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Reeducagao Funcional
Respiratdria (RFR)

Conheca as vantagens desta
terapia para os doentes Alfa.

A adocdo desta pratica
tem um impacto positivo
na vida social e profissional
dos portadores desta
doenca rara.

Défice de Alfal
debatido em Valéncia

A AA1P participou

no “I Encontro de Exceléncia
Internacional VLC Campos
sobre Défice de Alfal
Antitripsina e DPOC”.

Este evento teve como
principal objetivo criar

uma consciéncia global

da influéncia desta patologia
na vida quotidiana dos seus
portadores.

Agenda

Conhega as iniciativas

e 0s eventos mais relevantes
gue se realizam nos préximos
meses.

Numero 5
jan - fev - mar

QUE 2014 SEJA UM
GRANDE ANO PARA OS ALFAS

2014. Ano de Esperanga. A cada novo dia deste ano, encontro noticias
fantasticas: cientistas imprimem figados em 3D para utilizarem em transplantes,
laboratdrios criam kits de diagndstico em 15 minutos para doengas que
antes demoravam cerca de trés semanas a serem diagnosticadas, governos
implementam novas medidas antitabdgicas, cientistas convertem células
estaminais humanas em células funcionais dos pulmdes e das vias respiratdrias,

fazendo crer que serad possivel utilizar as préprias células dos doentes para
gerar tecido pulmonar funcional. Que maravilha! Cada dia mais perto de uma cura.

Este ano, a AA1P quer continuar o trabalho que tem vindo a desenvolver entre os profissionais de satde
e os pacientes, dando a conhecer o Défice de Alfal antitripsina (Alfal) e colaborando no tratamento
e cuidados de saude dos nossos Alfas. O slogan para o dia das Doengas Raras 2014 “Join Together for
Better Care” reflete o grande objetivo a que a AA1P se propde para este ano.

Alguns pacientes tém acesso ao tratamento de reposi¢do, enquanto outros ndo. Alguns pacientes sdo
independentes, mas outros sdo dependentes de assisténcia diaria até para as tarefas mais simples
do dia-a-dia. Os cuidados que um paciente Alfa precisa, seja adulto ou crianga, abrangem diversas
areas desde os equipamentos especiais, especialidades médicas diversas, fisioterapia, cinesiterapia
respiratoria, medicagdo, nutrigdo, servigos sociais e muitos mais. Para a grande maioria, os cuidados
primarios sdo dados pelos familiares.

Muitas vezes pensamos estar sozinhos, mas se nos juntarmos como comunidade Alfa, veremos que
juntos poderemos partilhar ideias, poderemos partilhar os cuidados que temos diariamente devido
a Alfal, poderemos aprender uns com os outros e, mais importante, ndo nos sentiremos sozinhos.

Por isso, em 2014, a AA1P incentiva toda a nossa familia Alfa a participar, a decidir e a lutar ao
nosso lado pelo direito aos melhores tratamentos e cuidados de saude. Para conseguirmos cumprir
este grande objetivo, a AA1P esta representada em grupos internacionais que lutam pelo mesmo e
precisamos de toda a experiéncia dos nossos pacientes e familiares para podermos defender os seus
direitos a um tratamento de exceléncia e igualdade.

Que 2014 seja um grande ano para os Alfas. Contamos consigo! Alice Margaca | Membro da Dire¢io

Sabia que o Défice de Alfal Antitripsina é conhecido como a Doenga dos Vikings?
Especula-se que o sucesso das conquistas dos Vikings deu-se, ndo sé gragas a sua coragem e bravura mas também porque

ao beneficiarem do constante estado de inflamagdo provocado pela deficiéncia de alfal antitripsina, sobreviveram a infe¢des
bacterianas que, na época, eram mortais, enquanto os outros povos morriam de pneumonia, tuberculose, influenza e gastroenterite.




