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FIBROSE
CISTICA

“A inclusdo da Triagem Neonatal para Fibrose Cistica no Programa Nacional
de Triagem Neonatal é uma iniciativa do Ministério da Saidde pela
Portaria 176 de 31 de marco de 2005”,

CONCEITO
0 que é Fibrose Cistica?

A Fibrose Cistica (FC), também conhecida como Mucoviscidose ou Doenc¢a do beijo
salgado, é uma doenca hereditaria que acomete varios orgdos do corpo, principalmente
0 pancreas e os pulmdes. Os pacientes com Fibrose Cistica tém dois genes alterados,
que herdaram um do pai e outro da mde. A doenca ainda néo tem cura, mas o
diagndstico e o tratamento precoces melhoram a qualidade de vida dos pacientes.
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ETIOLOGIA

O gene da doenca (CFTR) produz uma alteracdo da fun¢éo da proteina que regula
o transporte de cloro nas células epiteliais. Como consequéncia, as secrecbes sGo
mais viscosas, obstruindo os canais das glandulas exdcrinas no pancreas, pulmées,
intestino, figado e testiculos. Além disso, as gldndulas sudoriparas ndo absorvem
normalmente o sodio e o cloro, produzindo um suor muito salgado.

MANIFESTACOES CLINICAS

Quais sdo os sinais e sintomas da crian¢a com Fibrose Cistica?

« [leo meconial;  Dispneia(dificuldade para respirar);
 Diarréia créonico; * Pneumonias de repeticédo;

» Tosse cronica; » Sinusite crénico;

« Desnutricdo; * Baqueteamento digital;

 Suor salgado;  Cirrose hepdtica;

 Desidratacdo frequente; * Prolapso retal.

» Esteatorréia (fezes gordurosas);

DIAGNOSTICO

Triagem neonatal:
« Dosagem da tripsina imunorreativa (TIR) no sangue do recém-nascido.

Resultado alterado:
» 1%amostra > 70 ng/ml. Solicitar 2 amostra.

* Resultado de 2° amostra alterado e/ou coleta com mais de 45 dias de vida:

Solicitar o Teste do Suor.

Teste do suor (padréo ouro):
« Confirmacgéo da doenca: Resultado = 60 mEq/I.
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TRATAMENTO

Dieta hipercaldrica, hiperlipidica e hiperprotéica;

Reposicéo de enzimas;

Suplementacéo vitaminas lipossoluveis (ADEK);
Antibioticoterapia precoce, nos casos de infec¢éo pulmonar;
Terapia mucolitica

Fisioterapia respiratoria.

PRINCIPAIS ORIENTACOES DA ENFERMAGEM

Informar e monitorar as consultas de retorno ao Centro de Referéncio;

Verificar a adesé@o do paciente ao tratamento (enzimas, suplementos, vitaminas,
antibidticos);

Incentivar a realiza¢@o da fisioterapia respiratoria diaria em casa e, se possivel,
também em clinica especializada;

Agilizar os pedidos dos medicamentos e suplementos na respectiva SRS/SES;
Acompanhar o calenddrio das vacinas de rotina e das vacinas especiais no CRIE;
Orientar sobre o uso e a higienizacdo dos nebulizadores e sprays;

Reforcar a necessidade de portar sempre a carteira de identificacéo do paciente.
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COMO A FIBROSE CiSTICA ACONTECE?

MULHER E HOMEM PORTADORES DO GEN DA FIBROSE CISTICA

56
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Possibilidade de o casal ter filhos com fibrose cistica:

® 25%de que a crianca ndo tenha a doenca e nem seja portadora do gen;

@® 50% de que a criancga seja portadora do gen;

@® 25% de chance de que a crian¢a tenha Fibrose Cistica.

CROMOSSOMO 7

CFTR GENE
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PARA MAIS INFORMACOES:

0800-722-6500 - Call Center NUPAD.

Ligue gratuitamente de um telefone fixo. A linha esta
disponivel para profissionais da saide, nos dias uteis, de
8h as 17h.

(31) 3409-8900 - SCT NUPAD.

Chamada direta para o Setor de Controle do Tratamento -
Nupad. Linha disponivel nos dias (teis, de 8h as 17h.
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e-malL: Sct@nupad.medicina.ufmg.br

I

SITE NUPAD: www.nupad.medicina.ufmg.br
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