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CYSTIC FIBROSIS: NUTRITIONAL ASPECTS AND MANAGEMENT
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RESUMO

Nutricdo é um dos aspectos criticos do manejo de pacientes com fibrose cistica, e o estado nutricional esta diretamente
associado com fungdo pulmonar e sobrevida. Desnutricdo é uma complicagdo frequente devido ao balango energético-
proteico negativo. Diversos fatores, incluindo insuficiéncia pancreatica, doenga pulmonar supurativa crnica e anorexia
podem afetar o balango energético, contribuindo com a desnutricdo. A desnutricdo pode interferir no crescimento pulmonar
e reduzir massa magra com consequente diminuigdo da forga de contragdo do diafragma e musculos respiratérios. Pode
levar, também, a diminui¢&o da tolerancia ao exercicio, a diminui¢do da resposta imunoldgica e a um déficit de antioxidantes
favorecendo o estabelecimento de um estado de infecgdo e inflamagao. A doenga pulmonar eleva a demanda energética,
diminui o apetite e aumenta o trabalho respiratdrio devido a obstrugdo progressiva do fluxo aéreo. O processo inflamatorio,
as infecgbes recorrentes e a anorexia promovida pelos mediadores inflamatérios condicionam um balango energético nega-
tivo que leva a desnutricdo. Acompanhamento periddico do estado clinico e nutricional é fundamental para esses pacientes.
Pacientes com fibrose cistica devem receber uma dieta hipercalérica e hiperproteica, com alto contetdo de gordura e nor-
mal quantidade de carboidratos com suplemento pancreatico em caso de insuficiéncia pancreatica. Se a meta nutricional
nao for alcangada ou mantida com modificagdes dietéticas, podem ser adicionados suplementos.
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ABSTRACT

Nutrition is a critical component of the manegement of cystic fibrosis, and nutritional status is directly associated with both
pulmonary status and survival. Malnutrition is a very frequent complication due to negative energy-proteic balance. Several
factors, including pancreatic insufficiency, chronic suppurative pulmonary disease and anorexia may affect the energy bal-
ance, contributing to malnutrition. Malnutrition may affect lung growth and reduce lean body mass, leading to diminished
force in the contraction of the diaphragm and other respiratory muscles. It may also be associated with reduced exercise
tolerance, impaired immune response and antioxidant deficit, easing the way for the onset of infection and inflammation.
Pulmonary disease increases energy demands, diminishes appetite and increases respiratory work due to progressive air
flow obstruction. Pulmonary inflammation and anorexia triggered by the inflammatory mediators, as well as recurrent infec-
tions, create a negative energy balance that leads to malnutrition. Periodic monitoring of clinical, antropometrical nutritional
status is mandatory. Patients with cystic fibrosis must receive a hypercaloric and hyperproteotic diet, with a high fat content,
a normal quantity of carbohydrates and with pancreatic supplements in case of pancreatic insufficiency. If the nutritional
goals are not achieved or maintained with diet modifications, supplements may be added.

Keywords: Nutrition; cystic fibrosis

Rev HCPA 2011,;31(2):224-232

A nutricdo tem um papel essencial no tra-
tamento da fibrose cistica (FC) e pode influenci-
ar na sobrevida e qualidade de vida (1). Desnu-
tricdo € uma importante causa de mortalidade
em criangas, jovens e adultos com FC. O quadro
policarencial que vai se instalando nao é unifor-
me e pode manifestar-se por facetas variadas,
entre as quais: parada do crescimento, emagre-
cimento acentuado, deficiéncias nutricionais
especificas, puberdade retardada e grande
comprometimento da fungao pulmonar (2).

A desnutrigdo ainda leva a uma diminuigéao

da atividade fisica, da tolerancia ao exercicio e
conduz a uma deterioragao da fungao imunolé-
gica e a um déficit de antioxidantes que favore-
ce o estabelecimento de um estado de infecgao
e inflamagéo (3).

A desnutricdo na FC é multifatorial e esta
relacionada a progressao da doenga. Os fatores
que contribuem para a perpetuacado do agrava-
mento nutricional podem estar relacionados ao
aumento da necessidade nutricional, redugéo da
ingestdo e aumento das perdas (quadro 1).
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Quadro 1 - Desequilibrio energético em FC.

Aumento de perdas

Reducgéao da ingestao

Aumento das perdas intestinais

Insuficiéncia pancreatica
Metabolismo de sais biliares
Doenga hepatobiliar

Refluxo gastroesofagico (RGE)

Aumento das perdas urinarias
Diabetes mellitus

Aumento da necessidade nutricional
Doenga pulmonar

Defeito primario
Gravidez, lactacédo

Diminuigao da ingestéao

Anorexia

Transtorno alimentar

Depresao

Esofagite (secundaria a RGE)
Restricdo de gordura iatrogénica

Estresse psicossocial

Fonte: adaptado da referéncia Durie e Pencharz, 1989 (4).

