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APRESENTACAO

Carissimo Amigo de Fibra,

Eu sei. Vocé nao queria ler uma cartilha intitulada “Convivendo com a
Fibrose Cistica”, ndo é mesmo? Eu também nio e por isto vou comecar
este material abrindo uma questdo pessoal, para tentar te mostrar que
vocé nao esta sozinho.

Fui diagnosticada com Fibrose Cistica aos 23 anos de idade, depois de
incontaveis idas e vindas ao hospital desde que nasci. Foram muitas
pneumonias, infeccoes respiratorias entre outras complicacdes, até
chegar o dia em que ouvi pela primeira vez a palavra “Fibrose Cistica”. Se
vocé foi diagnosticado tardiamente (ou seja, ndo recebeu o diagndstico
quando crianca ou logo que nasceu, pelo teste do pezinho), vocé talvez
se identifique com a minha histéria, ndo é mesmo!?

Embora ndo nos agrade ter recebido um diagnéstico como esse, te
garanto que é muito melhor té-lo do que ficar sofrendo sem saber o que
se tem. Por isto, queremos te ajudar a entender, por meio desta cartilha
e de todos os nossos materiais, um pouco mais sobre a Fibrose Cistica,
quais cuidados vocé precisa ter, além de trazer outras informacodes
importantes! Sabemos que a experiéncia de crescer e se desenvolver
com Fibrose Cistica é Unica para cada um, assim como a forma de se
adaptar e lidar com a doenca na vida adulta. Nao se apegue ao “rétulo”
do diagnéstico e entenda seu tratamento como parte importante para
a realizacdo de seus sonhos. O tempo de que vocé precisa para se
dedicar diariamente ao tratamento é um investimento no seu futuro
e uma atitude de amor e cuidado por vocé e por todos que te amam!!

Aqui no Unidos pela Vida - Instituto Brasileiro de Atencdo a Fibrose
Cistica, nés acreditamos que a Fibrose Cistica é parte do que somos
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e nao o limite do que podemos ser. Com adesido ao tratamento e
todos os cuidados, poderemos usufruir de dias melhores, na busca pela
realizacdo dos nossos sonhos. Nao esqueca: vocé é de fibra e saber o
que se tem pode mudar tudo!

Cuide-se e conte sempre conosco!
Carinhosamente,

Verdnica Stasiak Bednarczuk de Oliveira

SOBRE A FUNDADORA

Verbnica é Psicéloga, especialista em andlise do comportamento,
membro do Grupo Brasileiro de Estudos em Fibrose Cistica, fundadora
e diretora geral do Unidos pela Vida - Instituto Brasileiro de Atencao
a Fibrose Cistica, que tem como missao fortalecer e desenvolver
0 ecossistema da fibrose cistica por meio de acbes que impactem
na melhora da qualidade de vida dos pacientes, familiares e demais
envolvidos. E mae da Helena, esposa do Vinicius e foi diagnosticada
com FC aos 23 anos.

SOBRE A COLECAOD
== “CONVIVENDO COM A FIBROSE CISTICA”

Acreditamos que a informacdo pode mudar vidas. Para te ajudar a
compreender e conviver da melhor maneira possivel com este novo
cenario, criamos a colecdo “Convivendo com a Fibrose Cistica”, com
cartilhas voltadas para familiares, pessoas com FC, profissionais de
saude e tantas outras pessoas que possam e queiram se beneficiar
deste conteldo. Boa leitura!
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SOBRE 0 UNIDOS PELA VIDA

INSTITUTO BRASILEIRO DE ATENCAO A
FIBROSE CiSTICA

Fundado em 2011, com sede em Curitiba, o Unidos pela Vida - Instituto
Brasileiro de Atencao a Fibrose Cistica tem como missdo fortalecer e
desenvolver o ecossistema da fibrose cistica por meio de acbes que
impactem a melhora da qualidade de vida dos pacientes, familiares e
demais envolvidos.

Para tanto, o Instituto desenvolve nacionalmente projetos ligados
a Comunicacdo, Suporte, Educacdo, Pesquisa, Incentivo a Atividade
Fisica, Desenvolvimento Organizacional, Politicas Publicas, entre
outros.

Em 2018 e 2019, o Instituto foi reconhecido como uma das 100
Melhores ONGs do Brasil e, dentre elas, foi eleito como a Melhor ONG
de Pequeno Porte do Pais pelo Instituto Doar, além de ter sido eleito
como Melhor Pratica do 3° Setor do Parana pelo Instituto GRPCOM!
Conheca mais sobre o trabalho do Instituto e conheca mais sobre a FC
acessando www.unidospelavida.org.br.

ﬂ @unidospelavida @institutounidospelavida o @unidospelavida

@ Instituto Unidos pela Vida o @institutounidospelavidafibrosecistica
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CONHECENDO A FIBROSE CISTICA

Saber o que se tem pode mudar tudo! Pensando nisto, preparamos este
material com informacdes importantes sobre a Fibrose Cistica, além
dos cuidados que vocé deverd manter em sua rotina de tratamento!
Vamos comecar conhecendo os principais conceitos da FC:

01. A FC TAMBEM E CHAMADA DE:

e Mucoviscidose (muco + viscido (espesso) + ose (doenca), ou seja:
Doenca do muco mais espesso, mais viscoso.

e Doenca do Beijo Salgado (pelo suor mais salgado encontrado ao
beijar a pele de quem tem a doenca).

e Antigamente, também era descrita como Fibrose Cistica do Pancreas!

Vocé pode encontrar estes nomes fazendo referéncia a FC em vdarios
materiais.

