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RESUMO

A Fibrose Quistica (FQ) ou Mucoviscidose é uma doenga crénica, multissistémica,
hereditaria, com caracter autossémico recessivo, causada por uma mutagao no
cromossoma 7, que codifica uma proteina transmembranar envolvida no
transporte de cloro nos epitélios secretores.

A principal consequéncia da producdo anémala da proteina &€ uma formacao de
muco anormalmente viscoso que bloqueia as vias aéreas, os ductos pancreaticos,
e & responsavel pelas duas principais manifestagdes clinicas: as infecgbes
pulmonares crénicas recorrentes, geralmente a causa de morte, e a insuficiéncia
pancreatica exocrina. O diagnostico acontece, tipicamente, na infancia, e a
caracteristica mais consistente, a nivel bioquimico, é a elevada concentragéo de
cloreto de sodio no suor. No entanto, ha varios graus de gravidade da doenga.

A idade média de vida destes doentes tem vindo a aumentar, devido as melhorias
no tratamento multidisciplinar, incluindo o nutricional. Ainda ha muito por
investigar nesta area e a terapia genética parece ser uma esperanga para o
tratamento, mesmo que ainda ’remota.

Os doentes com FQ estdo em permanente risco de subnutrigdo, necessitando de
um acompanhamento por nutricionistas especializados e experientes, ao longo da
vida, sendo muitas vezes necessario recorrer a suplementacao nutricional. Um
bom estado nutricional é preditivo de um melhor prognostico.

Acima de tudo ¢é fundamental humanidade, bom senso, experiéncia e
conhecimento cientifico actualizado!

Palavras-chave: Fibrose Quistica; doenca hereditaria autossémica recessiva;

tratamento multidisciplinar; subnutrigao; suplementagao nutricional.
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Nutricdo na Fibrose Quistica 1

1 INTRODUGAO

A Fibrose Quistica (FQ) é uma doenga crénica e multissistémica, que requer um
acompanhamento durante toda a vida e por uma equipa multidisciplinar.
A sua denominagao inicial, «Doenca Fibrocistica do Pancreas», foi utilizada pela
primeira vez em 1938 por Andersen (1) e surgiu do aspecto histolégico do
pancreas, em que os ductos pareciam estar convertidos em quistos (2),
separados unicamente pelos ilhéus de Langerhans e por um abundante estroma
fibroso (3). Posteriormente, surgiu uma outra denominagéo «Mucoviscidose» pela
relacao estabelecida entre a presenga de muco Viscoso, caracteristico destes
doentes, e as manifestagdes clinicas (1).

A FQ é a doenca hereditaria autossémica recessiva mais comum entre os
caucasianos. A maioria dos autores refere uma incidéncia de 1 em 2500 nados
vivos, e uma frequéncia de portadores da mutagéo de 1 em 25 (4, 5) a 30 (3), mas
existe uma grande variabilidade nos diferentes paises (6). E pouco comum entre
negros e asiaticos (1, 3), com uma incidéncia de 1 em 19000 e de 1 em 90000 (1),
respectivamente, que podera ser em parte consequente a subdiagnostico (6). Em
Portugal, a Fibrose Quistica tem uma frequéncia de cerca de 1 em 4000 recém-
nascidos e uma frequéncia de portadores de 1 em 32 (4).

Habitualmente estes doentes nao atingiam a idade adulta, mas nas ultimas duas a
trés décadas a idade média de sobrevivéncia tem aumentado significativamente
na Europa Ocidental, na América do Norte e na Australia (6). Nos Estados Unidos
da América era de 16 anos, em 1970, e passou para o dobro, 32 anos, em 2004
(7). Por consequéncia aumentou o numero de adultos com FQ (8), o que
representa um novo desafio para o tratamento destes doentes com varias

complicacdes associadas. Estima-se que seja superior a 40 anos nos doentes

Sandra Gomes FCNAUP 2005/2006




2 Nutrigdo na Fibrose Quistica

nascidos em 1990 (7). Neste pais existem aproximadamente 30000 doentes (7),
contrastando com 250 doentes diagnosticados em Portugal, segundo a estimativa
de 2001 da Associagédo Nacional de Fibrose Quistica (9).

Para o aumento da idade média de sobrevivéncia tém contribuido dois grandes
factores: os avancos no tratamento, incluindo o tratamento especializado em
centros, a assisténcia neonatal, o tratamento nutricional, o suporte ventilatério no
domicilio, a cirurgia, o transplante de érgdos e a terapéutica das complicagoes
pulmonares com antibioticos (10); e um melhor diagndstico, que actualmente
abrange variantes menos graves da doenga e fenétipos “atipicos” (6).

Parece existir uma notavel associagéo entre o grau de subnutri¢gdo e a gravidade
da doenga pulmonar (10). Assim, a prevengéo da subnutrigdo desde o diagnostico
e o tratamento precoce esta associada a uma melhor fungdo pulmonar e a uma
melhor sobrevida (10).

Esta monografia pretende ser uma revisdo da literatura actual relativa ao
tratamento nutricional e ao aconselhamento alimentar dos doentes com FQ, assim
como, um enquadramento da doenga no aspecto clinico. Nela € realgado o
importante papel do nutricionista no acompanhamento destes doentes € dado um
maior enfoque aos adultos, através da referéncia as complicagbes associadas,
por ser com doentes desta faixa etaria que a estagiaria contactou durante o

estagio académico.

2 ETIOPATOGENESE

A FQ é causada por uma mutagdo num Unico gene, localizado no brago longo do
cromossoma 7, no loécus 31, que codifica uma proteina transmembranar,
denominada Cystic Fibrosis Transmembrane Conductance Regulator (CFTR),

reguladora do transporte de cloro nos epitélios secretores dependente do
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Monofosfato de Adenosina ciclico (11). Também lhe tém sido atribuidas funcdes
de regulacdo de outros canais (os canais de cloro dependentes do calcio, os
canais de sodio epiteliais e os canais de potassio), na exocitose e na formacao de
complexos moleculares na membrana plasmatica (11). Isto deve-se ao facto da
CFTR fazer parte de uma familia de proteinas que tém proximidade a receptores
de membrana, a canais idnicos e ao citoesqueleto (11).

Desde 1989, aquando da identificagdo do gene mutado, tém sido identificadas
mais de 300 polimorfismos (12) e actualmente estao descritas 1523 mutages em
Cystic Fibrosis Mutation Database (13). Contudo, a mais comum, AF508, que
consiste na delecgdo da fenilalanina na posi¢do 508 (11), esta presente, a nivel
mundial, em cerca de 66% dos cromossomas de todos os doentes com FQ, de
origem caucasiana (14), e em Portugal em 55,5% (4).

A proteina CFTR expressa-se nas glandulas das vias aéreas e nos ductos
pancreaticos, e também nas glandulas sudoriparas, criptas intestinais, vias
biliares, aparelho reprodutor e tubulos renais o que explica a natureza
multissistémica da doenga (15).

A mutacao do gene CFTR torna os epitélios relativamente impermeaveis ao cloro,
afectando o fluxo de ides e de agua (3), e o impacto & variavel de 6rgao para
6érgao, consoante a fungdo do epitélio afectado. Nalguns, como o pulméo ou o
pancreas, o cloro ndo sai das células e a agua passa para dentro delas,
provocando a acumulagdo de muco anormalmente viscoso (4). Nas glandulas
sudoriparas, o cloro nao entra na célula, tornando o suor salgado (3) (Anexo 1).

A nivel do sistema respiratorio, a secregdo viscosa bloqueia os pequenos
bronquiolos, promovendo a inflamagao com a acumulagao de neutréfilos (11). A

infeccao tem lugar, habituaimente, no primeiro ano de vida e ap6s um episodio de
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4 Nutricdo na Fibrose Quistica

infeccao viral, onde o tracto respiratério é invadido por varios microrganismos (2),
aumentando a formacéo de expectoragdo que se torna purulenta. Da-se inicio a
um ciclo vicioso de destruicdo progressiva das vias aéreas, com formagéo de
bronquiectasias e atelectasias até a destruigdo do parénquima. Em estadios
avancados, secundariamente surge hipéxia e hipertensdo puimonar e podera
ocorrer o cor pulmonale e faléncia cardiaca (1).

Os ductos pancreaticos sdo obstruidos pelas secrecdes viscosas, muitas vezes
mesmo antes do nascimento, levando a autodigestdo do pancreas. Como
consequéncia da insuficiéncia pancreatica exocrina, surgem inevitavelmente a ma
digestdo e ma absorgéo, resultando num atraso de crescimento (2). Também no
intestino ha uma secrecdo aumentada de muco, que pode culminar em ileo
meconial no recém-nascido, ou em sindrome de obstrugéo intestinal distal nas
restantes idades (2).

A azoospermia obstrutiva & caracteristica dos doentes do sexo masculino
consequente a auséncia bilateral, a atrofia ou a obstrugéo dos vasos deferentes
(2), condicionando a infertilidade em 98 a 99% dos casos (14). No sexo feminino
ha uma fertilidade reduzida devido essencialmente a maior viscosidade do muco

cervical que torna dificil a migragéo dos espermatozéides (2).

3 MANIFESTAGOES CLINICAS

De uma pequena mas importante mutagéo surge uma panoéplia de manifestacoes
clinicas, com diferentes graus de gravidade.

A FQ “classica” ou ‘“tipica” & caracterizada pela presenca de uma ou mais
caracteristicas fenotipicas, das abaixo enumeradas:

1. Doenca sinopulmonar crénica manifestada por:

FCNAUP 2005/2006 Sandra Gomes
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Nutrigdo na Fibrose Quistica 5

a. Infecgdes pulmonares recorrentes, com colonizagéo do tracto respiratorio
com patogénios tipicos da FQ, incluindo Pseudomonas aeruginosa,
Staphylococcus aureus, Haemophilus influenzae, e Burkholderia cepacia.

b. Tosse cronica e produgdo de expectoragao.

c. Registos radiograficos com anormalidades toracicas persistentes, como
bronquiectasias, atelectasias, infiltrados e hiperinflamagéo.

d. Obstrugdo das vias aéreas manifestada por pieira e hiperinsuflagao.

e. Polipos nasais e anomalias radiograficas ou por tomografia computacional
dos seios perinasais.

f. Baqueteamento digital (dedos em baqueta de tambor).

2. Anormalidades gastrointestinais e nutricionais incluindo:

a. Intestinal: ileo meconial, sindrome de obstrugao intestinal distal, prolapso
rectal.

b. Pancreatico: insuficiéncia pancreatica exocrina, pancreatites recorrentes.

c. Hepatico: doenga hepatica cronica manifestada por evidéncia clinica ou
histologica de cirrose biliar focal ou cirrose multilobular, colelitiase.

d. Nutricional: atraso de crescimento (subnutrigdo proteico-energetica),
hipoproteinemia, edema e complicagdes secundarias a deficiéncia de vitaminas
lipossoluveis.

3. Sindrome da perda de sal: deplegdo aguda de sal, alcalose metabdlica.

4. Anormalidades urogenitais masculinas por azoospermia obstrutiva (14).

Os doentes com FQ “classica” podem ter insuficiéncia pancreatica exdcrina ou

uma fungéo pancreatica conservada e a progressao da doenca podera ser rapida

e grave, com exacerbagéo dos sintomas, ou mais suave (16). Estes doentes tém

valores de concentragao de cloreto no suor superiores a 60 mmol/L (16).

Sandra Gomes FCNAUP 2005/2006




6 Nutricdo na Fibrose Quistica

A FQ “atipica” refere-se a doentes com valores normais de cloreto no suor
(<30mmol/L) ou proximos da normalidade (30 a 60 mmol/L) e um fenétipo de FQ
em que pelo menos um o6rgao é afectado (16). A maioria apresenta-se com
manifestagdes clinicas mais suaves e uma fungéo pancreatica conservada (16).
Ha um terceiro grupo, denominado doengas relacionadas com a CFTR, no qual se
podem incluir doentes com envolvimento monossistémico resultante da disfungao
da CFTR (16). Sao elas a azoospermia obstrutiva quando isoladamente,
pancreatite crénica, aspergilose broncopulmonar alérgica, bronquiectasia
disseminada, panbronquiolite difusa, colangite esclerosante e
hipertripsinogenemia neonatal (12, 16).

De todas as manifestagdes clinicas, ha trés quev podem estar presentes aquando
do diagnéstico da FQ e que interessam particularmente ao nutricionista:
subnutrigdo/atraso de crescimento; esteatorreia/fezes anormais (consequente da

insuficiéncia pancreatica exocrina);ileo meconial/obstrugéo intestinal distal.

4 DIAGNOSTICO

4.1 Critérios de diagnéstico

O diagnéstico da FQ & quase sempre um diagnéstico clinico (6, 16). Os seus
critérios, estabelecidos no painel de consenso da Cystic Fibrosis Foundation em

1998 (14), definem-no quando na presenga de pelo menos um critério de cada um

dos grupos:

- Uma ou mais manifestacdes fenotipicas caracteristicas (respiratoria,
gastrointestinal ou genitourinaria) ou rastreio neonatal positivo ou histéria de

irmao com FQ

FCNAUP 2005/2006 Sandra Gomes
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Nutricdo na Fibrose Quistica 7

- Elevada concentracdo de cloreto no suor (em duas ou mais ocasides) ou
identificagao de mutagdes em cada gene CFTR ou valores anormais na diferenca
de potencial transepitelial nasal.

O diagndstico acontece, tipicamente, na infancia, no primeiro ano de vida em 71%
dos doentes nos Estados Unidos da América (7). Actualmente o diagnostico tem
sido feito a um numero crescente de adultos (14), cerca de 3,7% (7), devendo-se
sobretudo as manifestagdes tardias e a progressdo suave dos sintomas clinicos
(6), caracteristico dos doentes “atipicos” (17).