O aumento das perdas intestinais relacio-
na-se com a insuficiéncia pancreatica, doenca
hepatica, metabolismo de sais biliares, alteragao
da parede intestinal por hipersecre¢do mucosa e
ressecgdes intestinais (5). Essas perdas podem
representar aproximadamente 10% do ingerido,
podendo ser maior quando ha presencga de es-
teatorreia intensa. A perda de sal no suor e a
perda proteica no escarro podem atingir de 2 a
5% da ingestdo alimentar (6). O DM, se nao
diagnosticado ou mal controlado, pode aumen-
tar as perdas devido a glicosuria (7).

Existe uma elevacdo do gasto energético
em repouso em 110 a 130% causada por varios
fatores (6). Ha uma clara relagao entre o agra-
vamento da doenga pulmonar e o aumento do
gasto energético por aumento do trabalho respi-
ratério, efeito de algumas medicagdes (broncodi-
latadores) e o gasto energético da atividade
inflamatéria cronica. Algumas situagées metabo-
licas como DM associado a FC, cursam com
aumento do gasto energético basal, de tal forma
que uma estabilizacdo na curva de crescimento
pode ser a primeira manifestacdo da alteracao
no metabolismo dos hidratos de carbono (7).
Além disso, pacientes homozigotos para a mu-
tacao AF508 apresentam uma elevacao na taxa
metabdlica de repouso, isto explicaria o aumen-
to da necessidade nutricional associada ao de-
feito primario, ou seja, a proteina CFTR, codifi-
cada pelo defeito genético, seria uma molécula
consumidora de ATP (8) e seu funcionamento
ineficaz em algumas mutag¢des produziriam um
maior consumo de oxigénio (9). Isto explicaria a
desproporgédo observada, em alguns pacientes,
entre desnutricdo avangada sem uma doenga
pulmonar tao grave.

A redugdo da ingestdo energética deve-se
a inumeros fatores que podem estar presentes
na FC como: esofagite secundaria ao Refluxo
Gastroesofagico, anorexia relacionada a infec-
¢do e inflamagao crbnicas (citocina pro-

inflamatéria TNFa) (10), aumento da tosse e
degluticdo de secrecdo em lactentes, depres-
sdo, e, em alguns casos, a existéncia de trans-
tornos da conduta alimentar (6). A pressdo da
midia para uma alimentagao saudavel, com uma
dieta pobre em gordura e agucar, bem como
conceitos inapropriados da imagem corporal,
enfraquece o uso de suplementos dietéticos,
causando problemas de comportamento alimen-
tar, particularmente no inicio da adolescéncia

(11).
NUTRIGAO E MA ABSORGAO

Dentre as manifestagbes que levam a ma-
absorgao podemos enumerar: insuficiéncia pan-
creatica, doenga crbnica do figado e das vias
biliares. O bloqueio intestinal pelo muco espesso
pode estar presente, contribuindo para a ma
absorcao (12).

A insuficiéncia pancreatica é precoce e se
manifesta nos primeiros meses de vida. Esta
presente em 85-95% dos pacientes com muta-
¢ao AF-508 e relaciona-se com pior progndstico
(13). A falta de enzimas digestivas pancreaticas
devido a obstrugdo dos ductos pancreaticos por
muco espesso leva rapidamente a ma absorgao
de gordura, causando esteatorreia. A perda
exagerada de lipidios leva a ma-absorgao de
vitaminas A, D, E, K e Calcio. A insuficiéncia
hepética agrava a esteatorreia por langar insufi-
cientes quantidades de bile no intestino para
emulsificacdo das gorduras. Além disso, os tri-
gliceridios nao hidrolisados formam com os aci-
dos biliares e fosfolipidios uma micela de grande
tamanho que contribui para a ma absorgédo dos
acidos biliares.

Ao nascimento, os portadores de fibrose cis-
tica ttm 50% menos de ativagéo do tecido secre-
tério exécrino do que em neonatos saudaveis. A
maioria dos pacientes com fibrose cistica tem
mensuravel deficiéncia pancreatica exdcrina,
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mesmo tendo uma grande capacidade de reserva
funcional e ndo ocorrendo clinicamente uma sig-
nificativa esteatorreia e azotorreia até que mais
de 90% da producéo de lipase e tripsina sejam
perdidas (14,15).

