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Nota introductiva:

Informatiile referitoare la fibroza chistica (mucoviscidoza) sunt oferite cu scop informativ si nu pot
inlocui sfaturile sau prescriptile medicilor dumneavoastra. Informatiile oferite de catre ANIFC nu
trebuie sa fie folosite in scopul diagnosticarii sau tratarii problemelor de sanatate cu care va
confruntati. Va rugam sa va adresati medicului de familie care va va directiona catre medicii de
specialitate. Doar medicii va pot diagnostica corect si va pot indruma in tratarea afectiunilor legate
de fibroza chistica (mucoviscidoza).

Ce este fibroza chistica (sau mucoviscidoza = mucus + viscozitate)
Organismul nostru produce mucus — o substanta fluida care
f. FC afecteaza atat baietii, cét\ acopera si umidificd canalele unor organe ale corpului nostru.

si fetele In caz de FC mucusul este véscos si lipicios, fapt care va
e Manifestirile sunt diferite provoca dificultati la nivelul céilor respiratorii si digestive. De
de la un pacient la altul asemenea, bronhiile pot sa se Infunde si sa se infecteze

provocand tuse si expectoratii. Organele digestive (ficatul,
necesiti supraveghere i pancrea}sul, intestine) pot d_e asemenea sa fie obstruate
tratament continuu provocand probleme de digestie.

k j Plamanii si pancreasul sunt doud dintre cele mai importante
organe afectate.

e FEste o maladie cronica, care

Plamanii

Intr-un plaman sdnatos mucusul care acoperd peretii [ Ciile bronsice libere ] [ Ciile bronsice cu mucus ]
cailor respiratorii este fluid si protejeaza bronhiile si
alveolele. Tn FC mucusul este dens si véscos, aderi la
peretii bronsici si impiedica trecerea aerului, fapt care
poate sa duca la respiratie dificila. Daca mucusul
ramane 1n bronhii, acesta favorizeaza cresterea
agentilor infectiosi (virusuri si bacterii), provocand
infectii. Este foarte important ca mucusul sa fie evacuat
zilnic pentru a elibera cdile respiratorii si reduce
prezenta bacteriilor. In consecintd apare o tuse frecventd si cronici, cu producere de mucus dens,
dificil de expectorat, infectii respiratorii frecvente, cu respiratie dificila, care in timp duce la
degradarea functiei respiratorii. Tratamentul sistematic permite atenuarea acestor efecte.

Plamani sanatosi Plamani afectati de fibroza chistica

Pancreasul

Pancreasul este un organ foarte important care produce enzime
necesare pentru digestia alimentelor. Tn majoritatea cazurilor,

dar nu la toti copiii cu FC, pancreasul este afectat sau blocat cu
mucus. Pancreasul afectat nu poate elimina suficiente enzime ...
pentru ca in intestinul subtire alimentele sa fie prelucrate. Ca
rezultat, copiii cu FC au probleme digestive, ei pierd substante ... imesine -
nutritive din alimente si grasimile nedigerate trec direct in Scaun, — tere intestine -
prin urmare pierd in greutate. Copilul cu FC va avea nevoie sa ia
enzime gastroprotejate, care vor permite sa digere alimentele n
mod corespunzator. Fard tratament apar dureri abdominale, diaree sau constipatie si dificultdti de
adaos n greutate. Tratamentul sistematic permite prevenirea acestor simptome.

Lungs

Stomach
Pancreas

Ce NU ESTE fibroza chistica!



* Fibroza chistica NU ESTE contagioasa

FC este o boala ereditara (a fost transmisa prin gene de la parinti) — care nu poate fi transmisa de la o
persoana la alta prin orice forma de contact personal cum ar fi tusea sau atingerea.

* Fibroza chistica NU se vede la exterior

Copiii cu FC arata la fel ca si alti copii. Nu exista semne exterioare fizice ale FC.

* Fibroza chistica NU afecteaza capacitatea intelectuala

Copiii cu FC invata si se dezvolta conform normelor de varsta.

* Fibroza chistica NU ESTE un handicap

Tn timp ce unii copii cu FC sunt limitati din cauza bolii lor, majoritatea, insa, sunt in masura sa duca o
viata normala, activa si productiva.

* Fibroza chistica nu este astm bronsic

Desi unii medici pot confunda FC cu astmul bronsic pand la momentul diagnosticului, aceste
patologii sunt total diferite, cu unele simptome similare, cum ar fi respiratie suieratoare, dificila si
tuse.

Cum se transmite FC

Este o maladie genetica si nu este contagioasa. Genele sunt TATAL MAMA
amplasate in ADN si tin controlul asupra tuturor functiilor S it
organismului nostru, precum activitatea celulelor, culoarea parului O O

si a ochilor, etc.

Nu te poti molipsi de FC de la cineva. Fibroza chistica este

cauzatda de mutatii (anomalii) ntr-o gena din ADN-ul nostru.

Aceastd gena raspunde de activitatea unei proteine numite

reglatorul de conductatd transmembranra al fibrozei chistice /

(CFTR). Aceasta proteina ajuta la transportul de sare prin peretii

celulei. Un copil cu FC are prea putina proteind CFTR, ceea ce = 2 = Q.
duce la mucus vascos si pierdere de sare din organism. w @ %‘

Orice persoana are doua copii ale genei CFTR, una mostenita de

la mama si alta de la tata. Persoanele cu FC au mutatii in ambele  copn1  copi2 Copil3  Copil4
copii ale genei. Parintii copilului cu FC sunt purtatori ai unei gene = Bolnav  Purtator Purtalor  aniitos

CFTR cu functia pastrata si a unei gene defectuoase. Astfel persoanele cu o gena defectuoasa s1 una
sandtoasa, nu au FC, ei sunt sanatosi. Orice sarcind a doi parinti purtatori are o sansa de 25% (V4) la
un copil cu FC, de 50% (%2) — la un copil purtator si 25% (%) la un copil sanatos non-purtator.
Savantii au identificat peste 1800 mutatii ale genei CFTR.

Semne si simptome ale fibrozei chistice

Cele mai frecvente semne si simptome ale FC sunt enumerate mai jos:

* ocluzie intestinald la nastere — lipsa scaunului in primele 36 ore dupa nasterea copilului
* adaos insuficient in greutate in pofida unui apetit crescut

* digestie insuficienta

* scaune grasoase si voluminoase

* dureri abdominale

* tuse uscata repetitiva, apoi cronica productiva si/sau respiratie
ﬂ oti copiii cu \ suieratoare ) _
. e .o « infectii pulmonare repetate (pneumonii, bronsite)
fibroza chistica .... « sinuzite frecvente
* au prieteni * transpiratie sdrata

* merg la scoala i icati istica
g 1a coala Cum este diagnosticata fibroza chistica

« fac sport si exercitii

K'se distreaza! j
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Majoritatea copiilor cu FC sunt diagnosticati Tn primul an de viata sau pana la vérsta de 3 ani. In
unele tari este introdus screening-ul neonatal si la nou-nascutii cu rezultat pozitiv vor fi cercetate cele
mai frecvente mutatii si va fi realizat testul sudorii. Pentru copii mai mari la care medicul identifica
semne suspecte pentru FC va fi indicat testul sudorii pentru confirmarea diagnosticului, apoi testarea

genetica la indicatii.

Testul sudorii este metoda sandard pentru confirmarea diagnosticului de FC.

Doi electrozi mici sunt amplasati pe piele (de obicei pe mana) pentru a

stimula glandele sudoripare.

Apoi transpiratul este colectat si este apreciatd cantitatea de clor
(componenta sarii din transpirat).

Pentru testarea genetica este necesara colectarea unei cantitdti de sange.

Viata cu fibroza chistica — 0 zi obisnuita

/ O casa fara fum de tigarh

Respirarea aerului cu fum de
tigara nu face bine nimanui,
dar acesta este n special
daunator pentru copiii cu FC.
Plamanii copilului cu FC sunt
mai sensibili.

Depinde de adulti sa protejeze
copii de efectul daunator al
fumului.

Sa nu se admita fumatul in
casa, asigurandu-ne ca in

viitor copilul cu FC nu va
{ncene niciodata si fumeze. /

Copii cu FC, precum alti copii, pot fi destepti, optimisti si deseori
Tsi pot accelera varsta in dezvoltarea sa. Majoritatea copiilor cu FC
sunt practic sanatosi timp de multi ani si pot participa la toate
activitatile familiei lor. Fara indoiald vor exista timpuri cand starea
sanatatii a copilului cu FC va pune la grea incercare intreaga
familie. Din aceastd cauza parintii, in prima perioadd, pot avea
senzatia ca merg pe un drum cu urcusuri si coborasuri. Cel mai
important in aceastd perioadd parintii s nu se izoleze, sd contacteze
cu rudele si prietenii si sa accepte ajutorul si suportul altora.

Necesitatea Tn monitorizare eficienta

Copiii cu FC necesitd un acces liber la asistenta medicald primara,
optimal aproape de locul de trai. Copilul cu FC va necesita vizite
pentru vaccindri, bolile tipice ale copilariei si pentru monitorizarea
cresterii. Memobrii echipei de FC din Centrul de FC vor conlucra in
de aproape cu medicul de familie si pediatrul din asistenta

medicala, coordonand activitatea acestora.
Copiii cu FC cu varsta de pana la 6 luni sunt consultati lunar la Centrul de FC, cei cu varsta de 6-12
luni — o data la 2 luni, copilul mai mare de 1 an — o data la 2-3 luni, iar adultii — 0 data la 3 luni.

O zi obisnuita a unei persoane cu FC

Activitatea zilnica a persoanelor cu FC presupune suplimentar:

e primesc enzime la fiecare mancare si gustare (chiar si copiii alaptati pot necesita enzime) — cei
identificati cu insuficientd pancreatica exocrina

e primesc complexe de vitamine liposolubile

e fac inhalatii fie prin nebulizator cu solutii speciale, fie prin camera de inhalare (spacer) cu “puff-uri”

e realizeaza chinetoterapie respiratorie cel putin o data 1n zi, uneori pana la 4 ori 1n zi

e in perioada caldd a anului si in caz de febra, necesitd un supliment de sare pentru a compensa
pierderile excesive de sare prin transpiratie



Cunoaste-o pe Ellie
(O experienta reali, pe baza materialelor site-ului http://www.cysticfibrosis.ca/about-cf)

Noi am aflat ca fetita noastra va avea FC cand eu eram in a 5-a luna de sarcind. Eu am o verisoara cu
FC si alta care a decedat de aceasta boala asa ca deja cunosteam multe despre ce ar insemna acest
diagnostic. Noi eram devastati, speriati, suparati si, in acelasi timp, ne simteam totalmente
neajutorati. Pana la nasterea copilului ne-am ntalnit cu membrii echipei FC din spitalul pediatric din
Seattle. Ei au petrecut mult timp cu noi raspunzand la intrebarile noastre, alungandu-ne frica si
introducandu-ne Tn cele mai noi succese din acest domeniu. Am plecat de la aceasta intilnire cu
senzatia ca nu suntem singuri si CU sperante pentru viitorul fetitei noastre.

Primele Iuni dupa nastere au foarte grele. Nu era doar incercarea de a avea un nou-nascut in casa, dar
si enzimele cu care a fost nevoie sa ne deprindem. Am fost foarte protectivi si am incercat sa ne
izolam n dorinta de a o proteja si a 0 mentine pe cat se poate de sandtoasd. Am avut frica ca
niciodatd nu vom putea face activitati normale pentru copii. Intalnirile sistematice la Centrul de FC
au fost foarte utile. Noi am avut multe intrebari si ingrijordri. A fost foarte incurajator sa stim ca
suntem pe maini bune, iar suportul acordat de echipa FC a fost extrem de mare. Mereu ne-am simtit
mai maturi si mai cu putina frica cand plecam din centrul FC.

Acum Ellie are 5 anisori si curand va merge la gradinita. Ea traieste 0 viata obisnuita si activa. Ea nu
a suportat nici o infectie pulmonara si nici nu a fost niciodata internata in spital. Medicii solutioneaza
orice situatie pana ca aceasta sa devina o problema importanta. Noi vizitim Centrul FC sistematic o
datd la 3 luni pentru monitorizare §i urmarim ca ea sa primeasca tratamentul zilnic. Noi sperdm sa ne
vindecam, dar pana atunci noi ne focusam la perfectarea constanta a cunostintelor noastre pentru a
ameliora calitatea vietii celor cu FC (Laura si Don).

