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1 INTRODUCAO A FIBROSE CISTICA

Roberta de Cassia Nunes Cruz Melotti

1.1 Conceito

A fibrose cistica (FC) é uma doenca de ocorréncia mundial, acometendo
virtualmente todos 0s grupos étnicos. Nos caucasianos € a mais comum e letal
doenca hereditaria, de transmissdo autossémica recessiva.

A doenca é causada por mutacdes em um gene designado CFTR que se
localiza no braco longo do cromossomo sete que codifica uma proteina denominada
proteina reguladora da condutancia transmembrana da fibrose cistica (CFTR) que
esta presente na membrana apical das células epiteliais.

Até o momento ja foram descritas mais de 1800 mutacfes, sendo a mais
frequente a perda da fenilalanina na posi¢cao 508 (AF508) e somente um pequeno
namero dessas mutagbes tem expressao clinica importante. Com base no
mecanismo molecular alterado, as mutacgoes presentes no gene CFTR sé&o divididas
em seis classes. A mutacao de classe | é encontrada em aproximadamente 10% dos
individuos com FC em todo o mundo, devido a essa mutacéo a proteina CFTR nao é
sintetizada. S&o em sua maioria mutacdes sem sentido que originam codons de
parada prematuros, gerando um RNA instivel truncado. Mutacdes de classe Il
correspondem as mutagfes mais comuns no gene CFTR, estas provocam um
defeito na sintese da CFTR, como resultado, uma quantidade minima de CFTR
funcional atinge a membrana apical. Mutagcdes de classe Ill sédo caracterizadas por
defeito na maturacdo da CFTR, causando uma reducao significativa do tempo de
abertura do canal de cloreto CFTR. As mutac¢des de classe IV geram um defeito na
condutancia da CFTR, mesmo quando este se encontra aberto, este apresenta
funcdo reduzida. Nas classes de mutagcdo Ill e IV, a proteina CFTR atinge a
superficie das células, porém tais mutagbes impedem o canal de realizar seu
trabalho corretamente. Em mutacées de classe V, ocorre a reducao parcial da
funcdo da CFTR. As mutacOes de classe VI séo raras, resultam em degradacéo
gradativa e progressiva da CFTR, contribuindo para quantidades reduzidas de CFTR

funcional na superficie celular por causa da diminuicdo da estabilidade da proteina.
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A tabela 1 mostra um sistema de classificacdo com as muta¢cées mais

comuns baseado em altera¢6es funcionais.

Tabela 1 — Classificacdo das mutacdes da CFTR

Classe Efeito naCFTR CFTR com Mutac6es mais comuns
funcéo
| Auséncia de sintese proteina N&o Trpl282x, Gly542x, 711+1G - T, 1717-
1G-A

Il Maturacao defeituosa e degradagéo prematura no Né&o/ Muito DeltaF508, Asn1303Lys, Gly85GIu,
reticulo endoplasmético e complexo de Golgi reduzida Lev\u1065Pro, Asp1507, Ser549Arg

1l Defeito na regulagdo; CFTR néo ativada pelo ATP- N&o Gly551Asp, Ser4920Phe, Val520Phe,
AMP ciclico Arg553Gly, Arg560Trh, Arg560Ser

\ Transporte de cloro deficiente, abertura do canal Sim Ala455Glu, Arg117Cys, Asp1152His,
alterada. Leu227Arg, Arg334Trp, Argl17His

\% Numero reduzido de proteina transcrita. Sim 3849+10kbC - T, 1811+1-6kbA - G, 1V58-

5T, 2789+5G - A

VI Turnover acelerado e precoce na superficie celular Sim Q1418X

Fonte: Adaptado de Rowe SM, 2005.

A CFTR estd envolvida na regulacdo do fluxo de varios de ions com
destaque na regulag&o do ion cloro, reduzindo a excre¢do desse ion e aumentando
o fluxo intracelular do ion sédio para manter o equilibrio eletroquimico e também de
agua por acdo osmdtica.

A disfuncdo da CFTR, devido mutacdo genética, provoca grande reabsorcao
de sodio e agua, levando a desidratacdo das secre¢cdes mucosas, aumento da
viscosidade e obstrucdo dos ductos com reacdo inflamatéria, resultando em uma
doenca sistémica com grande variabilidade de sinais e sintomas. Acomete,
preferencialmente, o sistema respiratério e digestorio, se manifestando como doenca
sinopulmonar crénica e supurativa, ma absorcao intestinal e concentracédo elevada
de cloretos no suor. No entanto, ha um maior niumero de casos identificados com

apresentacoes clinicas leves e oligossintomaticos.

1.2Epidemiologia

Afeta cerca de 30.000 crian¢as e adultos nos Estados Unidos da América
(EUA) e 70.000 no mundo todo. Sua incidéncia varia em diferentes paises ou
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regides. Na Unido Européia, 1 em cada 2.000 a 3.000 nascidos vivos sdo afetados
e nos EUA esta frequéncia é de 1 em cada 3.500 nascidos vivos.

No Brasil, estimou que a incidéncia, € de 1 em cada 7.358 nascidos vivos.
Este estudo incluiu cinco estados do pais (RS, SC, PR, SP e MG) e detectou uma
grande variacdo da incidéncia entre eles.

A assisténcia multiprofissional e especializada ao paciente com FC tem
tido importante relacdo com a diminuicdo da gravidade dos quadros e o aumento da
sobrevida.

A sobrevida nos EUA aumentou de 31 anos para 37 anos na Uultima
década e no Reino Unido essa estimativa se aproxima dos 50 anos de idade.

A Organizacdo Mundial da Saude (OMS) e a Associacao Internacional de
Fibrose Cistica recomendam a implantacdo de centros especializados, mesmo nos
paises em desenvolvimento, ja que o tratamento nesses locais traria vantagens
guanto ao desfecho clinico e a sobrevida, principalmente no caso do tratamento

relacionado a nutricdo e ao controle da doenca pulmonar.

2 TRIAGEM NEONATAL (TESTE DO PEZINHO)

Vera Lacia Suprani
Grayce Moreira Sanches de Rezende

O Teste do Pezinho foi incorporado ao Sistema Unico de Salde (SUS) em
1992 e incluia a avaliagdo para Fenilcetondria e Hipotireoidismo Congénito. Em
2001, o Ministério da Saude criou o Programa Nacional de Triagem Neonatal
(PNTN), ampliando pelo SUS o diagnostico precoce para fibrose cistica, através da
dosagem da Tripsina Imuno Reativa (TIR), anemia falciforme e outras

hemoglobinopatias. No ES a triagem para FC iniciou em 2009.

Interpretacéo do resultado da TIR

As referéncias estabelecem valores normais abaixo de 70 ng/ml em sangue
total (gotas de sangue em papel filtro) em recém nascidos até 30 dias de vida. Apos
este periodo, a TIR diminui sua concentragdo no sangue, ndo devendo mais ser

usada como triagem, mesmo que a crianca seja portadora de fibrose cistica.
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Se o resultado da triagem realizada no 5° dia de vida é positivo, nova
dosagem deve ser realizada ap6s duas semanas, até no maximo o trigésimo dia. E
se ainda se mostrar elevada, o teste do suor ou DNA deve ser realizado para
tentativa de confirmacao diagnostica.

Os casos com teste do suor positivo e aqueles com sintomas tipicos mesmo
sem confirmacéo diagnostica devem ser encaminhados ao centro de referéncia.

Um grande problema é o teste de triagem falso-negativo que pode causar
atraso importante no diagnostico. Apesar de um resultado negativo, uma avaliacédo
diagndstica, incluindo o teste do suor e/ou analise do DNA, deve ser feita em toda

crianca que apresentar manifestagdes clinicas de FC ou ileo meconial.

3 MANIFESTACOES CLINICAS E DIAGNOSTICAS

Vera Lacia Suprani
Grayce Moreira Sanches de Rezende
Roberta de Cassia Nunes Cruz Melotti

O diagnéstico de FC, deve ser suspeitado em qualquer crianca ou adulto
gue apresente sinais e sintomas como os listados no quadro 1, combinados a
comprovacao bioquimica ou genética da disfuncéo da proteina CFTR.

Em geral esse diagndstico é dado por manifestagfes clinicas, associada a
concentragdo de cloreto no suor maior que 60 mEg/lI ou se esse valor € intermediario

e hé identificagdo de duas mutac¢des consideradas como causadoras de FC.



Quadro 1 — Sintomas clinicos: Quando suspeitar

RESPIRATORIO

GASTROINTESTIMNAL

ENDOCRINOWGENITOURINARIO

Asma refrataria llec meconial {15 % dos casos) Hernia inguinal
Bronquiclife, Afresia jejunal e Volvo Masza escrotal calcificada
Otite me

dia, crénica ou recoments Emagrecimente acentuado Hidrocele

Eseudogisto (muccesls) Diarréia, esteatomaia, anemia AZCnSpETMIE

. . Edema e hipnalbuminsmis — Airaso ool
Fweashiorkor ke

Tosse cronica

Invaginacan ntestinal, prolapso
retal

Auséncia de ductos deferentes

Atelectasia de repaticdo

Perfuracfo intestinal

Infertilidade

Sinusite crénica ou recorrente

Impactacin mucdide do apéndice
(massa assintomatica no

quadrante inferior direita)

Menstruscdo irregular

5 . . )

Deficiéncia de vitaminas
lipnssaliveis (ADEK)
e pomplicagfies hemormragicas

Sindrome de perdsa salins -
desidratagéo hipnoatrSmica.
hipmciorémica e alcalose metakalica

Bolipgse nasal (20% dos

pacientes)

Dificuldade de ganhar peso e

altura

“Beijo salgado”

Sindrome do lactente chisdor

lefericia obstrutiva prolongada

Rouguiddo transitdris

Doengs Refiuxe Gastreasefagico.

Osteoporose em adultos

Pmeurnonias prolongadas ou

Dislipidemia associada a FC —

vitamina E

Pancrestite sem causa definida hipedrigliceridemia efou
recomentes
. .
] . Anemia hemaolitica por deficiéncia ] ] i
Binomeia, Diabetes associado & FC

Fonte: Damasceno, 2010,

Diagndstico

Quadro 2 - Critérios diagndsticos de Fibrose Cistica

A

B

Caracteristicas Fenotipicas (1 ou mais)

Evidéncia laboratorial de disfungéo da CFTR

Doenca sinusal ou pulmonar crénica, polipose
nasal

Alteragcdes gastrintestinais e nutricionais
Sindrome de perda salina,

Altera¢cdes urogenitais com azoospermia obstrutiva

Teste do suor**
Cloro no suor >60mEg/L em 2 dosagens em 2 ou

mais ocasides***

ou

ou

Histéria de irm&o com fibrose cistica

Identificagcdo de 2 mutagdes (DNA) para fibrose

cistica

ou

ou

Teste de triagem neonatal (TIR) positiva

Alteragcé@o no exame de Diferenca Potencial Nasal

ou biépsia retal

Fonte: Modificado Rosenstein BJ & Cutting GR, 1998

12
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Para o diagnéstico € necessario no minimo um dos itens da coluna A e um

da coluna B.

Teste do Suor

Ainda é o padrdo ouro para a confirmacdo diagnostica, apesar de existirem
falso positivo e falso negativo em raras situagbes. Consiste na estimulacdo da
sudorese localizada pela iontoforese com pilocarpina — método de Gibson e Cooke e
Andlise quantitativa do cloro no suor — método de Schalles e Schalles ou
cloridrémetro.

O ideal é poder realiza-lo no Centro de Referéncia.

E importante lembrar que teste de suor normal ndo exclui o diagnostico de

formas atipicas de FC.

Interpretacéo:

-Teste normal (< 39mEq/L);

-Teste duvidoso (30 ou 40-59mEq/L);

-Teste anormal (= 60mEq/L);

Individuos com valores de cloro no suor na faixa intermediaria (30 a 59 para
criangas abaixo de 6 meses e 40 a 59 em mais velhos) devem ser submetidos a

extensa analise de mutagcao da CFTR).

Sequenciamento Genético

Esse exame deve ser disponibilizado no centro de referéncia e ser realizado
em todos os pacientes a partir do momento em que as medicagbes para terapia
génica estiverem disponiveis para o uso dos pacientes. Também € um exame muito
atil nos casos em que o diagnéstico é duvidoso devido ao teste do suor de valor

indeterminado.
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Biopsiaretal e potencial nasal

Sdo exames Uteis na davida diagnostica e que devem ser disponibilizados
através do tratamento fora do estado do Espirito Santo, pois no Brasil sé estédo
disponiveis em dois estados.

Fluxograma 1 - Investigacdo Diagndstica

Sinais e sintomas ou histéria familiar positiva ou triagem neonatal positiva

y
Teste do suor

Y v A

Cloreto > 60 Cloreto= 30- 60 Cloreto < 30

¢ ¢ v

Repetir Repetir FC improvavel.
Se sintomas tipicos,
¢ ¢ continuar investigacao
Cloreto > 60 Cloreto= 40- 60

A
Diagnéstico — ——
confirmado Genotipagem para as mutacdes mais freqlientes

2 mutacdes 1 mutacdo -
Sem mutacao

A\ 4

Testes adicionais FC improvavel.
Diagnéstico (enzimas pancreaticas Se sintomas tipicos,
confirmado fecais, Rx de seios da continuar investigacao
face, swab orofaringe ou

escarro, espermogram a)

l

Diferenca de potencial nasal/ retal




Quadro 3 - Diagnéstico Diferencial

Asma, sindrome do lactente chiador, DPOC, AIDS,
Pulmonares tuberculose, pneumopatias cronicas de etiologia ndo definida,
pneumonias recidivantes, bronquite cronica nao atdpica,

bronquiectasia, atelectasia, bronquiolite obliterante.

Digestivas Sindromes de ma absorcdo, proldpso retal, ileo meconial,
edema, ictericia prolongada no periodo neonatal, doenca do

refluxo gastroesofagico.

Nutricionais Baixo ganho péndero-estatural, desnutri¢cdo, baixa estatura.

Outros Infertilidade

4 PROPEDEUTICA DO PRIMEIRO ATENDIMENTO E DE SEGUIMENTO

Quadro 4 — Propedéutica do primeiro atendimento
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EXAMES

Dosagem de elastase pancreatica fecal

Dosagem de gordura fecal de 72h (Van der Kamer)

Dosagem de sddio urinario

Provas de funcao hepatica

Dosagem de vitaminas A, D e E. Vitamina B12 de acordo com a avaliacdo do médico

Hemograma completo, reticuldcitos, ferro, ferritina, uréia, creatinina, ions, Glicemia de

jejum, gasometria arterial, colesterol total e fragdes, triglicerideos, TAP e PTT.

Teste de tolerancia oral a glicose para maiores 10 anos

Proteinograma

IgE total

Ultrassonografia abdominal total

Ecocardiograma

Radiografia de térax

Tomografia de térax alta resolucdo para maiores de 2 anos

Espirometria para maiores 7 anos

Tomografia de seios da face de acordo com avaliag&o clinica

Nasofibrolaringoscopia de acordo com avaliacao clinica

Cultura de secrecao de vias aéreas

Densitometria 6ssea para maiores 10 anos

DNA de 32 mutacgdes para o gene da fibrose cistica




Quadro 5 — Propedéutica de seguimento

EXAMES

Dosagem de elastase pancreatica fecal - Solicitar anualmente se o paciente é suficiente

pancreatico.

Dosagem de gordura fecal de 72h (Van de Kamer) - Se evidéncias de problemas

nutricionais e/ou ma nutricao.

Dosagem de sodio urindrio - Repetir a cada consulta nos primeiros dois anos de vida.

Provas de funcdo hepética anualmente.

Dosagem de vitaminas A, D e E anualmente. Vitamina B12 de acordo com avaliacéo.

Hemograma completo, reticuldcitos, ferro, ferritina, uréia, creatinina, ions, Glicemia de
jejum, gasometria arterial, colesterol total e fragfes, triglicerideos, TAP e PTT

anualmente.

Teste de tolerancia oral a glicose para maiores 10 anos anualmente.

Proteinograma anualmente.

IgE total anualmente.

IgE e IgG especificos para Aspergilus fumigatus de acordo com a clinica.

Ultrassonografia abdominal total anualmente

Ecocardiograma a cada 3 anos

Radiografia de térax anualmente.

Tomografia de térax alta resolucdo para maiores de 2 anos a cada 3 anos

Espirometria para maiores 7 anos em toda consulta.

Angiotomografia de pulm&o e Angiografia de artérias brénquicas de acordo com a clinica

Tomografia de seios da face de acordo com avaliag&o clinica

Nasofibrolaringoscopia de acordo com avaliacao clinica

Cultura de secrecao de vias aéreas em toda consulta, inclusive de intercorréncia.

Audiometria anual se uso crénico de aminoglicosideos

Endoscopia digestiva alta com bidpsia esofagogastroduodenal de acordo com a clinica

Dosagem hormonal de acordo com o endocrinologista

Cultura para micobactérias ndo tuberculosas semestral ou anual

Densitometria 6ssea para maiores 10 anos a cada 2 anos.

16
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5 TRATAMENTO

5.1 Avaliagdo Nutricional

Luana da Silva Baptista Arpini
Vera Lucia Suprani
Greyce Moreira Sanches de Rezende
Luiz Carlos Machado Silveira

E consenso na literatura cientifica a importancia da relacdo entre a nutricdo
e a sobrevida na Fibrose Cistica (FC), sobretudo na manutencdo do estado
nutricional adequado, na prevencao de inflamacbes e lesbes pulmonares, controle
das manifestacbes gastrointestinais, pancreaticas e hepéticas e prevencdo de
comorbidades e hospitalizagfes associadas a descompensacao da doenca.

A desnutricdo na FC é multifatorial e esta intimamente relacionada a
progressdo da doencga, pode acarretar a diminuicdo da massa magra, com
repercussao nos muasculos respiratérios e na elasticidade pulmonar. Nesse contexto,
a intervencdo precoce é a medida mais bem sucedida para o combate e a
prevencao de faléncia nutricional, sendo o acompanhamento nutricional considerado

imprescindivel na ateng&o ao paciente fibrocistico.
Fluxograma 2 — Fatores interdependentes que podem aumentar o risco de déficit energético, perda

de peso e deterioracdo da fungdo pulmonar.
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i Pancreatica latrogénicas
Defeito g i
e Intestinal Psicologicas
Genetico b B B
Biliar (Gastrointestinal
l I .
| | Necessidade |+ | | Perdas | } | } Ingestio |
Deéficit Anorexia
energetico Vomitos
| Perda peso | Infecciio
l pulmonar

i -~ » . a - "
Musculos Parénquima Disfuncdo ,{/
respiratorios pulmonar imune

}

Deterioracio da fungio pulmonar |

Fonte: Durie e Pencharz (1989).

o A avaliagdo nutricional deve contemplar os parametros clinicos,
laboratoriais e antropométricos (de acordo com a idade), a anamnese alimentar, a
abordagem da terapia enzimatica para os pacientes insuficientes pancreaticos e a
intervengdo nutricional necessaria.

o As consultas nutricionais geralmente sdo atreladas as consultas
multidisciplinares periodicas e devem ocorrer a cada 1 a 3 meses, conforme a idade
e a gravidade do paciente.

o Todos o0s pacientes portadores de fibrose cistica devem ser
consultados por nutricionista ao menos na revisdo anual e, em caso de insuficiéncia
pancreatica e/ou risco nutricional, o paciente devera consultar com nutricionista em
todas as consultas multidisciplinares.Pacientes fibrocisticos internados devem ser

visitados por uma nutricionista ao menos duas vezes por semana.

5.1.1 Antropometria / Composi¢ao Corporal

A antropometria deve ser realizada em todas as consultas, utlizando

parametros antropométricos recomendados para a faixa etéria, conforme abaixo:
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Tabela 2 — Parametros antropométricos para avaliagdo nutricional, segundo faixa etaria do paciente.

FAIXA ETARIA PARAMETRO ANTROPOMETRICO

Lactentes Peso
Comprimento
Perimetro cefélico
indices: P/I, P/E, E/l e IMC/I

Criancas de 2 a 10 anos  Peso
Estatura
indices: P/E, E/l, IMCI/I

Circunferéncia de braco
Circunferéncia Muscular de Brago
Dobras Cuténeas (ex. Triciptal, biceptal,

subescapular e suprailiaca)

Adolescentes de 10 a 19 Peso
anos Estatura
indices: P/E, E/I, IMC/I

Circunferéncia de braco

Circunferéncia Muscular de Brago

Dobras Cuténeas (ex. Triciptal, biceptal,
subescapular e suprailiaca)

Composicéo Corporal por BIA ou DEXA

Estadiamento puberal (anual — endocrinol6gico)*

Adultos Peso
Estatura
indice: IMC

Circunferéncia de braco

Circunferéncia Muscular de Brago

Dobras  Cutaneas(ex. Triciptal, biceptal,
subescapular e suprailiaca)

Composicéo Corporal por BIA ou DEXA

P/l - Peso para Idade; P/E - Peso para estatura; E/l — estatura para idade; IMC/I — indice de massa
corporal para idade; BIA — Bioimpedancia elétrica; DEXA- densitometria duo-energética.

*Adolescentes (>10 anos de idade) devem ser encaminhados para consulta com endocrinologista ao
menos 1 vez ao ano para avaliagao endocrinoldgica/ metabdlica e de desenvolvimento puberal e, em

casos de atraso, para estimar idade e densidade dssea.
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Pacientes fibrocisticos, sobretudo os desnutridos, podem ter atraso puberal,
gue tende a ter seu crescimento acelerado somente na puberdade tardia.

Cabe ressaltar que os indices antropométricos sdo bons preditores de
estado nutricional geral e devem ser registrados, em cada consulta, nas curvas de
crescimento especificas propostas pela Organizacdo Mundial da Saude (OMS) em
2006 e 2007 para criancas e adolescentes, e classificados conforme IMC para
adultos,visando acompanhamento da evolucdo individual e/ou para comparacao
com o grupo de pacientes. Entretanto, esses indices ndo possuem acuracia
suficiente para determinar alteragdes na composi¢cao corporal dos pacientes (massa
gorda, massa magra e agua), sobretudo daqueles em risco nutricional, portanto, a
afericdo de circunferéncia do braco (CB) e de pregas cutédneas pode ser associada
aos outros meétodos anteriormente descritos, ndo devendo ser utilizados como
parametros unicos na Fibrose Cistica, e recomenda-se a analise corporal por
bioimpedancia elétrica (BIA) tetrapolar e/ou densitometria duo-energética — DEXA
(padréo ouro) periodicamente, nos pacientes com idade superior a 10 anos, por se
tratarem de métodos mais fidedignos para avaliagdo da composigéo corporal.

5.1.2 Laboratorial

Exames laboratoriais sdo necessarios para diagndéstico das caréncias
nutricionais e monitoramento dos marcadores do estado nutricional, portanto, devem
ser realizados periodicamente, ao menos no diagndéstico e anualmente, ou conforme
necessario para intervencdo nutricional adequada, descritos no item 4 deste
documento (PROPEDEUTICA DO PRIMEIRO ATENDIMENTO E DE
SEGUIMENTO), referentes a avaliacdo do estado nutricional.

5.1.3 Clinica

A avaliagéo clinica nutricional deve ser realizada em cada consulta, com o
objetivo de identificar sinais e sintomas de ma nutricdo e deplecdo ou risco
nutricional, seja pela antropometria supracitada, como também perceptivel ao exame
fisico nos estadgios mais graves por meio das alteragBes de pele, mucosas, dentes,
olhos, cabelos, unhas e musculatura (deplecao das reservas corporais).
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De forma complementar a avaliagdo nutricional também contempla a
avaliacdo subjetiva global e a anamnese clinica para verificar distlrbios alimentares,
intercorréncias, interconsultas, relatos de queixas e de outras informacbes

fundamentais para o direcionamento da conduta nutricional.

5.1.4 Alimentar

A analise do consumo alimentar € imprescindivel tanto para o conhecimento
a cerca da rotina e dos habitos e padrbes alimentares do individuo tanto para
direcionar a conduta nutricional, reavaliar ajustes necessarios e verificar a adesao a
terapia nutricional.

A anamnese alimentar deve ser realizada com o paciente e/ou seu cuidador
em cada consulta, por meio de inquéritos alimentares como: Recordatério alimentar
de 24h, questionario de frequéncia alimentar (QFA), Relato de alimentacdo habitual,
histéria dietética, registro alimentar e afins.

A analise da ingestao dietética dos pacientes com fibrose cistica propicia a
prevencao de caréncias nutricionais com a averiguacédo de consumo insuficientes de
nutrientes especificos precocemente e contribui para o estabelecimento do
tratamento clinico e nutricional essenciais, como por exemplo, no ajuste da
suplementacdo hipercalérica, vitaminica e mineral e da dosagem de enzimas
pancreaticas.

O consumo alimentar em domicilio deve ser mensurado, ao menos,
anualmente por meio de Registro alimentar de 3 dias alternados (2 dias durante a
semana e 1 dia no final de semana ou feriado) para estimar a quantidade e a
qualidade da alimentacao habitual ingerida no periodo.

5.2Requerimentos nutricionais

Recomenda-se que individuos com fibrose cistica recebam alimentagéo
hipercaldrica (com oferta energética de 120 a 150% das necessidades diarias ou
mais para manutencdo de padrdes nutricionais normais), hiperlipidica
(principalmente na forma de Oleos vegetais e TCM) e hiperproteica (15 a 20% do
Valor Energético Total - VET, sendo dois tercos de alto valor biologico) para suprir 0os

requerimentos nutricionais aumentados, devido as perdas sistémicas, cuja etiologia
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€ multifatorial: aumento no consumo de energia e hipermetabolismo resultante da
alteracdo genética e do processo inflamatério sistémico crénico; distarbios
metabdlicos e/ou do trato gastrointestinal associados a fibrose cistica; redugcédo da
ingestdo diaria decorrente das manifestacdes pulmonares e gastrointestinais
caracteristico da doenca ou devido a depressdo e rejeicdo de alimentos
hipercaléricos; desequilibrio entre sintese e decomposi¢éo de proteinas.

O acréscimo de 20 a 50% de calorias deve ser feito sobre a taxa metabdlica
basal (TMB) somando-se a necessidade caldrica para atividade e crescimento, de
acordo com a idade e género, utilizando-se o “peso ideal:

. 0 a 2 anos — Peso ideal € o0 peso adequado para idade

. 2 a 10 anos — Peso ideal é o peso adequado para estatura

. >10 anos — Peso ideal é o correspondente a Eutrofia pelo IMC

Tabela 3- Recomendacdes energéticas totais para individuos saudaveis e acréscimo de 20 e 50% do

Valor energético total diario (VET) para pacientes com Fibrose cistica.