Tanto a ma absorgao de gordura quanto a
de nitrogénio sdo severas, quando nao instituido
o tratamento. Os sintomas digestivos podem
manifestar-se com fezes volumosas, espumo-
sas, palidas, devido a presenca de gorduras e
muito fétidas em decorréncia dos fenémenos
putrefativos resultantes da agéo bacteriana so-
bre as proteinas. A terapia de reposigao enzima-
tica transforma a aparéncia das fezes e a fre-
quéncia das evacuagdes, permitindo uma boa
recuperagdo do crescimento caso existisse um
retardo anterior ao diagndstico. No momento do
diagndstico, muitos pacientes nao apresentam
qualquer problema de crescimento, pois um
enorme apetite associado a uma grande inges-
tdo de alimento pode compensar a ma absorgao
durante algum tempo (15).

O pH do duodeno, de um modo geral, é a-
cido em virtude da menor liberagdo de bicarbo-
nato de sodio pelo pancreas levando a inativa-
¢ao das enzimas pancreaticas e a precipitagao
de sais biliares. Em muitos casos, onde a estea-
torreia ndo consegue ser controlada apenas
com a terapia de reposi¢gao enzimatica é neces-
sario instituir terapéutica medicamentosa para
equilibrio do pH.

NUTRIGAO, FUNCAO PULMONAR E
SOBREVIDA

Em pacientes com FC, a fungdo pulmonar
€ o preditor primario de morte (1). A preservagao
da funcéo pulmonar € um processo multifatorial,
onde muitos mecanismos ainda sdo desconhe-
cidos e dificeis de controlar. O estado nutricional
é claramente reconhecido como um fator que
esta fortemente relacionado a esse processo.

Diversos estudos vém demonstrando uma
boa correlagdo entre desnutricdo e severidade
da doencga pulmonar (16-18). Esses achados
tém sido uma evidéncia indireta da influéncia da
nutricdo no curso da doenga pulmonar e conse-
quentemente na mortalidade (1).

O estudo classico que relacionou a nutricao
com a sobrevida em FC foi a comparagao entre
as clinicas de Boston e Toronto. O estudo de-
monstrou diferenca na mediana de sobrevida
das duas coortes de pacientes: 21 anos em
Boston e 30 anos em Toronto. Evidenciou, tam-
bém, contrastes nos parametros de crescimento
encontrados em cada centro, os pacientes de
Toronto tinham melhores valores de percentis,
especialmente no indice estatura/idade. Os pa-
rametros de fungdo pulmonar foram semelhan-
tes entre os grupos. A diferenga da intervencao
dietética entre os grupos (Toronto prescrevia
uma dieta sem restri¢gao lipidica desde a década
de 1970) foi um dos grandes achados desse

estudo, sugerindo ser o estado nutricional um
dos determinantes da maior sobrevida observa-
da na coorte de Toronto (19).

Estudo que avaliou estatura como preditor
de sobrevida em pacientes com FC demonstrou
que os pacientes que apresentavam estatura
abaixo do percentil 5 aos 5 e 7 anos tinham um
risco relativo de morte de 3 a 6 vezes maior
independentemente do sexo (20). Esses estu-
dos sugerem que o crescimento, especialmente
o linear, estd intimamente conectado com a
evolugdo da doenga pulmonar. Ainda a redugao
de estatura é mais importante para determinar
sobrevida, provavelmente por estar associada a
falha de crescimento em um periodo da vida de
importante crescimento e desenvolvimento pul-
monar.

Numa perspectiva clinica, a ligacado entre
desnutricdo e fungao pulmonar tem sido bem
estabelecida. Doenga pulmonar obstrutiva seve-
ra aumenta a necessidade energética devido ao
aumento do trabalho respiratério, especialmente
em pacientes com estagios mais avangados da
doenga (1). O processo inflamatério e as infec-
¢des recorrentes sao responsaveis pela libera-
¢ao de citocinas pro-inflamatorias que contribu-
em com a elevagdo do gasto energético basal
(6). Em adigdo, vitaminas e outros nutrientes
podem ter uma forte influéncia na saude respira-
téria; suas deficiéncias sdo conhecidas como
tendo efeito deletério nos mecanismos de defe-
sa pulmonar, tal como atividade ciliar, equilibrio
antioxidante e atividade imunoldgica (21,22).

