Urgéncia

:: Fibrose quistica

- Este documento é uma tradugao das recomendacgoes francesas elaboradas pelo Dr Philippe Reix,
_ Dr Isabelle Durieu e Prof. Gabriel Bellon, revistas e publicadas pela Orphanet em 20089.
9 - Alguns dos procedimentos mencionados, particularmente os tratamentos farmacolégicos, podem
ndo estar validados no pais onde exerce.

Sinonimos:
fibrose quistica do pancreas, fibrose cistica, mucoviscidose

Definicao:

Doenca genética, de transmissdo autossémica recessiva, secunddria a mutacdes no gene CFTR. Resulta em
compromisso respiratorio e gastrointestinal. As secre¢oes mucosas nos tratos respiratorio e gastrointestinal sao
anormalmente viscosas, causando estase, obstrucao e, a nivel bronquico, superinfeccao. O suor é anormalmente
salgado (risco de desidratacao hiponatrémica). A grande maioria dos doentes é acompanhada regularmente num
centro de recursos e de especialidade (CRCM).

Para mais informacgoes:
Ver sumério da Orphanet
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Recomendacoes de cuidados pré-hospitalares de urgéncia
Respeitante a portador de fibrose quistica

fibrose quistica do pancreas

Doenca genética autossémica recessiva secunddriaa uma mutacao do gene CFTR (Cystic Fibrosis Transmembrane
conductance Regulator) que regula o transporte transmembranar de cloreto; as secre¢des sao anormalmente
viscosas, causando estase e obstrucéo e, ao nivel bronquico, superinfeccéo.

respiratério: obstrucao brénquica, superinfeccdo, hemoptise, pneumotoérax
gastrointestinal: oclusao distal, pancreatite, hemorragia gastrointestinal (cirrose hepdtica)
metabdlico: desidratacao hiponatrémica, particularmente em esforco ou temperatura elevada

neonatal: ileo meconial

extratos de enzimas pancreaticas
fisioterapia respiratéria

nebulizacao (antibidticos, rhDNase : agente fluidificante)

- adesidratacao pode causar agravamento subclinico de bronquite

W

- asindrome de oclusao intestinal distal raramente requer cirurgia

pneumotodrax: sem tratamento especifico; aspiracao por agulha, ou mesmo drenagem se for pouco tolerado
hemoptise: vasoconstritor (terlipressina) administrado por via intravenosa se houver grande hemorragia

as decisoes de tratamento e orientacdo dependem, em grande parte, dos doentes e dos seus antecedentes;
contactar o Centro de Referéncia do doente

www.orpha.net
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Recomendacgoes para os servicos de urgéncia hospitalares

» Emergéncias respiratorias: exacerbacao da bronquite; pneumotdrax; hemoptise
» Emergéncias abdominais: sindrome de obstrucao intestinal distal; hemorragia gastrointestinal
» Emergéncias gerais: desidratacao
- Se possivel, consultar o cartao de cuidado e emergéncia do doente que mostra os contactos do CRCM
onde esta a ser acompanhado, bem como a seguinte informacao geral:

- Considerar a desidratacdo hiponatrémica nos casos de fadiga, ndusea, diarreia, perda de peso -
principalmente em condi¢cdes muito quentes - e compensar amplamente as perdas de sédio e fluidos;

- Perante sinais de oclusdo, considerar sindrome de obstrucao intestinal distal, que é especialmente comum
nesta patologia e requer tratamento médico.

1. Exacerbacao da bronquite
» Medidas de diagndstico em urgéncia

= Exacerbacao grave, bronquite aguda, febril ou ndo, por vezes acompanhada de hemoptise ou insuficiéncia
respiratdria aguda, ou de forma menos manifesta, alteracao evidente do padrao de sinais respiratorios.

= Apetite reduzido, perda de peso, agravamento isolado da funcao respiratoria.
= Febre e sinais laboratoriais de inflamacao frequentemente ausentes.
» Medidas terapéuticas imediatas

= Consoante o organismo, é rotina a antibioterapia dupla: a via venosa é mais frequentemente necessaria em
doentes colonizados por P. aeruginosa (betalactamico e aminoglicosideo).

= Aumentar a drenagem bronquica através de fisioterapia varias vezes por dia.
= Hidratacao adequada.
= A corticoterapia podera ser util. Poderdo ser usados broncodilatadores.

= Oxigenoterapia, mesmo ventilacdo nao-invasiva (VNI) nos casos de insuficiéncia respiratoria grave ou em
doentes que ja facam ventilacdo no domicilio durante o sono.

= Adiar a ventilacao invasiva o mais possivel (dificuldade de desmame do doente e elevada mortalidade
em doentes na fase de insuficiéncia respiratdria avancada).

2. Pneumotérax
O pneumotorax interfere com a drenagem brénquica, aumenta o risco de agravamento de bronquite e podera
desencadear ou agravar a insuficiéncia respiratéria patente ou latente.