0-6 7-12 1-3 4-6 7-10 Meninos Meninas
meses meses anos anos anos 11-14 15-18 11-14 15-18
anos anos anos anos
VET para 650 850 1300 1800 2000 2500 3000 2200 2200
Idade*
120% VET 780 1020 1560 2160 2400 3000 3600 2640 2640
150% VET 975 1275 1950 2700 3000 3750 4500 3300 3300

Fonte: Protocolo de Atendimento Nutricional em Fibrose Cistica de S&o Paulo (2012)

Em adultos sedentarios, o aumento da TMB pode corresponder a trés
guartos do gasto energético diario.

Em casos mais graves, em infec¢des/ agudizacdo pulmonar, o VET pode
atingir 200% do recomendado para a idade de individuos saudaveis.
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Quadro 6 - Recomendacédo de macronutrientes

Proteinas: Lipideos:
e Lactentes: 4g/Kg/dia 35 - 45% VET, se ganho de peso for insuficiente
e Criancgas: 3g/Kg/dia 30 — 40% VET, para pacientes comganho de peso
e Adultos: 2 - 3g/Kg/dia satisfatorio
Carboidrato: Acidos graxos essenciais:
o 45-48% VET 1 - 2% VET sob a forma de &cido linoléico (w3)

Fonte: Protocolo Clinico dos Centros de Referéncia do Estado de Minas Gerais (2008)

Em alguns casos é necesséaria a complementacdo por meio de modulo de
maltodextrina (1 a 5% VET) modulos lipidicos (1,5 a 3% do total da dieta) e de
proteinas para atingir as necessidades diarias.

Em pacientes que apresentam insuficiéncia pancredtica ha ainda a
necessidade de suplementacao de micronutrientes.

A educacdo nutricional deve ser gradativa e continuada ao longo do
tratamento, com incentivo aos habitos alimentares saudaveis, recomendacédo de
dieta de alta densidade energética, suplementacdo de micronutrientes, adequada

ingestao hidrica e acompanhamento da terapia enzimatica, quando necessaria.

5.3 Suplementacdo de micronutrientes

5.3.1 Vitaminas

A deficiéncia de vitaminas na FC esta associada a piora da condi¢&o clinica
e da fungcdo pulmonar. Devido a m4 absorc¢do intestinal das vitaminas lipossoluveis,
0 estresse oxidativo e a comum ingestdo insuficiente de alimentos fontes de
vitaminas é recomendada a suplementacdo diaria, em solucdo hidrossollvel,

conforme a tabela abaixo:
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Tabela 4. Recomendagdes diarias da suplementagao de vitaminas lipossollveis na fibrose

cistica.
A (UI) D(UI) E(UI)
Idade/vitaminas
1mcg =3,3UlI 1 mcg = 40Ul
1200 mcg 15mcg
<1 ano 10-50 mg
(4000U1) (600UI)*
1200 — 3000 mcg (4000 — 10 — 20mcg (400 —
>lano 50 — 100 mg
10000 UI) 800UI)
1200 — 3000 mcg (4000 — 20 — 50mcg (800 —
Adultos 100 — 200 mg

10000 UI) 2000UI)

Fonte: Clinical Guidelines Cystic Fibrosis 2014.

*Considerando a Fibrose Cistica um fator de risco para a deficiéncia de vitamina D, a recomendacao

da suplementacdo desta vitamina para <1 ano foi adaptada, conforme recomendacdo do Clinical

Practice Guideline 2011.

Quadro 7. Apresentacdes comerciais de polivitaminicos e minerais disponiveis para pacientes com

fibrose cistica e doses recomendadas conforme faixa etaria.

Apresentacao AQUADEKs” AQUADEKs” AQUADEKs”
Solugéo pediatrica Comprimidos Cépsulas gelatinosas
mastigaveis
Faixa etaria 0 - 121 - 3]|4-10anos 4 - 10| >10anos
meses anos anos

Doses Recomendadas ImL/dia | 2mL/dia 2 comp./dia 1 cap./dia | 2 cap./dia

Vitamina A (Ul) 5.751 11.502 18.167 18.167 36.334

Vitamina C (mg) 45 90 70 75 150

Vitamina D3 (Ul) 400 800 800 800 16000

Vitamina E - o-tocoferol | 50 100 100 150 300

CD

Vitamina E - outros | 15 30 30 80 160

tocoferdis (Ul)

Vitamina K1 (mcg) 400 800 700 700 1400

Vitamina Bl - tiamina | 0,6 1,2 15 15 3

(mg)

Vitamina B2 - riboflavina | 0,6 1,2 1,7 1,7 3,4

(mg)

Vitamina B6 (mg) 0,6 1,2 1,9 1,9 3,8

Vitamina B12 (mcg) -- -- 12 12 24
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Niacina (mg) 6 12 10 10 20
Acido félico (mcg) -- -- 200 100 200
Acido pantotenico (mg) 3 6 12 12 24
Biotina (mcg) 15 30 100 100 200
Zinco (mg) 5 10 10 10 20
Selénio (mcg) 10 20 75 75 150
Coenzima Q10 (mg) 2 4 10 10 20

*Apresentacao farmacoldgica do produto comercial recomendado pela Cystic Fibrosis Foundation em

relatério anual (2014) disponivel no sitio: https://www.cff.org/About-Us/Assets/2014-Annual-Report/

Suplementagcdo de Vitamina B12 pode ser necesséria em pacientes que
foram submetidos a resseccéo intestinal por ileo meconial.

A fim de prevenir a desmineralizacdo 0ssea, recomenda-se a suplementacao
de Vitamina D em criancas, mesmo que suficientes pancreaticos e Vitamina K a
partir de 6 anos de idade.

Cabe ressaltar que para os pacientes insuficientes pancreaticosé obrigatéria
a suplementacdo de vitaminas lipossoluveis que devera ser administrada nas
refeicbes ao uso de enzimas pancreaticas.

E importante também considerar o estresse oxidativo e processo inflamatério

do paciente e a necessidade de prescricdo de outros elementos antioxidantes.

5.3.2. Minerais e oligoelementos

. Ferro - Profilatico: Suplementar os lactentes a partir do momento em
que for introduzida alimentagcdo complementar ou a partir dos 6 meses se em
aleitamento materno exclusivo, e manter até os 2 anos; e/ou em casos de ingestao
dietética inadequada, sendo recomendado o monitoramento precoce em todos 0s
pacientes.

Terapéutico: na anemia ferropriva, conforme idade e necessidade de
reposicao.

Para baixas reservas de ferro, recomenda-se o aumento do consumo de
alimentos fontes ferro da dieta (carne vermelha, verduras e ovos)

Cabe destacar: a ferritina por ser proteina de fase inflamatéria aguda das

doencas, ndo deve ser avaliada como parametro isolado para reserva de ferro nos
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pacientes fibrocisticos. A suplementacdo de ferro ndo deve ser realizada proxima ao
horério da reposi¢do enzimética, ou em quadros de febre ou infecc¢des.

o Célcio - A alta prevaléncia de osteopenia e osteoporose requer a
reposicdo de calcio nos pacientes em que a dieta ndo supra as necessidades
diérias, nos picos de crescimento e na hipocalcemia. Dose para criangas - 400 a
800mg/dia; adolescentes e adultos - 800 a 1200mg/dia.

. Saédio - Pacientes fibrocisticos tém alto risco de hiponatremia devido as
perdas excessiva de sal pelo suor, portanto, é recomendado que ingiram maiores
guantidades de sal, principalmente em situacées com aumento de temperatura
ambiental, febre, exercicio fisico vigoroso, vomitos e diarréia. Criangas com
inexplicada faléncia nutricional sempre deve ser avaliada para dosagem de sddio
urinario (<24 meses) e de eletrdlitos séricos. Uma amostra isolada de sddio urinario
inferior ao valores de referéncia indica baixo sodio corporal e requer correcdo. A
dose recomendada varia conforme a faixa etéaria.

o Lactentes <1 ano de idade: 500mg de NaCl/dia, mesmo se em criangas
em aleitamento materno exclusivo

o 1-7 anos: 1 g/dia

o > 7 anos: 2 a 4 g/dia

o Adolescentes e adultos sdo orientados a suplementacdo de sodio em
casos de necessidade de reposicao das perdas salinas. Recomendacéo geral:
6g/dia

. Magnésio-Reposicdo de magnésio deve ser feita em pacientes em
tratamento por longo periodo com aminoglicosideos e severa ma absorgéo.

. Zinco- A perda fecal e baixa absorcdo de zinco implicam na
suplementacdo empirica por um periodo de 6 meses para os fibrocisticos que estédo
com faléncia do crescimento, desnutricdo, hiporexia e em deple¢do imunoldgica.
Também deverdo ser suplementados o0s pacientes com niveis insuficientes de
Vitamina A ou cegueira noturna que nao respondem a suplementacdo de Vitamina
A.

o Dose em criancas - 5 a 10mg/ dia e em adultos - 15mg/dia.

o Recomenda-se administrar junto as enzimas pancreatica nos pacientes

gue fazem uso, pois melhora a absorc¢ao do zinco.
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5.4 Pancreas e Figado

Elizabeth Passos Simbes da Silva
Aline Caetano Marchette
Vera Lucia Suprani

5.4.1 Insuficiéncia Pancreéatica

Diagnéstico através da histéria clinica, exame fisico e exames
complementares.

Histéria de diarreia com gordura nas fezes, distensdo e dor abdominal,
emagrecimento, osteopenia ou osteoporose, coagulopatia, deficiéncia de vitaminas
lipossolaveis (vitaminas A, D, E e K). Podem existir relatos de pancreatite aguda na
infancia. Raramente ocorrem na vida adulta, quando o tecido pancreatico foi
lipossubstituido.

S80 necessarios para o0 diagnostico de insuficiéncia pancreatica o0s
seguintes exames laboratoriais e de imagem:

- Gordura Fecal pelo método Van der Kamer (fezes de 72 horas).

- Elastase fecal pancreatica

- Ultrassonografia de Abdome

- Tomografia de Abdome em casos selecionados

- Dosagem de vitaminas A, D, E e K.

Outros exames especiais podem ser necessarios para investigar outras
causas de diarreia crénica como por exemplo: doenca celiaca, gastroenterite
infecciosa, doencga inflamatoria intestinal, intolerancia a lactose, supercrescimento
bacteriano, colestase, colite pelo Clostridium difficile, sindrome do intestino curto,
tumores intestinais.

Interpretacéo da elastase fecal:

o normal: > 200 mcg/g de fezes

o IP leve/moderada: 100-200 mcg/g de fezes

o IP grave: < 100 mcg/g de fezes

Obs.: pacientes com Fibrose Cistica geralmente apresentam valores < 15
mcg/g de fezes.
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A dosagem da elastase fecal pode ser realizada mesmo que 0 paciente esteja
em terapia de reposicdo enzimatica pancreatica.

Com o primeiro exame normal, e clinica compativel com suficiéncia
pancreatica (Fezes normais, sem gordura), repetimos anualmente o exame, pois é
esperado que o pancreas perca sua capacidade funcional gradativamente.

Ndo esquecer que 10 a 15% dos fibrocisticos podem cursar sem
insuficiéncia pancreatica. Se o0 paciente apresentar quadro clinico sugestivo de

insuficiéncia pancreatica, o exame € repetido a qualquer tempo e iniciamos a

reposicdo enzimatica até chegar o resultado do mesmo.

5.4.2 Terapia de Reposicdo Enzimatica

Objetivo: controle da esteatorréia e manutencdo de um bom estado
nutricional.

A dose, geralmente recomendada para criancas, adolescentes e adultos
com fibrose cistica é baseada no peso:

Dose: 500 a 1000 U lipase por quilo por refeicdo principal, metade dessa
dose nos lanches (se esses contiverem menor teor de gordura).

Nao ultrapassar 10.000 U por quilo de peso, por dia. Nao ultrapassar 2.500
U/kg de peso por refeigcao.

Doses que excedem 10000 U/dia estao relacionadas ao risco de
Colonopatia fibrosante que se caracteriza por inflamacgéo, encurtamento e fibrose
progressiva da submucosa do célon com maior freqtiéncia no célon ascendente e
em criangcas. O diagnéstico se faz através de enema opaco, algumas vezes é
necessario cirurgia, quando ha estenose. Além da adequacdo da quantidade de
enzimas, dieta semi-elementar pode ser necessaria até pronta recuperacdo
nutricional.

Nos casos recém-diagnosticados, a Portaria SAS/N° 263 de 18/07/2001
recomenda: — Menores de 4 anos- uma dose inicial de 1000 U lipase/kg peso/nas
refeicOes e metade dessa dose nos lanches.

— Maiores de 4 anos: Dose inicial de 500 U lipase/kg peso/refeicbes e
metade dessa dose nos lanches. As doses devem ser ajustadas até obter-se padrdo
adequado do ritmo intestinal e da consisténcia fecal, com consequente ganho
ponderal.
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Pancreatina 500mg 4x dia para os intubados, macerar Creon néo funciona.

Apds remissdo da esteatorréia, reduzir a dose até a minima necessaria. Se
persistir esteatorréia (clinica ou na avaliacdo da gordura fecal de 72 h), aumentar a
dose em 150 U/kg a 250 U/kg por refeicao.

Devem ser seguidas algumas recomendacOes nutricionais para melhor
aproveitamento da terapia de reposi¢cao enzimatica.

o Casos refratarios apesar de dose adequada de enzimas:

Avaliar adeséo.

Administrar enzima entre as refei¢des.

Avaliar supressdo da acidez géstrica. Prescrever inibidores da bomba de
prétons ou bloqueadores H2.

o Caso persistam os sintomas, considerar:

Gastroenterite infecciosa.

Parasitose.

Intolerancia a lactose.

Supercrescimento bacteriano intestinal.

Colestase.

Doenca por Clostridium difficile.

Doenca celiaca.

Sindrome do intestino curto.

Doenca de Crohn.

Alergia alimentar.

Tumor intestinal

5.4.3 Doenca Hepatobiliar

Elizabeth Passos Simdes da Silva

Avaliacao anual de:
o TGO (AST) — transaminase glutamico oxaloacética
. TGP (ALT) — transaminase glutamico piravica
J Fosfatase alcalina
. Gama Glutamil transferase — Gama GT

. Bilirrubinas Totais e fracOes
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. Proteinas totais e fracoes

. TAP — tempo e atividade da protrombina.

. Ultrassonografia de abdome

Conforme sugerido pelo European panel e pelo NIH/CFF CFLD Clinical
Research Workshop o diagnostico de doenca hepética relacionada a fibrose cistica é
feito por dois ou mais dos seguintes achados:

1. Ao exame fisico, hepatomegalia (em geral, borda hepéatica palpavel
mais que 2,0 cm abaixo do gradil costal) e/ou esplenomegalia confirmados pela
ultrassonografia.

2. Aumento nas transaminases (TGO, TGP) e Gama GT por mais de seis
meses, apos excluir outras causas de doencas hepaticas (hepatites virais,
citomegalovirose, virus Epstein-Barr, alcool, medicamentos, drogas ilicitas, toxinas,
hepatite auto-imune, obstrucéo biliar, colelitiase, colecistite, doenca 6ssea.

3. Aumento na ecogenicidade hepatica, sinais de hipertensdao portal
(incluir ultrassonografia com doppler).

Williams "et al” desenvolveram um sistema de escore ultrassonogréfico para
auxiliar na identificacdo de pacientes com hepatopatia associada a fibrose cistica,
baseando-se em trés caracteristicas: nodularidade grosseira do parénquima,
nodularidade da borda hepética e aumento da ecogenicidade periportal. A
pontuacdo igual a 3 representa figado inteiramente normal, enquanto que
pontuacdes maiores séo indicativas de anormalidades hepaticas de graus variados,
até uma pontuacgéo de 8-9, que sugere cirrose estabelecida.

4. Se uma bidpsia hepética for indicada, achado de cirrose biliar focal ou

cirrose multilobular.

Tratamento farmacoldgico

Acido Ursodesoxicolico 50mg, 150mg e 300mg (Ursacol)

Utilizar em casos de colestase, fibrose, cirrose.

Dose: 20 mg/Kg/dia, dividido em duas ou trés tomadas diarias.

N&o h& evidéncia cientifica para o seu uso em casos de minima ou nenhuma
disfuncao hepéatica ou fibrose portal.

Nos casos de colestase, atentar para a reposi¢ao vitaminica A, D, E e K.
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Devem ser administradas durante as refeicobes com as enzimas
pancreaticas.

Vitamina E hidrossoluvel: 400 a 1200 Ul/dia

Vitamina D2 ou D3: 800 a 1600 Ul/dia

Retinol: 10.000 a 20.000 Ul/dia.

Vitamina K: 5 a 10 mg semanal ou diério.

Nos casos de insuficiéncia hepéatica grave, outras condutas podem ser
necessarias, inclusive o transplante hepético.

Outras complicacBes hepatobiliares da fibrose cistica incluem Colelitiase e
Colecistite.

5.5 Aparelho Digestorio

Aline Caetano Marchette

5.5.1 lleo Meconial

O ileo meconial € uma das primeiras formas de apresentacdo da FC no RN.

O mecodnio espessado pela auséncia de enzimas pancreaticas e impactado
preenche o canal intestinal, sendo, porém, mais concentrado no ileo distal.

Ha distensdo abdominal e podem ocorrer vomitos. O diagndstico presuntivo
se faz através da historia de FC em um dos irméos, palpacdo de massas intestinais
pastosas similares a corddes e pela aparéncia radiografica.

O diagnéstico exato se faz pela laparotomia, que é realizada somente na
suspeita de perfuracdo ou insucesso do uso de enema, sendo aberto o ileo no maior
ponto de impactacao.

Cerca de 50% dos recém-nascidos apresentam atresia, estenose ou volvo

associado, que nao responde ao enema de constraste e requer cirurgia.
Propedéutica:
RX SIMPLES DE ABDOME- mostrando aparéncia opacificada ou em vidro

fosco (pequenas bolhas de ar aprisionadas no meconio estdo dispersas nesta area)
no quadrante inferior direito. A diferenciacdo entre intestinos delgado e grosso na
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radiografia de abdome em RN e lactentes € dita impossivel. Desta maneira, se

prossegue com exames contrastados.

Propedéutica e Tratamento

Sempre em conjunto com cirurgido pediatrico.

Exames contrastados:

Transito de intestino delgado:

Neste considerar contraste hidrossollvel oral (Gastrografin, Hypaque) -
Gastrografina 250 ml a 25% via oral e, se necessario, ap0s acompanhar com
radiografia em ortostase ou decubito dorsal, com raios horizontais e, se ocorrer
falha, considerar administracdo via retal, com cautela- onde um cdélon pequeno,
“microcolon”, pode sugerir auséncia de uso e presenca de obstrucdo proximal a

valvula ileocecal).

5.5.2 Sindrome da Obstrucéo Intestinal Distal (DIOS)

Seria 0 equivalente do ileo meconial mais comumente observada em adultos
com FC, embora também seja vista em criancas. Afeta aqueles pacientes com
insuficiéncia pancreatica sem causa bem definida sendo encontrados fatores
contribuintes, sendo eles, além da insuficiéncia pancreatica: genoétipo grave,
desidratacdo, ingestdo inadequada de sal, historia pregressa de DIOS ou ileo
meconiale transplantados.

O quadro clinico se apresenta com obstrucdo intestinal parcial com dor
abdominal em quadrante inferior direito ou periumbilical e massa palpavel em fossa

iliaca direita associado a vomitos frequentemente.
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Diagnéstico diferencial:

Constipacéao

E o mais comum, embora possa representar um espectro da DIOS, sendo a
diferenca que na constipagdo a massa se limite ao reto. Outros seriam bridas,
apendicite, intussucepgéao, pancreatite e ITU.

Propedéutica:

RX simples onde se véem niveis hidroaéreos e massa ileocecal. Em caso de
davida da origem da dor, podem ser Uteis: amilase, fungéo hepatica, ultrassonografia
de abdome e clister opaco com bério ou gastrografin.

Tratamento

Forma aguda:

O objetivo é observar a passagem de liquido claro pelo reto e
desaparecimento do quadro clinico.

Gastrografin

a) Hidratacdo: o paciente sempre deve ser bem hidratado, antes, durante e
até 3 h apds o tratamento pois o contraste é altamente osmotico.

b) Gastrografin via oral:

< de 15 kg = 25 ml com 75 ml de agua ou suco

de 15 a 25 kg = 50 ml com 150 ml de 4gua ou suco

> 25 kg = 100ml com 200 ml de agua ou suco

eCaso nédo responda, repetir em 24 h, porém, nao repetir em caso de piora.

eContraindicado se obtrucédo intestinal total ou vomitos biliosos.

e Recomendado seguimento com uso de lactulose oralcom dose maior 1
semana:

12 semana:

lab5anos: 5ml-2xpordia

5 a 10 anos: 10 ml-2 x por dia

>10 anos: 15 a 20 ml - 2 x por dia (em média, sempre considerando resposta

A sequir: revisao para uso crénico

c) Gastrografin via retal (pode ser alternativa ou como segunda op¢é&o)

Usa-se nas mesmas doses da via oral e requer acesso venoso para
administrar fluidos se necessario.

<5 anos- diluir em 5 x- ou seja, com 4 partes iguais de agua.
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>5 anos- diluir em 4x, ou seja, com 3 partes iguais de agua.

Alternativas:

. Acetilcisteina oral: 200 mg/ml ou sache de 600 mg em pé ou
comprimido efervescente.

Pode ser misturada a 4gua ou suco ou ainda refrigerante, numa
concentragéo de 50 mg/ ml.

1 més a2 anos - 0,4 a3 g, assim que possivel.

2a7anos-2a3g, assimque possivel.

>7 anos - 4 a 6 g, assim que possivel.

. Polietilenoglicol (macrogol 3350- apresentacéo no Brasil em sache de
14 g de po).

Contraindicado se obstrucgéo intestinal total

Pode ser dado por via oral ou por SNG, e dose Unica de domperidona 30
min antes pode ajudar no esvaziamento gastrico.

O conteudo de 5 saches deve ser diluido em 1 litro de 4gua ou suco.

Iniciar com 10 ml / kg/ hora- por 30 mine, depois, com 20 ml/ kg/h por 30 min
e, se bem tolerado, mais 25 ml/ kg/ h.

O volume maximo a ser atingido em 4 horas é de 100 ml por kg ou 4 litros,
sendo feita 1 2 revisdo ao final das 4 horas. Se, ndo ha passagem de liquido claro
pelo reto, entdo mais 4 horas de tratamento sdo oferecidas.

Dose maxima diaria: 8 litros ou 200 ml por kg de peso.

- Colonoscopia ou cirurgia

Estardo indicadas se o esquema acima proposto falhar embora sejam
raramente necessarias. Estas cirurgias podem envolver laparotomia com

enterostomias ou mesmo resseccao intestinal.
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Fluxograma 3- Tratamento de DIOS

Obstrugdo parcial

|

Polietilenoglicol VO ou SNG
ou
Contraste hidrossolivel VO ouSNG
ou
N.Acetilcisteina VO ou SNG

Reavaliar sintomas

Internar para:
Enema com
N.Acetilcisteina +
Contraste

Se eliminagao — Se eliminagéo

total das de ausente ou parcial, Hidrossoltvel (1:1)
repetir conduta por
24h e reduzir Enema de Contraste
l enzima. Hidrossollvel sob

Presséao

Manter l

Caso complicagdes

Comunicar ao

lactulona sete
dias

cirurgiao
imediatamente

Forma cronica

Conducao apoés evento agudo a fim de evitar recidivas.

Laxantes como polietilenoglicol ou lactulose sao recomendados por 6 meses
a 1 ano apo6s evento de DIOS. Seguir com tratamento de constipagdo crbnica e
checar, além de dieta, hébitos e hidratagdo, terapéutica com enzimas, se

funcionante.

5.5.3 Intussuscepcao

A intussuscepcédo é 10 a 20 vezes mais comum nos pacientes com FC do
que na populacédo geral. Geralmente existe associada a DIOS. Ha dor abdominal,
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distensdo e massa palpavel no quadrante inferior direito. Em pacientes adultos com
FC pode ser assintomatica ou se apresentar com dor abdominal recorrente.
Exames: Ultrassonografia de abdome ou enema opaco

5.5.4 Constipagao

Confirmar ingestao adequada de sal e de liquidos

Lactulose : 0,5 a 3 ml por kg/ dia divididos em duas doses. Efeito colateral
de flatuléncias ou cdlicas gastricas.

Polietilenoglicol (14 g por saché): 1,5 a 2,0 g por kg/dia para desimpactacao
por 3 a 5 dias €0,5 g por kg/dia na manutengdo em dose unica diaria, pode ser
utilizado com alternativa a Lactulose.

Sempre rever e reduzir gradualmente a dose se responsivo.

5.5.5 Pancreatite

Pancreatite € descrita com maior prevalénciaem pacientes com fibrose
cistica com suficiéncia pancreética( sem esteatorréia).
O paciente apresenta quadro de dor abdominal aguda de forte intensidade,

podendo haver vomitos associados e este quadro muitas vezes € recorrente.

Propedéutica:

. Dosagens de lipase(principal marcador que estara elevado) e de
amilase séricas, tripsina imunoreativa.

. Ultrassonografia e tomografia computadorizada de abdome:
evidenciam aumento de volume do pancreas, ma definicdo de limites , colecdes
liquidas em retrocavidade e formagdes cisticas ou abscessos.

Tratamento:

Como nas pancreatites por outras causas, o tratamento inicial é de suporte.
(suspenséo dos alimentos e liquidos por 3 a 5 dias, repouso, analgesia, hidratacao,
manutenc¢do do equilibrio acido basico e hidroeletrolitico).
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5.5.6 Doenca do Refluxo Gastroesofagico (DRGE)

Refluxo gastroesofagico € a passagem involuntaria de contelddo gastrico
para o esdfago que s6 pode ser classificado como doenca a partir do momento que
apresenta associacdo com vOmitos, esofagite, disfagia, dor retroesternal e / ou
abdominal, baixo ganho ponderal ou doencas respiratorias.

O paciente com FC apresenta risco 4 vezes maior que a populacao geral
para apresentar episoddios de refluxo. Além da doenca pulmonar, a dieta rica em
gordura que retarda o esvaziamento gastrico, a posi¢cado e horarios de manobras de
fisioterapia podem contribuir.

Propedéutica:

. PHmetria de 24 h

. Seriografia de es6fago estdbmago e duodeno

. Endoscopia digestiva alta com biopsias de esb6fago, estdmago e
duodeno.

Tratamento:

Procinético:

e Domperidona:0,2 a 0,4 mg/ kg (max.20 mg) de 8/8 h

Antiacidos:

¢ Ranitidina: <1m de vida- 2mg/ kg/dose

1- 6 m: 1mg/ kg / dose
>6m: 2-4 mg/kg /dose 12/12 h (max 150 mg)

Inibidores de bomba de prétons:

e Omeprazol (para maiores de 1 ano): 0,4 a 0,7 mg/ kg em até 2 doses
(Max. 40 mg / dia).