Cunoaste-| pe Brian
(O experienta reala, pe baza materialelor site-ului http://www.cysticfibrosis.ca/about-cf)

Ful meu este un tanar activ de 20 ani, care merge la colegiu si adord sa isi petreacd timpul cu
prietenii, joaca tenis, jocuri video, si, ah da, el are fibroza chistica.

Brian a fost diagnosticat in primul an de viata, astfel ca FC a fost mereu o parte acceptata a vietii lui.
Cand era mai tanar, timpul de chinetoterapie si inhalatii, a fost timpul familiei petrecut discutand si in
jocuri. Brian poate juca video-jocuri Tn orice pozitie si mereu e invingéator! Crescand mai mare si
avand prieteni in jur, jocurile intelectuale si imaginare au continuat neintrerupt. Tn primii ani de
scoald, timpul de chinetoterapie, a fost timp util pentru revizuirea temelor pentru acasa, sau o pauza
de la studii.

Calatoriile pana la Centrul FC de asemenea au fost timp petrecut in familie. Vizitele la Centru disde
dimineata sunt mereu pline de zadmbete si ras (dupa cum cunoasteti cel mai bun leac), urmate de
vizite la gradina zoologica, centre de stiinta sau alte aventuri. Au fost scuze bune pentru a ne distra in
afara casei.

FC provoaca si stresuri uneori — analizele cu prelevare de sange, internarile pentru tratamentul i.v. cu
antibiotice, dar aceste incercari ne-au facut o familie unitd care apreciaza fiecare zi si ne apreciem
unul pe altul.

Lucrurile s-au schimbat mult acum ¢ Brian invata la colegiu. El isi face noi prieteni, incearca noi
experiente (ultima lui pasiune este jiujitsu) si lucreaza mult la viitoarea lui carierd. El are un stagiu
practic minunat in domeniul programelor computerizate pentru o companie de consulting si Tsi
continua studiile in colegiu. El isi planifica o cariera de succes si de durata si 0 viata fericitd in care
FC este o parte inevitabild, dar nicidecum una centrala.

Brian va pleca curénd de la Centrul FC pentru copii in cateva luni, fiind transferat la Centrul FC
pentru adulti. Da, FC face drumul vietii dificil, dar noi am avut parte de o echipa FC minunata (din
spitalul pediatric din Seattle), care a facut tot posibilul ca Brian sa obtina ce si-a propus in cea mai
buna stare de sanatate, cu sperante bune pentru viitor si pentru vindecare.
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Astfel ca, daca si tu mergi pe calea asta, trebuic sa stii ca multi altii o fac cu tine, cu bucurie si
succese si ca ai parte de parteneri minunati la Centrul FC, care sunt cu tine n fiecare pas. Noi suntem
foarte recunoscatori echipei noastre. Nu ne-am fi descurcat fara ei.

Alimentatia copilului cu fibroza chistica

Caloriile din alimente
Copiii cu FC pot avea dificultati in adaosul ponderal, din cauza ca enzimele
digestive nu ajung la ei in intestin. Fara aceste enzime grasimile si proteinele nu
pot fi absorbite adecvat. Absorbtia glucidelor nu este foarte tare afectata.
Infectiile, de asemenea, pot cauza dificultati Tn adaosul ponderal.
Copilul cu FC necesita cu 30-50% mai multe calorii si de doud ori mai multe
proteine comparativ cu alti copii. De exemplu, un copil sanatos de 3 luni are
nevoie 115 de kcal/kg/zi, iar copilul cu FC de aceeasi varsta — 170 kcal/kg/zi,
beneficiind de terapic enzimaticad. Dieta hiperproteica, hiperlipidica si
hipercaloricd va ajuta copilul cu FC si isi pastreze greutatea la valorile necesare
varstei lui. Cea mai buna metoda de a alimenta copilul cu FC sunt mesele si
gustarile frecvente! Gustarile bogate in grasimi si proteine au un rol important
in asigurarea unei cantitati necesare de calorii.
Dieticianul specialist in FC va ajuta copilul cu FC in elaborarea unei diete corecte pentru fiecare copil
cu FC in parte. El poate sa aprecieze daca copilul are o alimentatie corecta, prin masurarea greutatii,
inaltimii, prin evaluarea gradului de dezvoltare a muschilor si tesutului adipos subcutanat, dar si prin
calcularea cantitatii totale de calorii per zi. Pentru a aprecia daca copilul cu FC primeste suficiente
calorii si proteine, parintii pot fi rugati sa completeze zilnic o agenda a alimentatiei copilului. Apoi
aceste agende sunt comparate cu necesitatile zilnice ale copilului.
Aportul nutritional zilnic trebuie sa fie consituit din:

e proteine — 15%

e lipide — 40-45%

e glucide 40-45%.
Uneori pot fi necesare suplimente hipercalorice. Dieticianul poate sugera care formula cu supliment
hipercaloric este cea mai adecvata pentru fiecare copil.

Grupele principale de alimente
Fiecare zi copilul cu FC va necesita:

Carbohidrati (glucide)

Aceste alimente (dulciuri, fainoasele) asigura organismul cu energie rapida
si calorii pentru cresterea acestuia. Ele sunt cele mai usor de digerat.
Exemple de carbohidrati: paine, cereale, paste, fructe, legume, zahar si
dulciurile.

Echivalente Tn glucide
20 grame de glucide se contin in:
sub forma de cereale
e 3 biscuiti



4 linguri mari (100 g) paste, orez, gris
5 linguri mari (100 g) legume uscate
2 cartofi (100 g)

e 2 linguri mari de piure de cartofi
sub forma de fructe:

e Un mar, o pard, o portocald, un piersic, o nectarina
% banana (80 g)
3 caise, 3 prune, 3 clemantine (150 g)
250 g capsune
100 g compot neinducit
alte glucide

e 4 bucatele de zahar sau 4 bomboane

e 0 lingurd mare de dulceata

Proteine
Proteinele sunt necesare pentru ,,constructia” si ,,repararea” organismului,
dar si pentru lupta cu infectiile. Copiii cu FC trebuie sa utilizeze mai multe
proteine comparativ cu alti copii. Exemple de alimente care sunt bogate in
proteine: carnea, peste, oua, cascaval, lapte, nuci, alune si iaurt.
- Echivalente in proteine
15-20 grame de proteine se contin in:
e 100 g de carne sau peste
e 2o0ud
e 500 ml de lapte
e 4iaurturi
e 70-90 g cascaval
e 200 g branza

Lipide (grasimi)
] Lipidele sunt cele mai bogate in calorii si sunt utilizate ca sursa de energie
A}’ pentru organism. Ca si proteinele, lipidele pot fi dificil absorbite n
~. =, organismul copilului cu FC. Lipidele care contin acizi grasi esentiali sunt
\.&Wﬁ foarte importante in alimentatie. Alimentele bogate in acizi grasi esentiali:
o / floarea soarelui, porumb, soia, seminte de bumbac si uleiuri.
— Cantitatile mari de grasimi sunt importante pentru persoanele cu FC:
e grasimile furnizeza de 2 ori mai multe calorii decat proteinele si glucidele
e transformarea grasimilor in energie necesitd mai putin efort din partea organismului decat
transformarea proteinelor si glucidelor
e grasimile alimentare sunt sursa importanta de acizi grasi esentiali, de care organismul are nevoie
pentru o activitate normala.
Echivalente n lipide
10 grame de lide se contin in:

® 0 lingurd mare de ulei sau 14 g de unt
® 30 g de smantana de 30%

e 100 g de frisca 10%

® 50 g de branzica pentru copii

e 50 g branza de 18%

[ J

22 g cascaval de 45%
25 g carne de gasca sau rata



45 g de carne de curcan (22%)
55 g de carne de gaina (18%)
2 oud

15 g de batog (65%)

un pumn de alune sau fisticuri
o felie de placinta

0 portie de 150 g de cips

Idei utile pentru cresterea cantitatii de calorii in alimente

Utilizarea untului sau margarinei pe paine sau in alimente

Servirea deserturilor (frisca, inghetata, cacao, napolitane, etc.)

Ulizarea de smantana sau maioneza pe sandwich, salate, cartofi

Folosirea portiilor generoase de sosuri

Prepararea supelor-crema in loc de supa pe baza de bulion

Carnea si pestele prajit dupa ce a fost dat in faina, ou si pesmeti are mai multe calorii decat
cele pregatite la gratar sau prajite simplu

Vitamine si minerale
Vitaminele A, D, E si K sunt absorbite in organism cu ajutorul lipidelor. Persoanele care au dificultati
in absorbtia lipidelor, pot suferi de insuficienta acestor vitamine. Enzimele pancreatice vor ajuta la
absorbtia vitaminelor, dar majoritatea copiilor cu FC vor necesita administrarea zilnica suplimentara
de vitamine. Vitaminele A, D, E si K administrate prin capsule sunt mai usor absorbite.
Vitamina A este importanta pentru o vedere si picle sanatoasa. Sunt necesare 5000 Ul/zi si se contine
in fructe, legume, galbenus de ou, ficat, ulei din ficat de peste.
Vitamina D este importanta pentru absorbtia calciului si oase sanidtoase. Vitamina D este in cantitati
mari n lapte, peste gras (hering, somon, macrou), unt ou, ficat. Expunerea la soare timp de 10 minute
in zi la aer liber, de asemenea, poate ajuta copilul sa primeasca mai multa vitamina D. Sunt necesare
800-1000 Ul/zi.
Vitamina E este esentiald pentru formarea celulelor rosii ale sangelui. Sunt necesare 300-500 Ul/zi si
se contine 1n uleiuri de plante, produse din ulei, seminte, nuci.
Vitamina K are rol major in coagularea sangelui. Sunt necesare 5 mg o data pe saptamana daca
copilul este mai mic de 1 an, are ficatul afectat si urmeaza tratament cu antibiotice. Se contine in
fructe, legume, galbenus de ou, ficat, ulei din ficat de peste.
Tn Centrul de FC pacientul va primi reteta pentru cantitatea necesard de
suplimente de vitamine. Vitaminele A si E comercializate in forma apoasa
sunt mai bine absorbite comparativ cu cele uleioase.
Prea multe vitamine pot dauna, astfel ca trebuie respectat cu strictete
dozajul prescris de catre specialistul FC.
Dezvoltarea oaselor depinde in mare masura de cantitatea de calciu
absorbitd in organism. Laptele si alte produse lactate sunt sursa principala
de calciu din alimente pentru pacientii cu FC.
Echivalente de calciu
300 mg de calciu se congin in:

e 250 ml lapte sau 25 g de lapte praf
2 iaurturi
300 g cascaval
Y litru apa minerald Tmbogatita cu calciu

Alte oligoelemente

Daca starea de nutritie nu e satisfacatoare, pot aparea carente in fier, zinc si seleniu. Aceste minerale
joacd un rol important in organism. De exemplu:

- ferul este indispensabil in sinteza hemoglobinei care transporta oxigenul spre tesuturi;
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- zincul necesar n formarea si eliberarea proteinelor care transporta vitamina A;
- seleniul lupta contra proceselor ce intervin in agravarea leziunilor pulmonare.
e Fer—10-20 mg/zi
e Zinc — 10-20 mg/zi
e Seleniu —50-150

Aportul de sare
Alimentatia unei persoane sinitoase contine 6-8 g de sare pe zi. In FC necesitatile de sare sunt
crescute, in special in perioada calda a anului (temperturi peste 20°C) sau in efort fizic important,
cand poate fi necesar un surplus de peste 2-6 g/zi.
Sugarii alaptati au nevoie de o cantitate mai mare de sare. Deshidratarea poate fi prevenita la copiii
alaptati la san, prin suplimentarea de sare, mai ales in perioada caldd a anului. Recomandari de
suplimente de sare la copii alaptati la san:

e copii sub 6 luni: 1/8 lingurita de sare la 5 ml (1 lingurita) de apa

e copii mai mari de 6 luni: 1/4 lingurita de sare la 5 ml (1 lingurita) de apa
Doza se administreaza cu o seringa pe tot parcursul zilei pentru a oferi volumul de 5 ml (1 lingurita).

O lingurita de sare rasi este echivalentd cu 6 g sare.
Un gram de sare se congine in:
e 50 g salam fiert
40 g cascaval
60 g cipsuri
30-50 g biscuiti sarati
3olive

Prevenirea deshidratarii la copiii cu fibroza chistica

Care sunt semnele si simptomele de deshidratare?

Deshidratarea la sugari si copii apare de multe ori in urmatoarele conditii: diaree, varsaturi, febra si
vreme caniculara.

