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APRESENTACAO

O Grupo Brasileiro de Estudos em Fibrose Cistica (GBEFC), fundado em 2003, é uma associa¢ao
civil de direito privado, sem fins lucrativos, que reune profissionais especializados no diagndstico e
tratamento da fibrose cistica. Ao longo de sua trajetdria, o GBEFC vem promovendo a disseminagao
do conhecimento, o incentivo a pesquisa e o fortalecimento de politicas de cuidado voltadas as
pessoas com fibrose cistica no Brasil.

Desde sua criacdo, o GBEFC se expandiu, contando com a participacdo de centenas de
profissionais de diferentes regides do pais. O grupo mantém parcerias com instituicdes de renome
internacional, como a Cystic Fibrosis Foundation (CFF) e a European Cystic Fibrosis Society (ECFS),
sendo reconhecido em congressos e iniciativas globais voltadas a linha de cuidados e registros
sobre a fibrose cistica.

O Congresso Brasileiro Interdisciplinar de Fibrose Cistica (CBIFC) consolidou-se como uma
das principais iniciativas do GBEFC. Realizado periodicamente, o evento reune especialistas,
pesquisadores, estudantes e membros da comunidade para debater avancos cientificos, compartilhar
experiéncias clinicas e discutir estratégias de enfrentamento dos desafios relacionados ao cuidado
com a fibrose cistica.

A nona edicdo do evento, o IX CBIFC, foi realizada na cidade de Salvador, Bahia, entre os dias
30 de abril e 03 de maio de 2025. Reconhecida por sua cultura, acolhimento e diversidade, Salvador
se mostrou o cendrio ideal para esse encontro de saberes e experiéncias. A escolha da cidade
também carregou um simbolismo especial, pois 0 nome “Salvador” evoca a esséncia daqueles
que se dedicam, incansavelmente, a salvar e transformar vidas por meio do cuidado, da ciéncia e
da solidariedade.

Durante o evento, foram realizadas conferéncias, mesas-redondas, sessdes tematicas e
atividades voltadas a comunidade cientifica. Os trabalhos cientificos foram apresentados nas
modalidades de poster, poster comentado e apresentacdo oral, promovendo o intercdmbio de
experiéncias e o fortalecimento da producgao técnico-cientifica nacional.

Os anais que ora se apresentam reinem essa producdo compartilhada no IX CBIFC, refletindo
o compromisso do GBEFC com a exceléncia académica e com a promocdo da saude das pessoas
com fibrose cistica em todo o territdrio brasileiro.

Rev. Ciénc. Méd. Biol., 2025; v. 24, (Suplemento 1) p. 259-430

277






RESUMOS






IX CONGRESSO BRASILEIRO INTERDISCIPLINAR DE FIBROSE CISTICA —30.04 a 03.05.2025

INFLUENCIA DA INSUFICIENCIA PANCREATICA NA MICROBIOTA
INTESTINAL DE CRIANGAS COM FIBROSE CiSTICA:
UMA ANALISE LONGITUDINAL.
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Nelson Augusto Rosario-Filho'?, Luiza Souza Rodrigues?, Jannaina Ferreira de Melo Vasco'? e Lilian
Pereira Ferrarit.
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adolescente (PPGSCA). 3Laboratdrio Central do Estado do Parand (LACEN-PR).

Introducgdo — A fibrose cistica (FC) é uma doenca genética cronica que compromete multiplos sistemas,
incluindo o trato gastrointestinal, onde a insuficiéncia pancreatica compromete a digestdo e a absorgao
de nutrientes. O microbioma intestinal é reconhecido como fator relevante na progressdo da doenca,
influenciando processos inflamatdrios e metabdlicos. No entanto, ainda hd lacunas na compreensao dessas
altera¢Ges do microbioma, especialmente em pacientes com diferentes graus de insuficiéncia pancreatica.
Objetivo — Analisar e comparar a microbiota intestinal de criancas com fibrose cistica, a partir de amostras
fecais de pacientes suficientes pancreaticos (SP) e com insuficiéncia pancreatica (IP). Métodos — Este estudo
acompanhou 20 criangas diagnosticadas com FC. Amostras fecais e dados clinicos foram coletados ao longo
de dois anos, em intervalos trimestrais, de criangas com 3, 6,9, 12, 15, 18, 21 e 24 meses. Uma aliquota do
DNA extraido foi submetida a sequenciamento da regido V3/V4 do gene 16S rRNA e analisada com utilizagdo
da plataforma MiSeq (lllumina Inc., USA). Os pacientes foram separados de acordo com o quadro pancreadtico,
sendo 15 pacientes IP (8 do sexo masculino e 7 do feminino) e 5 pacientes SP (todos do sexo feminino). As
amostras foram organizadas de acordo com a idade no momento da coleta, permitindo comparag¢des entre
os grupos em cada periodo analisado. Ao todo, foram realizadas 16 comparagoes (8 do grupo IP e 8 do grupo
SP), possibilitando a avaliagdo das diferencgas na microbiota intestinal ao longo do tempo. Resultados — A
anadlise das amostras revelou alteragao significativa na microbiota intestinal de ambos os grupos, com o
avanco da idade. Nas primeiras quatro coletas, os géneros Streptococcus, Prevotella e Haemophilus foram
os mais frequentes e abundantes em ambos os grupos. A partir da quinta coleta, observou-se mudanga no
grupo SP, com Veillonella tornando-se o género mais frequente e Bifidobacterium o mais abundante. Nas
coletas das visitas sexta e sétima, o padrdo inicial foi mantido. Na ultima amostra, no grupo IP, Veillonella
foi o género mais frequente, enquanto Serratia e Hafnia foram os mais abundantes. Ja na Ultima amostra
do grupo SP, os géneros Campylobacter e Neisseria foram os mais frequentes, evidenciando diferencas
na composicdao microbiota entre os grupos, ao longo do tempo. Conclusao — A microbiota intestinal de
criancas com FC sofre alteracdes ao longo do tempo, com diferencas entre os grupos SP e IP. Essas variacées
corroboram a literatura e sugerem possivel influéncia da fun¢do pancredtica na composicdo microbiana,
destacando a importancia de novos estudos para a compreensado de seus impactos na saude intestinal.

Palavras-chave: Insuficiéncia pancreatica. Microbiota gastrintestinal. 16S rRNA. Pacientes FC pediatricos.
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ESTUDO ECOLOGICO E DESCRITIVO DO PERFIL EPIDEMIOLOGICO DO
TRATAMENTO DE FIBROSE CISTICA NO BRASIL EM NIiVEL HOSPITALAR,
DE 2019 A 2024.

Laura Beatriz Chagas Soares Silva!, Milena Lyrio dos Santos Joventino?, Jésquia dos Santos
Barbosa!, Romario Santiago de Jesus' e Marcus Vinicius Cardoso Matos Silva®.

1Centro Universitdrio de Exceléncia (UNEX).

Introdugao — Sabe-se que uma doenca genética rara possui como principais caracteristicas sua baixa
prevaléncia e elevada complexidade. A fibrose cistica faz parte dessa seara, sendo, por conseguinte, de
suma importancia entender seu perfil epidemiolégico no Brasil. Objetivo — Descrever o perfil epidemioldgico
do tratamento de fibrose cistica no Brasil em ambito hospitalar, entre 2019 e 2024. Método — Trata-se
de um estudo ecoldgico e descritivo, de abordagem quantitativa, realizado mediante coleta de dados
no Sistema de Informac&es Hospitalares do SUS (SIH/SUS) do Departamento de Informatica do Sistema
Unico de Saude do Ministério da Satde (DATASUS). Adotou-se a divisdo regional e federativa do Brasil, em
um recorte temporal de 2019 a 2024. As varidveis adotadas foram internacdes, média de permanéncia,
Obitos, taxa de mortalidade, valor total e valor médio. A analise foi constituida de uma estatistica descritiva
simples. Resultados — Em relagdo a quantidade de internagGes por fibrose cistica, apenas as regides Norte
e Sudeste apresentaram dados, com 54,29% e 45,71%, respectivamente. Entretanto, dos internados por
FC com manifestagBes pulmonares, a regido Sudeste lidera com 52,69% dos casos e, em seguida, vem a
regido Sul, com 22,46%. Apesar de a regido Norte apresentar a maior parte dos casos de internados, ela
é a que apresenta o menor numero dos internados com manifestagdes pulmonares, com apenas 5,27%
dos casos. Esses pacientes apresentam uma média de tempo de internagao de 9,5 dias no Sudeste e 8,2
dias na regido Norte. A taxa de mortalidade é uma importante varidvel para avaliar o servico de saude.
Infelizmente, a plataforma sé apresenta informagdes do Sudeste, com dados exorbitantes de 118,53%,
maior que a taxa nacional. No Brasil, ocorreram apenas 2 6bitos por FC localizados no Sudeste. Ademais,
aconteceram 377 dbitos por FC com manifesta¢cdes pulmonares, lideradas mais uma vez pelo Sudeste
(55,43%), enquanto, nas outras regides, houve distribuicdo quase igual. O SUS custeou um valor total de
interna¢des de R$30.604,40 na regido Sudeste e R$16.080,72 na regido Norte. Dessa forma, obtém-se um
valor médio por internacdo de R$956,39 e R$423,18, respectivamente. Conclusdo — Vale ressaltar que,
apesar de rara, a FC atinge 1:7.576 brasileiros nascidos vivos, somando 5.517 casos que causam impacto
nao apenas para o paciente e sua familia, mas também para o SUS. Congruente com registros da literatura,
a maior prevaléncia da FC ocorre na populacdo caucasiana, que reside, principalmente, nas regides Sul e
Sudeste do pais. Contudo, a miscigenacdo brasileira contribui para uma alta variabilidade genética, fato
gue permite a elevada quantidade de casos distribuidos pelo pais e dificulta a estimativa de sua incidéncia.
Uma limitacdo deste estudo consiste nas lacunas de dados por regido em algumas tabelas. Por fim, essa
doenca, que ainda permanece tdo invisivel em nossa sociedade no que tange ao reconhecimento e aos
direitos, necessita de politicas publicas para que seja vista e cuidada.

Palavras-chave: Fibrose cistica. SUS. Tratamento.
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1Faculdade de Medicina da Bahia, Universidade Federal da Bahia (FMB-UFBA). 2Departamento de
Pediatria, Faculdade de Medicina da Bahia, Universidade Federal da Bahia (FMB-UFBA). *Complexo
Hospitalar Universitdrio Professor Edgard Santos (c-HUPES). *Laboratdrio de Genética Humana e
Mutagénese, Universidade Federal da Bahia (UFBA).

Introdugdo — Os moduladores reguladores da condutancia transmembrana da fibrose cistica (CFTR) tém
melhorado significativamente os desfechos da doenca. No entanto, nem todas as pessoas com fibrose cistica
(FC) sdo elegiveis para os medicamentos disponiveis. O nimero de pacientes inelegiveis deve ser maior em
populagdes miscigenadas, como a brasileira. Objetivos — Determinar a frequéncia das variantes do gene
CFTR em pacientes com FC atendidos em um centro de referéncia no estado da Bahia e identificar aqueles
inelegiveis para os moduladores disponiveis. Métodos — Realizou-se um estudo de corte transversal em
que foram incluidos pacientes com FC confirmada por teste do suor e (ou) identificacdo de duas variantes
patogénicas no gene CFTR. Dados clinicos e epidemioldgicos foram registrados. A elegibilidade para os
moduladores foi determinada de acordo com os gendtipos dos participantes. Resultados — Sessenta e
sete individuos foram estudados, sendo 34 (50,7%) do sexo masculino e 58 (86,8%) ndo brancos, com
média de idade de 112,4 meses. A mediana da idade ao diagndstico foi de quatro meses, e 30 (44,8%)
foram diagnosticados pela triagem neonatal. Foram identificadas 31 variantes diferentes do gene CFTR,
sendo a F508del a mais frequente (47,8%). Vinte e um (31,3%) participantes ndo eram elegiveis para
nenhum dos moduladores disponiveis, e 21 variantes diferentes foram encontradas nesse subgrupo, com
20 gendtipos distintos. Entre as variantes inelegiveis para os moduladores existentes, a G542X foi a mais
comum (14,3%), seguida pela R334W, com frequéncia alélica de 11,9%. As variantes 3120+1G>A, Q1100P
e R1162X apresentaram frequéncia alélica de 7,1% cada. Apenas uma pessoa era elegivel para ivacaftor
e 46 (68,6%) para a terapia tripla. Conclusdes — Observou-se alta heterogeneidade genotipica entre os
participantes, e cerca de um terco era inelegivel para os moduladores atuais, o que ressalta a necessidade
de se desenvolverem novos medicamentos que possam beneficiar esses individuos.

Palavras-chave: Fibrose cistica. Terapias moduladoras. Genética.
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TRIAGEM NEONATAL DA FIBROSE CiSTICA: AVALIAGCAO DE 10 ANOS
DOS INDICADORES DE QUALIDADE DA ESTRATEGIA IRT/IRT.
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1Escola Bahiana de Medicina e Satide e Publica (EBMSP). 2Universidade do Estado da Bahia (UNEB).
3Universidade Federal da Bahia (UFBA). *Associa¢do de Pais e Amigos dos Excepcionais, Salvador
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Introdugdo — A fibrose cistica (FC) é uma doencga genética multissistémica, que faz parte do programa
de triagem neonatal (TN). O diagndstico e o tratamento precoces geram um impacto positivo no curso
da doenca. O protocolo nacional adotado da TN para FC é através da andlise de duas amostras do
tripsinogénio imunorreativo (IRT), IRT1 e IRT2, seguida da realizacdo de teste do suor (TS), para confirmagdo
diagndstica. Objetivo — O estudo pretende avaliar se essa estratégia consegue atingir os parametros de
qualidade adequados. Métodos — Trata-se de um estudo de coorte, retrospectivo e descritivo, com dados
individualizados de incidéncia da FC, no periodo de 2014 a 2023, no estado da Bahia. Os dados foram
coletados no banco do servico de referéncia da TN na Bahia e nos dois centros de referéncia de tratamento
para FC. Os dados dos nascidos vivos foram obtidos no DATASUS. Resultados — No periodo de 2014 a 2023,
85,9% dos nascidos vivos no estado da Bahia foram submetidos a TNFC pelo SUS, sendo que 0,9% das IRT1
coletadas foram positivas e apenas 62,9% desses recém-nascidos (RN) realizaram a IRT2. Ocorreu coleta
acima de 30 dias de vida em 3,8% das IRT1 e em 13,0% das IRT2. Dentre os individuos com duas dosagens
positivas de IRT, 13% concluiram o processo com mais de 30 dias de vida. No periodo do estudo, foi
identificada uma incidéncia acumulada de FC de 1:22.615 nascidos vivos. Ao se analisar o tempo em cada
etapa do processo de triagem, a mediana do tempo (lIQ) entre a coleta do IRT1 e a chegada da amostra
ao servico de referéncia de TN variou, no minimo, de 9 (6 a 13) dias em 2015 e, no maximo, de 12 (8 a 17)
em 2020. A mediana (I1Q) da idade do RN, no momento da coleta do IRT1, apresentou uma queda gradual
ao longo dos anos, caindo de 9 (6 a 14) dias, em 2014, para 6 (4 a 9) dias, em 2023. Conclusdo — Notou-se
uma cobertura satisfatéria da TNFC e coletas das amostras ocorrendo no prazo adequado, com melhora
progressiva ao longo do tempo. Entretanto, a TN ainda apresentou falhas, como coletas de amostras
acima de 30 dias de vida do RN e perdas significativas entre as coletas da IRT1 e IRT2. Essas ocorréncias
comprometem os indicadores de qualidade, aumentando a idade final ao diagndstico.