AA1P consegue estatuto de IPSS

A AA1P conseguiu obter o estatuto de IPSS Enquanto Instituicdao
responsabilidades e
obrigacGes sdo acrescidas, mas este novo estatuto confere-nos

Particular de Solidariedade Social, as

também varias vantagens:

—aAAlPirdcandidatar-se aconsignacdode0,5%doIRS, permitindo
que todos aqueles que reconhecem o nosso trabalho possam,
de forma facil e sem custos, contribuir para o nosso sucesso.

Em 2014, iremos trabalhar com o mesmo empenho e entusiasmo.
S6 assim conseguiremos chegar mais longe.

—os donativos feitos a AA1P podem passar a ser incluidos na

Declaragdo Anual de IRS,

INTERVENGAO DO ENFERMEIRO DE REABILITAGAO NA PESSOA COM DA1AT

O Défice de Alfal Antitripsina (DA1AT)
é um disturbio genético hereditario que
se manifesta pela 32 e 42 década de vida.
Sendo esta proteina responsdvel pela
protecdo do tecido pulmonar contra
infecGes diversas e substancias irritantes
inaladas, como o fumo do tabaco, a sua
falta promove o aparecimento de um
sindrome obstrutivo cronico.

O DAI1AT traz consequéncias para a saude

dos pacientes, nomeadamente a nivel

pulmonar, surgindo manifestacGes diversas:

* Dispneia (falta de ar);

* Tosse;

e Expetoracgao;

e Intolerancia ao esfor¢o/ fadiga;

¢ InfecGes frequentes;

* Enfisema pulmonar;

» Deformidade da caixa toracica devido a
hiperinsuflacdo pulmonar (desequilibrio
entre o ar inspirado e expirado)

Estes pacientes apresentam uma respiragdo
tipo costal, fatigante e pouco eficaz, agravada
pela ansiedade do paciente dispneico,
influenciando assim a vida profissional e
social destas pessoas.

Reabilitagao respiratdria
O tratamento da patologia respiratoria
engloba varios cuidados:
e Deixar de fumar;
e Manter uma alimentacdo equilibrada
e hidratacdo adequada;
e Reduzir situagdes de stress;

e Higienizacdo correta das maos;

* Evitar a exposi¢do a poluentes/
substancias irritativas;

e Usar de forma correta os inaladores;

e Tomar a vacina da gripe e da pneumonia;

* Reposicdo da proteina por via
endovenosa;

e Oxigenoterapia;

* Manter a capacidade fisica;

e Cinesiterapia Respiratdria (CR) ou
Reeducacgdo funcional respiratdria (RFR).

A cinesiterapia respiratoria € uma terapia
baseada no movimento que atua essencial-
mente sobre os fendmenos mecanicos
da respiracdo, melhorando a ventilagdo
alveolar. O enfermeiro de reabilitacdo tem
competéncias para implementar programas
de RFR com o objetivo de habilitar o
paciente e cuidadores a gerir a sua patologia,
melhorando a sua qualidade de vida.

A RFR nestes pacientes tem como objetivo:
e Ensinar posi¢cdes de descanso e
relaxamento nas crises
de dispneia para diminuir a ansiedade
e facilitar o controlo da respiragédo;
* Ensinar métodos de limpeza das vias
aéreas para facilitar
a eliminacdo de secrec¢des;
¢ Ensinar como controlar a respiracao;
e Prevenir e corrigir defeitos posturais
e deformacdes toracicas;
e Ensinar técnicas de conservagéo
de energia (reeducacdo no esforco);
* Reduzir as infe¢Ges respiratorias.