Para aqueles que nao conseguem engolir a cipsula inteira é indicada a
apresentacdo MUPS que é a forma dispersivel em tabletes.

Para os que nédo tolerarem omeprazol, o lansoprazol pode ser tentado como

alternativa.
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5.5.7 Doenga Inflamatoria Intestinal

O paciente com fibrose cistica apresenta risco 7 a 12,5 vezes maior de
apresentar doenca inflamatodria intestinal que a populagéo geral.

Deve ser investigada nos pacientes com faléncia do crescimento ou
desnutricdo ndo explicadas pela doencga pulmonar , diarréia cronica (sem melhora
com reposicao de enzimas), dor abdominal e outras manifestacbes como artrite e

aftas orais.

5.5.8 Sobrecrescimento Bacteriano

O paciente com FC apresenta maior risco deste desequilibrio na microbiota
do intestino delgado por alteracdo dos mecanismos de barreira nesta mucosa,
lembrando aqueles com ileo meconial em que a valvula ileocecal foi ressecada.

Esses serdo considerados contaminados e deverdo se submeter a ciclos
periodicos de descontaminacgdo e reposicdo de vitamina B12.

Suspeita na presenca de diarréia, flatuléncia, dor abdominal, entre outros,
gue ndo melhoram com reposicdo enzimatica adequada.

Esquema terapéutico:

Metronidazol e sulfametoxazol+trimetropin por 5 a 14 dias.

5.5 Intervenc¢des Nutricionais
Luana da Silva Baptista Arpini
Vera Lucia Suprani
Grayce Moreira Sanches de Rezende
Luiz Carlos Machado Silveira

A Intervencao nutricional dos pacientes com fibrose cistica pode ocorrer com
objetivos distintos:

e Nos individuos Eutréficos: de forma preventiva e/ ou para manutencdo do
estado nutricional saudavel, bem como, mudancas comportamentais atraves de (re)
educagdo alimentar gradativa, quando necessario, contemplando informacdes

nutricionais, orientagbes quanto a terapia de reposicdo enzimatica e de

complementagé&o alimentar, quando estes s&o indicados;
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individuos com distarbios e/ou caréncias nutricionais:
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para

acompanhar a evolucao nutricional e recuperar o estado nutricional saudavel através

de dietoterapia com ou sem produtos suplementares, seja por via oral, enteral,

parenteral ou mista.

Portanto, a conduta nutricional serd determinada pelo estagio de intervencao

nutricional referenciado pela avaliagdo nutricional atual e prévia por seguimento,

conforme critérios descritos no quadro 8

QUADRO 8. Critérios para os diferentes estagios de intervengédo nutricional

Estado <5 anos 5 - 18 anos > 18 anos Medidas adotadas
nutricional
Peso/Altura  (P/A) | Peso/Altura IMC 19 —25 kg/m’ | Medidas
Normal 90 - 110% * 90 — 110% elou nenhuma | preventivas:educacéo
perda de peso | alimentar,enzimas,
recente vitaminas, apoio
psicolégico
P/A 85 — 89% P/A 85 — 89% ou | IMC < 19 kg/m’ | Medidas acima e
ou perda de peso | perda de peso nos | ou 5% perda de | Suplementacdo cal6rica
Risco nos ultimos 4 m ou | Gltimos 6 m ou | peso nos Uultimos | via oral
Nutricional peso mantido nos | peso mantido nos | 2 m ou mais
altimos 6 m altimos 6 m
PIA < 8% ou|P/A < 85% ou| IMC < 19 kg/m® | Suporte nutricional
gqueda de 2 | queda de 2 | ou perda peso > | agressivo:
Faléncia posicoes no | posicdes no | 5% nos ultimos | Nutricdo enteral
nutricional percentil apds uso percentil apds uso | 2m ou mais apos | noturna, intermitente ou

de suplementos

de suplementos

uso de

suplementos

até continua, via sonda

ou gastrostomia

Fonte: Adaptado de UK Cystic Fibrosis Trust Nutrition Working Group.

*Dividir o peso encontrado pelo Peso para altura no P50 e multiplicar por

100.

Cabe destacar que perda recente de peso >10 % nos ultimos 6 meses ou

>5% nos ultimos 30 dias é fator independente de predigcdo de morbimortalidade para

pacientes portadores de doencas respiratérias crénicas e, portanto, a intervencao

nutricional precoce se faz necessario.
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Obtida a classificagdo antropométrica e a indicacdo de intervencdo, a

conduta nutricional deve ser estabelecida diante da faixa etaria e evolucéo

clinicanutricional do paciente, direcionada conforme quadro 9 e fluxogramas que

seguem:

Quadro 9. Nivel sérico de albumina para nortear a intervengédo nutricional

Nivel sérico de Albumina

Conduta sugerida

Ganho de peso adequado e/ou albumina
> 3,2g/dL

Manter leite materno (LM) ou dieta utilizada;
N&o iniciar enzimas ou vitaminas imediatamente;
Aguardar resultado de elastase pancreatica fecal;

Controle clinico mensal nos primeiros 6 meses.

Ganho de peso insuficiente e/ou albumina
31a27

LM ou foérmula enriquecida com 3 a 5% de
carboidrato, 1-2g sal/dia e triglicerideo cadeia média
(TCM);

Iniciar reposicdo enzimdtica enquanto esperamos o0
resultado da elastase fecal;

Suplemento vitaminico especifico para FC;

Controle clinico em 30 dias — dosar albumina;

Albumina entre 2,6 a 2,1 (sem edema)

Dieta semi-elementar enriquecida com 5% de
carboidrato, TCM e 1-29g sal/dia;
Reposi¢do enzimatica e suplemento vitaminico

Controle clinico e laboratorial em 15 dias

Albumina entre 2,6 a 2,1 (com edema)
OU menor que 2,1, sem melhora com as

condutas orientadas acima

Internar e iniciar formula elementar por sonda em

bomba de infusao continua (BIC)

Albumina menor que 2,1 com edema e

refrataria ao tratamento anterior

Nutricdo parenteral total e Nutricdo enteral minima

com formula elementar

Fonte: Adaptado de Lifshitz et al,1988.
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Fluxograma 4 - Condutas dietéticas para lactentes em aleitamento materno de acordo com estado
nutricional inicial e ganho de peso

| Baixo peso / Muito baixo peso | Eutrofia | Excesso de peso
3 ‘ > | Ganho de peso suficiente?* Educac3o nutricional
Pancreato-suficiente? | . : | e acompanhamento
1 : NAO 5IM [—* de evolugie
51V NAO | » Ry
L | Reposicio enzimatica adequada? ;
Ganho de peso suficiente?* | 1 ]
L — | NAo_ LTV
SIM NEO _ r T ¥
Corriel Complementagdo com férmula infantil
: ... P orrigir
Reavaliar agdo enzimatica i)
em pancreato-insuficientes NAD = Ganho de peso suficiente?* —— | SIM

!

Adicionar TCM (1-3%)** na farmula |

= W

NAD |t Ganha de peso suficiente?*

¥ W

Adicionar Maltodextrina (1-3%)** na formula
> )

Reavaliar conduta dietoterdpica [ NAO |«—| Ganho de peso suficiente?* |~ | 3IM

M ]

segundo avaliagdo clinica * Ganho de peso suficiente de acerdo com Guidelines de lactentes
** Arrdaciondg tatal nda pode ulfrapacsar 5% na soma de maltndaextrinag o TOM

Fonte: Protocolo de Atendimento Nutricional em Fibrose Cistica de Sdo Paulo (2012)

O leite materno tem vantagens potenciais no lactente com fibrose cistica,
como: protecdo de infeccdes devido as propriedades imunoldgicas ajuda a manter e
melhorar o perfil plasmatico de acidos graxos essenciais, aumento da absor¢éo de
gorduras pela presenca de Taurina em sua composi¢do necessaria na sintese de
sais biliares, boa biodisponibilidade de nutrientes como calcio, proteinas e ferro,
previne alergia a proteina do leite de vaca e, inclusive, possibilita compensar a
necessidade de reposicdo enzimatica quando houver insuficiéncia pancreatica
exocrina, portanto, deve ser incentivado até os seis meses de forma exclusiva e a
partir dai como complementacdo da alimentacdo, sempre em regime de livre

demanda, sobretudo nos bebés com ganho ponderal lento.
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Fluxograma 5 — Condutas dietéticas para criangas de acordo com estado nutricional inicial e ganho

de peso

Magreza / Magreza acentuada

Eutrofia

Excesso de peso

q

i —= | Ganho de peso suficiente?* Educagio nutricional
Pancreato-suficiente? 'J‘ i} e acompanhamento
T T NAO SIM | —> de evolugdo
SIM NAO , A \
v I *| Reposi¢do enzimatica adequada? '
Ganho de peso suficiente?* 1 1 E
S o I Y —— SIM_|________ E
SIM NAO il 1
> P >
Cormigit Ingestdo jllmentar adequada®
Reavaliar agdo enzimatica em o v
pancreato-insuficientes NAO SIM
< =
Acrescentar oleos vegetais Oferecer receitas
“| ou médulos lipidios na dieta hipercaldricas
- b v
NAO |<— Ganho de peso suficiente?* > SIM
v
— | Iniciar suplementac&o via oral adequada para idade
v
Considerar necessidade de «—{ NAO || Ganho de peso suficiente?* > | SIM

complementagdo enteral -
gastrostomia.

Fonte: Protocolo de Atendimento Nutricional em Fibrose Cistica de S&o Paulo (2012).

* Ganho de peso suficientede acordocom curva da OMS 2006



Fluxograma 6 - Condutas dietéticas para adolescentes de acordo com estado nutricional

ganho de peso

Magreza/ Magreza acentuada

Eutrofia

Pancreato-suficiente?
T T
SIM NAO

T [

Excesso de peso

> | Ganho de peso suficiente?*

Y

L

NAO

!

SIM

Educagdo nutricional
4 e acompanhamento
de evolucdo

W

Ganho de peso suficiente?*

Reposi¢do enzimatica adequada?

!
SIM ™~

Reavaliar agdo enzimatica em
pancreato-insuficientes

Considerar
necessidade de
complementagdo via
gastrostomia

Corrigir

————

Ingestdo alimentar adequada?

T 7

NAO M

“—

-

Acrescentar oleos vegetais
ou modulos lipidios na dieta

Oferecer receitas
hipercaldricas

NAO

I ! v

= v

Ganho de peso suficiente?*

> SIM

Iniciar suplementacg3o via oral adequada para idade

7
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inicial e

Tratamento do
transtorno +

seguimento da equipe

Transtorno

NAO

< Ganho de peso suficiente?*

=| SIM

alimentar?

* Ganho de peso suficiente de acordocom curva da OMS 2007

Fonte: Protocolo de Atendimento Nutricional em Fibrose Cistica de Sdo Paulo (2012)

Os requerimentos nutricionais, como: calorias totais, proteinas e calcio

devem ser aumentados no periodo de pico de crescimento para maximizar o

crescimento potencial.
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Fluxograma 7 - Condutas dietéticas para adultos de acordo com estado

nutricional
Magreza/ Magreza acentuada Eutrofia Excesso de peso
, > | Perda de peso?* Educagdo nutricional
Pancreato-suficiente? L J e acompanhamento
T 7 SIM NAO | ~ - de evolugdo
SIM NAO | A
i [ | Reposi¢do enzimatica adequada? |
Perda de peso?* T T E
o LR I | N [sm]....... i
NAO I
oM l I ao ali ; d da?
Corrigir ngestao al imentar adequa la.
Reavaliar agdo enzimatica em NAO SIM
pancreato-insuficientes “ a
Acrescentar oleos e o e
= | vegetais na dieta hipercaléricas
I I ) |
SIM || perda de peso?* |————— 7 NAO
Iniciar suplementac3do via oral
: E !
Considerar necessidade »
o | NAO |« Perda de peso?* |———— 7 SIM
de complementag3o via

* perda de acordo comcritérios de Blackburn etal. ™ (item6.3.1.) ou

gastrostomia. - =
manutencdo do peso em estado nutricional de magreza

Fonte: Protocolo de Atendimento Nutricional em Fibrose Cistica de S&o Paulo (2012)

5.6.1 Suporte Nutricional

Considerando que a ingestdo alimentar insuficiente € muitas vezes a
principal razdo para o comprometimento do crescimento em pacientes com doenca
pulmonar, o Suporte Nutricional se faz necessario em muitos casos, principalmente,
guando o estado nutricional do paciente ndo melhora com intervengdes
convencionais e na impossibilidade do paciente em atingir os requerimentos
caloricos necessarios para manutencdo ou recuperacdo nutricional com terapia
anteriormente proposta. O suporte nutricional segue 0s seguintes estagios:

1. Acréscimo de alimentos cal6ricos, suplementacdo de micronutrientes e
modulagdo com macronutrientes por via oral em dietas habituais;

2. Complementacédo dietética com suplementos completos hipercaléricos

por via oral, sem a substituicdo de refeicbes habituais
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3. Alimentagao enteral noturna em complementacao a dieta habitual livre
diurna

4.  Alimentacao mista (oral e enteral por sonda) diurna

5.  Nutricdo parenteral no pés operatorio e nos casos mais graves.

E comum o suporte nutricional ser indicado de forma complementar a
alimentacdo e, quando ofertado por via oral ndo deve ultrapassar 20% dos
requerimentos energético para ndo prejudicar o consumo da dieta habitual, portanto,
deve ser ofertado entre as refeicbes ou na hora de dormir, salvo em situacdes

especificas como na nutricdo enteral ou na agudizacdo pulmonar.
5.6.2 Indicacao de Suporte Nutricional

. Ingestéo caldrica insuficiente (ingestdo alimentar inferior a 80% do VET

calculado para o paciente).

o Dificuldades de alimentacdo por via oral seguida de perda de peso
atual significativa(> 5%).

. Necessidade do aumento do requerimento cal6rico (ex:
agudizacaol/infeccdo pulmonar de repeticéo, atividade fisica intensa e etc.)

. Desnutricdo ou risco nutricional (IMC <p25 para criangcas e
IMC<22Kg/m? para adultos), devido a perda, estagnacdo ou ganho insuficiente
de peso, que necessitam de aumento do aporte caldrico para recuperacdo do
estado nutricional.

. Disabsorcdo ou ma absorcdo de nutrientes, com necessidade de
aumento do consumo alimentar em complementacéo a alimentagao habitual.

. Anorexia prolongada.

. Uso de dieta enteral exclusiva ou mista.

o Lactentes que apresentam evolugdo nutricional insatisfatéria
5.6.3 Produtos Recomendados para Complementagao Nutricional

Cabe ressaltar que a conduta nutricional € determinada pela avaliacdo
nutricional do paciente e a intervengéo nutricional que este demanda. Portanto, a

hY

prescricdo de produtos complementares a alimentacdo ou de dietas especiais,
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compete ao profissional assistente que avaliarda a necessidade do uso em cada

caso. No quadro 10 seguem recomendac0des gerais de produtos recomendados para

pacientes fibrocisticos, conforme faixa etéria e indicacdo. Vide também fluxogramas

de condutas nutricionais adotados pelos centros de referéncia (Item 5.6).

Quadro 10 - Produtos recomendados para complementacao nutricional, conforme faixa etéria e

critérios de indicacao.

FAIXA ,
; PRODUTOS CRITERIOS
ETARIA
) ) Impossibilidade de aleitamento materno
Formula de partida/seguimento i i _
Aleitamento materno insuficiente para ganho de
peso adequado
i ) o Aleitamento materno e complementacdo com
Maodulos de macronutrientes (lipidiose ) o o
) formula infantil insuficientes para ganho de peso
carboidratos)
adequado
Sindrome de mé&-absorcao
) APLV associada a FC
Foérmula Semi-elementar adequada i _ __
o i Ganho de peso insuficiente com acréscimo de
b para idade
g maodulos
N Sindrome do intestino curto (ileo meconial com
o' resseccéo)
Resposta clinica insatisfatéria ao uso de férmula
Férmula elementar adequada para semi-elementar, com continuidade dos sintomas
idade Outras manifestacfes previstas na Portaria
Estadual 054-R, de 28/04/2010.
Necessidade de recuperacédo do estado
Férmula polimérica hipercaldrica em nutricional ou ganho de peso insuficiente, apos
pé 1,0 Cal/mL adequada para idade resposta insatisfatoria com terapias supracitadas
e na auséncia de possibilidade de APLV.
o Aumento do aporte lipidico, quando necessario
Mddulo de lipidio (TCM) i _ i
Adequacédo da dieta para atingir necessidade
0 lipidica
= Aumento do aporte glicidico, quando necessario
S Modulo de Carboidrato (Maltodextrina) Adequacéo da dieta para atingir necessidade
—

glicidica

Dieta Polimérica nutricionalmente

completa em pé 1,0 Cal/mi

Ganho de peso insuficiente apesar de dieta

adequada




a7

Dieta polimérica hipercal6rica e
hiperprotéica em p6 1,5 Cal/ml sem

sabor

Recuperacéo do estado nutricional em pacientes
inapetentes

Dieta enteral exclusiva ou mista

Dieta semi-elementar adequada para
idade

Sindrome da mé& absorgéo

APLV associada a FC

Sindrome do intestino curto (ileo meconial com

resseccéo)

Outras manifestacfes previstas na Portaria
Estadual 054-R, de 28/04/2010.

Dieta elementar

APLV grave, ndo responsiva a dieta semi-

elementar

Pacientes graves em ventilagdo mecéanica e/ou
impossibilitados de fazer de enzimas pancreéticas

por via oral.

Outras manifestacdes previstas na Portaria
Estadual 054-R, de 28/04/2010.

Suplemento oral liquido 1,5 cal/mL

Recuperacéo do estado nutricional em pacientes

inapetentes

> 10 anos

Médulo de lipidio (TCM)

Aumento do aporte lipidico, quando necessario

Adequacédo da dieta para atingir necessidade
lipidica

Médulo de Carboidrato (Maltodextrina)

Aumento do aporte glicidico, quando necessario

Adequacédo da dieta para atingir necessidade

glicidica

Médulo de Proteina

Aumento do aporte lipidico, quando necessario

Adequacédo da dieta para atingir necessidade

lipidica

Dieta Polimérica nutricionalmente

completa em pé 1,0 Cal/mi

Ganho de peso insuficiente apesar de dieta

adequada

Dieta polimérica hipercal6rica e
hiperprotéica em p6 1,5 Cal/ml sem

sabor

Recuperacéo do estado nutricional em pacientes

inapetentes

Dieta enteral exclusiva ou mista

Dieta semi-elementar adequada para
idade

Sindrome da mé& absorgéo

APLV associada a FC

Suplemento oral liquido 1,5 cal/mL

Sindrome do intestino curto (ileo meconial com

resseccéo)

Outras manifestacfes previstas na Portaria
Estadual 054-R, de 28/04/2010.

Recuperacéo do estado nutricional em pacientes
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inapetentes

Aumento do aporte lipidico, quando necessario

o Recuperacéo do estado nutricional em pacientes
Suplemento oral liquido 2,0 a 2,4 ) o
inapetentes e com restricdo de volume
cal/mL

*APLV — Alergia a proteina do leite de vaca

5.6.4 Suplementos nutricionais padronizados

Considerando a necessidade de garantir a ingestdo energética adequada
pelos pacientes portadores de fibrose cistica, para manutencdo ou recuperacdo do
estado nutricional, propiciando melhor prognostico da doenca, atualmente, o Estado
dispensa exclusivamente para esses pacientes, as seguintes férmulas nutricionais:

eSuplemento alimentar nutricionalmente completo, hipercaldrico, ricos em
vitaminas e minerais, excelente perfil lipidico, para criancas a partir de 01 ano ate 10
anos de idade, com fibras, sabores variados, apresentacéo liquida.

eSuplemento oral nutricionalmente completo e hipercalérico, para criancas a
partir de 1 ano de idade. Fornece alto aporte de nutrientes em menor volume, rica
em vitaminas e minerais, isenta de lactose e gluten, sabor neutro. Apresentacdo po.

eSuplemento hipercaldrico, rico em vitaminas e minerais, excelente perfil
lipidico, para pacientes acima de 11 anos, apresentacao liquida.

eSuplemento oral nutricionalmente completo hiperproteico e hipercalérico,
enriquecida com mix de fibras, para criancas acima de 11 anos de idade. Fornece
alto aporte de nutrientes em menor volume, rica em vitaminas e minerai, isenta de
lactose e gluten, sabor neutro. Apresentacao po.

eMddulo de proteinas, pé.

eModdulo de triglicerideos de cadeia média, emulsao.

Em casos em que o suporte nutricional convencional ndo mostrar melhora
clinica satisfatoria, deverdo ser consideradas outras causas de m& absorcdo
comuns na Fibrose Cistica, como as prevista no item 5.5 (Aparelho Digestdrio)
deste protocolo e aquelas também previstas na Portaria Estadual 054-R, de
28/04/2010.
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5.6.5 Nutricao Enteral

Os pacientes fibrocisticos frequentemente apresentam hiporexia crénica
gue, associada as necessidades caldricas aumentadas acarretam em um consumo
alimentar insuficiente e, muitas vezes, recusa da suplementacdo por via oral, que
repercuti em debilitacdo do estado nutricional, 0 que propicia 0 comprometimento
metabdlico e pulmonar. Nesses casos, a indicacdo de sonda nasogastrica ou
gastrostomia pode ser uma alternativa de reabilitacdo nutricional, entretanto, alguns
critérios devem ser considerados

eDesnutricdo Cronica,

eDeclinio rapido do ganho de peso ou necessidade nutricional muito
aumentada devido a situacdo especifica;

eExcluir complicacbes Metabodlicas e endocrinolégica da FC como
resisténcia ‘insulina ou Diabetes Mellitus associada a FC, deplecdo corporal de
sodio, ma absor¢éo e doengas gastrointestinais associadas;

eDoenca respiratoria estar controlada;

eBoa adesao do paciente e da familia ao tratamento

eEstar em uso de enzima pancreética de maneira adequada, em casos de
insuficiéncia pancreética constatada,

eTer acompanhamento da equipe, inclusive do psicélogo

eTer condi¢cdes ambientais propicias para o manejo da dieta enteral

eJa ter sido submetido a apoio nutricional ndo — invasivo sem resposta
clinica satisfatéria;

eAp0Os uso de suplementacgdo oral:

-Em criancas: se o P/E <85%, declinio de peso abrupto e/ou nenhum ganho
de peso em 6 meses.

- Em adultos: IMC < 19 Kg/m?, mais de 5% de perda de peso ao longo de
mais de 2 meses e/ou incapacidade de ganhar peso durante a gravidez.

Em pacientes que j& desenvolveram desnutricdo geralmente em associacao
com funcdo pulmonar severamente comprometida, a NE por cateter por via
nasogastrica ou gastrostomia, pode ser necessaria para normalizar a antropometria.
Formulas de NE com densidade calérica de 1 cal/ml (podendo alcancar 1,5 a 2,0

cal/ml) sdo bem toleradas e inicialmente a infusdo continua noturna é estimulada
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para nado interferir com a oferta alimentar e atividade durante o dia. Em alguns
casos, porém, pode ser necessaria a infusao continua durante as 24 horas.

A suplementacdo enzimatica, nesses casos, deve ser feita ao iniciar e ao
finalizar a infusdo da NE e é geralmente suficiente para promover absorcdo
satisfatoria.Podem ocorrer situacées em que haja dificuldade da administragdo da
enzima e portanto, a necessidade de administrar dieta elementar com triglicerideos
de cadeia média. Se ainda, assim o paciente ndo for responsivo & ma absorcao,
recomenda-se uso de enzima pancreatica em p6 misturada em agua.

Em casos em que haja necessidade de re-nutricdo apropriada para propiciar
o crescimento, a melhora da funcdo pulmonar e mudancgas positivas na composi¢cao
corporal, a alimentacdo enteral deve ser continuada por um longo prazo. E
considerado insucesso terapéutico quando ndo ocorre ganho de peso apés 01 ano
da adocao do procedimento.

A sonda nasogastrica é indicada quando o suporte nutricional enteral for
inferior a dois meses. Recomenda-se nesse caso, 0 calculo dos aportes protéico,
caldrico e lipideo considerado até 150% do recomendado pelo peso/idade ou peso
ideal, com infusdo noturna de até 40% do aporte diario durante 5-7 horas de infusao
com auxilio de equipamento para gotejamento (bomba de infus&o).

A alimentacdo nasogéstrica também pode ser preferivel para pacientes com
varizes esofagicas ou gastricas, em que a colocacdo de gastrostomia pode ser
arriscado. Ou ainda, quando ocorre a indicacdo de suporte nutricional adicional
noturno, por meio de tubo de poliuretano e silicone, com a possibilidade de remoc¢éao
durante o dia, desde que haja adeséo as instru¢cdes de uso e manutencao.

A adocdo do suporte nutricional invasivo (Gastrostomia) é uma conduta
complexa, avaliada e decidida pela equipe multidisciplinar, que apenas é possivel
guando o paciente e seus familiares encontram-se totalmente esclarecido e
dispostos a investir em qualidade de vida e longevidade. Portanto, assim que ha a
possibilidade de indicagdo de Gastrostomia, como por exemplo, em pacientes com
déficit de peso mais grave, a familia deve ser comunicada e esclarecida para que
numa real necessidade da realizacdo do procedimento, a familia sinta-se segura e
informada.

A gastrostomia é preferivel para suporte nutricional a longo prazo,
alimentacdo noturna e em periodos de exacerbacao respiratoria e uso de ventilacdo

mecanica. Em casos em que a gastrostomia é indicada como suporte adicional de
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alimentacdo, deve ser ofertado 40-50% do valor energético diario necessario, com
infusdo continua noturna de 8-10 horas com auxilio de bomba de infusdo, numa
velocidade de 80 - 100mL/hora.

Aspectos Eticos:

e A gastrostomia deve ser indicada no maximo 06 meses antes da
realizacdo do procedimento. Durante este periodo todas as duvidas dos pacientes
ou responsaveis devem ser respondidas.

¢ O paciente deve fazer no minimo, 03 consultas com o0 médico responsavel
pela indicagdo, bem com o nutricionista e psicologo (a) da equipe.

¢ O paciente e a familia devem conhecer todo o risco inerente ao
procedimento e a possibilidade de sucesso ou fracasso do objetivo, bem como, a
importancia do procedimento, os diferentes tipos de sistema de alimentagcdo, como
conduzir com o preparo e a frequiéncia das dietas e todas as orientacdes cabiveis

para o manejo domiciliar.

5.6.6 Nutricdo Parenteral

A nutricdo parenteral (NP) é uma opcao para a manutencdo de curto prazo
de alimentacdo apés a cirurgia. Todavia, deve atentar-se a corrigir os disturbios de
eletrélitos antes de introduzi-la.

