FIBROSE CISTICA E SUPORTE

NUTRICIONAL NO ADULTO

CAROLINA F. DE OLIVEIRA

MARIANA JORGE F. DOS SANTOS

REesumo

A manuten¢do de um estado nutricional
adequado é fundamental para a integridade
do sistema respiratério na fibrose cistica (FC).
Os problemas nutricionais e as consequéncias
da FC sdo multifatoriais e relacionados com
a progressdo da doenga. O tratamento da FC
mudou notavelmente nos tltimos 15 anos em
relagdo ao manejo nutricional, terapia farmaco-
légica e cuidado domiciliar, com o aumento da
expectativa de vida e melhorias observadas no
estado nutricional em adultos. Sendo assim, é
importante desenvolver orienta¢des adequadas
para o cuidado dessa populagio.

PALAVRAS-CHAVE: Fibrose cistica; Nu-
trigdo; Adulto.

INTRODUCAO

Nos ultimos 70 anos, a fibrose cistica (FC)
emergiu da obscuridade para o reconhecimento
como a mais importante doenga hereditaria,
potencialmente letal. Quando os primeiros
fibrocisticos foram reconhecidos, a quase to-
talidade falecia ainda no primeiro ano de vida.
Atualmente, com o diagndstico precoce, o
manejo multiprofissional em centros especiali-
zados e 0 acesso a terapéutica adequada, cerca
da metade dos pacientes sobrevive a terceira
década de vida'.

Os avancos nos cuidados gerais direciona-
dos aos pacientes portadores de FC nas tltimas
décadas e diagnosticos mais precoces alavan-

caram o crescimento na populagdo de adultos
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com esta enfermidade, modificando o perfil
demogréfico da doenga e criando a necessidade
do desenvolvimento de programas voltados para
o atendimento especifico desses pacientes e suas
demandas, assim como a adapta¢do da equipe
de sauide nesta nova realidade’.

A manutencio de um estado nutricional
adequado é fundamental para a integridade do
sistema respiratdrio na FC. Uma das principais
causas de deplecdo nutricional é o aumento do
gasto energético devido a inflamacéo e a infec-
¢do pulmonar, caracterizando a estreita relagdo
entre o estado nutricional e a fun¢éo pulmonar’.

O suporte nutricional é parte integrante
dos cuidados com o paciente pneumopata. A
desnutri¢ao pode afetar a fun¢do pulmonar, a
musculatura respiratoria, os mecanismos de
defesa imune e o controle da respiragéo®.

A combinag¢do de uma ingestdo oral ina-
dequada e o0 aumento da demanda metabdlica
pode ocasionar um balan¢o nitrogenado ne-
gativo com a diminui¢do da for¢a do musculo
respiratdrio por causa do catabolismo proteico,
diminuicéo do fluxo ventilatério e alteragao da
fung¢do imunoldgica. Muitas vezes, entdo, a tera-
pia nutricional pode melhorar este desequilibrio
entre a necessidade e o aporte nutricional®.

A intervencio nutricional deve ser precoce,
evitando deterioracdo na funcido pulmonar e
afetando positivamente a sobrevida. Todo o
paciente com FC deve ser avaliado regularmente
a fim de monitorizar o estado nutricional e asse-

gurar uma adequada ingestao calorica®.

ESTRESSE OXIDATIVO

O estresse oxidativo pode desempenhar
um papel importante na fisiopatologia da FC.
O pulmaio, o principal drgio responsavel pela
morbidade e mortalidade por essa doenga, é
particularmente vulneravel a altos niveis de
estresse oxidativo. Estd exposto a 8000 L de ar
rico em oxigénio por dia, bem como particulas
toxicas, nitrogénio, diéxido de carbono, ozonio e
outros oxidantes. Além disso, ha grandes fontes
internas de oxidantes, incluindo processos me-
tabolicos mitocondriais, o metabolismo peroxis-

somal dos acidos graxos, reacdes do citocromo
P450, ativagao de fagocitos e o sistema de dxido
nitrico sintase. Embora oxidantes oferecam
muitos beneficios nas vias aéreas, cruciais para a
defesa do hospedeiro, uma superabundéncia de
oxidantes podem causar danos biomoleculares
por produzirem espécies reativas de oxigénio
(ROS) em excesso. O resultado é uma cascata de
inflamagdo excessiva, liberagiao de mediadores
e lesoes teciduais”.

Alteragoes do gene na FC podem alterar a
respiracdo aerdbia celular.

