
como, por exemplo, filhos de fumantes.

4, Ha pacientes que evoluem com mais gravidade e precisam utilizar OXIGENOTERAPIA DO-
MICILIAR ou algum suporte ventilatério. Outros podem necessitar de um TRANSPLANTE PULMO-
NAR. Isso é discutido durante as consultas, sempre que necessario.

Exercicios fisicos:
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A pratica desportiva é importante para todos. Ajuda o corpo e a mente. Em relacao a FC, os
exercicios fisicos podem auxiliar no condicionamento fisico, reabilitacdo pulmonar, fortalecimento
e alongamento da musculatura em geral, especialmente abdominal e toracica. E também ajudam a
saida do muco viscoso. Entdo, a pratica dos exercicios fisicos deve ser estimulada, como sendo um
adjuvante da fisioterapia. A recomendacao é de fazer o exercicio da preferéncia da pessoa, respei-
tando o seu préprio limite e permitindo que ela pare a atividade sempre que sentir necessidade.
Caso o paciente utilize oxigenoterapia, o exercicio deve ser feito com o suporte de oxigénio, respei-
tando o limite individual.

Outros:

1. Antiacidos: podem ser necessarios para tratar sintomas de refluxo gastroesofagico ou melhorar
a acao das enzimas pancreaticas.

2. Acido ursodesoxicélico: ajuda a melhorar a fluidez da bile, nos casos indicados.

3. Medicagoes para alergia respiratdria: certas medica¢ées em spray utilizadas para asma e rini-
te alérgica podem sem indicadas para alguns pacientes que se comportam como alérgicos. Sao os
casos dos corticoides inalatorios e outros remédios. Se o seu(a) filho(a) precisar utilizar corticoides
inalados, devera usa-los com os pulmées limpos (apds a fisioterapia).

4. Novos medicamentos (IVACAFTOR E LUMACAFTOR): ainda ndo disponiveis no Brasil, tém por
objetivo potencializar o efeito ou corrigir a proteina CFTR alterada. Em alguns paises, eles estdo li-
berados para uso em pacientes com determinados tipos de mutacées genéticas, com resultados
promissores. Varias outras medicacdes para corrigir o defeito basico estdo em estudo.

Fica a dica: combine com a equipe os melhores horarios e formas de administracao das
medicacbes e da fisioterapia. E muito importante seguir o tratamento de forma adequada ao
bem-estar dos portadores de FC! Se vocé tiver alguma dificuldade, converse com a equipe. Po-
derao existir alternativas ou formas de flexibilizar o tratamento, de maneira individualizada.

Exames complementares:

Durante o acompanhamento, precisam ser feitos EXAMES PERIODICOS, com o intuito de
detectar possiveis complicacbes que devem ser tratadas. Em geral, sao realizados uma vez por ano,
mas podem ser mais ou menos frequentes de acordo com cada caso. Sao incluidos exames de san-
gue, urina, fezes (para verificacao de vermes e avaliacdo da gordura nas fezes), radiografia de torax,
ultrassonografia de abdome e audiometria. Densitometria éssea, tomografia de térax e seios da face
e teste da caminhada de seis minutos também podem ser solicitados, com menor frequéncia. A cada
consulta, sdo realizadas a coleta de secrecao respiratdria para a cultura e a espirometria (pelas crian-
cas maiores, capazes de fazer as manobras). Outros exames podem ser necessarios.
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Onde conseguir as medica¢des para FC

As medicacdes para FC sao disponibilizadas pelo Sistema Unico de Satude: algumas pelo Governo
Federal, outras pela Secretdria de Saude do DF (SES/DF).

Os remédios especificos de FC sao retirados nas Farmacias Ambulatoriais Especializadas da
Secretaria de Satude do DF, conhecidas como Farmacias de Alto Custo, em horario comercial.

1. Asa Sul: Estacao 102 Sul do Metr§, tel (61) 3322-9498.
2, Ceilandia: Praca do Cidadao (EQNM 18/20, Blocos A e C), tel. (61) 3581-3672.

