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I - APRESENTACAO

Titulo: FIBROSE CISTICA.

Organizagao Responsavel
Escola do Legislativo da Camara Municipal de Monte Mor - ELEMMOR
Rua Rage Maluf, n® 61, Monte Mor

A Escola do Legislativo de Monte Mor — ELEMMOR, no
intuito de levar o conhecimento aos servidores e cidadaos, bem como,
participar de forma efetiva na busca de politicas publicas para resguardar os
direitos de todos os cidadaos apresenta seu material para a live sobre “Fibrose
Cistica”.

II — INTRODUCAO

Fibrose Cistica (FC), também conhecida como Doenca do
Beijo Salgado ou Mucoviscidose, € uma doenca genética cronica que afeta
principalmente os pulmdes, pancreas e o sistema digestivo. Atinge cerca de 70
mil pessoas em todo mundo, e é a doenca genética grave mais comum da
infancia. Esta doenca apresenta um indice de mortalidade elevado, porém, nos
ultimos anos, o prognostico tem melhorado muito, mostrando indices de 75%
de sobrevida até o final da adolescéncia e de 50% até a terceira década de
vida.

III - FIBROSE CISTICA

A Fibrose Cistica (FC) ou Mucoviscidose, como também é
conhecida, € uma das doencas hereditarias consideradas graves determinada
por um padrdo de heranca autossOmico recessivo e afeta especialmente os
pulmdes e o pancreas, num processo obstrutivo causado pelo aumento da
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viscosidade do muco. Nos pulmodes, esse aumento na viscosidade bloqueia as
vias aéreas propiciando a proliferacdo bacteriana (especialmente pseudomonas
e estafilococos), o que leva a infeccdo cronica, a lesdo pulmonar e ao dbito por
disfuncao respiratéria. No pancreas, quando os ductos estdo obstruidos pela
secrecao espessa, ha uma perda de enzimas digestivas, levando a ma nutrigao.

Muitas criancas com Fibrose Cistica nao apresentam
nenhum sinal ou sintoma da doenga ao nascimento. Isto pode perdurar por
semanas, meses ou mesmo anos. Cerca de 5% a 10% dos pacientes afetados
nascem com obstrucdo intestinal por meconio, a qual pode ser visualizada ja na
avaliacdo ultrassonografica. A sindrome ileo meconial envolve distensdo
abdominal, impossibilidade de evacuacao e vomitos. Eventualmente, mesmo os
adultos podem apresentar um quadro semelhante a este. Dentre os demais
sintomas podem estar incluidos: esteatorreia, dificuldade de ganho de peso,
problemas respiratdrios, perda de sal pelo suor, dor abdominal recorrente,
ictericia prolongada, edema hipoproteinémico, pancreatite recorrente, cirrose
biliar, acrodermatite enteropatica e retardo no desenvolvimento somatico.

O curso clinico da doenca se caracteriza por periodos de
remissao e periodos de exacerbacao, com aumento da frequéncia e gravidade
das exacerbagdes com o passar do tempo.

Diante de uma doenga com um progndstico tdo grave e
cuja sintomatologia manifesta-se geralmente em torno dos primeiros anos de
vida, os programas de triagem neonatal sdo de importancia fundamental para o
seu acompanhamento adequado. O diagndstico presuntivo é estabelecido com
a analise dos niveis da tripsina imunorreativa (IRT). O teste deve ser realizado
em amostras colhidas em até 30 dias de vida do RN. O exame confirmatdrio
dos casos suspeitos é a dosagem de cloretos no suor “Teste de Suor”.

A quantidade anormal de sal nas secrecOes corporais,
especialmente no pulmdo e no pancreas, leva a uma perda pelo suor, fato que
é caracteristico da doenca em bebés e criancas maiores. Quando a andlise do
teor de cloro no suor mostrar niveis alterados e quadro clinico compativel,
pode-se estabelecer o diagnodstico de Fibrose Cistica.

