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Resumo

O presente estudo tem como objetivo apresentar as principais caracteristicas da Fibrose Cistica
bem como a importancia do manejo nutricional para o aumento da estabilidade e sobrevida do
paciente. A Fibrose Cistica se trata de uma doenca genética, cronica, letal e mais frequente em
pessoas de cor branca. Acontece pela mutacdo do gene CFTR (Cystic Fibrosis Transmembrane
Conductance Regulator), que produz uma proteina defeituosa de mesmo nome, fazendo com que
os fluidos corporais figuem viscosos e espessos, afetando principalmente o pulmao, pancreas e o
sistema digestivo. O nutricionista é um profissional extremamente importante e aliado ao
tratamento da Fibrose Cistica, visto que a nutricdo adequada estad correlacionada a melhor
funcdo dos pulmbes, ao tratamento e prevencdo da desnutricdo que é comum entre 0s
acometidos, objetivando alcancar e manter o peso ideal, adequar a ingestéo energética e de
macro e micronutrientes, bem como reduzir sua ma absor¢do. O estudo trata-se de uma pesquisa
baseada em um levantamento bibliografico qualitativo e descritivo, através de livros, artigos
informativos e publicacdes em bases de dados cientificas.
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Abstract

The present study aims to present the main characteristics of Cystic Fibrosis as well as the
importance of nutritional management to increase its stability and patient survival. Cystic Fibrosis
is a genetic, chronic, lethal disease that is more common in white people. It occurs due to the
mutation of the CFTR (Cystic Fibrosis Transmembrane Conductance Regulator) gene, which
produces a defective protein of the same name, causing body fluids to become viscous and thick,
mainly affecting the lungs, pancreas and digestive system. The nutritionist is an extremely
important professional and allied to the treatment of Cystic Fibrosis, since adequate nutrition is
correlated with better lung function, the treatment and prevention of malnutrition which is common
among those affected, aiming to achieve and maintain the ideal weight, adapt energy and macro
and micronutrient intake, as well as reducing their malabsorption. The study is research based on
a qualitative and descriptive bibliographical survey, through books, informative articles and
publications in scientific databases.
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l.Introducéo

A Fibrose Cistica € uma doencga genética, crbnica, grave, que prejudica
varios érgaos. Ocorre devido a uma falha na expressao genética de uma proteina
conhecida como, Proteina Reguladora da Condutancia Transmembranica da
Fibrose Cistica ou Cystic Fibrosis Transmembrane Conductance Regulator (CFTR)
(ATHANAZIO et al., 2017).

Assim como o0 pancreas, o sistema digestivo pode ser afetado pela
viscosidade dos fluidos. Sendo assim, acdes como a motilidade intestinal e
excrecdo de enzimas pancreaticas apresentam deficiéncia, fazendo com que
nutrientes nao sejam absorvidos adequadamente, podendo se iniciar 0 processo de
desnutricdo, agravando as manifestacfes clinicas ligadas ao mal funcionamento
desses 6rgaos (NERI et al., 2018).

Nos ultimos anos, o diagnéstico e tratamento da fibrose cistica mudaram
consideravelmente com a possibilidade de proporcionar uma qualidade de vida
melhor aos pacientes (ATHANAZIO et al., 2017).

O comprometimento nutricional destes pacientes esta diretamente
relacionado a piora da resposta imunologica e pulmonar, e ao aumento do risco de
infeccdes respiratérias, sendo de suma importancia que a intervencdo dietética
nesses casos, seja iniciada imediatamente apdés a positividade do diagnostico,
visando a amenizacdo dos sintomas, tratamento da doenca e consequentemente
uma melhora no estado nutricional do afetado (SODE; BENETTI; VOLKWEIS,
2015)

O estudo trata-se de uma pesquisa baseada em um levantamento
bibliografico qualitativo e descritivo, através de livros, artigos informativos e

publicacdes em bases de dados cientificas.