Palavras-chave: Triagem neonatal. Fibrose cistica. Saude publica. Protocolo de triagem. Imunotripsinogénio
reativo.

Rev. Ciénc. Méd. Biol., 2025; v. 24, (Suplemento 1) p. 259-430




IX CONGRESSO BRASILEIRO INTERDISCIPLINAR DE FIBROSE CISTICA —30.04 a 03.05.2025

TRIAGEM NEONATAL PARA FIBROSE CiSTICA EM UM SERVIGO DE
REFERENCIA EM TRIAGEM NEONATAL

Shirley Nunes Santos!, Marcelle Cristine Nabas?, Renata Rodrigues Guirau?, Carmen Silvia Gabetta?,
Ana Paula Milan Geraldo?, Maria Carolina Spago?, Marcia Cristina Fornazim?, Diogo Mendes
Torres?, Sandra Cristina Veiga de Oliveira Santos?, Alessandra Rodrigues Cardoso Padovam?,

Sandra Cristina Bibries!, Keila Hayashi Nakamura?, Debora Stabile Romero Amais?, Agna Adalvina
de Lima Silveira'e Vitoria Regia Pereira Pinheiro.
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Introdugdo — A fibrose cistica (FC) é uma doencga genética cujo diagndstico pode ser realizado pelo teste
do pezinho através do Programa Nacional de Triagem Neonatal, por meio da dosagem do tripsinogénio
imunorreativo (IRT), com confirmacado diagndstica realizada através do teste do suor. A incidéncia da FC
no Brasil pode variar, estimando-se uma pessoa afetada a cada 7.000 a 10.000 nascidos vivos. Objetivo —
Identificar a incidéncia de diagndstico de FC em recém-nascidos (RN) através do teste do pezinho de um
servico de referéncia em triagem neonatal (SRTN). Método — Trata-se de um estudo retrospectivo, com
informacGes obtidas do banco de dados de um SRTN do estado de Sao Paulo, no periodo de 2015 a 2023.
Foram considerados os valores de IRT maiores ou iguais a 80 ng/mL em duas amostras distintas, sendo a
primeira a partir de 48 horas de vida da crianga e a segunda entre 16 e 30 dias de vida. Foi utilizado, na
triagem neonatal, o método imunofluorimétrico para dosagem da tripsina imunorreativa (IRT). Este ensaio
utiliza anticorpos monoclonais para detectar a presenca de IRT. Para a confirmacgao diagndstica, foi realizado
o teste do suor, que é o teste confirmatdrio padrao-ouro, realizado pela analise quantitativa de eletrélitos no
suor com precisdao superior a 90%. A sudorese é estimulada pela pilocarpina, feita por meio da iontoforese,
e o suor obtido pelo método Gibson e Cooke. O diagndstico é confirmado quando o resultado do cloreto
¢é confirmado em duas amostras com valores maiores ou iguais a 60 mmol/L. Resultados — No periodo
avaliado, foram triados 809.678 RN, sendo o diagndstico confirmado em 46 criangas (0,006%). Conclusao
— O presente estudo identificou uma incidéncia de diagndstico de fibrose cistica em nossa populacdo de
1:17.601 individuos. A triagem neonatal para fibrose cistica propicia um aumento na sobrevida dos pacientes,
através do diagndstico precoce, permitindo a ado¢do de abordagens nutricionais e terapéuticas antes do
surgimento de manifestacdes clinicas e complicacdes da doenca.

Palavras-chave: Fibrose cistica. Triagem neonatal. Diagndstico.
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1Universidade do Estado de Santa Catarina (UDESC).

Introdugdo — Em criancgas e adolescentes com fibrose cistica (FC), a manutencdo da capacidade funcional é
fundamental para uma melhor qualidade de vida. Assim, a compreensao da resposta cardiorrespiratéria e
do aumento da demanda metabdlica pode ser obtida pela monitoracdo da frequéncia cardiaca (FrC) durante
o teste do degrau de trés minutos (TD3’). Objetivo — Avaliar a resposta da FrC durante o TD3’ em criancgas e
adolescentes com FC. Método — Trata-se de um estudo observacional, que incluiu escolares com FC, com
idade entre 7 e 14 anos, acompanhados em um centro de referéncia e em estabilidade clinica controlada pelo
Cystic Fibrosis Clinical Score. Apds a assinatura dos termos éticos, foram coletados dados de identificagdo
e antropometria, seguidos do indice de massa corporal, calculado pelo programa Telessaude Brasil. Dados
sobre genétipo e presenca de patdgenos foram coletados em prontuario eletrénico. O TD3’ foi realizado
com o auxilio de um metronomo especifico para o teste, cadenciando externamente o ritmo para subir e
descer um degrau de 15 cm, com apoio em uma parede, durante trés minutos. O TD3’ foi realizado duas
vezes (1TD3’ e 2T3D’), com um intervalo minimo de cinco minutos entre eles, ou até retorno do parametro
cardiorrespiratdrio ao basal. Antes da execuc¢do do TD3’, os participantes receberam instrucdes verbais
e demonstragdes praticas. Durante os testes, as varidveis cardiorrespiratérias foram monitoradas. A FrC
maxima foi estimada de acordo com a equacdo de Machado e Denadai (2011), e o valor submaximo foi
obtido a partir do calculo de 65%, 75% e 85% da FrC mdaxima de cada individuo. Calculou-se a diferenca
entre a média da FrC final e inicial do TD3’ (AFrC). Os dados foram tabulados em uma planilha do Excel e
analisados no software IBM SPSS (versdo 20.0), com analises descritivas e de frequéncias. Verificou-se a
normalidade dos dados pelo teste de Shapiro-Wilk e, para comparacdo da AFrC, o teste T de uma amostra,
com referéncia de Narang (2003). Resultados — Participaram 20 escolares (55% meninos), com média de
idade de 10,55+2,30 anos, eutroficos (80%), e a maioria com mutagao genética AF508 homozigoto (50%).
No 1TD3’, verificou-se que 20% dos participantes atingiram a intensidade de 65% da FrC submaxima, e
apenas 5% atingiram intensidade de 75%. E ainda: 35% nao completaram o primeiro teste, justificando ndo
conseguirem seguir o ritmo cadenciado. No 2TD3’, 30% dos individuos alcangaram 65% da FrC submaxima e
5% atingiram 75% dela. Nessa etapa, 30% dos participantes interromperam o teste, referindo-se a mesma
dificuldade. Nenhum individuo atingiu a intensidade de 85% da FrC submaxima durante os testes. A média
da AFrC, entre o inicio e o final do TD3’, foi de 31+20,40 batimentos por minuto (bpm) (p<0,004) no 1TD3’
e 26,05+21,88 bpm (p<0,001) no 2TD3’, demonstrando variagdo significativa da FrC. Conclusdo — A maioria
dos participantes ndo atingiu a FrC submdxima apds o TD3'. Apesar disso, observou-se diferenca significativa
na variacao da AFrC nos dois testes realizados.
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ANALISE DO USO DA VENTILACAO NAO INVASIVA NA EXACERBACAO
DA FIBROSE CISTICA

Melissa Pinheiro Buzano!, Agnes Neves Candido?, Francielly Mello da Silva! e Ana Lucia Capelari
Lahoz™.

IInstituto da Criancga e do Adolescente (ICr, HCFMUSP).

Introdugdo — A fibrose cistica (FC) é caracterizada por ser crbénica, progressiva e com manifestacdes
multissistémicas. O sistema respiratorio é quase sempre acometido e é o principal responsavel pela
morbimortalidade relacionada a FC. A exacerbacdo pulmonar é definida como a piora dos sinais e sintomas
do paciente, causada principalmente pela infeccdo respiratdria. A fisioterapia, entdo, se torna uma
grande aliada no acompanhamento domiciliar e intra-hospitalar, uma vez que a insuficiéncia respiratéria
aguda se torna uma provavel complicacdo proveniente do quadro de exacerbacdo. Dentre os recursos
fisioterapéuticos mais utilizados para essa populagdo, destaca-se a ventilagdo mecanica ndo invasiva (VNI).
Objetivos — Analisar o uso da VNI durante o quadro de exacerbagao pulmonar na FC e verificar os possiveis
usos e desfechos clinicos nos pacientes pediatricos. Métodos — Trata-se de um estudo observacional,
retrospectivo, realizado em um hospital pediatrico tercidrio. Foram selecionados sete pacientes no periodo
de janeiro a setembro de 2023, considerando-se que dois pacientes realizaram mais de uma internacao.
Foram revisados 11 prontuarios no total. Para andlise estatistica, foi utilizado o software Microsoft Excel.
A pesquisa foi aprovada pela Comiss3o de Pesquisa e Etica da Instituicdo, com o nimero 2.780.324/2018.
Resultados — A média de idade dos pacientes foi de 11,14 anos, sendo a maioria do sexo feminino (85,7%).
A maioria dos pacientes era usudria de oxigénio inalatério domiciliar (85%), e dois pacientes (28%) usavam
VNI em casa. 63,3% dos pacientes necessitavam da VNI somente a noite, e 27% utilizavam a VNI como
suporte ventilatdrio continuo e como parte dos cuidados paliativos em fim de vida. Em torno de 90% dos
pacientes da amostra usaram a VNI como recurso terapéutico na modalidade ventilagdo com pressao
positiva intermitente (RPPI). Como evolucdo e desfechos clinicos, houve melhora do padrdo respiratdrio
final, se comparado com o estado inicial, e menor suporte da oxigenoterapia, com seis pacientes evoluindo
para alta hospitalar e um a ébito. Conclusdo — O uso da VNI, durante o quadro de exacerbagao pulmonar
na FC, pode ser demonstrado através do suporte continuo, de uso noturno, como recurso terapéutico
(RPPI) e dentro dos cuidados paliativos, sendo benéfico durante a internacdo hospitalar e apresentando
desfechos clinicos favordveis aos pacientes.

Palavras-chave: Fibrose cistica. Ventilagdo ndo invasiva. Fisioterapia. Pediatria.
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APLICACAO DO “MODIFIED SHUTTLE TEST” (MST) PARA AVALIACAO DA
CAPACIDADE FUNCIONAL EM INDIVIiDUOS ADULTOS
COM FIBROSE CiSTICA

Polyagna Ferreira de Carvalho!, Amanda Rocha de Oliveira Sousa’, Leticia Pereira do Amaral
Cidade Silva!, Mariane Gongalves Martynychen Canan?, Caroline Souza Sokoloski*, Carolina
Rossetti Severo?, Barbara Franco Mittag?, Ana Carolina Corréa?, Willian Barbosa da Silva' e

Fernanda Cristina Pamplona®.

1Complexo Hospital de Clinicas da Universidade Federal do Parand (CHC-UFPR).

Introducdo — O Modified Shuttle Test (MST) é um teste de caminhada incremental, valido para avaliacdo
da capacidade funcional em diversas doencas pulmonares, dentre elas, a fibrose cistica (FC). Por ser um
teste de facil aplicacdo, baixo custo e que necessita de um espaco de apenas 10 metros, ele é util para
avaliar respostas a intervengdes e realizar monitorizagdo clinica. Nesse contexto, o uso do MST pode ser
uma ferramenta a mais na avaliacdo das pessoas com fibrose cistica (PcFC), especialmente na era pds-
moduladores de CFTR, uma vez que o uso dessas medicagdes, principalmente de elexacaftor, tezacaftor e
ivacaftor (ETI), tem modificado, de forma significativa, a capacidade funcional dos individuos elegiveis para o
tratamento. Objetivo — Analisar o desempenho de um grupo de PcFC adultas no MST e correlaciona-lo com
dados antropomeétricos, de fungdo pulmonar, pratica de atividade fisica regular e uso de ETIl. Metodologia -
Foi realizado um estudo transversal em PcFC acompanhados num centro de referéncia para adultos de um
hospital universitario. Foram coletados dados antropométricos, sociodemograficos e clinicos, assim como
informacdes sobre o uso de ETI e pratica de atividade fisica. O MST foi aplicado em todos os individuos.
Para andlise da fungao pulmonar, foram considerados os dados mais recentes registrados em prontudrio,
no periodo de até seis meses da avaliacdo. Resultados — Foram avaliados 38 individuos, sendo 68,42% do
sexo masculino, com idade média de 24,61 + 6,45 anos. Desses, 19 (50%) estavam em uso de ETI ha pelo
menos 60 dias. No total, 29 (76,3%) PcFC referiram praticar algum tipo de atividade fisica, sendo que esses
apresentaram VEF1% significativamente superior ao dos que ndo praticavam (mediana 77% versus 49%, p
=0,04). No MST, a distancia maxima percorrida (DMP) foi significativamente maior nos individuos do sexo
masculino (p< 0,01). Com relagdo a fungdo pulmonar, a DMP mostrou correlagdo positiva com o VEF1%
(r=0,62; p< 0,01), CVF% (r=0,61; p< 0,01) e VEF1/CVF (r=0,53; p< 0,01). Ndo houve diferenca significativa
na DMP e na velocidade maxima alcancada no MST entre os grupos com e sem uso de ETI. As varidveis
hemodindmicas finais e a percepgao de esforgo para dispneia e fadiga foram superiores a medianainicial, e
30 PcFC apresentaram dessaturacdo significativa (queda de 4 pontos ou mais) durante o MST, sendo que 22
atingiram valores iguais ou abaixo de 88% durante o teste. Conclusao — O MST é uma ferramenta adicional,
gue pode ser utilizada para avaliagao da capacidade funcional em PcFC adultas, com boa correlagdo com a
funcdo pulmonar. Além disso, pode também servir como um indicador individual de tolerancia ao exercicio.