02. QUE TIPO DE DOENCA A FC E?

e Multissistémica (por afetar diferentes 6rgaos).
e Genética (pela disfuncdo no gene CFTR).
e Hereditaria (por passar dos pais para o filho).

e Autossdmica (por afetar meninos e meninas de maneira igual, e ndo
estar ligado ao cromossomo sexual).

e Recessiva (pois precisa de duas variantes recessivas para ter a doenca,
ou seja, precisa herdar um alelo recessivo do pai e outro da mae).
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03. COMO A FC ACONTECE?

e E causada por mutacdes no gene Cystic Fibrosis Transmembrane
Conductance Regulator (CFTR - em portugués, Condutor
Transmembranar de Fibrose Cistica), gerando alteracées na producio
da proteina CFTR, responsavel pelo transporte celular de cloro e
bicarbonato o que, consequentemente, afeta o transporte do sédio e
da agua.

e Em resumo: esta proteina é responsavel por manter as secrecoes
do organismo fluidificadas. Como, por exemplo, a proteina CFTR
mantém fluidificada a secrecdo do pulmio (popularmente conhecido
como “catarro” ou “muco”) e também os ductos por onde passam as
enzimas pancreaticas a caminho do intestino e o esperma no sistema
reprodutor masculino. Portanto, no caso do pulmao de quem tem FC,
0 que acontece é que o mau funcionamento dessa proteina CFTR faz
o muco pulmonar ficar menos fluido e mais espesso. Isso dificulta a
eliminacdo da secrecdo e de microrganismos inalados que, com o
tempo, causam tosse crénica e infeccao de repeticao.

e Além disso, na pele a disfuncdo na conducao do ion de cloreto e
consequentemente do sddio, leva a maior eliminacao desses ions pelo
suor, gerando assim um suor que pode ser mais salgado que o normal,
e por isso a FC também é conhecida como doenca do beijo salgado, ja
que é possivel sentir o gosto salgado ao se beijar a pele do paciente.

04. 0 QUE ESSA MUTACAO CAUSA?

e Pela disfuncao no funcionamento da proteina CFTR, toda a secrecao
do organismo fica mais espessa e grossa que o normal, dificultando a
eliminacdo e podendo bloquear ductos e outras passagens presentes
€m Nosso organismo.
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e As secrecOoes mais espessas podem afetar multiplos o6rgaos,
principalmente o sistema respiratério e digestério, por ficarem
impactadas, por exemplo, nos pulmaes, etc.

05. 0 QUE SIGNIFICA SER HEREDITARIA?

e Porque é herdada, ou seja, é transmitida dos pais para os filhos. O
pai e a mae carregam o mesmo gene com defeito que, em dose dupla,
causa a doenca nos filhos.

06. 0 QUE E AUTOSSOMICA E RECESSIVA?

e Autossdmica significa que ocorre em um cromossomo que nao é
responsavel pela determinacao do sexo, afetando meninos e meninas
na mesma proporcao, ou seja, os dois tém as mesmas chances de ter
a doenca.

e Recessiva significa que, para desenvolver a doenca, é necessario
receber a copia do gene com a mutacdo de cada um dos pais. Se a
pessoa herdar uma cépia do gene com erro, mas a outra coépia for
normal, ela sera apenas portadora, ndo tendo sintomas ou a doenca.
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07. QUANTAS MUTACOES PARA A FC EXISTEM?

e De acordo com o Banco de Dados de Mutacdes sobre a FC (Cystic
Fibrosis Mutation Database®), existem atualmente 2.088 mutacdes
conhecidas no gene CFTR, que causam a doenca. Ha duas mutacdes
mais notaveis: a mutacdo R117H e a mutacao Delta F508 que é a mais
comum e responsavel por cerca de 70% de todos os casos.

08. QUANTAS PESSOAS (OM FC EXISTEM NO BRASIL?

e No Brasil, a incidéncia é estimada em 1 a cada 7.576 nascidos vivos;
porém podem existir diferencas regionais, com valores mais elevados
nos estados da regido Sul e Sudeste.

e No Brasil, de acordo com Registro Brasileiro de Estudos em Fibrose
Cistica®, ha 5.128 pessoas com FC em tratamento no pais.

e Qutra variacdo refere-se ao grupo étnico. Por ser uma doenca de
origem europeia e caucasiana, ocorre majoritariamente em pessoas
brancas®. No entanto, no Brasil, devido a nossa grande miscigenacio
genética, a FC pode ocorrer em todas as etnias.
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DIAGNOSTICANDO
A FIBROSE CISTICA

01. COMO E POSSIVEL IDENTIFICAR A FQ?

O Teste do Pezinho é a primeira forma de identificar

a Fibrose Cistica. O exame é gratuito e de realizacdo

obrigatdria em todos os recém-nascidos brasileiros; deve

ser feito logo que a crianca nasce, entre o 3° e 7° dia de vida.

A coleta de algumas gotas de sangue do calcanhar do recém-nascido é

realizada e a amostra é enviada para laboratérios que realizam a triagem

para diversas doencas genéticas e metabdlicas. Quando o resultado

for positivo, é preciso fazer um segundo exame, preferencialmente no

primeiro més de vida do bebé. Quando o segundo resultado também

estiver alterado, o diagndstico é confirmado ou excluido pelo Teste

do Suor. Infelizmente, existem casos de testes com resultados falso-

positivo e também falso-negativo. Por isso, é fundamental a realizacdo
do Teste do Suor.

O Teste do Suor é o principal teste para diagnéstico da

Fibrose Cistica. Considerado como padrao ouro, o método

consiste na coleta do suor nos antebracos. Depois disso, é

realizada a dosagem de cloro no material. O exame deve ser

indicado para pessoas que apresentam os sintomas caracteristicos

da doenca, sintomas e histérico familiar de Fibrose Cistica, resultado

positivo no teste de triagem neonatal (Teste do Pezinho) e suspeita de

sintomas atipicos, que sdo aqueles nao tdo comuns. Todo Teste do Suor

deve ser realizado pelo menos duas vezes em cada paciente, com um
intervalo de algumas semanas”.
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Ha também os Exames Genéticos® para identificar quais

& mutacdes os pacientes apresentam. A testagem genética

pode ser feita por varios testes comerciais, entretanto a

maioria dos exames avalia apenas cerca de 30 mutacoes, o que

indica sua sensibilidade limitada, considerando que ha mais de 2 mil
mutacoes ja estudadas para a doenca.

