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FIBROSE CISTICA

e Este resumo de Guidelines inclui apenas as
recomendacdes essenciais. O texto sublinhado
refere-se a diretriz completa, disponivel em
www.nice.org.uk/ng78, que inclui um conjunto
de recomendacdes completo para:

—transicao para servicos de saude para adultos

—complicacdes da fibrose cistica

—infec¢des pulmonares

—intervengdes nutricionais e insuficiéncia
pancreatica exdcrina

—doenca hepatica

—diabetes relacionada com fibrose cistica

—densidade mineral 6ssea

—avaliagdo psicologica

Fibrose cistica: diagnéstico e tratamento

National Institute for Health and Care Excellence

Diagndstico da fibrose cistica

e Tenha em conta que a fibrose cistica pode ser
diagnosticada através de:

—resultados positivos nas analises de pessoas
sem sintomas, por exemplo, rastreamento em
criancas (analise de tripsina imunorreativa em
gota de sangue), seguidos de testes de suor e
genéticos para confirmagéo ou

—manifestacdes clinicas, apoiadas pelos
resultados dos testes da suor e genéticos para
confirmacéo ou

—apenas manifestacdes clinicas, em casos
raros de pessoas com sintomas e que tém
resultados normais nos testes de suor e
genéticos

Avalie os casos de fibrose cistica e, quando

clinicamente adequado, realize um teste de

suor (em criangas € jovens entre 12 e 17 anos)

ou um teste genético para diagnosticar fibrose

cistica (em adultos) em pessoas com algum dos

seguintes indicadores:

—histérico familiar

—atresia intestinal congénita

—ileo meconial

—sintomas e sinais que sugiram sindrome de
obstrucéo intestinal distal

—atraso no crescimento (em criancas e jovens)

—subnutricao

—doenca pulmonar recorrente e crénica, como:
oinfeccdes recorrentes do trato respiratério
inferior
o evidéncias clinicas ou radioldgicas de
doenca pulmonar persistente (principalmente
bronquiectasia) através de mudancas
persistentes nas radiografias ao térax
otosse produtiva ou com expectoracao cronica
—sinusite cronica
—azoospermia obstrutiva (em jovens e adultos)
—pancreatite aguda ou crénica
—ma absorgéo
—prolapso retal (em criancas)
—sindrome de pseudo-Bartter

¢ Indigue um centro especializado em fibrose

cistica a pessoas com suspeita de fibrose

Cistica, caso:

—tenham resultados positivos ou inconclusivos
no teste de suor

—a avaliacao desses pacientes sugira fibrose
cistica, mas 0s seus resultados estejam
normais

—0 teste genético revele uma ou mais mutacdes
de fibrose cistica

Informacdes e apoio

* Ofereca as pessoas recém-diagnosticadas
com fibrose cistica e aos seus familiares ou
cuidadores (conforme aplicavel) a oportunidade
de conversar sobre suas preocupacoes

¢ Os profissionais de saude especialistas em fibrose
cistica devem fornecer informagdes e apoio

e Oferega as pessoas com fibrose cistica suspeita
ou diagnosticada e aos seus familiares ou
cuidadores (conforme aplicavel) informacdes
relevantes e compreensiveis, e a oportunidade
de falar sobre varios topicos como:

—0 seu diagnostico

—0 acompanhamento do seu estado de salde

—escolhas de tratamento para o seu estado de
saude
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FIBROSE CISTICA

—complicacdes ou comorbidades possiveis ou
existentes
—implicagcdes para uma vida independente

e Apresente as pessoas com fibrose cistica € aos
seus familiares ou cuidadores (conforme aplicavel)
informacdes sobre 0s varios cuidados de saude

¢ Forneca informagdes as pessoas com fibrose

Cistica e seus familiares ou cuidadores

adequadamente e de modo personalizado.

