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Um guia para viver com fibrose pulmonar



OQUEE
A FIBROSE
PULMONAR?

A fibrose pulmonar (FP) € uma doenca
progressiva e incuravel que afeta o
tecido fragil dos pulmdes. Resulta em
cicatrizes pulmonares e leva a um
declinio na fungao pulmonar e a uma
crescente falta de ar. A FP pode ser

de causa conhecida ou de origem
desconhecida, como a fibrose pulmonar
idiopatica (FPI). A FP ocorre tipicamente
em pessoas com mais de 45 anos de
idade e a idade média do doente é de
65 anos.

Cerca de 400.000 pessoas na
Europa vivem com fibrose
pulmonar e cerca de 100.000
doentes morrem todos os anos
devido a doenca.

A fibrose pulmonar é irreversivel

e o tratamento so6 pode retardar a
progressao da doenga. Em média, os
doentes PF morrem dentro de 3-7 anos
apos o diagnostico.
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Tipos comuns de fibrose
pulmonar
* Fibrose pulmonar idiopatica
* Pneumonia intersticial ndo especifica
* Pneumonite de
hipersensibilidade crénica
* Artrite reumatoéide - DPI*
* Esclerodermia - DPI
» Sarcoidose fibrética
» DPI néo classificavel

COMO E QUE A FP SURGE?

Na FP, os danos nas células que
revestem os sacos de ar, ou “alvéolos”,
dos pulmdes levam a formacéo de tecido
cicatrizado, o que dificulta a passagem
de oxigénio para a corrente sanguinea.
Como resultado, o cérebro, o coracéo

e outros 6rgdos vitais podem nao
receber a quantidade de oxigénio de que
necessitam para funcionar corretamente.
A quantidade de cicatrizes normalmente
aumenta com o tempo, embora a rapidez
com que progride varie.

* DPI: Doenga pulmonar intersticial, que provoca
cicatrizes nos pulmbes.



QUAIS SAO OS SINTOMAS?

Os sintomas da FP desenvolvem-se
ao longo do tempo e podem variar em
funcdo da pessoa.

No diagndstico, os sintomas mais
comuns da FP sao falta de ar, tosse
seca persistente e fadiga. Com o
tempo, a tosse torna-se frequentemente
produtiva e, nas fases posteriores

da doenca, aparecem outros fatores
como a perda de apetite, dores nas
articulagoes e musculos e perda de
peso gradual e inexplicavel.

Cerca de metade das pessoas com

FP podem também experimentar

o finger clubbing (alargamento e
arredondamento das pontas dos dedos
das maos ou dos pés).

Quando alguém utiliza um estetoscoépio
para ouvir os pulmdes de uma pessoa
com FP, pode ouvir crepitagées “tipo
velcro”. Estes sdo sons de “abertura”
feitos pelas pequenas vias respiratorias
ao respirar, e podem ser ouvidos em
ambos os pulmoes.

COMO E DIAGNOSTICADA
AFP?

Se houver suspeita de FP, sdo
necessarias varias investigacoes,
comegando com um TAC aos
pulmées, mas também testes

de funcao pulmonar, lavagem
broncoalveolar, analises de sangue
ou biépsia.

O atraso no diagnostico da FP é
comum e pode ocorrer em todas

as fases. Em média, demora 7-8
meses para um doente receber um
diagndstico, e em 40% dos doentes
demora mais de um ano. Isto pode

ser porque os sintomas de PF se
assemelham aos de outras doengas
pulmonares ou cardiacas mais comuns.

Além disso, os doentes podem demorar
a consultar o seu médico de clinica
geral ou de cuidados primarios (médico
de familia) uma vez que desenvolvam
sintomas. Os médicos de familia
podem nao encaminhar os doentes
para especialistas pulmonares com
suficiente rapidez, e pode haver atrasos
na espera para uma consulta hospitalar
e arealizagao dos testes necessarios
para obter um diagndstico correto.

Além disso, 37% dos doentes
sao mal diagnosticados pelo
menos uma vez. Se nao se sentir
confortavel com o seu médico
ou se nao for tratado da melhor
maneira possivel, pode pedir uma
segunda opiniao.
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QUAIS SAO 0S
FATORES DE RISCO?