A desnutricdo pode levar a diminuicdo de
massa magra, com consequéncias sobre os
musculos respiratérios e elasticidade pulmonar,
levando a uma diminuicdo da forga de contragao
do diafragma e da forca e resisténcia dos mus-
culos respiratérios (23). Estudos encontraram
correlacdo entre volume expiratério forcado no
primeiro segundo (VEF1) e massa magra sem
correlacdao com massa gorda (24,25) sugerindo
a relagdo da influéncia da integridade e forca
muscular sobre a fungao pulmonar. Zemel et al.
(2000) concluiram que estado nutricional e cres-
cimento estdo associados com mudangas no
VEF1 sugerindo que a intervengado nutricional
pode diminuir o declinio da fungdo pulmonar em
criangas com FC (17).

Um estudo que avaliou a relagao entre es-
tado nutricional e funcdo pulmonar em 3298
pacientes acima de 2 anos revelou que os paci-
entes desnutridos apresentavam valores signifi-
cativamente menores de fungado pulmonar inde-
pendentemente da colonizagdo por Pseudomo-
nas aeruginosa. Analise longitudinal demonstrou
que adolescentes que experimentaram uma
queda de até 5% na relagdo Peso/Estatura ti-
nham uma concomitante perda de VEF1 de
16,5%, enquanto os pacientes que ganharam
peso tiveram um aumento paralelo do VEF1 em
2,1% (18).
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Estudo conduzido por Peterson et al.
(2003) revelou importante associagéo entre taxa
de ganho de peso e mudangas no VEF1 Os
pacientes foram acompanhados dos 6 aos 8
anos de idade onde foi possivel observar que
aqueles que tinham mais peso no inicio ou ga-
nhavam mais peso no decorrer do estudo apre-
sentavam maior VEF1. Autores concluiram que
criangas que tem mais peso e mantém um ga-
nho de peso continuado tem uma melhor trajeto-
ria de VEF1 (26).

Outro estudo demonstrou importante efeito
nos parametros de crescimento sobre a fungao
pulmonar. Diferengas significativas foram obser-
vadas na fungdo pulmonar mensurada aos 6
anos de idade de acordo com parametros antro-
pométricos observados aos 3 anos de idade
(27).

Anadlise do CFF Patient Registry com base
nos dados de 1994 a 2003 concluiu que pacien-
tes diagnosticados até os dois anos de idade
que apresentavam peso/estatura igual ou acima
do percentil 50 tinham melhores parametros de
VEF1 dos 6 aos 15 anos. Os mesmos achados
foram observados em pacientes de 2 a 20 anos
com IMC igual ou acima do percentil 50 (28).

A relagédo causal entre desnutricdo e dete-
rioragao pulmonar ainda permanece obscura, no
entanto os estudos tém demonstrado que o bom

estado nutricional com crescimento adequado
desde os primeiros anos de vida é fundamental
para obtengdo e manutengdo de uma boa fun-
¢ao pulmonar e, consequentemente, uma maior
sobrevida.

AVALIAGAO NUTRICIONAL

A monitorizacdo do estado nutricional em
pacientes com FC é de fundamental importancia
para estabelecimento de medidas terapéuticas
precoces que evitem o estabelecimento de um
estado de desnutricdo nesses pacientes. A ava-
liacao nutricional precisa ser criteriosa e basea-
da em parametros antropométricos, de compo-
sicdo corporal, estagio de desenvolvimento
puberal, analise bioquimica e de ingestdo ali-
mentar.

CFF Nutrition Consensus Report estabele-
ce uma rotina basica de acompanhamento dos
pacientes a cada 3 meses, onde os parametros
nutricionais devem ser monitorados (Quadro 2)
(13). Destaca-se 3 momentos de cuidado nutri-
cional intensivo, sendo eles: 1) primeiros 12
meses apos o diagnodstico; 2) primeiro ano de
vida nos pacientes diagnosticados ao nascimen-
to; 3) periodo de desenvolvimento puberal (me-
ninas dos 9 aos 16 anos, meninos dos 12 aos
18 anos) (13)

Quadro 2 - Rotina de avaliagé@o nutricional nos centros de referéncia de FC.

Diagnostico Cada 3 meses Cada 3 meses Anualmente
até 24 meses

Circunferéncia da cabega X X
Peso X X X
Comprimento X X
Estatura X X
Circunferéncia do brago X X
Dobra cuténea tricipital X X
Circunferéncia muscular do brago X X
Estatura estimada X
Avaliagdo da puberdade X
Recordatdrio alimentar 24h X
Suplementagao nutricional X
Orientagao da conduta alimentar X X X

Extraido de: Borowitz et al, 2002 (13).