O diagnostico precoce € importante pois se tardio aumenta o risco de doenca
pulmonar irreversivel e podera acentuar-se o atraso no crescimento e subnutricao
(2). Além disso, evita intervengdes terapéuticas desnecessarias, inadequadas,
dispendiosas e desconfortaveis; resolve incertezas e possibilita aos pais iniciar a
adaptacao as implicagdes da grave doenga do filho; permite opcdes reprodutivas
através do aconselhamento genético que deverao ser consideradas antes de uma
possivel gravidez (2).

O rastreio neonatal permite definir a incidéncia de FQ em paises onde a doenca
parece estar subdiagnosticada (2). O diagnéstico pré-natal, baseado na deteccgao
da mutacso nos dois genes do feto, ¢é utilizado quando ja ha um filho com FQ ou
quando é detectada hiperecogenicidade intestinal no segundo trimestre de
gravidez pela ultrassonografia de rotina (14). No caso da anomalia intestinal, o
risco para FQ sera cerca de 120 vezes maior do que nas gravidezes em geral (4).
A confirmacéo ou exclusdo do diagnostico de FQ deve ser feita em tempo util e
com elevado grau de exactiddo pois trata-se de um diagndstico muito sério e com

graves implicagdes (2, 14).

Sandra Gomes FCNAUP 2005/2006



8 Nutrigdo na Fibrose Quistica

4.2 Exames complementares de diagndstico
A disfuncdo do canal de cloro CFTR pode ser demonstrada por trés exames
complementares de diagnostico: teste do suor, teste genético e diferenca de

potencial transepitelial nasal.

4.21 Teste do suor

O teste padrao de rastreio da FQ consiste na determinagdo da concentragéo de
cloreto no suor através da estimulagdo das glandulas sudoriparas pela iontoforese
com pilocarpina (2). Como em qualquer técnica, esta esta sujeita a erros
metodolégicos que devem ser considerados (como erros na pesagem,
evaporacdo da amostra), contudo existem também doengas que poderao
influenciar os niveis de electrélitos no suor, conduzindo a um falso diagnostico
(como a Fucosidose, a colestase familiar, entre outras), por esta razao e
imprescindivel proceder ao diagnostico diferencial (2, 14, 17). Em doentes com
FQ, tanto a concentracdo de sodio como de cloreto estdo proporcionalmente
elevados, e a razao cloreto/sodio € quase sempre maior que 1,0 (14).

O teste deve ser correctamente interpretado, tendo em consideragao a idade do
doente (14).

Se os valores se encontrarem entre 30 e 60 mEg/L o teste devera ser repetido, e
caso se mantenha no mesmo nivel, devera ser considerada cuidadosamente uma
outra evidéncia antes de se estabelecer o diagnostico de FQ (16). Valores acima
de 60mEq/L deveréo ser considerados anormais, mas a maioria das criangas com
FQ apresentam valores superiores a 80 mEq/L (2). Valores inferiores a 30 mmol/L

tornam o diagnostico de FQ pouco provavel (16).

FCNAUP 2005/2006 Sandra Gomes
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4.2.2 Teste genético

E impraticavel testar todas as mutagées conhecidas, pelo que se recorre as mais
frequentes, variaveis entre e intra paises. Se nenhuma das mutagdes mais
frequentes localmente estiver presente, e se 0s pais ndo sdo consanguineos, a
probabilidade de um doente ter FQ é reduzida (2). Actuaimente testam-se cerca
de 70 mutacées, que representam 90% dos genes mutados (17) da populagao
dos Estados Unidos (12). Em cerca de 1% nédo sdo encontradas mutagoes e em
18% apenas é encontrada uma (16, 17).

Mesmo que os dois genes CFTR sejam anormais, o doente podera ter uma
segunda mutagdo noutro gene passivel de melhorar ou neutralizar as
consequéncias da primeira (17). Dando um exemplo, os doentes homozigébticos
para AF508 tém valores normais de electrdlitos no suor se tiverem uma segunda
mutagao, tal como a R553Q (17). Neste caso a FQ n&o pode ser diagnosticada, a

menos que o doente apresente manifestagdes clinicas ou que tenha historia

familiar de FQ (17).

4.2.3 Medicao de diferenca de potencial transepitelial nasal

O transporte activo de ides gera uma diferenga de potencial transepitelial, que
pode ser medida in vivo no tracto respiratorio, € que esta alterada na FQ (14).
Este teste é mais utilizado em doentes com dificuldades no diagnéstico, como os
“atipicos” (16), e a sua aplicagdo & complexa (17). Para que possa confirmar o
diagnostico, o teste deve ser repetido pelo menos mais uma vez noutro periodo
distinto (14). Quando em presenga de um epitélio inflamado, podem ocorrer falsos

negativos (14).
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10 Nutricdo na Fibrose Quistica

4.2.4 Testes a fungdo pancreatica

O teste & funcdo pancredtica é importante para confirmar a esteatorreia,
consequente da méa absorgéo por insuficiéncia pancreatica exocrina (presente em
85 a 90% dos doentes com FQ) (18), antes de se iniciar uma terapéutica
enzimatica de substituicio, mas geralmente nao & necessario para o diagnostico
de FQ (2). S&o sinais de méa absorgao: distensao e desconforto abdominais, fezes
moles, oleosas e palidas, (18) e de odor caracteristico. Um fraco ganho de peso e
atraso no crescimento, particularmente se o apetite € bom, s&o sugestivos de ma
absorgao (10).

O grau de méa absorgao de gordura € geralmente usado como marcador da ma
absorgao intestinal. Normalmente, menos de 7% da gordura ingerida & excretada,
ou seja, ha 93% de absorgéo. A excregdo total de gordura € geralmente inferior a
7g por dia em adultos saudaveis e menos de 2 g em criangas (10). Na auséncia
de tratamento enzimatico, ha uma grave ma absor¢do de gordura e proteinas,
mas 40 a 50% da gordura ingerida é absorvida, provavelmente devido a ac¢&o
das lipases lingual e gastrica. A ma absorgao de hidratos de carbono & minima.
Varios testes avaliam a insuficiéncia pancreatica exdcrina: Teste directo por
intubacdo duodenal com estimulagéo (18); Exame microscopico das fezes (2);
Estudo do balango de gordura pela colheita de fezes em 72 horas; Tripsinogénio
imunorreactivo (para doentes com mais de 8 anos de idade); Elastase 1 fecal,
Quimiotripsina fecal (em doentes que n&o ingerem enzimas pancreaticas) (19).
Deve considerar-se a variagdo interindividual sob condigdes de relativa ma
absorgao de gordura, por isso os testes indirectos sdo mais Uteis para revelar

insuficiéncia pancreatica severa. Os niveis séricos de enzimas pancreaticas
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especificas (tripsinogénio imunorreactivo e lipase) podem ser usados para

g e

documentar a funcao pancreatica residual (10).

O exame microscopico das fezes dos doentes com FQ, na sequéncia da
insuficiéncia pancreatica, revela a presenga de gordura (2). E um método simples,
indirecto e que auxilia o diagnostico quando positivo (2). A analise das fezes
colhidas durante trés dias & feita conhecendo o conteldo de gordura da
alimentacao ingerida (2, 14). Os niveis sanguineos muito baixos de tripsinogénio
imunorreactivo sdo um indicador de que a fungao pancredtica exdcrina esta
inadequada, assim como niveis muito elevados quando detectados no recém-
nascido em programas de rastreio neonatal (2). A medigéo da quimiotripsina fecal
¢ baixa ou ausente na FQ (2). A elastase 1 fecal pode ser avaliada em doentes
com ou sem terapéutica enzimatica de substituicdo (19) e & muitas vezes usada
para avaliar anualmente a fungdo pancreatica em doentes com funcao
pancreatica conservada mas cujo genotipo esta associado a insuficiéncia
pancreatica exdcrina (20). Nos doentes cujo gendtipo esta associado a uma
fungao pancreatica mais preservada de forma prolongada, a avaliagéo podera ser
feita menos frequentemente (20). O teste da elastase 1 fecal € actualmente o
mais recomendado para a detecgédo da insuficiéncia pancreatica exécrina e para
avaliar a sua progressao, pois tem uma elevada especificidade (98%) assim como
sensibilidade (90%), superior a da quimiotripsina (15).

Também é possivel inferir acerca da fungéo pancreatica através dos baixos niveis
séricos das vitaminas lipossoliveis e/ou niveis de B-caroteno (s6 apds a

introducéo de frutas e vegetais nas criangas) (18).
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4.2.5 Microbiologia do tracto respiratério

A caracterizagdo da flora microbiana no tracto respiratério, nomeadamente
através da analise de expectoracio, pode apoiar o diagnéstico de doentes com
fendtipo “atipico”, quando detectada, de forma persistente, a presenca abundante

de neutréfilos (17) ou a colonizagao por patogénios tipicos (14).

4.2.6 Avaliagao urogenital

A azoospermia obstrutiva, avaliada por biopsia testicular (17), € uma das
manifestacdes clinicas mais consistentes com o diagnostico de FQ, nos doentes

do sexo masculino em idade pds-pubertaria, presente em 98% a 99% (14).

5 PROGNOSTICO

Alguns doentes, apesar do diagnostico precoce e tratamento adequado, tém uma
progressdo rapida da doenga, principalmente através das manifestagées
pulmonares, enquanto outros terdo um percurso muito mais favoravel e atingirao
a idade adulta (2). Por sua vez, aos doentes diagnosticados na idade adulta esta
associada uma doenca pulmonar mais suave, um menor grau de insuficiéncia
pancreatica e a presenga de mutagdes do CFTR consideradas mais suaves.
Estes doentes tém melhor prognéstico, em relagdo aos doentes diagnosticados
mais cedo (6). Assim, o diagnéstico de FQ “atipica” ndo implica o mesmo tipo de
morbilidades e mortalidade que o associado a FQ “classica” (20).

A idade dos doentes registados em 2004, segundo a Cystic Fibrosis Foundation
Americana, varia entre os 0 e os 74 anos, sendo a idade média superior a 16
anos. Os doentes maiores de 18 anos representam 41,8%. Quanto ao sexo,

52,1% s&o do sexo masculino e 47,9% do sexo feminino (8). Em Portugal, estima-
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Nutricao na Fibrose Quistica 13

se que 23,5% dos doentes tenham idades superiores a 20 anos, sendo a idade
média de 15 anos e 8 meses, em 2001 (9).

A funcéo pancreatica € um preditor forte da evolugéo da doenca e tem influéncia
directa sobre o estado nutricional. Ser portador de um alelo associado a fungao
pancreatica conservada oferece protecgdo, mesmo quando em conjunto com um
alelo associado a insuficiéncia pancreatica (18). Habitualmente, € o estado
pulmonar que ira determinar a sobrevivéncia do doente com FQ (2), e este
influencia e ¢ influenciado pelo estado nutricional.

Apesar de tudo, ndo é possivel predizer o desenvolvimento de um doente com
FQ, mesmo conhecendo a mutagao nele presente, pois ha muitos outros factores,
genéticos e ambientais, que interferem com o prognostico (2, 6). Sao eles o

gendtipo (presenga de genes modificadores - genes situados noutro locus que

possam afectar o desenrolar das manifestagées clinicas) (12, 16), o tratamento
incluindo o nutricional, o estilo de vida, (16), e a existéncia de intercorréncias
comd infecgbes virais, bacterianas ou por fungos, entre outros (2). Portanto, deve
ter-se sempre em consideragdo que a FQ & uma doenga com um enorme
espectro de variagao do grau de gravidade (14).

Em mais de 95% dos casos, a causa de morte é a insuficiéncia respiratoria,
consequente da acumulagdo de muco espesso, inflamagao cronica e infecgdes

bacterianas persistentes (4).

6 ESTADO NUTRICIONAL

6.1 Desequilibrio energético
A subnutrigao na FQ deve-se a um desequilibrio energético causado
principalmente pela diminuicdo da ingestao energética, aumento das

necessidades energéticas e aumento das perdas energéticas (21). Muitos
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doentes s&o capazes de alcangar um equilibrio, tendo um crescimento normal e

um bom estado nutricional (21).

6.1.1 Diminuigao da ingestdo energética

A diminuicdo da ingestao energética pode estar associada a varios factores que
devem ser tidos em consideragéo.

Muitos doentes mais velhos continuam a evitar alimentos ricos em gordura,
pratica recomendada antes do desenvolvimento das enzimas entéricas
revestidas, em meados de 1980, para minimizar a esteatorreia (21). Além disso,
alguns doentes seguem, equivocadamente, as recomendagdes para a populagao
geral (21). Em doentes na pré-adolescéncia com FQ, ha um aumento de
comportamentos alimentares anormais, que podem desencadear mais tarde em
perturbagdes do comportamento alimentar. Mesmo nas criangas a alimentagao
pode ser usada por elas como um ponto de controlo (22).

Para a diminuicdo da ingestao também contribuem as repetidas complicagdes
pulmonares, as complicagcdes gastrointestinais (anorexia, vomitos, distensao
abdominal, colicas, esofagite e hérnia do hiato), e outros factores como a

polimedicagéo, a organomegalia e as circunstancias sociais pobres (21).

6.1.2 Aumento das necessidades energéticas

As necessidades energéticas estdo aumentadas devido a inflamagéo (10) e a
infeccdo, por catabolismo e febre, e continuam a aumentar na presenca de
doenca pulmonar avangada, pelo maior esforgo pulmonar. A medida que a fungéo
pulmonar se deteriora, as necessidades energéticas aumentam e o apetite
diminui, desencadeando uma perda de reservas energéticas e de tecido néo

gordo (21).
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6.1.3 Aumento das perdas energéticas

Um dos principais factores impulsionadores das perdas energéticas é a ma
absorcao (de gordura, proteinas e vitaminas lipossoluveis) resultante da
insuficiéncia pancreatica exécrina (10), podendo ser agravada pela sindrome do
intestino curto, muitas vezes resultante da intervengao para o ileo meconial (18).
Em doentes com uma reduzida ingestao energética, as perdas na expectoragao
podem ser significativas (10, 21).