Evite o jargao e utilize formas de conversacao

preferiveis por essas pessoas; por exemplo:

—conversas presenciais

—copias da correspondéncia

—informacéao escrita (como folhetos informativos)

—meios de comunicacao digital e recursos
confiaveis da Internet que se encontrem
disponiveis

¢ Quando adequado, fornega as pessoas com

fibrose cistica e seus familiares ou cuidadores

a oportunidade de falar com profissionais

especialistas e relevantes sobre:

—recursos e apoio disponiveis, como apoio local
e servicos de advocacia

—prevencéo dos riscos de infeccdes cruzadas

—implicagdes do estado de saude na escola e
educacao

—planejamento da carreira

—transicao para cuidados de saude para adultos

—viagens ao estrangeiro

—fertilidade e contracepcao

—gravidez e parentalidade

—transplante de 6rgaos

—cuidados ao fim da vida

e Forneca as pessoas com fibrose cistica
informacdes sobre como terem contato com
outros doentes sem o risco de contrairem
infeccdes cruzadas (consulte evitar
infeccdes cruzadas), por exemplo indicando-
lhes grupos de apoio online

Para mais informagdes sobre comunicacao,
indicacdes de informacdes e compartilhamento
de tomadas de decisdo no servico de saude
nacional inglés para adultos, consulte a diretriz
NICE sobre a experiéncia do paciente nos
servicos de saude nacionais ingleses

e Tenha em conta que as pessoas com fibrose
cistica e os familiares ou cuidadores precisam

de apoio emocional e algumas pessoas podem

precisar do apoio de um psicologo (consulte

avaliacdo psicoldgica), particularmente:

—no diagndstico

—por vezes, em momentos de transicao (por
exemplo, no inicio ou mudanca de escola,
mudanca do sistema educativo para o
mercado de trabalho ou inicio de uma vida
independente, pela primeira vez)

—em relacao a fertilidade, incluindo planejamento
familiar, gravidez ou infertilidade

—para lidar com complicagdes resultantes da
fibrose cistica

—na espera ou na realizacao de um transplante
de 6rgaos

—na aproximacao do fim da vida

Prestacao dos servigcos de saude
Configuracao dos servicos de saude

¢ Os cuidados de saude a pessoas com fibrose
cistica devem ser prestados por uma equipe
multidisciplinar especialista em fibrose cistica
em um centro especializado em fibrose cistica
(consulte equipe multidisciplinar)

Os centros especializados em fibrose cistica

devem:

—planejar os cuidados de saude ao paciente
(incluindo cuidados durante a internacéo e
em ambulatoério), tendo em conta o risco
de infeccbes cruzadas (consulte evitar_
infeccdes cruzadas)

—manter registos locais e nacionais dos
pacientes com informacdes sobre seu estado
de saude, tratamentos e resultados clinicos

—examinar a pratica e os resultados clinicos

Quando se utiliza um modelo de cuidados de
saude compartilhados* para criangas e jovens,
este deve incluir:

—encontros formais entre a equipe pediatrica
local, o centro de cuidados de saude
compartilhados e a equipe multidisciplinar no
centro especializado em fibrose cistica

—envolvimento direto de membros da equipe
multidisciplinar especialistas em fibrose cistica

—uma avaliagdo anual e, pelo menos, outra
andlise anual pela equipe multidisciplinar
especialista em fibrose cistica, além de analises
pela equipe pediatrica local

Guidelines.co.uk
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¢ Se disponivel e quando clinicamente adequado,
0s cuidados de saude de proximidade’ para
adultos com fibrose cistica podem ser prestados
pela equipe multidisciplinar especialista em
fibrose cistica em um hospital local

¢ O centro especializado em fibrose cistica deve
ter um ponto de contato sempre disponivel (dia
ou noite) para pedidos urgentes de pessoas
com fibrose cistica e dos seus familiares ou
cuidadores (conforme aplicavel)

e Considere a telemedicina* ou visitas domiciliares
para monitoramentos de rotina quando for mais
adequado do que as consultas em ambulatério
e se o0 doente com fibrose cistica tiver essa
preferéncia

e Faca planos (incluindo fornecimento de
equipamento e apoio especializado) para
pessoas em terapia intravenosa com antibiéticos
em casa, quando adequado