Palavras-chave: Fibrose cistica. Modified Shuttle Test. Teste de exercicio. ETI.
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AS EQUAGOES DE REFERENCIA DA DISTANCIA PREVISTAS NO TESTE DE
CAMINHADA DE SEIS MINUTOS SAO APROPRIADAS PARA CRIANCAS E
ADOLESCENTES BRASILEIROS COM FIBROSE CISTICA?

Mariana Aguiar®, Raquel Gongalves de Paula?, Virginia Auxiliadora Freitas de Castro', Marilia da
Silva Garrote Carvalho?, Lorenna Junqueira Almeida Prado?, Thais Costa Nascentes Queiroz!,
Natasha Yumi Matsunaga? e Lusmaia Damaceno Camargo Costa®3.

IHospital das clinicas da Universidade Federal de Goids (EBSERH UFG). 2Instituto de Patologia
Tropical e Saude Publica da Universidade Federal de Goids (IPTSP, UFG). *Faculdade de Medicina
da Universidade Federal de Goids (FM, UFG). * Programa de Pés-Graduagdo em Educagdo Fisica da
Universidade Federal de Goids (PPGEF, UFG).

Introducgdo — O teste de caminhada de seis minutos (TC6) é um teste simples, reprodutivel e amplamente
utilizado na avaliacdo da capacidade funcional, que dispde de diversas equacdes de referéncia para o
calculo da distancia prevista (DPv) em criangas, adolescentes, adultos e idosos. Idade, sexo, peso, estatura
e diferenca da frequéncia cardiaca sdo os atributos mais frequentemente correlacionados com a DPv em
individuos saudaveis. No entanto, sdo escassos os estudos acerca dos valores de referéncia para populagdes
em condic¢Oes especificas, como a presenca da fibrose cistica (FC). Objetivo — Avaliar a correlagdo entre a
distancia percorrida e a distancia prevista, de acordo com as equacdes de referéncia do TC6, em criangas e
adolescentes com FC. Métodos — Trata-se de um estudo de corte transversal e prospectivo, realizado com
criancas e adolescentes com FC de 6 a 17 anos de idade, acompanhados em um centro de referéncia. Foi
realizado o TC6 de acordo com as recomendag¢des da American Thoracic Society (ATS) e analisada a distancia
percorrida (DPc) em metros. Posteriormente, foi calculada a distancia prevista pelas equagdes de Priesnitz
et al. (6 a 12 anos, Brasil), Iwama et al. (13 a 18 anos, Brasil), Cacau et al. (7 al2 anos, Brasil), Geiger et al.
(3 a 18 anos, Austria), Li et al. (7 a 16 anos, China), Lammers et al. (4 a 11 anos, Reino Unido) e Bem-Saad
et al. (6 a 16 anos, Tunisia), de acordo com a faixa etaria preconizada. Apds o calculo da DPv em metros,
realizou-se o calculo da porcentagem caminhada da distancia prevista (% DPv=distancia percorrida/distancia
prevista *100). Foi aplicado o teste de correlacdo de Spearman para avaliar a correlagdo entre a DPc, DPv
e %DPv (p=5%). O projeto foi submetido e aprovado pelo CEP (parecer 3.256.001). Resultados — Foram
incluidos 18 criancas e adolescentes com FC, com idade mediana de 13 [6 a 17] anos, sendo 13 (72,2%) do
sexo feminino. A distancia percorrida no TC6 apresentou mediana de 494,10 [379,53 a 574,74] metros. No
entanto, ndo houve correlagao estatisticamente significativa (p>0,05) com a distancia prevista de nenhuma
equacdo de referéncia analisada. As medianas das %DPv foram: Priesnitz (86,9%); Iwama (77,7%), Cacau
(95,8%), Geiger (58,2%), Li (88,5%), Lammers (60,7%), Bem-Saad (56,7%). Verificou-se correlagdo forte e
positiva (p<0,001; r=0,847) entre os valores obtidos pela equagdo de Geiger (Austria) e Bem-Saad (Tunisia).
Conclusdo — Nao foram encontradas correlagdes entre a distancia percorrida com as distancias previstas
das equacdes de referéncia do TC6. Além disso, a %DPv apresentou grande variacdo entre as equacoes,
0 que pode super ou subestimar a capacidade funcional do individuo avaliado. Dessa forma, enfatiza-se
gue, apesar de existirem trés equac¢dOes para criancas e adolescentes brasileiras, ainda ha a necessidade
de estudos futuros, com amostras substancialmente maiores (e. g. multicéntricos), para a elaboracédo de
equacdes de referéncia do TC6 para a populacdo pedidtrica brasileira com fibrose cistica.

Palavras-chave: Avaliagdo. Fibrose cistica. Fisioterapia. Pediatria. Teste de caminhada.
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ASSOCIAGAO ENTRE ULTRASSONOGRAFIA MUSCULAR PERIFERICA E
CONSUMO DE OXIGENIO DE PICO EM ADULTOS COM FIBROSE CiSTICA

Laura Silveira de Moura®?, Caroline Jacoby Schmidt®2, Carla Tatiana Martins de Oliveira?, Danilo
Cortozi Berton'?, Paulo de Tarso Roth Dalcin'? e Bruna Ziegler®2.

IUniversidade Federal do Rio Grande do Sul (UFRGS). 2 Hospital de Clinicas de Porto Alegre (HCPA).

Introdugdo — A capacidade fisica de exercicio é importante fator progndstico para individuos com
fibrose cistica (FC). Objetivo — Avaliar a associa¢do entre parametros da musculatura periférica, medidos
por ultrassonografia (USS), e consumo de oxigénio de pico (VO2pico), avaliado por teste de esforco
cardiopulmonar (TECP). Métodos — Este é um estudo transversal, realizado em ambulatério de adultos
com FC de um hospital terciario de Porto Alegre. Critérios de inclusdo: idade superior a 18 anos; de ambos
os sexos; diagnodstico de FC confirmado por histdria clinica; teste do suor alterado (cloro maior que 60
mmol/L) em pelo menos duas amostras; ou estudo genético molecular. Critérios de exclusdo: complica¢des
cardiacas, ortopédicas e traumatoldgicas; instabilidade hemodinamica, hemoptise macica, pneumotoérax;
uso continuo de ventilagdo mecanica ndo invasiva; gestantes. Foram coletados dados de caracterizagdo
da amostra, e posteriormente TECP, com protocolo incremental em cicloergdmetro e avaliacao de USS da
espessura do musculo quadriceps femoral (EM-QF) e da drea de sec¢do transversa do musculo reto femoral
(AST-RF). Foram realizados teste de correlagdo de Pearson entre as varidveis estudadas e dois modelos de
regressao linear multivariada para avaliar a associacdo entre as variaveis da USS e a fungao pulmonar com o
desempenho no TECP, tendo como varidvel dependente o VO2pico em porcentagem do previsto. Resultados
— 26 adultos com FC com 288 anos, 50% do sexo masculino, VEF1 56%. A EM-QF foi de 1,6+0,58cm, e a
mediana da AST-RF foi de 2,75 cm? (2,24 a 5,34). A mediana do VO2 de pico foi de 26,8ml/kg/min (17,3 a 30,2),
e amediana do % do previsto do VO2 de pico foi de 88% (59 a 109). Foi encontrada correlagdo positiva e forte
do VO2pico em % do previsto com EM-QF (r=0,567, p=0,006) e correla¢do nao significativa entre o VO2pico
em % do previsto com e AST-RF (r=0,414, p=0,062). O VO2 de pico em % do previsto também apresentou
correlacdo positiva e forte com dados espirométricos da CVF % do prev (r=0,679; p<0,001) e do VEF1 % do
previsto (r=0,650; p<0,001). Dois modelos de andlises lineares multivariadas com varidvel dependente VO2
de pico em % do previsto foram realizados. No primeiro modelo, foi encontrada associagdo entre a variavel
dependente com a EM-QF (B=25,77; p<0,001) e com o VEF1% do previsto (B=0,916; p<0,001). No segundo
modelo, foi encontrada associagdo entre a variavel dependente e a AST-RF (B=5,43; p=0,041) e o VEF1%
do previsto (B=0,850; p=0,003). Conclusdo — A partir deste estudo, foi possivel observar associacdo entre
parametros da musculatura periférica e VO2pico em adultos com FC. Esses dados preliminares sugerem a
USS como ferramenta promissora para avaliagdes de rotina em adultos com FC, o que se soma a seu baixo
custo, maior disponibilidade e facilidade de aplicacdo, se comparada ao TECP.
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QUALIDADE DO SONO, NIiVEL DE ATIVIDADE FiSICA E EXACERBACOES
PULMONARES EM ADOLESCENTES COM FIBROSE CISTICA.

Leonardo de Oliveira Castro®, Karen Avelar Leopoldino dos Reis?, Cristiane Geralda de Oliveira
Lima'?, Carolina Haddad Martins*?, Luanna Rodrigues Leite'? e Evanirso Aquino'?3.

1Ambulatdrio de Doencgas Raras — Fibrose Cistica — Hospital Infantil Jodo Paulo Il (HIJPIl — FHEMIG).
2Residéncia Multi-HIJPIl — Programa de Residéncia Multiprofissional em Urgéncia e emergéncia
(CHU, FHEMG). 3Fisioterapia, Departamento de Fisioterapia (ICBS), Pontificia Universidade Catdlica
de Minas Gerais (PUC Minas, Betim).

Introdugdo — O comprometimento pulmonar é um achado comum em pessoas com fibrose cistica (PwCF),
e as exacerbacdes respiratdrias estdo associadas ao aumento de sintomas respiratérios. A presenca de
tosse cronica durante a noite tem sido associada com piora do sono em PwCF. As desordens do sono, que
evoluem com hipoxemia, estdo associadas a eventos de dessaturacdo durante a realizacdo de testes de
exercicio. Objetivo — Nesse contexto, hipotetizamos que existe associacdo entre a qualidade do sono, nivel
de atividade fisica, desempenho funcional avaliado no teste de Shuttle (MST) e exacerbagdo pulmonar em
PwCF. Métodos — Trata-se de um estudo prospectivo descritivo transversal, realizado em adolescentes
com PwCF, com idade entre 12 e 18 anos, de ambos os sexos, atendidos no Hospital Infantil Jodo Paulo Il
A qualidade do sono foi avaliada pelo indice de qualidade do sono de Pittsburgh (PSQl). O nivel de atividade
fisica foi avaliado pelo questionario internacional de atividade fisica (IPAQ), e a capacidade de exercicio pelo
teste modificado de Shuttle. Os sinais clinicos de exacerbagdo (SCE) foram avaliados através do escore de
Fuchs et al. Analise estatistica — Os dados foram expressos em mediana e amplitude interquartil. Apds a
avaliacdo pelo teste de kolmogorov-Smirnov, a correlagdo de Pearson foi utilizada para avaliar a associagdo
entre o nivel de atividade fisica ou capacidade de exercicio, SCE e disturbios do sono, com valor de p <
0,05. Resultados — Foram avaliados 40 adolescentes (PwCF) sendo 65% do sexo masculino, com mediana
deidade 15,0 anos (IQ) 3 anos, qualidade do sono (PSQI). Na pontuacdo global, a mediana foi de 3,0 pontos
(1Q), o nivel de atividade fisica (IPAQ) obteve uma mediana de 1.332,00 MET. min/semana (IQ) 1.586,00
MET. min/semana. A distdncia caminhada avaliada no MST obteve uma mediana de 760,00 metros (IQ) 310
metros, e o déficit funcional uma mediana de 825,74 (IQ) 287,03 metros e, nos SCE, a mediana expressou 1,0
sinal (1Q) 3,0 sinais. Ndo foram observadas correlagdes significativas entre qualidade do sono avaliada pela
pontuacdo global do PSQI e nivel de atividade fisica avaliado pelo IPAQ (r +0,21 e p= +0,19), qualidade do
sono e distancia caminhada no MST (r +0,71 e p=+0,66), qualidade do sono e sinais clinicos de exacerbagdo
(r—0,10 e p=+0,51). Ainda assim, 12,5% dos individuos avaliados apresentaram um sono de ma qualidade,
e 15% apresentaram pontuacgao limitrofe (5 pontos) para um sono normal. Ademais, 80% da populagdo
apresentou sono de ma qualidade e 100% da populagdo apresentou um sono limitrofe. Conclusdao — Ndo
foi observada associacdo entre capacidade de exercicio e nivel de atividade fisica com disturbios do sono.
Entretanto, pessoas com fibrose cistica apresentam prejuizo na capacidade de exercicio.
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CAPACIDADE DE EXERCICIO, DEFICIT MUSCULAR E ESTADO
NUTRICIONAL EM DIFERENTES PERFIS GENETICOS
DA FIBROSE CiSTICA.

Luanna Rodrigues Leite?, Maria Ariane Almeida Lima?, Maria Olivia Ferreira de Sousa®?, Alice
Monteiro de Carvalho?, Emanuelle Pinheiro Campos?, Leonardo de Oliveira Castro®, Carolina
Haddad Martins'?, Diego Campos de Moura® e Evanirso Aquino®?,3.

IAmbulatdrio de Doengas Raras — Fibrose Cistica, Hospital Infantil JoGo Paulo Il (HIJPII, FHEMIG).
2Residéncia Multi (HIJPIl, CHU, FHEMIG), Programa de Residéncia Multiprofissional em Urgéncia e
emergéncia da CHU — FHEMG. 3Departamento de Fisioterapia, Pontificia Universidade Catdlica de

Minas Gerais (ICBS, PUCMG).