Na primeira vez, além das receitas e relatérios médicos, vocé precisa levar documentos especifi-
cos para fazer um cadastro. E preciso ter o CPF do paciente. Depois, as receitas médicas precisam
ser renovadas a cada trés meses.

Outras medica¢des podem ser retiradas no Hospital da Crianca e nos Postos de Saude do DF.

Os suplementos nutricionais hipercaléricos sao fornecidos pela SES/DF na Central de Nutricao
Domiciliar (CNUD) - endereco: SAI/SGAP, Lote 06, Bloco G, Parque de Apoio da SES (atrds da CAESB
na EPTG) - tel. 3361-5794. As nutricionistas da equipe irdo orientar os procedimentos necessarios.
Deve haver renovacao de relatério nutricional a cada trés meses e de relatério médico a cada seis
meses.

Fique atento aos prazos!

Além de retirar as medicacoes, é importante utiliza-las de forma adequada. Se tiver duvi-
das, pergunte a equipe!

Agora, pense: vocés estao fazendo o tratamento com capricho?

Anote aqui o que ficou combinado para vocé fazer em casa:
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O seguimento no Centro de Referéncia Pediatrico em Fibrose Cistica do HCB

B Inicia-se com a avaliacdo do paciente referenciado, seguindo as Diretrizes do Programa de
Fibrose Cistica-HCB

B As consultas tém intervalos que variam de acordo com a necessidade de cada paciente; des-
de consultas quinzenais até semestrais, mas geralmente ocorrendo a cada trés meses.

B O atendimento é realizado as tercas-feiras, no periodo vespertino, e as quintas-feiras, no pe-
riodo matutino, nas dependéncias do setor Pantanal do HCB, de acordo com agendamento
prévio.

B Ao chegar, o paciente recebera uma pulseira de cor lilas, que identifica a pessoa com fibrose
cistica (ou caso suspeito) neste hospital. As criancas maiores e adolescentes também colo-
carao uma mascara cirurgica, para diminuir a chance de contaminagao por microrganismos.

B Como foi dito anteriormente, a fibrose cistica ndo é contagiosa, mas os pacientes podem ser
colonizados por bactérias indesejaveis. Entdo, os pacientes NAO PODEM ter contato entre si.

B Nos ambientes coletivos, observe sempre se ha outro paciente com a pulseira lilas, para que
nao fiquem juntos.

B Use com frequéncia o alcool-gel dos dispositivos espalhados pelo HCB ou lave as méos com
sabao. Isso previne infeccoes.

B Evite passar as maos na boca, nariz ou olhos.

B Uma vez instalado, o paciente deve permanecer na sala de atendimento destinada a ele.
Os membros da equipe é que irdo se deslocar para o atendimento, podendo atender juntos
ou fazer um rodizio, de modo que o paciente serd liberado ao final do turno, apés o atendi-
mento de todos os membros.

B As amostras de secrecao respiratoria sdo coletadas nas salas de atendimento, preferencial-
mente durante a fisioterapia.

B A partir de outubro de 2016, a equipe passou a contar com o apoio de odontopediatras do
HCB, que fazem uma avaliacao inicial durante as consultas. Caso seja necessaria intervencao,
os pacientes serdo encaminhados as salas da Odontologia. Mais um conforto para vocé!

B Reserve um turno completo para o dia da consulta: traga lanche e as enzimas, se necessa-
rio. O atendimento é minucioso e prolongado, pois é feito por varios profissionais.

B Apds o atendimento de cada paciente a sala passard por higienizacdo (desinfeccao) antes
da entrada de outro paciente.

B Nas criancas maiores é realizada espirometria a cada consulta. A sala também passa por
higienizacdo apds o exame de cada paciente.
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B A partir de 15 anos, os adolescentes sdao incentivados a serem consultados sem a presenca
dos pais na sala de atendimento. Isso é importante para que sejam estimulados a indepen-
déncia e ao autocuidado.