Equipe multidisciplinar

e A equipe multidisciplinar especialista em fibrose
cistica deve ser constituida por, pelo menos,
um (dependendo do tamanho da instituicao)
dos seguintes profissionais, que devem ter uma
especializacao relacionada com a doenca:
—pediatras ou médicos especialistas
—enfermeiros especialistas
—psicoterapeutas especialistas
—nutricionistas especialistas
—farmacéuticos especialistas
—psicologos clinicos especialistas

A equipe multidisciplinar especialista em fibrose
cistica deve ser liderada por um pediatra ou
meédico especialista

A equipe multidisciplinar especialista em fibrose
cistica deve incluir ou ter acesso a assistentes
sociais

Os assistentes sociais devem prestar

aconselhamento e apoio a pessoas com fibrose

cistica e seus familiares ou cuidadores (conforme

aplicavel), por exemplo, sobre:

—ajuda com adaptacao a tratamentos a longo
prazo (como a toma regular de medicamentos)

—educacgao

—emprego

—subsidios do governo
—assisténcia temporaria

¢ Os enfermeiros especialistas (que trabalham

com o0s pediatras ou médicos especialistas)

devem coordenar os cuidados de salde e

facilitar a comunicacao entre os outros membros

da equipe de fibrose cistica e atuar como

representantes das pessoas com fibrose cistica

e dos seus familiares ou cuidadores (conforme

aplicavel). As funcdes clinicas essenciais podem

incluir:

—proporcionar apoio durante e depois do
diagndstico e no inicio do tratamento

—triagem

—avaliacao clinica avancada

—coordenacao dos servicos de tratamento
intravenoso com antibiéticos em casa,
incluindo o acesso intravenoso

¢ Os psicoterapeutas especialistas devem
avaliar e aconselhar as pessoas com fibrose
cistica na consulta, no internamento, durante
exacerbacdes da doenca pulmonar’ e na sua
andlise anual. A avaliagdo e o aconselhamento
podem abordar assuntos como desobstrucao
das vias respiratérias, utilizacéo de
nebulizadores, doencas musculoesqueléticas,
exercicio, atividade fisica e incontinéncia urinaria

¢ Os nutricionistas especialistas devem avaliar e
aconselhar as pessoas com fibrose cistica sobre
todos 0s aspectos de nutricdo em consultas em
ambulatdrio, durante a internacdo e na sua analise
anual (consulte intervencdes nutricionais)

e Os farmacéuticos especialistas devem
aconselhar as pessoas com fibrose cistica
sobre a otimizacao da medicacao nas consultas
em ambulatério, durante a internacao, na
alta hospitalar e na analise anual. Devem
aconselhar os profissionais de salde sobre
todos os aspetos da utilizacao e prescricao
de medicamentos e apoiar os médicos de
clinica geral, farmacéuticos da comunidade e
prestadores de servicos de salude a domicilio
de modo a garantir que as pessoas com fibrose
cistica tenham acesso aos medicamentos
necessarios, sem interrupcao

¢ Os psicologos clinicos especialistas devem
avaliar e aconselhar as pessoas com fibrose
cistica e seus familiares ou cuidadores (conforme
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aplicavel) nas consultas em ambulatério ou
em outras consultas (se necessario), durante a
internagao e nas suas analises anuais (consulte

avaliacéo psicolégica)

¢ A equipe multidisciplinar especialista em fibrose
cistica deve incluir ou ter acesso a especialistas
relevantes e competentes em fibrose cistica nas
seguintes areas:
—microbiologia
—fisiologia pulmonar
—diabetes
—gastroenterologia
—hepatologia
—reumatologia
—psiquiatria
—radiologia de intervencao
—cirurgia (gastrointestinal, toracica e de ouvidos,
nariz e garganta)
—Obstetricia
—cuidados paliativos