02. E 0 QUE E 0 DIAGNOSTICO TARDIO?

e O diagnéstico tardio é o intervalo de tempo nao ideal entre o

aparecimento dos sintomas, o reconhecimento da doenca e o inicio do
11

tratamento™.

e Existem muitos casos de diagndstico tardio da Fibrose Cistica em
diferentes fases, como na infancia, adolescéncia ou vida adulta.
Infelizmente, ele pode acontecer por conta do desconhecimento
acerca da doenca, ou a variacdo dos sinais e da severidade dos
sintomas entre os pacientes ou até mesmo devido a possibilidade de
confundir os sintomas da Fibrose Cistica com outras doencas, como
asma e bronquite. Todos estes sdo fatores que acabam atrasando o
diagndstico.

03. QUAIS AS REACDES ESPERADAS DIANTE DO
DIAGNGSTICO TARDIO?

e Apesar destas reacoes serem extremamente pessoais e variarem
muito de pessoa para pessoa, alguns podem ter sentimentos de
negacao e raiva apos receberem a noticia, principalmente pela mudanca
de rotina; pode haver medo do desconhecido e angustia com relacao
aquilo que ainda nao viveu, além de outros tantos sentimentos, que
devem ser respeitados.
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e Outras pessoas podem encarar a noticia de maneira positiva, como
um alivio por finalmente saber a resposta para o que se tem e pelo
que viver ao longo dos anos, por exemplo™. E aqui entra a importancia
da superacao e resiliéncia! Como vocé pode se reinventar a partir de
agora?

04. COMO POSSO LIDAR COM ESTA NOVA REALIDADE?

4

CL K< X

<

12

O tempo para compreender e aceitar o diagndstico é especifico
para cada pessoa. Tenha paciéncia consigo mesmo, nao acelere
as coisas, mas nao se acomode. Quanto antes vocé buscar ajuda
especializada e comecar a se cuidar e se tratar, melhor!

Busque aprender sobre a doenca, a maneira como ela pode
influenciar sua vida e sua rotina do dia a dia.

Converse com sua equipe de saude e tire todas as suas duvidas.

Converse com sua familia e amigos sobre o que esta sentindo e
vivendo; eles podem te apoiar mais do que imagina!

Expresse seus sentimentos. Guarda-los para si ndo é saudavel.

Receber o diagndstico é a oportunidade de receber o tratamento
correto e melhorar a qualidade de vida®. Por isso, a ades3o ao
tratamento é um passo fundamental para ter mais satde.

Nunca se esqueca do nosso lema: “a Fibrose Cistica é parte do
gue somos, ndo o limite do que podemos ser”. Entao, viva sua vida
feliz, fazendo seu tratamento e buscando realizar seus sonhos!
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COMO A FIBROSE CISTICA PODE SE
APRESENTAR NO ORGANISMO?

Cada paciente pode apresentar sintomas de formas diferentes. Isso
pode variar de acordo com o tempo do diagndstico, mutacao genética,
tratamento, qualidade da adesdo ao tratamento e outros fatores.
Apresentamos abaixo sintomas que pessoas com FC podem ter,
reforcando que cada caso é um caso e somente a sua equipe médica
podera prescrever suas medicacdes e condutas terapéuticas.

Os sintomas apresentados por uma pessoa podem nao ser os mesmos
sinais relatados por outra! Além disso, a gravidade de cada um deles
também pode variar. Ou seja: ndo significa que vocé terad tudo o que
estd listado abaixo. Ha pessoas com FC que tem poucos ou quase
nenhum sintoma, outros podem apresentar mais sintomas no sistema
respiratorio, etc.

01. QUAIS 0S PRINCIPAIS SINTOMAS DA FQ?

e {leo meconial (quando as primeiras fezes do bebé, logo ao

1%

nascer, nao sdo expelidas, podendo demandar cirurgia).
e Diarreia ou fezes volumosas, gordurosas e com odor forte.
e Dificuldade para ganhar peso e estatura.

e Doenca no figado e / ou pancreas.

ey

e Tosse cronica (que também pode se apresentar “carregada’,

com catarro).

D
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@ e Infeccoes pulmonares de repeticdo, pneumonias.

& e Podlipos nasais.
@@ e Suor mais salgado que o normal.

e Extremidade dos dedos dilatadas / mais arredondadas
(baqueteamento digital).

® e Azoospermia (auséncia de espermatozoéides).

00 02. SISTEMA RESPIRATORIO

e Inspire. Respire. Inspire. Respire. E tio natural respirar, ndo é mesmo?
Quantas pessoas ndo dao valor a este simples movimento automéatico
do nosso organismo. Quem tem FC valoriza, e muito, este processo! E
é por isso que todos os dias as pessoas com FC precisam cuidar de seus
pulmdes e trabalhar pelo seu condicionamento fisico e respiratério,
evitando ao maximo o acumulo de secrecoes e infeccoes respiratérias!

e O muco (catarro) produzido nos pulmdes de quem tem FC é mais
espesso e pegajoso, o que pode dificultar a sua eliminacdo. Por isso,
é fundamental que vocé faca corretamente as inalacoes, fisioterapia
respiratoria e atividade fisica, conforme prescrito, para manter sempre
o pulmao limpo e forte!

e Alguns germes e bactérias podem afetar o sistema respiratério,
como Staphylococcus aureus, Pseudomonas aeruginosa e o Complexo
Burkolderia cepacia®. Por isso, realizar o tratamento adequadamente é
fundamental, além de manter todos os cuidados de contaminacio e
contato que vocé vera a seguir.
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i 03. SISTEMA DIGESTORIO

e Todas as pessoas precisam ingerir diariamente uma quantidade
suficiente de vitaminas, minerais. Infelizmente, algumas pessoas com
FC podem apresentar dificuldades neste processo e, por isso, precisam
ingerir algumas capsulas de enzima antes das refeicbes para auxiliar a
absorcao, além de precisarem adotar uma dieta hipercaldrica!