B Aos 17 anos é iniciada a TRANSICAO para a Equipe de Fibrose Cistica de Adultos — HBDF
(Hospital de Base do Distrito Federal), com consultas intercaladas entre o HCB e o HBDF. Essa
transicao é lenta, com duracao de cerca de dois anos. Os pacientes recebem alta da equipe
pediatrica antes de completarem 19 anos.

B Nossa dinamica de atendimento é criteriosa e baseada em diretrizes internacionais da FC.

B O Centro de FC do HCB participa dos dados de seguimento do Registro Brasileiro de Fibrose
Cistica. Esses dados, juntamente com informacgdes dos outros Centros FC brasileiros, geram
relatérios anuais, dando um panorama da FC no Brasil. Os relatérios anuais estao disponi-
veis no site do Grupo Brasileiro de Estudos de Fibrose Cistica (www.gbefc.org.br). L4 vocé
também vai encontrar outras informacodes interessantes sobre FC.

wers % Dinamica de atendimento
CR’AN Af Desde Novembro 2011
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Check list

Desinfecc;éol

Possiveis problemas de emergéncia na FC e o que fazer

EXACERBACOES PULMONARES:

Utilizamos esse termo quando a pessoa com FC piora do seu estado habitual (que chamamos de
basal). Cada pessoa tem o seu basal, ou seja, tosse com determinada intensidade, com certa quanti-
dade de secrecdo etc. Quando piora do que considera o seu habitual, isso é um indicio de exacerba-
cao. Ela pode estar associada a febre, perda de peso, piora da tosse, da secrecao, mudanca de cor da
secrecao, piora da funcao pulmonar, entre outros. A exacerbacao pulmonar pode estar relacionada a
infecgdes virais ou bacterianas, por exemplo. Entao, assim que o quadro iniciar, vocé deve intensi-
ficar a fisioterapia respiratoria, a higiene das vias aéreas e a fluidificacao das secre¢des nasais
e bronquicas com nebuliza¢des e ingestao de liquidos. Se os sintomas continuarem ou piorarem,
é importante fazer contato com a equipe e ser avaliado por médicos. Seja, pelos médicos do HCB,
como agendamento fora-de-dia, seja por médicos nas Unidades de Saude. Vocé precisa também
colher uma amostra de escarro ou swab de orofaringe para cultura. Muitas vezes, ndo é neces-
sario fazer exames de sangue ou radiolégicos. Possivelmente serdo prescritos antibiéticos. Caso o
quadro seja grave, com muita falta de ar ou a pessoa ficando roxa (cianética), a familia deve
ir imediatamente ao servico de pronto-atendimento mais proximo para receber os primeiros
cuidados, oxigénio e estabilizacao inicial. Por favor, solicite a equipe de emergéncia que faca con-
tato com a nossa equipe. No HCB nao ha pronto-atendimento.
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HEMOPTISE:

E a saida de sangue vivo junto ao escarro. Pode ocorrer principalmente durante exacerbacées.
Se acontecer, mantenha a calma. Se for leve (rajas de sangue no escarro, que chamamos de hemop-
toicos), informe a equipe. Possivelmente o paciente esta exacerbado e precisa ser examinado (vide
as condutas na exacerbacao, citadas anteriormente). Muitas vezes os pacientes também precisarao
receber doses extras de vitamina K (injecoes), além dos antibiéticos. Se for mais intenso (mais do
que um copo de sangue em 24 horas), va ao servico de pronto-atendimento mais proximo para
receber os primeiros cuidados e estabilizacao inicial. Pode ser necessaria transfusdo de sangue
ou derivados. Por favor solicite a equipe de emergéncia que faca contato com nossa equipe.

DESIDRATACAO:

Sinais de desidratacao sao boca seca, olhos fundos, diminuicdo da diurese, urina mais concentra-
da, queda do estado geral, afundamento da fontanela (“moleira” da cabeca dos bebés), sonoléncia
e outros. A prevencao da desidratacao é feita com a ingestao de agua e sal, principalmente
em dias quentes e secos ou quando ha diarreia ou vomitos. Se seu(a) filho(a) apresentar sinais
de desidratacao, ofereca sais de reidratacao oral em pequenas quantidades, varias vezes, e procure
o pronto-atendimento mais préximo para receber os primeiros cuidados. Solicite a equipe de
emergéncia que faca contato com a nossa equipe.

