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Introducao: A fibrose cistica (FC) € uma doenca genética cujo padrdo de
hereditariedade é autossémico recessivo. E identificada clinicamente por
pneumopatia cronica, insuficiéncia pancreatica exocrina e elevada
concentragdo de eletrélitos no suor, em decorréncia da hiperviscosidade
dos liquidos produzidos pelas glandulas mucosas. Sua incidéncia varia de
1 para 2.500 a 3.200 nascidos vivos. Seu diagndéstico continua se
baseando nos achados clinicos (fenétipo) associado a demonstracao de
elevadas concentragdes de cloro e sddio no suor. Se caracteriza por
grande variabilidade na expresséo fenotipica, isto é, grande variabilidade
no padrdo de envolvimento organico, gravidade e complicacdes. Trata-se
de uma doenca irreversivel cuja evolucdo ndo permitia, até alguns anos
atras, que os pacientes sobrevivessem até a adolescéncia. Nas ultimas 2
décadas, a pesquisa nesta doenca progrediu de maneira muito
importante, levando a instituicdo de melhores regimes terapéuticos e
aumentando a sobrevida média destes pacientes até 31 anos. A FC é
uma doenca multissistémica, porém o envolvimento pulmonar é o
principal determinante de sua morbidade e mortalidade. O tratamento
clinico denominado de convencional apresenta os seguintes
componentes: 1) antibioticoterapia, 2) clearance das vias aéreas e
exercicio fisico, 3) agentes mucoliticos, 4) suporte nutricional e enzimas
pancreaticas, 5) tratamento antiinflamatorio, 6) broncodilatadores e 7)
oxigenoterapia.O Hospital de Clinicas de Porto Alegre se constitui em um
centro de referéncia para tratamento da FC. O trabalho iniciado na
década de 80 pela equipe de pneumologia infantil, sob a lideranca do
Professor Fernando Abreu e Silva, se desenvolveu de forma bem
sucedida. A melhora na sobrevida e o crescente niumero de pacientes
adolescentes e adultos portadores da doenca exigiram, nos ultimos anos,
a criacdo de uma equipe para tratar os pacientes desta faixa etaria. Em
outubro de 1998, foi instituida, pelo Servico de Pneumologia do HCPA,
uma equipe interdisciplinar para tratar os pacientes portadores de FC com
idade igual ou maior que 16 anos. O atendimento assistencial esta
estabelecido com uma equipe multidisciplinar. Para que sejam atendidos
objetivos académicos de extensao, pesquisa, ensino de graduacao e
pos-graduacédo e multiplicacdo do conhecimento, um programa de
extensdo formal viria a servir de estimulo propulsor para estes objetivos.
Objetivos: Integrar profissionais, estudantes de graduacao e estudantes
de pdés-graduacao da area da saude de diferentes subéareas e



especialidades, de forma a constituir uma equipe multidisciplinar de
atendimentos a este grupo de pacientes; melhorar a qualidade de
atendimento ao paciente com fibrose cistica no Servico de Pneumologia
do HCPA; multiplicar o conhecimento a respeito de diagndstico e manejo
clinico da FC de forma que, no futuro, subcentros sejam desenvolvidos
para melhor atender esta populacao; desenvolver, nos profissionais e
estudantes envolvidos, habilidades técnicas e pedagdgicas necessarias
ao desenvolvimento de programas de saude em FC; aplicar instrumento
de pesquisa desenvolvido em 2004 e aprovado pela Comisséo de Etica e
Pesquisa do HCPA como projeto de pesquisa, intitulado Avaliacédo da
Adeséo Auto-Relatada em Pacientes com Fibrose Cistica; desenvolver
técnicas que possibilitem melhorar a adesao dos pacientes ao tratamento.
Na fase 2005 do programa de extensao, almeja-se prosseguir o programa
assistencial para os pacientes adolescentes e adultos (idade igual ou
maior que 16 anos) com fibrose cistica atendidos pelo Servico de
Pneumologia do HCPA em atividade de extensdo da Famed/UFRGS.
Desenvolvimento : Atendimento ambulatorial sistematizado pela equipe
multidisciplinar no ambulatério de FC de adolescentes e adultos do
HCPA, nas quartas-feiras, segundo turno (12-16 h), Zona 13; atendimento
interdisciplinar aos pacientes internados na equipe de FC de
adolescentes e adultos (Pneumologia); "Grande visita aos leitos" de

toda a equipe - as quarta-feiras, 16:00 - 16:30 h; participacéo de toda a

equipe executora em reunifes semanais para discutir os casos clinicos;
aperfeicoar o banco de dados desenvolvido no Microsoft Access® de
forma a melhor utilizar as informagdes clinicas, nutricionais, fisioterapicas
e de exames complementares na assistéencia e pesquisa; registrar
semanalmente os dados clinicos, nutricionais, fisioterapicos, psicolégicos
e de exames complementares de todos os pacientes com FC atendidos e
internados no HCPA; participacdo dos alunos, com supervisdo dos
professores, no atendimento clinico no ambulatorio de pneumologia;
executar projeto de pesquisa ja aprovado pela Comisséo de Etica e
Pesquisa do HCPA, intitulado Avaliacdo da Adesdo Auto-Relatada n
Fibrose Cistica; desenvolver técnicas que permitam aumentar a adesao
dos pacientes FC ao tratamento.