Na Diabetes Mellitus relacionada com a FQ, uma das complicagbes associadas a
FQ principalmente na idade adulta, estdo aumentadas as perdas de glicose pela
urina, e de proteinas em caso de microalbuminuria por nefropatia diabética, além
da insulinopenia ser promotora de catabolismo proteico (18).

6.2 Avaliacao do crescimento e do estado nutricional

Para o crescimento & essencial um aporte energético e nutricional apropriados,
mas também sao importantes a fungéo gastrointestinal e pulmonar e o potencial
genético (18). Ele & dependente da idade ao diagnéstico e da qualidade do
tratamento subsequente (10). Outras causas de um crescimento anormal e um
inadequado estado nutricional sdo outras doengas gastrointestinais (como
intolerancia alimentar, doenca Celiaca, doenca inflamatéria intestinal) ou doencas
endécrinas. Também a terapia de longo prazo com corticoesteréides, via oral ou
inalada, pode causar um atraso no crescimento e um aparente ganho de peso
normal ou excessivo (7, 10).

O crescimento e o estado nutricional devem ser monitorizados em cada consulta,
com o objectivo de detectar uma deterioragdo precoce e intervir prontamente (10,
18, 21). Desta forma, segundo as Normas da Cystic Fibrosis Foundation dos

Estados Unidos da América, os doentes devem ser vistos numa consulta de rotina
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de 3 em 3 meses por um médico experiente, e em quase todas pelo nutricionista
ou sempre que a evolugdo de peso néo seja satisfatoria (10, 18). Alem disso, ha
trés periodos especificos que merecem especial ateng&o: os primeiros doze
meses apos o diagndstico de FQ; os primeiros doze meses de idade para
criancas diagnosticadas em idade pré-natal ou ao nascimento, até atingir um
crescimento normal; o periodo de crescimento pré-pubertario (no sexo feminino,
dos 9 aos 16 anos, e no sexo masculino, entre os 12 e os 18 anos) (18).

Se ha uma prevengéo ou um tratamento efectivo das infecgdes puimonares, e um
tratamento adequado da absorgao intestinal, a velocidade de crescimento das
criangas com FQ é geralmente normal. Alguns autores afirmam que o crescimento
lento no primeiro ano de vida pode ser compensado mais tarde na infancia (10),
podendo demorar até quatro anos a alcangar o crescimento normal (18).

Relativamente & puberdade, hd um atraso no seu inicio nos doentes com FQ que
tém problemas nutricionais significativos, e até mesmo em adolescentes do sexo
feminino bem nutridos (10). A data da menarca € um dado muito importante (10).
Doentes com atraso pubertario devem ser considerados em risco de subnutricao
(18). A partir dos 10 anos deve ser avaliado anualmente o estadio de
desenvolvimento pubertario para melhor interpretar o crescimento e o estado

nutricional durante a adolescéncia (10, 18).

6.2.1 Dados antropométricos
Para avaliar o estado nutricional dos doentes com FQ s&o essenciais ferramentas
eficientes e precisas (23).
CRIANCAS E ADOLESCENTES. Em cada consulta devem ser medidos com
exactidao, por profissionais treinados os seguintes parametros antropométricos:

peso (em kg); comprimento (em m, medido deitado) ou estatura (em m, medido
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em pé); perimetro cefalico (em cm) em criangas até 2 anos (Anexo 2). S6 assim é
possivel avaliar de forma sequencial o crescimento e as alteragbes no estado
nutricional e fazer comparagdo com os valores de referéncia (10, 18, 20) Os
parametros de crescimento devem ser registados num grafico e comparados com
os valores das tabelas de referéncia editadas em 2000 pelo Centers for Disease
Control and Prevention - National Centre for Health Statistics (24). Podem ser
expressos tanto em percentis, como em percentagem dos valores normais para a
idade ou como desvio padrao ou pontuagdes Z (20).

Os percentis de peso-estatura, peso-idade e estatura-idade, estabelecidos para
cada sexo, sdo frequentemente utilizadas para expressar o estado nutricional dos
doentes em idade pediatrica (10). No entanto, a sua fiabilidade tem sido
questionada (20, 25, 26).

Para padronizar a avaliagdo da proporgao entre peso e estatura, de elevada
importancia clinica, o consenso americano de 2002 do doente pediatrico com FQ
(18) recomenda o uso da percentagem do peso corporal de referéncia (Anexo 3),
com a modificagcdo de Moore et al (18), por ser um indice muito sensivel para o
peso corporal, que considera a estatura, o sexo e a idade. Tem como unico
inconveniente o ser trabalhoso no calculo. Ja o percentil de peso-estatura das
tabelas de crescimento do Centers for Disease Control and Prevention € menos
valido por ignorar a idade da crianga (18).

Um outro valor de referéncia é o potencial genético de crescimento, calculado por
varios métodos a partir da estatura dos progenitores, e € um forte indicador do
estado nutricional global, pelo que deve ser registado nas tabelas de referéncia.
Um aumento no percentil de estatura-idade para o percentil correspondente ao

potencial genético € indicador de um estado nutricional adequado (18).
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ADULTOS. Segundo o consenso americano de 2004 para o tratamento do doente
adulto com FQ (7), deve ser calculado o Peso de Referéncia do doente adulto
usando as tabelas de estatura e de peso da Metropolitan Life Insurance Company
(27) para individuos de estrutura pequena (7), servindo de referéncia ao peso
medido em cada consulta. Na Clinical Pratice Guidelines for Cystic Fibrosis da
Cystic Fibrosis Foundation é sugerido que os doentes sejam categorizados de
acordo com a percentagem do peso corporal de referéncia: Adequadamente
nutrido (290%), Baixo peso (85-89%), Ligeiramente subnutrido (80-84%),

Moderadamente subnutrido (75-79%) e Severamente subnutrido (<75%) (7).

6.2.2 indice de Massa Corporal

Segundos OS CONseNsos europeus e americanos, o indice de Massa Corporal
(IMC, calculado como kg/mz) deve ser calculado em cada consulta para permitir
uma avaliacdo sequencial do estado nutricional (10, 18, 20). E um método pratico,
barato e com elevado grau de confianga (28). Um baixo IMC esta relacionado com
uma maior mortalidade (18).

No doente adulto a avaliagdo da percentagem do peso corporal de referéncia e o
IMC sdo as medidas mais utilizadas (23). Segundo as categorias de IMC para o
adulto, da Organizagao Mundial de Saude e adoptadas pelo consenso europeu de
FQ, considera-se baixo peso valores de IMC inferiores a 18,5 kg/m2 (10, 29).

Nas criangas e adolescentes, o IMC deve ser apenas interpretado com base nos
percentis ou desvio padrdo de referéncia especificos para a idade e para 0 sexo
(10), que constam das tabelas do Centers for Disease Control and Prevention.
Para criancas menores de 2 anos deve ser usado o percentil de peso-estatura
uma vez que os percentis do IMC n&o s&o conhecidos nesta faixa etaria (18). O

consenso americano do doente pediatrico sugere que a percentagem do peso
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corporal de referéncia, e o percentil do IMC sejam_r
decisbes para tratamento clinico.
Nos doentes que desenvolvem cifose, deve ser utilizada a estatura maxima para
calcular o IMC (20). Em doentes com determinadas caracteristicas fisicas, como
no caso de doentes com membros inferiores desproporcionalmente aitos e tronco
curto, nos quais a musculatura & reduzida, ou em adolescentes com atraso
pubertario, podera ser encontrado um baixo IMC, sem associag&o a um défice de
massa gorda (10). Num doente edemaciado, nao deve ser usado o calculo do

IMC, pois pode mascarar um eventual estado de desnutrigao (28).

6.2.3 Pregas e circunferéncias

Relativamente a outras medidas antropomeétricas, como a circunferéncia do brago
e a prega tricipital, utilizadas em varios centros de tratamento, o consenso
americano do doente pediatrico afirma que estas fornecem informagéo clinica
acerca do desenvolvimento da massa ndo gorda e do armazenamento
subcutaneo da massa gorda, respectivamente, usando os dados de referéncia de
Frisancho (7).

Nos consensos europeus, pelo contrario, rejeita-se a utilizagdo destas medidas
(10), baseando-se em estudos cujos autores concluiram que a circunferéncia do
braco e as pregas cutaneas s&o inapropriadas para uma monitorizagao detalhada
na FQ. Alguns desses estudos indicavam que a subnutricdo era sobrestimada,
enquanto que outros, mais recentes, indicavam que a subnutricdo era
subestimada (28).

A terapia com corticoesteréides, num periodo curto, pode levar a uma significativa

retencdo de fluidos, afectando o peso corporal, e a longo prazo a uma
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centralizagdo do armazenamento de gordura corporal, influenciando a medi¢ao

das pregas cutaneas (21).

6.2.4 Dados bioquimicos

Para avaliagdo do estado nutricional & importante a investigagao dos seguintes
parametros bioquimicos: hemoglobina, leucécitos totais, neutréfilos, albumina
sérica efou pré-albumina (10) e também a proteina de ligag&o do retinol (30).
A albumina sérica € um dos melhores indicadores do estado proteico e um bom
marcador do stresse metabdlico (30). No entanto, a sua semi-vida, de 20 a 30
dias, torna-a inadequada para avaliagdo de situagdes de evolugdo rapida, ao
contrario da pré-albumina, cuja semi-vida é de 24 a 48 horas. Ambas sao
proteinas de fase aguda, correlacionadas negativamente com o fendmeno
inflamatério. Portanto, quando na presenga de um estado inflamatério, comum
neste tipo de doentes, o metabolismo da albumina pode estar alterado,
influenciando os niveis plasmaticos (31). Além destes, varios factores como a
idade, co-morbilidades, hipervolemia, e perdas corporais podem influenciar as
concentracdes séricas de albumina (31). Portanto, é necessaria uma analise
critica e atenta destes valores.
Quando o progresso clinico ndo é satisfatorio devera determinar-se ureia e
electrolitos a fim de identificar depleg@o de sal ou pseudo sindrome de Bartter,
que pode provocar atraso de crescimento (10).

6.3 Definigcao de subnutricao
Na FQ, a subnutricdo € um problema clinico de grande importancia (32). O
consenso europeu de 2002 propds que fossem considerados subnutridos os
adultos com IMC inferior a 18,5 e as criangcas com um valor de percentagem do

peso corporal de referéncia inferior a 90% (10).
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No consenso americano do doente pediatrico, estabeleceu-se como limite para
subnutricdo nas criangas um percentil inferior ao 5 para o comprimento ou a
estatura, ou para percentagem do peso corporal de referéncia um valor inferior a
90%. Para o percentil peso-comprimento (até aos 2 anos) ou o percentil de IMC
(dos 2 aos 20 anos) considera-se subnutricdo para valores de percentil inferiores
ao 10 (18) (Anexo 4). O consenso americano do doente adulto com FQ considera
como indicador de subnutricdo valores de IMC inferiores a 19 kg/m? (7).

Segundo Hollander et al, a partir de uma estimativa da percentagem de gordura
corporal, pode considerar-se subnutrido o doente adulto do sexo masculino com
valores inferiores a 10% e do sexo feminino com valores inferiores a 20% (28).
Acrescenta que os doentes com IMC inferior a 18,5, especialmente aqueles com
um peso inferior a 85% do peso corporal de referéncia, deveriam ser

monitorizados regularmente por um nutricionista (28).

7 TRATAMENTO

A FQ é uma doenca complexa e requer um tratamento holistico (20), através de
uma intervengdo multidisciplinar por uma equipa constituida primariamente por:
médico, enfermeiro, nutricionista, assistente social, psicologo, fisioterapeuta (12,
18, 33), e também farmacéutico e microbiologista (20). O tratamento nao é
curativo e deve prolongar-se por toda a vida, com o objectivo de manter um estilo
de vida tdo proximo do normal quanto possivel, controlar as infecgbes
respiratorias e assegurar uma nutricdo adequada (2).
7.1 Tratamento da doenca sinopulmonar

As medidas terapéuticas das manifestagdes pulmonares visam tratar as infecgoes
respiratérias, prevenir a colonizagéo, diminuir a mucosidade e aumentar o Volume

Expiratorio Forgado no primeiro segundo (FEV4).
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A cinesiterapia respiratéria e a drenagem brénquica constituem a base do
tratamento quotidiano. Promovem a aceleragao do fluxo expiratério, permitindo
uma melhor autonomia do doente (5). A actividade fisica favorece a expectoragao
e reforga os musculos respiratérios (5), desempenhando um papel preponderante
no bem-estar do doente, pelo que deve ser motivado para a sua pratica desde
cedo, de acordo com os gostos pessoais (2).

A administracdo de mucoliticos via oral durante a cinesiterapia respiratoria
permite uma melhor fluidificagdo das secregdes brénquicas (5). Sao exemplo, a
desoxirribonuclease recombinante  humana(5), que hidrolisa o acido
desoxirribonucleico (5).