Semnele si simptomele de deshidratare variaza in functie de severitatea acesteia. Semnele cele mai
frecvente pot include:

e ochi infundati e varsaturi
e lipsa de lacrimi in timpul plansului e oboseala
e piele cu elasticitate redusa e slabiciune si somnolenta
e urina intunecatd la culoare cu miros e ritabilitate
puternic e un nivel redus de constiinta
e uscdciunea gurii e pierdere ponderala

Deshidratarea poate fi periculoasd. Daca aceste simptome sunt prezente, parintii trebuie sa contacteze
personalul medical responsabil de pacientii cu FC sau sa mearga imediat la o sectie de urgenta din
apropiere.

Cum poate fi prevenita deshidratarea?

Deshidratarea poate fi prevenita prin utilizarea unei solutii orale cu electroliti cum ar fi Rehidron.

Administrarea de enzime pancreatice
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Majoritatea copiilor cu FC au insuficienta pancreatica si necesita enzime pancreatice suplimentare
pentru a absorbi alimentele. Semnele care indica ca pancreasul copilului cu FC nu produce suficiente
enzime sunt: scaune uleioase si/sau adaos ponderal insuficient in pofida unui apetit bun.
Un test special este aprecierea elastazei-1 in materiile fecale, realizat pentru a determina daca
pancreasul copilul cu FC produce suficiente enzime.
Valorile elastaei-1 in materiile fecale:
>200 mcg/ml — valorile normale ale elastazei-1
100-200 mcg/ml — insuficienta pancreatica exocrind moderata
<100 mcg/ml — insuficientd pancreatica exocrina severa

Enzimele sunt capsule ce contin lipaze, proteaze si amilaze, care vor ajuta persoana cu FC sa
absoarba alimentele din intestin. Enzimele vor fi administrate imediat inainte de fiecare alimentagie
sau gustare pe parcursul intregii vieti.

Céate enzime va necesita un copil cu FC?

Fiecare copil cu FC necesita cantitati individuale de enzime. Cauze ale acestor diferente pot fi:
e cantitatea de lipide in alimente
e greutatea si varsta copilului
e cantitatea de acid in stomac

Specialistul FC si dieticianul vor ajuta fiecare pacient sa ajusteze doza de enzime pentru o digestie cat
mai buna. Subdozarea si supradozarea de enzime pot provoca reactii adverse, din acest motiv fiecare
modificare a dozei de enzime trebuie discutatia cu personalul de la Centrul FC.

Cresterea copilului este cel mai bun indicator al absorbtiei alimentelor. Consultatiile regulate, care
includ aprecierea corecta a greutatii si inalgimii copilului, vor fi necesare pe parcursul perioadei de
crestere a copilului cu FC.

Sfaturi utile Tn utilizarea enzimelor pancreatice

e capsulele cu enzime trebuie pastrate in incapere intunecata la o temperaturd ce nu depasesete
25°C

e trebuie verificat termenul de valabilitate a capsulelor (enzimele expirate isi pot pierde din
proprietati)

e pentru cei mai mici capsula va fi desfacuta si microcapsulele vor fi amestecate intro lingurita
de suc de mere; microcapsulele nu trebuie strivite sau mestecate

e copilul trebuie incurajat de la varsta cat mai mica sa ia capsula intreaga, astfel ca capsulele
trebuie inghitite fara a fi mestecate

e enzimele vor fi administrate imediat Tnainte de fiecare alimentafie sau gustare, iar daca
alimentarea dureaza mai mult de 30 minute, 2 doza se ia la inceput si alta /2 peste 15 minute.

Dozele recomandate pentru alimentatia obisnuita
2000-3000 U lipazd pentru 1 g de grdsime.

Sugar 2000-4000 Un lipaza la 120 ml de lapte (matern sau formula)
Copil < 4 ani 1000 Un/kg/alimentatie de baza si 500 Un/kg pentru gustare
Copil >4 ani si adulti 500 Un/kg la alimentatie de baza, 250 Un/kg la gustare

Aceste doze pot varia mult in dependenta de fiecare pacient in parte si trebuie dicutate cu specialistul.
Se recomanda sa nu se depaseasca doza de 10 000 Un/kg/zi sau 250 000 Un/zi la adulti.

Eficacitatea tratamentului cu enzime pancreatice este apreciata dupa semnele clinice:
e reducerea numarului de scaune in zi
e micsorarea volumului scaunelor
e scaune mai oformate, fara grasimi neprelucrate
e diminarea meteorismului

10
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e lipsa durerilor abdominale
e adaosul ponderal

Aspecte speciale ale alimentatiei copilului cu FC
Aceste momente speciale pot afecta nutritia copilului cu FC

f \ Pierdere excesiva de sare
Copiii cu FC necesita Copiii cu FC pierd cantitati sporite de sare cu transpiratia. Sugarii

surplus de .... (copiii primului an de viata) necesita 1/8 de linguritd de sare in zi.
Copiii mai mari, in perioadele calde ale anului sau Tn efort fizic sport,
* sare vor suplimenta sare la alimente. Copiilor cu FC trebuie oferite snack-

« calorii uri sdrate. Acest aspect trebuie discutat cu dieticianul.

« grasimi Alimentatia sugarului

Deoarece sugarii au ritm foarte rapid de crestere, nutritia poate fi o
* proteine problema importantd in primul an de viata. La inceput pot fi necesare
K j consultatii frecvente la dietician. Mamele vor fi incurajate sa aldpteze,

cu utilizarea de enzime. Uneori la laptele matern stors vor fi
suplimentate formule hipercalorice pentru a ajuta copilul sa creasca. Formulele de lapte standard, de
asemenea, pot fi utilizate cu enzime.

Infectiile pulmonare si statutul nutritional al copilului cu FC

Copilul cu infectie pulmonara care tuseste mai frecvent, deseori are apetitul redus. Accesele de tuse
pand la voma, de asemenea, sunt frecvente. Copilul cu FC in aceste perioade poate prefera gustari
mici, dar mai frecvente. Trebuie evitate gustdrile Tnainte de chinetoterapie respiratorie, deoarece
poate fi provocata voma. Daca copilul prezinta apetit redus, poate fi un indicator de exacerbare a
infectiei pulmonare si trebuie contactat medicul, ntrucat copilul poate necesita tratament
antibacterian. Dieticianul poate sugera unele suplimente hipercalorice, precum Ensure, Pediasure,
Resource, Scandishake sau cele pregatite in conditii de casa pentru a asigura un surplus de calorii in
aceasta perioada.

Adolescentii

Adolescentii necesita cantitati sporite de calorii, proteine, calciu, fier si zinc. Ei se alimenteaza frecvent in
afara casei, deci este importantd monitorizarea zilnica a cantitatii de calorii pe care acestia 0 primesc si
dacd primesc sistematic enzimele.

Suplimentele hipercalorice

Datorita problemelor de absorbtie in intestinul copiilor cu FC, dar si necesitatea
unei cantitati mai mari de calorii si proteine, pot fi indicate suplimentar unele
formule specializate.

Multi copii si adolescenti au nevoie de suplimente calorice, desi au o dieta
hipercalorica. Suplimentele hipercalorice pot varia de la coctail de lapte
preparate in conditii de casa, pana la bauturi speciale comerciale. Daca copilul
cu FC refuza categoric alimentarea, necesita internarea in Centru de FC.

11
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Fast food si FC

O masa constituitd dintr-un hamburgher (sandwich cu carne tocatd), o portie de cartofi prajiti i o bautura
dulce de 300 ml sau un coctail de lapte aduce intre 800 si 1000 calorii. Acest aport este valoros din punct
de vedere energetic, mai putin, insa, n planul echilibrului alimentar. De fapt, aceastd masa este bogatd in
lipide si glucide rapide, dar sdracd in fibre vegetale si in vitamine hidrosolubile (vit. B si C). O frecventare
episodicd a acestui tip de restaurant nu este nefastd, insd nu in fiecare zi. Pe de altd parte acest gen de
masa poate necesita un aport suplimentar de enzime pancreatice.

Piramida alimentari in FC

Grasimi Dulciuri

Lapte si produse lactate Camne, peste, oud

Legume fructe

Graminee Cartofi

Bauturi

Activitate fizica
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Alimente

Caracteristici
nutritionale

Utilizarea

PRODUSE LACTATE

Lapte integral

Proteine, lipide,
calciu,
vitaminele A, D

Lapte integral, si produse lactate
din lapte integral, in fiecare priza
alimentara

CARNE, PESTE, CARNE DE

Carne, mezeluri,

Proteine, lipide,

La fiecare alimentatie principala

PASARE, OU, PRODUSE DIN maruntaie (viscere), | fier,  vitamina| (peste 3 ori pe sdptamana,
CARNE (MEZELURI) peste, ou B12, acizi grasi|oud 3 ori pe sdptdmana,
Ly * esentiali, aport | maruntaie 1-2 ori pe saptdmana*,
' caloric bun carne la celelalte mese)
Pot fi propuse si ca gustare, 1-2 ori
pe sdptamana
Legume, fructe Glucide, fibre, | Minim de 5 ori / zi. Se pot consuma

Fructe uscate
Fructe oleaginoase

diverse vitamine
din grupa B 51 C

crude sau prdjite, aproape in orice
fel de mancare: de la combinatii cu

(nuci, alune, | Glucide, fibre, 1 . le. pAni 1
fisticuri,  seminte | aport caloric egume’.soAsun’ Cer,ea ei.l.)an? a
floarea  soarelui, | important deserturi (inghefatd, prajituri,
dovleac, migdal torturi), produse de patiserie.
De preferat fierberea Tn cantitate
micd de apa pentru a pastra
vitaminele i mineralele.
Paste, orez, gris,|Glucide lente|Acestea sunt primii carburanti ai
faina sau  complexe | organismului
Paine, biscuiti minerale
Cartofi Vitamine  din|Acest grup de produse sub diverse
grupa B forme posibile sunt obligatorii la

fiecare masa
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GRASIMI (PRODUSE GRASE) | Unt, margarina, | Lipide, acizi | Untul e bogat in vitamina A
smantana grasi esentiali Produsele grase vegetale aduc acizi
Uleiuri Vitamina A, D, |grasi esentiali
Grasimi  animale | E Nota: nu uitati sa variati produsele
(unturd de porc grase pe parcursul zilei.
topita, slanina) La fiecare alimentatie
Ciocolata, biscuiti, | Glucide, lipide, | Acest grup de alimente va fi propus
produse de | minerale, la desert, la gustarea de dimineata
patiserie, vitamine sau de dupa amiaza
Crema, inghetata | Aport  caloric| A da un caracter mai ademenitor
Fructe in sirop interesant, bun | deserturilor, meselor, gustarilor
Zahar, miere,
dulceturi, dulciuri | Glucide rapide

sau simple
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Tratamentul leziunilor pulmonare

Tehnici de chinetoterapie respiratorie

,Ingrijirea” plamanilor este o componentd importanti a rutinei zilnice a pacientilor cu FC. Copiii cu
FC au o cantitate mare de mucus (secretii) in plamani. Acest mucus contine putind apa, deci este
lipicios si greu de eliminat. Momentul cheie in tratamentul infectiei pulmonare este eliminarea
acestui mucus din bronhii. Tehnicile de chinetoterapie respiratorie (TCR) sunt metode de tratament
prin care mucusul véascos si lipicios din plamani in final poate fi eliminat prin tuse sau huffing.
Eliminarea zilnicd a mucusului din bronhii reduce infectia pulmonara si amelioreazd functia
plamanilor. Este recomandatd deprinderea cat mai precoce, in primele 6 luni de la stabilirea
diagnosticului, a chinetoterapiei respiratorii astfel ca atat parintii si cat copilul cu FC sa fie
confortabili n realizarea acesteia.

Sunt foarte multe TCR, precum tuse dirijata, huffing-ul, tehnici de respiratie activa, tapotamentul
cutiei toracice, dar si utilizarea unor dispozitive specializate pentru respiratie sau veste oscilatorii.
Majoritatea din ele sunt usor de realizat. Odata cu cresterea copilului, ei pot prefera mai multe TCR.
Chinetoterapeutul specialist in FC va selecta impreuna cu pacientul FC si familia acestuia cea mai
optimald metoda.

Chinetoterapia pasiva a cutiei toracice

Chinetoterapia pasiva a cutiei toracice este frecvent prima metoda de chinetoterapie pe care o deprind
membrii familiei in Centrul de FC. Aceasta prezintd o combinatie a tehnicilor de tapotament sau
vibratie a cutiei toracice si pozitionarea corpului copilului cu FC (drenaj postural). Aceste tehnici
ajutd la drenarea mucusului din diferite parti ale plamanilor, ridicandu-1 pentru ca apoi sa fie eliminat
prin tuse.