FEBRE:

A elevacao da temperatura (maior que 37,8°C na axila) € um sinal de que algo nao esta normal no
organismo. Pode ser causada por alguma inflamacdo ou infeccdo. Tenha sempre um termémetro
para medir a temperatura. E esperado ter febre nos primeiros dias de uma infeccdo (por exemplo:
gripe ou infeccdo de garganta). A avaliagdo médica é importante se: (1) A febre permanecer mais de
dois a trés dias numa infeccao; (2) Se, em qualquer momento, a crianca estiver sonolenta; (3) Se nao
houver motivo aparente para a febre (febre sem sinais localizatérios), principalmente em criancas
pequenas; (4) Caso ela esteja acompanhada de algum sinal de gravidade.

OBSTRUGAO INTESTINAL:

Os sintomas sdo distensao do abdémen, vOmitos e auséncia de evacuacao e de liberacao dos
gases intestinais. Se isso ocorrer, procure o pronto-atendimento mais préximo para receber os
primeiros cuidados e solicite a equipe de emergéncia que faca contato com nossa equipe.

Outros problemas que também podem surgir sao:

AR NA PLEURA (PNEUMOTORAX) e ATELECTASIA. Isso pode se apresentar clinicamente com
falta de ar (dispneia), dor no térax ou sinais de exacerbacao pulmonar. Outra emergéncia sdo VOMI-
TOS COM SANGUE. Em qualquer desses casos, procure o pronto-atendimento mais proximo para
receber os primeiros cuidados e solicite a equipe de emergéncia que faca contato com a nossa
equipe.

OBS: Apods a recuperacao do pneumotdrax, o paciente nao devera viajar de avidao por cerca de seis
semanas, nem erguer peso ou fazer outros esforcos.

Em resumo:

Se seu(a) filho(a) tiver qualquer intercorréncia mais grave, nao perca tempo tentando fa-
lar com a equipe, nem espere o dia de atendimento no HCB. Procure o pronto-atendimento
mais proximo. Se necessario, o médico plantonista entrara em contato pelo telefone celular da
equipe para discutir o caso, obter mais informacoes e esclarecer eventuais duvidas. Celular da
equipe: (61) 99914-9455.

Leve esse caderno. Ele contém informac¢6es importantes sobre o seu(a) filho(a).
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Parceria com a rede de atencao a saude da SES-DF

E importante que seu(a) filho(a) participe dos programas de Atencdo Basica e de Pediatria da sua
Regional e seja incluido nos Programas de Saude da Familia locais (ou mesmo visite o pediatra geral
da sua confianca). Buscamos a interacdo e a parceria com essas equipes, que sao tao importantes
quanto a atencao especializada que fazemos no HCB. Isso favorece o desenvolvimento normal
das nossas criancas e adolescentes. Propiciamos o suporte especializado para essas equipes e elas
nos dao suporte na atencao basica, de acordo com as necessidades individuais dos pacientes.

Entao, fica a dica: mesmo em acompanhamento no Centro de Referéncia em FC - HCB,
frequente o Posto de Saude: seja atuante no local onde mora. Vocé pode contribuir para a
divulgacao e o conhecimento da FC na sua comunidade!

Os profissionais de saide que precisarem fazer contato para interacdo com a nossa equipe, su-
porte ou esclarecimentos, poderdo utilizar o telefone do HCB: 61-3025-8350, website: hcb.org.br ou
o telefone da equipe: (61) 9 9914-9455.

Onde buscar mais informacodes sobre FC?

Conversando com a equipe FC - HCB;
Conversando com outros pais de pessoas com FC;
Grupo Brasileiro de Estudos de Fibrose Cistica: (www.gbefc.org.br);

Informacgdes sobre as mutacdes genéticas: CFTR1 (www.genet.sickkids.on.ca), CFTR2
(www.cftr2.org).