e O muco (catarro) produzido nos pulmbes de quem tem FC é mais
espesso e pegajoso, o que pode dificultar a sua eliminacdo. Por isso,
é fundamental que vocé faca corretamente as inalacdes, fisioterapia
respiratoria e atividade fisica, conforme prescrito, para manter sempre
o pulmao limpo e forte!

e O 6rgdo mais comumente afetado do sistema digestério (digestivo?)
€ o pancreas, onde sio produzidas as enzimas. Quando as secrecoes
dos ductos pancreaticos sdo mais espessas que o normal, elas podem
ficar impactadas impedindo a passagem das enzimas para o intestino
e assim deixam de realizar a digestdo dos alimentos (carboidratos,
gorduras, proteinas) e o corpo pode, entdo, ndo absorver os nutrientes
e vitaminas necessarios para o seu funcionamento?®**.

@ 04.iLEO MECONIAL

e Em alguns casos, o ileo meconial é o primeiro sintoma da FC. Quando
o mecodnio (as primeiras fezes do bebé) é mais espesso que o normal,
pode entupir uma parte do intestino chamada ileo e o recém-nascido
pode ter dificuldades para elimina-lo naturalmente em suas primeiras
horas ou dias de vida. Nestes casos, a remocdo ocorre por lavagem
intestinal ou cirurgia®. Quando isto acontece, deve-se prestar atencio
ao resultado do Teste do Pezinho e Teste do Suor.
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<2 05. REFLUXO0 GASTROESOFAGICO

e Algumas pessoas com FC podem apresentar refluxo gastroesofagico
(RGE), que é a passagem involuntaria de alimentos do estémago para
o esofago e que pode ser classificado como doenca (DRGE) quando
associado a vomitos, esofagite, dor abdominal e/ou retroesternal®®. Em
criancas, pode provocar a diminuicdo de ingestdo de alimentos e do
ganho de peso, choro persistente e alguns sintomas respiratérios™”.

Cr 06. DOENCA DO FIGADO

e Em algumas pessoas com FC, as secrecdes mais espessas do figado
podem entupir os dutos (tubos) que conduzem as secrecbes biliares
do figado, causando alteracdes como a cirrose hepatica e pedras na
vesicula (litiase biliar). Os sintomas sdo mais frequentes em adultos,
mas podem ser percebidos em criancas a partir dos 10 anos de idade™.

% 07.DIABETES RELACIONADA A FIBROSE CiSTICA

e Entre 15% e 26% das pessoas com FC podem desenvolver a Diabetes
relacionada a Fibrose Cistica (DRFC), principalmente a partir dos 10
anos de idade. A partir dessa faixa etaria, é recomendado que se faca
exames de investigacdo anualmente? Os principais sintomas incluem
perda de peso, aumento de sede e vontade de urinar. O tratamento
pode ser realizado com dieta adequada, orientada por nutricionista,
uso de insulina e realizacdo de exercicios fisicos™.

°° 08. SISTEMA REPRODUTOR

e Em algumas mulheres com FC, a passagem dos espermatozoides
pode ser dificultada pelo muco espesso acumulado na regido do colo
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do utero e da vagina. Além disso, também podem ocorrer alteracdes
na ovulacdo. Entretanto, tais ocorréncias sdo pouco intensas e é
absolutamente possivel que as mulheres engravidem e tenham filhos
214 Contudo, vocé precisa conversar com seu médico e comecar um
planejamento, tal qual é indicado a todas as mulheres! Leia mais sobre
este assunto no topico “Gravidez”.

e Nos homens com FC, o canal que transporta os espermatozoides
pode ser entupido ou inexistente desde o nascimento. Infelizmente,
ainda ndo existem correcbes possiveis para essa alteracdo e, por
isso, alguns homens com essa condicdo sdo inférteis'®. Contudo,
hd homens com FC que conseguiram ter filhos naturalmente e
outros realizaram este sonho por meio de Fertilizacdo In Vitro (FIV).
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COMO E FEITO 0
TRATAMENTO PARA A F(?

01. EXISTE TRATAMENTO PARA F(?

o Sim! E ¢ infinitamente melhor do que era anos atras. O tratamento
é diario e tem como principais objetivos manter o paciente estavel,
livre de infeccdes respiratdrias, com bom condicionamento fisico e
com peso adequado. Ele pode variar de paciente para paciente, mas,
basicamente, é composto de fisioterapia respiratéria, atividade fisica,
inalacao, ingestdao de medicamentos, polivitaminicos, enzimas, dieta
hipercalérica. O tratamento deverd ser prescrito e orientado pela
equipe multidisciplinar que o acompanha e vocé precisa entendé-lo
como parte importante da sua rotina e da sua vida, realizando-o de
maneira independente e autébnoma!

e As opcobes disponiveis, quando iniciadas cedo e realizadas da
maneira correta, podem reduzir o impacto da doenca e dos sintomas,
melhorando a qualidade de vida de quem tem FC!