A sobrevivéncia e a qualidade de vida dos doentes com FQ tém aumentado
desde a introducdo de novos antibidticos anti-pseudomonas, principalmente
aminoglicosideos, penincilina e cefalosporinas (2). As recomendagdes para o seu
uso sao variaveis, ndo havendo consenso nesta area relativamente ao inicio da
terapia (profilaxia ou tratamento das infecgbes), ao tempo de aplicagéo e a
frequéncia (2). Este tratamento, tal como todos os outros, deve ser considerado
individualmente (2). Podem ser administrados por via oral, via inalatéria ou
endovenosa (5). Com a antibioterapia surgem novos problemas como o
desenvolvimento de multirresisténcias bacterianas, a toxicidade da sua utilizagao
a longo prazo (34) e interacgdes medicamentosas. Muitas das estratégias tratém
a infecgéao, mais do que previnem (34).

Os broncodilatadores s3o indicados perante teste positivo de broncodilatagao ou
sinais de asma (5). A oxigenoterapia de longa duragéo & utilizada em estadios
mais avangados da doenga pulmonar, a insuficiéncia respiratoria cronica grave

(5), e tem como objectivo adiar a progressao da hipertensao pulmonar (15).
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O transplante pulmonar representa uma importante opgao terapéutica em doentes
no estadio final da doenca respiratoria (5). Na literatura é muitas vezes referido o
problema da subnutricio associado a este estadio. Foi observado que os doentes
que sobrevivem até pelo menos um ano apés transplante aumentam
significativamente de peso (21). A gastrostomia podera ser mais efectiva do que a
ingestao oral para produzir ganho de peso. E importante maximizar a terapéutica
enzimatica de substituicdo para uniformizar e efectivar a absorgao da medicagao
imunossupressora (21).

A utilizacao de corticoesterodides é habitual nos doentes com FQ, principaimente
em trés situagdes: a hiperactividade bronquial, a aspergilose broncopulmonar
alérgica, e com o objectivo de diminuir a inflamagao crénica das vias aéreas (15).
A medicagdo que visa a modelagdo do transito i6nico, através da alteracéo da
proteina CFTR, ainda esta em estudo, para possivel aplicagéo futura, assim como
a terapia genética da FQ. Quando esta terapia for possivel, devera ocorrer nas
primeiras semanas de vida, e idealmente, in utero, para evitar a degradagao da
funcao respiratoria (4). Varios estudos mostram que ha alguma expressao
genética, ainda que transitoria (4). Utilizando vectores virais e n&o virais (35), esta
é a grande esperanga como tratamento de futuro, mesmo que muito remota.

7.2 Tratamento da insuficiéncia pancreatica exécrina

Para identificar os doentes que necessitam de terapéutica enzimatica de
substituicao, assim como para monitorizar o sucesso da terapéutica, € importante
obter evidéncias objectivas através de testes que avaliam a ma absorgao
intestinal e a fungao pancreética.

A adequacdo da terapéutica enzimatica de substituicdo deve ser avaliada pelo

menos uma vez por ano, incluindo: dose, horarios/tempos em que é administrada
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e adequacéo ao conteldo em gordura das refeicdes e das merendas (20). As
enzimas funcionam melhor guando ingeridas antes das refeicdes ou merendas.
Mas em refeicdes prolongadas, como em festas, as enzimas serdo mais efectivas
se distribuidas ao longo da refei¢cao (18). As enzimas devem ser administradas
com todos os alimentos e produtos lacteos incluindo férmulas pré-digeridas e leite
materno. Os triglicerideos de cadeia média requerem menores quantidades de
lipase do que os lipidos de cadeia longa. As capsulas entéricas séo preferiveis
aos pos, devido ao revestimento resistente ao &cido, evitando a inactivagao
enzimatica pela acgao do acido cloridrico (18). Os pais e os adolescentes devem
aprender a dosear as enzimas consoante o teor em gordura da refeicdo ou
merenda, baseados nas recomendacdes da equipa de tratamento. As escolas e
os prestadores de cuidados devem ser alertados para a necessidade de enzimas
a todas as refeicoes e merendas (18).

A dosagem enzimatica pode ser calculada com base na quantidade de gordura
ingerida em cada refeigdo. Geralmente, os doentes necessitam de 500 a 4000
Unidade Internacional (Ul) de lipase por grama de gordura ingerida por dia. Este
método mimetiza a secregdo enzimatica pancreatica fisiolégica, mas & mais
trabalhoso no calculo. Apesar de menos fisiologico, € mais frequente e
conveniente determinar a dose de enzimas baseada no peso corporal. Os adultos
devem iniciar com aproximadamente 500 Ul lipase por kg de peso corporal por
refeicao, e metade da quantidade nas merendas. Se esta dosagem corrigir a ma
absorcédo de gordura, deve ser reduzida para o minimo efectivo. Se os sintomas
de esteatorreia persistirem, a dose deve ser aumentada de aproximadamente 150
a 250 Ul lipase por kg por refeigdo até os sintomas melhorarem, até um maximo

de 2500 Ul por kg por refeigao (ou 4000 Ul lipase por grama de gordura por dia)
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(18, 21). Recomenda-se nao ultrapassar 10000 Ul/kg/dia (7, 36) devido ao risco

de ocorréncia de colonopatia fibrosante (espessamento do revestimento interno

do intestino grosso) (19, 36). Doses mais elevadas devem ser usadas com

precaugio e apenas quando os testes quantitativas mostrarem uma substancial

melhoria na absorgao (21).

Por vezes os sintomas abdominais persistem mesmo quando ha um bom controlo

da ma absorgdo (coeficientes de absorgdo > 85%)(19), devido a outras causas
que nao a inadequagado da terapéutica, como a obstipagao (10), a colestase, a
obstrucdo intestinal distal, a doenga hepatica ou vesicular, o refluxo
gastroesofagico (7, 19). Todas as pessoas com FQ tém provavelmente algum
grau de disfungdo pancreatica, mas as necessidades de terapéutica enzimatica
de substituicio sao variaveis e devem ser avaliadas individualmente. Apesar do
tratamento regular, a ma absor¢ao de proteina e gordura pode permanecer. O
muco excessivo no intestino grosso pode tornar-se uma barreira fisica na
superficie absortiva (19).

A forma activa das enzimas esta protegida contra o meio acido do estdmago, por
um revestimento sensivel ao pH que é activado por um elevado pH no duodeno.
Nos doentes com FQ, devido a reduzida produgéo de bicarbonato pelo pancreas,
que resulta num baixo pH no duodeno, o revestimento entérico das enzimas nao
se dissolve, pelo que as enzimas nédo sdo activadas na superficie absortiva.
Apenas com a ingestdo de inibidores da bomba de protdes se consegue um
aumento do pH duodenal e em consequéncia um aumento da acgao enzimatica.
Num estudo realizado em ratos, com mutacdo do gene CFTR, conclui-se que as

células epiteliais tém um poder tampdo aumentado, especulando que este
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mecanismo protector podera explicar parcialmente a baixa incidéncia de Ulceras
pépticas em doentes com FQ (37).
7.3 Tratamento nutricional

Varios estudos investigaram a relagdo entre o estado nutricional e o estado da
doenga pulmonar na FQ, mas é dificil determinar qual a causa e qual a
consequéncia (38). Todos eles concluem que o tratamento nutricional é de vital
importancia para os doentes com Fibrose Quistica, pois existe uma forte relagao
entre o peso corporal e a fungao pulmonar, e os doentes em fase terminal estao
quase sempre severamente subnutridos, sugerindo que um bom tratamento
nutricional beneficia estes doentes (10). A pouca massa muscular é um forte
preditor da sobrevivéncia, independentemente da fungdo pulmonar, e das

pressées parciais de oxigénio e dioxido de carbono (10).

7.3.1 Objectivos e principios do tratamento

Os principais objectivos da equipa de profissionais de salde s&o a prevengéo da
subnutricido e a intervengéo precoce (7, 18), proporcionando um crescimento e
desenvolvimento normais (23) de acordo com a adequacdo do peso para a
estatura e o potencial genético (18).
O Nutricionista com especialidade em FQ (7, 10) tem o papel de aconselhar e
educar os doentes sobre os principios do tratamento nutricional: avaliagdo do
estado nutricional; calculo das necessidades energéticas e satisfacdo dessas
necessidades em varios estadios de doenca; terapéutica enzimatica de
substituicao; terapéutica vitaminica (20).
Os objectivos do tratamento nutricional s&o:

1. Alcangar e manter o Peso de Referéncia;

2. Maximizar a ingestao alimentar;
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3. Minimizar a ma absorgdo e ma digestao;
4. Prevenir deficiéncias nutricionais;
5. Monitorizar o aporte vitaminico e os seus niveis seéricos;

. Adaptar as recomendagbes alimentares a evolugao de novas

(o]

complicagdes (21).

O aconselhamento deve ser individualizado e de acordo com a idade e sexo do
doente, e a intervengao nutricional deve satisfazer o estado nutricional, clinico e
as necessidades do doente, incluindo a eficacia da absorgao, o estado
respiratério e os niveis de actividade fisica (20, 39). Além do acompanhamento
em internamento, é imprescindivel que o mesmo nutricionista faca o
aconselhamento adaptado a ambulatério, de forma a dar continuidade ao
tratamento (20). Este € um processo continuo e envolvente, € com 0 aumento da
idade do doente surge a responsabilidade do nutricionista promover o
desenvolvimento das capacidades de auto-conhecimento e auto-tratamento (20).
Anualmente deve ser feita uma avaliagdo nutricional completa no doente estavel,
e mais frequentemente no doente em risco ou subnutrido, através da combinagao
entre diario alimentar e entrevista alimentar. Deve incluir:

e Avaliagdo da ingestdo alimentar e do estado nutricional (revisdo da
ingestao alimentar, incluindo o uso de infusées e terapias alternativas, e
deteccdo de mudangas no estado nutricional ao longo do tempo);

« Avaliacio da terapéutica enzimatica de substituicao (dosagem, horarios
e método de administracdo e grau de ajuste da dose ao conteudo em

gordura das refeicoes e das merendas);
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o Funcionamento do tracto gastrointestinal (transito intestinal e frequéncia
de defecacao, detecgéo de sintomas da sindrome de obstrugao intestinal
distal ou de obstipagao e registo das terapias associadas);

o Suplementagao nutricional, oral e entérica;

e Suplementagao vitaminica e mineral.

O tratamento nutricional tera de ser adequado as eventuais complicagbes
associadas a FQ, como a Diabetes Mellitus, a doenga hepatica e a osteoporose
(20). No doente adulto do sexo feminino é importante averiguar a necessidade de
aconselhamento nutricional pré-concepcional (20).

Além da avaliacdo de peso na consulta, devem ser dadas instrucGes para a
monitorizagdo em domicilio, para que quando detectada uma alteracao seja
imediatamente comunicada (7).

Ha duas caracteristicas muito importantes do aconselhamento que devem ser
sempre tidas em consideragdo: ser dado no tempo certo e suportado pela
literatura cientifica apropriada. Deste modo, a pratica da nutrigdo clinica deve
basear-se na evidéncia e reflectir as investigacdes, as normas clinicas e 0s
consensos actuais (20). Por sua vez, os consensos baseiam-se na limitada
evidéncia disponivel na literatura sobre FQ e na opinido dos peritos, portanto,
como em todos os documentos, as recomendagdes estdo sujeitas a alteragdes
sempre que se surjam novos conhecimentos (18). O nutricionista devera integrar
uma equipa multidisciplinar, com ela fazer investigagéo, reviséo sistematica dos
tratamentos implementados e ser o recurso na area da nutricdo para toda a
formagao, educagédo, desenvolvimento e suporte dos profissionais envolvidos

(20).
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7.3.2 Calculo das necessidades energéticas diarias

Os doentes com FQ s&o aconselhados a ingerir uma alimentagdo que fornega
120% a 150% da energia recomendada para a populagéo geral da mesma idade
e sexo. Contudo, isto & apenas uma recomendagdo, porque na pratica as
necessidades energéticas para estes doentes sdo aquelas que os mantém no
peso corporal de referéncia, quando a ma absorgao esta minimizada (21).

As necessidades energéticas determinam-se a partir dos gastos energéticos.
Aproximadamente 60 a 70% do gasto energético total & determinado pelo gasto
energético em repouso, 10 a 25% pela actividade fisica e 10% pelo efeito térmico
dos alimentos (10). Para os doentes com FQ existe uma equagao que é baseada
na equacdo desenvolvida pela Organizagdo Mundial de Salde, adicionada de
factores de doenca e de actividade (Anexo 5). Os resultados deste calculo,
quando comparados com os da calorimetria indirecta, subestimam o gasto
energético em repouso em criangas com FQ (10). No entanto, nao ha um método
ideal para o calculo das necessidades.

Muitos investigadores defendem que ha um maior gasto energético em repouso
nos doentes com FQ, nem sempre associado ao aumento total, especialmente
nos doentes estaveis com doencga pulmonar moderada. Com algumas excepgoes,
tem sido descrito que o gasto energético em repouso estd aumentado em 7 a
35%. A doenga pulmonar implica um trabalho extra dos musculos respiratérios, e
um custo em oxigénio aumentado, levando ao dobro do gasto energéetico em

repouso em relagdo aos individuos saudaveis (10).

7.3.3 Distribuicdo em macronutrimentos

Para os doentes com FQ é recomendada a seguinte distribuicdo de

macronutrimentos: 35-40% Gordura (7, 39), 10-15% Proteina, 45-50% Hidratos de
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carbono (39, 40). Do aporte proteico, dois tergos deve ser fornecido em forma de

proteinas de alto valor bioldgico (40).

7.3.4 Maximizagio da ingestao energética

A primeira etapa para promover uma alimentagéo hiperenergética devera ser a
maximizagéo da ingestao energética a partir dos alimentos de consumo diario.
Para isso, o dbente devera ser encorajado a fazer refeicdes e merendas ricas em
gordura. O Nutricionista podera apoiar o doente a seleccionar alimentos com
maior densidade energética, e merendas adicionais para aumentar o aporte
energético, como frutos secos, queijo, queques e batidos (7).

