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Relatério Médico

O paciente . ¢ seguido em ambulatério especializado
com diagnéstico confirmado de Fibrose Cistica com insuficiéncia pancredtica (CID E-84.1).

A Fibrose Cistica ou mucoviscidose é uma doenga genética autossémica recessiva
potencialmente letal, que sapresenta acometimento multissistémico (sistema respiratério,
gastrintestinal, hepatico e genitourindrio), cuja prevaléncia na populagiio chega a 1/2500
nascidos vivos na etnia branca.Muitos avangos ocorreram em relagiio ao conhecimento dos seus
mecanismos fisiopatoldgicos, diagndstico e tratamento, mudando drasticamente esta realidade para
melhor. O 6bito na infincia atuaimente € raro e, em especial nos Gltimos 30 anos, chegar & vida
adulta tem sido a realidade para a maioria dos afetados por esta doenga.

As manifestagdes da doenga sdo decorrentes da alteragfio na fungio da proteina reguladora
da condutdncia transmembrana (cysticfibrosistransmenbraneregulator — CFTR), que controla a
permeabilidade do fon cloro nas superficies apicais das células epiteliais. A retengo dos fons cloro
provoca a reabsorglo de sodio e dgua para o meio intracelular, resultando em desidratago das
secrecdes e o aumento da sua viscosidade, favorecendo a obstrugiio de ductos das glindulas
exocrinas. O epitélio das vias aéreas, seios paranasais, pincreas, intestino, drvore biliar e ductos de
suor expressam CFTR e dependem dele para sua fungdo normal. Defeitos na fungfio CFTR nestes
orgios ddo origem 4 infecgiio pulmonar e bronquiectasias, levando eventualmente & insuficiéncia
respiratéria, insuficiéncia pancreética com mé absorgfo, obstruglio intestinal episédica, doenga
hepdtica em alguns pacientes, ¢ infertilidade masculina. Falha do transporte de cloreto mediada
pelo CFTR nes ductos de suor dé origem a uma concentragio marcadamente elevada de cloreto no
suor, que € a base para o teste diagndstico definitivo para FC (SPOONHOWER; DAVIS, 2016).

ApresentagBes clinicas mais comuns da Fibrose Cistica s¥o: sinusopatia crénica, polipos
nasais, infec¢fio/colonizagio bronquica por bactérias patogénicas para FC, deenga endobrdnquica:
tosse produtiva, sibilancia, alteragdes radiolégicas, evidéncia de doenga obstrutiva na espirometria;
baqueteamento digital, fleo meconial, insuficiéncia pancredtica exderina, desnutrigio protéico-
caldrica, edema por hipoproteinemia, deficiéncia de vitaminas lipossolaveis, azospermia obstrutiva,
sindrome da perda de sal, deplegio aguda de sal e alcalose metabdlica cronica (SES de MG, 2008).




O tratamento deve ser iniciado o mais precocemente possivel e implementado de maneira
individualizada, levando-se em conta a gravidade e os 6rgidos acometidos. Recomenda-se que o
tratamento seja feito em servigos especializados, em centros de referéncia para FC. O
tratamento intensive, com abordagem muiltidisciplinar e utilizagdo criteriosa do grande arsenal
lerapéutico disponivel, tem colaborado para que se consiga retardar a progressdo da FC ¢ tratar
oportunamente suas complicagdes, elevando substancialmente a sobrevida e a qualidade de vida
destes pacientes (CASTRO; FIRMIDA, 2011).

Os objetivos gerais do tratamento sdo: educagfio continuada do paciente e dos
familiares, profilaxia das infec¢fes, detecgio precoce e controle da infecgdo pulmonar, melhora
da obstrugfio bronquica ¢ da drenagemdas secregdes, corregiio da insuficiéncia pancredtica e da
desnutrigio, monitoramento da progressio da doenga e das complicagdes e aconselhamento
genético familiar (SES de MG, 2008}.

O uso de enzimas pancredticas para pacienies com insuficiéncia pancredtica e uma
dieta rica em proteinas e alta i tio associadas a nma melhor fun ulmonar

e maio yhrevida (DEL CIAMPO et al, 2015). A pada nutricio na in i

isoladamente, ¢ o fator determinante mais importante do estado pulmonar dos adultos
com FC. A manutencio de um bom estado putricional, com ganho ponderal adequado
para a faixa etiria e sexo, tem relaclio direta com a fupciio puimonar, reduzindo a
morbidade e melhorando o prognéstico da crianca com fibrose cistica (NETO, 2008).

A PORTARIA N° 112, DE 4 DE FEVEREIRO DE 2016 estabelece a
obrigatoriedade do fornecimento pelo SUS de enzimas.

O diagnéstico precoce e a terapéutica adequada sio responséveis pelo aumento da

sobrevida e me a qualidade de vida do paciente com FC. O nfo
fornecimento das medicacdes padronizad lo ministério da satdde implica em

complicacdes da dognca, inclusive aumento do risco de morte.
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