In prezent nu este utilizata pozitionarea cu capul mai jos de nivelul corpului in chinetoterapia pasivi a
cutiei toracice.

Nu exista reguli stricte care determind numarul de tapotamente ale cutiei toracice, dar chinetoterapia
cutiei toracice trebuie realizate sistematic cu strictete. Este recomandata o frecventa de 1-2 ori pe zi.
Cand copilul este 1n perioada de acutizare, numarul de sedinte de chinetoterapie poate fi marit la 4 ori
pe zi.

Este foarte dificil sa inveti tehnicile de chinetoterapie respiratorie din manuale, fiind mult mai simplu
ca acestea sa fie practicate cu un chinetoterapeut specialist de la Centrul FC.

Anual trebuie reevaluatd corectitudinea realizarii metodei de chinetoterapie de cdtre paringi sau
pacientul cu FC. Odata cu cresterea copilului metoda de chinetoterapie poate fi modificata. Catre
varsta de 3-4 ani copilul poate deprinde unele metode de chinetoterapie pe care sa le realizeze de sine
statator, precum ar fi respiratie cu presiune pozitiva la expir si huffing-ul.

Chinetoterapia cutiei toracice la un copil cu FC
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O privire asupra plamanilor si tehnicilor de tapotament

[ Respiratia ] /Pentru a intelege de ce si Cum\
chinetoterapia  este  tratamentul
zilnic esential, care contribuie mult
Contractia muschilor] la  ameliorarea calitatii  vietii
intercostali pacientilor, trebuie de rispuns la
intrebarea: ""*Cum respiram?"*

/

Contractia diafragmei 5
(coborérea)
Inspimtion Fosses nasales
’
Relaxarea muschilor \a:... Larynx
intercostali ...\ - Trachée
A
_'r.‘;. I"'.f \\ ’ : s g Bronches
L | . " 4 \
) 0 > =LY
>\ ‘ o’ 4 ' O
Relaxarea diafragmei |, Alveole pulmonare |
(ridicarea)
(sac alveolar)

Expiration

Respiratia este una dintre functiile vitale ale organismului. Atunci cand respiram, aerul din exterior
bogat in oxigen, intrd Tn plamani prin cdile aeriene: nas, trahee, bronhii. Bronhiile se ramifica precum
ramurile unui copac. De aceea vorbim despre arborele bronsic. Odatd ce aerul a ajuns pana la
bronhiile cele mai mici, el intra in alveole (saci mici alveolari). Aici si se petrece schimbul de gaze,
cand sangele va fi imbogatit cu oxigen. Ventilatia consta din doua faze: inspiratorie si expiratorie.
Inspiratia in repaus este un fenomen activ:

diafragma coboara, iar abdomenul se umfa (proemineaza). Aerul din exterior este aspirat de catre
plamani, sacii alveolari se alungesc si se deschid (vezi schema a).

Expiratia in repaus este pasiva:

diafragma se relaxeaza, iar aerul comprimat in plamani este evacuat. Pentru a expira complet, trebuie
sd contractam muschii abdominali si diafragma sa urce la maximum (vezi schema b).

Epiteliu bronsic

Bronhiile la microscop
Mucusul protejeaza epiteliul respirator (bronsic), umidifica si
captureaza praful, poluantii, bacteriile si virusii care nu au fost t
opriti in caile respiratorii superioare. Cilii vibreaza atunci cand '
mucusul este lichid si face ca particulele capturate sa se deplaseze ; d
spre exterior. Cilii au un rol de un covor rulant. Cuplul cilii-mucus
este ,.filtrul” (purificatorul) pladmanului, proces numit epurare t
‘ ey

muco-ciliara.
16 a — tesut sanatos b — tesutul in FC
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Respiratia la persoanele cu FC
La momentul nasterii, plamanii copilului cu FC sunt sanatosi. Defectul genetic determina un deficit
de hidratare a secretiilor, in special a mucusului.
Cilii care acopera epiteliul respirator (figura a) sunt blocati de cétre mucusul prea vascos, in care se
pot dezvolta bacterii si sa provoace infectii (figura b).
Durata indelungatd a inflamatiei si infectiei la nivelul epiteliului bronsic va provoca distrugerea
ireversibild a arborelui bronsic. Acest lucru creeaza un cerc vicios: arborele bronsic in mod normal
rigid din cauza unui carcas cartilaginos, se dilata si se transforma in saci cu pereti moi, iar mucusul
VAascos stagneaza in aceste pungi favorizand infectia si inflamatia, care sunt si ele daunatoare.

Sectiune transversala a bronhului
Mucus

Muschi
hipertrofiati

Edem si inflamatie

Bronh sanitos Bronh in FC

Aceasta inflamatie poate de asemenea declansa contractia muschilor netezi din peretii bronsici, ceea
ce poate provoca spasm, precum in astm brongic: calibrul bronhiilor e diminuat nu doar prin
obstructia determinata de prezenta mucusului, dar si diametrul este redus prin bronhospasm.
Bronhiile ,,se astupd”, secretiile vascoase impiedicd trecerea normald a aerului prin plamani, care in
rezultat nu pot asigura oxigenarea buna si evacuarea bioxidului de carbon. Tusea intervine pentru a

incerca sa dezobstrueze bronhiile mari.

Pozitionari modificate pentru sugari in chinetoterapia cutiei toracice

Instructiuni zilnice pentru eliminarea mucusului din pliménii copilului primului an de viata

Pentru dezobstruarea lobilor superiori

Sunt percutate sau supuse vibratiei zonele la nivelul umarului sau
a claviculelor din ambele parti ale cutiei toracice. Spinarea
copilului trebuie mentinuta drept si trebuie evitata pozitionare
curbata (vezi imaginea). Acest fapt previne presiunea asupra
stomacului, ceea ce poate determina regurgitarea.

Pentru dezobstruarea lobilor inferiori Tn segmentele
posterioare

Copilul este culcat orizontal pe abdomen (pe burticd) cu
capul intors pe o parte (vezi imaginea). Parintele percuteaza
spatele, evitdnd coloana vertebrala, de la nivelul umerilor in
jos pana la ultimele coaste.

Pentru dezobstruarea lobilor inferiori Th segmentele anterioare si laterale
Copilul este pozitionat culcat pe partea dreaptd sau stanga. Se percuteaza incepand cu fosa axilard
pana la ultima coasta.
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Metodele active de chinetoterapie respiratorie

Metodele active de chinetoterapie respiratorie sunt realizate de catre
copil fara ajutor, de sine statator, asigurandu-se astfel independenta si
dezvoltarea normala a copilului.

Stimularea acustica este cea mai simpla metodd de influentd asupra
respiratiei. Aceasta metoda poate fi efectuata chiar si de un copil mic,
Tncurajandu-1 sa repete strigate puternice pe care el le emite.

Tehnica poate fi transformata in joc, simuland un strigat puternic de
lupta al indienilor, concomitent acoperind/descoperind repede gura cu
palma.

O alta metoda de a imbunatati respiratia este un expir in un anumit ton:
aaaaaaaaaaaaaaaaaaa/muuuuuuuuuUUUUUUUUUUUU/UAUAUAUAUAUaUaUaUauauauaua

Copiilor mici le place sa cante la instrumente muzicale de suflat — fluier, muzicute etc.
"Instrumentele muzicale™ pot fi procurate cu usurinta intr-un magazin de jucarii. Instrumentele pot
varia foarte mult dupa rezistenta opusa la expiratie, prin urmare, fiecare instrument trebuie sa fie pre-
testat de catre parinti, anterior ca sa fie dat copilului. Rezistenta prea scazuta la expiratie, nu va avea
nici un efect pozitiv pentru mobilizarea sputei. O rezistenta prea mare poate duce la o crestere a
presiunii intratoracice si la supraincarcare a inimii si plamanilor.

Cele mai multe dintre "instrumente' nu pot fi dezinfectate si prin urmare, ele trebuie sa fie
schimbate Tn mod regulat.

Stimulii vizuali, de asemenea, pot oferi un aspect de joc exercitiilor
respiratorii.

Un exercitiu excelent pentru chinetoterapia respiratorie poate fi, de
exemplu, suflarea bulelor de sapun. Astfel ca, rezultatul vizibil al
eforturilor copilului (bule de aer si sunetul tare al apei ,,clocotinde”)
atrage atentia copilului pentru o perioada lunga de timp.

N \ J / Un alt exercitiu poate servi ca o distractie placuta pentru copii —
respiratia pe oglinda astfel incat aceasta sa fie aburita, si apoi sa fie
desenate imagini amuzante.
e Poate fi oferit jocul "omida" — prin miscari respiratorii sa fie
/ [ \ desenate picioare unei omizi:

* expir scurt = picioare scurte,
* expir lung = picioare lungi.

~— Lungimea
expirului
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Drenaj autogen
Drenajul autogen este o tehnica de eliminare a mucusului de la nivelul cailor respiratorii, realizata de
sine statator, fapt care creste stima de sine si ofera independenta.

Inspir pe nas
pauza
EXpir pe nas sau gura
1. pasiv
2. activ

Este importantd pauza la sfarsitul inspirului pentru ca sa se pastreze lumenul bronhiilor deschis si
pentru a permite aerului sa patrunda dupa secretii.

Durata expirului este determinata de cantitatea si localizarea mucusului in cdile respiratorii:
expir lung — cantitati mici de mucus in caile respiratorii de diametru mare
expir scurt — cantitati mari de sputa.

Drenajul autogen este efectuat in pozitie asezati sau culcati. in cazul in
care copilul prefera pozitia asezata, trebuie sa ia 0 pozitie verticala, dar
confortabila si relaxata. Mainile sunt plasate pe abdomen si piept, urméand
miscarile respiratorii. Acest lucru va ofera posibilitatea de a simti
vibratiile pieptului si sa simta sunetul de deplasare al mucusului din
bronhii si trahee. Cand secretiile ajung la nivelul tractului respirator
superior, sunt usor de evacuat prin tuse.

Drenajul autogen poate dura de la 20 minute pana la o ora si este realizat de mai multe ori pe zi.
De asemenea, pentru a economisi din timp, drenajul autogen poate fi combinat cu inhalarea
medicamentelor.

/ _ \ Momentul si durata procedurii este determinata de:
Drenajul ~ autogen | -« cantitatea de sputi

trebuie initial |« gradul hiperreactivitatii bronsice

practicat cu  un | . gradului de dezvoltare a muschilor respiratori

chinetoterapeut « starea generald a copilului

calificat, ~ special | Deprinderea tehnicii drenajului autogen poate fi initiata de la varsta de 4

instruit, care in mod ani.
regulat sa verifice

corectitudinea Care ERORI la efectuarea drenajului autogen sunt cele mai frecvente?
efectudrii procedurii. Tusea iritativd poate aparea in rezutatul:

K / * inspirului prea rapid

* expirului prea indelungat

« faza initiala a expirurul pasiv prea rapida

* nu este creat un obstacol (de exemplu, buzele in "tub™)

« drenajul autogen realizat in pozitie culcat pe spate

Dificultari de respiratie pot aparea daca:

* durata drenajului autogen este prea indelungata

« expirul este indelungat, frecvent si fortat

Atentie redusa la respectarea tehnicii

* copilul a obosit de procedura efectuata

* distragere excesiva auditiva sau vizuala din exterior
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* procedura se face 1n graba, sub presiunea timpului

Daca copilul este frecvent pedepsit pentru erori si mai putin laudat pentru rezultate, la el se poate
dezvolta sentimentul de nesiguranta.

Respiratia prin flutter

Designul flutter-ului este similar cu fluierul arbitrului. Aparatul constd dintr-un corp, un con cu o
deschidere pentru expiratie, bila de otel si capac cu perforatii.

Respiratia prin flutter se face de obicei intr-o pozitie asezata. Inspirul adanc
prin nas este urmat de aproximativ 3 secunde de pauza, iar apoi de un expir
calm nefortat prin flutter.

Datorita fluctuatiilor de presiune in timpul expirului
bila de otel "vibreaza", iar aceasta vibratie este
transmisa peretelui bronsic. In rezultat sputa se
desprinde de la peretele bronsic.

Pentru mobilizarea sputei sunt necesare aproximativ
20-25 miscari respiratorii.

Respiratia prin flutter pot fi combinata cu inhalatie. Astfel, pacientii intr-o
mana tin inhalatorul, iar in cealalta — flutter-ul. Inspirul este realizat prin
piesa bucala a inhalatorului, urmat de o pauza si expirand prin flutter.