Beneficios da Reeducagao
funcional respiratoria

A eficdcia da RFR traduz-se em:

e Menor nimero de internamentos
e idas ao servico de urgéncia

* Maior independéncia na
realizacdo das atividades
de vida diaria

* Menor cansago

e Menor ansiedade

e Maior autonomia

¢ Melhor qualidade de vida

* Ganhos em saude

Para o éxito de um programa de
RFR em pacientes com DA1AT é
fundamental o papel educativo
dos profissionais de saude, sendo
importante implementar programas
de educacdo terapéutica nos
*, servigos de saude. .
®teecececcccsccccccccces®
Enf2. Odete Rodrigues,

Hospital de Guimardes

PREVENGAO DE DOENGAS RESPIRATORIAS DESTACADA EM CONGRESSO DA FPP

O IV Congresso da Fundacdo Portuguesa
do Pulmao (FPP) teve lugar em novembro
do ano passado, sob o tema Prevencao,
Qualidade de Vida e Doencas Respiratorias.
A prevencgdo, particularmente assente na
luta contra o tabagismo, foi um dos pontos
gue mereceu maior destaque, uma vez

gue este habito continua a ter uma relagdo
directa com a doenc¢a pulmonar, estando
implicado na DPOC e no cancro.

A AA1P teve a honra de colaborar nesta
iniciativa através do apoio imprescindivel
da nossa associada Irene Rei Cardoso,
que participou no painel “Expetativas e
necessidades dos doentes respiratorios
cronicos”. O relato da sua experiéncia
como doente crénica, as dificuldades

sentidas e as suas principais expetativas
apresentaram-se como um valioso contri-
buto. E cada vez mais importante que o
doente crénico possa ter um papel ativo
na sua doenca e tratamento, auxiliando o
médico especialista natomada de decisGes.

Louvamos a FPP por mais esta iniciativa,
que revela bem a sua preocupagdo em
abordar temas da maior relevincia e em
dar voz aos doentes.



EURORDIS langa plataforma online sobre doengas raras

N " B3

T‘MllnfoHub é o nome do novo servico

EURORDIS,

proporcionar aos doentes e as familias

“_‘) um leque alargado de fontes de informacdo

fidveis e Uteis sobre doencas raras. Para

facilitar a navegacdo na internet, esta informacdo esta
organizada por categorias.

que tem como objetivo

Este servico inclui um motor de busca concebido
especialmente para pesquisa sobre doencas raras.
Os resultados baseiam-se numa sele¢do de sites de
referéncia, nas paginas oficiais das associacGes que
integram a EURORDIS, no portal Pan-Europeu para as
doencgas raras e ainda num sitio online com informacdes

sobre medicamentos 6rfaos, o Orpha.net.

DEFICE DE ALFA1 ANTITRIPSINA E DPOC
DEBATIDO EM JORNADAS EM VALENCIA

f‘ Déficit de
alja-1

antitripsina

50 Aniversario

A AA1P teve a honra
de ser convidada como

oradora no “I Encontro
de Exceléncia Internacional VLC Campus
sobre Défice de Alfal Antitripsina e

DPOC”, que se realizou no passado més
de dezembro, na cidade espanhola de

Valéncia. Esta presenca permitiu-nos
mostrar algum do trabalho que temos
vindo a desenvolver em Portugal, com a
ajuda dos nossos parceiros e profissionais
de saude, tendo sempre como objetivo
principal a qualidade de vida dos nossos
pacientes e 0 acesso ao tratamento médico
a que tém direito.

O principal objetivo destas jornadas
passou por colaborar na criacdo de uma
consciéncia global da influéncia do Défice
de Alfal antitripsina (Alfal) na vida dos
pacientes e na sociedade. O programa
dividiu-se em sessdes de informacdo
basica sobre a Alfal, apresenta¢des de
casos clinicos especialmente dirigidas aos
médicos assistentes e, por fim, duas mesas
redondas com socidlogos, jornalistas e
associacbes de pacientes e familiares,
centradas na divulgacdo da doenca e no
papel das associagbes de pacientes.

CUPAO DO SOCIO

NOME
MORADA
DATA DE NASCIMENTO
CONTACTO TELEFONICO
INFORMAGOES ALFA
E ALFA?