¢ A equipe multidisciplinar especialista em fibrose
cistica deve trabalhar em conjunto com os
médicos de clinica geral e fornecer informacoes
rapidamente para que estes possam ajudar as
pessoas com fibrose cistica através de:
—prescricao de medicamentos para a fibrose
cistica:
oem lotes de, pelo menos, 1 més de cada vez
para medicamentos de rotina
opara periodos mais longos, se aconselhado
pela equipe especialista
o seguimento das diretrizes para a prescricao
de medicamentos né&o licenciados
—fornecimento de imunizacao de rotina anual,
incluindo todas as alteragdes para pessoas
com fibrose cistica e vacinas da gripe para os
familiares e cuidadores
—gestao de problemas de saude nao
relacionados com a fibrose cistica
—atestados de doencas
—trabalho em parceria com as equipes de
cuidados de saude a domicilio para fibrose
cistica, em particular para cuidados ao fim da
vida
—prestacao de cuidados de saude a familiares e
cuidadores

Analises anuais e de rotina

e Tenha em conta que:

—0 objetivo dos cuidados de saude para a
fibrose cistica é evitar ou limitar os sintomas e
as complicacdes da doenca

—0s monitoramentos de rotina e as avaliagcbes
anuais sao fundamentais para a prestacéo de
cuidados de saude eficazes

e Ofereca as pessoas com fibrose cistica um
exame anual abrangente que inclua o seguinte
(consulte secdes relevantes da diretriz
completa):

—uma avaliagéo pulmonar

—uma avaliagdo da absorcao nutricional e
intestinal

—uma avaliacao para doenca hepatica

—andlise para diabetes relacionada com a fibrose
cistica, a partir dos 10 anos de idade

—uma avaliac&o para outras complicacdes da
fibrose cistica possiveis ou existentes

—uma avaliacao psicoldgica

—avaliagdes por um enfermeiro, psicoterapeuta,
farmacéutico ou assistente social especialista

—uma analise do seu plano de exercicio

e Apresente analises de rotina regulares a pessoas
com fibrose cistica e torne-as mais frequentes
logo apds o diagnodstico e nos primeiros anos de
vida. Por exemplo:

—semanalmente No seu primeiro més de vida

—a cada 4 semanas entre 1 e 12 meses de idade

—a cada 6 a 8 semanas entre 1 e 5 anos de
idade

—a cada 8 a 12 semanas depois dos 5 anos de
idade

—a cada 3 a 6 meses nos adultos

Monitoramento, avaliacao e
tratamento da doenca pulmonar

Monitoramento da doenca pulmonar

¢ Para pessoas com fibrose cistica que tém
evidéncias clinicas de doenca pulmonar,
estabelecga a frequéncia das andlises de rotina de
acordo com o estado clinico, mas faca anpalises
para criangas € jovens (entre 12 e 17 anos),
pelo menos, a cada 8 semanas e em adultos a
cada 3 meses. Se adequado, pense em utilizar
0 calendario sugerido para as analises regulares
de rotina.

¢ Inclua os seguintes procedimentos em cada

Guidelines.co.uk
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andlise de rotina, em relacdo a avaliagéo

pulmonar para pessoas com fibrose cistica:

—uma avaliagéo clinica, incluindo uma anéalise
do histérico clinico e do cumprimento com a
medicag&o e um exame fisico com medi¢ao do
peso e do comprimento ou altura

—medicao da saturacéo de oxigénio

—coleta de amostras da secrecao respiratoria
para analises microbioldgicas, utilizando
amostras de expectoracao, se possivel,
ou um esfregaco de escarro ou aspiracao
nasofaringea (NPA)

—teste de funcdo pulmonar com espirometria
(incluindo volume expiratério forcado em
1 segundo [FEV ], capacidade vital forgada
[FVC] e fluxo expiratorio forcado [FEF] 25-75%
em adultos e em criangas e jovens aptos

Se a espirometria estiver normal em um
exame de rotina, considere medir o indice de
desobstrucao pulmonar

Inclua os seguintes procedimentos em cada
andlise anual, em relacao a avaliagdo pulmonar
para pessoas com fibrose cistica:

—uma avaliagéo clinica, incluindo uma anéalise
do histérico clinico e do cumprimento com a
medicag&o e um exame fisico com medi¢ao do
peso e do comprimento ou altura

—uma avaliacéo pelo fisioterapeuta

—medicao da saturacéo de oxigénio

—uma radiografia do torax

—analises de sangue, incluindo contagem de
glébulos brancos, testes serologicos para
aspergillus e IgE sérica