02. A FC TEM CURA?

e Ainda ndo, infelizmente. Mas, além do tratamento ja disponivel e
que pode contribuir para a melhora e estabilizacdo do quadro clinico,
ha vérias medicacbes sendo testadas mundialmente, além de algumas
que ja estdo em uso, chamadas de “moduladoras”. Estas medicacoes
atuam diretamente no “defeito base”, “corrigindo” a funcao da proteina
e podendo tornar a manifestacdo da doenca mais branda. O futuro é

promissor!
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03. 0 QUE E ADESAO AO TRATAMENTO?

e Entende-se por adesdo o ato do paciente de realizar o que foi
prescrito pelo médico, do modo como foi orientado. No caso de quem
tem FC, é, em resumo, tomar a medicacdo no hordério indicado, fazer
a inalacdo todos os dias conforme prescrito, fazer a fisioterapia como
indicado, a atividade fisica, alimentar-se corretamente, manter boa
saude psicolégica.

e A eficicia do tratamento depende da adesao! No final das contas, de
nada adiantatantas pesquisas de ponta e medicamentos revolucionarios
se o paciente ndo fizer uso correto do tratamento, ndo é mesmo? E
a adesao também soé é possivel quando hd o comprometimento e
colaboracdo ativos entre o paciente, o cuidador e a equipe médica.

e Quando a pessoa com FC ndo adere corretamente ao tratamento,
pode precisar de mais internamentos hospitalares, pode apresentar
declinio na funcdo pulmonar, entre outras complicacdes. Por isso, é
muito importante que a pessoa com FC e seus familiares dediquem-se
a realizacao do tratamento, seguindo todas as orientacdes dos médicos
para melhorar seu prognéstico e ter uma boa qualidade de vida, de
acordo com a sua condicio clinica®.

e Enxergue a adesdo ao tratamento como investimento de tempo na
sua vida e ndo como perda de tempo. Ao invés de pensar em quanto
A {

tempo vocé “gasta” se tratando, veja-o como tempo investido em vocé,
na sua saude, no seu futuro.
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PRINCIPAIS
TRATAMENTOS PARA F(C

Abaixo, listaremos as principais condutas de tratamento para a FC,
lembrando que nem todas as pessoas com FC realizam todo este
tratamento. Cada caso é um caso!

01. EQUIPE MULTIDISCIPLINAR

e Por tratar-se de uma doenca multissistémica, como ja vimos, as
pessoas com FC precisardo ser acompanhadas por uma equipe
multidisciplinar, que visa um cuidado dindmico, integral e efetivo de
seus pacientes e que seja composta de:

&

[+

g

II@m@@Hb;

[+
S

€ =R

Médico (pediatra, pneumologista, gastroenterologista,
cardiologista, otorrinolaringologista, geneticista);

Enfermeiro;
Fisioterapeuta;
Nutricionista;
Psicologo;
Assistente social;
Farmacéutico;
Educador fisico;

. . . ) 14
Dentista e outros especialistas necessarios .
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02. SUPORTE E ACOMPANHAMENTO PSICOLOGICO

e Conviver com FC pode trazer sensacdoes e sentimentos Unicos
para cada pessoa. Alguns sentem mais medo, outros enfrentam com
naturalidade. Porém, é muito importante que todos, quando possivel,
recebam acompanhamento psicolégico que pode fornecer acolhimento
e suporte aos pacientes e familiares, propiciando-lhes um espaco
de didlogo, expressdo de sentimentos, entendimento da realidade
e aprendizagem de estratégias de enfrentamento benéficas, visando
minimizar possiveis dificuldades e sofrimentos diante da doenca,
proporcionando adaptacdo a condicdo e melhora na qualidade de
vida’.

e As intervencbes psicolégicas podem e devem ser realizadas
em diferentes momentos, desde a comunicacdo do diagndstico e
internacao hospitalar até procedimentos mais complexos, quando sdo
comuns sentimentos de ansiedade que podem ser minimizados™.

03. SUPORTE NUTRICIONAL

e Como é bom comer, ndao é mesmo!? A nutricdo, além de ser
importante para o crescimento e desenvolvimento do corpo, também
reduz os indices de desnutricdo, estabiliza o quadro pulmonar, melhora
o estado clinico geral e ajuda no combate a infeccbes, proporcionando
melhor qualidade de vida. Por isso, é super importante que vocé tenha
um acompanhamento nutricional adequado!®

e Algumas pessoas com FC podem apresentar ma absorcao e por isso
pode ser necessaria uma alimentacdo rica em calorias, gorduras e
proteinas. Caso seja necessario, o nutricionista também pode indicar a
utilizacdo de suplementos nutricionais e éleos™.
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04. SUPLEMENTACAO VITAMINICA, MINERAL E SAL

e Quando a pessoa com FC apresenta dificuldades de absorcdo de
gorduras, a absorcao das vitaminas A, D, E e K também pode ser afetada
durante a digestao dos alimentos e pode nido ocorrer de maneira
adequada. Assim, a utilizacao diaria de suplementos vitaminicos pode

ser necessaria para evitar deficiéncias desses nutrientes no organismo?
17

e Devido a perda de sédio e cloro pelo suor, a suplementacio de sal
também pode ser indicada, evitando a desidratacio, a perda de peso e
a falta de apetite. O sal pode ser ingerido puro, com agua, adicionado
as mamadeiras ou demais refeicoes, conforme orientacido médica e
nutricional. Nos dias de muito calor, a quantidade ingerida deve ser
ainda maior.™*

05. REPOSICAD DAS ENZIMAS DIGESTIVAS

e As pessoas que apresentam insuficiéncia pancreatica ou pancreatite
de repeticdo podem precisar da Terapia de Reposicao Enzimatica, ou
seja, ingerir capsulas com enzimas para facilitar a digestao e absorcao
dos nutrientes dos alimentos. A dose utilizada pode variar de acordo
com a idade, a dieta e o quanto a FC afeta o pancreas, por isso, deve
ser definida por um médico e um nutricionista®

e Assim como para todos os outros medicamentos, € muito importante
seguir as orientacoes de dosagem prescrita. Uma dosagem menor
nao tem o efeito necessario e ndo permite o ganho de peso, podendo
causar desnutricdo. J4 o uso maior e em excesso pode causar lesdes e
problemas intestinais™.
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/\ Fique atento! /\

« As enzimas devem ser ingeridas pela boca, de preferéncia com a
capsula fechada, no inicio das refeicoes.

e Se vocé tomar as enzimas depois das refeicdes, elas ndo poderado
agir nos alimentos.

e Sempre leve algumas enzimas com vocé para possiveis refeicoes e
lanches fora de casa. Nao deixe de ingeri-las!

e As enzimas precisam ser armazenadas em temperaturas entre 15°C
e 30°C, pois se elas ficarem em um lugar muito quente ou muito frio,
perderao sua funcao.