Respiratia cu dispozitive PEP

Respiratia cu dispozitive PEP este o tehnica de respiratie cu depasirea rezistentei la expir. Aceasta
procedura creste presiunea intrabronhiala (Positive Expiratory Pressure = Presiune Expiratorie
Pozitiva). Rezistenta care trebuie depasita in timpul respiratiei poate fi
controlata si astfel poate fi adaptata individual la pacient.

Dispozitive care creaza presiune variabila la expir: Masca PEP si
sistema Pari-PEP.

Nu trebuie utilizate fara instruire de cdatre un chinetoterapeut
specializat!

Respiratia cu dispozitiv PEP:
1. se efectueaza un inspir lent si profund
2. se retine aerul timp de 2-3 secunde
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3. se expira cu rezistenta — expirul este activ cu includerea muschilor expiratori; expirul este cat
mai fortat posibil, astfel incat abdomenul si toracele se aplatizeaza semnificativ
4. dupa fiecare 10-20 respiratii dispozitivul este indepartat temporar, pacientul se relaxeaza si
expectoreaza fortat mucusul colectat (huff)
5. n cazul necesitatii de a tusi pot fi efectuate 1-3 miscari de tuse.

ATENTIE!

Tn timpul utilizarii dispozitivului pacientul trebuie si fie precaut la:
 umflarea venelor gétului,

« inrosirea fetei,

* activitate intensa a muschilor respiratorii,

* umerii fixati,

* miscari neinsemnate ale pieptului si abdomenului,

» oboseald marcata;

Dupa utilizarea dispozitivului pacientul trebuie sa fie precaut la:
* cresterea frecventei respiratorii,

* buzele si degete cianotice (de cuolare violacee),

« cefalee (dureri de cap)

Medicamente necesare pentru eliminarea mucusului

Bronhodilatatoare
Unor copii este prescris un medicament numit un bronhodilatator (de ex. salbutamol) pentru a-I
utiliza anterior de chinetoterapie respiratorie. Aceste medicamente relaxeaza muschii netezi din caile
respiratorii pentru a deschide bronhiile. Nu este recomandatd utilizarea bronhodilatatoarelor
neprescrise de catre medicul specialist. Administrarea de bronhodilatatoare se face prin camera de
inhalare sau spacer.

Container
Dozator aerosol Aerosol | {in plastic

Supapa

Pulmozyme (DNase)
La mijlocul anilor 1990 a fost elaborat un nou medicament numit Pulmozyme (DNase). Acesta este
un medicament inhalator care ajuta la subtierea mucusului dens produs in plamanii persoanei cu FC.

Solutie hipersalina

Solutia hipertonica actioneaza prin extragerea apei naturale din plamani si rehidratarea mucusului
lipicios, dens, in rezultat fiind expectorat mai usor prin tuse. Acesta solutic poate creste functia
pulmonara si de a reduce frecventa infectiilor respiratorii la pacientul FC.
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De ce medicamentele trebuie administrare prin inhalare?

Distributia medicamentului Distributia medicamentului
administrat prin inhalare administrat per os (pe gurd)

Etapele administrarii medicamentelor inhalatorii prin nebuliser

Spalarea pe maini La nebuliser-ul curat si In cazul utilizarii mastii

fnainte de fiecare uscat se  conecteaza Bebi, se foloseste un

procedura mustiucul sau masca conector special pentru
comoditate

Se conecteaza tubul Se de§Ch'de Capa'CUI cu in dependenta de
cu aer la nebulizer si supapa pentru expir prescriptia medicului  in
la compresor. nebulizer se introduce
Compresorul se cantitatea necesarda de
conecteaza in priza medicament
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Nebulizerul se tine
vertical, se urmareste
ca masca sd acopere
nasul si gura

Nebulizer-ul se
deconecteaza de la
tubul cu aer, lasand
compresorul sd mai
lucreze timp de 1-2
min pentru Inlaturarea
condensatului din tub.
Nebulizer-ul se spala

Recomandatii pentru igiena nebulizer-urur
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Nebulizer-ul se

deconecteaza de la
priza

Spalarea:

* Nebulizer-ul se desface pe
piese

* Piesele se spald in apa
calda cu solutie de spalat
vesela

* Piesele se clatesc bine sub
apa curgatoare

Dezinfectarea:

* Piesele nebulizer-ului se
amplaseaza in
temodezinfectator
Parizator pentru 30 min

sau

* Piesele se fierb timp de 15
min (piesele trebuie sa fie
scufundate bine in apa)

23

Uscarea:

» Lautilizarea
temodezinfectator ului
Parizator uscarea nu este
necesara

sau

+ Uscarea la temperatura
camerei se realizeaza
amplasand piesele pe un
stergar uscat nepufos

 Uscarea cu ajutorul
uscatorului de par




Pastrarea:

« In cos

sau

 Acoperit cu un prosop uscat
nepufos

intretinerea nebulizer-ului:

Nebulizer-ul, filtrul, tubul cu aer in cazul inhalatiilor zilnice,
poate i utilizat timp de 1 an, apoi trebuie schimbare. Tn caz de
necesitate poate fi schimbat mai devreme

Complectul anual de Pari LC Sprint include:

» Nebulizer cu mundstiuc si supapa pentru expir

» Tub cu aer

* Filtru pentru compresor

24
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Exercitii fizice
e Exercitiile fizice sunt 0 componenta importanta Tn cresterea si dezvoltarea
° oricarui copil. Copiii cu FC au o necesitate majora in exercitii fizice si jocuri

active sistematice. Copiii, adolescentii, adultii cu FC care practica sportul au o
- stare de sanatate mai bund decat cei care nu o fac. Exercitiile fizice dezvolta
‘ muschii respiratorii. Exercitiile zilnice amelioreaza utilizarea oxigenului in
plamani, inima si Tn muschi. Exercitiile la aer liber precum ciclismul, Tnotul,
alergatul combinate cu exercitii care cresc mobilitatea cutiei toracice sunt cele
mai utile.
Chinetoterapeutul specialist din Centrul FC poate selecta planul de exercitii
individuale pentru fiecare pacient. Astfel, vor fi selectate acele activitati care sa
provoace placere copilului, dar si sd-i dezvolte. Un program de activitate fizica
ajuta persoana sa isi cunoasca mai bine corpul, dar si amelioreaza auto-imaginea.
NB!!! Programul de activitagi fizice nu poate substitui procedurile de chinetoterapie respiratorie!
Este recomandata combinarea acestora.

Monitorizarea functiei pulmonare

O preocupare frecventa in FC este gradul de afectare pulmonard, care apare in rezultatul infectiilor
pulmonare repetate. Examenul clinic, radiografia pulmonara ofera medicilor doar o estimare aproximativa
de afectiuni pulmonare.

La fiecare vizita la centrul FC va fi realizata spirometria pentru a aprecia capacitatea pulmonara a
pacientului. Aceste test de respiratie permite determinarea vitezei cu care aerul patrunde si iese din
plamani, cat de mult aer este inspirat in plamani si cat de mult aer este ramas in plamani, dupa expir.
Spirometria poate fi, de asemenea, utilizata pentru a vedea dacd persoana cu FC raspunde la
medicamentele bronhodilatatoare sau la tratamentul unei infectii pulmonare.

Testarea functiei pulmonare necesita o coordonare si este dependenta de efort. Copilul trebuie sa expire
(sufle) aerul cu putere in aparat cand este rugat. Sunt copii care fac primele incercari de realizare a unei
spirometrii la aproximativ 4 ani, dar de cele mai dese ori nu este posibil pana la varsta de 5 sau 6 ani, cand
copiii pot efectua corect acest test.

Testarea functiei pulmonare este efectuata intr-o incapere specializata. Copilul trebuie antrenat de un
specialist pentru a inspirat adanc si a expira tot aerul cu forta in aparat. Vor fi necesare 2 sau 3 testari
pentru a obtine o citire corecta.

Pulsoximetria aprec1aza cat de bine plaménii asigura cu oxigen celulele corpului. Acest test masoara
cantitatea de oxigen din snge. Mai precis, se masoara cantitatea de
oxigen legata de hemoglobina (o molecula care transporta oxigenul n
celulele rosii din sange). Este o procedura nedureroasa si presupune
plasarea unui senzor pe deget. Oximetria ajuta medicii sa aprecieze
daca copilul are nevoie de oxigen suplimentar.

Identificarea infectiei pulmonare (exacerbarii)

Majoritatea infectiilor pulmonare incep cu o simpla raceald. Simptomele includ
rinoree (eliminari din nas), febra usoara si tuse. Parintele trebuie sa fie preocupat
si sa apeleze medicul in cazul in care copilul cu FC are oricare dintre aceste
semne:

» tuse care dureaza mai mult de 3-5 zile
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* accese de tuse pana la varsaturi

* tuse nocturnd

* scadere 1n greutate

* pierderea poftei de mancare

* reducerea capacitatii de a se juca sau de efort fizic
« febrd care dureaza

* respiratie suieratoare sau zgomotoasa in piept

» modificarea cantitatii si culorii sputei

Este greu de prezis cat de des un copil va avea infectii pulmonare — fiecare copil este unic. De-a
lungul timpului, majoritatea copiilor cu FC dezvolta o tuse cronicd, chiar daca nu sunt in exacerbare.
Unii copii pot expectora cantititi mici de sputi prin tuse in fiecare zi. In aceste cazuri, este greu de
spus cand copilul cu FC are un episod acut (pe termen scurt) de boald ca o riceala sau o infectie
pulmonara. Tusea poate fi considerata ca exacebare in prezenta urmatoarelor semne:

« reducerea nivelului de activitate

* nu poate gine pasul cu prietenii in timpul jocului

* schimbari in performanta scolara

* lipsa poftei de mancare, sciadere in greutate

* varsaturi

* sputa in cantitati mai mari, mai vascoasd, cu modificarea culorii de la transparenta in galben sau
verde.

Daca parintii sau pacientul FC presupun exacerbarea infectiei pulmonare trebuie crescuta frecventa
chinetoterapiei respiratorii la 3-4 ori pe zi si sa contacteze Centrul de FC, intrucat ar putea fi necesar
o cura de tratament antibacterian.

Tratamentul antibacterian pentru infectii pulmonare

Exista multe antibiotice, fapt care face imposibil de a oferi informatii cu privire la fiecare din ele in
acest manual. Antibioticoteprapia, inclusiv durata ei si modul de administrare (per os, intravenos),
este indicatd doar de catre medicul specialistul de la Centrul FC in dependentd de bacteriile
identificate in sputa si de sensibilitatea lor.

Parintii si pacientii trebuie sa cunoasca semnele reactiilor alergice cand este initiat un antibiotic nou.
Alergiile la antibiotice se pot dezvolta In orice moment. Semnele si simptomele includ urticarie,
eruptii cutanate, edemul ochilor, gurii sau limbii. Parintii trebuie sa contacteze Centrul FC daca apare
oricare dintre aceste semne sau simptome. In cazuri rare pot apirea simptome severe, cum ar fi
dificultati de respiratie, in acest caz trebuie solicitata ambulanta.

Medicamente eliberate fara prescriptie medicala

Nu se permite utilizarea siropurilor care suprima tusea. Utilizarea de antitusive poate masca semnele
unei infectii pulmonare care trebuie tratatd cu antibiotice. Tn cazul in care tusea persista si noaptea,
intrerupand somnul copilului, trebuie contactat medicul specialist in FC.

Multi copii cu FC au sinuzita (infectii ale sinusurilor). Infectiile confirmate ale sinusurilor sunt tratate
cu antibiotice si spray-uri nazale cu steroizi pentru a reduce edemul. Periodic este prescris un
decongestionant pentru a reduce simptomele de congestie si eliminari nazale constante.
Decongestionantele pot provoca probleme, deoarece acestea usuca secretiile. Acest lucru face mai
dificil eliminarea secretiilor din plaméani. Medicul specialist trebuie sa decida daca acestea trebuie sau
nu utilizate.