N&o sabemos exatamente o que
leva as pessoas a desenvolver a FP.
No entanto, ha varias coisas que
aumentam o risco de uma pessoa
desenvolver FP.

Estes sdo alguns dos factores de risco:

Fumar
cigarros

Exposigoes
OOO ambientais e
(o) profissionais

como a poluigéao

Agentes
microbianos
(infegao viral

cronica)

Doenca
do refluxo
gastroesofagico
(DRGE)
Historia da
familia e
variantes
genéticas
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O QUE E UMA EQUIPA
MULTIDISCIPLINAR?

As equipas multidisciplinares (MDTs)
sao constituidas por pessoas
especializadas em diferentes
competéncias médicas. O diagndstico
da FP é multidisciplinar, ou seja,
recorre a clinicos, radiologistas

e patologistas experientes para
diagnosticar a FP.

Por conseguinte, precisam de trabalhar
em conjunto para confirmar o seu
diagndstico e oferecer-lhe o melhor
tratamento possivel.

A nivel internacional, esta provado
que esta abordagem melhora a
precisao do diagnéstico.



ENTROS DE ESPECIALIZACAO
2 ) PARADOENCAS PULMONARES
INTERSTICIAIS E FP

Os centros de

especializagao (CE) sao centros
especializados na gestao e tratamento
de doentes com doencas raras (DR). Centros de
especializagao em DPI/FP sao especializados em DP.

O seu objetivo é proporcionar aos doentes com DPI/FP (entre
outras doengas) os mais elevados padrdes de cuidados e oferecer
atempadamente diagnoésticos, tratamentos apropriados e acompanhamento.
Também contribuem para a investigagao e colaboram com diferentes partes
interessadas, incluindo organizacdes de doentes.

Além disso, a Comissao Europeia organizou Redes Europeias de Referéncia
(RER), destinadas a combater doengas e condigdes complexas ou raras que

requerem tratamento e recursos altamente especializados. Estas redes reiinem
varios CE e fornecem pareceres de peritos, aconselhamento e encaminhamento
para cuidados transfronteiricos quando for necessario.

Em margo de 2017 foi langada uma RER sobre doengas respiratérias
incluindo as fDPI: a ERN-LUNG. O ERN-LUNG (encontre mais
informacdes aqui) é constituido por muitos, mas nao todos,
os Centros de Especializagéo Europeus (ver aqui).
Recomendamos vivamente que pergunte ao seu grupo
local de doentes ou médico de clinica geral sobre
o seu centro reconhecido nacionalmente
mais proximo.
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https://ern-lung.eu/
https://www.orpha.net/consor/cgi-bin/Clinics_Search_Simple.php?lng=EN&LnkId=7029&Typ=Pat&CnsGen=n&fdp=y&from=rightMenu

COMO IRA

PROGREDIR
A DOENCA?

A progressao da FP varia de pessoa Alguns doentes podem sofrer um
para pessoa e é impossivel prever agravamento imprevisivel da sua doenca
exatamente a rapidez com que a FP (subito e a curto prazo), chamado
ira progredir no seu caso. exacerbacao aguda, que pode acontecer

em qualquer altura. Um acontecimento
como este pode ser fatal ou pode agravar
substancialmente a condigdo de uma
pessoa com PF. Muitas vezes, uma
pessoa nao é diagnosticada com FP

até a sua primeira exacerbagao aguda.

O principal fator de risco para uma
exacerbacéo aguda da FP é a doenga
avangada.

A maioria das pessoas com FP
experimenta um lento mas constante
agravamento da sua doenca.

Se tiver FP de progresséo lenta, podera
ter os sintomas durante muito tempo
antes de ser diagnosticada e entéo a sua
doenca podera ainda progredir de forma
relativamente lenta.

OO0 perigo de uma exacerbagao aguda torna essencial um acompanhamento
regular por parte do seu médico para que este possa acompanhar a evolugao
da doenga e ver como esta a responder ao tratamento.

OUTRAS CONDIGOES QUE OS DOENTES
COM FP POSSAM TER (COMORBIDADES)

A FP pode ser uma condigao debilitante uma vez que,
para além dos efeitos adversos da FP, muitos doentes
com FP tém outras condi¢gbes associadas, as chamadas
comorbidades.