Introdugdo — A fibrose cistica (FC) € uma doenca genética recessiva, sendo a mutacdo AF508 a mais prevalente.
Pacientes homozigotos para AF508 apresentam pior progndstico, com maior comprometimento pancreatico
e respiratério. Embora ndo haja uma associa¢do direta com a funcdo pulmonar, sua piora, decorrente do
aumento da secrecdo bronquica, pode justificar a reducdo da capacidade de exercicio. Objetivo — Avaliar
se ha diferencas na capacidade de exercicio, na espessura muscular e no estado nutricional entre pessoas
com FC (PwCF), classificadas em trés grupos: homozigotos para AF508, heterozigotos e portadores de
outras mutacdes. Métodos — Trata-se de um estudo observacional e transversal, realizado com criancas e
adolescentes (6 a 17 anos), atendidos no ambulatério de doencas raras do HIJPIl— FHEMIG. Os participantes
foram submetidos ao teste de Shuttle de 25 niveis, a ultrassonografia para mensuracdo da espessura
muscular do quadriceps e a espirometria para avaliacao da funcao pulmonar. O célculo dos valores previstos
para a espessura muscular seguiu Scholten (2003), considerando déficit muscular a diferenca entre o valor
previsto e o encontrado. O estado nutricional foi avaliado pelo IMC e escore Z de IMC. A andlise estatistica
foi realizada no SPSS 22.0, com dados expressos em média e desvio padrdo. Apds o teste de normalidade
de Kolmogorov-Smirnov, a comparagao entre grupos foi feita por ANOVA para medidas repetidas, corrigida
por Bonferroni, adotando-se a < 0,05. Resultados — Foram avaliadas 83 pacientes, divididos em trés grupos:
23 homozigotos para AF508, 40 heterozigotos para AF508 e 20 com outras mutac¢des, com idade média
de 13+0,6, 10+0,5 e 11+0,8 anos, respectivamente. Quanto a capacidade de exercicio, o déficit funcional
médio no teste de Shuttle foi de 754240 m para homozigotos AF508, 573+255,14 m para heterozigotos
AF508, e 6671208 m para outras mutacdes, sem diferenca significativa entre os grupos (p=0,4). Para o
déficit muscular, a média foi de 0,8+0,5 cm no grupo homozigoto AF508, 0,6+0,6 cm no heterozigoto e
0,8+0,7 cm no grupo de outras mutac¢des, sem diferenca significativa (p=0,2). Para a fungdo pulmonar, ndo
foram observadas diferencas significativas entre os grupos em nenhuma das variaveis avaliadas. E quanto
ao estado nutricional, o IMC médio foi de 17,4+2,5 kg/m? no grupo homozigoto AF508, 17,6%3,11 kg/m? no
heterozigoto e 18+2,4 kg/m? no grupo de outras mutacdes, sem diferenca significativa (p=0,9). Conclusio
— As PWCF apresentam comprometimento na capacidade de exercicio, caracterizado por déficit funcional.
No entanto, a estratificacdo genotipica ndo influenciou significativamente a capacidade de exercicio, o
déficit muscular, a fungdo pulmonar ou o perfil nutricional dos individuos avaliados.
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CARACTERIZAGCAO DO DESENVOLVIMENTO NEUROPSICOMOTOR DE
LACTENTES E CRIANGAS COM FIBROSE CiSTICA ACOMPANHADAS PELA
FISIOTERAPIA, EM HOSPITAL DE LINHA TERCIARIA.

Paula Cristina Harumi Aoki Panegaci?, Adriana Della Zuana?, Cristiane Ribeiro Afonso Fernandes! e
Ana Lucia Capelari Lahoz'.

!Instituto da Crianga e do Adolescente do Hospital das Clinicas da Faculdade de Medicina da
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Introdugdo — A fibrose cistica (FC) é uma doenca congénita, com elevada morbidade e mortalidade.
Apesar do comprometimento multissistémico, pouco enfoque é dado aos aspectos de desenvolvimento
neuropsicomotor dos lactentes e criangas com FC, pela crenga de que, nessa doenca, ndo ha repercussao
neuropsicomotora. Objetivos — Avaliar o desenvolvimento neuropsicomotor de pacientes com FC
acompanhados por ambulatdrio de fisioterapia e identificar o risco de atraso de desenvolvimento
neuropsicomotor. Métodos — Foi desenvolvido um estudo prospectivo, transversal, realizado entre maio
e dezembro de 2024, incluindo pacientes com FC, com idade entre 4 e 60 meses, em acompanhamento
no ambulatdrio de fisioterapia. O desenvolvimento neuropsicomotor foi avaliado através do questionario
Ages&Stages, Third Edition (ASQ3). A avaliacdo foi realizada por um Unico fisioterapeuta habilitado nesse
instrumento. As respostas foram pontuadas, e os Resultados foram classificados em trés categorias: 1) o
desenvolvimento parece estar adequado para a idade; 2) necessidade de atividades de aprendizagem e
monitoramento (follow up); e 3) necessidade de avaliacdo adicional (atraso). A analise estatistica foi realizada
através de medidas descritivas, com os Resultados expressos em frequéncia, percentual, médiatdp e mediana
(minimo, maximo). A pesquisa foi aprovada pela CAPPesq, sob o nimero 2.780.324/2018. Resultados — Foram
estudados 40 pacientes, 14 meninos (35%) e 26 meninas (65%), com idade média de 34,07+16,58 meses.
Em relagdo aos dominios avaliados, foram encontrados: comunica¢do — 37 adequados (92,5%), 1 follow
up (2,5%) e 2 atrasos (5%); motricidade grossa — 35 adequados (87,5%), 2 follow up (5%) e 3 atrasos (7,5%);
motricidade fina—32 adequados (80%), 5 follow up (12,5%) e 3 atrasos (7,5%); resolucdo de problemas — 34
adequados (85%), 3 follow up (7,5%) e 3 atrasos (7,5%); habilidades sociais — 36 adequados (90%), 0 (0%)
follow up e 4 atrasos (10%). Dos 40 pacientes avaliados, 29 (72,5%) revelaram desenvolvimento motor
adequado para todos os dominios, 4 (10%) indicaram necessidade de follow up e 7 (17,5%) apresentaram
atraso em algum dominio avaliado. Conclusdao — A maioria dos pacientes apresentou desenvolvimento
adequado das habilidades funcionais, o que reforga a importancia da avaliagdo e do acompanhamento
longitudinal do desenvolvimento de criangas com FC, a fim de minimizar riscos e oferecer as familias as
orientacdes necessarias sobre a estimulacdo motora e o cuidado com seus filhos.
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Introdugdo — Intolerancia ao exercicio e comprometimento da composicao corporal, quando presentes em
individuos com fibrose cistica (FC), associam-se com deterioracao da fun¢do pulmonar e podem influenciar
o desempenho das atividades de vida didria e a qualidade de vida. Portanto, o acompanhamento desses
desfechos tem sido recomendado, sendo importante correlacionda-los entre si. Objetivo — Correlacionar o
desempenho no Modified Shuttle Walk Test (MSWT) com variaveis da composi¢do corporal e densitometria
Ossea. Método — Trata-se de um estudo observacional, analitico, transversal realizado em individuos
com FC entre 7 e 14 anos de idade, clinicamente estaveis e acompanhados em um centro de referéncia.
0 estudo foi aprovado pelo Comité de Etica da Instituicdo (CAEE: 61326622.3.0000.5404). A composicio
corporal e a densidade 6ssea foram avaliadas pela absorciometria por dupla emissdo de raio-X (DXA),
pela andlise de corpo inteiro. As seguintes varidveis foram analisadas: z-score da densidade mineral dssea
(BMD z-score); percentual de massa de gordura (MG%); e percentual de massa magra (MM%). O BMD
z-score <-2,0 foi considerado como osteoporose. Também foram realizadas avaliacGes respiratdrias pelo
sistema de oscilometria de impulso (I0S) e espirometria. Os voluntarios realizaram o teste modificado de
Shuttle (MSWT) e se registrou a distancia percorrida em metros (DP) e em porcentagem do predito (DP%).
Aplicou-se o teste de Shapiro-Wilk para determinar a distribui¢cao dos dados, e o coeficiente de correlagdo
de Pearson para avaliar a relagao entre o desempenho no MSWT e as varidveis de composi¢do corporal,
densitometria dssea e parametros respiratorios. Resultados — Foram incluidos 35 individuos com gravidade
leve da doenca, média de idade de 9,7412,27 e 68,6%% do sexo masculino. Os voluntdrios apresentaram as
seguintes médias * desvio padrao das varidveis analisadas: DP: 788,0+158,07m; DP%: 78,29+16,48%; VEF1%:
92,0+20,05%; MG: 7,25+2,99kg; MG%: 22,62+4,51%; MM: 23,39+6,31kg; MM%: 73,70+4,33%; BMD z-score:
0,47+0,79. Nenhum individuo apresentou BMD z-score menor que -2; a DP% abaixo de 80% foi observada
em 57,1%, e 31,4% da amostra apresentou MG% acima de 25%. Houve correlagdo entre o desempenho no
teste e a composicao corporal: DP% x MG% (r=0,372, p=0,028), DP% x MM% (r=-0,363, p=0,032), DP x MG:
(r=0,381, p=0,024), DP x MM: (r=0,410, p=0,014), DP x BMD: (r=0,483, p=0,003). Conclusdo — O desempenho
no MSWT apresentou correlagdo positiva com massa de gordura e negativa com massa magra. Esse achado
sugere que a massa de gordura, em individuos com FC de gravidade leve, pode influenciar positivamente
na capacidade de exercicio e funcional.

Palavras-chave: Capacidade de exercicio. Composi¢do corporal. Fungao pulmonar.
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Introdugdo — Testes de campo, como o teste do degrau de trés minutos (TD3’), podem provocar respostas
fisioldgicas no sistema cardiorrespiratorio de escolares com fibrose cistica (FC), tendo em vista a capacidade
de aumento da demanda metabdlica. Dessa forma, observar o comportamento dessas varidveis é essencial
para melhor compreensdo das respostas metabdlicas desencadeadas pelo teste. Objetivo — Comparar o
comportamento de varidveis fisioldgicas e de percepcdo de esforco em criangas e adolescentes com FC
antes e depois da realizacao do TD3’. Métodos — Trata-se de um estudo observacional que incluiu criancgas
e adolescentes com diagndstico de FC, em estabilidade clinica avaliada pelo Cystic Fibrosis Clinical Score
(CFCS), comidade entre 7 e 14 anos, acompanhados em um centro de referéncia. Apos aceite e assinatura dos
termos éticos, foi realizada a coleta de dados de identificacdo e de medidas antropométricas, seguida pelo
calculo doindice de massa corporal (IMC), pelo Programa Telessaude Brasil. Em prontudrio multidisciplinar,
foi consultada a presencga de patdgenos e o gendtipo. O TD3’ foi realizado com o auxilio de um metrénomo
especifico para o teste, cadenciando externamente o ritmo para subir e descer um degrau de 15 cm durante
trés minutos. O degrau utilizado para o teste foi posicionado com apoio em uma parede. Foram realizadas
duas repeti¢cdes com intervalo minimo de cinco minutos entre elas (1TD3’ e 2TD3’). Verificou-se, antes
e imediatamente apds cada teste, a saturacdo de pulso de oxigénio (Sp02), a frequéncia cardiaca (FrC)
e a percepgao de esforgo pela escala de percepgdo de esforgo para criangas (EPEC), com ancoragem de
memodria quanto ao esforgo relatado. Os dados foram inicialmente registrados em uma planilha do Excel e
posteriormente analisados no software IBM SPSS (versao 20.0). Foram realizadas andlises descritivas e de
frequéncia, e a normalidade dos dados foi avaliada pelo teste de Shapiro-Wilk. Com base nos resultados,
utilizaram-se o teste t pareado e o teste de Wilcoxon para comparagao das varidveis entre os testes.
Adotou-se um nivel de significancia de 5% para todas as analises. Resultados — Participaram do estudo 20
escolares (55% meninos), com média de idade de 10,55+2,30 anos, a maioria constituida de eutroficos (80%),
com mutacdo genética mais prevalente AF508 homozigoto (50%). As varidveis analisadas apresentaram
alteracdes significativas na comparac¢do dos parametros iniciais e finais entre cada teste, (pré versus pds,
respectivamente): 1TD3": Sp02: 97,75+1,07% x 96,25+2,31%, p=0,01; EPEC: 0,40+0,59 x 1,45+0,94, p<0,001;
FrC:82,25+11,78 bpm x 113,25+23,35 bpm, p<0,001. E no 2TD3": Sp02: 97,35+1,98% x 96,05+2,01%, p=0,006;
EPEC:0,20+0,41 x 1,45+0,82, p<0,001; FrC: 84,60+11,78 bpm x 111,95+£25,81 bpm, p=0,001. Conclusdao — A
realizacdo do TD3’ alterou, de forma significativa, todas as variaveis fisioldgicas (FrC e Sp02) e de percepcao
de esfor¢co em criangas e adolescentes com FC, depois das repeti¢es do teste.

Palavras-chave: Pediatria. Teste do degrau. Tolerdncia ao exercicio. Doengas respiratdrias.
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TESTE DE SENTAR E LEVANTAR DE UM MINUTO EM CRIANCAS
E ADOLESCENTES COM FIBROSE CiSTICA: RESPOSTAS
CARDIORRESPIRATORIAS E CORRELACOES COM CAPACIDADE
AEROBICA, FUNCAO PULMONAR E FORCA MUSCULAR
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Fagundes Donadio'?.