» Medidas de diagnéstico em urgéncia
= A apresentacao é tipica em metade dos casos.

= Podera limitar-se a um aumento dos sinais respiratorios habituais. Os sinais poderdo ser moderados,
sendo dificeis de interpretar. Hemoptise é possivel.

= Podera ser necessaria uma TAC se o volume for minimo.
» Medidas terapéuticas imediatas
= No minimo 24 horas no hospital para observacao.
= Tratar em conformidade com as recomendacées habituais.
= Na auséncia de uma resposta inicial (uma semana) ou recorréncia, mesmo se o volume for reduzido:

- tratamento definitivo via pleurodese (a drenagem prolongada é ineficaz e perigosa).
Dar preferéncia a pleurodese cirirgica parcial (possibilidade de subsequente transplante pulmonar).
Atencéo: ha quem prefira cirurgia imediata.




= Adaptacao de tratamentos sintomaticos: analgésicos, fisioterapia personalizada, antibioterapia
personalizada, oxigenoterapia, ndao esquecendo a hidratacdao e considerando o risco de obstipacao e
sindrome de obstrucao intestinal distal associada a decubito forcado.

3. Hemoptise
» Medidas de diagndstico em urgéncia
= Apresentacao classica.
» Medidas terapéuticas imediatas
= Se pouco abundante, nenhuma acdo especifica:
- Tratar a superinfeccao que a situacao exigir (ver exacerbacoes)

- Possivelmente, suspender os tratamentos conhecidos como favorecendo ahemoptise: particularmente
antibioticos ou aerossois rhDNAse.

- Acido tranexamico (Exacyl®, um agente fibrinolitico) se a hemorragia persistir.
= Em casos mais graves da doenca, hospitalar:

- Monitorizar os sinais vitais

- Abordagem intravenosa

- Tratamentos especificos:

* vasoconstritores intravenosos (terlipressina — Glypressin®), acdo suspensiva. Os efeitos indesejados
(vasoconstricao arterial sistémica) ndo sao raros, por vezes graves.

* 0 acido tranexamico pode ser utilizado em hemorragia moderada.

* Nos casos de hemorragia macica prolongada, hemorragia moderada repetitiva, crénica ou
gradualmente progressiva que interfira na qualidade de vida ou impeca a drenagem eficaz:

> embolizacao arterial bronquica apds o cateterismo seletivo por uma equipa especializada,
sob anestesia local, se possivel, sem administracao de vasoconstritores. Isto tem de envolver
todas as artérias afetadas. A radiografia e a TAC tendem a mostrar a origem da hemorragia nos
territérios mais gravemente afetados; a este respeito, a sensacdo do doente quanto a origem da
hemorragia é fidvel em 50% dos casos.

> em alguns doentes, o procedimento tem de ser repetido duas ou trés vezes seguidas. As formas
refratarias podem justificar um procedimento cirurgico.

» fibroscopia = sem indicagao sistematica (podera atrasar o procedimento terapéutico).
- Tratamento sintomatico:
* desobstrucao das vias respiratorias
* fisioterapia personalizada
* oxigenoterapia
* transfusdo
° reanimacgao, se necessario
° antibioterapia sistematica.
4. Sindrome de obstrucao intestinal distal (DIOS)
» Medidas de diagndstico em urgéncia
= Anamnese: doentes frequentemente com antecedentes de DIOS Radiografia abdominal. simples
= Ecografia abdominal.
= Lavagem com gastrografina: de interesse diagnéstico e terapéutico.
» Medidas terapéuticas imediatas
= Hidratagao intravenosa.

= Administracao oral ou nasogastrica de uma solucao eletrolitica (PEG = macrogol ou gastrografina), se




necessario, pelo seu efeito osmético.

= Nos casos refratarios, as lavagens com gastrografina, até a ansa terminal, se necessario, sob radio-
visualizagao, sao normalmente eficazes.

= Analgésicos

- Nao tratar DIOS cirurgicamente sem antes pedir parecer a um Centro de Referéncia, pois o tratamento
médico é frequentemente suficiente para remover a obstrucao.

. - Emdiagnésticos diferenciais, nao descurar a possibilidade de adesoes fibrosas oclusivas em doentes
v submetidos a varios procedimentos cirurgicos, ou a possibilidade de apendicite aguda ou invaginacao
ileocecal.

- Continuar os tratamentos respiratoérios, uma vez que a drenagem bronquica podera ser dificil.

Hemorragia do trato gastrointestinal superior:

Diagndstico em situacoes de emergéncia

= Apresentacao classica. O diagndstico serd confirmado por endoscopia, permitindo o tratamento sintomatico.
Medidas terapéuticas imediatas

= Controlo tipico.

= Esclerose endoscoépica ou, ainda melhor, ligacao de varizes, em conformidade com as condi¢des habituais.

= Medicagao:

analogos de vasopressina ou somatostatina.