Nutricdo parenteral total ndo esta usualmente indicada. Com a deficiéncia de
acidos graxos essenciais, devido a m4 absorcdo de gorduras, pode ser necessario
ofertar o acido linoléico por via intravenosa. Assim sendo, de um ponto de vista
pratico, recomenda-se a infusdo endovenosa de lipideos, naqueles pacientes
internados para antibioticoterapia devido a exacerbacdo do comprometimento
pulmonar.

A dose recomendada da emulsao lipidica é de 1g/Kg/dia, infundida em 8 h,
nos ultimos 3 dias do tratamento antibidtico. Importante salientar que a infusdo de
lipideos ndo pode ser rapida e ndo deve ser feita durante a fase aguda da doenca
devido a reducédo na atividade da lipase lipoproteica.

Nos pacientes com deficiéncia grave de acido graxo essencial, tratamento
similar pode ser feito por 3 dias, a cada 2 a 3 semanas, durante 4 a 6 meses para
normalizar os niveis séricos de &cido linoléico, concomitante com a melhoria na

funcéo renal e hepatica.
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Elevacdes séricas dos indicadores bioquimicos de funcdo hepética
podem ocorrer 1-2 semanas apo6s o inicio de NP, podendo refletir em esteatose
hepatica em adultos e colestase em criancgas.

5.7 OS PULMOES
Roberta de Cassia Nunes Cruz Melotti
Daniele Menezes Torres Ferrdo

5.7.1 Microbiota na Fibrose Cistica

O exame bacteriologico do material respiratério desses pacientes é
fundamental no apoio do diagndstico e manuseio da doenca infecciosa.

A identificacdo de patdégenos é essencial para o tratamento da infec¢éo, seja
como guia para o uso adequado de antibidticos por longos periodos para os
pacientes com infecgdo bacteriana cronica, bem como para a aplicacdo adequada
de medidas de controle de infecgéo.

Em criancas, as colonizagbes mais frequentes sdo por patégenos como
Staphylococcusaureus, Haemophilus influenzae e Streptococcuspneumoniae. Mais
tarde surgem os patdgenos oportunistas, mais frequentemente a Pseudomonas
aeruginosa, que muitas vezescoexiste com o S. aureus.

O uso de ciclos repetidos de antibioticos e a utlizagdo de novas
metodologias de diagndstico microbioldgico, tais como o uso de meios de cultura
mais seletivos e de técnicas de biologia molecular tem contribuido para maior
reconhecimento de um numero crescente de patdégenos emergentes ou “ndo
classicos” como Stenotrophomonas maltophilia, Achromobacterxylosoxidans bem

como micobactérias (em especial as micobactérias nao tuberculosas).

Staphylococcus aureus

E importante que o laboratério de microbiologia utilize meio de cultura
seletivo para Staphylococcus (como o agar manitol) para aumentaras chances de
deteccdo de S. aureus nas amostras.

Placas contendo meios seletivos para S. aureus devem ser incubadas a 35-

37°C em atmosfera ambiente e ja podem ser examinadas apdés uma noite de
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Incubacado e devem ser incubadas por pelo menos 24h. A presenca desse patdgeno
deve ser sempre considerada na pratica clinica, independente da quantidade.

A prevaléncia geral de infec¢cdo do trato respiratorio inferior com MRSA
parece estar aumentando. No Reino Unido a prevaléncia de MRSA aumentou
consideravelmente de 2,1% em 1996 (46) para 23,7% em 20009.

Haemophilus influenzae

O sorotipo tido como o0 mais virulento € o H. influenzae tipo b. Este sorotipo
causa aproximadamente 95% das infec¢cbes em criangcas e 50% das doencas
invasivas em adultos, incluindo meningite, pneumonia, empiema e bacteremia.

Porém pacientes fibrocisticos, as cepas mais encontradas sdo as nao
tipaveis.

A infeccéo e inflamacdo progressiva das vias aéreas desses pacientes nao
foi claramente demonstrado, embora esta bactéria seja um conhecido agente
patogénico de bronquiectasias em pacientes néo fibrocisticos.

E importante ressaltar que a sua identificagdo no laboratdrio clinico de rotina
exige o uso de meios de cultura enriquecidos. Seu crescimento requer no meio de
cultivo a presenca de NAD (“nicotinamide adenine dinucleotide”) e uma fonte de ferro

sob a forma de hemoglobina, hematina ou hemina.

Pseudomonas aeruginosa

As particularidades do pulmao fibrocistico tornam propicia a coloniza¢ao por
P. Aeruginosa sendo que apos a colonizacao inicial as propriedades de plasticidade
fenotipica e genotipica da espécie viabilizam sua manutencdo e adaptagcdo para
estabelecer uma infec¢do persistente.

Assim, os isolados de P. Aeruginosa obtidos do pulméo de pacientes com
FC sao bastante distintos dos isolados que causam infec¢bes agudas em outros
pacientes, apresentando, em particular, um fenétipo mucéide o qual pode estar
relacionado a maior resisténcia aos antibiéticos e formacgéo de biofilme.

As placas devem ser incubadas a 35-37°C a atmosfera ambiente e
examinadas ap0s uma noite de incubacéo e depois de pelo menos mais 24 horas. A
presenca de P. Aeruginosa deve ser sempre indicada, independentemente da
guantidade. Assim, bacilos gram - negativos incapazes de realizar metabolismo
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fermentativo da glicose (“bacilo gram” - negativo ndo fermentador) que apresentem
pigmento verde podem ser identificados como P. Aeruginosa.

Outras provas de identificagdo como a prova da oxidase positiva e 0
crescimento a 42°C, corroboram a identificacdo de identificagdo de P. Aeruginosa
ndo pigmentadas recomenda- se utilizacdo de diversas provas bioquimicas e/ou de
sistema comercial automatizado ou semi automatizado.

Formas atipicas de P. Aeruginosa podem ser encontradas na infeccao
cronica e podem ser de dificil identificacdo, a menos que sejam utilizados métodos

moleculares.

Complexo Burkholderia cepacia (CBC)

O género Burkholderia é constituido por um grupo diverso de bactérias entre
as quais existem patdgenos humanos oportunistas causadores de infeccbes em
pacientes fibrocisticos e em outros individuos vulneraveis.

A taxonomia deste grupo tem sido bastante revisada e alterada
recentemente.

As espécies B. Cenocepacia e B. Multivorans predominam nesses
pacientes.

Estas duas espécies em conjunto representam aproximadamente 85-97% de
todas as infec¢des por CBC na FC técnicas usualmente empregadas em laboratoério
clinico de rotina é dificil devido a similaridade fenotipica ndo sé entre as espécies
como entre outros “bacilos gram” - negativos nao fermentadores similares.

Para o seu isolamento primario € fundamental a utilizacdo de meios seletivos
e 0 mais utilizado em secrecdes respiratérias de pacientes com FC é o BCSA (B.
Cepacia selective “agar-agar” seletivo para complexo B. Cepacia).

A utilizacdo de testes fenotipicos comerciais pode levara identificacdo
erronea de organismos do CBC como sendo, por exemplo, S. Maltophilia,
Pseudomonas spp, Ralstonia spp e Achromobacter spp.
Portanto, em isolados identificados através do uso dos sistemas comerciais como
um desses microrganismos devem ser realizadas algumas provas
fenotipicasexecutadas manualmente, como crescimento em BCSA, teste para

atividade de descarboxilagdo de lisina e/ou ornitina, presenga de atividade da
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oxidase e crescimento a 42°C, a utilizagcdo do teste de PYR (atividade da enzima
pirrolidonil arilamidase) e a demonstracéo da resisténcia a polimixina.

Esses testes propiciam a inclusdo do microrganismo no CBC, mas néo
excluem a possibilidade de outras espécies dentro do CBC nao serem
caracterizadas.

Os testes genotipicos tém sido utilizados para confirmacéo da identificacédo
de organismos do CBC, especialmente testes baseados em PCR direcionado a
sequéncia do gene recA destas bactérias.

Stenotrophomonas Maltophilia

S. Maltophilia € um bacilo gram-negativo ndo fermentador que tem sido
isolado em fontes hospitalares como cateteres venosos centrais, nebulizadores e
reservatérios de agua deionizada, mas também muito encontrada em fontes
externas aos hospitais, como 4gua de rios ou poc¢os, solo e plantas.

Atualmente, S. Maltophilia vem sendo considerada um importante patdégeno
nosocomial, infectando imunodeprimidos e pacientes sob ventilacdo mecanica.

Este bacilo apresenta resisténcia intrinseca a varios agentes
antimicrobianos, em particular os carbapenémicos, o que limita significativamente as
opcoOes para o seu tratamento.

A colonizagéo dos pacientes com FC por S. Maltophilia é intermitente.

Achromobacter xylosoxidans

Bacilo gram - negativo ndo fermentador ubiquitario (presente em diferentes
nichos) e oportunista, o qual € reconhecido had muitos anos como patdgeno
respiratério em FC.

No entanto, devido a sua prevaléncia, embora variada, ser normalmente

muito baixa em FC, ndo tem sido considerado um patégeno classico.

Micobactérias nédo tuberculosas

Micobactérias n&o tuberculosas (MNT) sdo amplamente distribuidas no
ambiente, sendo encontradas nas fontes de agua e solo.

Mais de cem espécies estdo descritas, porém o complexo M. avium, M.
Kansasii e M. Abscessos representam algumas das espécies com maior

significancia clinica.
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Existe grande variacdo nas taxas de prevaléncia que podem ser explicada
em parte pelas dificuldades nas técnicas de isolamento e cultivo destas bactérias no
laboratério de microbiologia.

O diagndstico microbioldgico das MNT é dificil, especialmente em amostras
provenientes de sitios ndo estéreis. Nestas amostras o crescimento das NMT pode
ser sobrepujado pelo restante da flora presente. Por isso, processos de digestdo e
descontaminacéo destas amostras devem ser realizados previamente ao cultivo em
meios especificos especialmente em amostras provenientes de sitios ndo estéreis.

Existem estudos que sugerem uma relacdo entre a piora do estado clinico e

a presenca de MNT em pacientes com FC.

5.7.2 Aspectos Conceituais da Doenca Pulmonar

O envolvimento pulmonar é a principal causa da morbidade e mortalidade na
Fibrose Cistica (FC). Modelos de tratamento atuais, baseados principalmente na
correcdo de sintomas, tratamento da infeccdo respiratoria e das disfuncdes
organicas tém conseguido retardar significativamente a evolucdo da doenca e
melhorar a qualidade e a expectativa de vida desses pacientes.

O principal objetivo do tratamento da doenga pulmonar na FC é prevenir,
erradicar ou controlar a evolucdo das lesdes pulmonares secundarias a inflamacéo-
infeccao respiratoria por bactérias caracteristicas. Alteracdes genéticas e fenotipicas
desses microorganismos permitem o estabelecimento de infeccdo permanente.

Estas caracteristicas peculiares na FC, além de repercutir sobre a piora da
evolucdo da doenga pulmonar, interferem significativamente no tratamento da

doenca respiratoria,em especial na antibioticoterapia empregada.

SITUAQ@ES CLINICAS ONDE A ANTIBIOTICOTERAPIA E EMPREGADA:

1- Na infec¢cdo pulmonar precoce, para retardar o inicio da colonizacdo
cronica (tratamento de erradicacdo ou descolonizag&o).

2- Como terapia de manutencao em pacientes cronicamente colonizados por
Pseudomonas Aeruginosa, para diminuir o declinio da fungcédo pulmonar e reduzir a
frequéncia e a morbidade das exacerbacdes pulmonares.

3- Como tratamento das exacerbac¢des pulmonares periddicas, na tentativa

de melhorar os sintomas e retornar a fungdo pulmonar ao seu valor basal.
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DEFINIQf)ES PERTINENTES A ABORDAGEM TERAPEUTICA

Infeccdo: presenca do microorganismo nas vias aéreas, identificado pela
cultura de secrecdes coletadas através de swab de orofaringe, aspirado nasofaringe,
escarro ou broncoscopia.

De acordo com os Critérios de Leeds, temos a seguinte classificacdo
guanto a colonizacdo do paciente:

- Sem colonizagdo: Paciente que nunca teve isolamento em culturas de
orofaringe.

- Livre: Paciente ndo apresenta culturas positivas para um determinado
germe ha pelo menosl ano.

- Intermitente: Paciente apresenta menos de 50% das culturas positivas no
intervalo de 1 ano (em um minimo de 4 amostras).

- Cronica: Paciente apresenta mais de 50% das culturas positivas no
intervalo de 1 ano (em um minimo de 4 amostras).

EXACERBACAO RESPIRATORIA:

Presenca de cultura positiva para algum germe patogénico da FC, associado
a sintomas respiratérios agudos, diferentes de resfriado, sdo eles (escore de Fuchs):

1. Alteracdo do volume e da cor do escarro;
Hemoptise nova ou aumentada,;
Aumento da tosse;
Aumento da dispnéia;
Mal-estar, fadiga ou letargia;
Temperatura axilar > 38 ° C;
Anorexia ou perda de peso;
Cefaléia ou dor na regido dos seios da face;

© © N o o b~ w0 DN

Alteragdo de cor da rinorréia;
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Alteragéo da ausculta pulmonar;
Queda da VEF1 ou CVF superior 10% do valor basal;

[ —
=

12. Alterag6es radiologicas indicativas de infec¢do pulmonar.

E necessario pelo menos 4 dos 12 critérios para caracterizar
exacerbacéo.

EXACERBACAO LEVE:

Isolamento de bactéria na vias aéreas inferiores sem sinais diretos de



infeccédo (febre, cansaco, prostracdo), com repercussao discreta no quadro
clinico do paciente (perda de apetite, perda de peso, aumento da
expectoracéo, alteracéo da cor do escarro).

EXACERBACAO MODERADA A GRAVE:

Isolamento de bactéria nas vias aéreas inferiores com sinais diretos
de infeccdo e evidente repercussdo no quadro clinico do paciente, tais como
febre, cansaco, prostracdo, taquipnéia, desconforto respiratério, hipoxemia
etc.

SINTOMA RESPIRATORIO DE RESFRIADO:

Sinais e sintomas apenas de vias aéreas superiores.

Algumas Consideragdes em Relacdo as Exacerbacdes:

- A radiografia de torax € raramente necessaria.

- E recomendavel a coleta de secre¢éo de vias aéreas.

- Dar preferéncia ao antibiotico oral sempre que possivel.

- No quadros virais também esta indicado o uso de antibitticos.

Fluxugrama 8 - Tratamento na Exacerbacdo Pulmonar
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Classificagao da Doenca pulmonar quanto a gravidade:

Doenca pulmonar leve: Volume expiratorio forcado no primeiro
minuto (FEV1) entre 70- 89% do predito.

Doenca moderada: FEV1 entre40-69% do predito.

Doenca grave: FEV1< que 40% do predito.

5.7.3 Tratamento das Infec¢gBes Respiratdrias por Pseudomonas Aeruginosa

Primeira cultura para Pseudomonas aeruginosa:

. Se o paciente assintomatico ou oligossintomatico:

Esquema 1: Tobramicina inalatoria (TOBI) por 28 dias OU

Esquema 2: Ciprofloxacina 21 dias + Colimicina inalatéria por 3 meses.

o Se paciente grave estado geral - Internacdo para antibioticoterapia
venosa:

Ceftazidima + Amicacina OU Tobramicina EV 02 semanas + Colimicina
inalatoria por 3 meses.

Realizar culturas de secre¢cbes mensalmente.

Segunda cultura para Pseudomonas Aeruginosanos primeiros 6 meses
pés primo-infeccgéo:

J Se paciente bom estado geral:

Se 0 paciente utilizou esquema 1, optar pelo esquema 2 e vice-versa.

o Se paciente grave estado geral - Internacdo para antibioticoterapia
venosa:

Ceftazidima + Amicacina OU Tobramicina EV 02 semanas + TOBI 28 dias.

Apds TOBI, retornar com a Colimicina inalatéria por 3 meses.

Manter vigilancia com culturas mensais.

Terceira cultura para Pseudomonas Aeruginosa nos primeiros 6 meses
pés primo-infeccgéo:

Ceftazidima + Amicacina OU Tobramicina EV 02 semanas + TOBI 28 dias.

Apds TOBI, retornar com a colimicina inalatoria e alternar com TOBI por 3
meses.

Manter vigilancia com culturas mensais.



Fluxograma 9- Tratamento de Erradicacdo de Pseudomonas aeruginosa
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OBSERVACAO: Caso paciente permaneca com culturas negativas nos 6
primeiros meses poés a primo-infeccdo, nova cultura positiva sera tratada como
primeiro isolamento, como descrito a cima.

A Tobramicina venosa induz menos resisténcia que Amicacina e deve ser
preferida para uso nos pacientes colonizados cronicos.

Os Aminoglicosideos devem ser administrados 1 vez ao dia
preferencialmente pela manha& para minimizar a toxicidade renal. O uso em dose
Unica diaria também € menos indutor de resisténcia.

E recomendavel a monitorizagdo do nivel sérico do Aminoglicosideo 23horas
ap0s a primeira dose e 1 hora antes da segunda dose, depois semanalmente
enquanto estiver sendo utilizado.

O objetivo é manter os seguintes niveis: Tobramicina < 1 mg/l e Amicacina <
3 mg/l se o nivel sérico estiver acima desses valores, ndo realizar a segunda
dosagem, manter o acompanhamento da fungéo renal a cada 24h e s6 retornar com
o Aminoglicosideo quando os niveis normalizarem.

Realizar audiometria de rotina nos pacientes que fazem uso de

Aminoglicosideos inalatorios.

Colonizacgéo crbnica por Pseudomonas aeruginosa:

Azitromicina e TOBI em meses alternados ou intercalando com Colimicina
de acordo com a gravidade do paciente.

Esses pacientes podem receber ciclos de antibidticos venosos por 02
semanas além do antibiotico inalatorio, a fim de reduzir a densidade bacteriana no
interior da &rvore brénquica e evitar a progresséo da infec¢do e a piora clinica.

Se houver falha terapéutica com 0s esquemas acima, representada pela
gueda do FEV1 maior que 2% em um ano em relagcéo ao predito ou necessidade de
mais do que uma internacdo por ano para antibioticoterapia venosa, considerar o
uso do AZTREONAM LYSINE (Cayston), liberado para criangas maiores de 6 anos,

considerado a terceira linha de tratamento para o colonizado cronico.



Fluxograma 10- Tratamento da Exacerbagéo do colonizado crénico

ESQUEMA PARA COLONIZADOS CRONICOS
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5.7.4 Tratamento das Infec¢cbes Respiratérias por Outros Microorganismos

Diferentes de Pseudomonas aeruginosa:

Tratamento de Organismos néo identificados
o Se paciente bom estado geral:

Amoxicilina com clavulanato de potéssio por 2-4 semanas.

Se houve culturas prévias positivas para Pseudomonas Aeruginosa, optar

pela ciprofloxacina.
o Se paciente ndo esta bom estado geral:

Antibidticos venosos:

Ceftazidima + Oxacilina + Amicacinaaté resultado da cultura coletada na

internacao. Depois restringir o espectro de acordo com antibiograma.
Tratamento de germes conhecidos:

A escolha do antibiético se faz de acordo com o resultado de culturas

prévias.

O primeiro isolamento de qualquer microorganismo é sempre tratado.
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Staphylococcus Aureus sensivel a Oxacilina (OSSA)

Primeiro isolamento:

Amoxicilina com clavulanato de potassio por 2-4 semanas.

Se exacerbacdo grave: antibidtico venoso de acordo com antibiograma 14
dias.

Casos de recidiva:

Se com menos de 6 meses da primo-infecgdo: Sulfametoxazol com
Trimetoprim 2 sem.

Se com mais de 6 meses da primo-infec¢cdo: amoxicilina com Clavulanato 2
sem.

Se houver mais de 2 isolamentos em 6 meses, tentar curso de 14 dias com
antibioticos orais associados.

Colonizacgéo cronica:

Uso de antibidticos somente nas exacerbagdes.

Avaliar uso de Ibuprofeno em criancas de 6- 17 anos.

Haemophilus Influenzae

Primeiro isolamento:

Amoxicilina com clavulanato de potassio por 2-4 semanas.

Cefalosporina de 22 geracdo por 14 dias. S6 é usada se persisténcia do
guadro clinico e laboratorial.

Isolamentos subsequentes tratar somente se paciente sintomatico.

Colonizacgéo crodnica:

Uso de antibidticos somente nas exacerbagdes.

Avaliar uso de Azitromicina como anti-inflamatorio.

Staphylococcus aureus resistente a Oxacilina (ORSA):

Primeiro isolamento:

. Exacerbacao leve:

Rifampicina + Sulfametoxazol com Trimetoprim + Mupirocina topica nasal
2% + banho de Clorexidine por 3 semanas.

NA FALTA DOS ANTIBIOTICOS VIA ORAL, SUGERIR USO DE
TEICOPLAMINA IM A FIM DE EVITAR A INTERNAQAO.

. Exacerbacao grave:

Vancomicina ou Teicoplanina, EV + Mupirocina tépica nasal 2% + banho de

Clorexidine por 3 semanas.



64

Se recidiva no intervalo de 6 meses: Linesolida VO ou E por 2-4 semanas.

Isolamentos subsequentes tratar somente se paciente sintomatico.

Stenotrophomonas Malthophilia:

Tratar se sintomatico e for inico agente isolado.

Na maioria das vezes nao é patogénico e desaparece sem tratamento.

Sulfametoxazol+ Trimetoprim por 2 a 4 semanas.

Complexo Burkholderia cepacea:

representado por nove espécies genéticas:
B. Cepacia

. Multivorans

. Cenocepacia

. Virthamiensis

. Stabilis

. Ambifaria

. Dolosa

. Anthina

0 0 0 I W W

E
1.
2.
3.
4.
5.
6.
7.
8.
9.

B. Pyrrocina

Tratar sempre quando 1° isolamento.

Utilizasse esquemas com dois antibiéticos venosos de acordo com o
antibiograma.

Isolamentos subsequientes somente se sintomatico e se exacerbacao leve
propor uso de Sulfametoxazol com Trimetoprim.

Para terapia de supressao crénica considerar uso do TOBI ou Cayston.

Segregacao obrigatoria. Impedir situacfes que permitam contato com outros
pacientes com FC.

O ideal € a identificacdo da espécie, ja que as espécies 2, 3 e 7 representam

pior prognostico e o 3 € uma contraindicacdo ao transplante pulmonar.
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Fluxograma 11- Tratamento de Organismos identificados

INFECCOES RESPIRATORIAS POR AGENTE
NAO PSEUDOMONAS AERUGINOSA
ASSOCIADAS A SINTOMAS DE
EXACERBACAO
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Micobacterioses (tuberculose e micobacteriose atipica)

. A infeccdo pelo Mycobacterium Tuberculosis na FC ocorre com
frequéncia semelhante a da populacdo geral, e 0 seu tratamento segue o padrdo
vigente.

. A identificacdo de micobactérias atipicas (MA) tem ocorrido em maior
frequéncia em pacientes com FC. O Mycobacterium Avium e o Mycobacterium
Abscessus sao os mais frequientes.

. Deve-se fazer rastreamento anual com cultura de escarro para M.
Tuberculosis e micobatérias atipicas.

. A decisdo de tratar micobacteriose atipica € normalmente baseada em
critérios clinicos, na deteriorizacao clinica, na presenca da micobactéria atipica e na
faléncia ao tratamento de patdgenos respiratorios convencionais.

o Amostras positivas isoladas nao devem ser tratadas.

o Critérios diagndsticos para Micobacteriose atipica:

- Critérios clinicos: tosse produtiva, dispnéia, e hemoptise.

- Critérios de imagem:

. Rx de térax: cavidades ou opacidades nodulares;

" TC de térax: bronquiectasias com pequenos e multiplos noédulos.
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- Critérios microbiolégicos:

. Cultura positiva em pelo menos duas amostras distintas;

. Cultura positiva em pelo menos um lavado broncoalveolar;

. Biopsia pulmonar com granuloma e cultura positiva;

. Biopsia pulmonar com granuloma e um lavado broncoalveolar

positivo e um cultura de escarro positiva

Faz-se necessario a segregacdo desses pacientes e considerar
descolonizacdo quando o paciente apresenta culturas sequenciais negativas apos 1
ano do termino do tratamento.

Os farmacos empregados no seu tratamento incluem a associacdo de pelo
menos 4 dos antibioticos a seguir:

Claritromicina, Ethambutol, Rifampicina, Rifabutina, Amicacina,
Estreptomicina, entre outros, durante 12 a 18 meses.

O paciente deve ser encaminhado para centro de referéncia especializado
no tratamento de M. Tuberculosis e Micobatérias atipicas.

Quadro 11- Doses recomendadas para agentes antimicrobianos no tratamento de FC

Antibidticos Via Dose Doses por dia | Dose de adultos
(mg/kg/dia)
Azitromicina Oral 10 1 500mg/ dia
Amicacina EV 20-30 1 30 mg/kg/dia
Méx: 1,5 g/ dia
Gentamicina EV 10-12 1 10-12mg/kg/dia
Max: 600 mg/ dia
Ceftazidime EV 200 4 2-3g/dose
Méx: 12 g/dia
Ciprofloxacina Oral 20-40 2 500-750 mg/ dose
Max: 1,5g/dia
Oxacilina EV 200 4 200 mg/kg/dia
Max: 12g/dia
Sulfometoxazol- | EV 25-45Kg- 160 | 2
Trimetoprim Oral mg dose do Max: 640 mgTPM
TMP.
Mais 45 kg- 320
mg dose do
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TMP
Imipenem/ 1g/dose
cilastatina EV 50-100 Max: 4g/dia
Meropenem EV 120 2g/dose
Max: 6g/dia
Piperacilina- EV 300-400 de | 4 3-4 e Piperacilina
Tazobactam piperacilina Max: 16g/dia
Teicoplamina EV 10 1 10
Max: 800mg/dia
Amoxilina- EV 40-80 2 500mg 8-8hs ou 875mg 12-
Clavulanato 12hs
Levofloxacina EV ou|8 2 500-750mg 24-24hs
Oral
Vancomicina EV 40 4 40-60
Rifampicina Oral 10 300mg/dose
Max: 600mg/dia
Linezolida EV  ou| 30 3 600mg/dose
Oral Maior 12 anos:
600mg/dose 2
EV 10-12 1 10-12
Tobramicina* Max: 600mg/dia
Inalatéria | 300 2 600
Menores 2anos: 2.000.000UlI
Colimicina Inalatéria | 500.000UI
De 2-5anos:
1.000.000Ul 2 vezes/dia
Maiores 5 anos:
2.000.000UlI
Aztreonam Inalatério | 75mg/dose 3 75mg/dose
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5.8 Outras Modalidades de Tratamento
Roberta de Cassia Nunes Cruz Melotti
Daniele Menezes Torres Ferrdo

5.8.1Dornase Alfa (Solugéo purificada desoxirribonuclease)

Indicada para pacientes com pelo menos um dos critérios:

- Escarro persistentemente espesso, dificil de expectorar.