1Pontificia Universidade Catdlica do Rio Grande do Sul (PUCRS). ?Universitat Internacional de
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Introdugdo — Pacientes com fibrose cistica (FC) podem apresentar intolerancia progressiva ao exercicio
associada a diminuicdo da capacidade pulmonar e a fraqueza muscular periférica. Os testes de capacidade
funcional sdo uma alternativa para detectar limitagGes fisicas e fatores subjacentes associados a progressao
da doenca. O teste de sentar e levantar de um minuto (TSL) se caracteriza como um teste simples, que ndo
requer equipamentos de alto custo e amplo espago para sua realizagdo. Objetivo — Caracterizar as respostas
fisioldgicas do TSL e avaliar suas correlacGes com varidveis do teste de exercicio cardiopulmonar (TECP),
funcdo pulmonar e forca muscular do quadriceps em criangas e adolescentes com FC. Métodos — Este é
um estudo transversal, no qual foram incluidos criancas e adolescentes entre 6 e 18 anos, de ambos os
sexos, com diagndstico genético de FC e que realizavam acompanhamento ambulatorial em um centro de
referéncia. Foram excluidos aqueles pacientes que apresentavam déficits cognitivos ou qualquer limitagdo
gue impedisse a realizagdo dos testes. Foram coletados dados demograficos, antropométricos e clinicos, e
foram avaliados a funcdo pulmonar (espirometria), a capacidade aerdbica (TECP), o TSL e a for¢a muscular
do quadriceps (dinamometria manual). O estudo foi aprovado pelo Comité de Etica em Pesquisa, e 0s
responsaveis assinaram um termo de consentimento. Para a analise dos dados, foi utilizada estatistica
descritiva, teste t pareado e teste de correlagdo de Pearson (significancia p<0,05). Resultados — Foram
incluidos 17 pacientes com média de idade de 12,31+2,3 anos, média do indice de massa corporal (escore
z) de -0,2+0,8 e média do volume expiratério forgado no primeiro segundo (VEF,)) de 0,8+1,6 (escore z). Os
participantes apresentaram um consumo de oxigénio no pico do exercicio (VO,pico) de 35,1+4,2 mL.kg™.
min? e realizaram uma média de 32,5+6,2 repeticdes no TSL, com um trabalho total (repeticGes x massa
corporal) de 1326,9+379,6. No pico do exercicio, o TECP provocou valores significativamente maiores
(p<0,05) para frequéncia cardiaca e sensac¢do subjetiva de dispneia, em comparac¢do ao TSL, embora
nenhuma diferenca significativa tenha sido observada para saturacdo periférica de oxigénio. Correlacdes
significativas foram identificadas entre a carga de trabalho total (TECP) e o numero de repeti¢Ges ajustadas
para o peso corporal (r=0,684; p=0,002) e entre as repeti¢cdes do TSL e a forca muscular corrigida pelo
peso corporal (r=0,531; p=0,034). Nenhuma correlagdo foi encontrada com a fungdo pulmonar (VEF,) ou
outras variaveis de capacidade aerdbica. Conclusdo — O TSL demonstra uma resposta cardiorrespiratéria
submaxima em comparacdo ao TECP e se correlaciona com a carga de trabalho total e a forca muscular do
quadriceps, em criancas e adolescentes com FC.

Palavras-chave: Capacidade aerdbica. Crianga. Fibrose cistica.
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MONITORAMENTO DE VARIAVEIS NUTRICIONAIS, MEDICAMENTOSAS
E DA CAPACIDADE FUNCIONAL EM ESCOLARES COM FIBROSE CISTICA:
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Introdugdo — o monitoramento de variaveis de saide, em individuos com fibrose cistica (FC), é essencial no
manejo. O acompanhamento de parametros fornece dados clinicos que refletem a resposta ao tratamento
e a evolugdo da doencga. Objetivo — Analisar a evolugdo longitudinal do estado nutricional, de terapias
medicamentosas, da capacidade funcional e do sono em escolares com FC, entre duas visitas, com intervalo
de 10 a 14 meses. Métodos — Trata-se de um estudo longitudinal retrospectivo, que incluiu escolares com
FC, em estabilidade clinica confirmada pelos escores Cystic Fibrosis Clinical Score e Cystic Fibrosis Foundation
Score. O estado nutricional foi avaliado pelo peso (kg), pela altura (cm) e pelo IMC, estratificado por percentil
(P<3:baixo, P>3<85:adequado, P>85<97:sobrepeso). Prontuarios clinicos foram consultados para dados de
gendtipo, presenca de patdgeno e uso de moduladores genéticos. O Sleep Disturbance Scale for Children
identificou propenséo a disturbios do sono (DS) (pontuagdo >39). A capacidade funcional foi avaliada pelo
teste de sentar e levantar de um minuto (TSL1’), considerando a segunda tentativa apds recuperagao basal.
0O acompanhamento ocorreu em duas visitas (V1 e V2), com intervalo de 10 a 14 meses. Os dados foram
analisados no IBM SPSS 20.0, aplicando-se Shapiro-Wilk, andlise descritiva e de frequéncias, e testes para
amostras interligadas (a=5%). Resultados — Participaram 16 individuos (75% meninos), com média de idade
de 8,94+2,04 anos (V1) e 9,94+2,20 anos (V2). O IMC apresentou média de 16,87+2,22 (V1) e 17,31+2,47 (V2),
sem diferenca significativa (p=0,106), sendo eutrdfico em 81% (V1) e 62% (V2); em V2, 19% dos eutroficos
passaram para sobrepeso. A mutag¢do mais frequente foi AF508 homozigoto (56,3%). Toda amostra em V1
apresentou patégeno, enquanto, nas em V2, 50% também apresentaram. Todos usavam solugdo salina
hipertdnica em ambas as visitas; 87,5% usavam Alfadornase em V1, mantida em V2. O uso de Salbutamol®
foi de 81,3% (V1) e 62,5% (V2); Clenil®, 18,8% (V1) e 25% (V2); Seretide®, 6,3% (V1) e 0% (V2); Alenia®,
18,8% (V1) e 12,5% (V2). Broncodilatadores de longa duragao foram usados por 31,3% (V1) e 25% (V2).
Nenhum participante usava modulador genético em V1 e 81,3% passou a utilizd-lo em V2. A propensao
a DS foi de 28,1% (V1) e 21,9% (V2), com hiperidrose do sono como o disturbio mais frequente (V1:18%;
V2:12,5%). No TSL1’, ndo houve diferenca significativa (p>0,05) no nimero de repeti¢cdes (V1:39,13+11,57
x V2:35,63+13,53) e nos parametros de controle. Conclusdo — Escolares com FC apresentaram pequenas
diferencas em estado nutricional, sono e capacidade funcional entre as visitas. Apesar da introducdo de
moduladores genéticos, ndo houve diferenca significativa nos desfechos. Observou-se redu¢do no uso
de medicac¢des inalatdrias em V2, queda na presenca de patégenos e aumento do IMC, em alguns casos.
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EXACERBACAO PULMONAR AGUDA E ESTABILIDADE CLINICA DE
ESCOLARES COM FIBROSE CiSTICA: COMPARACAO DO PERFIL CLiNICO
E TERAPEUTICO.
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Introdugdo — A exacerbacdo pulmonar aguda (EPA), na fibrose cistica (FC), resulta em complicacGes
respiratdrias e sistémicas, indicando agravamento clinico. O monitoramento dessas alteracdes é essencial
para um manejo terapéutico eficaz. Objetivo — Comparar capacidade funcional, uso de medicamentos
inalatdrios, estado nutricional e propensdo a disturbios do sono em escolares com FC com e sem EPA.
Método — Trata-se de um estudo observacional retrospectivo e transversal, que incluiu escolares entre 6
e 13 anos, diagnosticados com FC. A amostra foi pareada por sexo e idade e dividida em dois grupos: em
estabilidade clinica, sem EPA (SEPA) e com EPA (CEPA). Para considerar em EPA, foi utilizado o ponto de
corte de 25 no Cystic Fibrosis Clinical Score (CFCS), e de 04 no Cystic Fibrosis Foundation Score (CFFS). O
estado nutricional foi avaliado por peso, altura e indice de massa corporal (IMC) estratificado com base no
percentil (P<3:baixo, P>3<8:adequado ou P>85<97:sobrepeso). Dados sobre patdgenos, gendtipo, uso de
medicamentos inalatérios e modulador genético foram obtidos dos prontudrios clinicos. O Sleep Disturbance
Scale for Children identificou propensao a disturbios do sono (DS: pontuagdo >39). A capacidade funcional
foi avaliada pelo teste de sentar e levantar de um minuto (TSL1’), sendo considerado o resultado do segundo
teste. A distribuicdo dos dados foi avaliada pelo teste de Shapiro-Wilk, e utilizou-se teste t de Student ou
U-Mann Whitney para comparagdo dos grupos (a=5%). Resultado — Foram avaliados 20 escolares, 10 em
cada grupo, 80% meninas. Os escores médios foram: CFCS:24,6+2,72 (CEPA) e 16,2+3,26 (SEPA); CFFS:5,1+1,20
(CEPA) e 0,41£0,97 (SEPA). As idades foram semelhantes entre os grupos (p=0,36), sendo a média de 7,5+0,85
anos no CEPA e 8+1,49 anos no SEPA. As médias de IMC foram 16,53+2,84 (CEPA) e 16,48+2,97 (SEPA),
classificando 50% do SEPA e 70% do CEPA com IMC adequado. As estaturas médias foram 1,26£0,11 metros
(CEPA) e 1,27+0,14 metros (SEPA), enquanto a massa corporal média foi de 27,45+10,11 kg e 27,12+10,22
kg. No estado nutricional, ndo houve diferenca entre os grupos em nenhuma das varidveis estudadas
(p>0,05). A presenca de patégenos foi observada em 60% no CEPA e 90% no SEPA. A maioria ndo usava
moduladores genéticos (SEPA: 90%; CEPA: 70%). Todos usaram Alfadornase e solugdo salina hipertonica.
Alenia® era utilizado por somente 10% no SEPA, e 30% no CEPA. Salbutamol foi mais frequente no SEPA
(80%) que no CEPA (70%). Os broncodilatadores de longa duragdo foram utilizados por 30% no CEPA e 40%
no SEPA. A propensdo a DS foi observada em 60% dos participantes do CEPA, enquanto esteve ausente
em 60% do SEPA. No TSL1’, ndo houve diferenca significativa no nimero de repeti¢des (CEPA:28,30+6,76
versus SEPA:29,70+4,78) e nos parametros de controle. Conclusdo — Os grupos apresentaram semelhanca
em relacdo a estado nutricional, tratamento medicamentoso e capacidade funcional. No entanto, o CEPA
demonstrou maior propensao a disturbios do sono.

Palavras-chave: Pediatria. Capacidade funcional. Estudo de avaliagdo.
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EM USO DE TERAPIA TRIPLA COM ELEXACAFTOR, TEZACAFTORE
IVACAFTOR - UM ESTUDO DE VIDA REAL.
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Mariana Camargo?.

Instituto do Coragdo da Universidade de Sdo Paulo (InCor, USP). 2Escola Paulista de Medicina,
Universidade Federal de Sdo Paulo (UNIFESP).

Introdugdo — Homens com fibrose cistica (FC) apresentam elevadas taxas de disturbios sexuais e
reprodutivos. A infertilidade esta presente em 98% dos casos devido a algum grau de alteracdo obstrutiva
no ducto deferente, bilateralmente. Além disso, em até 45% dos pacientes com mutac¢do do gene CFTR, é
encontrado hipogonadismo sintomatico. Sendo assim, esses individuos tém uma maior tendéncia a expressar
gueixas sexuais, tanto pela condicdo clinica global como pelo déficit hormonal, o que implica prejuizo na
funcdo erétil. A recente incorporagdo de novos medicamentos pelo Sistema Unico de Satde, elexacaftor,
tezacaftor e ivacaftor (ETI) aparenta gerar beneficios ndo somente a funcdo pulmonar e enddcrino-
metabdlica desses pacientes, mas também a outros 6rgaos e sistemas, como o préprio dominio sexual.
Objetivo — Avaliar, de modo descritivo, o perfil clinico e genético dos pacientes masculinos com fibrose
cistica e correlacionar com o grau de disfuncao erétil apresentado, apds considerar a implementacdo da
terapia com ETI. Métodos — Foram avaliados 30 pacientes masculinos entre 17 e 40 anos, com diagndstico
de FC. Utilizamos o indice Internacional de Fungdo Erétil (IEF5), validado no Brasil, por meio de formulario
eletrénico via Google Forms, para obter as respostas. Apds a aplicacdo do questionario, os pacientes
foram alocados em grupos, de acordo com o grau de disfunc¢do erétil (ED) informado: acima de 21 pontos,
sem ED (22 a 25); de 17 a 21, com alteracdo de leve a moderada; e abaixo de 17 (12 a 16), com disturbio
de moderado a grave. Resultado — A idade média dos pacientes foi semelhante entre os trés grupos, sem
diferenca estatisticamente significativa. Na avaliacdo do IEF5, 13,33% dos pacientes apresentaram disfun¢do
de moderada a grave, 46,66% com disfuncao de leve a moderada e 40% estavam dentro da normalidade da
funcdo sexual. No grupo dos casos de moderada a grave, 100% ainda ndo estavam em uso do modulador;
ja no grupo sem prejuizo erétil, apenas 33,5% ainda ndo estavam recebendo o medicamento. Nos casos
com alteragcao de moderada a grave, 3 pacientes apresentavam mutagdo no gene F508del em heterozigose
e 1 homozigoto, enquanto 9 casos eram heterozigotos para F508del, 2 eram homozigotos e apenas 1
paciente com variante de significado incerto nos pacientes sem disfungao erétil. Em 96,7% dos pacientes
avaliados com espermograma, foi encontrada azoospermia com baixo volume ejaculado na andlise seminal,
corroborando os Resultados da literatura. Conclusao — A introducdo da terapia com ETI parece demonstrar
beneficios na salde sexual masculina dos pacientes com diagnéstico de FC. Ainda existe a demanda de um
acompanhamento em longo prazo para fortalecer a relagdo positiva entre a medicacdo e a fungdo erétil,
bem como a avaliacdo do perfil hormonal desses pacientes para entender melhor os resultados.

Palavras-chave: Disfuncdo erétil. Modulador CFTR. Terapia tripla.
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CORRELACAO DAS ENZIMAS HEPATICAS, ESCORE DE WILLIAMS,
INDICES APRI E FIB-4 COM ELASTOGRAFIA HEPATICA EM PACIENTES
PEDIATRICOS COM FIBROSE CiSTICA.

Lilian Helena Polak Massabki de Carvalho!, José Dirceu Ribeiro!, Antonio Fernando Ribeiro?,
Leonardo Trevisan Monici' e Gabriel Hessel*

IFaculdade de Ciéncias Médicas da Universidade Estadual de Campinas (FCM, UNICAMP).