« Verifique sempre o prazo de validade das enzimas e nunca tome
medicacdo com a data de validade vencida.

e Sempre use a dose indicada pelo médico ou nutricionista!

06. AGENTES MUCOATIVOS / MUCOLITICOS

e Os agentes mucoativos sdo responsaveis por deixarem o muco do
pulmio mais fino, facilitando a eliminacdo principalmente pela tosse.
O principal modelo utilizado é o Pulmozyne® (Alfadornase)®. A grande
maioria das pessoas com FC administram esta medicacdo por uma
inalacdo didria, seguida de fisioterapia respiratoria.

07. FISIOTERAPIA RESPIRATORIA

o A fisioterapia respiratoéria é de extrema importancia para o tratamento
da FC e deve fazer parte da rotina didria dos pacientes, conforme Ihes
seja orientado! Via de regra, € um conjunto de exercicios e técnicas
especificas que auxiliam a eliminar o muco (catarro) dos pulmdes
e que contribuem para a melhora do funcionamento dos pulmoes e

D
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da ventilacdo respiratéria, prevenindo infeccoes e aperfeicoando o
condicionamento fisico™.

e O ideal é que vocé consiga realizar as manobras em casa, visitando
o fisioterapeuta regularmente para ajustes e avaliacdes. Quanto mais
autonomia vocé tiver, mais facil sera inserir as atividades do tratamento
em sua rotina e melhor serd sua adesdo ao tratamento!

Os principais exercicios da fisioterapia respiratéria sao:
1. Drenagem autogénica;

2. Ciclo ativo de respiracao;

3. Técnica de expiracao forcada;

4. Flutter,;

5. Compressoes toracicas de alta frequéncia;

6. Ventilacao percussiva intrapulmonar;

7. Mascara com pressdo expiratoria positiva (EPAP);

8. Técnicas com dispositivos oscilatorios orais.

/N Fique atento! /\

As técnicas devem ser orientadas por um fisioterapeuta que auxiliara
na escolha dos dispositivos e determinara a frequéncia e duracdo do
tratamento, que devem ser individualizados para cada paciente.

08. ANTIBIOTICOS

e Em alguns momentos do seu tratamento, pode ser que vocé precise
usar antibiéticos, que sdo os medicamentos utilizados para tratar

R
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infeccoes causadas por bactérias que se alojam no muco dos pulmoes
das pessoas com FC. Eles podem ser administrados por via oral (boca),
intravenosa (veia) ou inalados por nebulizacdo® A tipologia, duracdo
e dosagem geralmente serd definida de acordo com o resultado da
cultura realizada.

e Antibiéticos, assim como outras medicacoes, devem ser utilizados
corretamente, seguindo com cuidado as prescricbes de horario e
dosagem. O tratamento nao deve ser interrompido quando vocé
sentir que “melhorou”: vocé deve segui-lo até o final, evitando que seu
organismo desenvolva resisténcia a esta medicacao.

09. ANTI-INFLAMATORIOS

e Os anti-inflamatdrios poderao ser utilizados para reduzir o processo
de inflamacbes das vias aéreas, diminuindo a lesdo pulmonar, por
exemplo. Esteroides inalados e ibuprofeno sdo os agentes mais
utilizados?

10. BRONCODILATADORES

e Os broncodilatadores podem fazer parte do tratamento da FC. Eles
poderao ser administrados porinalacido antes da fisioterapia respiratéria
para dilatar as pequenas vias aéreas e facilitar a eliminacédo (clearance)
do muco. Os agentes mais frequentemente usados sdo os agonistas
beta 2-adrenérgicos de curta duracdo®'.

e A maioria dos pacientes apresenta melhora funcional com a sua
utilizacdo. Porém, é importante que antes do uso ocorra um teste
terapéutico para avaliar o uso e impedir efeitos danosos®.
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11. ATIVIDADE FiSICA

e Para as pessoas com FC, a realizacdo de exercicios fisicos é muito
importante e deve ser estimulada em todas as faixas etarias. Escolha
uma atividade que vocé gosta e faca-a com prazer!

e Os principais beneficios esperados com a pratica da atividade fisica
sdo o aumento da capacidade pulmonar, forca, resisténcia e energia;
a limpeza das vias respiratdrias, prevenindo infeccdes respiratérias; o
ganho de densidade e prevencio da perda de massa dssea®*.

« E aconselhavel que a rotina de exercicios inclua atividades anaerébicas
de 20-30 minutos, por trés vezes na semana. Entretanto cada plano
deve ser adaptado para as condicoes e tolerancia do paciente, sendo
sempre orientados pelo médico, fisioterapeuta ou educador fisico®*.

12. TRANSPLANTE

e Em alguns casos, o transplante de pulmao pode ser considerado
uma opcao terapéutica para pacientes com doencas pulmonares em
estado mais avancado. O procedimento tem o potencial de expandir
a sobrevida e significativamente melhorar a qualidade de vida dos
pacientes selecionados®.
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QUESTOES DA VIDA
ADULTA COM FIBROSE CISTICA

& 01. METODOS CONTRACEPTIVOS

e Assim como para todas as pessoas, os métodos contraceptivos sdo
importantes para evitar gravidez ndo planejada e também a transmissdo
de doencas sexualmente transmissiveis. Por isso, converse com sua
equipe de saude para escolher o método contraceptivo mais adequado
para vocé e seu(sua) parceiro(a).