MEDIDAS ANTROPOMETRICAS

As medidas de peso, comprimento ou esta-
tura, devem ser medidas e analisadas no mini-
mo a cada 3 meses. A partir desses dados de-
vem ser calculados os indicadores nutricionais
peso/idade (P/l), estatura/idade (E/l), pe-
so/estatura (P/E), indice de massa corporal
(IMC) expressos em percentil e escore Z de
acordo com o padrao estabelecido pela Organi-
zagao Mundial da Saude (OMS- 2006) (29) para
criancas até 5 anos de idade. Para criangas
acima de 5 anos o padrao utilizado deve ser a
reanalise dos dados do National Center for Heal-
th Statistics (NCHS) realizada pela OMS em
2007 (30).

A circunferéncia do brago (CB), circunfe-
réncia muscular do bragco (CMB), dobra cutanea

Rev HCPA 2011;31(2)

tricipital (DCT) devem ser monitoradas no diag-
nostico € no minimo anualmente. A analise da
composigao corporal em pacientes com FC é
justificada devido ao estado crdnico de estresse
catabdlico ou desnutricdo ligados a exacerba-
¢bes pulmonares que afetam adversamente o
balangco energético e o metabolismo proteico
comprometendo principalmente a reserva corpo-
ral proteica.

Os pontos de corte para diagndstico nutri-
cional em pacientes com FC, conforme estabe-
lecidos pelo CFF Nutrition Consensus Report,
sdo0 mais rigorosos do que para populagdo em
geral conforme Quadro 3 (13). O grande objetivo
é permitir uma terapéutica nutricional precoce
que possa evitar o estabelecimento do quadro
de caréncia nutricional nesses pacientes.
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Quadro 3 - Diagnostico nutricional criangas e adolescentes.

Estado Comprimento Percentil P/E Percentil IMC

Nutricional ou estatura (0-2 anos) (2-20 anos)

Normal Crescimento normal > Percentil 25 > Percentil 25

Risco Crescimento abaixo P10 - P25 P10 — P25
do potencial genético

Desnutricdo <P5 <P 10 <P 10

Peso estacionado: sem ganho de peso por 3 meses em pacientes abaixo de 5 anos de idade ou sem ganho de peso por 6 meses
em pacientes acima de 5 anos de idade. Atraso da puberdade também pode ser considerado um fator determinante de risco por
falha nutricional (Meninas: auséncia de desenvolvimento das mamas ap6s os 13 anos ou auséncia de menarca aos 16 anos ou
passados 5 anos do inicio do desenvolvimento das mamas; Meninos: nenhum aumento dos testiculos ou mudangas genitais em

torno dos 14 anos). Fonte: Borowitz et al, 2002 (13).

Stallings et al. (2008) a partir de analise
dos dados da CFF Patient Registry demonstrou
que a meta de P/E até os 2 anos de idade e de
IMC dos 2 aos 20 anos é equivalente ao percen-
til 50 em virtude de ser o valor correspondente
aos melhores parametros de fung¢do pulmonar
(28).

TERAPIA NUTRICIONAL
Necessidades nutricionais

A necessidade energética é determinada
segundo o gasto energético basal (GEB), soma-

do ao consumo decorrente da atividade do paci-
ente, corrigido segundo seu estado pulmonar e
grau de ma absorgdo. O CF Consensus Report
1992 propOs uma férmula para calculo de ne-
cessidade energética em FC (quadro 4) (31).
Como norma geral, recomenda-se um aporte
calérico de 120% da Recommended Dietary
Allowances (RDA) para idade e sexo (6), em
casos de desnutricdo ou exacerbacgao pulmonar
essa necessidade pode ser de até 200% RDA
(28).

Quadro 4 - Célculo do Gasto energético total em pacientes com FC.

Passo 1: Calcular o gasto energético basal (GEB)

Idade (anos) Mulheres Homens

0-3 61P - 51 60,9P - 54

3-10 22,5P + 499 22,7P +495
10-18 12,2P + 746 17,5 P + 651
18 -30 14,7 P + 496 15,3 P + 679
30 -60 8,7P + 829 11,6P + 879

correcao segundo enfermidade

Passo 2: Calcular o gasto energético total (GET) multiplicando o GEB pelo coeficiente de atividade e somando ao fator de

Coeficiente de atividade:

Acamado: GEB x 1,3
Sedentario: GEB x 1,5
Ativo: GEB x 1,7

Fator de corregédo conforme doenga pulmonar:

VEF;> 80% GEB x (CA+0)

VEF140-79% GEB x(CA +0,2)

VEF1 <40%

GEB x (CA + 0,3) (até 0,5 em caso de pneumopatia grave)

Passo 3: Calcular os requerimentos diarios levando em consideracdo o grau de esteatorreia

Requerimentos = GET x (0,93/coeficiente de absorgéo de gordura)

P =Pesoem Kg Fonte: Ramsey et al, 1992(31).