—coleta de amostras da secrecao respiratoria
para analises microbioldgicas (incluindo
micobactérias nao-tuberculosas)

—teste de funcédo pulmonar (por exemplo com
espirometria, incluindo FEV,, FVC e FEF 25—
75%) em adultos e em criangas e jovens aptos

Considere medir o indice de desobstrugéo
pulmonar em cada andlise anual, se a
espirometria estiver normal

Para pessoas com fibrose cistica que tém
doenca pulmonar e sintomas que estejam
preocupando o doente ou seus familiares ou
cuidadores (conforme aplicavel), considere qual
dos seguintes procedimentos podem ser Uteis:
—analise do histoérico clinico

—exame fisico, incluindo medig&o do peso e do

comprimento ou altura

—medicao da saturacao de oxigénio

—coleta de amostras da secrecao respiratoria
para analises microbioldgicas, utilizando
amostras de expectoracao, se possivel,
ou um esfregaco de escarro ou aspiracao
nasofaringea (NPA)

—para adultos, andlises de sangue para medir a
contagem de globulos brancos e marcadores
inflamatérios como a proteina C reativa

—teste de funcao pulmonar, por exemplo com
espirometria (incluindo FEV,, FVC e FEF 25—
75%) em adultos e em criancas e jovens aptos

—indice de desobstrucéo pulmonar para pessoas
com resultados normais na espirometria

Dependo das avaliagcdes necessarias, determine

se é necessario fazer uma avaliagéo por

telemedicina remota ou uma avaliacao presencial.

e Pense em realizar uma TAC de baixa dose do
térax para criangas com fibrose cistica que
nunca fizeram uma TAC do térax para detectar
caracteristicas que outros testes (como uma
radiografia simples do térax) ndo captariam (por
exemplo bronquiectasia no estado inicial)

e Pense em realizar uma radiografia do térax para
pessoas com fibrose cistica durante ou apds o
tratamento para uma exacerbacéo da doenca
pulmonar (tenha em conta a gravidade), se:

—a exacerbacao nao responder ao tratamento
ou

—uma radiografia do térax antes do tratamento
apresentar novas anomalias radiologicas

e Monitore a resposta ao tratamento durante e
apos uma exacerbacao da doenca pulmonar,
avaliando se os sintomas e sinais deixam de
existir, e, conforme adequado:

—colete amostras da secrecao respiratoria
para analises microbioldgicas, utilizando
amostras de expectoracao, se possivel,
ou um esfregaco de escarro ou aspiragéo
nasofaringea (NPA)

—realize um teste da funcéo pulmonar, por
exemplo com espirometria (incluindo FEV,, FVC
e FEF 25-75%) em adultos e em criangas e
jovens aptos

—mecga a saturacao de oxigénio

e Considere recorrer a uma lavagem
broncoalveolar para obter amostras das vias
respiratérias para analises microbiolégicas de
pessoas com fibrose cistica, se:

REIMPRESSAO
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—tiverem doenca pulmonar que nao respondeu
corretamente ao tratamento e

—n&o for encontrada a causa da doenca com a
amostragem néo invasiva das vias respiratorias
superiores da secrecao respiratoria (incluindo
inducéo da expectoracao, se adequado)

Técnicas de desobstrucao das vias
respiratérias

e Fale sobre a utilizagéo de técnicas de
desobstrucao das vias respiratérias com
pessoas com fibrose cistica que ndo apresentem
evidéncias clinicas de doencga pulmonar e com
seus pais ou cuidadores (conforme aplicavel).
Oferega-lhes treinamento em técnicas de
desobstrucao das vias respiratérias e explique-
lhes quando devem utiliza-las.