1.1 Objetivo Geral

O presente estudo tem como objetivo apresentar as principais caracteristicas
da Fibrose Cistica bem como a importancia do manejo nutricional para o aumento

da sua estabilidade e sobrevida do paciente.
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2. Revisao da Literatura

2.1.Fibrose Cistica

A Fibrose Cistica — FC se trata de uma doenca genética, cronica, letal e
mais frequente em pessoas de cor branca, que afeta principalmente o pulmé&o,
pancreas e o sistema digestivo (ATHANAZIO et al., 2017).

A doenca faz com que as secre¢fes do organismo figuem mais espessas,
devido a um gene defeituoso e a proteina produzida por ele, a CFTR, o que pode
gerar diversos sintomas e evoluir para algumas doencas. A incidéncia da FC no
Brasil, estd em 1 caso a cada 9.500 nascimentos, sendo importante que seu
diagnostico seja feio o mais precocemente possivel (BEZERRA et al., 2023).

O diagnéstico da doenca pode ser realizado de forma precoce na infancia,
por métodos na triagem neonatal através do teste do pezinho ou também pelo teste
de suor (PESSOA et al., 2015).

Apos o aparecimento de alguns sinais e sintomas clinicos, outros métodos
podem ser utilizados para a identificacdo dessa doenca, como o teste de DNA,
normalmente feito se jA ha casos da enfermidade na familia, o teste genético pode
detectar certas mutacfes dos genes influenciadores no aparecimento da FC, ja o
teste do suor, quantifica seus niveis de cloretos, podendo ser positivo para fibrose
cistica se ultrapassar os niveis de cloro > 60 mEg/L, grande parte dos casos sdo
confirmados por esse teste, desde que seja feito de maneira correta, com pessoas

devidamente capacitadas e por orientacdo médica (SOUZA, 2023).

2.1.1Fisiopatologia

A fibrose Cistica € uma doenca de cunho autossémico recessivo, 0 que
significa que para a doenca se manifestar, € preciso herdar uma mutacdo com um
alelo recessivo do gene CFTR materno e paterno (LIMA et al.,2021).

O processo de mutacédo desse gene pode produzir proteinas defeituosas de
mesmo nome (CFTR), iniciando o processo fisiolégico da doenca; a disfuncéo
dessa proteina faz com que ions de cloro tenham o seu transporte e absorcéo
dificultados, aumentando sua concentracdo nas células, assim, avolumando a

viscosidade do fluidos no local afetado (JUNIOR et al.,2021). Nesse caso, O
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acometido apresenta dificuldades na excrecdo dessas secregbes viscosas e
espessas, que se acumulam obstruindo canais e sendo local propicio para o
aparecimento de bactérias e germes (SOUZA, 2023). A proliferacdo de bactérias no
muco aprisionado, bloqueia, dificulta a acdo dos mecanismos de defesa do
organismo e inicia um processo de infeccdo e inflamacdo dos pulmdes e vias
aéreas, sendo uma das principais causas de morbidade e mortalidade da doenca
(LACERDA, 2016).

Medidas de prevencdo sao extremamente importantes para que essas
infeccbes sejam controladas, sabendo que algumas bactérias como a
Pseudomonas aeruginosa e Bulkholderia cepacia podem levar a rapida
deterioracdo nutricional e pulmonar do afetado, podendo ser facilmente transmitida
para outros pacientes com Fibrose Cistica, tornando-se necessario o uso de
medidas contra a contaminacao desses patégenos (PEDROSA et al., 2015).

Como na FC os fluidos corporais perdem sua fluidez e ficam mais espessos,
0s orgaos reprodutivos masculino e feminino podem ser afetados, fazendo com que
0os homens se tornem quase que totalmente inférteis devido a azoospermia
obstrutiva, mesmo que a espermatogénese aconteca normalmente; nas mulheres a
possibilidade de fecundacao € diminuida, devido ao excesso de muco que bloqueia
os canais do colo do utero (LACERDA et al., 2016).

Pelo mesmo motivo, o pancreas e o sistema digestivo também podem ser
lesionados, pois 0 muco é capaz de obstruir os ductos pancreéticos, impedindo
com que as enzimas cheguem ao duodeno para que a digestdo e a absorcao dos
nutrientes acorram, porém, presas ao 0rgao, as enzimas podem acarretar a fibrose
do pancreas (SILVA, 2024).