Introdugdo — Estudos mais recentes apontam a doenga hepatica relacionada a fibrose cistica (DHFC) como
a terceira causa mais comum de mortalidade na doenca (2,8%). Entretanto, ndo existem atualmente testes
diagndsticos especificos para DHFC, em parte porque sua fisiopatologia ainda ndo foi completamente
elucidada. Nesse contexto, a elastografia hepatica surge como excelente ferramenta para identificacdo de
fibrose hepdtica. Assim, é imperativo que se estudem os métodos diagndsticos atuais para determinar a
melhor forma de identificar precocemente os pacientes com DHFC. Objetivo — Avaliar a sensibilidade e a
especificidade dos métodos diagndsticos atualmente conhecidos para diagnéstico de DHFC, em relagdo ao
método ultrassonografico de elastografia hepatica. Métodos — Foram realizados exames de ultrassonografia
abdominal para célculo do escore de Williams, concomitantemente com exame de elastografia hepatica, em
pacientes de ambulatério pediatrico de fibrose cistica. Foram analisados os seguintes exames laboratoriais
(até 6 meses antes do exame de imagem): hemograma completo, AST, ALT, FALC e GGT. Também foram
calculados os indices APRI e FIB-4 (valores 2 0,7 e 2 1,45, respectivamente, indicaram fibrose hepdtica).
Um escore de Williams > 4 indicou acometimento hepdtico. Escore de Williams, AST, ALT, FALC, GGT, APRI
e FIB-4 tiveram sua sensibilidade e sua especificidade calculadas, considerando portadores de DHFC os
pacientes com elastografia anormal (mediana > 6,85 kPa). Resultados — Foram estudados 61 pacientes,
sendo 50,8% do sexo masculino. A média e a mediana de idade foram, respectivamente, 12,4 e 11,5 anos.
Do total de pacientes, 21 (34,4%) tiveram elastografia hepatica alterada. A sensibilidade e a especificidade
dos seguintes métodos diagndsticos foram, respectivamente: escore de Williams = 100% e 35,9%; AST =
47,6% e 77,5%; ALT = 66,7% e 55%; FALC = 19% e 89,7%; GGT = 80,9% e 61,5%; APRI = 19% e 100%; e FIB-4
=9,5% e 100%. Conclusdao — Os melhores Resultados de sensibilidade para o diagndstico de DHFC foram o
escore de Williams e a GGT. Contudo, a baixa especificidade indica que ndo devem ser empregados como
parametros isolados para o diagndstico. As transaminases ndo se mostraram confidveis quando usadas
isoladamente para diagndstico de DHFC. Os indices APRI e FIB-4 e a FALC, apesar de apresentarem alta
especificidade, tiveram baixa sensibilidade, sugerindo que nado sejam ferramentas adequadas para triagem
de DHFC.
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MANIFESTACOES GASTROINTESTINAIS AVALIADAS PELO CFABD-
SCORE EM PACIENTES COM FIBROSE CiSTICA — AVALIAGCAO PRE
MODULADORES DA CFTR.

Elizete Aparecida Lomazi!, Lorenna Cristina Montera?, Gabriel Cezar Santos?, José Dirceu Ribeiro?,
Daniela Souza Paiva Borgli* e Antonio Fernando Ribeiro®.

tUniversidade Estadual de Campinas (UNICAMP).

Introdugdao — ManifestagOes gastrointestinais sdo comuns em pacientes com fibrose cistica (FC), cuja
etiologia pode ser atribuida a trés fendmenos fisiopatogénicos: inflamacdo, disbiose e dismotilidade do
trato gastrointestinal. Compreender o contexto sintomatico gastrointestinal e desenvolver tratamentos
precoces e mais especificos para essas manifestacdes sdo prioridades no manejo desses pacientes.
Objetivo — Avaliar a frequéncia e as correlagdes entre as manifestacdes gastrointestinais em pacientes
com FC. Métodos — Trata-se de um estudo observacional e transversal, realizado entre abril e setembro
de 2024, ap6s a aprovacgdo do Comité de Etica da Instituicdo (CCAE: 77930224.7.0000.5404). Foram
inclusos 59 criancgas e adolescentes com FC atendidos em um centro universitdrio de referéncia em FC. Os
sintomas gastrointestinais foram avaliados por meio de um questionario validado na lingua portuguesa,
o CFAbd-Score, para investigar a presenca e a frequéncia das manifesta¢des gastrointestinais. A analise
dos dados foi feita de forma descritiva e inferencial, com os testes de qui-quadrado e de correlagao de
Pearson. Resultados — Dos 59 pacientes, 53 (89,8%) relataram manifestagdes gastrointestinais. O relato dos
sintomas de distensdo abdominal (20%, p=0,003) e ndusea (22% p=0,047) apresentou correlagdo positiva
significativa com o relato de dor abdominal. A ocorréncia de dor abdominal foi mais frequente nos pacientes
em estado de exacerbagdo pulmonar, embora a associagao estatistica ndo tenha sido significativa. Dos 11
pacientes em exacerbacdo, 8 relataram dor abdominal, com uma frequéncia relativa de 72,7% (p=0,063;
qui-quadrado). Houve correlagdo positiva entre dor abdominal e exacerbacdes pulmonares (p=0,02).
Conclusdo — Manifestagdes gastrointestinais foram referidas por cerca de 90% dos entrevistados. O relato
de dor abdominal foi positivamente correlacionado com os sintomas de distensdo abdominal, ndusea e
com o estado de exacerbacdo das manifestacdes respiratdrias, evidenciando a importancia do CFAbd-Score
como medida de avaliacdo de desfecho relatado pelo paciente.
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ASSOCIACAO ENTRE PADRAO ALIMENTAR, FUNCAO PULMONAR E
ESTADO NUTRICIONAL EM ADOLESCENTES COM FIBROSE CiSTICA.

Elizete Aparecida Lomazi*, Elisa Boin' e Chiara Maria Pascon Rodella®.

IUniversidade Estadual de Campinas (UNICAMP).

Introdugdo — A Organizacao Mundial da Saude sugere que as recomendacdes dietéticas para as populacgdes
sejam baseadas nos alimentos e ndo somente em nutrientes isolados. O Conselho Federal de Nutricionistas
também recomenda que é necessdrio considerar habitos alimentares em termos de numero, tipo e
composicdo das refeicdes. Objetivo — Identificar e descrever padrdes alimentares e verificar suas associaces
com a fungdo pulmonar e o estado nutricional, em adolescentes com FC. Métodos — Realizou-se um estudo
analitico e prospectivo, em adolescentes com FC acompanhados em um Centro Universitario de referéncia. O
estudo foi aprovado pelo comité de ética da Instituicdo. Aplicou-se um questionario de frequéncia alimentar
a 47 adolescentes, de 12 a 19 anos, num periodo de 12 meses, antes do uso de moduladores da proteina
CFTR. A fungdo pulmonar foi avaliada por espirometria e classificada em perda leve (VEF1 > 60% valor de
referéncia), moderada (entre 41 e 59%) ou grave (<40%). A andlise de componentes principais foi realizada
para identificar o perfil de consumo alimentar, e a analise de Cluster para agrupar os participantes em
quatro grupos distintos. As relacGes entre FP e padrdo alimentar foram estudadas por regressao linear (RL).
Resultados — As médias dos valores do IMC e do escore Z IMC/idade foram 18,32 e -0,62, respectivamente.
Cercade 2/3 dos adolescentes apresentaram valor de FP com VEF1> 60%; dos demais, a metade apresentou
perda grave da FP (VEF1 <40%). Foi encontrada regressao linear significativa entre consumo de hortaligas
e leguminosas e melhor fungdo pulmonar (p<0,001), entre FP e realizagdo de atividade fisica (p=0,012) e
entre maior gravidade da funcdo pulmonar e valores inferiores de escore Z IMC/idade (p<0,001). A andlise
de componentes principais (PCA) identificou relacdo positiva significativa entre escore Z e frequéncia de
consumo de carne. A andlise de Cluster permitiu dividir os adolescentes em quatro grupos e respectivas
caracteristicas de padrao alimentar: Cluster 1, consumo mais elevado de hortalicas e frutas, maior nimero
de adolescentes que comem fora de casa (N=10); Cluster 2, consumo elevado de leite e derivados e carne,
os melhores Resultados de FP e escore Z (N=18); Cluster 3, consumo mais alto de leguminosas e bom
consumo de leites e derivados, hortalicas e frutas;11/15 apresentavam FP de moderada a grave (N=15); e
Cluster 4, maior consumo de agucar, paes e leite e menor consumo de proteinas —grupo com piores indices
de FP e escores Z (N=4). Conclusdo — Foram identificados quatro padrdes alimentares, e melhores indices
nutricionais e de fungdo pulmonar foram associados ao consumo mais frequente de fontes proteicas como
leite e derivados, carne branca e vermelha. Ja o padrdao com piores indices nutricionais e de FP foi aquele
gue se associou ao consumo altamente frequente de paes, acucares e leite e derivados.

Palavras-chave: Fibrose cistica. Adolescente. Nutricdo do adolescente.
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AVALIAGAO OLFATIVA EM PACIENTES COM FIBROSE CIiSTICA

Renata Oliveira e Nasser!, Daniela Costa Malheiros?, Isabela Hohlenwerger Schettini?, Leticia
Sayuri Yada!, Paulo Roberto Lazarini! e Ricardo Landini Lutaif Dolcit.

!Irmandade da Santa Casa de Misericordia de Sdo Paulo (ISCMSP).

Objetivo — Avaliar o olfato em pacientes portadores de fibrose cistica em um hospital tercidrio da cidade de
Sdo Paulo. Como Objetivo secundario, o estudo vai avaliar se existe correlagdo entre o comprometimento
olfativo com o gendtipo e acometimento nasossinusal. Métodos — Trata-se de um estudo transversal.
A amostra foi composta por pacientes selecionados do ambulatério de pneumologia pediatrica de um
hospital tercidrio na cidade de Sdo Paulo. A avaliagdo foi realizada através de exame otorrinolaringoldgico
completo incluindo endoscopia nasal além do teste olfatério Connecticut e da coleta de dados demograficos
e mutagOes genéticas. Resultados — Foram avaliados um total de 42 pacientes. A mutagdo genética mais
prevalente foi phe508del, presente em 66,7% dos pacientes com 38,1% homozigotos e 26,2% heterozigotos.
A segunda mutagao genética mais apresentada foi Gly 542, presente em 19,9%. As demais ocorreram em
menor porcentagem. A endoscopia nasal evidenciou pélipos nasais em 40,47% dos pacientes. Apenas
7 pacientes (16,66%) se queixaram de hiposmia, e a maioria deles (83,33%) declarou ter olfato normal.
Contudo, o teste olfatdrio de Connecticut evidenciou que 85,71% dos pacientes apresentavam Resultados
compativeis com disfuncdo olfativa, e apenas 6 pacientes (14,3%) apresentaram o resultado compativel com
normosmia. Nao houve relacdo estatisticamente significante entre as mutacdes genéticas apresentadas
e o resultado do teste olfatdrio ou com a presencga de pdlipos nasais. Conclusao — Apesar de os pacientes
com fibrose cistica ndo referirem alteracdo no olfato, hd uma alta prevaléncia de disfuncdo olfativa nessa
populacdo. Nao foi observada uma associacdao entre a disfuncdo do olfato com o gendtipo ou com o
acometimento nasossinusal. Seria valida uma avaliagdo otorrinolaringolégica completa, nos pacientes
com fibrose cistica, incluindo teste olfativo, objetivando identificar a patologia, para um manejo mais
especifico do quadro.

Palavras-chave: Olfato. Fibrose cistica. Sinusite.
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COMPARAGAO E CORRELAGAO DOS VALORES DE OSCILOMETRIA DE
IMPULSO EM CRIANGAS E ADOLESCENTES COM FIBROSE CiSTICA, COM
E SEM ESPIROMETRIA ALTERADA, ANTES DO USO DE ELEXACAFTOR,
IVACAFTOR E TEZACAFTOR.

Jorge Eduardo Cortz Sernaglia’, Tayna Castilho!, Daniela Souza Paiva Brogli*, Aline Priscila Souza*,
Izabella Frias Loureiro!, Maria Angela Ribeiro!, Patricia Morgana Rentz Keil*, Silvana Dalge
Severino?, Carla Cristina Souza Gomez?, Aline Cristina Gongalves?, Adriana Carolina Marques
Ferreira!, Andressa Oliveira Peixoto!, Antonio Fernando Ribeiro?, Elizete Aparecida Lomazi?, Eulalia
Sakano!, Maria de Fatima Pimenta Servidoni!, Katia Scanagatha?, Mariana Mei Hsia Pu Zorron?,
Michelle Viviane Sa dos Santos Rondon?, Paloma Lopes Francisco Parazzi!, Renata Guirau?, Vanessa
Brilhante!, Gabriel Hessel' e José Dirceu Ribeiro.

IUniversidade Estadual de Campinas (Unicamp).

Introdugdo — A espirometria é considerada padrdo-ouro para a avaliacdo da funcdo pulmonar na fibrose
cistica (FC). Em contrapartida, a dependéncia do esfor¢o para sua realizagdo limita sua aplicabilidade,
especialmente em criancas. O sistema de oscilometria de impulso (I0S) é uma ferramenta complementar e
exige menor colaboracdo. Objetivo — Comparar e correlacionar os valores de |0S e espirometria em criancgas
e adolescentes com FC, com e sem espirometria alterada. Método — Trata-se de um estudo observacional
e analitico, de corte transversal. Foram avaliados individuos de 4 a 12 anos com FC, de um centro de
referéncia. Todos realizaram 10S e espirometria, de acordo com as recomendacdes da ATS/ERS. A amostra
foi dividida em grupo espirometria preservada (GEP: n=53) e espirometria alterada (GEA: n=45), com base
em parametros CVF, VEF1, VEF1/CVF> 80% e FEF25-75 >70%. Foram utilizados valores de referéncia de
Jones et al. (2020) e Assumpgdo et al. (2016) para espirometria e 10S, respectivamente. O teste de Shapiro-
Wilk foi aplicado para verificar a normalidade dos dados. Para andlise estatistica, aplicou-se o coeficiente
de correlagdo de Spearman (rho) e teste U de Mann-Whitney. Os dados foram apresentados em mediana
e intervalo interquartil (mediana [11Q]). O estudo foi aprovado pelo Comité de Etica. Resultados — No GEA,
66,7% eram do sexo masculino, idade de 8 [11Q:6-9] anos e Z-score de IMC de -0,75 [11Q:-1,49 a -0,29]. No
GEP, 56,6% eram do género feminino, idade de 7 [I1Q:6-9] anos e Z-score de IMC de 0,01 [1IQ:-0,84 a 0,64].
No GEA, houve correlagao da CVF com R5 (rho=-0,457, p=0,002) e AX (rho=-0,369, p=0,013), e, no GEP, a
correlagdo com R5 foi mais fraca (rho=-0,334, p=0,014). O VEF1 mostrou correlagdo com R5 em ambos os
grupos (GEA: rho=-0,489, p<0,0001; GEP: rho=-0,450, p=0,002). No GEP, o FEF25-75% apresentou correlacdo
moderada com R5% (rho=-0,497, p<0,001), X5% (rho=-0,404, p=0,003) e AX% (rho=-0,499, p<0,001). O GEA
nao apresentou correlacdo entre espirometria e I0S (p<0,05). Entre os grupos, o GEP teve valores superiores
para CVF% (103 [11Q:95-111] versus 81 [11Q:73-89]; p<0,001), VEF1% (98 [IIQ: 90-103] versus 74 [I1Q: 64-84];
p<0,001), VEF1/CVF% (96 [I1Q: 90-102] versus 84 [11Q: 74-92]; p<0,001) e FEF25-75% (96 [IIQ: 89-103] versus.
64 [11Q: 55-75]; p<0,001), enquanto o GEA apresentou valores mais elevados para R5% (123,8 [11Q: 111-135]
versus 96,2 [11Q: 89-104]; p<0,001) e AX% (268,7 [I1Q: 241-294] versus 136,4 [IIQ: 118-157]; p< 0,001). Para
X5%, nao houve diferenca significativa (131,6 [IIQ: 120-141] versus 146,7 [IIQ: 135-158]; p=0,155). Conclusao
— O 10S pode detectar alteragdes nas vias aéreas, mesmo com parametros espirométricos preservados, e
a combinagdo dessas duas ferramentas oferece uma avaliagdo mais detalhada da fung¢ao pulmonar.