Devido as frequentes infec¢des cronicas
na FC, ha aumento da circulagdo de citocinas
inflamatodrias, catecolaminas e cortisol, assim
como aumento de gasto energético de repouso
tem sido correlacionado com niveis elevados
de catecolaminas circulantes e fator de necrose
tumoral alfa. O tratamento antimicrobiano das
infecgdes pulmonares pode reduzir o gasto ener-
gético de repouso e promover ganho de peso,
mas a cronicidade e recorréncia da infec¢éo

tornam dificil atingir melhorias sustentadas®.

AVALIACAO CLINICA, ESTADO
NUTRICIONAL E COMPOSICAO
CORPORAL

O acompanhamento dos pacientes fibro-
cisticos pode ser feito pelo controle de ingestdo
de 3 dias ou inquérito recordatdrio de 24h, pela
avaliacdo antropométrica (indice de massa cor-
poral, circunferéncia do brago, circunferéncia
muscular do brago, prega cutdnea tricipital e
percentual de perda de peso), pela andlise da
composi¢ao corporal (bioimpedéncia elétrica)
e pela forca muscular periférica (for¢a do aperto
de mao)>°.

O IMC - indice de massa corporal [peso
(kg) /altura* (m?)] - mostra uma razoavel cor-
relagdo com a massa de gordura corporal em
adultos, e esta sendo, em primeiro lugar, usado
para quantificar obesidade. Algumas clinicas
de adultos com FC utilizam o IMC como uma
medida do estado nutricional de seus pacientes,

cujo crescimento cessou. Recentemente, as cate-

Ano 10, Outubro / Dezembro de 2011 133



gorias de IMC para adultos tém sido redefinidas
como baixo peso (<18,5), eutrofia (18,5-24,9),
sobrepeso (25,0-29,9) e obesidade (> 30)°.

Outros métodos mais sofisticados para
avaliar a composi¢do corporal que sdo usados,
principalmente, para fins de investiga¢do, ofere-
cem avaliagdo mais precisa do estado nutricional
por apresentarem a quantidade de massa gorda
(MG) e massa livre de gordura (MLG). Estes
métodos incluem o potassio corporal total
(TBK), a condutividade elétrica total do corpo
(TOBEC), analise da bioimpedancia elétrica
(BIA), analise da agua corporal total por diluigao
de is6topos e absortometria de dupla emissao de
raios-X (DEXA). Este ultimo é capaz de avaliar
simultaneamente a MG e MLG, além de poder
determinar a densidade mineral dssea (DMO)
do corpo®’.

A avaliagdo no tratamento da fibrose cistica
no adulto e o0 momento ideal de intervengio
nutricional estdo representados nas Tabelas 1 e 2

TERAPIA DE REPOSICAO
ENZIMATICA

Na FC, hd obstruc¢do dos ductos pancreati-
cos por espesso muco. Este bloqueia a a¢do das
enzimas sob os alimentos no intestino delgado,
podendo causar ma digestao e absor¢do dos
mesmos, bem como dificuldade de ganho de
peso. A reposi¢do de enzimas pancredticas ou
“enzimas” podem ser utilizadas como artificio
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para ajudar os pacientes com FC a digerirem e
absorverem melhor o alimento. Mais de 90%
das pessoas que possuem FC fazem tratamento
de reposi¢do enzimatica'’.

A preparagdo enzimdtica mais efetiva
compreende microesferas com revestimento
entérico contidas em uma capsula (geralmente
de gelatina). O revestimento entérico protege
as enzimas da inativa¢do pelo acido géstrico,
desintegrando-se para liberar as enzimas so-
mente quando o pH no duodeno se eleva acima
de5.5. Estudos mostraram uma grande melhoria
na absor¢éo de gordura e nitrogénio e sintomas
de ma absor¢do, quando os pacientes trocam
das preparagoes tradicionais para essas novas
preparagdes de microesferas dcido-resistentes'".

A reposi¢do de enzimas pancredticas con-
tém enzimas que digerem gorduras, proteinas e
carboidratos complexos. Por parecer haver uma
conexdo entre melhora da fun¢do pulmonar e
aumento de peso corporal, é muito importante
ingerir as enzimas em todas as refei¢des, inclu-
sive nos lanches. Alguns alimentos e bebidas
nao necessitam de enzimas, pois contém car-
boidratos simples, que sdo digeridos facilmente.
Alguns exemplos de alimentos e bebidas que nao
necessitam do uso de enzimas sdo: frutas (ex-
ceto abacate) e legumes (exceto batata), agticar,
compotas, mel e xarope; sucos de frutas, refri-
gerantes, sorvete ou gelados de frutas'?, drinks

de sucos, bebidas esportivas, formulas infantis

TABELA 1: AVALIACAO NO TRATAMENTO DA FIBROSE CISTICA NO ADULTO ADAPTADO?.