- Pacientes com supuracdo pulmonar persistente e volume expiratorio
forcado em 1 segundo (VEF1) < 85% mesmo apOs terapia maxima da doenca
pulmonar.

- Sibilancia persistente néo responsiva ao tratamento com broncodilatador.

- Alteracdes radioldgicas persistentes ou recorrentes ao RX ou TC de torax
de alta resolucdo, especialmente em pacientes com idade inferior a seis anos,
decorrentes da impactacéo de secrecoes.

- Pacientes com exacerbacgfes pulmonares frequentes.

- Durante internacdes, seguido de fisioterapia respiratoria.

- A European CF Society, também recomendam o uso a partir de 6 anos de
idade independente da funcdo pulmonar e sinais e sintomas clinicos.

*Estudos evidenciaram que teria uma acdo profilatica na reducdo do
processo inflamatério intra brénquico.

Dose:

01 ampola de 2,5 ml 1X/dia na nebulizacao, de preferéncia a tarde 1h antes
da fisioterapia respiratoria. E em criancas maiores e adultos orientar usar
preferencialmente antes de dormir.

Deve ser utilizado somente em nebulizador compressor, como o E- flow
rapid ou o PRONEB.

Para os pacientes pouco aderentes, discutir o uso em dias alternados a fim
de melhorar a adeséo ao tratamento.

Efeitos colaterais ndo sdo comuns. Rouquiddo e rash cutaneo podem
ocorrer.

Em caso de hemoptise e pneumotdrax, ndo ha necessidade de interromper o

uso.
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5.8.2 Salina Hipertonicaa 7 %

Evidencias mostram melhora da fun¢cdo pulmonar com seu uso.

Indicacdes:

- Na inducdo de escarro em pacientes com tosse improdutiva e cultura
negativa.

- Pacientes que néo respondem a Alfadornase.

- Pacientes que apresentam exacerbacgdes infecciosas frequentes.

Como pode provocar broncosconstriccdo, deve-se prescrever o uso de
Broncodilatador imediatamente antes dessa nebulizag&o.

- E recomendavel o uso em nebulizador compressor.

Dose: 2- 4ml duas vezes/dia, 30 minutos antes da fisioterapia.

Pode haver necessidade da redugdo de dose e concentragdo, caso O

paciente tenha alguma intolerancia.

5.8.3 Manitol

Funciona como agente Mucolitico.

Pode ser usado em adultos ou em criangas em que houve falha terapéutica
com a Alfadornase e salina hipertonica.

Também deve ser utilizado apos inalagcdo de Brocodilatador.

5.8.4 Azitromicina

Seu uso nos pacientes de fibrose cistica tem duas indicagfes principais:

. Como antibidtico para tratamento principalmente de Mycoplasma e
Chlamydia Pneumoniae.

o Como antiinflamatério por longos periodos, o que acarreta melhora da
funcdo pulmonar e diminui¢do do uso de antimicrobianos.

Os critérios para sua indicagéo séo similares da Alfadornase.

Dose recomendada:

<15 kg: 10 mg/kg/dia 3 vezes por semana por 6 meses.

Até 40 kg: 250 mg/ dia 3 vezes por semana por 6 meses.

> 40 kg: 500 mg/ dia 3 vezes por semana por 6 meses.
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Pode induzir resisténcia as micobactérias, logo é necessario a vigilancia da

presenca desse micro-organismo antes de inicia-la e a cada 6 meses.

5.8.5 Ibuprofeno

Pode ser utilizado a longo prazo como anti-inflamatério para pacientes de 6
a 17 anos com FEV1 > 60 %, colonizados por Staphylococuus Aureus.

Dose: 20 a 30 mg/Kg. Maximo de1600 mg 12/12 h.

Monitorar dose sérica. Monitorar a funcéo renal 6/6 meses. Avaliar sinais e

sintomas gastrointestinais.

5.9 Condutas em SituacOes Especiais Infecciosas e ndo Infecciosas
Roberta de Cassia Nunes Cruz Melotti
Daniele Menezes Torres Ferrao
Marta de Aguiar Ribeiro Santos

Fernanda Barbosa Malini

5.9.1 Aspergilose Broncopulmonar Alérgica (ABPA)

Manifestagbes clinicas de hipersensibilidade aos esporos do fungo
Aspergillus Fumigatus que se depositam nas vias aérias inferiores.

Relacionada a piora clinica ao provocar obstrugédo brénquica,bronquiectasias
e piora da fungao pulmonar.

Diagnéstico dificil, pois seu quadro clinico superpde ao da doenca de base
e aos agravos provocados por outros agentes. Ocorre piora clinica aguda ou
subaguda nao atribuivel a outra etiologia como, por exemplo: aumento de sibilancia,
febre, mal-estar, escarro marrom ou preto que nao responde ao tratamento com
antibioticos.

Casos de recidiva pds 2 anos do tratamento sdo comuns.

Critérios para o diagnéstico:

1. Deterioragéo clinica.
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2. Reatividade cutanea imediata ao Aspergillus (Prick teste) ou aumento
do IgE especifico para Aspergillus (RAST).

3. Concentracao de IgE sérica acima de 1000 Ul/ ml.

4, Aumento do IgG especifico para Aspergillus (ICAP).

5.  Eosinofilia > 400.

6. Broquiectasias Centrais ou mudanca do padréo radiol6gico em relacao
ao anterior.

Pacientes que ndo preenchem critérios, mas mantém suspeita clinica,
devem ficar em vigilancia através do rastreio anual.

Tratamento

o Prednisona:

Dose de 2mg/Kg/dia por duas semanas - 1lmg/Kg/dia por 2semanas -
1mg/Kg/dia em dias alternados por duas semanas.

Reducéo lenta por 4-6 meses. (deve ser acompanhada pela dosagem de IgE
e resposta clinica) .

Inalac&o de corticoide néo esta indicado.

. Pulsoterapia com Metilpredinisolona:

Alternativa para os pacientes pouco aderentes a Predinisona.

Dose de 10-15 mg/kg/dia 1 vez ao dia por 3 dias. Dose maxima de l1g/dia.
Por 3 meses, podendo ser prolongado de acordo com a resposta clinica.

. Itraconazol

Nos casos de toxicidade ou resposta pobre ao tratamento com os
corticosterdides e na recorréncia da ABPA.

Deve-se monitorar a funcdo hepatica e suspender uso de antiacidos e
bloqueadores de bomba, pois atrapalham a absorcéo do Itraconazol.

Dose empregada:

< 12 anos: 5mg/kg/dia duas vezes ao dia por trés a seis meses.

>12 anos: 200mg/ dia duas vezes ao dia por trés a seis meses.

. Voraconazole

Para pacientes que ndo responderam ao Itraconazol. Sua absor¢cdo néo é

afetada pelo pH géstrico.

Na falha terapéutica ainda podemos recorrer a:

- Anfotericina ndo Liposomal.
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- Anfotericina liposomal (AMBISOME)

- Omalizumab (anti IgE monoclonal)

5.9.2 Hiperresponsividade de Vias Aéreas Relacionada a FC

Paciente apresenta sintomas sugestivos de asma brénquica.

Esses pacientes podem se beneficiar de ciclos curtos de corticide oral,
corticoides inalatorios e Broncodilatadores de longa e curta duracao.

Corticéides inalatérios que podem ser utilizados:

Budesonida p6 seco: 200- 400 mcg/ dia

Fluticasona spray oral: 250 - 500 mcg/ dia

Fluticasona p6 seco: 250 — 500 mcg/ dia

Brocodilatadores de longa duragdo que podem ser usados em associacao
aos corticoide inalatorios:

Formoterol 12 — 24 mcg/ dia

Salmeterol 25- 50 mcg/ dia

Broncodilatadores de curta duragdo com o Salbutamol para tratamento de
exacerbacéo do quadro de sibilancia.

5.9.3 Resfriado Comum (sintomas respiratorios leves)

o Se auséncia de P. Aeruginosa em culturas de vias aéreas nos ultimos
12 meses: Amoxicilina + Clavulanato ou Macrolideo por 2- 4 semanas.

o Se P.Aeruginosa em culturas de vias aéreas nos ultimos 03 meses:
Ciprofloxacina por 2- 4 semanas.

o Tentar reservar a Ciprofloxacina para as exacerbacdes mais do que

para um simples resfriado menor, devido ao risco de resisténcia.
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5.9.4 Pdlipos Nasais

o Considerar tratamento topico com Budesonida nasal 50 ou 100 mcg ou
Fluticasona nasal 50mcg.
o Fazer avaliagdo otorrinolaringoldgica para considerar a possibilidade de

tratamento cirargico para casos refratarios ao tratamento clinico.

5.9.5 Sinusite

o Opacificacdo radiologica e hipodesenvolvimento dos seios da face
ocorrem em gquase todos os pacientes de Fibrose Cistica.

o Os seios da face sdo colonizados pelos mesmos microrganismos do
trato respiratério inferior, ou seja: P. Aeruginosa, S. aureus, H.Influenzae e
anaeroébios.

o O tratamento deve ser feito com Antibioticoterapia de acordo com
antibiograma do escarro.

. Os casos resistentes aos antibiéticos podem necessitar de cirurgia.

. As principais indicagdes cirurgicas sao:

o Obstrucdo nasal significativa por polipose, refrataria a tratamento com
corticoides.

o Sinusite crbénica que nao responde ao tratamento com antibiéticos, com
secrec¢do pds-nasal causando piora da doenca pulmonar.

o Mucocele ou mucopielocele.

5.9.6 Bronquiectasias

o S&ao progressivas e difusas na grande maioria dos pacientes, portanto o
tratamento deve ser clinico.

o O tratamento cirdrgico é indicado apenas nos poucos casos de lesbes
localizadas e extensas, quando 0 paciente apresenta sintomas intensos e
desproporcionais a gravidade geral de sua doenca pulmonar, sem resposta ao

tratamento clinico agressivo.
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. Ha melhora dos sintomas com a ressec¢do cirdrgica, mas €

controverso o quanto isto altera o progndstico no longo prazo.

5.9.7 Atelectasias

o Os achados comuns areas esparsas de atelectasias, mas colapsos
lobares completos ocorrem em menos de 5% dos pacientes, sendo o lobo médio o
mais frequentemente acometido.

. O tratamento é clinico convencional (antibidtico e fisioterapia).

. Tratamento fisioterapico pode ser feito com dispositivos de presséo
positiva (EPAP).

o Nos casos resistentes, o tratamento pode ser feito através de
broncoscopia. Considerar em alguns casos broncoscopia com lavado bréngquico com
Dornase alfa.

o Ressecc¢do pulmonar pose ser necessaria em ultimo caso.

. A recidiva é comum.

5.9.8 Hemoptise

o Hemoptise menor (escarro hemoptoico): a presengca de escarro
hemoptdico (<5mL em 24horas) na FC é muito comum e nao requer tratamento
especifico. A persisténcia do quadro pode indicar uma exacerbacdo de infeccéo
pulmonar e requerer terapia antimicrobiana. Devem ser afastados fatores
contribuintes, como o uso cronico de AAS ou anti-inflamatoérios ndo hormonais.

o Hemoptise moderada: entre 5 —240mL em 24 horas.

o Hemoptise maior (sangramento intenso): a hemoptise maior é
definida como o sangramento agudo em grande quantidade (>240 ml de sangue em
24 horas), o qual pode levar a asfixia ou a hipotensdo aguda. Paciente deve procurar
0 hospital imediatamente.

. O sangramento recorrente de volume substancial (mais de 100 ml por
dia), por um curto periodo de tempo como de 3 a 7 dias, também é considerado
sangramento maior. Estes episodios podem desencadear asfixia, obstrucédo da via
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aérea, hipotensdo, anemia, pneumonite quimica e exacerbacdo pulmonar. Paciente
também deve procurar o hospital.

. A hemoptise na fibrose cistica geralmente é secundéaria a exacerbacao
infecciosa. Pacientes com hemoptise >5mL em 24horas devem ser tratados com
antibioticoterapia apropriada, levando-se em conta sua colonizagéo brénquica.

o Hemoptise é comum na FC, 9,1% dos pacientes vao ter hemoptise no

periodo de 5 anos.

Investigacao

o A histéria clinica pode identificar um quadro de epistaxe, vomitos,
pirose e plenitude gastrica. Deve-se investigar histéria compativel com aspiracéo de
corpo estranho.

. O exame clinico pode identificar locais de sangramento nas vias aéreas
superiores. A colocacdo de uma sonda nasogastrica para aspiracdo de contetdo
gastrico pode ajudar na diferenciacéo do local do sangramento.

o Deve-se investigar o uso de drogas que podem contribuir para o
sangramento, como AAS, antiinflamatérios ndo hormonais, antiagregantes
plaquetérios, heparina, etc.

o Devem ser também realizados hemograma completo com contagem de
plaguetas, coagulograma, testes de funcdo renal, tipagem sanguinea e prova
cruzada, assim como cultura de escarro.

. A radiografia de térax e angiotomografia de térax podem auxiliar na
identificagdo de alteragbes agudas nos pulmdes, na tentativa de localizagdo do
sangramento, e na identificacdo de sinais de aspiracdo de corpo estranho
(hiperinsulflacéo localizada ou unilateral).

Medicagdes inalatérias da FC na hemoptise

. A salina hipertbnica e Dornase Alfa: devem ser interrompidas se
hemoptise maior. Se a hemoptise for moderada, deve-se avaliar cada caso, se as
medicac¢les estiverem causando irritacdo da via aérea e tosse, essas medicacdes
devem ser interrompidas. Se hemoptise menor, pode-se continuar com as

medicacoes.
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. Broncodilatadores e antibiéticos inalatorios: devem ser interrompidos
em hemoptises maiores. Em casos de hemoptise menor a moderada, o0 uso pode
continuar.

Conduta na hemoptise macica

Paciente deve ser internado em unidade de terapia intensiva.

Se o0 paciente estiver instavel: deve ser intubado.

Se o0 paciente estiver estavel:

Broncoscopia: Deve ser realizada para localizar o sangramento.
Também pode ser utilizada para tentar conter o sangramento, usando lavagem com
solucao salina gelada/vasopressina ou oclusao com cateter de fogarty

- Embolizacdo de artéria brénquica: se o sangramento ndo parou com as
medidas da broncoscopia ou manejo clinico e, além disso, o paciente continua
instavel, deve-se realizar a embolizacdo do segmento que estd sangrando. Nao ha
consenso para realizacdo desse procedimento se 0 paciente estiver estavel, pois as
complicagbes sao potencialmente graves (tetraplegia)

- Cirurgia: esse procedimento sé deve ser realizado em ultimo caso.

5.9.9 Pneumoto6rax

o O pneumotérax deve ser suspeitado quando o paciente com fibrose
cistica apresentar dor toracica de inicio subito associada a desconforto respiratorio.
Alguns pacientes podem ser assintomaticos. Os sinais clinicos mais comuns incluem
taquipnéia, taquicardia, dispnéia, palidez e cianose.

o Aproximadamente 3,4% dos pacientes portadores de FC vao ter
pneumotdrax ao longo da sua via.

. Pneumotdrax pequeno: se no RX de torax, a distancia entre o 4pice e
a cupula for menor ou igual a 3 cm.

. Pneumotdrax grande: se no RX de torax, a distancia entre o 4pice e a
cupula for maior que 3 cm.

o A radiografia de térax em PA e perfil € o mais importante exame
complementar para diagnostico do pneumotérax. Radiografias em inspiracao,
expiracdo e decubito lateral contralateral ao pneumotérax, podem ser Uteis para
detectar a presenca de ar livre no espaco pleural.
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Conduta

. Admisséo no hospital:

. Pneumotorax grande: todos devem ser internados.

. Pneumotérax pequeno e clinicamente estavel: ndo h& consenso,
avaliar o caso individualmente. Qualquer sinal de instabilidade deve indicar
internacao do paciente.

o Dreno de térax:

. Para todos os pneumotoéraces grandes.

] Para pneumotdérax pequeno e clinicamente instavel.

. Pleurodese:

. Ndo recomendado para o primeiro episddio de pneumotorax,
independente do tamanho.

" Recomendado para pneumotoraces recorrentes.

. A pleurodese cirurgica deve ser preferida a quimica.

. Antibidticos:

" N&o ha consenso.

. Especialistas sugerem que se houverem critérios de exacerbacgao
infecciosa pulmonar, deve-se fazer antibiotico de acordo com a colonizacdo do
paciente.

o BiPAP (Bilevel Positive Pressure Airway):

. Deve ser interrompido quando paciente apresentar pneumotorax.

o Fisioterapia respiratoria:

. Manobras que utilizem pressdo expiratéria positiva ou ventilagdo
intrapulmonar percussiva devem ser interrompidas.

. Terapias inalatorias (dornase alfa, salina hipertdnica, antibiéticos e
Broncodilatadores):

. Nao devem ser interrompidos. Apenas a salina hipertonica que deve
ser analisada individualmente, pois se estiver causando irritacdo e tosse, pode ser
considerada a interrupc¢éao do uso.

. Atividades que devem ser evitadas ap6s pneumotérax:

. Viagens de avido devem ser evitadas por 2 semanas no minimo.

. Levantamento de peso e exercicios deve ser evitados por 2 semanas

no minimo.
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. Espirometria ndo deve ser realizada por no minimo 2 semanas.

5.9.10 Indicacdes de Broncoscopia

Indicacdes:

o Necessidade de diagndstico microbiolégico (auséncia de secrecao).

. Crianca ndo responsiva ao tratamento venoso.

o Deterioracdo clinica em paciente previamente ndo infectado com P.
Aeruginosa.

o Colapso focal persistente/consolidacao.

. Sibilancia intratavel (excluir broncomal&cia e outras condic¢des).

. Hemoptise (indicacdo formal de broncoscopia rigida).

5.9.11 Oxigenioterapia

O objetivo do tratamento é corrigir a hipoxemia e retardar o desenvolvimento
da hipertenséo pulmonar e do cor pulmonale.

a) Indicacéo de oxigénio por 24 horas:

o PaO2 menor ou igual 55mmHg em ar ambiente ou SatO2 menor ou
igual a 88% em repouso, ou

. Pa02 entre 56-59mmHg com clinicas de cor pulmonale ou policitemia

(hematocrito maior ou igual 55%)

b) Indicacdo de oxigénio durante o exercicio:

. Teste da caminhada de 6 minutos mostrando dessaturagao (SatO2<
90%)

¢) Indicagéo de oxigénio noturno:

o Se SatO2< 90% por pelo menos 10% do total do sono

o Todos os pacientes que tiverem saturacdo diurna menor de 92%
devem ser investigados para hipoxemia noturna.

d) Critérios para prescri¢cdo de oxigénio

o Presenca de doenca estavel e uso de terapéutica farmacolégica

adequada
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o Gasometria arterial coletada apds pelo menos 20 minutos em ar
ambiente e repouso

o PaO2 menor ou igual 55mmHg em ar ambiente ou SatO2 menor ou
igual a 88% em repouso, ou PaO2 entre 56-59mmHg com clinicas de cor pulmonale
ou policitemia (hematdcrito maior ou igual 55%)

e) Titulacdo de oxigénio

o Titular individualmente o menor fluxo de oxigénio que mantenha a
SatO2 entre 90 e 92% em repouso

o Acrescentar 1L ao fluxo diurno de O2 para o uso durante o sono e 2L,
para o uso aos esforgos.

5.9.12 Transplante Pulmonar

Indicacao
. VEF1 <30% ou rapido declinio, apesar de tratamento otimizado.
. Teste da caminhada de 6 minutos <400m.
o Desenvolvimento de hipertensdo pulmonar (PAP>35mmHg no
ecocardiograma ou PAP>25mmHg no cateterismo direito).
. Aumento na frequéncia de exacerbacoes
I. Episodio de insuficiéncia respiratéria aguda com necessidade de
ventilagao nao invasiva
il. Aumento da resisténcia aos antibidticos e recuperacgao clinica ruim das
exacerbacoes
iii. Piora nutricional, apesar da suplementacao
iv. Pneumotorax

V. Hemoptises recorrentes

Inclusdo em lista de transplante

. Insuficiéncia respiratoria cronica
Vi. Hipoxemia (PaO2< 60mmHg)
Vii. Hipercapnia (PCO2 >50mmHg)

. Dependéncia de ventilagdo nao invasiva.

o Hipertenséo pulmonar.
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. Hospitalizagbes frequentes.
. Réapido declinio da fung&o pulmonar.

. Classe funcional 1V da Word Health Organization

Contraindicacfes absolutas

. Neoplasia nos ultimos 5 anos.

. Disfuncéo de 6rgéos (coracgéao, figado, rim ou cérebro).

. Doencga aterosclerética sem tratamento ou doenca coronariana sem
possibilidade de revascularizagéo.

. Instabilidade clinica (sepses, infarto, insuficiéncia hepéatica).

. Diatese hemorragica intratavel.

o Infecg&o cronica de alta viruléncia ou por germes resistentes.

o Tuberculose ativa.

o Deformidade da parede toracica ou da coluna significativas, que leve a
restricdo severa pos-transplante.

o Obesidade grau Il ou lll.

o Abuso ou dependéncia de drogas (etilismo, tabagismo, maconha ou
outras drogas).

. Disturbios psiquiatricos que levem a ndo adesdo ao tratamento pré e
pos-transplante.

. Incapacidade de aderir ao plano de tratamento.

. Falta de sistema de suporte social adequado.

2 Contraindicacdes relativas

. Idade >65 anos.

o Obesidade classe I.

o Desnutricdo severa ou progressiva.

o Osteoporose sintomatica e severa

o Cirurgia toracica previa extensa com ressec¢ao pulmonar.

. Colonizacdo ou infec¢cdo altamente resistente ou por bactérias
altamente virulenta, fungos ou algumas cepas de micobactérias.

o Hepatite B.

o Hepatite C.
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o HIV.
. Infecc&o por B. cenocepacia, B. Gladioli, M. Abscessus multirresistente.
. Doenca ateroscleradtica.
. Multiplas comorbidades (DM, HAS, DRGE).
3 Prognéstico

Sobrevida média na Fibrose Cistica é de 8,3 anos

5.9.13 Hiponatremia e Pseudo- Sindrome de Bartter

A deplecdo corporal de sbédio é observada em praticamente todos os

pacientes.

A hiponatremia também é muito frequente.

No primeiro ano de vida, quase todos os pacientes a apresentam em algum
momento do acompanhamento.

Alguns pacientes se apresentam com sodio sérico menor que 120 mEg/L ao
diagndstico.

Diagnéstico:

Apresentacao clinica:

- Sinais clinicos agudos classicos do disturbio:

- Desidratacao

- Inapeténcia

- Hipoatividade

- Perda de tonus.

Cronicamente pode se manifestar apenas por baixo ganho de peso, anorexia
e vomitos esporadicos.

Avaliacao laboratorial:

Primeiro ano de vida:

-lonograma trimestralmente.

- Sodio urinario mensalmente.

Segundo ano de vida:

- lonograma trimestralmente.

- Sodio urinario trimestralmente

Sempre que forem observados sinais de hiponatremia: realizar o sodio

sérico de urgéncia.
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Pacientes que apresentaram algum episédio de hiponatremia grave, devem
realizar sodio sérico mensalmente nos proximos trés meses que se seguem ao
episédio.

Valores de sddio urinario:

** Sodio urinario: < 10mmol/l: sugere deplecdo corporal grave.

** De 10-20mmol/Il: deplecédo corporal moderada.

** De 20-40mmol/l: nivel aceitavel:

** >40 mmol/l: desejavel.

Tratamento:

Hiponatremia com sintomas ou sodio sérico < 120: encaminhar para tratamento
hospitalar.

Sodio sérico > 120 e assintomatico: prescrever 3 a 10 mEg/Kg/dia de sodio.
1,0 g de sal de cozinha: 17 mEq de sédio.

Manter administragdo diaria de sais de reidratagdo oral, livre demanda.

Sem o valor de sb6dio sérico, apenas com soOdio urinario baixo e
assintomatico:

Prescrever 3 a 10 mEqg/Kg/dia de sédio.

Manter administragdo diaria de sais de reidratagdo oral, livre demanda.

Prevencéao:

3 a 10 mEg/kg/dia de sédio.

Sais de reidratacao oral em livre demanda.

Pseudo- sindrome de Bartter

Caracterizada por uma alcalose metabdlica que tem se mostrado como um
achado no paciente com suspeita de Fibrose cistica, bem como complicacao,
naquele com diagndstico confirmado da doenca.

E acompanhada por deplecdo cronica de sal e as vezes déficit de
crescimento sem desidratacdo grave. Seus principais achados s&o alcalose
metabdlica hipoclorémica por vezes com hiponatremia.

Isso pode ser precedido por anorexia, nauseas, vomitos, exacerbacoes
respiratérias, febre e perda de peso.

A gasometria venosa deve ser realizada assim que ocorra suspeita da
sindrome, para avaliar a dosagem do bicarbonato.

Iniciado o tratamento, a anormalidade metabdlica se resolve e o ganho de

peso segue rapidamente.
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Tratamento

Baseia na corre¢ao da hiponatremia e hipopotassemia.

E utilizado cloreto de sédio e/ou potassio, os quais podem ser necessarios
por muitos meses:

- Se potassio> 2,5mEg/l: 3-5 mEg/Kg/dia de solugcéo de cloreto de potassio
ora ( 3g de KCI= 40mEq de potéassio). Repetir dosagem em 72 horas.

- Se potéssio < 2,5 mEg/l: encaminhar pra corre¢cdo venosa.

Inexplicada faléncia de crescimento deve sempre ter eletrolitos
urinérios checados.

Uma amostra de urina Na <20mmol/l indica baixo sdédio corporal total
que precisa ser corrigido.

Um potéssio sérico no limite inferior do normal pode ainda estar

associado com deplecé&o corporal.

5.9.13 Diabetes relacionado a Fibrose Cistica (DRFC)

O risco de DM na FC é, aproximadamente, 20 vezes maior que na
populacdo geral e, frequentemente, manifesta-se entre 15 e 21 anos de idade.
Parece acometer mais individuos com comprometimento nutricional ehomozigotos
para a mutacdo AF508 . Nao existem marcadores imunoldgicos ou perfis de HLA
(Human Leucocyte Antigens) tipicos.

A Associacdo Americana de Diabetes (ADA), desde 1997, classifica o
diabetes relacionado & FC na categoria de “outros tipos especificos — doencgas do
pancreas exocrino”.

A fisiopatologia do DRFC inclui a concorréncia dos seguintes mecanismos:
presenca de anormalidades estruturais do péancreas exocrino e endocrino;
insuficiéncia funcional do pancreas endocrino e aumento da resisténcia periférica a
acao da insulina.