A tendéncia para restringir o consumo de gordura deve ser desencorajada, visto
esta ser a fonte energética com maior densidade, além de melhorar a
palatibilidade dos alimentos e ser necessaria para manter niveis normais de
acidos gordos essenciais (7). Em geral, os doentes com FQ e insuficiéncia
pancredatica exocrina nao estdo em risco de desenvolver dislipidemias, enquanto
que os doentes com fungdo pancreatica conservada poder&o correr o risco,
devendo por isso ser rastreados de acordo com as normas nacionais para a
populagdo em geral (7).

Foi demonstrado um ganho de peso significativo através do aconselhamento

alimentar e da ingestéo de alimentos hiperenergéticos do tipo caseiro (18).

7.3.5 Suplementagao nutricional oral
A percentagem do Peso de Referéncia deve ser superior a 90% e idealmente
superior a 95%. Quando essa percentagem se situa entre os 85% e 90% em

criangas, ou o IMC ¢é inferior a 18,5 kg/m? em adultos sdo geralmente
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aconselhados os suplementos nutricionais orais (10) (Anexo 6). Estes ndo devem
ser usados como substitutos de refeigao (7, 21).

No estudo multicéntrico CALICO (38) avaliou-se a eficacia da suplementacao
proteica em criangas com FQ e subnutricido, habitualmente utilizada nestes
doentes, mas ndo ha evidéncia cientifica da sua aplicagdo por falta de estudos
(38). Os resultados obtidos levaram a concluir que os suplementos prescritos
durante um ano, comparados com o aconselhamento alimentar, nao melhoram
significativamente o percentil de peso corporal, e em ultima analise, o estado
nutricional. Por sua vez, o aconselhamento por si sé mostra-se satisfatorio no
tratamento de criancas moderadamente subnutridas (38). A falta de eficacia
destes suplementos podera justificar-se pela omissdo da sua ingestao por parte
das criancas, que n&o gostam, e por ser utilizado como substituto de refeigao em
vez de um complemento. (38). Outro facto importante a ter em consideracao é
que habitualmente estes suplementos s&o dispendiosos (38). Concluiu-se que os
suplementos poderdo ter um importante papel no tratamento de criangas
subnutridas, durante episédios agudos de perda de peso, mas ndo devem ser

tidas como parte essencial do tratamento de criangas moderadamente

subnutridas (38). A utilizagéo destes suplementos também podera ser p,l:%@%w

>
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doentes com horarios muito preenchidos (18).

7.3.6 Suporte nutricional entérico e parentérico

A alimentagao entérica inicia-se quando a suplementag&o oral nao produz ganho
de peso. A razéo e os objectivos da alimentagéo entérica devem ser explicados
ao doente e a familia, e a sua aceitacéo e envolvimento deve ser avaliado de

forma realista (18).
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As formulas poliméricas (proteinas completas e acidos gordos de cadeia longa)
sao tipicamente toleradas. Para atingir a densidade energética adequada € muitas
vezes necessario o uso de formulas densamente energéticas (1,5 - 2,0 kcal/mL)
(18). Alguns profissionais utilizam as férmulas oligoméricas em doentes com
excessiva anorexia ou com nauseas. A infusdo nocturna € encorajada para
promover niveis de ingestao normais durante o dia. Inicialmente, devera ser
administrada 30 a 50% das necessidades energéticas diarias durante a noite (18).
Em criangas até um ano de idade, poderao ser necessarias 120 a 150 kcal/kg/dia
para alcancar o crescimento normal e promover um desenvolvimento pulmonar
normal, adequando ao ganho de peso, reservas de gordura e crescimento (18).

A alimentacéo entérica deve ser considerada quando a percentagem do Peso de
Referéncia é inferior a 85%, em criangas e adolescentes, ou o IMC ¢ inferior a
18,5 em adultos, valores que persistiram mesmo depois de ja se ter usado
suplementos orais (10) (Anexo 6). Uma boa opgdo para alguns doentes €& a
utilizagdo de sonda nasogastrica durante a noite para um aporte energético
suplementar durante o sono, maximizando a ingestdo oral durante o dia. Este
procedimento pode ser pouco tolerado e inconveniente por alguns doentes,
particularmente os que tém doencga pulmonar grave (7). Podem ser usados dia e
noite em caso de infecgdo, perda de apetite, ou em doentes severamente
subnutridos (21). Durante a noite deve ser dada, idealmente, por um periodo de 8
a 10 horas, iniciando suficientemente cedo para que a administragdo termine
aproximadamente as 06h00, permitindo o ganho de apetite para o pequeno-
almoco (39). Deve ser terminado pelo menos uma hora antes de iniciar a
fisioterapia para evitar o vomito. O nimero total de enzimas deve ser equiparado

as necessarias para uma ingestao de leite gordo, com ajustes de acordo com os
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sintomas intestinais, a defecacao e o ganho de peso. Geralmente administram-se
as doses de enzimas antes de iniciar a alimentacdo e outra antes de adormecer
(39).

Em determinados doentes, a utilizagdo de gastrostomia ou jejunostomia podera
ser uma boa opgao, pois leva a um ganho de peso sustentavel e a um reduzido
declinio na fungao respiratéria (7). A escolha de suplementos entéricos deve ser
individualizada, como alias todo o tratamento. As férmulas oligoméricas nao
requerem enzimas pancreaticas, mas as formulas poliméricas séo geralmente
bem toleradas quando acompanhadas de terapéutica enzimatica (7).

A nutrico parentérica pode ser apropriada para um tratamento nutricional de

suplementacdo energética a curto prazo em doentes severamente subnutridos -

(inferior a 75% do Peso de Referéncia), mas a via entérica é mais apropriada e
segura para um suporte a longo prazo (7). A nutri¢éo parentérica prolongada é
raramente utilizada, pois os seus efeitos positivos sdo minimos e as complicagoes

multiplas (7).

7.3.7 Vitaminas

Os doentes com insuficiéncia pancreatica exocrina estdo em risco de ma
absorgao das vitaminas lipossoluveis (A, D, E e K) (7), pela agregagao a gordura
que nao é absorvida (18). A maioria dos doentes esta em risco de desenvolver
deficiéncias clinicas ou sub-clinicas de vitaminas lipossoluveis. E importante estar
alerta para a provavel manifestagao clinica de deficiéncia dessas vitaminas, por
exemplo, cegueira nocturna na falta de vitamina A (retinol); degeneragao
espinocerebral ou anemia hemolitica, na deficiéncia de vitamina E; doenga 6ssea
metabolica na deficiéncia de vitamina D (25-hidroxivitamina D); e defeito na

coagulacéo na deficiéncia de vitamina K (7).
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Em maior risco estdao aqueles com ma absorgdo muito mal controlada, fraca
adesao ao tratamento, doenca hepatica, colectomia ou com um diagnéstico tardio
(21). Mesmo os doentes com FQ adequadamente tratados com enzimas
pancreaticas mantém a ma absor¢do das vitaminas lipossoltuveis. Os acidos
biliares sdo necessarios para a absor¢éo de gordura e de vitaminas lipossolUveis
e os doentes com FQ tém ma absorgdo dos acidos biliares assim como disfungéo
pancreatica. Os doentes com doenga hepatica ou que tém alguma interrupgéo no
ciclo enterohepatico dos acidos biliares estdo em maior risco para ma absorgéo
das vitaminas lipossollveis. H4 uma ampla evidéncia de que os doentes com FQ
tém falta de lipidos (18).

Anualmente, ou mais frequentemente se a situagao clinica o justificar, deveréo ser
avaliados os niveis de vitaminas A, D e E, e sempre que se determinar os niveis
séricos de protrombina determinar os niveis de vitamina K (20). Face aos dados
obtidos procede-se ao ajuste das doses de suplementos vitaminicos (Anexo 7)
(7). Contudo, o tema da suplementagao vitaminica ndo & consensual e os estudos
existentes sdo pouco consistentes. O relatério de consenso de 1992 da FQ
sugere que as vitaminas A e D deverdo ser dadas juntamente com as vitaminas
hidrossollveis, na forma de multivitaminas, assegurando um aporte adequado de
vitaminas (41).

A ingestao de suplementos com vitaminas lipossoltveis deve ser feita a0 mesmo
tempo da refeicéo, para as quai s&o necessarias enzimas pancreaticas (10).
VITAMINA A. Alguns doentes continuam a ter um baixo nivel sérico de retinol,
apesar dos niveis hepaticos normais ou mesmo elevados dessa vitamina,
indicando uma falha no transporte ou na mobilizagéo das reservas hepaticas para

outros tecidos. Niveis cada vez menores de proteinas de ligagdo do retinol,
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poderdo ocorrer em pelo menos 25% dos doentes com FQ, e podem dever-se a
uma anomalia na producdo hepatica, a uma deficiéncia de zinco, ou a uma
subnutricdo proteico-energética. Como a proteina de ligagao ao retinol € uma
proteina de fase aguda, os seus niveis poderao estar diminuidos durante periodos
de infecgdo, portanto devem ser interpretados com precaugao (21). Tem sido
sugerido que ha um defeito na captura do retinol a nivel intestinal pelas pessoas
com FQ, nao relacionado com o nivel de ma absorgéo de gordura. Baixos niveis

[ FENAYS
; =

séricos de vitamina A poderdo ser preditores de uma fraca fungéo pulmonar de

doentes com FQ (21).
O B-caroteno, percursor da vitamina A, € um dos carotendides presentes no
plasma é um antioxidante mais eficaz do que a vitamina E, em baixos niveis de
saturagéo de oxigénio. A suplementagéo de rotina com B-caroteno pode diminuir a
peroxidagao lipidica e melhorar os niveis dos acidos gordos essenciais (21).

VITAMINA D. Dez a quarenta por cento dos doentes com FQ tém deficiéncia de
vitamina D, e 0s grupos em maior risco sdo criangas mais velhas e adultos, e
doentes residentes em latitudes nordicas, que estado menos expostos ao sol (18).
A deficiéncia em vitamina D podera ser causada por méa absorgéo, subexposicao
a3 luz solar e defeitos no metabolismo devido a doenga hepatica. Em varios
estudos tem-se demonstrado que a densidade mineral Ossea esta
significativamente diminuida em doentes com FQ em comparagdo com jovens
adultos normais. Outras variaveis como actividade fisica, estado nutricional,
hipogonadismo, uso de corticoesteroides, e citoquinas poderdo contribuir para
uma baixa massa Gssea presente nestes doentes. Os niveis de vitamina D estao

sujeitos a variagdes sazonais.
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VITAMINA E. A vitamina E & um antioxidante, altamente hidrofébica e a sua
deficiéncia correlaciona-se com o grau de ma absor¢do de gordura. Sinais
neurolégicos de deficiéncia de vitamina E respondem a suplementagéo se iniciada
precocemente, mas sio irreversiveis se o tratamento comeca apés a presénga de
lesdes neuroldgicas. Anualmente devem ser monitorizados os niveis séricos de
vitamina E e posteriormente ajustada a dose de suplementagéo. Os niveis séricos
de a-tocoferol devem ser expressos numa razédo tocoferol:lipidos totais (10). A
razao tocoferol:colesterol+triglicerideos parece ser quase tao forte em identificar a
deficiéncia de vitamina E como a razao tocoferol:lipidos totais (sensibilidade 95%,
especificidade 99%) (42). A razao tocoferol:colesterol mostrou os melhores
resultados (sensibilidade 86%, especificidade 94%) para as razGes que apenas
consideravam um tipo de lipidos (42). Cinco a dez por cento dos doentes com FQ
continuam a ter baixos niveis de vitamina E apesar da suplementagéo (18). Até
agora nao ha estudos de longa duragéo sobre a suplementagéo de vitamina E
que mostrem um efeito benéfico na fungao pulmonar (21). No entanto sabe-se
que as vitaminas lipossoltveis tém um papel importante e bem estabelecido na
imunidade (21). Os oxidantes tém um papel decisivo no desenvolvimento de
lesdes pulmonares agudas e cronicas. O surfactante € o primeiro alvo dos
oxidantes presentes no ar. O surfactante contém dipalmitoil-fosfatidil-colina,
colesterol e fosfolipidos polinsaturados. A vitamina E tem um papel importante na
proteccdo dos lipidos do surfactante contra a oxidagdo e consequentemente,
contra a lesdo pulmonar. As células alveolares do tipo |l tém uma fungao
primordial na sintese e secregdo de lipidos do surfactante e suplementam o
surfactante em vitamina E. As lipoproteinas de alta densidade sé&o a fonte primaria

de vitamina E para as células do tipo Il. A renovagdo da vitamina E por
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transportadores lipidicos € mediada por, pelo menos, trés receptores especificos
das lipoproteinas de alta densidade. Uma deficiéncia temporaria de vitamina E
induz uma mudanga reversivel na expressdo de marcadores pré- e anti-
inflamatérios e dos marcadores que definem a apoptose, e reduz a produgao de
lipidos do surfactante nas células alveolares tipo Il. Esta mudanca metabdlica das
células tipo |l favorece o desenvolvimento de lesGes com manifestacdes clinicas
como resposta a uma agressdo adicional, como exemplo a hiperoxia (43).
Relativamente a imunidade, verificou-se em varios estudos que a vitamina E
melhora a fungdo das células T, em parte pelo efeito directo sobre estas células.
A vitamina E tem também um efeito significativo sob os genes associados a
regulagao do ciclo celular (44). Os doentes com FQ tém habitualmente uma
formacado aumentada de radicais livres de oxigénio de neutrofilos activados,
devido a inflamacao pulmonar cronica e uma deficiéncia em antioxidantes devido
a insuficiéncia pancreatica exécrina, no que resulta um desequilibrio entre
oxidantes e antioxidantes. Consequentemente, os radicais livres provocam a
peroxidagao lipidica dos acidos gordos insaturados das estruturas lipidicas. Tem
sido sugerido que um eficiente aporte de antioxidantes podera controlar a lesao
tecidular (41).
VITAMINA K. Os factores de risco para desenvolver deficiéncia em vitamina K na
FQ sao insuficiéncia pancreatica, doenga hepatica e uso prolongado de
antibidticos de largo espectro, devido a destruicdo da flora intestinal produtora
desta vitamina. Na pratica, a deficiéncia de vitamina K & praticamente universal, e
a suplementacéo devera ser feita de forma rotineira (21), apesar de permanercer
alguma controvérsia (7). Para assegurar um aporte adequado de vitamina K aos

doentes que fazem ciclos de antibidticos frequentemente ou os que tém histéria
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de hemoptises deve ser dada uma dose adicional de vitamina K, de 2,5 - 5 mg por

semana (7).