Fonte: https://www.saude.gov.br/acoes-e-programas/programa-nacional-da-triagem-
neonatal/fibrose-cistica-fc
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VI - CAUSAS

A fibrose cistica é causada por um gene defeituoso que faz
com que o corpo produza um liquido anormalmente denso e pegajoso,
conhecido popularmente como muco, que se acumula nas passagens
respiratdrias dos pulmdes e também no pancreas. Esse amontoado de muco
resulta em infeccbes pulmonares que podem colocar a vida do paciente em
risco, e podem levar a problemas digestivos graves também. A doenca ainda
pode afetar as glandulas sudoriparas e o sistema reprodutivo masculino.

A maioria das criancas com fibrose cistica é diagnosticada
até os dois anos de idade. Um nimero menor, no entanto, sé é diagnosticado
com 18 anos ou mais. Esses pacientes geralmente tém uma forma mais branda
da doenga.

V - FATORES DE RISCO
Historico familiar € o principal fator de risco para fibrose
cistica, ja que a doenca é hereditaria. Ela também é mais comum em pessoas
caucasianas, principalmente descendentes de europeus.

VI - SINTOMAS DE FIBROSE CISTICA

Os sinais e sintomas de fibrose cistica variam de acordo
com a idade do paciente. Em recém-nascidos, é possivel observar:

. Entupimento do intestino;

. Dificuldade para ganhar peso;

. Tosse com secrecao;

. Desidratagao sem motivo aparente;
. Perda de peso;

. Desnutricao progressiva;

. Tosse crénica com muita secrecao;
. Sinusite cronica;

. Formacdao de pdlipos nasais;

. Doenca hepatica (cirrose biliar);

. Diabetes;

. InfeccOes respiratorias;

. Infertilidade.


https://www.minhavida.com.br/saude/temas/desidratacao
https://www.minhavida.com.br/saude/temas/sinusite
https://www.minhavida.com.br/saude/temas/diabetes
https://www.minhavida.com.br/temas/infec%C3%A7%C3%B5es-respirat%C3%B3rias
https://www.minhavida.com.br/saude/temas/infertilidade
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VII - ESPECIALISTAS

Especialistas que podem diagnosticar fibrose cistica s3o:

. Clinico geral

. Genética médica
. Gastroenterologia
. Pneumologia

Estar preparado para a consulta pode facilitar o diagndstico
e otimizar o tempo. Dessa forma, vocé ja pode chegar a consulta com algumas
informagoes:

. Uma lista com todos os sintomas e ha quanto tempo eles apareceram;

. Histdrico médico, incluindo outras condicdes que o paciente tenha e
medicamentos ou suplementos que ele tome com regularidade;

. Se possivel, peca para uma pessoa te acompanhar.

VIII - DIAGNOSTICO

O médico podera pedir a realizacdo de alguns exames
especificos, dependendo da idade do paciente:

. Teste do suor;

. Teste do pezinho, feito rotineiramente nas maternidades para identificar
trés doencas congénitas;

. Teste genético, que identifica apenas os tipos mais frequentes da

doenca, mas que, mesmo assim, costuma ajudar a diagnosticar a grande
maioria dos casos de fibrose cistica;

. Raio-X ou tomografia computadorizada do térax;

. Teste de gordura nas fezes;

. Teste de funcionamento dos pulmoes;

. Medicdo da fungao pancreatica;

. Teste de estimulacao da secretina;

. Tripsina e quimotripsina nas fezes;

. Série do trato gastrointestinal superior (GI) e do intestino delgado.

Quanto mais cedo se descobrir a fibrose cistica, melhor a
qualidade de vida e mais tempo o paciente vivera — ja que ndo ha cura para a
doenga.
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IX - TRATAMENTO

O tratamento do paciente com Fibrose Cistica consiste em
acompanhamento médico regular. O principal objetivo do tratamento é
melhorar a qualidade de vida do paciente. Em criancas pequenas, o foco é na
nutricdo adequada, e, além do esquema vacinal habitual, as criancas devem
receber também imunizacao anti-pneumocdcica e anti-hemdfilos.