Existe uma forte associacédo entre a doenca pancreatica exdcrina e o DRFC.
O acometimento exdcrino inicia-se pela obstru¢cdo dos ductos pancreaticos por
mucina, atrofia dos &cinos e substituicdo por tecido fibrogorduroso, entretanto, no
meio de tamanha destruicdo tecidual, ainda podem ser observadas ilhotasde
Langerhans totalmente normais que, ao longo do tempo, passam a apresentar
depositos de amildide a semelhanca do que é visto no DM do tipo 2. Apesar de 85%
dos portadores de FC apresentarem insuficiencia pancreatica exdécrina, nem todos
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desenvolverdao anormalidades da tolerancia a glicose ao longo de suas vidas,
provavelmente, um segundo fator etiolégico deve determinar o risco individual
para o DRFC.

Adeficiéncia insulinica é vista, tradicionalmente, como a causa primaria do
DRFC, porém os estudos ndo confirmam a existéncia de uma insuficiéncia global,
mas a presenca de uma cinética secretora alterada. A funcdo endécrina do pancreas
na FC apresenta declinio progressivo a partir da puberdade, fase da vida na qual
existe reconhecido aumento na resisténcia insulinica.

Quadro clinico

Muitas particularidades da FC influenciam no inicio e no curso dessa forma
de DM, incluindo: desnutricdo, infeccbes agudas e crbnicas, gasto energético
elevado, mal-absor¢do de nutrientes, transito intestinal anormal e disfuncdo
hepatobiliar.

A hiperglicemia poés-prandial é a alteragdo clinica mais precoce. A
sintomatologia classica do diabetes pode ndo ser reconhecida, uma vez que
sintomas como letargia, fraqueza, fadiga, dificuldade namanutencdo do peso,
desidratagcdo e piora inexplicAvel da funcdo pulmonar podem ser também
manifesta¢cdes da doencga pulmonar e infecgoes.

A cetoacidose diabética é rara na FC. Complicacbes diabéticas
microvasculares ja foram descritas em portadores de FC, mas as macrovasculares
ainda nao foram reconhecidas. Sempre que um paciente com FC apresentar
dificuldadesna manutencdo do peso, a investigacdo de DM devera ser realizada.

Investigacdo diagnostica

O consenso em diabetes da Cystic Fibrosis Foundation, 1998, recomenda
pesquisa anual dos disturbios do metabolismo glicEmico em todo paciente portador
de FC por meio da coleta de glicemia ao acaso, principalmente apds as refeicoes,
glicemia de jejum e complementagdo co oteste de tolerdncia oral a glicose
(OGTT) em alguns casos, considerando-se a baixa sensibilidade e especificidade da
glicemia de jejum. A triagem sistematica para o DRFC é recomendada
principalmente apo6s os 14 anos de idade.

Conforme esse consenso, a classificacdo das categorias de tolerancia a
glicose sera feita com base na presenca ou na auséncia da glicemia de jejum
diabética (= 126 mg/dL), confirmada em pelo menos duas ocasifes diferentes, assim

como na glicemia de duas horas do OGTT (Tabela 1).
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Quadro 12: Classificacao da alteracao glicémica relacionada a fibrose cistica

Categorias Glicemia de jejum (mg/dL) Glicemia de 2h GTT oral (mg/dL)
TG normal <126 < 140

IGT < 126 140 — 200

DRFC sem HJ < 126 > 200

DRFC com HJ >= 126 GTT oral ndo é necessério

TG= tolerancia a glicose IGT= tolerancia a glicose alterada HJ= hiperglicemia de jejum

Tratamento

A orientacao do tratamento do DRFC difere daquele do DM tipo 1 e do DM
tipo 2 basicamente porque, enquanto a morbimortalidade desses Ultimos esta
associada a nefropatia e doenca cardiovascular, no DRFC ela esta relacionada a
desnutricéo e a doenca pulmonar.

Os objetivos sao a otimizacdo do crescimento e do desenvolvimento, com
manutencdo do indice de massa corpérea (IMC) acima do percentil 25 e oferta
caldrica entre 10% e 40% acima das necessidades diarias recomendadas para sexo
e idade. Indicadores de agravo nutricional sdo a queda da velocidade de
crescimento e a falta de ganho de peso por seis meses consecutivos.

As recomendacfes dietéticas especificas para a FC devem prevalecer
sobre aquelas habitualmente empregadas para outras formas de diabetes.

Portanto, o enfoque principal no tratamento do DRFC é o manejo nutricional
e o tratamento da hiperglicemia inicialmente no periodo poés-prandial e,
evolutivamente, também no estado de jejum.

O tratamento da hiperglicemia seré direcionado primeiramente ao controle
pos-prandial por meio da introducdo da insulinoterapia relacionada as refei¢des, de
preferéncia com anélogos de acéo rapida (lispro ou aspart).

Evolutivamente, havera necessidade da introducdo da insulinoterapia basal
para controle da hiperglicemia de jejum com insulina humana de acdo intermediaria

ou analoga de acéo lenta (glargina ou detemir) antes de dormir.
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Pode ainda ser necessaria a introducdo de insulinoterapia para controle da
hiperglicemia associada a dieta enteral noturna, sendo interessante a administracao
de insulina humana regular uma hora antes do inicio da infusédo enteral.

Apesar das poucas evidéncias clinicas, existem pacientes que s&o
controlados com antidiabéticos orais secretagogos de insulina, como glinidas
(repaglinida) e sulfoniluréias (glibenclamida), enquanto a relacdo risco-beneficio é
ainda incerta para a utilizacdo de agentes sensibilizantes da ac&o insulinica, como a
metformina e as tiazolidinedionas. A acarbose, um inibidor da enzima
alfaglicosidase, apesar de reduzir a glicemia pés-prandial, causa diarréia, anorexia e
desconforto abdominal, ndo sendo indicada para pacientes desnutridos.

Nao existem ainda diretrizes para o tratamento do DRFC sem HJ uma vez
gue o risco para complicagdes microvasculares ou agravos nutricionais nao parece

significativo.

A triagem glicémica deverd ser intensificada nos periodos de agudizacéo
pulmonar quando o aumento da resisténcia insulinica podera precipitar a
hiperglicemia.

A insulinoterapia devera ser considerada nesses episédios, assim como em
situacOes de perda de peso e retardo do crescimento e desenvolvimento puberal.
Ainda n&o existem evidéncias a favor do tratamento dessa condicdo com

antidiabéticos orais, que devem ser considerados somente em estudos controlados.

5.9.15 Osteoporose e Osteopenia

Avaliacéo

Pelo método DEXA (absortimetria de raios X em duas energias): se normal,
repetir a cada 2 anos.

Tratamento:

o Exercicios de levantamento de peso (musculacao),

. Exposicao a luz solar,

. Manter bom estado nutricional,

. Atencgao ao tratamento da infec¢ao pulmonar.

. Suplementacédo de célcio:
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o Carbonato de calcio 1g/dia (atencédo a nefrolitiase).
o Vitamina D: se 25 - hidroxivitamina D < 18 a 20 ng/ml,suplementar a
vitamina até atingir nivel sanguineo de 30 ng/ml.

o Uso de Bifosfonatos orais (ex: Alendronato) pode ser (til.

5.9.16 Fertilidade

. 95% dos homens sao inférteis em decorréncia de anormalidades no
sistema reprodutivo, resultando em azoospermia obstrutiva.

. A auséncia de espermatozoides no espermograma confirma a
infertilidade masculina.

. Todos os pacientes do sexo masculino devem realizar espermograma
e devem ser avaliados pelo urologista.

. Técnicas de aspiragdo microcirurgica de esperma do epididimo,
aspiracdo percutdnea de esperma e bidpsia testicular permitem obter
espermatozoides.

o A paternidade bioldgica dos pacientes do sexo masculino com fibrose
cistica pode ser alcancada através da técnica de concepc¢ao assistida.

o Pacientes do sexo masculino que almejam a paternidade devem ser
encaminhados ao aconselhamento genético com geneticista.

o Pacientes do sexo feminino geralmente néo sao inférteis.

o A contracepcao feminina deve ser abordada pela equipe
multidisciplinar de fibrose cistica. Essas pacientes devem ser encaminhadas ao
ginecologista para escolha individualizada do método contraceptivo.

. Podem ser usados: anticoncepcional oral, injecbes de progesterona,
dispositivo intra-uterino e preservativos (camisinhas).

o Pacientes do sexo feminino que almejam a maternidade devem ser

encaminhadas ao aconselhamento genético com geneticista.

5.9.17 Gestacao
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. Abordagem pré-gestacional: necessidade de equipe multidisciplinar e

equipes obstétrica e anestésica treinadas nos cuidados de pacientes com fibrose

cistica.

. Deve ser feito aconselhamento genético por um geneticista.

. A manutencdo da fisioterapia respiratéria é fundamental durante toda
gestacao.

o Diabetes relacionada e fibrose cistica € uma complicacdo que temos
gue observar atentamente durante a gestagao:

o Na fase pré-gestacional: a paciente deve realizar TTOG e acompanhar
a glicemia em caso de descompensacao infecciosa.

o Fase gestacional: realizar TTOG na 20° semana, 28° semana ou no
caso de elevagdo da glicemia em qualquer dosagem aleatéria durante a gravidez.

o A insulina é a recomendacéo atual para controle glicémico.

. Periodicidade das consultas: mensal até 6 meses de gestacao,
quinzenal a partir de entao.

. A funcao respiratoria deve ser otimizada ao maximo.

. As exacerbacdes respiratorias de causa infecciosa devem ser tratadas
imediatamente.

. A suplementacao de oxigénio deve ser feita para manter a saturacao
acima de 92%.

J Ganho de peso:

o Para pacientes com IMC acima de 19,8 Kg/m2: recomenda-se ganho
entre 11,5 a 16kg

o Para pacientes com IMC menor que 19,8 Kg/m2: recomenda-se ganho
entre 11,5 a 16kg, acrescido de 1 a 2 Kg

. MedicacOes na gestacéo (vide quadro em anexo):

o Colistin inalatério: ndo ha estudos, mas a experiéncia adquirida nos
centros sugere que seu uso é seguro.

o Tobramicina inalatéria: suspender no primeiro trimestre de gestacao
por causa da nefrotoxicidade fetal, depois ndo uséa-la ou reduzir a dose para a
metade.

o Para exacerbacdes leves usar Ciprofloxacina.
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o Para exacerbagOes graves usar Beta-lactamicos associados a
Aminoglicosideos.

o) Pode-se usar Azitromicina na gestacao.

o Alfa-dornase n&o deve ser interrompida.

o Broncodilatadores e Corticosteroide inalatérios podes ser utilizados.

o) Pode-se usar corticoide oral.

o A suplementagdo vitaminica deve fazer parte da rotina (repor &cido
félico e vitaminas ADEK).

o Vitamina A néo pode ultrapassar 10.000UI por dia por ser teratogénica.

o N&o ha qualquer restricdo para o uso de enzimas pancreaticas.

. O uso de suplementacdo nutricional oral estd indicado quando
necessario.

. Pode-se usar sonda nasoenteral se necessario.

. Pacientes que ja realizaram transplante pulmonar podem engravidar

apos 24 meses.



Quadro 13 - Medicac¢bes na gestacéo

Drogas 1° Trimestre 2° e 3° Trimestre Aleitamento
bonl::abniiiol:'xi:ons Provavelmente sem risco Seguro Seguro
Tobramicina (inalatéria) Nefrotdxico ao feto Retadn (.>itavo par Seguro
craniano
Cefalosporina Seguro Seguro Seguro
Ciprofloxacina Provavelmente sem risco Alterngies ca.rtile.lginosas Evitar
em animais
Azitromicina Seguro Seguro Evitar
Penicilinas Seguro Seguro Seguro
Colistin Provavelmente sem risco Provavelmente sem risco Evitar
Sulfametoxazol Defeito neural Ictericia neonatal Seguro
Trimetropim Defeito neural AHSéfI(:lc:l:odzol;i::lcaso Seguro em curto periodos
Imipenem Lesivo em animais Lesivo em animais Presente no leite
Meropenem Desconhecido Desconhecido Presente no leite
Vancomicina Desconhecido Desconhecido Presente no leite
Teicoplanina Desconhecido Desconhecido Seguro
Bifosfonados Lesivo ao feto Lesivo ao feto Evitar
URSO Lesivo ao feto Lesivo ao feto Evitar
Corticoide sistémico Lesivo ao feto em animais | Lesivo ao feto em animais Seguro até 40mg/dia
Corticoide tépico nasal Seguro Seguro Seguro
Enzimas pancreaticas Provavelmente sem risco Provavelmente sem risco Seguro
Vitamina A Seguro <10.000UT/dia Seguro <10.000UT/dia Seguro
Vitamina B Seguro Segura/ e‘:eta; ;has doses Seguro
Vitaminas Ee K Seguro Seguro Seguro
Vitamina D Seguro Seguro Evitar dose elevada
Ciclosporina Provavelmente seguro Evitar
Tacrolimus / Azatioprina Lesivo ao feto Evitar

Apartapo: EDexsoroucH FP, BorGo G, KNoor C, ET AL. GUIDELINES FOR THE MANAGEMENT OF PREGNANCY IN WOMEN WITH CYSTIC
rBrosis. | Cyst Fisr 2008; 7: $25-527.

90



91

5.10 Praticas nutricionais especificas
Luana da Silva Baptista Arpini
Luiz Carlos Machado Silveira

5.10.1 Insuficiéncia Pancreética

Orientagbes para melhor aproveitamento das enzimas pancreaticas de
reposicdo em casos de pacientes insuficiente pancreaticos:

o Recomenda-se a administracdo de 1 capsula de 10.000U lipase para
cada 3 - 5g de gordura da dieta

. Fazer as refeicdes em bloco, a cada 3 ou 4 horas, evitando a ingestéao
de alimentos fora de hora;

o Tomar as enzimas em todas as refeicbes que contenham gorduras,
imediatamente antes de inicia-las, com periodo maximo de 30 minutos;

o Para o paciente que demora muito para se alimentar pode ser
necessario dividir a dose prescrita no inicio e meio da refei¢ao;

o A dose maxima recomendada é de 10.000 U/Kg/dia devido ao risco de
colonopatia fibrosante associada a doses mais altas; Em casos de manutencéo da
esteatorréia, diminuir o aporte de gordura dietética,pensar em modulacdo com TCM
e/ou emulséo lipidica intravenosa.

o Criancas maiores, adolescentes e adultos devem ingerir as capsulas
fechadas. Para as criangcas pequenas que ndo conseguem ingerir as capsulas,
essas devem ser abertas e as microesferas ofertadas na colher em pequena
quantidade de leite materno ou formula ou misturadas numa porcdo de papa de
frutas acida (puré de macd) apos a introducéo de sélidos.

o As enzimas ndao devem ser mastigadas, maceradas, liquidificadas ou
misturadas na comida, em alimentos quentes ou na mamadeira,

. Limpar a cavidade oral, ap6s a administracdo, para evitar lesdes de
mucosa.

Alguns alimentos ndo requerem reposi¢cdo enzimatica. Sao eles:

o Frutas (exceto abacate, coco e oleaginosas)

e  Acucar, geléias de frutas, mel, caldas ou xaropes;
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o Sucos de frutas, bebidas gasosas;
. Picolés ou sorvetes de frutas sem leite;

o Gelatina e compotas de frutas.

5.10.2 Desnutricdo Energética - protéica

Apesar das medidas de prevencao e recuperacao nutricionais conhecidas e
implantadas nos centros brasileiros referéncia em fibrose cistica, ndo é incomum a
alta prevaléncia de desnutricdo nos pacientes fibrocisticos.

As exigéncias nutricionais sdo aumentadas na fibrose cistica devido ao alto
consumo de energia da doenca pulmonar progressiva, além de ma absorcdo de
gordura e de proteina por insuficiéncia pancreatica exdcrina e anorexia por inimeros
sintomas. Esses requerimentos energéticos aumentados quando ndo sao atendidos,
acarretam em desnutricdo energética - proteica.

Nesse contexto, deve-se monitorar os fatores que contribuem para
desnutricéo:

. Ma absorcao de gorduras e proteinas — solicitar analise de gordura e
elastase fecal (ndo se altera em uso de enzima pancreatica);

o Consumo alimentar insuficiente — verificar a ingestao caldrica;

o Deficiéncia de vitaminas e minerais — Solicitar dosagem sérica de
vitaminas lipossoluveis e eletrdlitos urinarios (principalmente sédio em menores de
24 meses) e séricos;

. Diabetes relacionada a FC;

o Outras doencas e distarbios gastrointestinais, como: DRGE, alergia a
proteina do leite de vaca, intolerancia a lactose, doenca celiaca, doenca intestinal
inflamatoria, giardiase, sindrome do intestino curto por ressec¢do em corre¢cdo de
ileo meconial.

o Disturbios comportamentais: Dependéncia; depressdo; isolamento
social; rejeicdo; ndo adesdo ao tratamento; ritmo alimentar lento; distlirbios
alimentares e percepc¢éo da imagem corporal.

Em lactentes com ganho de peso insatisfatorio, deve-se estimular o aumento
na frequéncia das mamadas, independente se aleitamento materno ou férmula

infantil, ou das refei¢cdes, sem restricdes de volumes.
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5.10.3 Nutricdo na Doenga Hepatica

o Aumentar o consumo energético para um minimo de 150% do VET

. Aumentar a proporcdo de gorduras na distribuicdo de macronutrientes
(40 — 50% do VET) com suplementacdo de TCM e aporte necessario de acidos
graxos poliinsaturados

o Garantir 0 ajuste necessario das enzimas pancreaticas de reposicao,
nos casos de insuficiéncia pancreética exdcrina, garantindo melhor absorcdo das
gorduras.

o Preferir incluir carboidratos complexos e/ou polimeros de glicose na
dieta;

o Garantir ao menos 3g/Kg/dia de proteina aos pacientes sem sinais de
insuficiéncia hepatica, se necessario por meio de suplementos hiperproteicos e
modulos

. Evitar a suplementagéo de sédio em pacientes com cirrose e ascite;

. Prescrever suplementagdo de vitaminas lipossolluveis, monitorando
periodicamente 0s niveis séricos para justes necessarios.

. Deve-se ter cuidado na indicacdo do suporte nutricional enteral. A
gastrostomia ndo é recomendada em casos de doenca hepética avancada, devido
ao risco de hemorragia gastrica, sendo preferencialmente indicado a sonda
nasogastrica.

5.10.4 Atividade Fisica Intensa

. A prética de exercicios fisicos deve ser estimulada na fibrose cistica,
entretanto, o estado nutricional deve ser monitorado e otimizado afim de
proporcionar melhor rendimento, promover o ganho de massa magra e garantir a
manutenc¢do da eutrofia. Portanto, o gasto cal6rico para a realizagdo das atividades,
deve ser considerado de acordo com a modalidade, frequéncia e duragdo dos
exercicios praticados;
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. Acréscimo protéico deve ser considerado, bem como, a programacao
da alimentacdo no periodo proximo a atividade fisica evitando o catabolismo
muscular;

. Atencéo a hidratagéo e reposicdo eletrolitica, com incentivo a ingestédo
de liguidos e repositores hidroeletroliticos durante e apds a atividade fisica,
principalmente em atividades intensas e em dias mais quentes.

o Antes da atividade fisica: Dieta completa, fracionada, restrita em fibras
e gorduras (suplementacédo oral é recomendada nessa situagao).

o Durante os exercicios exaustivos: repor carboidrato de 30 - 60g/h de
atividade e sédio de 0,5 — 0,7g/L de bebida;

. Apés atividade fisica: Repor perda hidrica e de macronutrientes (0,7-
1,5g de carboidrato simples) com refeicdes imediatamente apds o exercicio e em
intervalos de 2 horas posteriormente.

5.10.5 Indicagdo de Formulas especiais

A fibrose cistica pode estar associada a doencas e disturbios do trato
gastrointestinal, ndo responsivo com tratamento padrdo. Nesse caso, a equipe
médica devera conduzir as andlises laboratoriais e clinicas para o diagnostico e na
necessidade de indicacdo de formulas especiais, contemplados na Portaria Estadual
054-R, de 28/04/2010' seguir com as condutas, conforme estabelecido na mesma

portaria, obedecendo as necessidades nutricionais da doenca.

5.10.6 Gestacao e Lactacéo

Com o aumento da expectativa de vida nos pacientes com FC e o
aconselhamento genético apropriado, tem aumentado o numero de pacientes
gestantes/ lactantes nos centros de referéncia. Nesse contexto, o estado nutricional
deve ser monitorado para que tanto a gestacdo quanto a lactagdo sejam bem
sucedidas:

» Recomenda-se para acompanhamento gestacional:

. Consultas a cada 4-6 semanas
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o Antropometria: Afericdo de peso e altura para calculo do IMC e
comparacao com IMC pré-gestacional;

o Avaliacdo Dietética: Anamnese alimentar, pregressa e atual completa
com andlise computadorizada.

. Avaliagéo da terapia de reposicdo enzimatica: verificar sintomas de ma
absorcédo e se a reposicao enzimatica esta sendo cumprida de forma adequada, nos
casos em que esta seja necessaria;

. Otimizar o estado nutricional de acordo com o estagio de intervencéo:
pré- concepcdo, 1° ou 2° e 3° trimestre gestacional, com acréscimo de calorias com
base nos requerimentos preconizados na fibrose cistica;

o Verificar as evolugdes clinicas, principalmente, quanto a piora do
apetite e da funcao pulmonar, exacerbacgdes e internagdes hospitalares.

. Orientar sobre as questbes de seguranca alimentar e controle dos
sintomas gastrointestinais frequentes como: reducdo de apetite, refluxo
gastroesofagico, constipacdo, ma absorc¢ao.

. Reforcar a importancia de evitar bebidas alcodlicas e da restricdo de
cafeina a 300mg/dia (aproximadamente 200 mL de café);

. Dosagem sérica de vitamina A, D, e E, ferro, célcio, magnésio, sédio e

acido félico para corrigir eventuais deficiéncias por meio de suplementagéo:

Quadro 14 — Suplementagdo de micronutrientes no periodo gestacional

Acido félico Suplementar 400mcg/dia no periodo pré-gestacional e até 122
semana

Vitamina A A suplementacdo ndo deve ultrapassar 10.000Ul/dia
(3000mcg/dia)

Vitamina C 100 — 150mg/dia dietético no 3° trimestre. Suplementa¢do quando
insuficiente.

Vitamina D Suplementacédo para alcancar 10 mcg/dia (400Ul)

Célcio 1300 mg/dia dietético. Suplementag¢éo quando insuficiente.

Magnésio 400 mg/dia. Acrescentar 1 por¢céo de oleaginosa por dia.

Ferro 27 mg/dia. Suplementacéo a partir do 2° trimestre

Sadio 6 g/dia

No periodo gestacional ndo € esperado ganho excessivo de peso,

principalmente nas pacientes com ma absorcdo e/ou doenca pulmonar crbnica
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grave, entretanto, almeja-se ao menos 10 Kg de incremento (0,5 kg / semana a partir
da 20 semanas de gestacdo) durante a gestacdo, para isso, ndo é incomum a
necessidade de suporte nutricional adicional.

Nos casos de diabetes gestacional: orientar a alimentagdo e otimizar o
controle glicémico associado a insulinoterapia. Encaminhar a paciente para um
endocrinologista, para o controle glicémico sérico durante toda a gravidez.

-Recomenda-se para acompanhamento na lactancia:

. Dieta hiperproteica, hipercaldrica, com incremento dietético de 500
Kcal/dia, muitas vezes alcancado sem suporte nutricional devido o aumento do
apetite e a diminuicdo de sintomas gastrointestinais pds-concepc¢ao

o Ingestdo hidrica de ao menos 2 litros/dia e liquidos adicionais.

. Suplementar Vitamina D para alcancar 10 mcg/dia (400Ul)

5.10.7 Diabetes Relacionada a Fibrose Cistica

O objetivo primordial na terapia nutricional € manter o estado nutricional
normal e o controle da glicemia.

o Otimizar o estado nutricional;

o Propor dieta saudavel e equilibrada, hiperproteica (15 a 20% do valor
VET), hipercalérica (120-150% do VET), normo a hiperlipidica (35-40% do VET),
normo a hipoglicidica (40-50% do VET); a manutencdo da glicemia deve ser
realizada pelo ajuste da dose de insulina;

. Evitar hipoglicemia grave, incentivando a realizacdo de refei¢cOes
regulares, com o consumo de carboidratos complexos, apesar de ndo haver
restricdo de agucares simples;

o Orientar e encorajar a contagem de carboidratos para fim de dosar 1 Ul
de insulina de agéo ultra-rapida para cada 15g de carboidrato ingerido, propiciando a
absorcao;

. Adaptar a alimentagcdo conforme preferéncia, situagdo social,
emocional e psicologica e a presenca de atividade fisica, favorecendo as
necessidades dietéticas inerentes da fibrose cistica;

. Orientar 0 manejo nutricional na préatica de exercicios fisicos, em casos

de hipogligemia e nas complica¢des pulmonares.



97

5.10.8 Infecgbes de Repeticdo/ Agudizacédo Pulmonar

Durante as exacerbagbes pulmonares aumentam as necessidades de
calorias para satisfazer a resposta imune a infeccéo, no entanto o apetite geralmente
diminui e por consequéncia a ingestao alimentar € muitas vezes insuficiente o que
pode comprometer o crescimento e ganho ou manutencdo de peso nas criangas, e
propiciar um padréo de perda de peso progressivo, levando a uma redugado nos
forca muscular respiratéria e prejudicar a funcdo pulmonar em adultos. Nos
pacientes mais graves pode ocorrer anorexia e fadiga extrema, acarretando também
na recusa de suplementacao por via oral, levando a indicagédo de suporte nutricional
invasivo até a melhora do crescimento, do ganho de peso e da fungédo pulmonar.

O aumento do trabalho respiratério associado com as infecgdes respiratorias
pode propiciar a desnutricdo ou dificultar a recuperacéo nutricional, além do fato de
que em pacientes infectados cronicamente o catabolismo protéico pode ser
verificado e, de na infeccdo pulmonar aguda algumas criangas exibirem uma

acentuada diminui¢do na sintese proteina, agravando o quadro nutricional.

5.10.9 Pacientes Ventilados Mecanicamente

S&o pacientes que, geralmente apresentam doenga pulmonar cronica grave,
ou em quadro de exacerbac¢do pulmonar, com necessidade cal6rica aumentada, com
baixa oferta glicidica, a fim de evitar a producdo excessiva de didxido de carbono,
com consequente aumento do teor lipidico dietético.