Pentru tratamentul febrei, la copii nu sunt utilizate medicamente care contin aspirina, deoarece
acestea pot duce la sindromul Reye. Trebuie utilizate medicamentele care contin acetaminofen
(paracetamol) sau ibuprofen. Tn toate cazurile, trebuie consultat Centrul FC daca febra copilului
dureaza mai mult de trei zile.
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Masuri de igiena

Metoda de spilare si dezinfectare a mainilor cu solutie hidroalcoolica

| ~ ; 3 x
palma contra palma palma peste palma palma contra palma

cu degetele intre degete

degetele Tn palma degetul mare varful degetelor
opusa in palma opusa in palma opusa

Igiena la domiciliu

Daca in familie sunt mai muti copii cu FC, trebui sa se evite utilizarea in comun a obiectelor ce au
fost in contact cu secretiile respiratorii ale unuia din ei (masca sau mustucul pentru aerosol, periuta de
dinti, vesela).
Acasa zi de zi
e A evita buretele care este un rezervor de germeni (bacterii), de preferat servetele care dupa
utilizare sa fie bine uscate.
e A curati zilnic si a dezinfecta saptamanal cu solutii de clor 2,6%: sistemul sanitar, robinete,
cada de baie, manerul de la dus. Sifoanele sunt rezervoare de Ps.aeruginosa.
A folosi sapun lichid cu distribuitor, dar nu sdpun solid cu sapuniera.
A nu turna sapunul dintr-un recipient in altul, dar a procura sdpunul in recipient nou.
A coborT capacul veceului, anterior de a trage apa.
A cufunda matura sau carpa de la baie si veceu in solutie cu clor.
A lasa apa din robinet si din dus sa curgd cateva minute Tnainte de utilizare.
A schimba zilnic stergarele pentru maini, de bucatarie, care fiind umede sunt rezervoare de
germeni.
A da preferinta lengeriei care poate fi spalata la temperaturi de peste 60°C.
A varsa apa din fierul de calcat dupa fiecare utilizare.
A schimba butelia cu apd potabild la fiecare 24 ore.
A schimba periuta de dinti lunar si in momentul curei de antibiotice.
A da preferinta jucaiilor care pot fi spalate si dezinfectate si a le evita pe cele care refin
umiditatea.
e A nu transforma casa in gradina, plantele si florile reprezinta rezervoare de germeni.
e A dezinfecta suprafetele curate cu un detergent menajer.
e A evita utilizarea umidificatoarelor de aer.
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Igiena Tn aerosolterapia la domiciliu
Se recomanda curatirea utilajului pentru aerosol dupa fiecare utilizarea si dezinfectarea o data pe zi
dupa ultima curatire.
Etapele dupa fiecare utilizare sunt urmatoarele:
e (uratirea se face cu un detergent pentru veseld. Piesele aerosolului sunt demontate si curatate
din partea interna cu o perie
e Se efectueaza o clatire minutioasa sub apa curgatoare din robinet.
e Uscarea se face cu un servetel din hartie absorbanta de o singura folosinta sau un prosop curat.
e Echipamentul pentru aerosol este pastrat intr-un prosop curat si uscat, altul decat cel care a
fost folosit pentru uscare, intr-un loc curat si uscat.
Etapele de dezinfectare zilnica sunt urmatoarele:
e Dupa curatire, clatire si uscare se face o dezinfectie cu solutie de clor de 0,08% timp de 15-30
minute, solutie care trebuie schimbata zilnic.
e Dezinfectia poate fi substituitd prin fierbere timp de 5 minute sau in masina de spalat vesela la
75°C.
e (latirea finala dupa dezinfectia cu solutie de clor se efectueaza cu apa fiarta timp de 5 minute,
evitand apa din butelii, apa distilata si apa din robinet.
e Uscarea dupa clatire se face cu o hartie absorbanta de o singura folosinta sau un prosop curat.

Igiena in locurile de agrement, la scoala, la locul de munca

La piscina, la plaja

Parinti in colaborare cu medicul specialist vor decide daca copilul cu FC poate frecventa piscinele
publice supuse unor teste bacteriologice periodice si riguroase. Este recomandabil ca persoanele cu
FC sa treaca rapid prin odaia de baie si sa ia un dus scurt (atmosfera umeda).

Piscinele sunt, in general, sandtoase si sigure, daca sunt mentinute nivelurile recomandate de
clorinare. Concentratia de clor trebuie sa constituie 0,4-1,4 mg/1 si un pH de 6,9-7,5. Spa-urile, cazile
cu hidromasaj si alte forme de "bai publice" sunt sili cu aburi si trebuie evitate, deoarece mediul
umed si cald favorizeaza raspandirea microbilor.

In ceea ce priveste plaja maritimi, nu existdi recomandatii-contraindicatii specifice. Desi
Ps.aeruginosa poate fi usor achizitionata intr-un mediu umed, acesta nu este considerat un
microorganism marin, iar concentratia mare de sare inhiba cresterea lui.

Alte momente importante

Persoanele cu FC trebuie sa evite contactul cu secretiile bronsice ale altor peroane bolnave si sa
respecte masurile de dezinfectare frecventa a mainilor in timpul ntalnirilor cu alti pacientii cu FC.
Pacientii cu FC care nu sunt infectati cu compexul B.cepacia pot participa la briefing-uri comune.
Este esentiala pastrarea regulilor riguroase cu privire la dezinfectarea mainilor si a secretiilor bronsice
a pacientilor cu FC n timpul unor astfel de evenimente.

in vacanti

Nu trebuie sd existe tabere de vard comune pentru pacientii cu FC, acestea trebuie sa fie incurajati sa
participe la tabere si activitati sportive cu persoane fara FC. Pentru a facilita perioada de vacanta,
trebuie oferite copiilor cu FC in aceastd perioada un nebulizator portabil pentru aerosolterapie.

in cilitorii

Nu exista contraindicatii pentru calatoria in transportul public (autobuz, metrou, tren, avion, etc.).

Nu este recomandata utilizarea aerului conditionat in masind, dar Tn prezent se considera ca un sistem
contemporan de aer conditionat (fara apa) si bine intretinut poate fi utilizat.

Igiena la scoala

Diagnosticul de FC si rezultatele examenului bacteriologic sunt informatii medicale confidentiale cu
exceptia cazului In care familia doreste sa informeze personalul de la scoald. Cresele comunitare nu
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sunt recomandate din cauza posibilititii de transmitere a infectiilor respiratorii bacteriene
(Haemophilus spp. si Staphylococcus spp.) sau virale (virusul respirator).

Vaccinarea trebuie realizatd in conformitate cu programul national de imunizare, fiind recomandata si

vaccinarea anuald impotriva gripei sezoniere.

Desi nu exista nici o dovada ca infectia cu Ps.aeruginosa poate fi transmisa intre copii in mediul

scolar, copiii cu FC care frecventeaza aceeasi scoala este preferabil si fie in clase diferite. In cazul in

care acestia sunt in aceeasi clasd, trebuie sd fie asigurat ca cel putin un copil sau doi sa fie intre ei.

Trebuie minimizate numarul si durata contactelor sau intdlnirilor Intre copiii cu FC din aceeasi

scoala, prin organizarea diferitor programe de activitate (de ex. pranzul la cantina, clase de sport).

In scopul preveniri de achizitionare a microorganisme patogene sunt recomandate unele masuri

preventive:

+ Evitarea jocurilor in sol sau nisip.

» Evitarea acvariilor cu pesti in silile de clasd a copilului cu FC.

+ Evitarea vazoanelor cu plante verzi amplasate la indemana copilului cu FC.

*  Copilul cu FC necesita acces la toalete individuale.

» Copilul cu FC trebuie Tnvatat sa lase pentru cateva clipe fluxul de apa din robinet pentru a spala
germenii din sifonul robinetului.

* Dacd copilul cu FC foloseste apd din sticla individuald, aceasta trebuie schimbata cel putin o data
la 24 ore.

Masuri de igiena in perioada de spitalizare

Asistentele medicale trebuie sd adopte asa-numitele "masuri standard de precautie": masurile de
precautie trebuie sa fie aplicate de toti, in scopul prevenirii infectiei incrucisate intre pacientii cu FC.
Acestea sunt, in esentd, vestimentatie curatd, purtarea mastii si & manusilor atunci cand sunt in
contact cu sange sau alte lichide biologice.

In cazul in care pacientul este purtitor de germeni polirezistenti la antibiotice, se aplicd masuri
"deosebite": purtarea de haine speciale, masca si manusi pe tot parcursul asistentei acestui pacient.
Contactul cu alti pacienti cu FC spitalizati trebuie sa fie limitat, pentru a preveni transmiterea de
microbi polirezistenti la antibiotice. Pacientii cu FC trebuie sa poarte masca de la intrarea in spital, sa
nu se sarute sau sd nu dea mana cu alti pacienti FC sau cu personalul medical. Sunt obligatorii
masurile riguroase de dezinfectare a mainilor de la intrarea si pana la iesirea din spital.

Dezinfectarea mainilor

Personalul medical trebuie sa practice dezinfectarea mainilor Tnainte de fiecare procedura aplicata
pacientului cu FC, inclusiv anterior de examenul clinic. Sunt recomandate halate cu méaneci scurte,
lipsa ceasurilor si altor bijuterii pe mana, sunt conditii bune pentru asigurarea unor maini curate.

Dezinfectarea se poate face in doua moduri:

» spalarea mainilor cu apa si sapun lichid si uscarea cu un servetel de hartie, in cazul cand mainile
sunt vizibil murdare

» dezinfectarea prin frecarea mainilor cu o solutie hidro-acoolica, Th cazul méinilor vizibil curate.

Dezinfectarea mainilor este necesara si atunci cand se poartd manusi.

Dezinfectarea mainilor se aplica si de catre parinti si pacienti.

Bariere de protectie

Personalul medical trebuie sa poarte halate de unica folosintd, masca si manusi In urmatoarele

situatii:

* n cazul examenului clinic sau tratamentului chinetoterapeutic este posibil contactul cu sange sau
cu alte lichide biologice,

* n cazul examenului clinic sau tratamentului chinetoterapeutic la pacientii purtatori de germeni
polirezistenti.
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Pacientul cu FC in stationar
Spitalizarea in stationarul de zi trebuie efectuatd in salon pentru o singurd persoand. Utilajul de
asistentd, jucariile si obiectele utilizate Tn timpul liber trebuie sd ramana in salon si nu pot fi
imprumutate altor pacienti spitalizati. Pacientul cu FC nu trebuie sa accepte obiecte de la alti pacienti
cu FC.
Iesirile din salon pentru teste (radiografie, spirografie) sunt realizate cu mentinerea masurilor de
precautie, cum ar fi dezinfectarea mainilor la plecarea si intoarcerea in salon. Toate persoanele
implicate in asistenta pacientului cu FC trebuie sd cunoascd microbii izolati din sputa acestuia.
Pacientul nu trebui sa considere acest fapt ca o atitudine discriminatorie fata de el, dar ca un mod de
limitare a transmiterii de germeni de la un pacient la altul. Sala de jocuri si sala de clasa sunt interzise
pacietilor purtatori de germeni polirezistenti la antibiotice.

Vizitatorii (membrii familiei, prietenii) trebuie sda dezinfecteze mainile la iesirea din salonul

pacientului cu FC.

Iesirile pacientului din salon din motive de confort (cafenea, chiosc de ziare) trebuie sa fie limitate:

» pacientul cu FC purtator de germeni sensibii la antibiotice trebuie sa poarte o masca,

* pacientului cu FC purtator de B.cepacia, ii sunt interzise iesirile din salon pentru motive de
confort

Igiena in cadrul testelor functiei pulmonare

Personalul medical care realizeazd testele functionale pulmonare trebuie sd cunoasca germenii

identificati din expectoratiile pacientului cu FC. Dezinfectarea mainilor trebuie efectuatd pana si dupa

testare. Pentru fiecare pacient trebuie pus la dispozitie un mustuc de unica folosintd aprovizionat cu

filtru pentru protectia antibacteriana a spirografului.

Tnchiderea robinetului
cu un servetel

S Seia sdpun sapun
lichid

Uscare cu

servetele

. SPALAREA |
PE MAINI

Se saponesc

/Q\{ bine mainile
\Zx\\\
e

A ‘\)/
Varfurile

Q"Q/ degetelor
Baza degetelor

Spatiile
interdigitale

Durata totala de spalare pe maini: 30 secunde cu un sdpun lichid obisnuit.
Durata totala a practicilor de dezinfectare sau spalare pe maini: 1 minut cu sapun antiseptic.
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Centrul de Fibroza Chistica
Vizitele la Centrul de Fibroza Chistica

Cat de frecvent trebuie vizitat Centrul FC?

Pacientii cu FC care sunt monitorizati sistematic la Centrul de FC au o evolutie mai favorabild decat
cei care nu vin la centru cu regularitate. Copiii cu FC cu varsta de pana la 6 luni sunt consultati lunar
la Centrul de FC, cei cu varsta de 6-12 luni — o data la 2 luni, copilul mai mare de 1 an — o data la 2-3
luni, iar adultii — 0 data la 3 luni. Vizita la Centrul de FC de obicei dureaza 1-3 ore. Desi pare 0
perioada lunga, la aceasta vizita este posibila consultatia diferitor specialisti ai echipei FC.