O aporte de proteinas deve constituir entre
12 a 15% do valor caldrico total, sendo impor-
tante um aporte de no minimo dois tergos de
proteina de alto valor bioldgico. Em relagdo ao

carboidrato e lipidios, a recomendagao € de 35
a 45% do aporte energético. Os acidos graxos
essenciais devem perfazer 1 a 3% do aporte
caldrico (6).
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Vitaminas lipossoluveis

Niveis baixos de vitaminas lipossoluveis
sdo frequentemente subclinicos, mas nem por
isso deixam de ser relevantes. A Vitamina A é
importante para visdo, integridade epitelial e
imunidade. Niveis baixos de Vitamina A estédo
associados com piora clinica e queda da fungao
pulmonar (32). O nivel de Vitamina A esta nega-
tivamente associado a proteina C reativa e fato-
res inflamatérios, sendo importante distinguir
entre niveis baixos secundarios ao processo.
Seu precursor, B-caroteno, apresenta importante
propriedade antioxidante e praticamente todos
os pacientes com insuficiéncia pancreatica tem
niveis plasmaticos baixos (33).

Os requerimentos de Vitamina E, um im-
portante antioxidante protetor da membrana
celular estda aumentado por stress oxidativo
secundario a infeccdo respiratdria crbnica. A
vitamina E esta diminuida, independentemente
da presenca de insuficiéncia pancreatica e sua
deficiéncia ndo é corrigida pela terapia de repo-
sicdo enzimatica porque os acidos biliares (re-
duzidos na FC) também s&do necessarios para
sua absorcdo (32). Apesar da deficiéncia bio-
quimica de vitamina E ser frequente na FC, os
sintomas clinicos séo raros. Deficiéncia de vita-

mina E pode levar a anemia hemolitica, degene-
racao neuromuscular, além de outros sintomas
do sistema nervoso (13).

Vitamina K n&o esta envolvida somente na
sintese de protombina, mas € também um im-
portante cofator na carboxilagdo da osteocalcina
na formacao 6ssea. Deficiéncia de vitamina K &
provavelmente um importante fator que contribui
para osteopenia encontrada frequentemente na
FC associada com deficiéncia de vitamina D
(33).

Vitamina D, responsavel pelo aumento da
absorgao de calcio, tem um papel importante na
FC devido a prevaléncia de osteoporose nessa
populacao (13). A osteoporose € uma complica-
¢ado cada vez mais frequente na FC sendo um
problema fundamentalmente nutricional, tendo
em vista que existe uma clara relagdo entre
massa magra e densidade mineral éssea (6). Os
pacientes com maior risco sdo os com deficién-
cia de vitamina D, desnutridos, com processo
pulmonar inflamatério crénico que usam corti-
coide e que nao praticam atividade fisica (34).

As doses de vitaminas lipossoluveis reco-
mendadas para FC podem ser observadas na
Tabela 1.

Tabela 1 - Dosagem de vitaminas lipossolluveis recomendada para pacientes com FC.

Suplementagao individual diaria de vitamina

Vitamina A Vitamina E Vitamina D Vitamina K
(C1) (un (C1) (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 5,000 - 10,0000 100-200 400-800 0.3-0.5
> 8 anos 10,000 200-400 400-800 0.3-0.5

Fonte: Borowitz et al, 2002 (13).

Vitaminas hidrossoluveis

Apesar de nao existir perdas como ocorre
com as lipossoluveis em pacientes com FC,
deve ser ofertada suplementacao, especialmen-
te de vitamina C, devido a seu papel antioxidan-
te (6).

Minerais e oligoelementos

Lactentes e criangas com FC apresentam
risco de hiponatremia devido a perda de sal pelo
suor (32). Deve-se suplementar todos os pacien-
tes abaixo de 2 anos e os que apresentam per-
das hidrossalinas, especialmente em condigdes
de febre, exercicio vigoroso ou calor extenuante
(6). A recomendagéo pratica para pacientes com
FC pode ser suplementar as mamadeiras com
uma pitada de sal, especialmente no verao.

Deficiéncia de ferro ndo € incomum e pode
ser causada por diversos fatores: inadequada
ingestdo alimentar, ma absorgéo, infecgdo cro-
nica e perda sanguinea (33). Enzimas pancrea-
ticas podem ser responsaveis por diminuir ab-
sorgao oral de ferro, portanto a suplementagao
de ferro nao deve ser proxima a suplementagao
de enzimas pancreaticas (32).
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E importante monitorar de forma periédica
0s niveis de zinco, pois apresenta importantes
fungdes em muitas enzimas. Sua deficiéncia é
caracterizada por retardo no crescimento, acro-
dermatite e disturbio da fungédo imune. Criangas
necessitam de 5 a 10 mg/dia e a terapia de re-
posicao enzimatica melhora a absorgao do zinco
(32).