Em casos em que o paciente com FC necessita de ventilagdo mecéanica, em
que a alimentacdo oral é prejudicada ou inviavel, deve-se pensar em dieta enteral
com férmula hiperlipidica especifica para pacientes com doenca pulmonar grave e
na impossibilidade do uso de pancreatina por via oral, propor dieta elementar
associada a modulacdo de triglicerideo de cadeia média e/ou emulséo lipidica de
infusdo intravenosa.Se ainda, assim o paciente ndo for responsivo a ma absorcao,

recomenda-se uso de enzima pancreatica em p6 misturada em agua.
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5.10.10 Osteoporose e Osteopenia

Tratamento:

. Orientagcbes quanto a realizacéo de atividades que promovam impacto
e estimulem a resisténcia,

o Garantir a qualidade da dieta quanto ao aporte necessario de calcio e
vitamina D e restricdo de fatores antinutricionais

. Exposicéo a luz solar diariamente,

. Manter bom estado nutricional,

. Atencgao ao tratamento da infecgéo pulmonar

. Suplementacgédo de célcio (atengdo a nefrolitiase).

. Suplementagéo de Vitamina D: se 25 - hidroxivitamina D < 18 a 20

ng/ml, suplementar a vitamina até atingir nivel sanguineo superior a 30 ng/ml.

5.10.11 Transplante Pulmonar

Em caso de indicacdo médica de transplante pulmonar, o estado nutricional
do paciente, ser otimizado tanto no pré, como no poés-transplante. A presenca de
desnutricdo grave (IMC<17) ou obesidade morbida sdo contraindicagbes para a
realizacdo de transplante pulmonar. Portanto, nesses casos, 0S pacientes com
possivel indicacdo para a realizacdo do procedimento devem ter seu estado
nutricional recuperado (IMC>percentil 25 e peso acima de 80% do peso ideal) e/ou
eutroéfico, anterior a realizac&o do transplante, promovendo menor risco operatorio.

Ha uma tendéncia a melhora do ganho de peso apdés o0 transplante
pulmonar, devido a melhora da funcdo pulmonar e a diminuicdo do catabolismo da
doenca, independente do peso anterior ao procedimento.

A reposicdo enziméatica deve ser garantida nos pacientes insuficientes
pancreéticos e a suplementacdo proteico-calérica deve ser mantida nos casos de

risco nutricional de magreza/ desnutri¢ao.
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6 OPCOES DE FIM DE VIDA

Daniele Meneses Torres Ferrdo

As barreiras para um adequado cuidado de fim de vida de fim sdo muitas,
entre elas: dificuldade de prever o fim da vida; limitacdo dos médicos em lidar com o
prognostico e negociar com os familiares e os pacientes quais serdo os cuidados
nesta fase; medo do tratamento dos pacientes terminais e a influéncia dos

transplantes no final da vida.

6.1 Tratamento Paliativo

. Equipe multidisciplinar (médico, enfermeiro, assistente social,
fisioterapeuta respiratério, psicélogo e outros). O ideal é que cada hospital referéncia
em fibrose cistica tenha uma equipe multidisciplinar de cuidados paliativos.

o Conducdo minuciosa dos sintomas (dor, ansiedade, depressao,
fadiga...).

o Preservar a qualidade de vida.

Orientagéo dos familiares e cuidadores para otimizar os cuidados.

Quantificar e tratar o sofrimento psicoldgico.

Cuidados de alivio para familiares e cuidadores.

6.2 Suporte de Vida Avancado

. A vontade do paciente deve ser respeitada

o O paciente deve determinar quem tomara decisdes sobre cuidados de
saude que recebera

. Se possivel deve saber as condi¢des de tratamento e suas implicacbes
nos diversos graus de suporte de vida

. Os médicos devem ser abertos, flexiveis e sensiveis para oferecer os
diversos locais de tratamento na fase terminal e morte do paciente (UTI, quarto de

hospital, enfermaria ou domiciliar)
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6.3 Assisténcia Ventilatéria Nao Invasiva

o Ventilagdo nado invasiva pode ser considerada em pacientes graves
com necessidade de suporte ventilatorio e que aguardam transplante pulmonar.

. Em casos terminais, deve se levar em consideracdo que a ventilacéo
invasiva seja apenas uma falsa esperanca, prolongando o sofrimento, sem
possibilidade de reversdo do quadro e sem esperanga de transplante pulmonar
neste curto prazo.

o Deve-se ter em mente que a insuficiéncia respiratéria é o evento

terminal destes pacientes.

7 NOVAS TERAPIAS - TERAPIA GENICA
Daniele Menezes Torres
Roberta de Cassia Nunes Crus Melotti

lvacaftor (KALYDECO):

Em dezembro de 2012 foi aprovado para uso em paciente maiores de 6
anos, que apresentem pelo menos uma mutagdo G551D.

Consiste numa pequena molécula que se liga a proteina CFTR e a manter
aberta por tempo suficiente para o transporte dos ions.

Seu uso acarreta melhora expressiva de FEV de 17%, diminuicdo das
exacerbacgdes, melhora do ganho de peso e reduz a quantidade de cloro no suor até
niveis normais ou duvidosos.

Dose: 1 comprimido (150mg) de 12/12h.

Efeitos Colaterais: Rash cutaneo.

Interacbes Medicamentosas:

Essas medica¢des diminuem o nivel sérico e ou agéo do lvacaftor.

- Itraconazol, Voriconazole. Se for necessario uso concomitante reduzir a
dose.

- Claritromicina.

- Altas doses de corticosteroides.

- Rifampicina.
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Monitorizag&o do tratamento e critérios de suspensao:

Realizar teste do suor 6 meses apods inicio do tratamento. Considerar
resposta ao tratamento se:

- Houver queda nos niveis de cloro no suor para menos que 60 mmol/l ou
gueda de no minimo 30% do valor prévio.

- Se 0 paciente jA apresentava niveis de cloro séricos menores que 60
mmol/l antes do tratamento, consideramos resposta terapéutica se houver reducao
dos niveis de cloro no suor de 30% do valor prévio ou se houver melhora do FEV1
de no minimo 5% em 30 a 90 dias pds tratamento.

Monitorar a fungé@o hepética de 3/3 meses.

Repetir teste do suor anualmente.

Lumacaftor

O Lumacaftor (VX809) age facilitando o processamento e o transporte da
F508del-CFTR, aumentando a sua quantidade ma membrana celular. No entanto, o
uso do Lumacaftor como monoterapia nao trouxe beneficios clinicos no tratamento

dos pacientes com fibrose cistica homozigotos para mutacao deltaF508.

Lumacaftor/lvacaftor (ORKAMBI)

Em 2015, o FDA (The U.S. Food and Drug Administration) liberou o uso do
Lumacaftor / Ilvacaftor (ORKAMBI) para pacientes com diagndéstico confirmado de
fibrose cistica que sdo homozigotos para mutacdo F508del e com mais de 12 anos.

Essa medicacgao ainda nao foi liberada no Brasil.

Mecanismo de acdo: A mutacdo F508del causa defeito severo no
processamento e transporte da F508del-CFTR. O Lumacaftor age facilitando o
processamento e o transporte da F508del-CFTR, aumentando a sua quantidade ma
membrana celular. O Ivacaftor (VX770) age potencializando a probabilidade de
abertura dos F508del-CFTR que conseguiram chegar a superficie celular com ajuda
do Lumacaftor. Com a acao conjunta do Lumacaftor/Ilvacaftor (ORKAMBI) obtemos
uma melhora importante do transporte de cloretos pela F508del-CFTR.

Efeitos clincos: Diminuicdo das exacerbac¢des pulmonares, aumento do

VEF1 e melhora do estado nutricional dos pacientes.
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Ataluren

O Ataluren (PTC124) € uma medicacdo de administracdo via oral que esta
licenciada na Europa para o tratamento da Distrofia Muscular de Duchene causada
por mutagbes “nonsense”, ainda ndo foi liberada para Fibrose Cistica. Esta
medicagé&o néo foi licenciada nem nos EUA e nem no Brasil, estudos de fase 3 estéo
em curso.

Aproximadamente 10% dos pacientes que tém Fibrose cistica apresentam
mutacdes “nonsense” (mutacdes de classe I).

MutacOes “nonsense” ou mutagbes de ponto ou mutagcdes sem sentido
causam parada prematura na leitura do DNA, levando a uma desregulacdo na
producéo de todo comprimento da CFTR.

O Ataluren age promovendo a leitura ribossémica dos cédons de terminacéo
prematura e com isso, leva a producdo de todo comprimento da CFTR. Esta
medicacdo estad sendo desenvolvida como um tratamento modificador das doengas
devidas a mutagdo “nonsense”, como Distrofia Muscular de Duchene e Fibrose
Cistica.

A Revista Lancet jA publicou um estudo de fase 3 que ndo mostrou
resultados significativos com o uso do Ataluren na FC. No entanto, em pacientes
com que nao estdo em uso de Aminoglicosideos (Tobramicina e Gentamicina) houve
uma melhora significativa no VEF1 e nas exacerbac¢des pulmonares. Um outro
estudo de fase 3 esta em curso para analisar o uso de Ataluran em pacientes com
FC (mutacéo “nonsense”, classe |) gue ndo estdo em uso de Aminoglicosideos.

8 ABORDAGEM DO FISIOTERAPEUTA

Juliana da Silva ferreira

A fisioterapia consiste em uma série de exercicios que visam melhorar a
condicado fisica do paciente, incluindo fisioterapia respiratéria, onde o principal
objetivo é uma melhor qualidade de vida. Nesse sentido, torna-se fundamental a
compreensdo das complicacdes respiratorias provocadas pela doenca e das acdes
da reabilitagao.
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Avaliacao geral:

o Avaliacdes dos sinais vitais (oximetria de pulso, frequéncia respiratoria,
frequéncia cardiaca, pressao arterial);

o Avaliacdes respiratérias (Ausculta pulmonar, Padrdo respiratorio, Tipo
de tosse, Aspecto da secrecdo pulmonar, forca da musculatura inspiratoria e
expiratoria);

. Avaliacdes atividade fisica (Tipo de atividade fisica, Tempo de duracéao,
Frequéncia semanal, Sinais e sintomas durante atividade fisica)

o Coletas de secrecao (Coleta de escarro, aspirado nasofaringeo ou
swab)

o Avaliacbes semestrais do aparelho respiratério, da condicdo
cardiopulmonar, nutricional e da musculatura periférica (Teste de caminhada dos 6
minutos- 6MWD).

Avaliagao Especifica:
e Avaliagdo da forca muscular respiratoria/PIMAX e PEMAX
(pressdao inspiratoria e expiratoria maxima)
o Avaliacao da fungéo pulmonar no dia da consulta (espirometria)
OrientagOes gerais:

- Explicar objetivo e a importéancia do tratamento, para melhor adeséo;

-Treinamentos das técnicas utilizadas para desobstrucdo pulmonar
(entrega de material educativo impresso):

. Exercicios realizados 30 minutos ou 1 hora apdés nebulizacdo com
Mucolitico ou Broncodilatador.

o Os exercicios devem ser realizados antes ou pelo menos uma hora
apos as refeicdes, para evitar refluxo gastroesofégico.

. Exercicios respiratorios realizados durante a nebulizagdo hiperténica
(aos pacientes que tiverem indicacao).

TECNICAS UTILIZADAS PARA DESOBSTRUQAO BRONQUICA:

. Padrbes respiratorios: Melhora a oxigenacao alveolar, técnica utilizada

antes dos exercicios.

o EPAP/ selo d’agua, Flutter, Shaker: Pressdo positiva aplicada as vias
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aéreas.
o Técnica de expiracdo forcada (TEF) ou Huffing: Visa a desobstrucao
das vias aéreas centrais.
. Aceleracdo do Fluxo Expiratério (AFE);
. Ciclo ativo da respiracéo;
. Drenagem autogénica
. Drenagem autogénica modificada;
o Tosse espontanea
. Estimulo de tosse
. Expectoracdo de secrecgoes.
FreqUéncia da fisioterapia respiratoria:
. Pacientes assintomaticos: realizar duas vezes ao dia/ diariamente;
o Pacientes sintomaticos: realizar por pelo menos trés vezes ao dia/
diariamente.
Orientacfes de atividades fisicas
. Exercicio fisico de acordo com a afinidade e aptidao fisica do paciente.
Com freqiéncia minima de trés vezes por semana, sendo preferencial a pratica
diaria.
Aerossolterapia;
. Orientagbes quanto a higiene, desinfeccdo e funcionamento do
aparelho de nebulizagao;
. Broncodilatadores e Mucoliticos devem ser realizados 30 minutos ou 1
hora antes da fisioterapia respiratoria;
o Antiinflamatérios e antibidticos devem ser realizados 1 hora apos a
fisioterapia respiratoria.
Reabilitacdo cardiorrespiratoria:
Programa de treinamento fisico realizado no ambulatério de fisioterapia:
. Exercicios aerébicos;
o Exercicios resistidos com carga,
o Alongamento;
o Padrdes respiratérios associados aos exercicios ativos de
MMSS.

Objetivo: promover melhora da resisténcia e funcao pulmonar
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9 ABORDAGEM DA ENFERMAGEM

Maria Eugénia Dutra

A Fibrose Cistica (FC) é uma doenca complexa que requer cuidados
especificos e continuos. A assisténcia de enfermagem € fundamental nos cuidados
dos pacientes portadores de FC. O enfermeiro age como educador e facilitador,
diminuindo assim, as duvidas e dificuldades desses pacientes.

As ac¢les da enfermagem dentro do programa de FC s&o amplas, dentre
elas:

. Orientar e prevenir sistematicamente a infec¢cdo cruzada e atuar no
controle de infecgdo no processo de assisténcia

. Providenciar desinfeccdo das salas, das macas, mesas e aparelhos
utilizados nos atendimentos;

. Solicitar desinfec¢ao terminal das salas de atendimento diariamente
apos o expediente;

. organizar as salas de consultas e fisioterapia, mantendo-as limpas e
higienizadas para o atendimento;

. Separar 0s pacientes a serem atendidos de acordo com 0 agente
infeccioso responsavel pela colonizacdo, evitando assim, contaminagdo cruzada
entre eles;

. Aferir o peso dos pacientes. Pesar as criancas com idade de até 5 anos
sempre sO com fralda, calcinha ou cueca. Verificar altura em criancas e
adolescentes. Medir o perimetro cefalico das criangcas menores de um ano de idade.

. Medir a saturagdo de oxigénio de todos os pacientes, usando oximetro
de pulso.

. Aferir pressédo arterial dos pacientes, adulto ou criangca que estiver
recebendo esterdides orais.

. Verificar coleta de material (escarro, swab ou aspirado nasofaringeo)
para microbiologia e respectivos resultados, conforme rotina do servigo, fazendo
controle dos mesmos, comunicando resultados que necessitem de avaliagdo médica

(uso de antibiético);



106

. Orientar quanto aos cuidados de higienizacdo dos nebulizadores no
domicilio;

. Atuar junto ao paciente e familiar auxiliando nas orientagbes das
prescricdes médica e nutricional;

. Capacitar o paciente ou cuidador para administracdo de dieta por
sonda em gastrostomia quando for indicado complementacao nuticional por essa via.

. Realizar troca de sonda de gastrostomia ou boton uma vez ao ano ou
em intervalo menor, se necessario, nagqueles pacientes que tiveram indicacdo de
gastrostomia.

. Realizar heparinizacdo de cateter totalmente implantavel para manter
permeabilidade dos mesmos naqueles pacientes que necessitarem de implantacao
do referido cateter;

. Participar ativamente do processo de adesdo dos pacientes ao
tratamento;

. Garantir que todos os pacientes recebam acompanhamento rotineiro
notificando os pacientes que faltarem a consulta, providenciando busca ativa dos
mesmos;

. Realizar marcagéo de consultas para investigacéo e para pacientes em
acompanhamento. A agenda deve ser organizada de forma que permita atender
também as intercorréncias.

. Participar do ambulatério de transicdo da clinica pediatrica para a
adulta;

. Participar junto com a equipe multidisciplinar das reunides cientifica e
administrativas.

. Participar de congressos, jornadas e outros eventos académicos e
cientificos.

. Promover e participar de reunides com pais e pacientes;

. Participar da elaboracao e atualizacéo de protocolos;

. Desenvolver atividades de educacdo em salude e pesquisa;

. Dar apoio e acompanhamento aos pacientes que necessitarem de
internacao hospitalar;

. Oferecer conselhos, educacéo, apoio e promoc¢édo do autocuidado ao
paciente, seus familiares e cuidadores, orientando medidas preventivas e de

reabilitacdo de saude;
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. Orientar aos pacientes que durante tosse ou espirro, devem cobrir a
boca e nariz, de preferéncia com lengos de papel e devem lavar as méos apos;

. Orientar os pacientes a lavarem as maos frequentemente, antes e apos
se alimentarem;

. Orientar aos pacientes o ndo compartilhamento de escova de dente e
toalhas. Durante a escovacao dos dentes fazer uso de copo individual, evitando jato
direto da torneira ou pia e fechar a tampa do vaso sanitario quando for dar descarga;

. Orientar uso individual de nebulizadores;

. Evitar banhos de piscina.

10 ABORDAGEM DO PSICOLOGO
Helenice de Fatima Paulino Ferreira Teixeira
Rita Eloah de Araujo Pena

O diagndstico e prognostico de pacientes portadores de FC mudaram muito
nos ultimos anos, a triagem neonatal tem sido utilizada cada vez mais em todo o
mundo e passa a ser maior o niumero de pacientes que sobrevivem até a idade
adulta. O tratamento da FC exige muita dedicacao, tanto por parte do paciente como
de seu cuidador, o que provoca significativas mudangas na dinamica e na rotina da
familia. E necessario compreender como a doenca se insere no contexto familiar.
Tanto o paciente como sua familia necessita ser avaliados e acompanhados
psicologicamente para que possam lidar positivamente com a doenca. Caso
contrario, o doente estard fadado a ndo alcancar o desempenho necessério ao

tratamento.

A familia do paciente

Uma boa relagéo entre os membros da familia é fundamental no sentido de
gue todos possam auxiliar o enfermo a aderir ao tratamento adequadamente. O
acolhimento da familia e a orientagc&o sobre estratégias que auxiliam o tratamento do
paciente sao elementos fundamentais para que este possa adaptar-se a sua
condicao e ter uma vida com mais qualidade.

O reconhecimento das necessidades familiares é assunto frequente na
literatura. Entre as necessidades mais importantes encontram-se a informagéo e as

estratégias de enfrentamento para lidar com as dificuldades impostas pela doenca.
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A assisténcia psicolégica aos familiares é de fundamental importancia, uma

vez que a relagdo familiar é a estrutura de apoio emocional ao doente.

IndicacOes da atuagcdo da psicologia

. Apoio desde o diagndstico;

. Adeséo ao tratamento;

o Acompanhamento dos pacientes com gastrostomia,

) Internacao prolongada;

o Transplante;

e  Obito.

Objetivos da atuacédo da psicologia

o Promover um acolhimento e acompanhamento inicial ao diagndstico;

. Compreender como a doencga se insere no contexto familiar e o lugar
gue o paciente ocupa na familia.

. Atuar junto a familia, acolhendo, escutando e orientando no
enfrentamento das dificuldades que surgem, desde a confirmagcdo do diagnostico
como em todo o processo de acompanhamento clinico e ambulatorial do filho.

. Conhecer o comportamento do paciente no seu cotidiano buscando
compreender os fendmenos envolvidos nas relagbes interpessoais e orientar 0s
familiares para que possam lidar positivamente com a doenca.

. Ouvir pacientes e familiares no tocante as suas angustias e a forma de
lidar com a doencga na familia e no social visando uma vida mais produtiva com
qualidade;

. Minimizar o sofrimento do processo de hospitalizacao frente a cirurgias
e demais procedimentos invasivos.

o Participar nas reunides interdisciplinares, para discussédo de casos com
a equipe e planejamento de acdes terapéuticas.

. Atuar como facilitador junto aos pacientes e familiares no enlace social
e com a equipe multidisciplinar e institucional, objetivando melhores resultados;

o Promover junto com a equipe atividades educativas para o paciente e
seus respectivos cuidadores objetivando melhorar a adesao ao tratamento.

o Valorizar o processo de comunicagdo entre equipe/paciente como um

instrumento fundamental para o alcance das metas terapéuticas.
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o Analisar aspectos psicolégicos e familiares do paciente envolvidos na
ma adesédo, incluindo depressdao e problemas familiares, encaminhando para
tratamento medicamentoso se necessario através do acompanhamento ambulatorial.

. Ajudar pacientes e familiares a identificar dificuldades relacionadas a
adesdo ao tratamento e ajuda-los na superacéo ou reducéo destas dificuldades.

o Compor um grupo de estudos com o objetivo de desenvolver conceitos
e teorias psicoldgicas essenciais para o entendimento das reagbes emocionais
frente & doenca cronica.

. Desenvolver, junto ao Servigo Social, agbes no sentido de promover a
adesdo da familia e do paciente ao tratamento, desenvolver reunides com 0s pais
visando a integracdo, a troca de experiéncias, a escutade suas necessidades e
expectativas.

CONSIDERACOES

Ao longo da infancia e da adolescéncia, ocorrem mudancas importantes nao
so fisicas, quanto ao desenvolvimento psicoldgico, na percepcdo da doenca e de
como esta sera resinificada a cada etapa. A atuacdo do psicologo considera a
natureza dos problemas especificos de cada faixa etéria.

ADOLESCENTES

- Esclarecer para os pais que as doengas crbnicas séo vivenciadas como um
ataque a sua integridade e que, no caso do adolescente, esta situacdo se complica
devido as modificacbes corporais e psiquicas inerentes da prépria fase do
desenvolvimento.

- Preparar os pais com relagdo ao entendimento das mudancas que a
entrada na adolescéncia produz no comportamento do filho, assim como na sua
adesao ao tratamento.

- Incentivar a inclusdo dos jovens em grupos Sécio Educacionais da
comunidade assim como a participacdo em atividades fisicas permitidas pelo
médico.

- Encorajar o jovem na sua autonomia, no sentido de ele se responsabilizar
pelo seu tratamento.

CRIANCAS

- Proporcionar a criangca um espaco apropriado para que ela possa
expressar, por meio de materiais ludicos, sentimentos e a¢fes que revelem seus

sintomas subijetivos, a fim de possibilitar uma intervencéo eficaz em seu tratamento.
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- Perceber o significado da doenca para a crianga, supondo que este
dependera do que foi dito, do que ela ja vivenciou e de sua maturidade psicolégica.

- Avaliar os prejuizos causados pelo tratamento na sua escolarizacdo, na
sua insergcéo social e em seus relacionamentos interpessoais visando atenuar tais

repercussdes No seu comportamento e no seu psiquismo.

11 ABORDAGEM DO ASSISTENTE SOCIAL
Samia Barros Vieira
Juliana da Cruz Sarnaglia

A Fibrose Cistica (FC) é uma doenca que possui implicacdes fisicas,
emocionais, sociais e econdmicas tanto para os pacientes, como para toda a familia.
O tratamento na FC exige um acompanhamento interprofissional que contemple
todas as dimensodes do paciente, de forma integral, singular e longitudinal.

Nesta perspectiva, a atuacdo do assistente social € fundamental para
garantir a integralidade no tratamento. Sua intervencdo centra-se nas determinacoes
sociais do processo saude-doenca, na qual visa minimizar os impactos da questéo
social na FC, através da viabilizacdo dos direitos sociais e empoderamento do
paciente e sua familia.

A FC é uma doenca complexa e requer que todos da equipe realizem escuta
qualificada e acolhimento das demandas e dificuldades do paciente e sua familia. A
construcdo de vinculos, horizontalidade e respeito as singularidades do modo de ser
e viver do paciente e sua familia sdo algo que deve permear a relacdo
profissional/paciente/familia, uma vez que a adesao ao tratamento depende também
do vinculo e da confianga estabelecida entre eles. Aspectos que o assistente social
deve primar em sua atuacao e pode incentivar em todos os membros da equipe.

A abordagem do Servico Social nos pacientes pediatricos centra-se nas
familias, uma vez que é a familia a principal responsavel da conduc¢ao dos cuidados.
N&o desconsiderando, entretanto, a importancia da participagdo do paciente, pois
este é coparticipante no seu tratamento, mas conforme consta no Codigo Civil os
menores de dezesseis anos sao absolutamente incapazes de exercer pessoalmente
os atos da vida civil, e os maiores de dezesseis e menores de dezoito anos séo

relativamente incapazes.
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Além disso, o Estatuto da Crianca e do Adolescente (ECA), dispbe que a
crianca e o adolescente possuem uma condicdo peculiar como pessoas em
desenvolvimento.

Acompanhamento social das familias

O acompanhamento social das familias visa promover apoio e assisténcia
aos pacientes e sua familia a fim de proporcionar melhorias na qualidade de vida
dos mesmos. E através do acompanhamento social que o Assistente Social ira
desenvolver sua intervencdo com as familias, e assim identificar as demandas
sociais que interferem no tratamento.

Identificagc&o do contexto social e familiar do paciente

Identificar a realidade social e familiar do paciente é algo basilar na
intervencdo do assistente social. Para tanto o profissional pode utilizar em sua
abordagem o atendimento individual com o responsavel e/ou com o paciente, 0
atendimento familiar (com varios membros da familia) e a visita domiciliar. A
entrevista social deve ser utilizada para realizar o estudo socioecondmico da familia.

A entrevista social deve contemplar os seguintes aspectos:

1) Dados pessoais do paciente;

2) Composicdo familiar (parentesco; grau de instrucdo; profissao;
vulnerabilidades e risco social de todos os membros da familia);

3) Condicdes econdmicas - financeiras;

4)  Condic¢des habitacionais;

5) Condi¢des comunitérias;

6) Condi¢Bes do tratamento de saude.

A visita domiciliar pode ser utilizada a fim de aprofundar e aproximar-se da
realidade familiar e comunitaria do paciente, além de ser uma forma de
fortalecimento de vinculos do profissional com o paciente e sua familia. Ressalta-se
que para a realizacdo da visita € recomendado, sempre que possivel, o
consentimento da familia e que a mesma seja informada sobre o dia e horario na
qual sera realizada. Ela poderd ser realizada conjuntamente com outros profissionais
da equipe.

Essas abordagens permitem compreender a dinamica familiar e social que o
paciente esta inserido e desvelar as condi¢cdes de enfrentamento do grupo familiar
sobre a doenca e assim desenvolver de forma conjunta (equipe, paciente, familia)
estratégias de fortalecimento destes sujeitos (BEIER, 2011).
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Através da identificagdo das demandas sociais presentes em cada caso é
que o assistente social realizara uma abordagem socioeducativa com énfase nas
orientagdes e encaminhamentos necessarios.

Viabilizagdo dos direitos sociais

O assistente social através de seu conhecimento sobre os direitos sociais,
projetos e beneficios sociais tem o dever de democratizar as informagdes e 0 acesso
aos programas disponiveis. Desta forma, o profissional deve realizar as devidas
orientacbes e encaminhamentos para que o0s pacientes e sua familia possam
usufruir dos seus direitos sociais.

