FIBROSE
QUISTICA (FQ)

Guia para Pais e Familia




INTRODUGAO O QUE E A FQ?

Este folheto foi concebido de modo a proporcionar uma melhor compre- AFQ é umadoencaque em média atinge 1 em cada 2 500 recém-nascidos.
ensao da FQ, quer aos doentes em si, quer aos familiares mais préximos, Por outras palavras, por cada 10 000 partos 4 criancas podem ter FQ.
essencialmente aos Pais. A FQ é uma doenca hereditaria que atinge igualmente os dois sexos. Sen-

do uma doenca hereditaria nao é adquirida durante a vida.
Ele faz parte de uma iniciativa da Associacao Europeia de FQ e foi am-

plamente distribuido. Baseia-se num manual da OMS e da Associacao A FQ so6 se apresenta em crian- Mae Cal
Internacional de FQ (Mucoviscidose) (ICF(M]A). cas que tenham o gene da FQ, portadora portador
Se ele lhe suscitar algumas duvidas transmitido por ambos os pais.
contacte o seu médico. As criancas que s6 tenham um
gene alterado, ou do pai ou da
No final terd os contactos da Associacao mae, sao portadores de FQ, mas
Nacional de Fibrose Quistica, que lhe sao saudaveis e nao tém a doen-
podera dar o apoio necessario. ca. As familias deverao contac-
tar o seu médico para efectua-
rem os exames adequados, para
saberem se sao portadores. Fitho Fitho Fitho Fitho
saudavel  portador portador  com FQ

Ha& uma grande variabilidade de sintomatologia e gravidade da FQ. Esta
pode atingir diferentes drgaos, mas afecta principalmente os pulmoes,
intestino, figado, pele e pancreas. Contudo, o desenvolvimento psicolé-
gico e intelectual nao é afectado.

AVISO AOS FAMILIARES

Os familiares de doentes com FQ devem consultar o médico de familia
para se informarem da possibilidade de serem portadores da doenca.




O QUE ACONTECE NOS PULMOES? QUANDO SUSPEITAR DE FQ?

O muco produzido nos pulmoes do doente de Normalmente os primeiros sintomas aparecem logo na infancia.
FQ é muito mais espesso que numa pessoa
normal, pelo que ha maior tendéncia a obs- Deve suspeitar-se quando:

trucao das vias respiratorias, principalmen-
te as de menor calibre, sendo esta a causa
para a facilitacao do aparecimento de infec-
coes respiratodrias. Por esta razao é impor-
tante a cinesioterapia respiratéria a fim de
manter as vias aéreas desobstruidas.

m Tosse frequente com expectoracao espessa

m Infeccoes respiratorias de repeticao

BRONQUIOS m Atraso de crescimento

m Perda de peso mesmo com apetite conservado

m Queixas digestivas (diversas] frequentes. Fezes fétidas (mal cheirosas)
m Oclusao intestinal no recém-nascido

TRAQUEIA

- ALVEOLOS

Outra caracteristica € o suor muito salgado que os pais podem notar ao

beijar a crianca. Na FQ existe maior quantidade de sal (cloreto de sédio).
APARELHO DIGESTIVO Este facto é utilizado como “teste” diagnéstico da FQ.

Este excesso de perda de sal pelo suor pode ser causa de desidratacao

A , o L sobretudo durante o Verao.
0 pancreas produz enzimas indispensaveis

a digestao/ absorcdo dos alimentos. Como ESTOMAGO

0s canais pancreaticos podem estar obstru- 2
idos em grau variavel, os enzimas nao che- COMO SE TRANSMITE A FQ.

gam a ter contacto com os alimentos pelo

~ ~ . . . VESICULA
que estes nao sao digeridos e absorvidos.  giLar
Nas fezes aparecem alimentos por digerir, Y__\‘ As caracteristicas da espécie humana sao transmitidas de pais para
em especial gorduras. /.' filhos. No caso de se herdarem genes de pais portadores de FQ ha a
Por esta razao ha queixas digestivas — dores o’ s possibilidade da crianca vir a ter a doenca — transmissao “autosémica
abdominais, diarreia ou oclusao intestinal. % recessiva” —, mas podem nascer de igual modo criancas normais. Hoje
/’ \PANCREAS ja ha testes para se fazer o diagndstico de pais portadores e inclusive

DUODENO durante os primeiros meses de gravidez.



TER UM FILHO COM FQ TERAPEUTICA DA FQ

Ter um filho com FQ nao é razao para os pais e familia se sentirem A FQ é uma doenca cronica que acompanhara a crianca — o doente —
culpados. toda a vida. O tratamento adequado tem como objectivo controlar os sin-
Qualquer pessoa pode ter genes de doencas, mas estas podem ou nao tomas e minorar os efeitos da doenca, para que a vida seja o mais normal
transmitir-se. possivel.

A aceitacao do diagndstico € muito importante, para mais cedo aprender
a lidar com a situacao e iniciar o tratamento adequado.

ESQUEMA DE TRATAMENTO:

QUANDO SE DESCOBRIU A FQ? Cinesioterapia respiratoria

Consiste numa série de exercicios com a finalidade de facilitar a elimina-
cao das secrecoes — expectoracao. E importante pelo menos um exerci-

A FQ s6 comecou a ser “falada” nos anos 30 e desde entdo para ca tem cio ao levantar e outro no fim do dia.
havido progressos consideraveis no tratamento — antibidticos mais efi-
cazes para controlar as infeccoes respiratdrias, substitutos dos enzimas, A duracao e frequéncia dos exercicios dependem da orientacao dada pelo
possibilidade de transplantacao de érgaos, etc., etc. médico. A colaboracao da familia é imprescindivel neste tratamento.
E importante que a cinesioterapia
Dada a variabilidade dos sintomas e da sua gravidade, por vezes a FQ nao respiratdria faca parte da rotina di-
é facil de diagnosticar. Pais e Pediatras devem “trabalhar” em conjunto aria. Os exercicios nao devem ser
trocando todas as informacoes possiveis. parados, por aparente sensacao

de cansaco ou recusa do doente.
Uma vez feito o diagndstico, o apoio psicoldgico aos pais, e concerteza a
crianca, deve iniciar-se desde esse momento. A confirmacao do diagnos-
tico, a isso aconselha.