Estes podem ter um efeito negativo na qualidade da sua
vida e no seu prognoéstico. E por isso que os médicos
também precisam de identificar e tratar quaisquer
comorbidades que possa desenvolver. Estas condi¢des
podem afetar os pulmdes (comorbidades pulmonares)
ou outras partes do seu corpo (comorbidades nédo
pulmonares).

Pode encontrar as definicbes de comorbidades

Viver com fibrose pulmonar
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https://erj.ersjournals.com/content/46/4/1113

QUETRATAMENTOS
ESTAO DISPONIVEIS?

Para gerir a sua FP, sdo recomendados
tanto tratamentos farmacologicos
(baseados em medicamentos) como
tratamentos nao farmacoldgicos.
Também deve ter consultas e exames
médicos regulares. Assim que lhe for
diagnosticada a FP, devera ser-lhe
oferecido apoio psicolégico.

Podera entrar em contacto com grupos de
doentes, que o poderdo apoiar em todas
as fases da sua doenca. Se sentir efeitos
secundarios, por exemplo, diarreia ou
perda de peso, fale com o seu médico ou
enfermeira especializada.

TRATAMENTOS
FARMACOLOGICOS

As decisdes sobre os tratamentos
farmacolégicos dependem do diagndstico

e do curso da doenga. Os medicamentos
antifibréticos (Pirfenidona ou Nintedanib) séo
recomendados para a fibrose pulmonar.

Ajudam a prevenir a cicatrizagéo dos tecidos
e tém demonstrado retardar a progressao da
doenca ao longo do tempo e podem aumentar
a esperanga média de vida.

Para alguns doentes com FP, a
imunomodulagao (substancias que afetam

o funcionamento do sistema imunitario) é
geralmente recomendada como tratamento
inicial. Se a doenga ainda progredir, pode ser
considerada uma terapia antifibrética como o
Nintedanib.

ENSAIOS CLIiNICOS

Um ensaio clinico é um estudo
que testa a eficacia e a seguranga
de uma nova terapia em seres
humanos. Houve varios ensaios
clinicos em tratamentos
concebidos para tratar a FP; deve
consultar o seu médico para
verificar se existem ensaios em
curso em que possa participar.

Pode também encontrar informagao
mais ampla sobre ensaios clinicos
em curso usando
(a nivel mundial), o
ouo
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https://clinicaltrials.gov
https://clinicaltrials.gov
https://trials.eu-ipff.org
https://www.clinicaltrialsregister.eu/
https://www.clinicaltrialsregister.eu/
https://trials.eu-pff.org/

B TRATAMENTOS NAO FARMACOLOGICOS

Embora um transplante pulmonar seja a Ginica cura eficaz para alguém
com FP, existem varios tratamentos nao farmacoloégicos que podem ajudar

a melhorar a sua qualidade de vida.

Inclui diferentes atividades para aliviar
os sintomas da FP e melhorar a sua
qualidade de vida global, tais como
exercicio fisico, aconselhamento
nutricional, estratégias respiratérias. A
educacéo e reabilitagdo pulmonar pode
ser especialmente eficaz no alivio dos
sintomas, aumentando a quantidade de
exercicio que pode fazer e reduzindo o
tempo que precisa de passar no hospital.

Uma vez que a FP torna o oxigénio nos
pulmdes menos capaz de viajar para a
corrente sanguinea e a volta do corpo,
pode sofrer de niveis anormalmente
baixos de oxigénio no sangue e de falta
de ar. Pode experimentar isto enquanto
se exercita, descansa ou dorme.
Portanto, podera receber oxigénio
extra através de um concentrador (uma
pequena maquina elétrica) ou sistemas
de oxigénio liquido ou gasoso fixos e
portateis (ligados através de mascaras ou
tubos nasais).