Dentro desta perspectiva, insere-se a discusséo dos direitos da crianca e do
adolescente garantidos no ECA por meio da Lei N° 8069/90. Conforme dispde em
seu art.5 — nenhuma criangca ou adolescente serd objeto de qualquer forma de
negligéncia, discriminacdo, exploracao, violéncia, crueldade e opresséo, punido na
forma da lei qualquer atentado, por agdo ou omissdo aos seus direitos fundamentais.

Assim, diante de situagbes de violagcdo de direitos da criangca e do
adolescente, seja através da acdo como maus-tratos e violéncia sexual, ou pela
omissdo, compreendida como negligéncia, o assistente social deve acionar o0s
orgaos de protecdo a crianga e ao adolescente, dentre eles o Conselho Tutelar que
deve ser comunicado obrigatoriamente, conforme esté previsto no art.13 do ECA.

Portanto, em circunstancias de abandono ou faltas consecutivas nas
consultas, a referida lei espalda os profissionais a realizar os encaminhamentos
legais cabiveis, uma vez que o direito a saude é um direito fundamental da crianca e
do adolescente, no qual os profissionais de salde tém o dever de intervir para zelar
por seu cumprimento.

Neste sentido, a crianca e o0 adolescente ndo podem ser “punidos” seja pelo
agravamento de sua doenca ou pelo iminente risco de morte, decorrente da
negligéncia dos responsaveis em realizar o tratamento de forma adequada.
Ressalta-se que esse aspecto € algo peculiar na abordagem com pacientes
pediatricos, pois diferentemente dos adultos, as criancas e os adolescentes
possuem uma legislacdo especifica para garantir sua protecao integral.

Articulagéo Intersetorial

Para viabilizar os direitos sociais, 0 assistente social necessita articular as
diferentes politicas sociais, tais como: saude, educacdo, assisténcia social,
previdéncia social, trabalho e habitacdo. O seu conhecimento sobre os diferentes
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servicos, beneficios e projetos disponiveis favorece uma assisténcia mais ampla e
integral na saude. Desta forma, o assistente social € o grande articulador da rede
Socio Assistencial e que pode favorecer tanto o acesso dentro da propria instituicao
de saude, como também expandir 0 acompanhamento para as outras politicas
publicas.

Adeséao ao tratamento

A adesao ao tratamento € um processo dinamico e multifatorial que abrange
varios aspectos. A mesma deve fortalecer a autonomia para o autocuidado e deve
ser vista como uma troca entre o profissional de saude, o paciente e a familia.

Neste contexto, 0 apoio psicossocial é fundamental para melhorias na
adesdo ao tratamento que deve ser feito pelo assistente social e psicélogo. Dentre
as estratégias de fortalecimento da adesao que o assistente social pode desenvolver
juntamente com todos 0os membros da equipe estdo: favorecer o acesso a
informacBes sobre Fibrose Cistica; realizar grupos socioeducativos com 0s pais e
familiares; atendimento conjunto; atividades de sala de espera e rodas de conversa.

Incentivo ao Protagonismo Social

O protagonismo social na Fibrose Cistica é algo que o assistente social deve
incentivar em sua intervencdo com os pacientes e suas familias. E fundamental que
estes sejam empoderados a tornar-se atores na defesa de seus direitos enquanto
fibrocistico, e da desconstrucdo de estigmas e preconceitos na sociedade. Além
disso, o assistente social deve incentivar a participagdo dos usuarios nas
associacdes, nos servicos e nos espacos deliberativos de saude a fim de reivindicar

melhorias para os pacientes de FC.

Figura 1- Intervencgdo do Servigo Social em criancas e adolescentes com FC
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12 ABORDAGEM DO FARMACEUTICO

Aline Policarpo machado

A portaria n°199, de 30 de janeiro de 2014, institui a Politica nacional de
atencdo integral &s pessoas com doencas raras, aprova as diretrizes para atencao
integral &s pessoas com doencgas raras no ambito do sistema Unico de saude(SUS) e
institui incentivos financeiros de custeio. Baseado nessa portaria o farmacéutico do
programa de Fibrose cistica promove as atividades da assisténcia farmacéutica:

Selecéo, programacéo, aquisi¢ao, Distribuicdo, armazenamento.

Selecgéo:

E o processo de escolha dos medicamentos, baseada em critérios
epidemiologicos, técnicos e econOmicos estabelecidos por uma comissdo de
farméacia e terapéutica(CFT), visando assegurar medicamentos seguros, eficazes
com a finalidade de racionalizar seu uso e harmonizar condutas terapéuticas. No
caso do programa da Fibrose Cistica no ES é feito junto a equipe, juntamente com a
comissdao de farmacia e terapéutica da Geréncia Estadual de Assisténcia
Farmacéutica(GEAF) da secretaria Estadual de Saude (SESA).

Programacéo:

Programar consiste em estimar quantidades de medicamentos a serem
adquiridas, assim como 0S recursos necessarios, para atender a determinada
demanda de servigos, em um periodo definido de tempo. Possui influéncia direta
sobre o abastecimento e o0 acesso ao medicamento. Os objetivos garantir o
abastecimento por um determinado periodo de tempo, evitar perdas desnecessarias
e prioridades em relacdo aos medicamentos a serem adquiridos, frente a
disponibilidade de recurso. No caso do Programa da FC, é feito através da
guantidade dispensada mensal mais 30%.

Aquisicao:

Consiste em um conjunto de procedimentos pelo quais se efetiva um
processo de compra dos medicamentos por meio de contratos , convénios, portarias
e meios legais.No caso do programa da Fibrose Cistica no ES a aquisicdo €&
centralizada, sendo executada pelos farmacéuticos da GEAF/ SESA. Os pedidos
para abastecimento da dispensacgéo do programa da FC no Hospital Infantil Nossa
Senhora da Gléria (HINSG) sao feitos através da solicitacdo mensal, conforme
descrito na programagéao.
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Distribuicao:

E qualquer atividade de posse, abastecimento, armazenamento e expedicio
de produtos farmacéuticos, excluindo o fornecimento ao publico. No caso da fibrose
cistica, na pauta de distribuicéo, os quantitativos saem diretamente do fornecedor e
sdo entregues no almoxarifado central do estado. Na grade de distribuicdo os
guantitativos saem mensalmente dos almoxarifados central para as farmacias de
dispensacédo do programa.

Armazenamento:

A etapa do ciclo da assisténcia farmacéutica que tem por finalidade garantir
seguranca e qualidade dos itens até seu recebimento pelos pacientes.

Ao receber o medicamento do GEAF/SESA, ele é examinado e conferido a
guantidade e documentacéo.

A estocagem ou guarda:

Arrumacdo do material em certa area definida, de forma organizada, para
maior aproveitamento de espaco e dentro dos parametros que permitam seguranca
e rapidez.

Juntamente com a assisténcia farmacéutica, € feita a atengédo farmacéutica,
gue na maioria das vezes, sdo atos clinicos individuais. Mas a sistematizacdo das
intervengbes farmacéuticas e a troca de informagbes dentro de um sistema
composto por equipe multidisciplinar podem contribuir para o impacto no nivel
coletivo e para a promocdo do uso seguro e racional de medicamentos. EXx:
indicacdo apropriada; dose, administracdo e duracdo do tratamento apropriado,
adesdo do tratamento pelo paciente, seguimento dos efeitos desejados e de
possiveis eventos adversos consequentes do tratamento e dispensacgéo correta.

Dispensacdo é um ato profissional complexo e deve ser considerada como
suporte para realizar atividades de orientacéo e atencdo farmacéutica.

Sendo assim o farmacéutico deve:

. Dispensar o medicamento segundo prescri¢cao;

o Oferecer  assisténcia  mediante  atividades  complementares
(aconselhamento individual ou coletivo, seguimento farmacoterapéutico e atencéo
farmacéutica, quando possivel).

o Estudar o caso com o prescritor e subsidia-lo para adequacdes que se

fizerem necessarias.
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Cabe ao farmacéutico, zelar para que os aspectos que interferem direta ou
indiretamente no processo de dispensacgao estejam assegurados, tais como:

o Capacidade inicial e continuada dos profissionais envolvidos;

. Conhecimento, interpretacéo e estabelecimentos das condi¢cbes para o
cumprimento da legislacéo pertinente relativa a prescricdo médica e dispensacao de
medicamentos,

. Fortalecimento de vinculo de confianca e responsabilidade entre o
dispensador e o0 usuério o SUS.

. Estabelecer meios de comunicacédo entre equipe e compartilhamento
de informacgdes para promocao e adesdo do usuario no tratamento.

. Conhecimento da doenca/ sintoma a ser tratado;

. Habilidade e técnica de comunicacdo que facilitem as orientacdes
necessarias ao uso adequado dos medicamentos e insumos,

o Comportamento e postura profissional e ética, que possibilite a
construcdo de confianca entre o profissional e 0 usuério.

. Analise de prescricdo conferida e escriturada pelo farmacéutico, Toda
prescricdo deve ser analisada sob o0s aspectos terapéuticos (Ex:posologia,
adequacao de doses, idade, superficie corporea, idade ou superficie corporal, tempo
de tratamento prescrito, ajuste de doses em casos de faléncia hepatica ou renal e
orientagdes conforme recomendacdes técnica e legais.

. Orientagfes ao usuario.

13 ACONSELHAMENTO GENETICO

Daniele Menezes Torres Ferrdo

Segundo definicAo adotada pela American Society of Human Genetics,
Aconselhamento Genético é o processo de comunicacao de informacdes relativas a
ocorréncia, ou risco de ocorréncia de uma determinada doenca ou condigcédo
genética de uma familia, a pelo menos um de seus integrantes envolvendo a
participacdo de uma ou mais pessoas treinadas para ajudar o individuo ou sua
familia a:

1. Compreender os fatos médicos, incluindo o diagndstico, provavel curso
da doenca e as condutas disponiveis;



117

2. Apreciar o modo como a hereditariedade contribui para a doenca e 0
risco de recorréncia para parentes especificos;

3. Entender as alternativas para lidar com o risco de recorréncia;

4. Escolher o curso de acdo que pareca apropriado em virtude do seu
risco, objetivos familiares, padrdes éticos e religiosos, atuando de acordo com essa
decisao;

5. Ajustar-se, da melhor maneira possivel, a situacdo imposta pela
ocorréncia do disturbio na familia, bem como a perspectiva de recorréncia do
mesmo.

A fibrose cistica € uma doenga genética autossémica recessiva. Nas
doencas autossOmicas recessivas, quando 0s pais sédo portadores, ou seja, cada um
dos genitores tem um gene para fibrose cistica, em cada gestacao o risco de nascer
um filho com a doenga é de 25%, e a probabilidade de nascer um filho saudavel,
contudo portador, é de 50%.

Portanto, é fundamental proceder ao aconselhamento genético informando
assim aos pais os riscos de recorréncia de FC para as futuras gestacdes. Para isso,
€ de suma importancia que a equipe multidisciplinar tenha um geneticista para

participar das consultas de aconselhamento genético.

14 CALENDARIO VACINAL

Quadro 15 — Calendario Vacinal Pediatrico

IDADE ([VACINAS DOSES [[DOENCAS EVITADAS
dose
BCG - ID o Formas graves de tuberculose
Ao Unica
nascer |(vacina c/ hepatite B||12 dose |[Hepatite B
1)
1 més [[Vacina c/hepatite B |22 dose ||Hepatite B

Vacina tetravalente 1ad Difteria, tétano, coqueluche, meningite e outras infecgfes
ose
2 (DTP + Hib) (2) causadas pelo Haemophilus influenzae tipo b
meses |[VOP (vacina oral

contra polio)

12 dose

Poliomielite (paralisia infantil)
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VORH (Vacina Orall|12 dose |[|Diarréia por Rotavirus

de Rotavirus

Humano) (3)

Vacina 12 dose [|Contra doencas invasivas e otite média aguda causadas por
pneumocécica 10 Streptococcus pneumoniae sorotipos 1, 4, 5, 6B,7F, 9V, 14,

valente(6) 18C, 19F e 23F.
Vacina tetravalente 9a g Difteria, tétano, coqueluche, meningite e outras infecgfes
ose
(DTP + Hib) causadas pelo Haemophilus influenzae tipo b
VOP (vacina oral o o )
. 22 dose [[Poliomielite (paralisia infantil)
contra polio)
4 VORH (Vacina Orall[22 dose |[|Diarréia por Rotavirus
de Rotavirus
meses
Humano) (3)
Vacina 22 dose [[Contra doencas invasivas e otite média aguda causadas por
pneumocécica 10 Streptococcus pneumoniae sorotipos 1, 4, 5, 6B,7F, 9V, 14,
valente 18C, 19F e 23F.
Vacina tetravalente 32 g Difteria, tétano, coqueluche, meningite e outras infecgfes
ose
(DTP + Hib) causadas pelo Haemophilus influenzae tipo b
VOP (vacina oral(|3? dose |[|Poliomielite (paralisia infantil)
contra polio)
6
Vacina 32 dose [[Contra doencas invasivas e otite média aguda causadas por
meses
pneumocécica 10 Streptococcus pneumoniae sorotipos 1, 4, 5, 6B,7F, 9V, 14,
valente 18C, 19F e 23F.
Vacina c/ hepatite B (|32 dose [[Hepatite B
Vacina c/ Influenza |12 dose [|Contra influenza (gripe)
7 : : :
Vacina c/ Influenza |22 dose [|Contra influenza (gripe)
meses
9 Vacina contra febre|ldose
o Febre amarela
meses [lamarela (5) inicial
o i dose i
SRC (triplice viral) o Sarampo, rubéola e caxumba
Unica
12
meses [[Hepatite A 12 dose |[|Hepatite A
Varicela 12 dose |[|Varicela (catapora)
15 VOP (vacina orall|reforco [|Poliomielite (paralisia infantil)
meses |[contra polio)
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DTP (triplice|1° o
) Difteria, tétano e coqueluche
bacteriana). reforco
Vacina Reforco [|Contra doencas invasivas e otite média aguda causadas por
pneumocécica 10 Streptococcus pneumoniae sorotipos 1, 4, 5, 6B,7F, 9V, 14,
valente 18C, 19F e 23F.
18 ) )
Hepatite A 22 dose [[Hepatite A
meses
DTP (triplicel|2° o
) Difteria, tétano e coqueluche
bacteriana). reforco
4 - 6
anos SRC (triplice viral) reforco [|Sarampo, rubéola e caxumba
Varicela 22 dose |[[Varicela (catapora)
10 anos||Vacina contra febre||reforco [[Febre amarela
amarela

Fonte: http://www.saude.qgov.br/ e http://www.sbim.org.br/

1. Vacina BCG: Administrar o0 mais precoce possivel, preferencialmente
ap0s o nascimento. Nos prematuros com menos de 36 semanas administrar a
vacina apos completar 1 (um) més de vida e atingir 2 Kg. E feita em dose Unica,
intra-dérmica e protege de formas graves da Tuberculose (principalmente nas
formas miliar e meningea).

2. Vacina Hepatite B (recombinante): Administrar preferencialmente nas
primeiras 12 horas de nascimento, ou na primeira visita ao servico de saude. Nas
criangcas nascidas a termo, fazer trés doses (0, 1 e 6 meses de idade). Nos
prematuros, menores de 36 semanas de gestacdo ou em recém-nascidos a termo de
baixo peso (menor de 2 Kg), seguir esquema de quatro doses: 0, 1, 2 e 6 meses de
vida, intra-muscular.

3. Vacina adsorvida difteria, tétano, Pertussis (coqueluche) e
Haemophilus Influenzae b (meningite e outras infec¢gbes): Administrar aos 2, 4 e 6
meses de idade, IM, com intervalo entre as doses de 60 dias (minimo de 30 dias). A
vacina DTP sao indicados dois refor¢cos, sendo o primeiro aos 15 meses de idade e
o segundo reforco aos 4 (quatro) anos, com idade maxima para administrar esta

vacina aos 6 anos 11meses e 29 dias.
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O uso da vacina triplice bacteriana acelular (DTPa) é menos reatogénica que
a vacina triplice bacteriana de células inteiras (DTP) e esta disponivel no CRIE
para os pacientes com fibrose cistica, menores de 2 anos de idade, devido o risco de
descompensacao clinica se febre alta. No servigo privado, pode vir associada a polio
inativada na vacina pentavalente acelular e ainda com hepatite B na vacina
Hexavalente.

Para criancas maiores de sete anos e sem o reforco de DTP ou DTPa,
recomenda- se a dT infantil (disponivel no SUS) ou triplice bacteriana do tipo
adulto (dTpa — disponivel em servigo privado).

4. A vacina oral poliomielite 1, 2 e 3 (atenuada):protege contra paralisia
infantil. S&o trés doses aos 2, 4 e 6 meses de idade, além do primeiro reforco aos 15
meses e segundo refor¢o entre 0os 4 e 6 anos de idade.

No caso da crianga que tenha tomado a terceira dose apos 0s 6 meses de
idade, considerar o intervalo minimo de 6 meses apos a ultima dose para administrar
o reforgo.

5. A vacina oral rotavirus humano G1P1[8] (atenuada) protege da diarréia
pelo rotavirus e esté disponivel nas unidades de salude em duas doses, aos dois e
quatro meses de idade, na rotina. E possivel administrar a primeira dose entre 1 més
e 15 dias a 3 meses e 7 dias; e segunda dose entre 3 meses e 7 dias a 5 meses e
15 dias, em situacdes especiais. O intervalo minimo preconizado entre a primeira e a
segunda dose é de 30 dias. Nenhuma crianca podera receber a segunda dose sem
ter recebido a primeira. Se a crianga regurgitar, cuspir ou vomitar ap0s a vacinacao
nao repetir a dose.

Na rede privada a vacina pentavalente esta disponivel, com esquema
de trés doses aos 2, 4 e 6 meses de vida, sendo a 12 até no maximo 15 semanas
de vida e com intervalo minimo de 30 dias e ultima dose antes de 8 meses de idade.

6. A vacina para protecdo do Pneumococo (protege contra pneumonia,
otite, meningite e outras doencas causadas pelo Pneumococo) foi implantada no
Calendario Basico em marco de 2010, para todas as criangas entre 2 e 24 meses de
idade. Deve ser iniciado o mais precocemente possivel, com esquema variando de
acordo com a idade em que a vacinacgao for iniciada. Na rotina séo trés doses aos 2,
4 e 6 meses de idade; e um reforgo, entre 12 e 15 meses de idade, considerando o

intervalo minimo de seis meses apds a 32 dose.
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No CRIE estédo disponiveis a Pn10 valente até os cinco anos incompletos,
paratodas as criangcas com FC, além da Pneumo 23 valente para os maiores de
24 meses de idade em dose Unica (os pacientes imunodeprimidos recebem 2doses
com intervalo de 5 anos).

Sempre que a vacinacao for iniciada na Unidade de Saude, a crianca devera
ser encaminhada ao CRIE para avaliacdo quanto a doses complementares e de
reforco para protegcdo do pneumococo. Na rede privada existe ainda a Pneumo 13
valente.

7. A vacina meningocdcica C conjugada foi implantada no Calendario
Basico em agosto de 2010, para proteger de doenca invasiva provocada por
Neisseria Meningitidis do sorogrupo C. Sao duas doses aos 3 e 5 meses de idade,
com intervalo entre as doses de 60 dias, e minimo de 30 dias. O refor¢co é
recomendado preferencialmente entre 12 e 15 meses de idade. Recomenda-se
iniciar o mais precoce possivel pela maior incidéncia e letalidade nesta faixa etéaria.

De acordo com a SBIm, é recomendada dose de reforco no segundo ano de
vida e na adolescéncia, e dose adicional deve ser considerada cinco anos apos a
primovacinagcdo, especialmente para criangas vacinadas no primeiro ano de vida.
A vacina conjugada quadrivalente (sorogrupos A, C, W135 e Y) deve ser
considerada para a imunizacao do adolescente (ap6s 11 anos).

8. A vacina contra influenza (gripe) deve ser aplicada a partir dos seis
meses de idade, respeitando a sazonalidade da doenca. Esta disponivel no CRIE
anualmente para os pacientes da FC.

9. A vacina contra Febre Amarela (atenuada) deve ser administrada a
partir dos 9 (nove) meses de idade, para pessoas que residem ou que irdo viajar
para as &reas de risco, com recomendacdo da vacina (estados: AC, AM, AP, PA,
RO, RR, TO, MT, MS, GO, DF, MA, MG e alguns municipios dos estados: PIl, BA,
SP, PR, SC e RS). Se viajar para areas de risco, vacinar contra Febre Amarela 10
(dez) dias antes da viagem e reforco a cada 10 anos apo0s a data da ultima dose.
Durante surtos, antecipar a idade para 6 (seis) meses.

Esta disponivel na rede publica e privada.

10. Vacina Triplice viral ou SCR protege contra sarampo, caxumba e
rubéola. Sdo duas doses, sendo a primeira aos 12 meses de idade e a segunda
dose deve ser administrada aos 4 (quatro) anos de idade. Considerar o intervalo
minimo de 30 dias entre as doses. Em situacdo de circulacdo viral, antecipar a
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administracdo de vacina para os 6 (seis) meses de idade, porém deve ser mantido o
esquema vacinal de duas doses e a idade preconizada no calendario.

11. Vacina para Varicela (catapora): estima-se que uma dose da vacina
induza imunidade contra infeccdo em 70% a 90% das criangas que a receberam, e
em 95% a 98%, contra as formas graves da doenca. Pode ocorrer a infecgdo nos
pacientes que receberam apenas 1 dose da vacina, sendo recomendado duas
doses, com trés meses de intervalo minimo entre elas. Atualmente, ndo faz parte do
calendério bésico de vacinacdo estando disponivel na rede privada. Existe ainda a
vacina Quadrupla viral, combinacdo que protege contra sarampo, caxumba, rubéola
e varicela, sendo uma opcédo para menores de 12 anos e ambas indicacdes
(disponivel apenas na rede privada).

Se a vacinacdo ocorrer com formulagdo de triplice viral e em separado de
varicela, fazer no mesmo dia ou com intervalo de 30 dias entre elas, sob risco de

interferir na resposta imunolégica das mesmas.

Quadro 16 - Calendario Vacinal do Adolescente

IDADE VACINAS DOSES || DOENCAS EVITADAS

Hepatite B 12 dose ||Contra Hepatite B

daT (Dupla tipo||12 dose ||Contra Difteria e Tétano
adulto)

Febre amarela (4) ||Reforco |[Contra Febre Amarela

SCR (Triplice viral) ||dose Contra Sarampo,

Unica Caxumba e Rubéola

De 11 a 19 anos (na primeira visita ao|[|nfluenza Reforco |[Contra Gripe

servico de saude)

Pneumococo Refor¢o*||Contra doencas
invasivas e otite médial

aguda causadas por

Streptococcus
pneumoniae
HPV 12 dose ||Papilomavirus humano
(HPV)
1 més apods a 12 dose contra Hepatite B Hepatite B 22 dose ||contra Hepatite B
6 meses apos a 12 dose contra Hepatite B ||Hepatite B 32 dose ||contra Hepatite B

2 meses apds a 12 dose contra Difteria e||dT (Dupla  tipo||22 dose |[Contra Difteria e Tétano
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Tétano adulto)

4 meses apOs a 12 dose contra Difteria e||dT (Dupla  tipo o i
32 dose ||Contra Difteria e Tétano
Tétano adulto)

daT (Dupla  tipo o i
Reforcgo ||Contra Difteria e Tétano
A cada 10 anos, por toda a vida adulto)

Febre amarela Reforco ||Contra Febre Amarela

- Adolescente que néo tiver comprovagao de vacina anterior, seguir este
esquema. Se apresentar documentacdo com esquema incompleto, completar o
esquema ja iniciado.

- No adolescente a 12 dose da vacina contra hepatite B deve ser
administrada no primeiro contato com o servico de saude. O esquema bésico
corresponde a 3 doses, com intervalo de 30 dias da 12 para a 22 e de 180 dias (6
meses) da 12 para a 32 dose.

- Adolescente que ja recebeu anteriormente 03 (trés) doses ou mais das
vacinas DTP, DT ou dT, aplicar uma dose de reforco. E necessario doses de reforgo
da vacina a cada 10 anos. Em caso de ferimentos graves, antecipar a dose de
reforco para 5 anos apds a ultima dose. O intervalo minimo entre as doses é de 30
dias.

- A vacina para Influenza é anual e disponibilizada no CRIE para o0s
pacientes portadores de FC.

- No adolescente com FC, a vacina para Pneumococo deve ser avaliada
individualmente, de acordo com vacinas ja recebidas pelo paciente. No CRIE é
disponibilizada a Pneumo 23 v, e existe a Pneumo 13v no servico privado.

- Adolescente que resida ou que for viajar para as areas com recomendacao
da vacina (estados: AP, TO, MA MT, MS, RO, AC, RR, AM, PA, GO, MG e DF e
alguns municipios dos estados: Pl, BA, SP, PR, SC e RS). Em viagem para essas
areas, vacinar 10 (dez) dias antes da viagem. Recomenda-se refor¢co a cada 10
anos. O ES, de acordo com as novas recomendagfes do MS/2008/2009, deixou de
ser area de risco potencial para FA, justificando-se pela ndo observacdo de qualquer
evidéncia de circulagdo do virus durante o periodo de 5 anos.Os 39 municipios do
ES, antes considerados indenes de risco potencial, passam a ser area sentinela com

estratégia adicional de vigilancia.
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(5) Todo adolescente deve receber ou ter recebido duas doses da vacina
triplice viral ou dupla viral. O intervalo minimo entre as doses é de 30 dias. Aqueles
gue tiverem comprovadamente no cartdo as duas doses, nao precisam ser
vacinados. Preferencialmente os adolescentes devem receber a vacina triplice viral.

(6) Adolescente gravida, que esteja com a vacina em dia, mas recebeu sua
tltima dose ha mais de 5 (cinco) anos, precisa receber uma dose de reforgo. A dose
deve ser aplicada no minimo 20 dias antes da data provavel do parto. Em caso de
ferimentos graves, a dose de reforgo deve ser antecipada para cinco anos apoés a
altima dose.

(7) Sempre que possivel, a vacina contra HPV deve ser aplicada
preferencialmente na adolescéncia, antes de iniciada a vida sexual, entre 11 e 12
anos de idade. No Brasil existem duas vacinas disponiveis: Quadrivalente (sorotipos
6, 11, 16 e 18 de HPV) sendo 3 doses com intervalo de 0- 2- 6 meses e indicada
para meninas e meninos de 9- 26 anos. A vacina Bivalente (sorotipos 16 e 18 de
HPV) tem intervalo de 0- 1- 6 meses e indicada para meninas de 10- 25 anos de
idade. Ambas ainda néo sao disponiveis no SUS.
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