7.3.8 Sais minerais

Tém sido descritos na FQ baixos niveis de alguns sais minerais.

CALCIO. Em muitos estudos foram encontrados baixos niveis de calcio e uma
baixa densidade 6ssea em doentes com FQ, levando ao desenvolvimento de
osteopenia e osteoporose (18). Assim, € indicado a sua suplementagao sempre
que através da alimentagao nao se obtenha a quantidade recomendada (10).
ZINCO. O défice de zinco é dificil de detectar pois pode estar associado a niveis
plasmaticos normais. A suplementagdo em zinco pode ser considerada em
criangas com atraso de crescimento ou com baixa estatura, num periodo de seis
meses (18). E conhecido que a deficiéncia em zinco afecta os niveis de vitamina
A, pelo que a suplementagdo em zinco deve ser ponderada em doentes com
baixos niveis de vitamina A ou os que tém cegueira nocturna que ndo melhora
com a suplementagéao em vitamina A (18).

FERRO. Os doentes do sexo feminino menstruados, como na populagéo feminina
em geral, poderdo necessitar de suplementagcdo em ferro para prevenir anemia
por deficiéncia em ferro, que deve ser distinguida de anemia resultante de doenca
crénica (7). Em caso de infecgdo, os niveis de ferro poderdo baixar, como
resposta corporal normal. A suplementacdo de rotina de ferro nao é
recomendada, pois este tem um importante papel na propagacdo de radicais
livies e podem potenciar o crescimento da bactéria Pseudomonas aeruginosa.
(21). A ferritina é frequentemente usada como indice do estado do ferro, mas
sendo de fase aguda pode estar artificialmente elevada em doentes com FQ

devido ao persistente estado de inflamagéo (18). Células de quase todas as
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formas de vida necessitam do ferro para sobreviver, replicar-se e desenvolver
diferentes processos. Tem um papel central na eritropoiese, mas também esta
envolvido em muitos outros processos intracelulares nos tecidos corporais,
incluindo o transporte de oxigénio, a transferéncia de electroes, a sintese de acido
desoxirribonucleico, a oxidacdo pelo oxigénio e pelo peroxido de hidrogénio,
mantendo assim uma estrutura normal e funcional de virtualmente todas as
células dos mamiferos (45).

SODIO. As criangas com FQ estdo em risco de hiponatrémia devido a perda de
sal através da pele. Por essa razdo estes doentes sédo aconselhados a ingerir
uma alimentagao rica em sal (18). Esta recomendagéo deve ser principalmente
tomada em consideracao nos meses de Verdo e em locais de clima quente. Antes
da introducdo de alimentagdo diversificada aos bebés com FQ deve ser

administrada suplementagao de sédio (18).

8 COMPLICAGOES ASSOCIADAS A FQ

Com o aumento da esperanca de vida dos doentes com FQ, aumentou a
incidéncia das complicagbes associadas que séo dignas de atencao especifica
(21). As mais frequentes sdo: Diabetes Mellitus, doenca hepatica, doencga renal e
osteoporose (46).

8.1 Diabetes Mellitus relacionada com a FQ
A incidéncia da Diabetes Mellitus relacionada com a FQ varia entre 2,5 a 15%
(10), aumentando consideravelmente com a idade, e a intolerancia a glicose
atinge cerca de 75% dos doentes com FQ (21). Esta complicagdo tem um impacto
significativo a nivel nutricional. As hiperglicemias sustentadas poderao influenciar
negativamente o peso e a fungdo pulmonar e levar ao desenvolvimento de

complicacdes microvasculares (21). Aproximadamente metade dos adultos
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desenvolve Diabetes Mellitus relacionada com a FQ, que estad associado a um
aumento da mortalidade (46), portanto o rastreio deve fazer parte da rotina de
avaliagao (21).

O rastreio deve ser feito em todos os doentes com indicacdo para alimentagéo
entérica. Se os niveis de glicemia forem superiores a 180mg/dL & indicada
insulina. Também deve proceder-se da mesma forma nos doentes a fazer
corticoterapia ou nos que nao estdo a aumentar de peso (18).

A pesquisa da hemoglobina glicosilada A1C nao deve ser usada para detectar
novos casos, mas apenas para monitorizar os niveis glicémicos (10), que
reflectem os dois a trés meses anteriores (47).

A Diabetes Mellitus relacionada com a FQ partilha caracteristicas da diabetes tipo
1 e tipo 2, mas & uma entidade clinica distinta (Anexo 8). A causa primaria € a
insuficiéncia insulinica, mas também é influenciada por condi¢gdes peculiares da
FQ: subnutricdo, infeccdes agudas e crénicas, gasto energético elevado,
deficiéncia em glicagina, ma absorgao, transito intestinal anormal, crescimento
bacteriano e disfuncao hepatica (10). Como a insulinopenia € a causa da Diabetes
Mellitus relacionada com a FQ, a insulina é a terapéutica mais adequada € a
Unica recomendada (48). A decis&o para iniciar a terapéutica insulinica é baseada
no perfil de glicemia e no estado clinico. O tratamento leva a um ganho de peso e
a uma melhoria na funcdo pulmonar, mas a sobrevivéncia a longo prazo € ainda
reduzida. Exacerbagées infecciosas, tratamento sistémico com corticoesteréides e
a gravidez estdo também associados a necessidades aumentadas de insulina
devido ao seu défice (20).

Os antidiabéticos orais devem ser evitados nestes doentes, até o surgimento de

novos estudos que apontem o contrario. A metformina, um anti-diabético oral que
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reduz a resisténcia a insulina, é contra-indicada em doentes com Diabetes
Mellitus relacionada com a FQ devido ao risco de acidose lactica fatal quando em
presenca de hipoxia e a ocorréncia de efeitos laterais gastrointestinais como dor
abdominal, nausea e diarreia, inaceitaveis para a maioria dos doentes com FQ
(47). Relativamente ao uso das sulfonilureias, ha um acordo tedrico relativamente
a sua potencial acgdo de ligar e inibir o CFTR e assim interferir com novas
terapias implantadas para melhorar a fungéo da CFTR (47)

O tratamento nutricional da Diabetes Mellitus relacionada com a FQ tem como
principios a garantia de um controlo glicémico e a manutengdo do aporte
energético (21). O objectivo global desta terapéutica & atingir uma condigao
metabolica optima para um normal funcionamento celular e um crescimento
normal com o minimo de hipoglicemias (21).

As recomendagées nutricionais visam uma ingestdo energética elevada, com um
aporte aumentado de gordura para manter o peso corporal (40% do valor
energético total). Nao ha recomendagdes especificas para o tipo de gordura (47).
No entanto, estudos mais recentes referem um aumento de doentes com
hipertrigliceridemia e hipercolestrolémia, sugerindo que se podera vir a
desenvolver doenca macrovascular a medida que os doentes vivem mais anos,
sendo neste caso necessario reformular as recomendacgoes (47).

A reducao proteica podera néo ser apropriada na nefropatia diabética devido ao
risco potencial de ma nutricdo (47). Neste doentes €& raramente indicada a
restricdo de sal. Devido as intercorréncias frequentes da doenga é importante

uma adequacao do aporte nutricional (47).
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No que respeita a suplementagdo nutricional, deverd ser enquadrada na
alimentacao, preferindo os suplementos poliméricos feitos a base de leite, e a
insulina deve ser ajustada (49).
Nos doentes com Diabetes Mellitus relacionada com a FQ, aos quais é
introduzida alimentagdo entérica deve ser cuidadosamente monitorizada a
glicemia e ajustada a insulina (49). O suporte nutricional mais invasivo, a nutricao
parentérica, deve ser reservado para periodos curtos, como por exemplo, apos
cirurgia gastrointestinal ou complicagdes da sindrome do intestino curto, e os
doentes que recebem esta nutrigdo devem ser constantemente monitorizados
(49).
O aconselhamento nutricional e alimentar visa:
e Assegurar a ingestdo de hidratos de carbono do tipo polissacarideos em
todas as refeicées, especialmente antes de deitar;
e Assegurar a ingestéo das refeigdes habituais e das merendas;
e Permitir doces com agucar, no final das refeigoes;
e Nao restringir o conteido em gordura da alimentagao;
e Encorajar a ingestao de bebidas sem agucar entre as refeigbes (excepto
durante um episddio agudo de doenga);
e Nao beber mais de 2 a 3 unidades de alcool a qualquer altura e nunca
beber com estdmago vazio;
e Desencorajar o uso de produtos contendo agucares alcool, como o
sorbitol, devido a elevada osmolaridade, provocando um efeito laxativo.
Em caso de conflito, o tratamento da FQ deve sobrepor-se ao da Diabetes

Mellitus relacionada com a FQ (50).
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8.2 Doenca hepatica
.

S

Quase todos os doentes com FQ tém algum grau de ﬁbmsé /Hepética, eem5a
10% progride para uma doenga hepética com cirrose biliar e hipertensdo portal
(2). Nalguns recém-nascidos a ictericia € prolongada e pode ser iﬁdicio de FQ (2).
Uma percentagem significativa de doentes com FQ tem evidéncia bioquimica,
imagiolégica ou clinica de doenga hepatica. A prevaléncia encontrada é muito
variavel, entre 2 a 37%. Esta é considerada uma complicagdo precoce da FQ,
secundaria ao bloqueio dos pequenos ductos biliares (51), com secregdes
espessas, com o0 consequente desenvolvimento progressivo de colestase, e
eventualmente fibrose biliar e hipertensdo portal (21). Muitos casos sao
detectados no rastreio de rotina. Uma pequena propor¢cdo apresenta varizes
esofagicas com hemorragia, ascite e ictericia persistente (51). O risco de
desenvolver hepatopatia € maior nos doentes que apresentam diagnéstico mais
precoce e nos de maior gravidade, evidenciando que a hepatopatia possa fazer
parte de uma forma mais grave da doenca (52).

Muitos doentes tém perdas acrescidas de sais biliares no intestino. A deficiéncia
em sais biliares compromete a lipdlise levando a uma redugdo na absorcao de
gorduravem mais de 50% (10).

Ha evidéncias de que o acido ursodesoxicélico utilizado no tratamento bioquimico
da doenga hepatica tem um efeito benéfico nos niveis de enzimas hepaticas, mas
o efeito na melhoria do estado nutricional ndo é conhecido (10). O estado
nutricional destes doentes é beneficiado com o transplante hepatico (10). Num
artigo de revisdo sobre o acido ursodesoxicolico € discutida a sua utilizagéo
cronica em criangas com doenga hepatica, e os seus efeitos de reducao dos

sintomas clinicos, melhoria dos parametros bioquimicos € mesmo do aspecto
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histologico do 6rgao afectado sdo evidenciados (53). A terapéutica devera ser
instituida no sentido de melhorar a qualidade de vida, reduzir a incidéncia de
complicacdes e adiar o transplante de figado até a crianga ser mais velha (53). O
acido ursodesoxicélico podera melhorar a secre¢ao de bicarbonato e o fluxo de
bile (10).
O objectivo da intervengao nutricional em doentes com FQ e doenga hepatica €
maximizar a ingestao energética, e consegue-se com uma elevada frequéncia de
refeicoes, merendas e bebidas densamente energéticas, e em pequenas
quantidades. Se necessario deve recorrer-se a sonda nasogastrica (21).
O beneficio da gastrostomia deve ser cuidadosamente ponderado no doente com
varizes gastricas ou esplenomegalia devido ao risco de hemorragia. Uma
restricdo moderada de soédio podera aliviar a ascite. A suplementagdo em
vitamina K é geralmente necessaria (21), para correcgdo das alteragbes da
coagulagéo.
O tratamento das manifestagbes hepatobiliares crénicas inclui prevencdo e
correcgdo da ma nutricdo, tratamento precoce com &acido ursodesoxicolico,
tratamento especifico da hipertensao portal e da faléncia hepatica e transplante
hepatico (20).

8.3 Deficiéncia em acidos gordos essenciais
Os doentes com FQ, com fungdo pancreatica preservada ou com insuficiéncia
pancreatica (18), ttm um elevado risco de desenvolver défice em acidos gordos
essenciais, acidos linoléico e a-linolénico (10).
Apesar dos sinais e sintomas serem raros, esta deficiéncia deve ser considerada
em doentes no primeiro ano de vida com atraso de crescimento (18). Alguns

estudos relatam niveis reduzidos de acidos gordos polinsaturados de cadeia
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longa omega-3, como o acido eicosapentandico e o docosahexandico, formados a
partir dos acidos gordos essenciais. Relativamente ao acido araquidonico, um
acidos gordo polinsaturado de cadeia longa omega-6, os dados sao controversos,
pois tanto aparece com niveis normais, como baixos ou até mesmo elevados.
Uma desregulagao dos niveis dos acidos gordos essenciais € dos acidos gordos
polinsaturados de cadeia longa tém como consequéncia uma série de alteragoes,
a nivel das funcdes da membrana celular e da célula, lesdes da pele, alteragao
das funcdes imunitaria, renal, hepatica e pulmonar (10).