Agora, veja mais algumas dicas importantes preparadas por nossa equipe
para vocé!

COMO LIMPAR OS NEBULIZADORES?
Enfermeira NUbia Peixoto e equipe:

Lave as maos

Nossas maos, se ndo lavadas adequadamente, sdo um dos principais meios de transporte para os
microrganismos causadores de doencas. Por isso, é muito importante que elas sejam lavadas antes e
depois do manuseio do conjunto de nebulizacao, seja para administrar a medicacao ou para realizar
sua limpeza e desinfeccao.

1° Desconecte a mangueira do compressor e do copo do nebulizador;

2° Se houver condensacao (gotinhas d’dgua) dentro da mangueira, deixe o compressor ligado
por dois minutos, com a mangueira ainda conectada nele. O ar quente deve secar esta umida-
de. Outra alternativa é deixar a mangueira pendurada com as duas extremidades voltadas para
baixo;

3° Limpe as extremidades da mangueira pelo lado de fora com um papel toalha ou pano bem
limpo. Nao lave a mangueira e seu adaptador!

40 Desmonte todas as partes do nebulizador.
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Limpando o nebulizador

Limpeza é a remocdo da sujeira que pode ser vista sem a ajuda do microscopio. Deve ser feita a
cada inalacao.

Para realiza-la, vocé necessitara de uma pia com torneira, agua corrente e sabao neutro.

1° Lave todas as partes (tampa da valvula de inspiracdo, suplemento interno, bocal com valvula
expiratoria e copo do nebulizador) usando sabéo neutro e 4gua da torneira, LOGO APOS o tér-
mino da inalacao.

2° Enxague todas as partes do nebulizador com agua corrente e retire o excesso de dgua com
uma leve chacoalhada.

Desinfetando o nebulizador PRONEB

Desinfeccao é a eliminacao de alguns microrganismos causadores de doenca que sé podem ser vis-
tos com a ajuda de microscédpio. A desinfeccdo pode ser feita uma vez ao dia.

E bem simples e vocé pode fazer em casa: preste bem atencao!

1° Coloque todas as pecas limpas, como indicado anteriormente, dentro de uma panela e com-
plete com dgua de torneira até que todas estejam completamente cobertas; esta panela devera
ser utilizada apenas para esta finalidade, ndo a use para fazer comida!

2° Leve ao fogo e deixe ferver por cinco minutos; ndo ferva a mangueira com o adaptador nem
a mascaral

39 Retire as pecas do nebulizador da panela e aguarde esfriar por dez minutos.

4° Seque todas as pecas do nebulizador; utilize, de preferéncia, papel toalha ou um pano bem
limpo e seco.

5° Monte novamente todas as pecas do nebulizador.

6° Finalmente, guarde todo o material em um recipiente fechado, que deve ser de uso exclusi-
vo para o material de nebulizacao.

IMPORTANTE

*TODO o equipamento de nebulizacao, inclusive o compressor, deve ser de uso EXCLUSIVO do
paciente. Nao compartilhe o equipamento com outras criancas, nem mesmo com irmaos ou outras
pessoas da familia.

* O compressor, por se tratar de um equipamento elétrico, ndo deve ser molhado e precisa ser
protegido de descargas elétricas durante tempestades. Caso contrario, pode sofrer danos irrepara-
veis. Sua limpeza pode ser feita com pano umedecido com agua e sabao ou alcool.

* O filtro do compressor e o kit para nebulizacdo (tampa da valvula de inspiracdo, suplemento in-
terno, bocal com vdélvula expiratéria e copo do nebulizador) deverao ser trocados a cada seis meses.

* Nao utilizar pecas danificadas (com rachaduras, quebrada, rasgadas etc.).

Qualquer davida sobre esses e outros assuntos, estaremos a disposicao!