3/3 meses

Anualmente

Peso

Altura

Circunferéncia
meédia do brago

Prega tricipital

Area muscular do
braco

Area gorda do
braco

Recordatorio
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TABELA 2: GUIA DE AVALIAGCAO E INTERVENCAO NUTRICIONAL DE ACORDO COM O CONSENSO EUROPEU DE

FiBrosk Cistica’.

> 18 anos

Estado nutricional adequado

Aconselhamento preventivo

IMC 18,5 - 25 kg/m? ou sem perda de

peso recente.

Dieta recomendada

Considerar suplementos

IMC < 18,5kg/m? ou 5% de perda de

peso em menos de 2 meses.

Suporte nutricional invasivo

Suplementos testados e IMC < 18,5kg/

m? ou > 5% de perda de peso

em menos de 2 meses.

de reidratagao (como Pedialyte®), cha, café (sem
creme), doces duros (como pirulitos), petiscos
de frutas, balas de goma, chicletes, picolés, fro-
zen, entre outros'’.

No Brasil, as recomendagdes para o trata-
mento de reposi¢ao enzimdtica estdo explicitas
na Portaria n. 263, de 18 de julho de 2001, que
preconiza o inicio do tratamento com 1.000U/
kg/refeicoes de lipase para menores de 4 anos
e 500U/kg/refeicdo para maiores de 4 anos e,
usualmente, metade da dose deve ser utilizada
apos a ingestdo de lanches. A dose total deve
ser suficiente para 3 refei¢des e 2 a 3 lanches.
Se sinais e sintomas de ma absorc¢éo persistem,
incrementos nas doses podem ser realizados.
Nao se sabe a seguranca de doses entre 2.500 a
6.000 U/kg/refei¢ao; acima dessa dose, o risco
de colonopatia fibrosante tem sido descrito. No
caso do desenvolvimento de colonopatia, a dose
deve ser reduzida para 500 a 2.500U/kg/refeicéo.
Além disso, o uso de antidcidos é recomendado
para pacientes portadores de fibrose cistica em
uso destas enzimas, por aumentar a biodisponi-
bilidade das enzimas e por diminuir a inativagio
pelo pH baixo®.

TERAPIA NUTRICIONAL

Os problemas nutricionais e as consequ-
éncias da FC sao multifatoriais e relacionados
com a progressao da doenca. Fatores inter-
dependentes, como deterioragdo da funcio
pulmonar, anorexia, vomitos, insuficiéncia
pancredtica e complicagdes biliares e intestinais
sdo responsaveis pelo aumento das necessidades

energéticas, ingestdo diminuida e aumento das
perdas atribuidas a inadequagdo nutricional,
com consequente perda da massa magra e de-
pressdo da fun¢do imunoldgica'.

O estado nutricional desempenha um im-
portante papel no curso clinico da FC. Prejuizos
no estado nutricional acarretam alteracoes na
fungdo pulmonar e interferem na sobrevida do
paciente. A intervencdo nutricional deve ser pre-
coce, evitando deterioragdo na fun¢do pulmonar
e afetando positivamente a sobrevida. Todo o
paciente com FC deve ser avaliado regularmen-
te a fim de monitorizar o estado nutricional e
assegurar uma adequada ingestao caldrica®.

Na avalia¢do nutricional, deve-se contem-
plar: a dose e horarios de ingestdo enzimatica,
frequéncia e consisténcia das evacuagdes, sinto-
mas/episddios de DIOS (sindrome de obstrucéo
intestinal distal) e constipa¢do, utilizagdo de
suplementos nutricionais e de vitaminas e mi-
nerais, situacao glicémica, presencga ou auséncia
de doenga hepatica, além da identificacdo de

transtornos alimentares?.

NECESSIDADES ENERGETICAS

Asnecessidades energéticas variam ampla-
mente de individuo para individuo e mesmo em
um mesmo individuo ao longo do curso da vida.
Individuos portadores de FC possuem um risco
maior de desnutrigdo. A ma digestdo e a ma ab-
sor¢ao, assim como as complicagdes progressi-
vas da doenga, dificultam que se consiga atingir
o aumento das necessidades energéticas®.