Na FQ estdo alterados os mecanismos de transporte pelos quais os lipidos
alimentares sao digeridos, emulsionados e atravessam as células intestinais para
ser translocados para o plasma na forma de quilomicrons (54).

Possiveis mecanismos para a deplegao de acidos gordos polinsaturados incluem
a ma digestao e ma absor¢ao de lipidos da alimentag&o, assim como o baixo
peso e o balango energético negativo com o aumento na -oxidagao dos acidos
gordos polinsaturados. Também a infecgdo pode contribuir para a deplecao de
antioxidantes e para o stresse oxidativo, proporcionando a peroxidacao dos
acidos gordos polinsaturados. Especula-se que o metabolismo anormal dos
acidos gordos é um problema primario, e ndo secundario a ma absorgao (18).

A sindrome do intestino curto pode agravar a ma absor¢éo, da qual resultam
niveis de acidos gordos essenciais diminuidos e atraso de crescimento.

Num estudo verificou-se que a terapia com acido ursodesoxicolico durante seis
meses produziu uma melhoria nos niveis de &cidos gordos essenciais (10). Num
outro estudo mais recente provou-se que a suplementagdo de docosahexanoico
durante seis semanas, com uma dose de 70mg/kg/dia, aumentava os niveis

tecidulares de docosahexandéico nos doentes com FQ (55). Relativamente aos
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niveis vitarﬁinicos e as funcdes hepatica e pulmonar ndo se encontrou diferenca
significativa (55).
Os 6leos vegetais como oleo de linhaga, de canola e de soja, e peixes gordos de
agua salgada s&o ricos em acido linolénico, e uma boa fonte de energia, e podem
ser recomendados. O leite materno contém docosahexandico e deve ser
incentivado nos lactentes (18).

8.4 Insuficiéncia renal cronica
Os doentes com FQ estdo cronicamente expostos a varios factores
potencialmente nefrotdxicos, incluindo as infecgdes bacterianas com os imuno
complexos associados, e os antibiéticos usados no tratamento (56).
As complicacdes renais, incluindo amiloidoise-AA secundaria, que € rara, e a
nefropatia por imunoglobulina A, estdo descritas na literatura, associadas ao
aumento da idade destes doentes. Num estudo realizado com cinco doentes,
concluiu-se que a inflamagéo cronica e a duragao da doenga séo factores de risco
bem conhecidos para o desenvolvimento da amiloidose sistémica reactiva (57).
Recomenda-se vigilancia da fungéo renal nos adultos, e biopsia renal nos doentes
com proteinuria de causa indeterminada (57). No caso da amiloidose, o
compromisso renal é um dado frequente, acarretando sempre um mau
prognostico da doenga (1).
Os rins, tal como o sistema nervoso e as glandulas endécrinas, costumam de
base estar integros (1).

8.5 Osteopenia e Osteoporose
A osteopenia e a osteoporose tém sido descritas tanto em adultos como em
criangas com FQ (10). Alguns estudos em adultos, detectaram uma frequéncia de

50 a 75% dos doentes com baixa densidade 6ssea (58).
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A insuficiéncia pancreatica exocrina acarreta muitos riscos para a saude oOssea
(58): atraso no crescimento, reduzida massa corporal (59), atraso no
desenvolvimento pubertario, ma absorgéo de caicio, magnésio, e vitaminas
lipossoluveis e doenga hepatobiliar (18).

Os doentes aos quais é recomendado uma monitorizagdo regular a nivel dsseo
incluem-se nas seguintes situagées: candidatos a transplante de 6rgao ou pds-
transplante, doenga pulmonar terminal, fractura Ossea associada a pouca
actividade fisica, uso cronico de corticoesterodides, atraso no desenvolvimento

pubertario e subnutricéo (18).

A saude Ossea pode ser avaliada pela histdria (fracturas, etc.), exame fisico
(lombalgias, atraso crescimento), avaliagdo radioldgica e laboratorial. A densidade
mineral éssea e a composicdo corporal deverdao ser determinadas pela
densitometria de dupla energia de raio X, fazendo parte da avaliagdo nutricional
em todos os doentes com FQ com mais 10 anos (20). Através deste meétodo
também se determina a massa gorda e a massa nao gorda (10). Nao ha um
consenso quanto a sua periodicidade, apenas que O seu registo sequencial
podera ser Gtil em planeamentos futuros relativos ao tratamento e em determinar
uma posicao de consenso futura (20).

Os doentes com 8 anos ou mais anos em risco de ma formagéo ¢ssea deverao
ser avaliados pela densitometria de dupla energia de raio X, e determinados
anualmente os niveis séricos de calcio, fosforo, hormona paratiréide, e a 25-
hidroxivitamina D (18). Para além disso, deve ser feita a historia alimentar para
avaliar a ingestao de calcio e de vitamina D. Os niveis séricos anormais devem

ser corrigidos através de tratamento (18).
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O tratamento inclui o incentivo a pratica de actividade fisica indutora de ganho de
massa ndo gorda, & exposigcdo solar para promover a formagéao de vitamina D, a
manutencdo de um bom estado nutricional, o tratamento das infecgdes

pulmonares, e a suplementagdo com calcio e vitamina D (7, 18).

9 GRAVIDEZ

Com o aumento de esperanca de vida dos doentes com FQ, surgem novas
questdes, relativas & salde reprodutiva e a gravidez (21). Quando presente deve
ser considerada de risco (7), pois ha um aumento na morbilidade e mortalidade
materna. Em caso de doenca em fase avangada, subnutricdo ou diabetes, deve

ser contra-indicada (7).

E importante optimizar o estado nutricional no periodo pré-concepcional para
garantir um resultado optimo na gravidez e saide materna. Podera ser necessaria
suplementagao oral ou entérica, com vista a um ganho de peso pelo menos 10 kg
durante a gravidez (60). Deverdo ser dados os conselhos normais relativos a
suplementacéo de acido folico, ferro e a alimentagéo segura (7). E sugerida uma
monitorizagdo cuidadosa da ingestdo alimentar de vitamina A, incluindo
suplementos alimentares e vitaminicos, e dos niveis séricos de retinol ao longo da
gravidez (7).

E essencial proceder a um tratamento adequado das infecgbes pulmonares e
seleccionar os medicamentos menos nocivos para o feto (7).

Relativamente & amamentacao, algumas maes poderao ser incapazes de o fazer
com sucesso, por nao conseguirem acompanhar as crescentes necessidades
energéticas, alguns medicamentos poderao ser transferidos para o leite materno,
e os niveis de vitaminas lipossollveis e de acidos gordos essenciais poderao

estar reduzidos. Contudo, o leite materno parece ter uma concentragdo de sodio
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normal. A amamentacéo podera ser bem sucedida sempre que a doente é capaz

A data do diagndstico de Fibrose Quistica inicia-se um longo processo de
adaptacdo as implicagbes da doenga por parte dos pais, e aos sintomas e
limitagdes inerentes por parte do doente. A vida sera vivida com a FQ como
centro, em vez de, na periferia (22). De modo semelhante, os doentes
diagnosticados na idade adulta experimentam um periodo de adaptagao
psicolégica, que pode incluir choque emocional, negacao, revolta, depressao,
devendo estas reacgdes ser reconhecidas pela equipa de saude (6). O adulto com
FQ deseja uma vida tao normal quanto possivel e procura a sua independéncia e
o controlo da situagao.

Os factores de stresse presentes na FQ sdo a natureza cronica e progressiva da
doenca e suas complicagdes, uma possivel morte precoce, 0 regime terapéutico
complexo e dispendioso a nivel de tempo diariamente, o faltar ao trabalho ou a
escola, a imagem corporal, a relagdo com os pares, as relagoes intimas, o ter
filhos e o construir uma carreira (61). A interpretacéo individual destes factores e o
modo de lidar com eles (coping) influencia a Qualidade de Vida. Quando
encarados de forma positiva facilita a adesdo ao tratamento e favorece uma
melhor progressao da doenga. O suporte familiar e social, juntamente com uma
boa funcdo pulmonar sdo um preditor de um melhor nivel psicologico, que podera
ter implicagdes para uma intervengao clinica (62). Mas cada doente € unico, por

isso deve ser abordado individualmente (61).
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E importante reconhecer que a nao adesdo ao tratamento, que atinge 50% nas
doencgas cronicas, € regra e ndo excepgao, portanto deve tentar compreender-se
os factores que influenciam esse comportamento, discutir com o doente ou os
prestadores de cuidados a importancia do tratamento e tornar possivel a auto-
monitorizagdo, para tornar a vida mais livre (22). A simples prescricdo de uma
nova terapia por parte do médico, deve ser correctamente avaliada e pensadas as
suas implicagdes, que podem ser um encargo acrescido (63).

Planear uma viagem é complicado, mas é possivel com o apoio incondicional da
familia e também da equipa dos profissionais de saude.

Para o doente adolescente o encontro com outros doentes pode ser sentido como
um acontecimento marcante, que o ajuda a diminuir a sensagdo de diferenca e a
trocar experiéncias de vida (22). Os adolescentes podem também vivenciar uma
superprotecgdo dos pais, e uma dificuldade no planeamento do futuro. E
importante ser realista para planear uma carreira, de preferéncia com horarios
flexiveis e que seja possivel trabalhar em casa (7).

Para os prestadores de cuidados de uma crianga com FQ podem surgir aspectos
positivos que devem ser valorizados, como os sentimentos aumentados de
satisfacdo e recompensa pessoal, uma maior apreciagao do presente e uma
maior consciencializagao para as qualidades positivas (22).

A dimensdo humana deve ser parte integrante de qualquer tratamento, e &
através dela que o doente percepciona a sua doenga e podera percorrer a vida
com melhor qualidade (22).

A FQ é uma doenca complicada, e os seus doentes vém-se muitas vezes
confrontados com situagdes dificeis de ultrapassar sem a ajuda de uma

associacdo empenhada na defesa dos seus interesses, assim como na sua
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qualidade de vida. Existe um conjunto de associa¢des que lutam diariamente pelo
bem-estar destes doentes e pelo progresso no conhecimento desta doenca

(Anexo 9).

11 ANALISE CRITICA

Esta monografia tem como limitag&o a propria pesquisa bibliografica que serviu de
base para a sua elaboragao, ja que a selecgao dos inimeros artigos € o acesso
aos pretendidos nem sempre é facil. Além disso, muitas das recomendagbes aqui
citadas s&@o o resultado de consensos e nao de evidéncias cientificas, e mesmo
estas sdo temporais, alterando-se com o surgimento de novos estudos.

No futuro sdo necessarios estudos longitudinais, e existéncia de evidéncia
cientifica, em varias areas por explorar ou ainda pouco claras. Sdo exemplo: a
relacdo actividade fisica, crescimento, ingestéo alimentar e densidade mineral
6ssea (59); doses de vitaminas e situagao clinica; doses, tempos e melhoria de
actuacdo das enzimas para o tratamento enzimatico de substituicdo. Muitos
outros temas necessitam esclarecimento como a suplementagdo de acidos
gordos essenciais, e do acido ursodesoxicélico, quanto as doses e situacoes
clinicas especificas; a relagdo entre a percepgdo da imagem corporal e
comportamento alimentar nestes doentes muitas vezes subnutridos; a prépria
avaliagao antropométrica e do estado nutricional.

Na pesquisa efectuada deparei-me com a escassez de protocolos de acgao e de
monitorizacdo na area da nutri¢éo.

Relativamente & investigagdo na area genética, hd um grande caminho a
percorrer, desde o tratamento genético in utero, ao conhecimento das fungbes da
CFTR e relacdes com outras proteinas ou outras moléculas e estruturas dentro da

célula, a relacdo gendtipo e fendtipo e ao conhecimento de genes modificadores.
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Na area do sistema respiratorio € importante aprofundar os mecanismos
moleculares de inflamacéo e infecgdo, e estabelecer recomendagdes quanto a
terapéutica profilactica ou de tratamento, aos tempos de erradicagéo das colonias
de bactérias e as doses de antibioticos.

Ainda ha muitos temas controversos que necessitam esclarecimentq, pois nao ha
consenso entre as diversas especialidades.

Quanto a aplicabilidade das recomendag¢des nutricionais, diria que serdo muito
uteis junto dos doentes e familiares quando dadas por um nutricionista de forma
clara e simples, adaptada a realidade do doente, porque complicada ja basta a
sua vida.

Em Portugal existe apenas um centro de tratamento, sendo seguidos os restantes
doentes em consulta individualizada. Da anélise deste panorama e tendo em
mente a importancia do apoio de uma equipa multidisciplinar, considero essencial
a criagdo de mais centros especializados, onde o doente podera obter uma
melhor assisténcia, sempre actualizada e com todos os meios disponiveis e
vocacionados para a sua doenga (33). A vantagem dos centros de tratamento
prende-se com a concentragdo de experiéncia clinica no diagnéstico e no
tratamento destes doentes, levando a um melhor conhecimento da doenga pelos
profissionais de salde, a realizagdo de diagnoésticos com maior fiabilidade, a
investigacéo, a promogdo de consensos nacionais, e a divulgacdo da FQ pela
populacdo em geral. Nestes centros seriam recolhidos os dados para o registo
nacional, importanté ferramenta para investigacdes (10), e decidir-se-ia sobre um
possivel rastreio neonatal (33).

A elaboracdo desta monografia foi para mim muito enriquecedora, pois

proporcionou-me a investigagao através de reviséo bibliografica numa area que
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desconhecia mas que considero fascinante. O que mais aprecio & a abrangéncia
e importancia da intervengéo nutricional nestes doentes, em que muitos sistemas
so afectados, por isso é necessario conhecer muito bem a fisiologia humana, a
area nutricional, e saber trabalhar em equipa, o que é um grande desafio!