Assistente social:

A atuacdo do assistente de Servico Social estd pautada em legislacdo que garante aos pacien-
tes 0 acesso aos beneficios que tenham critérios para inclusao. O assistente social contribui, como
profissional integrante de equipe multidisciplinar, para viabilizar a boa adesao ao tratamento, com
resultados positivos para o controle da doenca. Avalia as condicbes sociais e de salide da crianca, a
fim de conhecer a rede de protecdo em que ela esta inserida; identifica lacos afetivos de cuidados e/
ou situacdes que possam interferir no bem-estar fisico, emocional e social da crianca, e busca enten-
der a realidade familiar.
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Fisioterapeutas:

A fisioterapia é muito importante na fibrose cistica e tem os objetivos de:

Promover desobstrucao e higiene brénquica.
Melhorar a ventilacdo pulmonar.

Orientar a terapia inalatoria.

Evitar e/ou melhorar deformidades toracicas.
Prevenir complicagOes respiratorias.
Promover condicionamento fisico.

Ha varias maneiras de se conseguir tudo isso: técnicas para o alongamento e o fortalecimento
dos musculos, exercicios aerébicos e manobras de higiene bronquica. [remos combinar os exercicios
e manobras, juntos, durante o nosso atendimento.

Nutricionistas e Gastropediatra:

Ofereca o leite materno ao seu filho até os dois anos de idade.

A introducao da alimentacdao complementar deverd ser orientada por nutricionista ou mé-
dico. Ela devera ser espessa desde o inicio e oferecida de colher; deve comecar com a con-
sisténcia de papas ou purés de legumes/cereais/frutas. E gradativamente aumentar a consis-
téncia até chegar a alimentacao da familia.

Os alimentos devem ser oferecidos separadamente, para que a crianca aprenda a identificar
as suas cores e sabores. Coloque as porcdes de cada alimento no prato, sem mistura-los.

Fracione a alimentacdo em seis refeicdes ao longo do dia. Evite substituir as grandes refei-
¢bes — como almocgo e jantar — por lanches.

Estabeleca horarios para a alimentacao e nao permita que seu filho “belisque” no intervalo
das refeicdes. Esta orientacao é imprescindivel para aqueles que necessitam do uso regular
das enzimas pancreaticas.

Ofereca a criancga diferentes alimentos ao longo do dia. Uma alimentagao variada é uma ali-
mentacao colorida. Além de evitar a monotonia da dieta, garante a quantidade de nutrientes
que a crianga necessita.

Estimule o consumo didrio de frutas, verduras e legumes.

Evite acucar, café, enlatados, frituras, refrigerantes, balas, salgadinhos e outras guloseimas,
nos primeiros anos de vida.

Utilize alimentos in natura ou minimamente processados como base da alimentacdo. Ofe-
reca uma grande variedade de frutas, legumes e verduras, graos como arroz, milho e feijao,
tubérculos e raizes como batata e mandioca, além de ovos, peixe, carnes, leite e derivados.

A crianca deve beber dgua ao longo do dia, nos intervalos das refeicées, mesmo sem sede,
mantendo a urina clara. Leve sempre uma garrafa de 4gua quando sair de casa.

A crianca e o adolescente com fibrose cistica requerem uma quantidade maior de energia,
proteinas, vitaminas e minerais. Siga corretamente as orienta¢des nutricionais dadas para
garantir que seu filho tenha um ganho de peso adequado por meio de uma dieta hipercalé-
rica e equilibrada.

Uma quantidade extra de sal deverd ser adicionada a alimentacédo e/ou férmula infantil do
paciente com fibrose cistica, conforme orientacdo do nutricionista ou médico.

O peso e a estatura do seu filho deverdo ser registrados a cada visita para que a equipe
acompanhe o crescimento e o desenvolvimento.

A prescricao de um suplemento hipercalérico e hiperproteico podera ser necessdria para
complementar a alimentacao do seu filho, de forma que o paciente garanta um estado nu-

DIRETRIZ INTERPROFISSIONAL | Atencéo a Crianca e ao Adolescente com Fibrose Cistica



tricional adequado.