- inibidores da bomba de protoes

- correcao da anemia e problemas hemodinamicos nao-especificos
- incluir a prevencao ou o tratamento da obstrucao bronquica.

- aprescricao de betabloqueantes na prevencao secundaria deve ser monitorizada em consequéncia
da doenca respiratoria.

® O subsequente controlo terapéutico serd da responsabilidade do Centro de Recursos e Tratamento
Especializado (shunt porto-sistémico, esplenectomia parcial ou até transplante do figado nos casos de
insuficiéncia hepatocelular associada).

Desidratacao aguda
Medidas de diagndstico em urgéncia

= Considerar em situacdes de risco (calor, exercicio intensivo prolongado), nos casos de astenia, nduseas,
vémitos, apatia, anorexia ou rejeicao de alimentos, cefaleias, caimbras ou perda de peso. A febre alta podera
favorecer o risco de hipertermia maligna, uma ocorréncia rara, mas possivel.

= Sinais clinicos e laboratoriais:

- sinais de desidratacao extracelular (rugas, hipotonia intra-ocular, concentracédo de eritrocitos, disfuncao
renal, até hipotensao),

- sinais de hiperhidratacao intracelular (auséncia de sede e secura das mucosas, hiponatremia,
hipocloremia) com hiperaldosteronismo secundario (hipocalemia, hiponatriuria e hipercalciuria).

- nas formas graves, a hiperhidrata¢ao intracelular pode causar problemas neurolégicos (p. ex.,
coma, convulsoes).

Medidas terapéuticas imediatas

= Medidas de rehidratacao habituais (SRO em pequenas quantidades, a cada 5 minutos; perfusdo de soro
isotdnico a 0,9% se o vémito persistir ou se o doente entrar em choque).

= Ter cautela com possiveis complicacoes da desidratacao: obstrucao broncopulmonar e agravamento de
bronquite, DIOS.




» Dentro do possivel, as decisdes devem ser tomadas de acordo com o médico assistente no CRCM.

» A transferéncia para um centro especializado deve ser contemplada nas formas refratarias ao tratamento
inicial implementado.

» Antes de prescrever medicamentos, garantir a compatibilidade com os tratamentos ja em curso no doente (em
especial, macrélidos ou outros antibidticos e itraconazol).

» Adiversidade e especificidade de perturbacgdes e os sintomas associados a fibrose justificam contactar o médico
do CRCM quanto a qualquer problema de controlo e, especialmente, antes da anestesia (que favorece a estase
e superinfeccao brénquica).

» Independentemente do tecido mole afetado pela complicacdo, deverao ser consideradas possiveis repercussoes
gue afetem varios 6rgaos e o tratamento a longo prazo devera ser adaptado de modo a evitar acidentes em
cadeia.

» Tudo o que comprometa a drenagem de secrecoes bronquicas vai favorecer o agravamento de bronquite:
® estar acamado
= desidratacao
®  pneumotorax
= hemoptise
= dor
® anestesia

» Considerar as recomendacdes relativas a alimentacao e hidratacao no caso de temperaturas elevadas nos
doentes com fibrose quistica:

» Prevencao de recidiva de DIOS:
= imobilizacédo, desidratacédo, analgésicos e opidceos sdo causas potenciais de DIOS
= aparagem de enzimas pancreaticas nao impede DIOS (erro comum)
= ajuste da dosagem: aporte hidro-electrolitico suficiente, laxantes osmaticos de tipo macrogol (PEG) a pedido

= arelevancia de N-acetilcisteina ou macrolidos é uma questao em debate.

» Precaucoes de higiene:

= Perante o risco de infecdo cruzada, dar preferéncia a quartos individuais, se possivel com casa de banho
prépria.

" equipamento pessoal para a aerossolterapia
» Regime: alimentacéo hipercalérica com refei¢des adicionais

» Acompanhamento: em pediatria, de preferéncia num quarto adequado para Mae e Crianca
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- Orgaos que podem ser transplantados:
* Rins
e (Cornea

- Orgaos que ndo podem ser transplantados:
* Pulmoes
* Figado
* Pancreas
* Intestino
e Coracao, no caso de fibrose miocardica excepcional
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Estas recomendacgdes foram elaboradas em colaboragcdo com: Dr Philippe Reix, Dr Isabelle Durieu e Prof.
Gabriel Bellon do Centro de Referéncia de Fibrose Quistica (CRCM) em Lyon, Sophie Ravilly da associagdo
Vaincre la mucoviscidose e Dr Gilles Bagou SAMU-69 Lyon.

Data de realizacéo: 30 de Maio de 2009

Esta orientacbes de emergéncia foram adaptadas para Portugal em colaboragcdo com o Professor Doutor
Jodo Winck (Servigo de Pneumologia do Hospital Sdo Jo&o).

Data de tradugo : Julho de 2012

Esta orientagbes de emergéncia foram traduzidas com o apoio da Shire E. G£hlre
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