Selénio € um importante antioxidante, fa-
zendo parte da glutationa peroxidase. No entan-
to, ndo existem evidéncias que recomendem a
suplementagdo rotineira desse oligoelemento
(32). Suplementagéo de ferro, zinco ou selénio
sao necessarias somente quando deficiéncias
bioquimicas forem detectadas.

Deficiéncias de acidos graxos essenciais
Deficiéncia de acidos graxos essenciais
(AGE) tem sido bem descrita na FC sendo ca-
racterizada pelo decréscimo nos niveis plasma-
ticos de &cido linoleico e docosahexaenoico
(DHA) e aumento de acido araquiddnico. A defi-
ciéncia de AGE ndo é simplesmente pela ma
absorcao de gordura secundaria a insuficiéncia
pancreatica, mas esta descrita em pacientes
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bem nutridos e com fungéo pancreatica normal
(35). A peroxidacéo lipidica dos acidos graxos
de cadeia longa da membrana celular pode ter
um papel importante. No entanto, a suplementa-
¢ao medicamentosa de DHA ainda ndo esta
esclarecida em pacientes com FC, sendo reco-
mendada a maior ingestdo de alimentos como
Oleos vegetais, peixe e o leite materno que é
importante fonte de DHA (13).

Suporte nutricional

A supervisdo dos habitos alimentares é
fundamental para o tratamento da FC, devendo
a dieta ser hipercalérica, hiperproteica, com teor
normal ou elevado de gordura, aporte adequado
de carboidratos, vitaminas e oligoelementos. Em
algumas situagbes sera necessario realizar su-
porte nutricional intervencionista, comegando
pelo aumento da densidade caldrica e passando
pela administracdo de suplementos por via oral
ou enteral (6).

O suporte nutricional esta indicado em si-
tuacdes de risco nutricional ou desnutricdo e nos
pacientes que necessitam de suplementagao
para manter adequado estado nutricional.

Aumento da densidade calérica

A primeira medida que deve ser adotada é
a orientagao nutricional de dieta adequada para
idade baseada nos principios de alimentacao
saudavel com ajuste de calorias por aumento de
densidade caldrica.

Suporte nutricional oral

Sao indicados quando o paciente apresen-
ta risco nutricional, agudizagdo respiratoria ou
quando ha diminuigdo da ingestédo (6). As quan-
tidades precisam ser individualizadas conforme
necessidade nutricional de cada paciente. De
qualquer forma, precisa estar claro para os pro-
fissionais e para os pacientes e familiares que
os suplementos somente serdo efetivos se o
paciente alcangar sua necessidade nutricional
diaria. Ensaio clinico randomizado multicéntrico
que avaliou o uso de suplementos orais em 102
pacientes desnutridos com FC por um periodo
de 12 meses concluiu que o uso de suplemento
caldrico-proteico oral por longo tempo néao resul-
tou em melhora do estado nutricional ou de ou-
tras condigdes clinicas (36).

Suporte nutricional enteral

Suplementacao nutricional enteral deve ser
iniciada quando a recomendagdo nutricional ou
a suplementagéo oral falham em garantir ganho
de peso adequado. Pacientes com P/E (<2 a-
nos) ou PIMC (>2 anos) abaixo do percentil 10
ou peso estacionado por 3 meses (<5 anos) ou
por 6 meses (>5 anos) tém indicacdo de terapia
nutricional enteral (13). A suplementagao enteral
deve ser oferecida preferencialmente a noite, e
0 paciente deve ser incentivado a manter sua

alimentagdo oral habitual durante o dia. Em
pacientes que necessitarem suplementagao
enteral por longos periodos deve ser introduzida
uma gastrostomia. As féormulas utilizadas, nor-
malmente, sdo poliméricas com uma densidade
caldrica de 1,5 — 2,0 Kcal/ml atingindo 30% a
50% da recomendacéao nutricional. A dieta deve
ser administrada em bomba de infusdo numa
velocidade de infusdo de 80-100 ml/hora e as
enzimas devem ser administradas no inicio e no
final da infusdo da dieta.

Estudos que avaliaram a suplementagao
nutricional por gastrostomia em pacientes com
FC observaram melhora nos parametros nutri-
cionais (37-39). Efrati et al. 2006 acompanhando
21 pacientes com FC recebendo suplementagao
noturna por gastrostomia observaram ganho de
peso e melhora no escore Z de IMC durante o
periodo de 2 anos. O escore Z de estatura € o
VEF1 apresentaram tendéncia de melhora so-
mente no segundo ano de utilizacdo da gastros-
tomia (37).