& 02. GRAVIDEZ

e Ser mae é o sonho de muitas mulheres! Para as que tém FC, este
sonho deve ser mantido, no caso de condicdo clinica favoravel. Vocé
deve conversar com sua equipe médica e sua familia sobre este desejo e
tracar um plano para realiza-lo. Esse é um importante passo para a vida
de todas as pessoas! Porisso, todas as varidveis devem ser consideradas,
tanto para a gestacdo quanto para apés o nascimento. Quem € sua rede
de apoio? Como vocé conseguird ajustar seus horarios de tratamento
com a nova rotina da maternidade? Para ajudar nessa decisao, devem
ser envolvidos os parceiros, familiares e, especialmente, a equipe de
salde que acompanha o caso. E caso vocé ndo possa engravidar por
algum motivo de saude, ha outras maneiras de viabilizar este sonho,
como por exemplo a adocao.

22 03. COMPREENSAO DA DOENCA

e Por ser uma doenca complexa, € comum que o entendimento do
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seu significado e de suas repercussdes ocorra apenas na vida adulta,
conforme a pessoa ganha independéncia para tomar decisdes e lidar
sozinha com o tratamento. Entendé-la e aceita-la pode ser um excelente
caminho para conviver bem com a rotina de tratamento!

& 04.REVELACAO

e \Vocénaoéobrigadoafalarsobre suavidapessoalaninguém.Isso éuma
decisdo Unica! Sabe-se que a dificuldade de revelacdo do diagnéstico
para parceiros, amigos e conhecidos pode ser uma constante durante a
vida. Por um lado, existe o medo de sentir-se diferente e ser excluido,
por outro, pode ser um alivio ndo ter que esconder e ganhar apoio
nessa jornada que, certamente, ficara mais facil com estas pessoas por
perto. Que tal compartilhar estas situacdes com aqueles que poderao
te ajudar a enfrenta-la de uma maneira mais leve?

% 05. RELACIONAMENTOS

e Como é bom encontrar alguém para dividir nossavida e nossos sonhos,
nio é!? E importante que vocé tenha a liberdade de compartilhar com
seu parceiro(a) o que acontece com vocé. Ele podera te ajudar com o
tratamento, com os cuidados, com as angustias, além de ser a pessoa
com quem vocé vai querer compartilhar todas as alegrias e conquistas!
Ter alguém ao lado que te aceite, te respeite e te ame pelo que vocé é,
pode ser um excelente remédio!

w% 06. TRABALHO E EDUCACAD

e A sua saude deve vir sempre em primeiro lugar. Se vocé estuda e
/ ou trabalha, devera organizar sua rotina para que consiga fazer seu
tratamento diariamente, além de realizar suas atividades académicas,
profissionais, de lazer, etc. Cuide-se para seguir realizando sonhos por
muito tempo!

R
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@ 07.DICAS

e Utilize a tecnologia a seu favor! Coloque lembretes didrios em
seu celular, tablet ou computador para ndo se esquecer de tomar os
medicamentos ou realizar as outros procedimentos do seu tratamento.

e Converse sobre suas insegurancas com a sua equipe multiprofissional;
duvidas nao fazem bem para a salde!

e Revelar o diagndstico é uma escolha individual e ndo existem regras.
Considerar os prés e contras nesse momento pode ser uma boa dica,
além de lembrar que ter com quem dividir pode ser um alivio para o
seu coracao.

e A experiéncia de crescer e desenvolver-se com FC é Unica para cada
um, assim como a forma de adaptar-se a doenca e lidar com ela na vida
adulta®. Apesar dos novos desafios desta etapa, com muita dedicac3o,
apoio e vontade é possivel realizar seus sonhos e desejos e viver com
qualidade, aderindo ao tratamento.

&% TENHO FC E ME TORNE!I MAE / PAI

Ha uma maxima no universo da maternidade / paternidade que
dizz Nao hd como explicar a alegria deste momento, muito menos
a exaustao que ele pode te trazer. Ter filho é uma alegria infinita! A
espera pela chegada, o planejamento, os cuidados com a gestacao...
tudo é maravilhoso. Porém, médicos da equipe de FC sempre reforcam
a importancia dos cuidados apés a chegada do bebé.

E muito comum as mulheres, em especial, deixarem de se cuidar
adequadamente apds o parto, pois novas responsabilidades surgirdo: A
amamentacdo, a exaustiva rotina com um recém-nascido, as noites mal
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dormidas. Mas, vocé lembra o que é dito dentro do avido? Em caso de
emergéncia, vocé precisa primeiro colocar a mascara em vocé, depois
no outro. E isto ndo é egoismo, é amor préprio. Para podermos cuidar
de um bebé, precisamos estar bem. Precisamos de energia e de saude!
Por isso, quando seu filho chegar ao mundo, ndo deixe de se cuidar
para que possa cuidar dele por muitos e muitos anos!

£> TRABALHE COM SUA EQUIPE DE F(

Sua equipe de FC é uma excelente fonte de ajuda para quando vocé
precisar de suporte, orientacoes e dicas. Eles podem auxiliar antes,
durante e depois do parto, de forma que vocé continue cuidando da
sua saude e também aproveite sua familia!

ORGANIZE SEU TEMPO

O primeiro passo é planejar! Utilize uma agenda de papel ou um
aplicativo do celular para estabelecer horarios e definir suas prioridades;
equilibre seu tratamento com a atencdo que deve dar a sua familia.
Vocé deve continuar sendo vocé e cuidando de vocé!

(5 PECA RJUDA!

E importante reconhecer que vocé nio pode (e nio deve) fazer tudo
sozinho. Nao tenha medo de pedir ajuda a outras pessoas! Pedir ajuda
ndo é um sinal de fraqueza: é um sinal de inteligéncia emocional!