Um elevado gasto energético em repouso
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(GER) ¢ observado nos pacientes fibrocisticos,
sendo estimado ser entre 10 e 30% maior que o
normal. O aumento do GER estd diretamente
relacionado a gravidade da infec¢do pulmonar
por aumento do trabalho respiratério®.

O paciente com FC pode necessitar de 120 a
150% das necessidades diarias estimadas®*%'¢",
Uma estimativa aproximada das necessidades
energéticas pode ser feita através da seguinte
equagdo: gasto energético total = taxa metabd-
lica basal x 1,1 (fator mé absor¢do) x 1,5a 1,7
(fator atividade) + 200 a 400 Kcal/dia®.

LiriDIOS

A recomendacio inclui uma dieta rica em
gordura, com 35 a40% das calorias a partir desta
fonte'>'”. A tendéncia a restringir o consumo de
gordura nesses pacientes deve ser desencoraja-
da, pois a gordura na dieta é a mais alta fonte
densidade de calorias, melhora a palatabilidade
de alimentos, e é necessaria para manter normal
status de acidos graxos essenciais’”. A gordura
da dieta ajuda a fornecer a energia necessaria,
os AGEs (4cido linoleico e 4cido linolénico) e

vitaminas lipossoluveis®.
PROTEINAS

Os niveis dietéticos de proteina estdo
aumentados na FC devido a md absorgao; to-
davia, quando as necessidades energéticas sdo
atingidas adequadamente, os individuos com
FC geralmente podem atingir suas necessidades
proteicas seguindo uma dieta normal. Sugere-se
que, pelo menos, 15 a 20% do total de calorias

sejam consumidos na forma de proteinas®.

CARBOIDRATOS

A medida que a doenga progride, podem
ser necessarias mudangcas na ingestao de carboi-
dratos. A intolerancia a lactose pode tornar-se
evidente e o envolvimento enddcrino do pén-
creas pode requerer o ajuste nas quantidades de
carboidratos®.

A meta do tratamento nutricional é alcangar
e manter o peso ideal para a altura, aumentar

e equilibrar a ingestdo energética, reduzir a md
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absor¢ao e ma digestdo e controlar a ingestdo
de vitaminas e minerais. Para tanto, o cuidado
nutricional adequado deve incluir: terapia de
reposi¢do enzimatica, dietas hiperenergéticas
e hiperlipidicas, e suplementa¢do de micronu-

trientes!.

UTILIZACAO DE SUPLEMENTOS

Suplementos orais comerciais podem
ser utilizados em casos selecionados’. Caso o
paciente nio consiga ingerir todo o volume
energético recomendado, é importante fazer uso
de suplementos energéticos juntamente com a
terapia de reposi¢do enzimatica'.

Geralmente ndo mais de 20% da necessida-
de média estimada - EAR - devem ser forneci-
dos por suplementos alimentares com exce¢do
em casos de infec¢ao aguda ou se o paciente esta
sendo considerado para a alimentacao enteral.
O consumo excessivo pode prejudicar o apetite
e diminuir a ingestdo de nutrientes de alimentos
normais. Suplementos devem ser dados para

além do horario das refei¢des ou ao deitar'.

TERAPIA NUTRICIONAL ENTERAL

Quando a alimentagéo via oral ndo atingir
o peso desejado, a suplementagio via enteral
podera ser indicada. A administra¢do pode
ser via nasogastrica ou via gastrostomia, de-
pendendo da preferéncia de cada paciente e da
experiéncia de cada Centro. Com relagdo ao
tipo de formulas, normalmente as poliméricas
sdo bem toleradas, e geralmente densidades
caldricas de 1,5 a 2,0 Kcal/ml sdo necessarias
para prover os requerimentos energéticos. Ini-
cialmente 30 a 50% das necessidades energéticas
devem ser fornecidos pela NE, devendo esta
oferta nutricional ser monitorada pela taxa de
ganho de peso, armazenamento de gordura e
crescimento?.