2.1.2Sinais e sintomas clinicos

A Fibrose Cistica pode surgir de formas diferentes a cada paciente, podendo
se manifestar no periodo neonatal ou ao longo da vida, sendo capaz de ser
assintomatica por um periodo (SCHIVINSKI, 2019). Por ser uma enfermidade de
cunho genético e com diversas mutacdes, 0s sinais e sintomas sdo amplos e
podem variar dentre os pacientes (BRUNO; BARBOSA; PEREIRA, 2019).
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As manifestacdes clinicas podem surgir j& nos primeiros anos de vida, tendo
indicios de complicacdes pulmonares, gastrointestinais e atrasos no crescimento e
desenvolvimento da crianca (VENEZIANO et al.,2021).

Nos pulmdes, as alteragbes também sdo amplas, como um volume de
secrecdo maior e espesso, tosse cronica, falta de ar, fibrose pulmonar e
rinossinusites (SANTOS et al.,2017). Em um curso evolutivo da doenca,
exacerbacfes pulmonares agudas podem surgir, ocorrendo piora nos sintomas
respiratérios, incluindo falta de apetite, perda de peso, febre e piora nos quadros de
tosse e dispneia, sendo em alguns casos necessario fazer a internacdo e
acentuacao do tratamento (SCHIVINSKI et al.,2018).

Pelo bloqueio das vias do pancreas, 0s nutrientes ndo sdo metabolizados e
absorvidos adequadamente, o que pode causar deficiéncia de vitaminas,
desnutricdo, gases, inchaco na barriga, constipacao, diarreia cronica e dor (NERI et
al.,, 2018). Além da desnutricAo, a ma absorcdo de nutrientes pode levar a
hipoproteinemia e edemas difusos, que podem aparecer durante a fase neonatal
(CONCEICAO, 2015).

As disfunc¢des pancreéticas também afetam o pH do intestino, que se torna
favoravel ao crescimento de bactérias, responsaveis por desencadear diarreias
crobnicas, ma absorcao de lipideos e proteinas, que levam a formacao de fezes
anormalmente volumosas e fétidas (SILVA, 2024).

Outras manifestacbes que podem estar ligados a doenga, tais como,
pneumonia e ou bronquite recorrente, suor salgado e apresentacao de cristais de
sais na pele, anemia sem motivo aparente, esteatorreia, sinusites cronicas e
infeccBes pulmonares por bactérias comuns da Fibrose Cistica, também sédo alertas
para iniciacdo dos testes marcadores da FC (CONCEICAO, 2015).

O estudo dos sinais e sintomas e a atencdo na percepcao deles em cada
paciente € de suma importancia para que as analises especificas sejam feitas e
auxiliem no diagnostico, possibilitando que tratamento seja iniciado o mais

precocemente possivel (SILVA, 2024).

2.1.3 Tratamento

A Fibrose Cistica € uma doenca complexa e se faz necessaria de uma

abordagem multiprofissional em seu tratamento, incluindo a participacéo, cuidado e
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apoio da familia, para permitir aos pacientes uma melhor adaptacdo e
compreensao da doenca (ALVES; BUENO, 2018).

Uma das orientacdes é a pratica de exercicios fisicos que é positivamente
evidenciada, visto que tende a diminuir o numero de internagbes e melhora o
prognostico. A atividade fisica incluida no tratamento € capaz de favorecer o
condicionamento fisico, capacidade funcional, nutricional e pulmonar do paciente
(GRIEBLER et al., 2019).

Em questbes pulmonares, medicamentos como antibidticos devem ser
utilizados para combate e diminuicdo da proliferacdo de bactérias que o excesso de
fluido viscoso acumulado provoca; broncodilatadores e nebulizadores para aliviar
0s sintomas respiratérios, além de muco liticos que séo utilizados para diminuicdo
da viscosidade desse muco, ajudando sua excre¢do (ALVES; FRANK; BUENO,
2018). A fisioterapia respiratéria nesses casos, atua mantendo a integridade das
vias aéreas e a higiene brénquica, auxiliando na resisténcia fisica, o que é
fundamental para que a eliminacdo das secrecdes seja realizada de forma ideal e
integra (OLIVEIRA et al., 2022).