B Estimule a crianca doente e convalescente a se alimentar, oferecendo sua alimentagao habi-
tual e seus alimentos preferidos. Respeite a sua aceitacao.

B Envolva toda a familia no auxilio das tarefas domésticas referentes a alimentacdo, como
montar a lista de compras, organizar a despensa, escolher o cardapio da semana e também
participar do preparo dos alimentos.

B Cuide da higiene no preparo e manuseio dos alimentos para garantir o armazenamento e a
conservacao adequados.

Psicdloga:

Desde o inicio do tratamento, é importante que vocés se sintam acolhidos e apoiados pela equi-
pe que ird acompanha-los. E, para que a equipe entenda como pode ajudar da melhor forma possi-
vel, é essencial que tanto os pais como a crianca expressem todas as suas duvidas, preocupacgoes e
receios relacionados a fibrose cistica e ao tratamento.

Sabemos que sé é possivel seguir corretamente um tratamento se houver um bom entendi-
mento do que deve ser feito. E, para isso, o paciente e seus cuidadores devem compreender como
o tratamento se da. Cabe a equipe de salde que esta atendendo o bebé ou a crianca explicar como
é o tratamento. Nem sempre, entretanto, a equipe consegue se fazer entender como gostaria e, por
isso, € muito importante lembrar que qualquer duvida em relacao ao tratamento merece esclareci-
mento. O paciente e o cuidador nao devem se sentir constrangidos por estarem com duvidas ou por
acharem que sua pergunta é “boba”. Portanto, se nao tiverem compreendido qualquer aspecto do
tratamento, precisam perguntar.

Qualquer tipo de dificuldade para seguir o tratamento também deve ser comunicada a equipe,
pois o tratamento ndo é completamente rigido. Algumas adaptagdes podem ser feitas para torna-lo
mais facil de ser seguido, tanto no que se refere a crianca como a seus cuidadores. Para o bom anda-
mento do tratamento, é muito importante uma parceria com os profissionais.

Mesmo havendo um cuidador principal, é fundamental que a familia como um todo participe
do tratamento, evitando sobrecarregar, inclusive emocionalmente, apenas um de seus membros. O
estado emocional do cuidador influencia sua capacidade de seguir o tratamento de forma adequa-
da. Caso sinta necessidade, ele pode e deve ter o suporte emocional e psicoldgico da psicéloga da
equipe. Afinal, para que seja possivel cuidar bem de alguém, é imprescindivel estar bem.

Da mesma forma, a psicéloga da equipe poderd oferecer apoio emocional a crianca ou adoles-
cente que estd em tratamento, sempre que necessario. Ela também pode ajudar o paciente a seguir
melhor o tratamento, pensando, junto com ele, em estratégias que facilitem o uso das medicagdes e
a realizacdo da fisioterapia na sua rotina diaria.
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Agora, use esse espaco para anotar suas duvidas:
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ANOTACOES IMPORTANTES

Datas

Observagoes?

Antibioticos utilizados Motivo -
Internacao?
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Data

Germe identificado

Coleta de escarro ou
swab de orofaringe?

Observagoes
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Vocé tem feito os exames anuais com regularidade?
Anote aqui as datas dos exames realizados.

Raio X ou | Ultrassonografia

Tomografia de abdome Audiometria Outros

Data Sangue Urina Fezes

Conte-nos o seu grau de satisfacao em fazer parte desse Programa de Atencao a Crianca e
ao Adolescente com Fibrose Cistica do Hospital da Crianca de Brasilia José de Alencar. A sua
opiniao é muito importante!

Por qué?
P P )
-wr — T,
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HOSPITAL DA *
RIANCAT ~ SUS

DE BRASILIA JOSE ALENCAR

Sistema Unico de Saude (SUS) | Secretaria de Estado de Saude do Distrito Federal (SES/DF)

Hospital da Criancga de Brasilia José Alencar (HCB)
SAIN Lote 4B, Asa Norte - Brasilia/DF - CEP 70.071-900

www.hcb.org.br

3025-8350