No final de a redigir, a curiosidade acentuou-se e gostaria de no futuro contribuir
para uma melhor compreensdo e tratamento desta doenca, especificarhente no

tratamento nutricional, contribuindo assim para melhorar a qualidade de vida dos

doentes.

12 CONCLUSAO

Nos doentes com FQ é fundamental uma intervengdo nutricional precoce e
continuada, que esta relacionada com uma melhor fungéo pulmonar. O estado
nutricional destes doentes tende a agravar-se com a idade, a par do aumento da
probabilidade de surgirem novos factores de risco como a diabetes e a doencga
hepatica, que podem afectar a qualidade de vida e a sobrevivéncia.

As necessidades energéticas sdo muito varidveis, e resultam da complexa
interacgao entre patofisiologia, factores ambientais e genéticos. Por essa razao
nenhuma estratégia especifica de tratamento funciona para todos os doentes,
sendo essencial formular individualmente o aconselhamento nutricional e
alimentar de cada doente com FQ, por um nutricionista experiente e conhecedor
desta area tao dificil como fascinante.

O tratamento da Fibrose Quistica é um desafio constante para todos os
profissiohais de saude, especificamente para o Nutricionista. Promover a

intervengao precoce ¢ predizer uma melhor qualidade de vida para estes doentes! e

ST
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Anexo 1. Esquema representativo dos canais de cloro CFTR nas glandulas

sudoriparas e nas vias aéreas, num individuo normal e num doente

com Fibrose Quistica
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Anexo 2. Avaliacao nutricional

Todos 0s 3
meses desde

Ao nascimento até Todos os

diagnostico 24 meses 3 meses Anualmente
Perimetro cefalico x? X
Peso (0,1kg) X X X
Comprimento (0,1 cm) X X
Estatura (0,1 cm) X X
Circunferéncia do brago (0,1 cm) X X
Prega tricipital (0,1 mm) X X
Area muscular do brago, mm? * X’ X
Gordura no brago, mm?* x° X
Estatura dos pais biolégicos © X
Estadio pubertario, sexo feminino x?
Estadio pubertario, sexo masculino x°
Questionario alimentar das 24 horas
anteriores X
Ingestao de suplementos nutricionais f X
Recomendagbes  antecipadas  de
comportamentos alimentares X x? X

* Calculada a partir de circunferéncia do brago e da prega tricipital.

? Se menos de 24 meses ao diagnostico.

® Apenas para doentes com mais de um ano de idade.

¢ Registado em cm e no percentil especifico para o sexo; colocar em todas os graficos o
percentil para a estatura de referéncia.

¢ Iniciar aos 9 anos, o registo anual de auto-avaliagdo (doentes ou doentes e pais) ou o0 exame
médico do peito e pélos pubicos para determinagdo do estadio de Tanner, interrogatério anual
acerca do estado de menarca. Registar o més e o0 ano da menarca em todos os graficos de
crescimento.

® Iniciar aos 10 anos, o registo anual de auto-avaliagdo (doentes ou doentes e pais) ou 0
exame meédico do desenvolvimento genital e pélos pubicos para determinagéo do estadio de
Tanner.

! Revis&o das enzimas, vitaminas, minerais, férmulas orais e entéricas, herbaceas, botanico e
outros produtos de medicina complementar e alternativa.

9 A observagéo de rotina pode ser feita informalmente por um outro membro da equipa, mas a
avaliacdo anual e as visitas trimestrais nos primeiros dois anos de vida assim como as vistas
trimestrais de doentes em risco nutricional devem ser feitas pelo nutricionista do centro.

Adaptado de (18).
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Anexo 3. Calculo da percentagem do peso corporal de referéncia para

criancas e adolescentes

Passo 1: Registar a estatura ou o comprimento do doente no grafico de
crescimento e determinar o percentil de estatura. Se for menor que o percentil 3,
estimar a distancia ao percentil 3 como uma fracgao da distancia entre o percentil
3 e 0 50. A mesma fracgédo do percentil 3 ao 50 deve ser usada no grafico de
peso para determinar o péso de referéncia abaixo do percentil 3. Estas
estimativas podem ser feitas por olho, ou usando pontuagdes z a partir de um
programa de computador.

Passo 2: Determinar o peso corporal de referéncia (o peso que corresponde ao
percentil de estatura do doente). Por exemplo para uma crianca de 6 anos do
sexo feminino no percentil 25 para a estatura, o peso de referéncia no grafico do
peso deve estar no percentil 25 para uma crianga de 6 anos do sexo feminino).
Passo 3: Percentagem do peso corporal de referéncia = peso actual (kg) / peso
corporal de referéncia (kg) x 100.

Adaptado de (18).
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Anexo 4. Defini¢cdo de subnutri¢io ou de risco de subnutricdo para criangas

e adolescentes

0,
é’) rpisrgl Percentil peso- { Percentil
Estado Comprimento refepréncia comprimento | IMC ? Accio
nutricional ou estatura Todas a8 ¢
idades 0-2 anos 2-20 anos
. Continuar a
Aceitavel Crescimento 290% >P25 >P25 monitorizar com o
normal
tratamento usual
Considerar avaliagdo
x I 290%, com nutricional e médica;
Nao atingiu o ' '
.3 . perda ou _ ) alguns doentes mas
Em risco pg;eér;ggl estabilizacao P10-P25 P10-P25 nao todos nesta
9 de peso * categoria estdo em
risco de subnutricdo
Subnutricdo | <P5 <90% <P10 <P10 Tratar subnutrigio

1. Tabelas Centers for Disease Control and Prevention 2000 de peso-comprimento, criangas 0-2

anos.

2. Tabelas Centers for Disease Control and Prevention 2000 de percentis peso-estatura, criangas
e adolescentes, 2-20 anos.

3. Atraso na puberdade podera ser considerada um marcador dos doentes em risco de
subnutrigo (sem desenvolvimento mamario apos os 13 anos, sem menarca aos 16 anos ou mais
de 5 anos apés o inicio do desenvolvimento mamario em doentes do sexo feminino; sem
alargamento testicular nem mudangas genitais pelos 14 anos nos doentes do sexo masculino).

4. Estabilizagdo do peso define-se como n&o aumento de peso em mais de 3 meses num doente
com menos de 5 anos de idade, ou o ndo aumento de peso durante mais de 6 meses num doente

com mais de 5 anos de idade.

Adaptado de (18).
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Anexo 5. Calculo das necessidades energéticas diarias no doente com FQ

Se o doente tiver um crescimento normal e nao tiver esteatorreia devem ser

seguidas as Recommended Dietary Allowance. Pelo contrario, se houver atraso

no crescimento e perda de peso, Necessidades energéticas diarias =

= (Metabolismo basal x (Coeficiente de
actividade fisica + Coeficiente de doenga
pulmonar)) x Coeficiente de absorgéo de gord,'ura;

adoptam-se as formulas das

necessidades energéticas diarias
para a FQ. Devem ser seguidos os seguintes passos:

1° Calculo do metabolismo basal (kcal)

Peso: peso corporal actual (kg) Idade (anos) | Sexo feminino Sexo masculino
, 0-3 61,0 xPeso - 51 60,9 x Peso - 54
° | S ’ ’
2°  Caleulo  do 3-10 22.5 xPeso +499 | 22,7 x Peso +495
Ly - 10-18 12,2 xPeso - 746 17,5 x Peso - 651
energeticos diarios (kcal) 18-30 14,7 xPeso + 496 | 15,3 x Peso + 679
30-60 8,7 xPeso + 829 | 11,6 x Peso + 879

Gastos energéticos diarios =
= Metabolismo basal x (Coeficiente de actividade fisica + Coeficiente de doenga pulmonar)

(

Coeficiente de actividade fisica: Coeficiente de doenga pulmonar — Fung&o pulmonar:
Acamado 1.3 Normal (FEV, > 80% do valor de referéncia) 0
Sedentario 15 Moderada (FEV, = 40-79% do valor de referéncia) | 0,2
Activo 1.7 Agravada (FEV, < 40% do valor de referéncia) 0,3-0,5

3° Calculo das necessidades energéticas diarias (kcal)

Doentes com fungdo pancreatica conservada ou coeficiente de absor¢éo de
gordura = 93%: Necessidades energéticas diarias = Gastos energéticos diarios.
Doentes com insuficiéncia pancreatica exécrina e coeficiente de absor¢édo de
gordura <93%: Necessidades energéticas diarias = Gastos energéticos diarios x
(0,93/ coeficiente de absorgdo de gordura)

Quando ndo se dispde de uma recolha de fezes, deve ser utilizado o valor
aproximado de 0,85. O coeficiente de absorg&o de gordura deve ser determinado

como a fracgao da gordura ingerida. Adaptado de (41).

Sandra Gomes FCNAUP 2005/2006
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Anexo 6. Normas para a intervencgéo nutricional

Intervencao <2 anos 2-18 anos >18 anos
nutricional
Aconselhamento % Peso de % Peso de referéncia IMC 18,5-25 kg/m2 ou sem

preventivo (estado
nutricional normal)

referéncia entre
90-110

entre 90-110%

perda de peso recente

Indicado reforgo
alimentar e
considerar
suplementos

Qualquer grau de
falha no
desenvolvimento

% Peso de referéncia
entre 85 e 89 ou perdas
de peso durante 4-6
meses ou estabiliza¢do
do peso por mais de 6
meses

IMC <18,5 kg/m’ ou
perda de peso de 5% em
menos de 2 meses

Suporte nutricional
invasivo

Falha no
desenvolvimento,
apesar do uso de
suplementagao oral

Apoés uso de
suplementos e

% Peso de referéncia
<85% ou

Peso desceu duas
posigdes nos percentis

Apos uso de suplementos
e IMC <18,5 kg/m? ou
perda de peso superior a
5% em menos de 2 meses

Nota: Em caso de subnutricdo ou perda de peso deve ser feita uma reavaliagéo

de todos as possiveis causas que afectam o estado nutricional. Caso a

intervengdo nutricional seja indicada pode usar-se as normas acima referidas.

Deve em primeiro lugar optimizar-se a ingestdo alimentar antes de iniciar qualquer

suplementagao nutricional.

Em qualiquer idade prestar especial atengdo se o atraso de crescimento €

evidente (percentil de estatura <0,4; estatura-idade <90%).

Adaptado de (10).

FCNAUP 2005/2006
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Anexo 7. Recomendagdes para a suplementagao vitaminica diarig

Vitamina A vitamina E  VitaminaD Vitamina K

(U (Uh) (Uh (mg)
0-12 meses 1500 40-50 400 0,3-0,5
1-3 anos 5000 80-150 400-800 0,3-0,5
4-8 anos 5000-10000  100-200  400-800 0,3-05
> 8 anos 10000 200-400  400-800 0,3-0,5

Nota: Devem ser administradas em conjunto com multivitaminas hidrossolaveis,

de acordo com a idade.

Adaptado de (18).
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Anexo 8. Comparagio entre o tratamento nutricional na Diabetes Mellitus

tipo 1 e tipo 2 e a Diabetes Mellitus relacionada com a FQ

Diabetes Mellitus tipo 1 e tipo 2

Diabetes Mellitus relacionada com FQ

Valor Calculado para manter, crescer ou 120-150% Recommended Dietary
energético  reduzir Allowance
As calorias ndo devem ser restringidas
Hidratos de Individualizado Ingestao total ndo restringida
carbono
Gordura Individualizado Elevada ingestdo de gordura (35-40% do
total energético)
Ingestdo calérica das gorduras
saturadas <10%
Ingestao colesterol <300mg/dia
Proteina Redugéo proteica na presenga de A reducéo proteica podera ndo ser
nefropatia diabética (0,8g/kg) apropriada
Sédio Restri¢cdo de sal para reduzir Dieta com elevado teor de sal (>4000

complicagbes macrovasculares
(<2400mg/dia).

mg/dia)

Adaptada de (47).

FCNAUP 2005/2006
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Anexo 9. Associacdes e centros de investigagao de FQ

Associacao Nacional de Fibrose Quistica
http://www.anfq.pt

Associacédo Portuguesa de Fibrose Quistica
http://www.apfq.pt

ORPHANET (internacional)

http://www.orphanet.pt
Instituicdo de acothimento da ORPHANET em Portugal:

Instituto de Genética Médica Jacinto de Magalhaes
http://www.igm.min-saude.pt

Grupo Brasileiro de Estudos de Fibrose Quistica
http://www.gbefc.org.br

Cystic Fibrosis Trust (Reino Unido)
http://www.cftrust.org.uk

European Cystic Fibrosis Society
http://www.ecfsoc.org
Journal of Cystic Fibrosis
http://www.journals.elsevierhealth.com/periodicals/jcf/home
European Cystic Fibrosis Thematic Network
http://www.cfnetwork.be

European Organisation for Rare Diseases
http://www.eurordis.org

Cystic Fibrosis Foundation (Estados Unidos da América)
hitp://www.cff.org

Canadian Cystic Fibrosis Foundation (Canada)
http://www.ccff.ca

The Cystic Fibrosis Association of the Australian Capital Territory
http://www.cysticfibrosis.org.au

Cystic Fibrosis Worldwide (relagdo com a Organizagao Mundial de Saude)
http://www.cfww.org

Online Mendelian Inheritance in Man
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/omim

Cystic Fibrosis Mutation Database
http://www.genet.sickkids.on.ca/cftr

Apllied genomics in cardiopulmonary disease
http://www.hopkins-genomics.org/cf/cf patho.htmi

Sandra Gomes FCNAUP 2005/2006
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