Ce trebuie de cunoscut despre controlul infectiilor in spayiile de asteptare

Desi FC nu este contagioasa, copiii cu FC pot face schimb de bacterii, care colonizeazd plamanii
pacientilor cu FC. La fiecare vizita la Centrul FC fiecare pacient trebuie sa reduca riscul de
transmitere a bacteriilor prin:

e spalarea frecventa pe maini

e sd evite contactul cu alti pacienti FC

e s se joace cu propriile jucarii aduse de acasa, nu cu cele din spital

e sd poarte mascd In sala de asteptare, masca poate fi scoasd in salonul de examinare.

Cine sunt persoanele implicate Tn asistenga pacientului cu FC

Tratamentul complex al pacientului cu FC necesita o echipa pludisciplinara. Cel mai important in

aceastd echipa este pacientul si familia acestuia.

Specialistii care fac parte din echipa FC sunt:

* Medicul specialist FC ofera servicii de ingrijire directa pacientului si coordoneaza consultatiile
alor membri ai echipei FC. El comunica sistematic cu medicul de familie al fiecarui pacient
pentru a asigura continuitatea tratamentului.

» Asistenta FC raspunde la apelurile telefonice primite (de luni pana vineri), programeaza vizitele
pacientilor si tine evidenta registrelor tuturor pacientilor. Va insoti pacientii si familiile lor in
salonul de examinare, va aprecia 1ndl{imea, greutatea si semnele vitale ale copilului. Va discuta cu
pacientul si familia lui despre preocuparile si intrebarile aparute, pentru a le comunica medicului
specialist.

» Dieteticianul specialist in FC apreciaza daca statutul nutritional al pacientului este adecvat varstei
lui. Acesta poate cere agenda alimentara timp de trei zile si sa masoare perimetrul brahial al
pacientului pentru a determina depozitele adipoase si musculare. El sugereaza alimente speciale
pentru a creste aportul de calorii si instruieste pacientii cu privire la utilizarea de enzime si vitamine.
El poate recomanda, de asemenea, utilizarea de suplimente alimentare hipercalorice.

» Geneticianul explica modul de transmitere a FC parintilor, membrilor de familie si pacientilor mai
mari. El poate aduce la cunostinta familiilor cele mai recente cercetari in domeniul diagnosticului
prenatal si testarea purtatorilor de mutatii FC.

» Chinetoterapeutul specialist in FC invata familiile pacientilor cu FC tehnicile chinetoterapiei
respiratorii. In cazul existentei unui echipament special, precum ar fi nebulizator, flutter, Acapella sau
vesta, recomandate de catre medic, chinetoterapeutul va invata pacientul cum sa utilizeze corect
aceste dispozitive.

» Asistentul social ofera informatii si consiliere familiilor cu privire la asigurare sau asistenta
financiara. El ofera consiliere atat pacientilor, cat si parintilor pentru a infrunta stresul in cazul unei
maladii cronice in viata de zi cu zi. El este avocatul pacientului in cadrul comunitatii pentru a sprijini
familiile Tn educatia profesorilor si angajatorilor cu privire la necesitatile persoanelor cu FC.

» Parintii sunt cea mai importanta parte a echipei. Ei isi cunosc copilul cel mai bine, ei Tsi vad copilul
in fiecare zi. Ei sunt persoanele care observa cele mai mici modificari Thainte ca acestea sd devina
probleme mari.

* Copilul cu FC pe masura ce creste va deveni, de asemenea, parte din echipa FC, in special in perioada
adolescentei timpurii.
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Tn perioada de pre-adolescent sau adolescent, copilul va fi capabil si-si asume mai multe responsabilitati
referitor la sanatatea lui si trebuie incurajati sa contacteze Centrul FC pentru a programa vizitele si a
discuta problemele noi aparute.
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Anexe

Programul meu zilnic - Exemplu

Gustare la scoala + enzime

Prénzul + enzime

Cina + enzime

Nebulizare, CTR

Somnul
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Fibroza chistica si elementele genetice de baza

Genele si purtatorii
Genele sunt responsabile de cresterea si functia celulelor din corpul nostru. Fiecare
persoana are aproximativ 30.000 perechi de gene in fiecare celula. O copie din fiecare
pereche provine de la mama, iar alta — de la tatd. Fibroza chistica este o boala
autosomal recesiva. Aceasta inseamna cd ambele gene din aceeasi pereche trebuie sa
fie cu o mutatie (anomalie). Aproximativ 1 din fiecare 25 de persoane de rasa alba
poarta o mutatie Th una din cele doua gene CFTR: ei sunt "purtatori" de FC, dar sunt
sanatosi. Persoanele de alte etnii, mai rar sunt purtatori ai mutatiei FC. Purtatorii sunt
identificati doar daca au o ruda cu FC sau au fost efectuate teste speciale pentru a
detecta o mutatie a genei CFTR. Cand ambii parteneri sunt purtatori de FC exista o
sansd de 25% pentru fiecare copil sa mosteneasca doua gene anormale CFTR si sa
faca FC.
Testarea genetica
Céand un copil are FC, fratii si alti membri ai familiei pot fi testati pentru a afla daca
sunt purtatori ai mutatiei genei CFTR. Primul este testat copilul cu FC pentru a
identifica care mutatii genetice sunt specifice pentru familie. Familiile cu copii cu FC
trebuie sa faca teste prenatale pentru urmatoarele sarcini. Diagnosticul genetic de
preimplantare este, de asemenea, 0 optiune care se utilizeaza in fertilizarea in vitro
pentru a crea un embrion fara mutatiile CFTR specifice familiei.
Consiliere genetica
Consilierul genetic este disponibil la Centrul FC pentru a discuta intrebarile si
preocupadrile legate de genetica FC.
Sedinta include o discutie despre genetica FC, despre ce implica acest diagnostic pentru membrii
familiei si o revizuire a testelor genetice disponibile.

Exista vindecare pentru FC?
O privire asupra cercetarilor
Tn timp ce n anii 1960 doar putini copii cu FC ajungeau la varsta scolara, acum majoritatea trec de
varsta de 40 de ani. Astfel, ingrijirea medicala corecta si diagnosticul precoce poate face diferenta in
durata de viata a copilului cu FC.
Savantii din toatd lumea lucreaza pentru a elabora un tratament definitiv al FC.
Recent a fost descoperit tratament pentru pacienti cu mutatia D551G (Calideco),
un tratament extrem de costisitor.
Cercetarea
Tn anii 1980 si 1990 au fost realizate progrese majore Tn cercetarea FC. Oamenii de
stiinta au descoperit ca ingrosarea mucusului este cel mai probabil din cauza
pierderii de sare si de apd (deshidratare) din mucus. In mod normal, sarea, apa si
mucusul sunt secretate de celulele care acopera caile respiratorii. Acelasi tip de
celule (celule epiteliale) sunt si in caile biliare din ficat, canalele pancreatice si
tractul intestinal. La persoanele cu FC, aceste celulele nu pot secreta sarea ntr-un
mod normal, pentru ca un produs chimic din sare (clorul) nu trece prin peretele celular asa cum ar
trebui.
La Tnceput, oamenii de stiintad au considerat ca lipseau canalele din membrana celulelor care permit
trecerea de clor. In prezent, ei cunosc cd aceste canale sunt prezente, dar o proteini (reglatorul
conductantei transmembranare al FC — CFTR), care actioneaza ca o poartd pentru controlul fluxului
moleculelor de clor este anormala la persoanele cu FC.
Tn 1989, un grup de oameni de stiintd au descoperit gena care este responsabila de sinteza proteinei
CFTR. Oamenii de stiinta spera sa descopere in viitorul apropiat medicamente, care vor permite
acestei proteine sa functioneze in mod normal. Asfel, miscare clorului din celule nu va mai fi
anormala.
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Existd multe etape Tnainte de a introduce terapia genica de la etapa de laboratorul de testare la
pacientul viu. Terapia genica, care presupune introducerea genelor sanitoase in caile respiratorii ale
persoanei cu FC, este in curs de cercetare. Medicamentele care vor restabili functia proteinei CFTR
anormale la pacientii cu FC sunt, de asemenea, in curs de investigare activa. Primele teste au fost
incurajatoare. Atat oamenii de stiinta, cat si medicii sunt plini de sperante ca tratamentele pentru
ameliorarea calitatii vietii si a supravietuirii pacientilor cu FC vor fi disponibile in viitorul apropiat.
De asemenea, este in curs de desfasurare cercetarea noilor medicamente pentru tratamentul infectiilor
specifice FC.

Cum sa vorbim cu altii despre fibroza chistica
Care este cel mai bun mod de a vorbi cu altii despre FC?
Explicam copilului
Cand se discuta cu copilul despre FC sunt doud lucruri importante de retinut: varsta copilului si
gradul de afectare pulmonara. Parintii nu trebuie sa se simtd obligati sd raspunda la toate intrebarile
copilului odata. Membrii familiei trebuie sa fie deschisi si daca au nevoie sa apeleze la membrii
echipei FC pentru ca sa decida ce informatie poate intelege copilul.

Explicam altora
'1 y 4 Fiecare pacient, familie, dar si circumstantele in care ei se afld sunt
l - diferite. Aceste conditii vor dicta cantitatea de informatie pe care
¥ pacientul va dori sd o faca cunoscuta altora. Cel putin trebuie anuntat
numele bolii si ce este aceasta, precum ,,FFC este o maladie geneticd a
glandelor din interiorul organismului. Acestea fac mucusul sa fie vdscos
si lipicios”.
e Vecinii vor dori sa afle daca tusea copilului cu FC este
contagioasd sau nu.
e Profesorii vor trebui sa cunoasca ca elevul cu FC va necesita sa iasa frecvent de la ore la baie.
e Educatorii, profesorii vor trebui sd cunoascd cd copilul cu FC necesitd enzime la fiecare
alimentatie.
Cénd copilul cu FC merge la 0 scoala sau tabara de vara noud, parintii trebuie sa faca o vizita
prealabila la aceasta institutie pentru a discuta cu personalul. Asistenta medicala sau asistentul social
din Centrul FC pot asista la discutia parintilor cu educatorii sau profesorii de la scoala.

Alti copii din familie

Ingrijirea copilului cu FC necesitia mult timp, astfel parintii pot acorda mai
putina atentie altor copii din familie. Pentru a nu neglija alti copii, parintii
pot stabili o perioada a zilei de activitati cu alti copii ai familiei. Fratii si
surorile pot avea certe frecvente, acestea sunt o parte importantd a
procesului de crestere si dezvoltare. Pentru parinti este tentant sa ocroteasca
mai mult un copil cu boala cronica. Aceasta atitudine preferentiald pot face
alti copii din familie s@ se simta ignorati. Parintii nu trebuie sa tie parte unui
copil in parte. Daca certurile devin o problema reala, poate fi utila o discutie
in familie sau copilul sandtos in parte despre sentimentele acestuia fata de
fratele sau sora cu FC.

La Centrul de FC toti membrii familiei, inclusiv fratii si surorile, pot discuta
despre dificultdtile noi aparute inainte ca astea sd devind o problema
importanta.
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Dezvoltarea copilului cu FC
Probleme tipice copilariei vor aparea odata cu cresterea copilului. O patologie precum FC poate crea
probleme suplimentare familiei.

Multe din aceste probleme nu au raspunsuri definitive. Dar discutia acestora cu membrii echipei FC
de la Centrul FC sau alti parinti poate fi o sursa de suport si informatie necesara.