A insuficiéncia pancredtica € uma das principais doencas oriundas da
Fibrose Cistica. A reposicdo de enzimas pancreéticas preferencialmente ingeridas
um pouco antes ou durante as refeicdes é fundamental no tratamento. E importante
ressaltar que as enzimas sevem ser prescritas individualmente, levando em
consideracado o estado nutricional, grau de ma absorcao dos nutrientes e variacdo
de peso. O uso demasiado dessas enzimas pode gerar dor, diarreia ou constipacao
(ATHANAZIO et al., 2017).

Devido a variacdo de oOrgdos e sistemas afetados pela F.C, a gama de
tratamentos € ampla, continua e individualizada, levando em consideracdo os
orgaos atingidos e a gravidade da doenca nesses locais, podendo chegar a um
nivel de sobrecarga desses tratamentos, visto que a doenga é de cunho
progressivo, tornando as intervencbes cada vez mais complexas. O manejo
nutricional é primordial para garantir uma maior estabilidade para o paciente e um
aumento da sobrevida (BEATRICCI, 2016).
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2.2 Manejo nutricional do paciente com Fibrose Cistica

Os problemas nutricionais e consequéncias da FC sdo multifatoriais e estéo
associados com a evolucdo da doenca, que ainda ndo possui cura. Fatores
interdependentes como deterioragdo da funcdo pulmonar, vOmitos, anorexia,
complicacBes biliares, insuficiéncia pancreética e problemas intestinais, sao
responsaveis pelo aumento das necessidades energéticas, perda de massa magra,
depressao imunoldgica e desnutricdo (VENEZIANO et al., 2021).

O nutricionista é um profissional extremamente importante e aliado ao
tratamento da Fibrose Cistica, visto que a nutricdo adequada esta correlacionada
a melhor funcdo dos pulmdes, ao tratamento e prevencdo da desnutricdo que €
comum entre os acometidos. O objetivo é alcancar e manter o peso ideal, adequar
a ingestdo energética e de macro e micronutrientes, bem como reduzir a ma
absorcédo (ALVES et al., 2018).

Uma caracteristica dos pacientes é a desnutricdo, responsavel pelo
aumento dos indices de mortalidade em fibrocisticos, que inicialmente se instala
de maneira vagarosa e vai se agravando com o passar do tempo (SANTI;
MIRANDA, 2022).

O acompanhamento nutricional € essencial para que o paciente seja
submetido a uma dieta adequada a suas caracteristicas. Os pacientes apresentam
diminuicdo no apetite e aumento no gasto energético, podendo aumentar
dependendo do grau de mé& absorcdo, fungdo pulmonar, inflamacdo crénica e
exacerbacfes pulmonares intensas (MAUCH et al., 2016).

O uso de suplementos alimentares e enziméticos orais devem ser
aplicados, se atentando as necessidades de cada paciente, pois a suplementacao
demasiada pode complicar ainda mais o quadro de inapeténcia e diminuir a
ingestao de alimentos e nutrientes naturais (SANTI; MIRANDA, 2022), visto que a
adesdo ao tratamento dietético e orientagbes nutricionais € dificultoso,
principalmente entre os adolescentes (SALVIANO et al., 2017).

A via da nutricdo enteral pode ser utilizada se o aporte calorico ndo for
possivel por meio da alimentacdo oral (SANTOS et al., 2022). Esse suporte
nutricional é viavel em casos mais graves e em periodos menores; em terapias

mais longas a indicada € a gastrostomia, mas se o aparelho digestivo ndo puder
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ser utilizado por sindrome do intestino curto, ou por alguma outra razdo, a via
parenteral € mais adequada (GOMIDE, 2022).

