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Resumo: A Fibrose Cistica é causada pela falha no gene responsavel pela codificacdo da
proteina reguladora de condutancia transmembrana (CysticFibrosisTransmembraneRegulator —
CFTR), reduzindo a excrec¢édo do cloro e aumentando o fluxo de sédio, ocorrendo desidratacdo da
secrecdo mucosa, resultando em inflamac6es e doencas secundarias como doenca pulmonar
obstrutiva crénica, insuficiéncia pancreatica, niveis elevados de eletrélitos no suor e infertilidade
masculina (CUNHA,2014). E uma doenca hereditaria fatal mais comum entre a populacéo
caucasiana, fazendo parte da vida de aproximadamente 60.000 pessoas em todo o mundo. Sua
incidéncia é variavel de acordo com as etnias, apresentando maior frequéncia no Rio Grande do
Sul comparando a outros estados brasileiros. (Mcclellan C.B, 2007) Trata-se de um estudo
descritivo, exploratério e de revisdo bibliografica com o objetivo de enfocar a importancia da
atuacdo do profissional enfermeiro no contexto da fibrose cistica. As buscas foram realizadas nas
bases de dados eletrénicas SciELO (ScientificElotronic Library Online) e BIREME (Centro Latino-
Americano e do Caribe de Informac¢es em Ciéncias da Saude). Ainda existem muitas dificuldades
para a confirmacdo diagnéstica, devido a associacdo da doenca a outros quadros graves e ao
impacto inicial sobre a familia da crianca. Segundo a Teoria do Autocuidado de Dorothea Orem
(1914-2007), as praticas ou as atividades que as pessoas iniciam e realizam em beneficio préprio
a fim de manter e melhorar sua saude e seu bem-estar, sdo capacidades de autocuidado que os
pacientes precisam desenvolver através da atuacdo do enfermeiro e da equipe multidisciplinar. O
enfermeiro no cuidado a crianga portadora de fibrose cistica, procura resultados ndo sé em
relacdo aos aspectos fisicos, mas também nos aspectos psicossociais, tornando-se parte
integrante no processo de impedir a evolucdo da doenga, prevenindo os danos causadores das
internacdes subsequentes a estas criangas. As intervencdes realizadas nessa assisténcia, de
forma educativa e facilitadora, pretendem a aceitacdo da doenca, melhora clinica, controle dos
sintomas, conhecimento da doenca e do regime terapéutico, adesdo ao tratamento e participacao
do apoio familiar no cuidado. Deste modo, concluimos que a enfermagem é de suma importancia
em todos os periodos do tratamento, pois o enfermeiro é o profissional que esta mais préximo do
paciente e deve ter um olhar apurado para identificar qualquer risco ou complicagcbes, é de
extrema importancia saber usar seus conhecimentos e utiliza
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