Zi de zi de la sugar la prescolar
Etapele de dezvoltare: copilul cu FC 1n aceasta perioada nu se va deosebi
de alti copii. Ca si alti copii ei vor invata sa se taraie, si mearga, sa se
ceara la olita, ocazional vor face infectii respiratorii sau intestinale. La

? copiii cu FC plansul poate duce la accese de tuse. Aceasta tuse poate
i, B . speria parintii sau alti adulti, dar trebuie de retinut cd aceasta nu

) I dauneaza. Tusea ajuta la eliminarea sputei din plamani.
e 4L Nutritia: sugarii cu FC pot fi alaptati sau alimentati cu formule de lapte
\_// adaptat. Uneori pot fi necesare formule specializate. Majoritatea copiilor
‘ { cu FC vor necesita enzime pancreatice imediat dupd confirmarea
m f diagnosticului. La copiii de 1-3 ani apar preferente alimentare. Multi

copii mici trec prin etapa de refuz al anumitor alimente. Nu este
neobisnuit pentru parintii copiilor mici sa se simta frustrati de imposibilitatea de a controla
dificultagile de alimentatie. Dieticianul specialist de la Centrul FC poate ajuta parintii sa faca fata
acestor probleme, dar si sa planifice orele de alimentatie si gustari.
Mersul la olita: copiii cu FC vor obtine controlul asupra sfincterelor in perioada copilului mic, la fel
ca si copiii fara FC. Deprinderea olitei poate fi mai tarzie la copiii cu FC, din cauza scaunelor
frecvente si voluminoase. Astfel parintii nu trebuie sa se preocupe daca copilul lor va merge la olita
abia catre varsta de 3-4 ani.
Cresa: multi parinti sunt nevoiti sa dea copilul la cresa. Copiii care merg in colectivitate sunt expusi
la mai multe infectii respiratorii decat cei care stau acasa. Cu toate acestea, copiii cu FC fac acelasi
numar de infectii ca si alti copii fara FC care merg la cresa. Nici mai multe, nici mai pugine.
Bronhiile sugarilor sunt foarte mici si racelile mai usor pot trece in infectii pulmonare sau exacerbari.
Chiar daca copiii nu vor merge la cresa, este imposibil de prevenit toate racelile care pot surveni la
copil. Copilul trebuie sa deprinda spalatul pe maini, precum alti copii, pentru a preveni infectiile. O
cresa mai mica cu un numar redus de copii poate reduce numarul de infectii la care este expus
copilul.
Internarea n spital: sugarii cu FC doar in cazuri exceptionale necesita spitalizare. Acest fapt poate
fi in cazul exacerbarii pulmonare — cand infectia duce la dificultati de respiratie. Daca copilul mic
necesitd sa fie spitalizat, cel mai bun lucru pe care 1l pot face parintii este sa asigure confortul prin
mentinerea activitatilor zilnice de acasa. Spitalul poate sd sperie copilul mic printr-un mediu
nefamiliar. Avand un parinte alaturi, jucaria sau plapuma preferatd poate ajuta copilul sa se adapteze
mai usor.
Copilul mic si prescolar de asemenea este rar spitalizat, in caz de
exacerbari severe. La aceasta varsta copilul este capabil sd inteleaga putin
mai mult despre spital. Ei au frica sa nu fie abandonati sau sunt nefericiti
pentru cd nu se pot juca liber in perioada de perfuzie intravenoasa. Copii
spitalizati necesita sa se joace si multe jocuri pot fi realizate in momentul
perfuziei. Din motivul varstei si etapei de dezvoltare copiii prescolari pot
intelege spitalizarea ca o pedeapsa pentru ca au facut ceva ,,rau”. Copilul
mic si prescolarul invata sa-si afirme independenta, din care cauza pot
refuza tratamentul. Este un lucru obisnuit si cea mai bund metoda de a ajuta copilul, este sa i se dea
explicatii simple referitor la tratament si alte proceduri si ca parintele sa asiste la aplicarea perfuziilor
sau alte proceduri pentru a face procesul mai rapid si mai netraumatizant pentru copil.
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Fibroza chistica la scoala (scolarul cu FC)
Copiii cu FC au realizari frumoase la scoala, desi pot lipsi mult din cauza bolii. Sunt unele dificultati
care pot aparea 1n aceastd perioada:

o disconfortul din cauza scaunelor urat mirositoare

e disconfort din cauza tusei in timpul orelor sau a administrarii de enzime in timpul alimentatiei

o dificultati de a tine pasul colegilor in timpul orelor de sport.
Parintii trebuie sa viziteze scoala prealabil la inceputul fiecarui an scolar. Discutiile cu profesorii de
la scoald pot preveni multe din aceste dificultati ale elevului cu FC. Parintii pot imprima materiale
informative referitor la FC de pe site-ul http://mucoviscidoza.md/ pentru a facilita discutiile cu

profesorii sau alte persoane de la scoala. Asistenta medicald de la scoald, de asemenea, poate fi de
mare ajutor n coordonarea asistentei copilului cu FC la scoala (de ex. medicamente, posibilitatea de a
iesi de la ore pentru a merge la baie sau pentru a nu tusi in clasa, etc.) si pentru a instrui profesorul in
domeniul FC.

Nutritia: Copilul cu FC va necesita enzime pancreatice in timpul
gustdrilor si alimentatiei chiar si la scoala. Parintii trebuie sa discute la
scoala despre care medicamente pot fi aduse de copilul cu FC in
cladirea scolii. Copiii cu FC necesitd o dietd hipercalorica pentru a
asigura o crestere adecvata varstei. Parintii Tsi pot ajuta copilul cu FC
prin acordarea unor gustari hipercalorice pe care acesta sd le ia in
pauzele dinte ore. Gustarile pot fi discutate cu dieticianul de la Centrul
FC.

Dorinta de a fi independent si responsabilitatea scolarului: odata cu
cresterea copilul cu FC doreste sa fie independent si sa-si asume mai
multe responsabilitati referitor la tratament. Copilul scolar deja poate
pregati unele gustari de sine statator, poate realiza unele sarcini simple
pe acasd, dar trebuie sd invete si cum sd asigure continuitatea
tratamentului FC. Tn perioada scolard parintii au responsabilitatea
majora fatd de respectarea tratamentului de catre copil. Dar aceasta
perioada este etapa cea mai benefica pentru copil de a incepe sa deprinda cum sa traiasca cu FC zi de
zi. Daca parintii vor reusi timp de cativa ani sa-si ajute copilul sd devina independent, acest fapt va
facilita tranzitia adolescentului spre adultul care va merge la universitate, iar mai tarziu, Tsi va initia
cariera.

Cum si cui trebuie sa spun cid am FC?

Unele persoane cu FC nu doresc sa zicd prietenilor si persoanelor apropiate despre FC. Téanarul adult
cu FC trebuie sa retina ca persoanele care cu adevarat tin la el sau ea, ar dori sd cunoasca despre acest
fapt. In plus, faptul ci ei vor fi familiarizati cu FC, le va fi mai usor sa inteleagi unele momente
potential deranjante, precum accesele de tuse sau mersul frecvent la baie. Depinde de persoana cu FC
cand sd le zica prietenilor lui despre FC. Este dreptul fiecdruia din ei sa {ind in taind, daca acest fapt ii
ajutd sa se simta mai confortabil. Persona cu FC poate singura decide cui sa zica despre FC.

Efortul fizic: copiii cu FC necesita efort fizic precum si copiii fara FC.
Copilul cu FC trebuie incurajat sa participe la orele de educatie fizica
sau s mearga la sportul pe care il preferd. Cu toate acestea, unii copii
pot sa simta oboseala mai rapid decat alti copii. Astfel profesorul de
educatie fizica sau antrenorul trebuie sa retind unele momente:

e copiii cu FC nu trebuie sa se suprasolicite in timpul practicarii
sportului,

- : e daca copilul cu FC devine obosit, ei trebuie instruiti sa incetineasca
ritmul pana se restabIIEste respiratia, apoi sa continue cu activitati mai lejere,

e daca copilul urmeaza tratament cu bronhodilatatoare, este binevenita administrarea unei doze
imediat anterior de efort, dar aceste momente trebuie consultate cu medicul specialist.
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Internarea in spital: copilul scolar poate necesita internari in perioada anului scolar pentru
tratamentul exacerbarilor pulmonare sau pentru corectia statutului nutritional. Spre deosebire de
copilul mic si prescolar, scolarii cu FC de obicei nteleg foarte bine evenimentele in perioada de
spitalizare. Scolarii necesita explicatii clare referitor la tratament si examinari si ei trebuie incurajati
sd participe la unele decizii ale echipei FC unde este cazul. Tn multe cazuri pacientii de comun cu
familia si membri echipei FC pot decide cand sd ia masa, unele medicamente, unele proceduri
terapeutice, activitati fizice Tnh cadrul planului echipei FC. Prietenii si familia sunt foarte importanti
pentru copilul scolar, astfel ca ei vor aprecia mult prezenta parintilor in perioada de spitalizare.
Copilului scolar in perioada de spitalizare trebuie sa i se permita contactul cu prietenii si participarea
la viata sociala.
Temele pentru acasa in perioada de spitalizare. Este importantd colaborarea cu profesorii de la
scoala pentru a obtine temele pentru acasa in perioada de spitalizare. Membrii echipei FC pot
contribui la un contact mai usor intre profesorii de la scoala si copilul spitalizat.

Adolescenta

Majoritatea adolescentilor cu FC duc o viata sociald activa, pot participa la
aceleasi activitati ca si cei farda FC: merge la universitate, la intalniri, sport si
Tsi pot planifica cariera.

Primii zece ani sunt cruciali pentru copiii cu FC Tn mentinerea plamanilor
,»sandtosi”. Daca starea de sandtate a plamanilor in aceastd perioadd este
neglijati, daunele pot fi ireversibile. Tn cazul in care sunt realizate
activitatile si tratamentele indicate de specialistii echipei FC, starea buna de
sanatate poate fi mentinuta o perioada indelungata. Trebuie de mentionat ca
fiecare copil este unic, deci si experienta referitor la FC este unica. Primii
zece ani sunt fie o perioada a fortificarii sanatatii, fie o perioada de declin a
functiei pulmonare si respectiv o pregéatire pentru tratamente mai intensive. O viata sandtoasa pentru
persoana cu FC nu se rezuma doar la starea de sandtate a plamanilor acestuia, din aceasta cauza
membrii echipei FC de la Centru vor ajuta pacientul FC sa ducd o viata activa indiferent de starea de
sanatate a plamanilor.

La aceasta varsta adolescentii cu FC pot intelege ca boala le poate scurta durata vietii. Exacerbarile
pulmonare pot afecta viata scolara si cea sociala. Multi adolescenti au dificultati in a discuta temerile
si preocupadrile lor. Din aceastd cauza ei pot avea un comportament de izolare, refuzand tratamentul,
alimentandu-se incorect sau certandu-se cu parintii. Daca parintii au preocupari importante referitor
la comportamentul copilului lor, iar comunicarea este deficientd, asistentul social poate ajuta familia
n solutionarea acestor aspecte.

Fumatul, alcoolul si drogurile. Adolescentii zilnic se confruntd cu alegerea sd inceapa sau nu sa
fumeze, sa bea alcool sau sa utilizeze anumite medicamente. Este important ca parintii sa discute cu
copilul cat mai devreme despre daunele fumatului, alcoolului sau drogurilor. Fumatul este deosebit de
periculos pentru persoanele cu FC.

FC este o boala pulmonara cronica si o data ce tesutul pulmonar este
deteriorat de catre fumul de tigard, aceasta este ireversibila. Prin urmare,
adolescentul nu trebuie sa fumeze sau sa se afle intro ambianta unde se
fumeaza. Odata ce parintii si rudele copiilor cu FC inteleg pericolul
fumatului lor pentru plamanii copilului cu FC, de obicei, acest fapt este un
motivator bun pentru a inceta fumatul.

Adolescentul, de obicei, urmeaza zilnic mai multe medicamente pentru
tratamentul FC. Utilizarea alcoolului este contraindicat in cazul multor
dintre aceste medicamente. Utilizarea de medicamente neprescrise de catre
medic si de droguri ilegale poate avea efecte grave, daca sunt luate
concomitent cu medicamentele pentru FC.
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Adultul cu FC

Munca si cariera: Atunci cand se gandesc la viitoarea carierd, copilul sau adultul tandr trebuie sa
pund pe primul loc sanatatea lor. Unele persoane cu FC fac o cariera minunata in acele domenii care
nu sunt fizic suprasolicitante (cum ar fi sportivi profesionisti). Copilul cu FC trebuie sd ia in
considerare, de asemenea, acele job-uri care nu Ti vor expune la fumul de tigara, praf, produse
chimice sau domenii predispuse la infectii respiratorii (ca profesia de asistentd medicald sau lucrul cu
copii mici sau persoanele in varsta).

Persoanele cu FC la un interviu pentru angajare, nu sunt obligate sa relateze angajatorilor ca au FC.
Este ilegal ca angajatorul sa intrebe persoana care cautd un job dacd are un handicap, dar ei pot sa
precizeze daca aceasta persoana poseda abilitati si este capabila din punct de vedere fizic sa realizeze
activitatea pentru care este angajata. Unele persoane cu FC decid sa zica angajatorilor de la bun
inceput despre maladie, astfel incat sa-si poatda asigura un program mai flexibil, part-time sau sa
explice absentele Tn cazul necesititii de a fi spitalizat. In cele din urma este decizia persoanei cu FC
sa zica sau nu angajatorului despre boala lor.
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