Cerca de

30%

dos transplantes
pulmonares séo
realizados em doentes
com fDPI
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O transplante pulmonar é o Unico
procedimento de intervencgéao cirurgica
que pode inverter a progresséo da FP,
melhorar a sua qualidade de vida e a
sua esperancga média de vida. Cerca
de 30% dos transplantes pulmonares
em todo o0 mundo sao realizados em
doentes com FP. Infelizmente, menos
de 5% de todos os doentes com FP
sdo elegiveis para um transplante
pulmonar, uma vez que os critérios

de selegao como candidato viavel a
transplante s&o bastante rigorosos.
Estes consideram uma série de fatores
tais como a idade do doente, a saude
geral, a gravidade e a progresséo da
FP. Pode encontra-los



https://pulmonaryfibrosisnews.com/pulmonary-fibrosis-lung-transplant

Os cuidados paliativos sdo uma
abordagem holistica dos cuidados, que
¢é fornecida para melhorar a qualidade
de vida dos doentes ao longo do

curso da sua doenga. O seu objetivo é
proporcionar-lhe alivio tanto da dor fisica
como das tensdes e problemas mais
vastos associados a sua doenga.

Para doentes com FP, os aspetos

chave dos cuidados paliativos incluem o
planeamento antecipado dos cuidados,

a gestao dos efeitos secundarios dos
medicamentos e sintomas como tosse e
falta de ar, apoio psicoldgico, reabilitacao
pulmonar e cuidados em fim de vida.

Os cuidados paliativos podem
envolver actividades fisicas,
mentais, sociais ou espirituais -
dependendo das suas necessidades
e preferéncias.
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Ser capaz de gerir a tosse
desempenha um papel importante
na gestao da FP, pois a tosse
pode fazé-lo sentir-se isolado e
envergonhado, a menos que a
consiga controlar

E muito importante que aprenda a
reduzir, lidar e gerir a falta de ar, uma
vez que isso pode fazer uma grande
diferenca na sua qualidade de vida.

As suas emocgdes podem afetar a
respiracao e ficar ansioso pela falta de
ar pode torna-la ainda pior.

O relaxamento pode ajudar a reduzir
a falta de ar e é util para aliviar a
ansiedade.

pode encontrar mais conselhos
sobre como gerir a falta de ar.
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https://www.actionpf.org/information-support/managing-a-cough

PERGUNTAS
PARA FAZER AO
MEU MEDIC

Pode ser dificil saber o que . O melhor a perguntar
perguntar ao seu médico de clinica

geral, enfermeiro ou especialista. A British Lung

E importante pensar nas questdes Foundation reuniu

que podera gostar de colocar ao de perguntas que
ver diferentes profissionais de os doentes podem fazer

salde ao longo do seu diagnéstico em momentos diferentes
e tratamento. durante o seu diagnéstico

e tratamento.
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https://www.blf.org.uk/support-for-you/pulmonary-fibrosis/questions-to-ask
https://www.blf.org.uk/support-for-you/pulmonary-fibrosis/questions-to-ask

COMO POSSO

CUIDAR DE
MIM?

E essencial que vocé mesmo faga a gestdo de algumas partes desta
doenga complexa. Isto permite-lhe controlar os seus cuidados, estabelecer
objetivos realistas e preparar-se para o seu futuro.

' {g Ou evitar a exposigdo ao fumo passivo, para que

possa aumentar os niveis de oxigénio no sangue,
baixar a presséao arterial e o ritmo cardiaco e reduzir o
risco de cancro e doengas cardiacas.

® Manter-se ativo

O exercicio regular e moderado ndo s6 ajuda a
manter um peso saudavel, mas também a fortalecer
os musculos e a manter um funcionamento eficiente
do corpo.Isto pode incluir exercicio guiado com um
fisioterapeuta, mas também exercicio independente.

® Comer de forma saudavel

Uma dieta equilibrada e nutritiva pode ajuda-lo

a manter-se tao saudavel quanto possivel. Pode
incluir fruta, vegetais, graos inteiros, carnes magras
ou produtos lacteos magros e deve ser pobre

em gorduras saturadas, sodio (sal) e agucares
adicionados.

® Adaptar a sua casa

Adapte a sua casa para garantir a seguranca e permitir
uma vida autébnoma, por exemplo, instalando uma
cadeira elevatoria, corrimados ou uma sanita adaptada.
O seu servigo nacional de saude, companhias de
seguros de saude ou agéncias locais podem oferecer
subsidios e assisténcia.

\S
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® Descansar bastante

Z Dormir é essencial para impulsionar o seu sistema imunitario
P y A e melhorar a sensagao geral de bem-estar.