A colocagido de sonda nasogastrica a cada
noite para alimentagdes suplementares durante
0 sono ¢ uma opg¢ao para alguns pacientes, mas
isso ¢ inconveniente e mal tolerada por alguns
doentes, particularmente aqueles com hiper-

tensdo arterial pulmonar. A inser¢do de uma
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gastrostomia ou jejunostomia tubo é um método
aceitdvel para o aumento ingestdo calérica em
pacientes selecionados. A colocagio é, geral-
mente, bem tolerada, entretanto, a relagao risco/
beneficio deve ser cuidadosamente considerada
em doentes com doenga pulmonar grave, devido
ao potencial para comprometimento respirato-

rio apds o procedimento'’.
TERAPIA NUTRICIONAL PARENTERAL

A nutri¢ao parenteral pode ser util como
suporte nutricional por um periodo curto
de tempo, e é benéfica em situagdes como:
pos-operatorio de grandes cirurgias do trato
gastrointestinal ou em pacientes comprometi-
dos que aguardam por transplante hepatico ou

pulmonar”

VITAMINAS

A insuficiéncia do pancreas diminui a ab-
sor¢ao de nutrientes soliveis em gordura, como
o beta-caroteno e vitaminas A, D, E e K, sendo

importante serem suplementadas®.
Vitamina A

A deficiéncia de vitamina A causa cegueira
noturna e pode progredir para severa xeroftal-
mia e anormalidades na epitelizacdo da mucosa
bronquica.

Baixos niveis estdo associados com a menor
fungdo pulmonar e alteragio da estrutura. A sua
ingestdo deve ser suficiente para atingir as con-
centragdes séricas normais sem causar efeitos
colaterais, podendo ser alcancadas com doses
didrias entre 4.000 e 10.000 UI de preparac¢do
lipossoluvel. Consideragiao especial deve ser
dada durante a gravidez na FC, pois tem sido
associada a incidéncia de defeitos congénitos em
criangas cujas maes ingeriram doses elevadas de
vitamina A (>10.000 Ul/dia)?.

Vitammna D

A deficiéncia de vitamina D é rara na FC.
No entanto, a deficiéncia subclinica pode contri-
buir para a doenga dssea, a qual é relativamente

comum. Os baixos niveis podem ser devidos a

inadequacdo dietética, md absor¢do de gordura e
vitamina D, baixos niveis de proteinas ligadoras
de vitamina D e exposi¢do solar inadequada.
Alguns estudos tém relatado a necessidade da
suplementacdo ser de acordo com a variagdo
sazonal, variando de 400 a 2.000 Ul/dia. Evi-
déncias recentes sugerem que os niveis séricos
deveriam ser mantidos nos niveis maximos
da normalidade para a manutengdo da saude
ossea. No caso de doenga hepatobiliar severa, a
25-hidroxila¢do estd impedida, entdo a 25-OHD
é recomendada. A vitamina D é, usualmente,
oferecida em combinagdo com a vitamina A;
no entanto, um aumento da dose de vitamina A
pode levar a ingestdes potencialmente tdxicas,
e a preparagdo isolada de vitamina D pode ser

necessaria’.
Vitamina E

O estado de deficiéncia de vitamina E leva a
anemia hemolitica, degeneracdo neuromuscular,
assim como déficit cognitivo e alteragdo da re-
tina. A vitamina E (alfa-tocoferol) é um impor-
tante antioxidante, protegendo as membranas
celulares do dano oxidativo através da redugéo
do efeito dos radicais livres produzidos pela
infec¢do cronica. O aumento da susceptibilida-
de da peroxidagio lipidica tem sido mostrado
em pacientes com baixos niveis de vitamina E.
Cinco a dez por cento dos pacientes com FC tém
niveis séricos baixos de vitamina E, apesar da
suplementagdo. A suplementacio esta recomen-
dada na dose de 400 UI/ d (= 400mg de acetato
de tocoferol = 450mg de acetato de tocoferol ou
268mg RRR - alfa-tocoferol), e efeitos colaterais
s6 ocorrem quando doses excessivamente altas
sao oferecidas. Recomenda-se, para melhor in-
terpretagdo de seus niveis no plasma, a relagdo
alfa-tocoferol/lipidios ou colesterol total como
um indice do status da vitamina E, principal-
mente se seus niveis estiverem baixos, porque os