Estudo com 53 pacientes com FC desnutri-
dos e com doenga pulmonar grave demonstrou
estabilizagdo da doenga pulmonar no periodo de
1 ano (38). Walker e Gozal, 1998, avaliando 21
pacientes com FC por um periodo de 2 anos
identificaram a fungdo pulmonar prévia a colo-
cacao da gastrostomia como fator limitante para
a resposta ao tratamento, ou seja pacientes com
VEF, abaixo 40% apresentaram um padrao de
ganho de peso inferior aos pacientes com VEF,
acima de 40%. Observaram, ainda, uma forte
correlagao entre VEF1 e escore Z P/l em VEF1
até 40% sugerindo que a gastrostomia em paci-
entes com FC desnutridos deva ser considerada
precocemente e ndo como um ultimo recurso
(39).

Estudo que avaliou o tipo de dieta a ser o-
ferecido pela gastrostomia para pacientes com
FC comparou dieta semielementar sem reposi-
¢ao enzimatica e dieta polimérica com enzimas.
Os achados mostram que nao houve diferenga
na absor¢cdo de gordura e nitrogénio entre os
grupos, concluindo que dieta polimérica com
reposicdo enzimatica apropriada € eficaz no
tratamento de pacientes com FC e insuficiéncia
pancreatica (40).

Terapia de reposi¢cdo enzimatica

As enzimas comercialmente disponiveis
apresentam diferentes concentragcbes de prote-
ases, lipases e amilases. A dose recomendada
deve ser individualizada dependente do grau de
insuficiéncia pancredtica e da quantidade de
nutrientes (especialmente gordura) de cada
refeicdo. A apresentagdo das enzimas consiste
de microesferas com revestimento entérico sen-
sivel ao pH contidas em capsula de gelatina.
Este revestimento reduz ou previne a desativa-
¢ao das enzimas pelo meio acido do estémago,

230 Rev HCPA 2011;31(2)



Fibrose cistica: aspectos nutricionais e manejo

assegurando uma liberagdo enzimatica rapida a
um pH superior a 5,5 apés 45 minutos.

As enzimas devem ser ingeridas antes da
administragdo das refeicdes, sendo o tempo
medio recomendado de 45 minutos para o tér-
mino da refeigdo. Para bebés e criangas incapa-
zes de engolir capsulas, estas podem ser aber-
tas e as microesferas misturadas com hidréxido
de aluminio. Para reter os beneficios do reves-
timento entérico, as microesferas ndo devem ser
mastigadas ou esmagadas.

A dosagem maxima de enzimas recomen-
dada equivale a 10.000 unidades Lipase/Kg por
dia e 2.500 unidade Lipase/Kg por refeicdo de-
vido ao risco de desenvolvimento de colopatia
fibrosante (32).

Diabete melito relacionado a FC

A estimativa da prevaléncia de diabete me-
lito (DM) relacionado a FC varia de 2,5% a 12%
dos pacientes, aumentando consideravelmente
com a idade (32). DM relacionado a FC é uma
entidade clinica distinta do DM tipo 1 ou tipo 2,
normalmente ndo acompanhado por cetose. A
causa primaria é a deficiéncia de insulina, mas
outras manifestacées da FC, como desnutri¢cao,
infecgdo, gasto energético elevado, ma-
absorgao, supercrescimento bacteriano e doen-
¢a hepatica podem influenciar a tolerancia a
glicose. DM relacionado & FC nao estd somente
associado com piora do estado nutricional e
doenga pulmonar, mas também com o aumento
da taxa de mortalidade (32).

A recomendacéo nutricional para pacientes
com DM deve manter a orientagdo de ingestao
alimentar de 120 a 150% das necessidades
diarias e a manutengdo do controle glicémico
deve ser realizada pelo ajuste da dose de insuli-
na. A recomendacgao de gordura deve seguir as
recomendagdes para FC com um aporte de 30 a
40% do valor calérico ingerido, com redugéo de
gorduras saturadas. A ingestado de proteina e de
sal deve ser mantida conforme orientagdo para
FC, sendo a ingestdo recomendada de sal aci-
ma de 4000 mg/dia (7).

Recomenda-se um maior consumo de car-
boidratos complexos e de baixo indice glicémico
em detrimento aos simples. De qualquer forma,
os simples ndo devem ser excluidos totalmente,
pois constituem fonte importante de calorias,
devendo ser administrados junto a uma refei¢ao
completa e com ajuste adequado de insulina.
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