¢ Ofereca treinamento em técnicas de
desobstrucao das vias respiratérias a pessoas
com fibrose cistica que apresentam evidéncias
clinicas de doenca pulmonar e aos seus pais ou
cuidadores (conforme aplicavel)

¢ Na escolha de uma técnica de desobstrucao das

vias respiratérias a pessoas com fibrose cistica:

—avalie a capacidade deles de limpar o0 muco
dos pulmades e forneca um plano individual
para otimizar este processo

—tenha em conta as preferéncias dos pacientes
e (quando adequado) dos seus pais e
cuidadores

—considere todos os fatores que possam
influenciar ao processo

e Avalie regularmente a eficacia das técnicas
de desobstrucao das vias respiratorias e, se
necessario, modifique a técnica ou utilize outra
diferente

e Nao forneca a oscilacao de alta-frequéncia da
parede toracica como uma das técnicas de
desobstrucao das vias respiratérias a pessoas
com fibrose cistica, exceto em circunstancias
clinicas especiais. A equipe especialista em
filorose cistica decide quando se aplicam estas
circunstancias. Compreenda que ha evidéncias
que mostram que a oscilagao de alta-
frequéncia da parede toracica nao é tao eficaz
como outras técnicas de desobstrucao das vias
respiratorias.

¢ Considere utilizar ventilacao ndo-invasiva em
pessoas com fibrose cistica que tém doenca
pulmonar moderada ou grave e ndo podem
limpar seus pulmdes utilizando técnicas padrao
de desobstrucao das vias respiratdrias

Farmacos mucoativos

e Forneca um farmaco mucoativo a pessoas com
filorose cistica que tenham evidéncias clinicas de
doenca pulmonar

e Forneca rhDNase (alfa dornase;
desoxirribonuclease humana recombinante)'
como primeira escolha de farmaco mucoativo

¢ Se a avaliacao clinica ou o teste de funcéo
pulmonar indicar uma resposta inadequada
a rhDNase, considere rhDNasel e cloreto de
sodio hipertdnico ou apenas cloreto de sédio
hiperténico

e Pondere a prescricao de manitol sob a forma
de po6 seco para inalagéo' para criangas e
jovens que nao podem utilizar rhDNase e cloreto
de sédio hipertdnico devido a inadequacao,
intolerancia ou resposta inadequada

¢ O manitol sob a forma de pd seco para inalagéo

& recomendado como opg¢ao de tratamento de

filorose cistica para adultos:

—Que n&o possam utilizar rhDNase devido
a inadequacao, intolerancia ou resposta
inadequada a rhDNase e

—cuja funcao pulmonar esteja em rapida
diminuigédo (diminuig&o no FEV, superior a 2%
por ano) e

—qgue nao possam utilizar outros farmacos
osmoaticos por ndo serem adequados

Os pacientes que estejam recebendo manitol

e cuja fibrose cistica nao satisfaga os critérios

acima devem poder continuar o tratamento até

que seu médico considere adequado interrompé-

lo (Esta recomendacao foi retirada da diretriz de

avaliacao técnica NICE 266)

e Para recomendacdes sobre a utilizagéo de
lumacaftor/ivacaftor, consulte a_diretriz de
avaliacdo técnica NICE 398 sobre lumacaftor/
ivacaftor no tratamento de homozigdticos com
filorose cistica para a mutacao F508del
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Farmacos imunomoduladores

¢ Para pessoas com fibrose cistica e funcao
pulmonar em diminuicao ou exacerbacdes
repetidas da doenga pulmonar, apresente um
tratamento de longo prazo com azitromicina™*
em uma dose imunomoduladoratt

¢ Os pacientes que tém diminuicao da funcéo
pulmonar continuada ou exacerbacdes da
doenca pulmonar continuas enquanto recebem
o tratamento a longo prazo com azitromicina
devem interromper este tratamento e considerar
a toma oral de corticosteroides

¢ Nao ofereca corticosteroides por inalagdo como
tratamento imunomodulador para a fibrose
cistica

Outros monitoramentos, avaliacoes
e tratamentos

Sindrome de obstrucao intestinal distal

e Tenha em conta que varias situagdes podem
causar dor abdominal aguda e assemelham-se
a sindrome de obstrucao intestinal distal em
pessoas com fibrose cistica; por exemplo:
—constipacao
—apendicite
—intussuscepcao
—colecistite

e Suspeite de sindrome de obstrucao intestinal
distal em pessoas com fibrose cistica que tém
um surto agudo de dor abdominal periumbilical
ou no quadrante inferior direito ou que
apresentem algum dos seguintes quadros:
—uma massa palpavel no quadrante inferior direito
—carga fecal no quadrante inferior direito
em uma radiografia abdominal simples,
principalmente se associada a niveis de
ar-liquido no intestino delgado