niveis de vitamina E aumentam com os lipidios®.
Vitamina K

A ma absor¢io, deficiéncia de sais bilia-
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res, doencas hepaticas e antibioticoterapia
comumente contribuem para a deficiéncia de
vitamina K na FC. A vitamina K age como
cofator na carboxilac¢do e esta envolvida ndo
s6 no processo de coagulagdo, mas também na
formagao da osteocalcina, a qual estd envolvida
no metabolismo ésseo. A deficiéncia subclinica
pode ter um papel na osteopenia e osteoporose
em pacientes com FC. Nos pacientes com de-
ficiéncia e/ou suspeita, devem ser oferecidos
10mg/dia, porém a dose correta para normalizar
os niveis de PIVKA-II (proteina que é induzida
pela auséncia da vitamina K) ainda ndo esta
estabelecida. Em um estudo crossover, rando-
mizado (com 2 periodos de 4 semanas de cada
tratamento), houve melhora significante dos
niveis da vitamina K com a suplementac¢io de
5mg semanalmente, porém os niveis normais de
PIVKA - II néo foram atingidos por todos os
pacientes adultos com FC, sugerindo que esta
suplementagio de vitamina K pode ser insufi-
ciente para os pacientes com FC. Além disso,
como o tempo de turnover metabolico desta
vitamina é de, aproximadamente, 24h, uma
dose didria pode ser melhor que semanal. A ad-
ministracdo parenteral deve ser reservada para
corre¢ao de deficiéncias sintomaticas agudas, na

doenga hepatobiliar ou ma absorgao severas?.

MINERAIS E ELETROLITOS

CALcio

O célcio é importante para mineralizagdo
Ossea, contracdo muscular e transmissao de
sinais no sistema nervoso. A md absorcdo e
deficiéncia de vitamina D sdo as principais
causas da baixa absorc¢io de célcio. O aumento
da prevaléncia de osteopenia, osteoporose e um
aumento do risco de fratura em criangas e adul-
tos com FC levaram a revisdo da recomendagdo
diaria de célcio, onde criangas necessitam de 400
a 800 mg e adolescentes de 800 a 1200 mg de
célcio diariamente?.

FERRO

A deficiéncia de ferro é frequente na FC e
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pode ser causada por varios fatores: ingestdo
alimentar inadequada, ma absor¢éo, infecgdo
cronica e perda sanguinea. As enzimas pancre-
aticas podem diminuir a absor¢ao de ferro, por
isso o horario da suplementacio de ferro ndo
deve ser proximo da reposi¢do enzimatica. Os
receptores de transferrina sérica sio os mais
sensiveis indicadores da deficiéncia de ferro,
porque eles ndo sio afetados pela inflamagédo®

ZINCO

O zinco tem importante participagdo em
varias enzimas. A sua deficiéncia estd caracteri-
zada por retardo no crescimento, acrodermatite
e disturbio na fun¢ao imune. Adultos necessitam
de mais de 15 mg/dia. A deficiéncia de zinco é
dificil de ser caracterizada, uma vez que pode
estar presente mesmo quando o nivel de zinco
plasmatico esteja normal. A deficiéncia de zinco
afeta o status da vitamina A; sendo assim, a su-
plementacéo de zinco também estd indicada em
pacientes com FC com niveis inadequados desta
vitamina ou aqueles que apresentam cegueira
noturna que nio respondem com a reposi¢ao
de vitamina A%

Séprio

A suplementacio de sddio e cloreto é usu-
almente necessaria durante exercicios fisicos em

climas quentes?.

CoNCLUSAO

O tratamento da FC mudou notavelmente
nos ultimos 15 anos, com relagio ao manejo
nutricional, terapia farmacoldgica e cuidado
domiciliar. A maioria dos estudos tem sido
realizada em criancas e adolescentes. No en-
tanto, com o aumento da expectativa de vida
e melhorias observadas no estado nutricional
em adultos, é importante desenvolver orienta-
¢oes adequadas para o cuidado do adulto. As
altera¢des nutricionais e da composigdo cor-
poral sdo prevalentes em, praticamente, todas
as doengas respiratorias cronicas e, sobretudo,
nas avan¢adas. A importante relacdo entre o
estado nutricional e a sobrevida de pacientes
com FC estd bem documentada, e a prevencéo
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da desnutri¢do ou sua detec¢do precoce para
adequada intervencéo sio os objetivos primarios
da equipe de cuidados®.

A ma nutrigdo na fibrose cistica constitui
um dos mais graves e dificeis desafios no ma-
nuseio dos enfermos. O quadro policarencial
que vai se instalando é quase uma constante, e
as manifestagdes mais comuns sao baixo ganho
de peso, desnutri¢do apresentando deficiéncias
nutricionais especificas e grande comprometi-
mento da fun¢io pulmonar®.