Palavras-chave: Oscilometria de impulso. Espirometria. Fibrose cistica.
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FUNCAO PULMONAR DE PACIENTES COM FIBROSE CISTICA DE UM
CENTRO DE REFERENCIA EM PNEUMOLOGIA PEDIATRICA NA ERA PRE-
MODULADORES DO CFTR

Débora Ribeiro Vieira?, Luiza Cristina Gomes Delfim?, Evanirso da Silva Aquino! e Alberto Andrade
Vergara'.

IHospital Infantil Jodo Paulo Il (HIJPII).

Introdugdo — A fibrose cistica (FC) afeta principalmente a fun¢do pulmonar, com complica¢des respiratérias
progressivas que impactam a qualidade de vida e a sobrevida dos pacientes. O tratamento da FC visa
a melhorar a funcdo pulmonar, utilizando terapias como drenagem postural, fisioterapia respiratéria e
moduladores de CFTR, que reduzem a frequéncia e a gravidade das infec¢Ges respiratérias, aliviando a
obstrucdo das vias aéreas e a inflamacgdo pulmonar. Objetivo — Avaliar a fun¢do pulmonar de pacientes com
FC em um centro de referéncia em pneumologia pedidtrica, na era pré-moduladores do CFTR. Métodos — A
pesquisa incluiu 163 pacientes, cujos dados foram coletados e enviados ao Registro Brasileiro de Fibrose
Cistica. As analises foram realizadas com software R, PASW Statistics 18 e MINITAB, utilizando-se medidas
de tendéncia central (média, mediana), dispersdo (desvio-padrdo, intervalo interquartil) para dados
guantitativos, e frequéncias e porcentagens para dados qualitativos. Resultados — Entre os 163 pacientes,
93 tinham registros de espirometria. A média de idade foi de 12,4 anos (desvio-padrdo de 6,0 anos), com
uma faixa etdria entre 6 e 18,9 anos. A andlise do VEF1 (volume expiratério for¢ado no primeiro segundo)
revelou que 51,6% dos pacientes estavam dentro da normalidade. Em relagdo ao disturbio ventilatério
obstrutivo, 24,7% apresentaram obstrugdo leve, 16,1% moderada e 7,6% grave. Quanto a CVF (capacidade
vital forgada), 64,5% dos pacientes tinham func¢do pulmonar normal, 21,5% apresentaram disturbio
ventilatério restritivo leve, 11,8% moderado e 2,2% grave. Dados da Cystic Fibrosis Foundation de 2021
indicam que 89,1% dos pacientes pediatricos apresentam fun¢do pulmonar normal ou doenga pulmonar
obstrutiva leve, e apenas 1,3% apresentam doenca grave. A mediana do VEF1 para pacientes de 6 a 11 anos
é de 100,5%. Comparando com os dados obtidos, o percentual de pacientes com fun¢do pulmonar normal
ou doenca pulmonar obstrutiva leve (89,1%) é superior ao encontrado na amostra analisada, sugerindo
uma maior prevaléncia de comprometimento pulmonar na populagdo estudada. Isso pode ser reflexo de
diferencas na gestdo clinica, acompanhamento, tratamentos disponiveis ou da fase da doencga dos pacientes
avaliados. Conclusdo — Existe uma diferenca importante em relacdo a mediana da funcdao pulmonar da
populagdo dos Estados Unidos com a do nosso centro de referéncia. Especula-se que tais fatos podem estar
associados ao acesso ao tratamento e a questdes socioecondmicas. Esse achado evidencia a importancia
da monitorizacdo periddica da funcdo pulmonar, a fim de identificar alteracGes precoces. A espirometria,
associada a terapias, como fisioterapia respiratéria e drenagem postural, é essencial para melhorar a
qualidade de vida e prevenir complicagGes graves. Assim, a avaliacdo regular da fungdo pulmonar é crucial
para o manejo adequado da FC.
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PERFIL RESPIRATORIO NA POLISSONOGRAFIA DE CRIANGAS E
ADOLESCENTES DIAGNOSTICADOS COM FIBROSE CIiSTICA ANTES DA
TERAPIA TRIPLA COM ELEXACAFTOR, IVACAFTOR E TEZACAFTOR

Paloma L. F. Parazzi?, Carla Cristina Souza Gomez?, Antonio Fernando Ribeiro!, Andressa Oliveira
Peixoto!, Maria Angela Gongalves de Oliveira Ribeiro!, Antonio Gongalves de Oliveira Filho!,
Izabella Frias Loureiro?, Marcos Tadeu Nolasco da Silva?, Elizete Aparecida Lomazi', José Dirceu
Ribeiro?!, Eulalia Sakano!, Gabriel Cezar dos Santos?, Jorge Eduardo Cortz Sernaglial, Daniela Souza
Paiva Borgli, Adriana Carolina Marques Ferreira’, Aline Cristina Gongalves?, Aline Priscila de
Souza?!, Angélica Zaninelli Schreiber?, Lorenna Cristina Montera?, Gil Guerra Junior!, Maria Cristina
Fernandes Alvim?!, Maria de Fatima Pimenta Servidoni', Mauro Alexandre Pascoa!, Michelle
Viviane Sa dos Santos Rondon?, Milena Schiezari Barnabe Salmistraro?, Patricia Morgana Rentz
Keil', Rebecca Gallardo Franco de Andrade?, Tayna Castilho?, Silvana Dalge Severino?, Vanessa
Brilhante!, Gabriel Hessel*, Luiza Cremonini Martins® e Celize Cruz Bresciani Almeida’.

IFaculdade de Ciéncias Médicas da Unicamp (FCM, UNICAMP).

Introdugao — A fibrose cistica (FC) é uma doenca cronica que impacta a qualidade do sono devido a disfungéo
do CFTR no hipotalamo, resultando em altera¢Ges no ritmo circadiano, fragmentagdo do sono e sonoléncia
diurna. Fraqueza muscular respiratéria, apneia obstrutiva do sono, hipoxemia e hipoventilagdo noturnas
estdo associadas a progressdo da doenca pulmonar. Assim, a polissonografia € uma ferramenta crucial para
identificar disturbios ventilatdrios durante o sono — como apneia obstrutiva, hipoventilacdo e hipoxemia
—, contribuindo para uma melhor compreensao dos disturbios do sono na FC. Objetivo — Avaliar, por meio
da polissonografia, a presenca e as caracteristicas dos disturbios respiratérios do sono em criangas e
adolescentes com FC, e suas implicacGes clinicas. Método — Trata-se de um estudo-piloto, com 11 exames de
polissonografia de individuos de 8 a 17 anos, diagnosticados com FC, realizados com um dispositivo portatil
de polissonografia, em ambiente domiciliar, antes da terapia tripla com elexacaftor, ivacaftor e tezacaftor
(ETI). Os dados foram coletados por smartphone e analisados no SPSS. O teste de Shapiro-Wilk verificou a
normalidade dos dados, complementado por histogramas e graficos Q-Q. As andlises descritivas incluiram
medianas e intervalos interquartis (11Q). Para as correlagdes, foi utilizada a correlagdo de Spearman (rho)
e o célculo de p-valor. O estudo foi aprovado pelo Comité de Etica. Resultados — A amostra teve 72,2% de
mulheres, com idade mediana de 8 anos (11Q: 7 a 17). O Z-score do IMC foi de -0,84 (11Q: -2,35-0,08), e a altura
mediana foi de 132,00 cm (lIQ: 126,00-146,00). A SPO2 média apresentou correlagdao negativa moderada
com a frequéncia cardiaca maxima (Fcar maxima) (rho = -0,636, p = 0,036). A SPO2 maxima apresentou
correlacdo negativa forte com a Fcar maxima (rho =-0,779, p = 0,005). A SPO2 < 90% mostrou correlagdo
positiva moderada com o risco cardiovascular (rho = 0,689, p = 0,019). O indice de dessatura¢do do sono
por hora apresentou correlacdo positiva moderada tanto com a Fcar maxima (rho = 0,682, p = 0,021) quanto
com o risco cardiovascular (rho = 0,676, p = 0,022). A carga de hipéxia demonstrou correlacdo muito forte
com o risco cardiovascular (rho= 0,995, p=<0,001,), sugerindo que a varia¢do no risco cardiovascular pode
ser atribuida a essa relagdo. Conclusdo — Este estudo sugere que a baixa saturacdo de oxigénio durante o
sono esta correlacionada com o risco cardiovascular em criancas e adolescentes com FC. A SPO2 < 90%,
a carga de hipdxia e a dessaturacdo do sono apresentam correlagdes de moderadas a muito fortes com o
risco cardiovascular, destacando-se a importancia do monitoramento continuo da saturacao de oxigénio.
Os Resultados sugerem que a polissonografia pode ser util na identificacdo de distlrbios respiratérios.
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Introdugdo — As exacerbagdes respiratdrias (ER) sdo a principal causa de morbimortalidade na fibrose cistica
(FC). Apesar de classicamente atribuidas a aquisicdo de nova coloniza¢gdo ou mudanca na carga bacteriana,
novos estudos vém detectando virus em até 40% dos casos. Objetivo — Comparar as ER com e sem detec¢do
de virus respiratdrios em relacdo a clinica, fungdo respiratoria e biomarcadores inflamatdrios no sangue e
escarro. Métodos — Individuos com FC e idade 26 anos foram recrutados ao se apresentarem nas consultas
ambulatoriais ou de urgéncia com critérios de ER no periodo de 09/2021 a 08/2023. Eles foram seguidos
prospectivamente com mais duas consultas, com intervalo de 1 a 3 meses e 4 a 6 meses. Cada visita contou
com avaliag¢do clinica, espirometria, coleta de painel viral e de secreg¢do respiratoria (escarro ou esfregaco de
orofaringe) para cultura bacteriana, além de dosagem de biomarcadores inflamatdrios em sangue e escarro
(quando disponivel). A dosagem de citocinas (IL-1b, IL-6, IL-8, IL-10, IL-12 e TNF) foi realizada por citometria
de fluxo, utilizando-se o kit CBA Inflammatory (BD Biosciences) e os demais biomarcadores (chitinase-3-
like, MPO, MMP-9, calprotectina, elastase neutrofilica) através de Elisa. Pacientes de até 17 anos também
realizaram o exame de multiple breath washout para complementacado da avaliagdo da funcao pulmonar.
A pesquisa viral foi realizada por RT-PCR para adenovirus, virus sincicial respiratdrio A e B, influenza A e B,
parainfluenza 1-4, metapneumovirus humano, hCoV 229E, hCoV NL63, hCoV 0C43, hCoV HKU1, rinovirus e
SARS-CoV-2. Para este estudo, foram selecionadas apenas as visitas em ER. A andlise estatistica empregou
o programa GraphPad®, com testes de qui-quadrado ou exato de Fisher para varidveis categodricas e teste
de Mann-Whitney ou t de Student para varidveis numéricas. Resultados com p<0,05 foram considerados
significantes. O estudo foi aprovado pelo Comité de Etica em Pesquisa da Instituicdo. Resultados — Foram
incluidos 91 episddios de ER de 61 pacientes, dos quais 28 (30,1%) tiveram detecgao viral positiva. O
rinovirus foi o virus mais frequente (50%), seguido do SARS-CoV-2 (14,3%). Sintomas de coriza (p=0,03)
e odinofagia (p=0,009) se associaram a deteccdo viral. Ndo houve diferenca significativa entre os dois
grupos em relacdo a achados do exame fisico, cultura bacteriana, necessidade de internag¢ao hospitalar,
VEF1%, LCI ou biomarcadores no soro. Niveis de IL.-1b e MMP-9 no escarro foram significativamente mais
elevados no grupo sem virus (p 0,02 e 0,03 respectivamente), enquanto IL-6 foi mais elevada no escarro de
pacientes com detecc¢do viral (p=0,004). Conclusdao — A prevaléncia de infec¢des virais nas ER se assemelhou
ao previamente descrito na literatura. Niveis elevados de IL-6, como os encontrados no escarro do grupo
com deteccdo viral positiva, sdo descritos em casos graves de COVID-19, podendo também ser um dos
mecanismos associados a maior gravidade das infec¢des virais na FC.

Palavras-chave: Biomarcadores. Fibrose cistica. Inflamagdo. Rinovirus. Virus respiratorios.
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ANALISE COMPARATIVA DE NiVEIS DE ANTICORPOS PARA DIFERENTES
ANTIGENOS DE PSEUDOMONAS AERUGINOSA EM INDIVIDUOS COM
FIBROSE CiSTICA

Leticia Cole de Melo?, Camila Pinto Fialho Braga?, Viviane Mauro Corréa Meyer?, Natalia Aranha
Netto?, Johnny de Lima Gomes?, Bruna La Regina Matangrolo Abud?, Silvia Onoda Tomikawa
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Athanazio'?, Samia Rached! e Luiz Vicente Ribeiro Ferreira da Silva Filho.

1 Instituto da Crianga e do Adolescente da Faculdade de Medicina da Universidade de Sdo Paulo
(ICR, FMUSP). 2 Hospital das Clinicas, Departamento de Pneumologia (HCFMUSP).