® Manter-se atualizado com as vacinagoes

Também se deve evitar a exposicéo a infegdes, que podem
agravar a FP. Para tal, lave as maos, evite multidoes e
transportes publicos, e mantenha-se a par das vacinas contra
a gripe, pneumonia e Covid-19.

® Evitar o stresse

Estar fisica e emocionalmente relaxado pode ajuda-lo a evitar
0 consumo excessivo de oxigénio. As técnicas de relaxamento
podem também ensinar-lhe a gerir o panico que pode surgir
com a falta de ar.

® Relaxamento e atengao

Existem diferentes técnicas de relaxamento que podem
ajuda-lo a lidar com os desafios emocionais e psicolégicos
que podem surgir com um diagnéstico da FP. A atencéo pode
ajuda-lo a gerir os desafios fisicos e de estilo de vida de
viver com FP, e ajuda-lo a acalmar quando esta angustiado,
desencorajado, assustado, ou em sofrimento.

® Yoga e actividades similares

O ioga é benéfico para os doentes com FP, pois pode
estimular os seus pulmdes através de uma respiragao
focalizada. Também ajuda a exercitar o diafragma (o musculo
que opera o pulmao).

Os exercicios respiratérios basicos podem melhorar a fungéo
pulmonar e aliviar os problemas respiratérios.

Tem de trabalhar em estreita
colaboragdo com a sua equipa de
cuidados para assumir um papel ativo e
positivo no seu percurso de tratamento
e resultados.

Pode encontrar
mais informagao
sobre como

cuidar melhor de
si e viver com a
FP
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https://www.actionpf.org/information-and-support/living-with-pulmonary-fibrosis

APOIO
PSICOLOGICO




ENTRE EM CONTACTO COM UMA
ORGANIZACAO DE DOENTES E

ENVOLVA-SE NUM GRUPO DE APQOIO
AO DOENTE

A participagdo num grupo de apoio local
pode ser-lhe util, uma vez que pode
conhecer outros doentes com FP, os seus
parceiros e prestadores de cuidados e
discutir e partilhar as suas experiéncias.

O apoio da familia e dos amigos &
essencial, mas o contacto com
outros doentes que estéao
a passar pela mesma
experiéncia pode ser
particularmente benéfico.
Também pode
Ha muitos grupos de apoio organizados entrar em contacto
em hospitais ou ha comunidade local; o com doentes do
seu médico ou enfermeira respiratoria seu pais através
podera fornecer-lhe mais informagdes. das organizagées

listadas no nosso

Descobrir o maximo possivel
sobre a FP pode ajuda-lo a
sentir-se mais no controlo.

As organizagdes de doentes

sdao um bom ponto de partida,

porque fornecem informagao
dedicada as pessoas que vivem
com FP, bem como
apoio mutuo.

« R
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https://www.eu-pff.org

CONSELHOS GERAIS

PARA OS PRESTADORES
DE CUIDADOS

Cuidar de alguém com FP é uma tarefa dificil e exigente que pode ser tanto
emocional como fisicamente drenante. Se estiver a cuidar de alguém que sofre de
FP, informe o seu médico de familia para que o possam aconselhar sobre a sua
propria saude e encaminha-lo para apoio especializado se precisar dele. Muitas
vezes, existem grupos nacionais de apoio aos prestadores de cuidados.

Lembre-se de cuidar de si mesmo, pois  Ha muitas organizagdes de apoio

o dia a dia de um prestador de cuidados a prestadores de cuidados que

pode ser um desafio. Nao tenha medo também o podem ajudar através desta
de pedir aos médicos e enfermeiros que  experiéncia. E em alguns paises da UE,
apoiam o seu familiar ou amigo com FP  os prestadores de cuidados podem ser
conselhos especificos sobre a melhor elegiveis para assisténcia financeira ou
forma de os ajudar. beneficios em espécie; o seu médico

podera dizer-lhe mais.
L |
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https://www.actionpf.org/information-and-support/carer-family-friends

CONTACTO:

EU-PFF AISBL
Abstratt 127

3090 Overijse, Belgium
secretariat@eu-pff.org
www.eu-pff.org

EU-PFF

EUROPEAN PULMONARY FIBROSIS FEDERATION
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