O trabalho de educacdo nutricional é
necessario para um melhor progndstico do
paciente, sendo mais eficaz quando realizado
sequencialmente e com bom vinculo entre
equipe e paciente. A monitorizagdo do estado
nutricional, aliada aos avangos no tratamento
clinico e fisioterapico, o diagnostico precoce e
a maior eficicia dos medicamentos, induzem
a melhora na sobrevida atual dos pacientes'®.
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ABSTRACT

Maintaining an adequate nutritional status
is essential for the integrity of the respiratory
system in CE Nutritional problems and conse-
quences of CF is multifactorial and related to the
progression of the disease. The treatment of CF
has remarkably changed over the past 15 years in
relation to nutritional management, therapy and
home care with increased life expectancy and
improvements in nutritional status observed in
adults. So it is important to develop appropriate
guidelines for the care of this population.

KEY WORDS: Cystic fibrosis; Nutrition;
Adult.

Ano 10, Outubro / Dezembro de 2011 139



TITULACAO DOS AUTORES

EDITORIAL

AGNALDO JOSE LOPES

Professor Adjunto da Disciplina de Pneumologia e
Tisiologia da FCM/UERJ;

Coordenador do Ambulatério de Fibrose Cistica da

Policlinica Piquet Carneiro da UER]J.

MONICA DE CASSIA FIRMIDA

Professora Assistente da disciplina de Pneumologia e
Fisologia da FCM/UERJ;

Meédica do Ambulatério de Fibrose Cistica da
Policlinica Piquet Carneiro da UER].

MARcoOs CESAR SANTOS DE CASTRO

Mestrando em Ciéncias Médicas pela Universidade
Federal Fluminense (UFF);

Médico do Ambulatério de Fibrose Cistica da
Policlinica Piquet Carneiro da UER].

ARTIGO 1: ASPECTOS
EPIDEMIOLOGICOS DA FIBROSE
CISTICA.

MONICA DE CASSIA FIRMIDA

(Vide Editorial)

AGNALDO Jost LOPES

(Vide Editorial)

ARTIGO 2: PERFIL MICROBIOLOGICO
NA FIBROSE CISTICA.

ELIZABETH DE ANDRADE MARQUES

Professora Associada da Disciplina de
Microbiologia da FCM/UER]J;

Chefe do Laboratério de Bacteriologia do
HUPE/UER]J.

ARTIGO 3: Avancos da Genética

na Fibrose Cistica.

GISELDA MARIA KALIL DE CABELLO

Doutora em Biologia Celular e Molecular pelo
Instituto Oswaldo Cruz/Fiocruz;

Pés-Doutorada em Nanociéncia e Nanotecnologia
pelo Centro de Nanociéncia e Nanotecnologia/
Universidade de Brasilia.

ARTIGO 4: Fisiopatologia e
Manifestagoes Clinicas da Fibrose

Cistica.

MoONICcA DE CASSIA FIRMIDA

(Vide Editorial)

BRUNA LEITE MARQUES

Residente de Pneumologia e Tisiologia do
HUPE/UER]J.

CLAUDIA HENRIQUE DA COSTA

Professora Adjunta da Disciplina de Pneumologia e
Tisiologia da FCM/UER]J;

Coordenadora da Disciplina de Pneumologia e
Tisiologia da FCM/UER].

Ano 10, Outubro / Dezembro de 2011 9



ARTIGO 5: AVANCOS NO
DIAGNOSTICO DA FIBROSE
CisticaA — VIisA0 CRITICA.
TANIA WROBEL FOLESCU

Médica assistente do Departamento de
Pneumologia Pedidtrica do Instituto Fernandes
Figueira - Fundagao Oswaldo Cruz (IFF-
FIOCRUZ);

Mestre em Ciéncias Médicas pela FCM/UER].

RENATA WROBEL FOLEScU COHEN

Residente de Pediatria do Instituto Fernandes
Figueira - Fundagao Oswaldo Cruz
(IFE-FIOCRUZ).

ARTIGO 6: A Radiologia do Torax

na Fibrose Cistica.

DoMENICO CAPONE

Professor Adjunto da Disciplina de Pneumologia e
Tisiologia da FCM/UER].

RAQUEL E. B. SALLES

Meédica do Servigo de Pneumologia e Tisiologia do
HUPE/UER].

Mauricio R. FREITAS

Médico Residente do Servigo de Radiologia e
Diagnéstico por Imagem do HUPE/UER].
LEONARDO AZEVEDO

Médico Residente do Servigo de Radiologia e
Diagnostico por Imagem do HUPE/UER].
RobriGo Lucas

Médico Residente do Servigo de Radiologia e
Diagndstico por Imagem do HUPE/UER].
OSWALDO MONTESSI

Meédico Residente do Servigo de Radiologia e
Diagndstico por Imagem do HUPE/UER].
CARLA JUNQUEIRA

Médica Residente do Servigo de Radiologia e

10  Revistado Hospital Universitario Pedro Ernesto, UER]

Diagnostico por Imagem do HUPE/UER].