—manifestacdes clinicas de obstrugcéo
intestinal parcial ou completa, como vémitos
(particularmente com bilis) e distenséo
abdominal

¢ Para pessoas que tém um surto agudo de
dor abdominal periumbilical, mas que néao
apresentam quaisquer outras manifestacoes
clinicas ou radioldgicas de sindrome de

obstrucéo intestinal distal, pondere a realizacéo
de mais exames imaginolégicos, como por
exemplo:

—ecografia abdominal ou

—TAC abdominal

¢ Controle a sindrome de obstrugéo intestinal
distal em um centro especializado em fibrose
cistica, com a supervisao de especialistas
competentes no reconhecimento e tratamento
da patologia e das respectivas complicacdes

¢ Disponibilize liquidos para ingestao por via oral e
intravenosa para garantir a hidratacdo adequada
(e reidratacéo, se necessaria) em pessoas com
sindrome de obstrucéo intestinal distal

e Prescreva a solugao de amidotrizoato
de meglumina e amidotrizoato de sodio
(Gastrografina) (via oral ou sonda entérica) como
tratamento de primeira linha para a sindrome de
obstrucéo intestinal distal

® Se a solugao de amidotrizoato de meglumina
e amidotrizoato de sddio (Gastrografina) nao
for eficaz, considere uma solugéo isosmaotica
de polietilenoglicol e eletrolito (PEG) (macrogol)
(via oral ou sonda entérica) como tratamento de
segunda linha

e Considere a cirurgia como ultimo recurso, se o
tratamento prolongado com a solugéo de PEG
nao for eficaz

e Para reduzir o risco de ocorréncia de sindrome

de obstrucao intestinal distal:

—aconselhe as pessoas a beberem muito liquido

—otimize a terapia de substituicdo com
enzimas pancreaticas (consulte intervencdes
nutricionais e insuficiéncia pancreatica
exdcrina)

—considere a prescricao de tratamento regular
com um farmaco para amolecimento das fezes,
como a lactulose ou uma solucéo de PEG

Exercicio

e Aconselhe as pessoas com fibrose cistica e seus
familiares ou cuidadores (conforme aplicavel) a
praticar exercicio regularmente para melhorar a
funcéo pulmonar e a forma fisica em geral

e Apresente as pessoas com fibrose cistica um
programa individual de exercicio, tendo em conta
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a capacidade e as preferéncias do paciente

¢ Analise regularmente os programas de exercicio
para monitorar o progresso do paciente
e garantir que o programa continue a ser
apropriado para suas necessidades

e Forneca a pessoas com fibrose cistica que

recebam cuidados durante a internagao:

—uma avaliacao das suas capacidades de
exercicio

—as instalacdes e 0 apoio necessarios para
continuarem a seguir 0 programa de exercicio
(conforme adequado), considerando a
necessidade de evitar infec¢des cruzadas
(consulte prevencéo de infeccbes cruzadas) e
as diretrizes locais de controle de infec¢des

Prevencao de infec¢oes cruzadas

¢ Para recomendacdes sobre como prevenir
e controlar infec¢gdes, consulte as diretrizes
NICE sobre controle de infeccbes em cuidados
primarios e comunitarios e outras associadas
aos cuidados de saude, e a norma de qualidade
NICE sobre como prevenir e controlar infeccdes

¢ Para prevenir infeccdes cruzadas entre pessoas
com fibrose cistica nos cuidados durante a
internagéo e em ambulatério, recorra a uma
vigilancia microbiolégica e uma estratégia
local de controle de infeccdes que inclua
agrupamento

e Informe as pessoas com fibrose cistica, seus
familiares ou cuidadores (conforme aplicavel) e
os funcionarios envolvidos nos seus cuidados
de saude sobre o risco de infecgdes cruzadas e
como evita-las

e Cada consulta especializada em fibrose cistica
deve ser organizada de modo a prevenir
infeccdes cruzadas. Separe as pessoas
individualmente durante a consulta, incluindo a
organizacao:

—da utilizacao de areas comuns
—da presenca nas instalacoes de diagndstico,
tratamento e farmacia

e Mantenha as pessoas com infeccdes complexas
por Pseudomonas aeruginosa ou Burkholderia
cepacia que sejam transmissiveis ou cronicas
separadas de outras pessoas que nao tenham
estas infeccdes, por exemplo, realizando
consultas em ambulatério separadas

e Considere manter as pessoas com fibrose
cistica que tenham isolamento intermitente
por Pseudomonas aeruginosa separadas de
pessoas n&o infectadas, por exemplo, realizando
consultas em ambulatérios separados. Ajude
as pessoas com fibrose cistica a planejarem
sua internacédo de modo a evitar o contato
com outros pacientes, por exemplo, quando
utilizarem:

—0s restaurantes, escolas e areas de lazer do
hospital

—as instalacdes de diagnostico, tratamento e
farmacia (consulte informacdes e apoio)

Durante os cuidados na internacao, atribua a
pessoas com fibrose cistica quartos individuais
com banheiro

* Modelo de cuidados de saide compartilhados (rede de consultas

de fibrose cistica): quando um hospital local presta cuidados a pessoas

com fibrose cistica através de superviséo, apoio e envolvimento direto dos
membros de uma equipe multidisciplinar especialista em fibrose cistica.

Cuidados de saude de proximidade: um modelo de cuidados de salde

em que uma equipe multidisciplinar especialista em fibrose cistica fornece

consultas ambulatoriais em hospitais locais.

* Telemedicina: prestagao de servicos clinicos de forma remota, através de

telefone ou chamadas de video para comunicagdo com o paciente.

Exacerbacdes pulmonares: agravamento subito ou recente de sintomas

ou sinais clinicos; geralmente, deve-se a uma infeccdo pulmonar aguda.

! Na data da publicagdo (outubro de 2017), a substancia rhDNase néo tinha

autorizacdo de introdu¢do no mercado do Reino Unido para utilizacdo em

criangas com menos de 5 anos de idade no tratamento de fibrose cistica.

O médico prescritor deve seguir as diretrizes profissionais relevantes,

assumindo todas as responsabilidades pela sua deciséo. E necessario

obter e documentar o consentimento esclarecido. Para mais informagoes,

consulte o guia de prescrigdo do General Medical Council no que se refere a

prescricao de medicamentos néo licenciados.

Na data da publicagéo (outubro de 2017), a substancia manitol sob a forma

de p6 seco para inalagdo nao tinha autorizagdo de introdugdo no mercado

do Reino Unido para utilizagao em criangas no tratamento de fibrose cistica.

O meédico prescritor deve seguir as diretrizes profissionais relevantes,

assumindo todas as responsabilidades pela sua deciso. E necessario

obter e documentar o consentimento esclarecido. Para mais informagoes,

consulte o guia de prescrigdo do General Medical Council no que se refere a

prescricao de medicamentos néo licenciados.

“ Na data da publicagédo (outubro de 2017), a substancia azitromicina nédo
tinha autorizagao de introdugao no mercado do Reino Unido para esta
indicag&o. O medico prescritor deve seguir as diretrizes profissionais
relevantes, assumindo todas as responsabilidades pela sua decisédo. E
necessario obter e documentar o consentimento esclarecido. Para mais
informagdes, consulte o guia de prescricdo do General Medical Council no
que se refere a prescricao de medicamentos néo licenciados.

* Dose imunomoduladora: dose de um medicamento inferior a dose
inibitéria minima.

-+
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-

Diretriz completa disponivel em

National Institute for Health and Care Excellence (outubro de 2017) Fibrose cistica: diagndstico e tratamento
Disponivel em: https://www.nice.org.uk/guidance/ng78. A NICE aprovou a utilizagdo dos seus contetidos neste produto.
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