7= (CONVERSE SOBRE A FC COM SEU FILHO(R)

E importante conversar sobre a FC com seu (sua) filho(a). A cada estagio
do desenvolvimento deles, o nivel de compreensao sera diferente,
por isso, a informacdo que vocé passa deve mudar conforme eles
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crescem. Ele provavelmente fard perguntas, entdo esteja preparado
para respondé-las e ndo esconda o que esti acontecendo com vocé!
Ele podera se tornar seu maior aliado no tratamento ao entender que
isso é importante para vocé!

® NOVIDADES SOBRE 0 FUTURO DA
FIBROSE CISTICA

> BOAS PREVISOES!

Ninguém consegue prever o futuro, mas é possivel encontrar na
literatura informacao de que, nos ultimos anos, importantes avancos
ocorreram em pesquisas que estao resultando em novos medicamentos
e tratamentos®! J4 estio em uso os medicamentos chamados de
moduladores da proteina CFTR que, apesar de ndo significarem a cura
da doenca, desencadeam uma significativa melhora na qualidade de
vida, por agirem diretamente na causa “raiz” da doenca.

& EXPECTATIVA DE VIDA

A expectativa de vida aumentou muito com os avancos no tratamento.
Antigamente, com a escassez de tratamento, a evolucao clinica era
mais complexa. Hoje, hd muitos adultos com FC que ja tém com filhos
ou estio na terceira idade!®

(O EIMPORTANTE SABER!

Essas estatisticas sdo médias e ndo podem ser aplicadas a todos os
casos de maneira generalizada. A FC é uma doenca complexa e, como
ja falamos bastante, os sintomas podem variar para cada individuo.
Diferentes fatores como idade do diagnéstico e adesdo ao tratamento,
podem influenciar a satde individual e o curso da doenca®.
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OUVINDO QUEM JA

CONVIVE COM A FIBROSE CISTICA

“Converse com amigos, familiares e profissionais sobre como a sua
rotina estd mudando. A conversa ajuda vocé mesmo a entender
todas essas mudancas. Escrever um didrio com suas emocoes
também pode ser um instrumento de apoio; e, principalmente,
ndo foque apenas nos casos mais graves, foque em todas as
inimeras noticias positivas e tenha sempre esperanca! Estamos em
uma era em que a ciéncia evolui cada vez mais rdpido, acredite!”

por Miriam Figueira, 32 anos.
Diagnosticada com FC aos 13 anos de idade.

“O tratamento, apesar de ser cansativo e desgastante em alguns
momentos, deve ser encarado como parte fundamental da sua
rotina. Ele é um investimento de tempo no seu futuro, e vocé deve
encard-lo como meio para viver. Ou seja: a gente precisa se tratar
para viver, e ndo viver para se tratar. Tenha sonhos, busque realizd-
los, faca o que vocé gosta, ame, seja feliz! E, acima de tudo, cuide-se!”

por Veronica Stasiak Bednarczuk de Oliveira, 33 anos.
Diagnosticada com FC aos 23 anos de idade.
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ONDE ENCONTRAR
AJUDA NO BRASIL

ASSOCIACOES

Via de regra, hd uma associacdo de assisténcia 8 FC em cada estado.
O papel delas é orientar e apoiar os familiares e pacientes daquela
regido, oferecendo condicbes para o tratamento adequado, por
meio de atividades como a oferta de informacdes e esclarecimentos,
dispensacdo de medicamentos (ou orientacdo de como retira-
los nas farmacias especiais do estado), doacbes/empréstimos
de equipamentos, assisténcia social, ambulatério de Fisioterapia
Respiratdria e Inaloterapia, apoio juridico e muitas outras. Vocé pode
encontrar a Associacao mais proxima em:

unidospelavida.org.br/encontre-ajuda/associacoes

CENTROS DE REFERENCIA

Geralmente vinculados a hospitais publicos e universitarios, oferecem
atendimento aos pacientes com FC por meio de profissionais
especializados. Alguns contam com equipe multiprofissional, com
servicos de pneumologia, gastroenterologia, nutricdo, endocrinologia,
fisioterapia, enfermagem, psicologia e assisténcia social. Vocé pode
encontrar o Centro de Referéncia mais préoximo em:

unidospelavida.org.br/encontre-ajuda/centros-de-tratamento
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GRUPO BRASILEIRO DE ESTUDOS EM FIBROSE CISTICA

-
GRUPO
BRASILEIRC DE

ESTUDOS DE
FIBROSE CISTICA

Sociedade médica do tema no Brasil, responsavel
por realizar o levantamento epidemioldgico da
doenca no pais, por meio do Registro Brasileiro de
FC; organiza o Congresso Brasileiro de FC - maior
evento cientifico do tema; além de outras acoes
de pesquisa, desenvolvimento e educacio. Acesse:
www.portalgbefc.org.br.

UNIDOS PELA VIDA
INSTITUTO BRASILEIRO DE ATENCAO A FIBROSE CISTICA

4
Upipos petA Vipa

INSTITUTO BRASILEIRO DE ATENGAO
A FIBROSE CiSTICA

Organizacao da sociedade civil, sem fins lucrativos,
fundada em 2011 com sede em Curitiba, no
Parana. Visa fortalecer o ecossistema da FC no
pais, contribuindo para a busca de diagndéstico
precoce e tratamento adequado, através da
realizacdo de projetos ligados a comunicacao, ao
suporte, educacio, pesquisa, incentivo a atividade
fisica, desenvolvimento organizacional, politicas
publicas e advocacy.

MAIS INFORMACOES

Essa cartilha apresenta uma visdo geral sobre a Fibrose Cistica e
entendemos que algumas pessoas podem querer saber mais sobre o
tema. Em nosso site unidospelavida.org.br vocé pode encontrar as
outras cartilhas produzidas, além de depoimentos de outras pessoas
e familiares, receitas hipercaléricas, artigos de colunas cientificas e
muito mais. Vocé também pode entrar em contato conosco e pedir
mais informacdes no e-mail contato@unidospelavida.org.br ou pelo
namero: 41 99636-9493.

34
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