ARTIGO 7: TESTES DE FUNCAO
PuLMONAR EM ADULTOS
FIBROCISTICOS.

AGNALDO Jost LOPES

(Vide Editorial)

ANAMELIA COSTA FARIA

Meédica do Servigo de Pneumologia e Tisiologia do
HUPE/UER].

THIAGO THOMAZ MAFORT

Residente de Pneumologia e Tisiologia do
HUPE/UER].

RENATO DE LIMA AZAMBUJA

Residente de Pneumologia e Tisiologia do
HUPE/UER].

RoGERIO RUFINO

Professor Adjunto da Disciplina de Pneumologia e

Tisiologia da FCM/UER].

ARTIGO 8: O TRATAMENTO
NA FIBROSE CISTICA E SUAS
COMPLICACOES

MARcoOs CESAR SANTOS DE CASTRO

(Vide Editorial)

MONICA DE CASSIA FIRMIDA

(Vide Editorial)

ARTIGO 9: TRANSPLANTE NA
FIBROSE CIiSTICA.

MARcos CESAR SANTOS DE CASTRO

(Vide Editorial)

MoONICA DE CASSIA FIRMIDA

(Vide Editorial)



AGNALDO Jost LOPES

(Vide Editorial)

ARTIGO 10: O PAPEL DA
F1SIOTERAPIA NA FIBROSE CiSTICA

SUELI TOMAZINE DO PRADO

Fisioterapeuta do Ambulatério de Fibrose Cistica
da Policlinica Piquet Carneiro da UER].

ARTIGO 11: CUuIDADOS NA
UTILIZACAO E NA LIMPEZA

DE NEBULIZADORES E
COMPRESSORES PARA A REDUCAO
DE INFECCOES RECORRENTES EM
PACIENTES cOM FIBROSE CISTICA.

SAMARIA A. CADER

Doutora em Fisioterapia.

ADALGISA I. M. BROMERSCHENCKEL

Fisioterapeuta especialista em Pneumofuncional;
Coordenadora da Divisdo de Fisioterapia da UER];

Doutoranda pelo Programa de Pés-Graduagdo em
Ciéncias Médicas da UER].

SUELI TOMAZINE DO PRADO

(Vide Artigo 10)

ARTIGO 12: FIBROSE CISTICA
E SUPORTE NUTRICIONAL NO

ADULTO
CAROLINA FRAGA DE OLIVEIRA

Nutricionista da ACAM/R]J.

MARIANA JORGE FAVACHO DOS SANTOS

Nutricionista do Ambulatério de Fibrose Cistica da
Policlinica Piquet Carneiro da UER].

ARTIGO 13: GESTACAO NA
PACIENTE coM FIBROSE CisTICA

MARcOs CESAR SANTOS DE CASTRO

(Vide Editorial)

MONICA DE CASSIA FIRMIDA

(Vide Editorial)

ARTIGO 14: As REPRESENTACOES
Socials DA FIBROSE CISTICA EM
PACIENTES ADULTOS

LUCINERI FIGUEIREDO DA MOTTA SANTOS
Assistente Social do Ambulatério de Fibrose Cistica
da Policlinica Piquet Carneiro da UER].
ARTIGO 15: O TRABALHO

DA ASSOCIACAO CARIOCA DE
ASSISTENCIA A MUCOVISCIDOSE
NO ESTADO DO RIO DE JANEIRO.

ROBERTA CRISTINA GUARINO

Assistente Social e especialista em Responsabilidade
Social.

Coordenadora da ACAM/R]J.

TATIANE ANDRADE

Fisioterapeuta da ACAM/RJ;

Mestranda do Curso de Pés-graduagao em Ciéncias
do Cuidado da Saude - EEAAC/UFE.

SoLANGE CUNHA

Assistente Social da ACAM/R] e especialista em
gestdo de pessoas;

Coordenadora da ACAM/R]J.

ANA CAROLINA VICTAL

Psicologa da ACAM/R].

CAROLINA FRAGA DE OLIVEIRA

Nutricionista da ACAM/R]J.

JoANA CARVALHO

Académica de Servigo Social e estagidria da
ACAM/R].

ELOA LOPES

Académica de Fisioterapia e estagiaria da
ACAM/R]J.

Ano 10, Outubro / Dezembro de 2011 11