Em geral, o tratamento para problemas pulmonares inclui:

. Antibidticos para prevenir e tratar de infeccoes nos pulmoes;

. Medicamentos inalados para ajudar a abrir as vias respiratorias;

. Terapia de substituicao de enzima para afinar o muco e facilitar a
expectoragao;

. Alta concentracao de solugdes salinas;

. O transplante de pulmdo é uma opgao em alguns casos, principalmente

quando o caso € muito avangado.

Tratamento de problemas intestinais e nutricionais podem
incluir:

. Dieta especial rica em proteinas e calorias para criancas maiores e
adultos;

. Enzimas pancreaticas para ajudar a absorver gorduras e proteina;

. Suplementos vitaminicos, especialmente vitaminas A, D, E e K.

X - CONVIVENDO/ PROGNOSTICO

Cuidados caseiros podem ajudar a acelerar a recuperagao e
podem incluir:

. Evitar o fumo, a poeira, sujeira, fumaca, produtos quimicos domésticos
etc;

. Limpar ou retirar muco ou secrecoes das vias respiratorias. Isso deve ser
feito de uma a quatro vezes por dia;

. Beber muito liquido;

. Fazer exercicios duas ou trés vezes por semana. Natacao, corrida e

ciclismo sao boas opcoes.
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XI - COMPLICACOES POSSIVEIS

A complicagao mais comum da fibrose cistica € a infeccao
respiratéria crénica, mas, se nao for corretamente tratada, a doenca pode
evoluir para outros problemas também, como:

. Problemas intestinais, como calculos biliares, obstrucado intestinal e
prolapso retal;

. Expectoracao de sangue;

. Insuficiéncia respiratdria cronica;

. Diabetes;

. Infertilidade;

. Doenca hepatica ou insuficiéncia hepatica, pancreatite, cirrose biliar;
. Desnutricao;

. Pdlipos nasais e sinusite;

. Osteoporose;

. Artrite;

. Pneumonia recorrente;

. Pneumotorax;

. Insuficiéncia cardiaca no lado direito.

XII — FIBROSE CISTICA TEM CURA?

A fibrose cistica ndo tem cura e o tratamento ajuda a
retardar a progressao da doenca. Com os tratamentos atuais, no entanto, os
pacientes possuem expectativa de vida mais longa do que ha alguns anos. O
problema é que, com o passar dos anos, a doenca pulmonar piora e a pessoa
pode ficar incapacitada.

XIII - PREVENGCAO

N3o existe nenhuma maneira de prevenir a fibrose cistica. A
triagem das pessoas com histérico familiar da doenca pode detectar o gene da
fibrose cistica em 60 a 90% dos casos, dependendo muito do teste usado para
esse fim.

FONTE: https://www.minhavida.com.br/saude/temas/fibrose-cistica


https://www.minhavida.com.br/saude/temas/osteoporose
https://www.minhavida.com.br/saude/temas/artrite
https://www.minhavida.com.br/saude/temas/insuficiencia-cardiaca
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Referéncias:

http://bvsms.saude.gov.br/dicas-em-saude/2675-fibrose-cistica
https://www.saude.gov.br/acoes-e-programas/programa-nacional-da-triagem-
neonatal/fibrose-cistica-fc

Triagem Neonatal Bioldgica — Manual Técnico (2016)

Protocolos Clinicos e Diretrizes Terapéuticas (PCDT)

Portaria SAS/MS n° 224, de 10 de maio de 2010

Cartilha Unidos pela Vida

Instituto Brasileiro de Atencao a Fibrose Cistica
https://www.minhavida.com.br/saude/temas/fibrose-cistica

Juliana Bertucci Tasso
Diretora

Silvia Correia Lima Evangelista
Coordenadora

Marcio Ramos
Secretario
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http://bvsms.saude.gov.br/dicas-em-saude/2675-fibrose-cistica
http://bvsms.saude.gov.br/bvs/publicacoes/triagem_neonatal_biologica_manual_tecnico.pdf
http://portalarquivos.saude.gov.br/images/pdf/2014/abril/02/pcdt-fibrose-cistica-manif-pulm-retificado-livro-2010.pdf
http://bvsms.saude.gov.br/bvs/saudelegis/sas/2010/prt0224_10_05_2010.html