CONTRIBUO COM
. 30€ (valor de quota anual) . 50€

outro montante .

De realcar que, 50 anos apds a descoberta
da Alfal, continuamos com dois principais
problemas: o subdiagndstico e o progndstico.
Quanto mais cedo um paciente for diagnos-
ticado com Alfal, mais cedo podera adotar
medidas preventivas de preserva¢do da sua
saude, como deixar de fumar, evitar exposi¢do
ao fumo e poluicdo e podera, desde logo,
beneficiar do aconselhamento genético
familiar. Se o diagndstico for feito cedo, o
progndstico sera mais positivo, os pacientes
ndo verdo a sua saude agravar-se ao ponto
de sofrerem de DPOC e/ou necessitarem
de transplante pulmonar. As criangas
diagnosticadas poderdo ser seguidas pelas
especialidades médicas necesséarias desde
logo e assim prepararem-se para as possiveis
consequéncias deste défice.

Nesta jornada foi defendida pelos pediatras,
gastroenterologistas e pneumologistas
presentes, em especial pela Dra. Amparo
Escribano, pneumologista pediatrica, a im-
portancia do diagndstico precoce. Também
foi destacada a necessidade de coordenar
esforcos entre todos estes especialistas
para que estas criangas sejam seguidas
desde logo por uma equipa multidisciplinar
composta por pediatra, pneumologista,
gastroenterologista e nutricionista, de forma
a melhorar o seu prognadstico.

A Dra. Escribano defende que todas as
criancas diagnosticadas com problemas

E PORTADOR?

) »

«.'ZIA

respiratérios deveriam fazer o teste da
Alfal, de forma a poder identifica-las cedo
e se possam iniciar as medidas preventivas.
A titulo de exemplo, apontou que na sua
pratica clinica puderam diagnosticar um
grupo relativamente numeroso de Alfas ao
incluirem o teste quando solicitam analises
ao sangue.

Esta pneumologista pediatrica referiu
ainda que todas as criangas MZ, ZZ e SZ
deverdo ter a sua capacidade pulmonar
avaliada pelo menos uma vez por ano.
Recomendou ainda que os pneumologistas
sejam mais agressivos no tratamento das
patologias respiratdrias das criancas Alfa,
numa tentativa de evitar mais danos nuns
pulmdes com esta condicdo genética.

Por ultimo, foi apresentado o Guia para
Familiares de criangas com Alfal, cuja
versdo portuguesa estara disponivel ja no
primeiro trimestre de 2014.

Mais informagGes sobre as jornadas em:
http://congresos.adeituv.es/alfa-1/
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AGENDA

Dia Mundial do Doente

Dia Mundial das Doengas Raras

Dia do Dador de Sangue

Dia Mundial da Saude

XXXV Congresso Portugués

de Cardiologia - Palacio de Congressos
do Algarve, Herdade dos Salgados,
Albufeira

GRUPO DE TRABALHO INTERNACIONAL CRIADO
PARA MAIOR CONSCIENCIALIZAGAO

Representantes de associagbes
Alfa de 23 paises reuniram-se
no 42 Congresso Internacional
de pacientes Défice de Alfal
antitripsina (Alfal), em abril do
ano passado, que teve lugar em
Barcelona. O encontro determinou
a criacdo de um grupo de trabalho
para implementar globalmente as
necessidades mais importantes
para os individuos que sofrem da Alfal.

As prioridades deste grupo de trabalho
sdo: maior consciencializacdo da Alfal;
igualdade no acesso ao tratamento, especial-
mente a terapia de reposicdo; diagndstico
precoce, de modo a que os Alfas possam ser
devidamente tratados sem os normais anos
de atraso no diagndstico.