E recomendado que as dietas sejam hipercaléricas e muitas vezes
hiperproteicas, sem restricbes de gorduras, contendo triglicerideos de cadeia média
(TCM) para que seu aporte nutricional seja adequado, assim como a ingestao de
agua, eletrolitos e se necessario, reposicdo de enzimas pancreaticas para que as
vitaminas e minerais sejam absorvidos adequadamente (ATHANAZIO et al. 2017).

E importante salientar que para criancas lactentes, a oferta de uma
alimentacdo hipercaldrica € ainda mais empenhada; o incentivo do aleitamento
materno exclusivo até os 6 meses, e nesses casos, com uma oferta maior de
calorias desde a iniciacdo da alimentagdo complementar € conveniente, pois
estudos apontam que uma boa evolucao nutricional nos 2 primeiros anos de idade,
a longo prazo, pode provocar melhoria na salde pulmonar dessas criancas
(MINISTERIO DA SAUDE, 2022).

Devido a dificuldade na metabolizacdo de gordura, as vitaminas que
apresentam maior dificuldade em serem absorvidas sdo as lipossoluveis (A, D, E,
K), que em longo periodo, se ndo forem consumidas adequadamente, podem
respectivamente causar aumento da colonizacdo bacteriana no trato respiratorio
nasal e problemas na visdo além de deficiéncia na calcificacdo dos o0ssos e
complicacdes neuroldgicas e hemorragias (GOMIDE, 2022).

Estudos demonstram que a suplementagcdo devitamina D atua na reducéo
das exarcebacfes pulmonares, processos inflamatérios e desequilibrios intestinais,
porém, ainda ndo ha quantificacdo de dose adequada a cada paciente sem 0 risco
da ocorréncia de intoxicagéo (DA SILVA, 2021).

Doengas como a diabetes também podem se desenvolver como ocorréncia
da piora no metabolismo da glicose, decorrente da diminuicdo na excrecédo de
insulina pelo péancreas, sendo a comorbidade mais comum associada a FC
(SOVTIC, 2022).

Em casos de diabetes o tratamento é feito através do uso de insulina. Os
carboidratos e calorias ndo devem ser limitados, mas € indicado escolher fontes de
carboidratos complexos e de baixo indice glicémico, ingerindo em intervalos e
porcdes menores (ATHANAZIO et al. 2017).

Devido a possibilidade do desenvolvimento de diabetes, as criancas

fibrocisticas acima de 10 anos devem ser submetidas anualmente ao teste de
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intolerancia a glicose, de preferéncia em fase estavel (MINISTERIO DA SAUDE,
2022).

Para eficiéncia notratamento, é necessario submeter os fibrocisticos a
avaliacBes nutricionais frequentes e completas para analise e identificacdo de
possiveis situacfes de risco, bem como tratar as complicagbes ou preveni-las
(CARDOSO; RIEDI, 2021).

3.Consideragdes Finais

A Mucoviscidose, mais conhecida como Fibrose Cistica € uma doenca
hereditaria causada por uma falha na expressdo genética, que desencadeia um
desequilibrio na concentracdo dos fluidos e secrecbes do organismo e afeta
negativamente varios sistemas corporais.

O fibrocistico além de aprender a conviver com seus limites, deve estar
atento aos cuidados necessarios para uma boa qualidade de vida onde a nutricdo
vem como base e tem papel essencial, auxiliando na melhora dos sintomas da
doenca, prevenindo outras que possam vir associadas a esses sintomas e
mantendo um equilibrio metabdlico.

A atuacdo do nutricionista aliada a uma equipe multiprofissional é essencial
no tratamento da FC, sendo que essa doenca prejudica significamente o estado
nutricional dos acometidos, objetivando a utilizagdo adequada do tratamento
nutricional que contribui aos pacientes uma melhora na qualidade de vida, embora
esta doenca ainda esteja associada a altas taxas de morbidade e mortalidade.

Por fim, ressalta-se a importancia da realizacdo de outros estudos com o
intuito de explorar sobre a importancia do manejo nutricional para os fibrocisticos,
proporcionando perspectivas ainda mais aprofundadas, principalmente com

estudos de casos clinicos randomizados.
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