Por vezes os pais tém relutancia em aceitar uma realidade desagradavel,
e, tentam de forma inconsciente e errdnea protelar o que nao deve ser
adiado — o inicio do tratamento.



Terapéutica Inalatodria

Os medicamentos para serem inspirados e atingir as vias aéreas mais
periféricas (bréonquios, bronquiolos), estdo na forma de aerossois ou seja
de finissimas goticulas dispersas num gaz geralmente ar ou na forma de
po seco.

Para uma inalacao correcta deve:

m Inspirar pela boca a uma frequéncia tole-
ravel, com pequena pausa no fim da inspi-
racdo (2-3 segundos] e expirar profunda-
mente

m Realizar ocasionalmente uma inspiracao
lenta e profunda (mais ou menos de 10 em
10 inspiracoes)

m Descansar se necessario, desligando sem-
pre 0 COmMpressor.

Tosse

A tosse & um mecanismo de eliminacao das secrecoes e como tal nao
deve ser contrariada, bem ao contrario, deve ser estimulada.

A crianca deve sentir-se a vontade e nao envergonhada, por tossir. Assim
o ambiente onde esta integrada, familia, escola, etc., deve procurar en-
carar esta situacao com naturalidade a fim de que o doente nao se sinta
diminuido.

Exercicio Fisico e Desporto - nomeadamente: futebol, natacdo/ciclismo/
surf/ remo

A situacao clinica pode contra indicar a pra- r ' 5 ‘ A

tica de exercicio fisico/desporto. Estas acti-
vidades tém que ndo so ser escolhidas, mas )
também vigiadas e orientadas de perto pelo d v :

médico W Wy
1 . ‘ I
S =
Antibioticos
Os antibiodticos sao uma arma fundamental na terapéutica da FQ. Por ve-
zes tém que ser administradas por periodos prolongados.

Deve respeitar-se escrupulosamente a orientacao médica. Se a apre-
sentacao for sob forma de cépsulas/comprimidos, tem que se ensinar a
crianca a toma-los obrigatoriamente, sem que tal constitua um drama.

Vacinas

Deve seguir-se rigorosamente a orientacao médica para um esquema de
vacinacao em relacao a outras doencas e anualmente para a gripe.

Enzimas digestivos

Tal como ja foi referido o doente com FQ tem deficiente producao de enzi-
mas digestivos, essencialmente pancreaticos, e, mesmo que os produza
estes podem nao chegar facilmente ao contacto com os alimentos. Os
enzimas devem ser tomados no inicio e até ao meio das refeicoes.

Assim tem que se incentivar a crianca a toma-los regularmente. Na esco-
la as criancas podem precisar do apoio dos responsaveis/professores.



Alimentacao QUEM DEVE SABER DA DOENCA?

Nao ha nenhum regime alimentar especifico. Deve ter-se em mente que

havendo problemas de absorcao dos alimentos deve ingerir-se um maior - _ ) )
nimero de refeicdes ao longo do dia, correspondendo ao que pode consi- Famlllareg, amigos, professores devem saber da doenca do seu filho, pois
derar-se um reforco calérico. 0 seu apoio pode ser benefico. : o

Deve ingerir-se uma larga quantidade de liquidos e sal, (pela perda de O grau de extensao dessa informacao deve ser avaliado individualmente.

“sal” exagerada pelo suor] em especial no Ver&o. Evitar doces entre as

refeicoes ou mesmo bebidas adocicadas, porque podem tirar o apetite -

para alimentos mais nutritivos. ADOLESCENCIA/IDADE ADULTA

APOIO FAMILIAR Nestas idades deve adquirir-se progressivamente uma certa independén-
cia e simultaneamente uma maior nocao de responsabilidade. O apoio

familiar e de amigos continua a ser fundamental.

A situacao de doenca de um dos membros da familia, altera sempre o

funcionamento familiar, o que exige adaptacdes imediatas para a manu- _ _ o
tencao do seu equilibrio. Nota: Se alguns destes simples conselhos lhe deixar duvidas procure o

0 impacto de qualquer situacdo de doenca tem que ser avaliado nio s6 apoio do seu médico, assistente social ou a Associacao Nacional de Fibro-

em termos fisicos e funcionais mas também sociais e emocionais. seu Quistica — ANFQ.
Se entender que a evolucao do seu filho nao esta a ser satisfatoria leve-o
ao médico. Pode precisar de ser hospitalizado para a realizacao do trata-
mento adequado.

Os pais podem precisar de apoio psicoldgico, entre outras razoes, para
nao contrariar a hospitalizacao do seu filho quando esta se torna impres-
cindivel.

Ha apoio dos servicos médicos e sociais para o tratamento do seu filho.
Nao alegue falta de condicoes econdmicas! Procure ultrapassar este as-
pecto com as ajudas existentes.
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CONTACTOS

Associacao Nacional de Fibrose Quistica
Rua Bernarda Ferreira de Lacerda n.° 1 - r/c esq.

1700-059 Lisboa

Tel. 217993837/8

Fax. 217993839

Telm. 969524568 -969527118
Email: geral@anfq.pt

Site: www.anfq.pt