A Alphal Foundation, dos EUA, ofereceu
a sua lideranca e recursos para ajudar
a construir uma plataforma online, que
servird como meio de comunicacdo para
toda a comunidade Alfa. O objetivo é ligar
organizagoes e individuos de todo o mundo,
para partilha de ideias e de estratégias sobre
as trés prioridades nomeadas no Congresso.
Hillegonda (Gonny) Gutierrez é a diretora
deste programa, no qual ird ajudar a
organizacdo e o trabalho da comunidade
Alfa. A AA1P teve o prazer e orgulho de ser
convidada a fazer parte de uma comissdo
diretiva provisdria, com representantes de

Associacao Alfal de Portugal

A

ALPHA-1

FOUNDATION

todo o mundo, na qual tem vindo
a trabalhar desde o passado més
de setembro.

As funcdes da comissdo diretiva
passam por escolher o contetdo e
a funcionalidade da plataforma de
comunicagdo global, assim como
por auxiliar o desenvolvimento
de uma ferramenta de pesquisa
de avaliagdo de necessidades, que pode ser
utilizada por todos os individuos alfa em
qualquer lugar do mundo.

Também vai ser criado um kit de ferramentas
orientadoras para Alfas, para ajudar a
melhorar o acesso aos cuidados de saude
(incluindo a terapia de reposicdo), que sera
adaptado para uso em qualquer lingua.
Gutierrez ird conduzir workshops com os
paises envolvidos para ajudar ao uso eficaz
deste kit de ferramentas.

AAlphal Foundationira funcionar como fonte
de informacdo e recurso para profissionais de
saude, politicos e especialistas em economia
e salde, assim como para apresentagdo
de casos especificos a seguradoras e
ministérios. Com a ajuda de um consultor,
esta entidade também ird coordenar e
avaliar a tecnologia a incorporar este kit, bem
como qualquer documentacdo necessaria,
sejam documentos padrdao de qualidade ou
diretrizes de tratamento.

PROPRIETARIO

EDITOR E REDACAO

DIRETOR Catarina Pyrrait
TIRAGEM 1000 Exemplares
PERIOCIDADE Trimestral

22 Congresso Internacional de Saude
do IPLeiria - Escola Superior de Saude
do Instituto Politécnico de Leiria

DIA DAS DOENCAS RARAS

O dia das Doengas Raras, comemorado
sempre no ultimo dia de fevereiro de cada
ano, tem como principal objetivo informar
acerca das doencas raras e do seu impacto
na vida dos pacientes e seus familiares.

Segundo a EURORDIS, Organizagao Europeia
das Doencas Raras, existem entre 6.000 a
8.000 doencgas raras que sao caracterizadas
por uma grande diversidade de patologias e
sintomas, variando ndo s6 de doenga para
doenca como também de paciente para
paciente. Sintomas relativamente comuns
podem esconder doencas raras subjacentes
gue levam a erros de diagnéstico atrasando
0 correto tratamento. Muitas vezes estas
doengas, de caracter incapacitante, afetam a
qualidade de vida dos pacientes.

O facto de frequentemente ndo existirem
curas eficazes contribui para o alto nivel de
dor e sofrimento suportado pelos pacientes
e suas familias. Continuam a ser feitas
conquistas importantes com o aumento da
cooperagdo internacional no dominio da
investigacdo clinica e cientifica, bem como
a partilha de conhecimento cientifico sobre
todas as doencas raras. Ambos os avangos
tém conduzido ao desenvolvimento de novos
processos de diagndstico e terapéuticos. No
entanto, o caminho é ainda longo...

No dia 28 de fevereiro de 2014 desafiamo-
-lo a lembrar as doencas raras: partilhe
informagdo sobre a Alfal e dé a conhecer
esta doenga.
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Este boletim tem um carater informativo e em caso algum os artigos aqui publicados substituem a opiniao médica. A Associagao Alfal de Portugal
recomenda aos leitores deste boletim que consultem sempre o seu médico acerca dos tratamentos mais adequados. AAA1P ndo podera ser responsabilizada
por consequéncias resultantes em doentes que ndo observem esta indicacdo.