Introdugdo — As infec¢Ges por Pseudomonas aeruginosa impactam pessoas com fibrose cistica (FC), com
frequéncia crescente, vinculada a idade. métodos alternativos a cultura microbioldgica cldssica podem
contribuir com o seguimento do perfil de infeccdo e apoiar decisdes terapéuticas. Métodos — Foi realizada
andlise prospectiva de individuos com FC e idade superior a 6 anos durante exacerbacgdes pulmonares agudas,
com coleta de amostras de secrecdo respiratéria para cultura e amostra de sangue para testes soroldgicos,
apos assinatura de TCLE. Dados de colonizacdo prévia foram obtidos de prontudrios, analisados de acordo
com os critérios de Leeds. Dosagem de anticorpos para os antigenos elastase, exotoxina A e protease alcalina
de P. aeruginosa foi realizada com o kit “Mediagnost anti-Pseudomonas aeruginosa IgG EIA, E15”, sendo o
valor de corte considerado de positividade de titulagdes acima de 1:500. As comparacdes de proporcdes
de positividade das culturas e sorologias empregaram teste de qui-quadrado, e as analises de titulos de
anticorpos, de acordo com a colonizagao, usaram teste de Kruskal-Wallis e Mann-Whitney, considerando-se
significante p<0,05. Resultados e discussao — Foram incluidos 61 individuos, sendo 33 pediatricos (idade
média 11 anos, mediana 11,3 anos, IQR 7,4-13,2) e 28 adultos (idade média 29,9 anos, mediana 27,3 anos,
IQR 22,1-33,9), sendo verificadas consultas de urgéncia em 18 casos e rotineiras em 43 casos. Apenas um
adulto coletou amostra de secrecdo de orofaringe, e 17/33 casos pediatricos coletaram escarro. P. aeruginosa
foi identificada em 5/33 culturas pediatricas e 12/28 culturas de adultos, p=0,023. Entre o total dos casos,
a colonizacdo prévia por P. aeruginosa observada foi de 49,2% livres, 29,5% de colonizac¢do crénica, 11,5%
de colonizagdo intermitente e 8,2% nunca haviam sido infectados. No grupo pediatrico, 63,6% estavam
livres de infecgdo e apenas 12,1% eram cronicamente colonizados. Em adultos, a colonizagdo cronica foi
significativamente maior (50%), p=0,008. A colonizacdo intermitente foi semelhante entre os grupos (10
e 12%). Individuos cronicamente colonizados apresentaram altas taxas de soropositividade: 94,1% para
elastase, 77,5% para exotoxina A e 72,2% para protease alcalina. No grupo intermitente, cerca de 50% dos
casos foram positivos para elastase e exotoxina A. Individuos livres de P. aeruginosa tiveram positividade
de 6,7% para protease alcalina e 10% para elastase. Nao houve resposta soroldgica detectavel entre os
casos nunca colonizados. Individuos com colonizagdo crénica demonstraram maiores niveis de titulos de
anticorpos, especialmente para elastase. O grupo intermitente mostrou variabilidade, com alguns casos de
alta titulagdo, mas, na maioria, abaixo de 1:500. Individuos livres ou nunca colonizados mantiveram valores
baixos ou ndo detectdveis. Conclusao — A colonizacdo crénica por P. aeruginosa foi mais frequente em
adultos, enquanto criancas e adolescentes apresentaram maior proporg¢do de individuos livres de infecc¢ao.
Houve boa associagdo entre o status da colonizagdo e soropositividade, com os anticorpos anti-elastase
demonstrando maior positividade entre os individuos classificados como crénicos. Num horizonte de
dificuldades de obtencdo de amostras de escarro pelo uso de moduladores da CFTR, métodos soroldgicos
poderdo auxiliar decisdes terapéuticas.
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Introdugdo — Na fibrose cistica (FC), o patégeno pulmonar Pseudomonas aeruginosa (PA) esta associado a
pior progndstico. A infecgdo por PA causa processo inflamatdrio na via aérea e, consequentemente, lesGes
estruturais e queda da funcdo pulmonar. Objetivo — Avaliar se existe associa¢do da idade da primo-infecgado
por PA e as alteragdes de tomografia de térax (TC) e fungdo pulmonar. Métodos — Foram avaliados, em
seguimento, 89 pacientes com FC de dois centros de referéncia para tratamento de criancas e adolescentes,
num estado da Federacdo. Os dados foram retirados do registro brasileiro de FC, sendo excluidos os de
diagndstico tardio (16), de diagndstico inconclusivo (6) e com informagdes incompletas (10), restando
57 pacientes diagnosticados pelo teste de triagem neonatal (TTNN). Além do registro, foi feito também
levantamento de dados nos prontudrios sobre as varidveis: data da primeira infeccdo por PA; as alteracdes
da primeira TC de térax: espessamento bronquico; areas de aprisionamento aéreo e bronquiectasias; e
o VEF1 da primeira espirometria. A andlise estatistica foi realizada no programa IBM-SPSS versao 29.0,
sendo os dados continuos descritos como mediana (11Q) e a andlise comparativa de varidveis categoricas
feita pelo teste x?, sendo valor de p<0,05 considerado significativo. Resultados — Dos 57 pacientes com
FC diagnosticados pela TTNN incluidos no estudo, a maioria era do sexo feminino (57,9%), e a mediana
da idade da primo-infecdo foi de 17 meses (1,0-148,0). Um total de 63,2% dos pacientes apresentou PA
alguma vez e, desses, 41,7% tiveram PA nos primeiros 12 meses de idade, sendo que 1/4 deles apresentou
PA antes dos 6 meses. A mediana de idade a primeira espirometria foi de 89 meses (63,0 e 148,0). Dos
pacientes que realizaram espirometria(n=27), 29% tinham VEF1<80% na primeira avaliacdo. Ndo houve
associacao entre aquisicdo da PA antes dos 12 meses e VEF1 <80% na primeira espirometria. A mediana
de idade a primeira TC foi de 52 meses (7,0-151,0). Dos pacientes que fizeram o exame (n=40), a maioria
deles (75%; n=30) teve alguma alteragdo. Dos pacientes que adquiriram a PA antes dos 12 meses, 78,6%
tinham alteracdo na primeira TC de térax, porém sem significancia estatistica. Conclusdao — Apesar de ndo
ter sido encontrada significancia estatistica, comparando-se os dados da idade da primo-infec¢do por PA
com as alteragdes de TC e VEF1< 80%, as alteragcdes em TC se mostraram mais sensiveis para avaliagdo de
doenca pulmonar precoce, se comparadas a espirometria. Isso mostra a necessidade de testes de funcdo
pulmonar mais sensiveis, com capacidade de realizacdo por criangcas menores e amplamente disponiveis.
A busca pela identificagcdo precoce da PA deve ser mantida, assim como o tratamento imediato e eficaz,
uma vez que a doenga pulmonar é o fator de maior morbimortalidade da FC, e a infec¢do por PA tem papel
de causa e aceleragdo nesse processo.

Palavras-chave: Espirometria. Fibrose cistica. Primo-infec¢do. Pseudomonas aeruginosa. Tomografia de
torax.
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PERFIL SOCIODEMOGRAFICO E NUTRICIONAL DE PACIENTES
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Nogueira®e Alberto Andrade Vergara®.

Hospital Infantil Jodo Paulo Il (HIJPII)

Introdugdo — O estudo do perfil sociodemografico e nutricional de pacientes pedidtricos com fibrose cistica
(FC) é essencial para entender os fatores que influenciam a evolucgdo clinica da doenca e a resposta ao
tratamento. A FC impacta o crescimento e o desenvolvimento das criancas, além de afetar a absorcao de
nutrientes, devido a dificuldade de digest3ao. Objetivo — Identificar o perfil sociodemogréfico e nutricional
de pacientes pediatricos com FC em um centro de referéncia no estado de Minas Gerais, na era pré-
moduladores do CFTR. Métodos — O banco de dados foi elaborado no Excel, com informacdes de 163
pacientes. Os dados analisados sdo de 2022, enviados para o Registro Brasileiro de Fibrose Cistica. As analises
foram realizadas nos programas R versao 3.6.3, PASW Statistics 18 e MINITAB. Utilizaram-se medidas de
tendéncia central (média e mediana) e medidas de dispersdo (desvio-padrdo e intervalo interquartil) para
as variaveis quantitativas, além de frequéncias e porcentagens para as qualitativas. Resultados — Entre
os 163 pacientes, 81 (49,7%) eram do sexo feminino e 82 (50,3%) do sexo masculino. Quanto a etnia, 105
(64,4%) eram brancos, 52 (31,9%) mesticos, 4 (2,5%) negros e 2 (1,2%) indigenas. A média de idade dos
pacientes foi de 9,1 anos (desvio-padrao de 5,2 anos), com mediana de 8,9 anos. A maioria dos pacientes
foi diagnosticada aos 7 ou 8 meses de idade, com desvio-padrao de 25,6 meses e mediana de 1,3 més.
No escore Z de peso, 12 (8,2%) pacientes estavam desnutridos, 131 (89,7%) eutroficos e 3 (2,1%) obesos.
Quanto ao escore Z de estatura, 17 (11,4%) pacientes apresentaram baixa estatura, 127 (85,2%) estatura
adequada e 5 (3,4%) alta estatura. O indice de massa corporal (IMC) médio foi de 16,96 kg/m? (desvio-
padrdo de 2,75 kg/m?), com mediana de 16,53 kg/m?2. A maior concentracdo de pacientes teve IMC entre
14 e 18 kg/m?. O intervalo interquartil de IMC foi de 3,24 kg/m?, com varia¢do de 10,54 kg/m? a 26,06
kg/m2. Em relag¢do ao uso de suplementos nutricionais, 79 (48,5%) pacientes estavam fazendo uso desses
suplementos. Conclusdo — O perfil sociodemografico e nutricional é fundamental para o manejo adequado
da FC. O diagndstico precoce e o acompanhamento nutricional adequado podem melhorar a qualidade de
vida e a sobrevida dos pacientes. A identificacdo de mutacdes genéticas e aimplementacdo de estratégias
nutricionais personalizadas sdo cruciais para garantir o crescimento adequado, a manuten¢ao da saude
pulmonar e a prevenc¢ao de complicacdes graves.
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IUniversidade Estadual de Campinas (Unicamp).

Introducgdo — A fibrose cistica (FC) é uma doenga genética que compromete a funcio pulmonar, levando a
obstrugdo progressiva das vias aéreas. A espirometria e a oscilometria de impulso (I0S) avaliam, de forma
robusta, a fun¢do pulmonar. A resposta ao broncodilatador (BD) é essencial para identificar obstrucGes
reversiveis e monitorar intervencdes terapéuticas, principalmente nas doencas pulmonares obstrutivas
cronicas, como é o caso da FC. Objetivo — Comparar parametros respiratérios avaliados pelo 10S e
espirometria em criangas e adolescentes com FC antes e depois do uso de BD. Método — Trata-se de um
estudo observacional, analitico, de corte transversal, realizado com criancas e adolescentes com FC entre 4
e 12 anos de idade, em 78 visitas, antes do uso da terapia tripla com elexacaftor, tezacaftor e ivacaftor (ETI).
0 estudo foi aprovado pelo Comité de Etica da Instituicdo e somente teve inicio apds preenchimento dos
termos de consentimento e assentimento livre e esclarecido pelos participantes e cuidadores. Realizou-se
a espirometria e a 10S antes e 15 minutos depois da inalagdo de 400mg de salbutamol, segundo as normas
da ATS/ERS, incluindo washout de BD pré-visita. Na espirometria, avaliaram-se os percentuais de CVF, VEF1,
VEF1/CVF e FEF25-75 (Jones et al., 2020); no 10S, R5, X5 e AX. A normalidade dos dados foi analisada pelo
teste de Shapiro-Wilk e histogramas. Aplicou-se o teste de Wilcoxon para comparar as varidveis antes e
depois do uso de BD. Os dados sdo apresentados em mediana e intervalo interquartil (mediana [11Q]).
Resultados — O estudo incluiu 43 individuos do sexo masculino (55,10%) e 35 do sexo feminino (44,90%),
com idade mediana de 8 (7 a 9) anos, altura de 125,75 cm (119,77 a 134,50) e Z-score de indice de massa
corporal (IMC) de -0,19 (-1,09 a 0,57). O R5 se reduziu significativamente de 104,10% (88,73 a128,00) para
87,08% (72,84 —99,76) apbs o BD (Z=-6,696; p < 0,001). O X5 se reduziu de 138,27% (111,27 — 179,70) para
113,50% (90,46 — 128,71) (Z = -5,410; p < 0,001). O AX reduziu de 201,28% (130,17 — 311,55) para 116,65%
(68,00 a 177,20) (Z = -6,906; p < 0,001). Na espirometria, apenas o FEF25-75% apresentou diferenca,
reduzindo-se de 84,50% (66,75 a 97,00) para 67,00% (46,50 a 93,00), apds o BD (Z = -2,780; p = 0,005).
Ndo houve mudancas no VEF1 (90,50% para 90,00%; p > 0,05), CVF (97,00% para 99,00%; p > 0,05) ou no
VEF1/CVF (90,00% para 93,00%; p > 0,05). Conclusdo — Neste estudo, os parametros de 10S identificaram
melhora depois dainalagdo de broncodilatador, o que ndo foi observado nos parametros espirométricos de
VEF1, CVF e VEF1/CVF. No entanto, o FEF25-75 apresentou piora depois do BD, o que reforga a importancia
do 10S como ferramenta de avaliacdo complementar de parametros da funcdo pulmonar de criancas e
adolescentes com FC.
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IHospital Especializado Octdvio Mangabeira (HEOM).

Introdugdo — A combinacao de ivacaftor, tezacaftor e elexacaftor (ETI), no Brasil, é indicada para o tratamento
da fibrose cistica (FC) em pacientes com 6 anos ou mais de idade, que tenham, pelo menos, uma variante
F508del no gene CFTR. Os dados relacionados ao risco da utilizacdo de ETI em gestantes, provenientes
de ensaios clinicos, sdo limitados e incompletos. Neste trabalho, descrevemos a evolugdo clinica de trés
jovens gestantes em uso de ETI. Caso 1 — Paciente MMS, 43 anos, FC, cloro no suor (09/2018) = 83 mEq/L,
sequenciamento F508del/3272-26A>G, VEF1 (09/2023) = 113 ml (38% do previsto), com dispneia mMRC =
3; infeccdo cronica por P. aeruginosa. Ocorreram 6 exacerbagdes no ultimo ano. Em setembro de 2023, foi
confirmada a gestacdo. Durante a gravidez, ocorreram 6 exacerbacdes (duas hospitalizacGes). Na 362 semana
da gestacdo (23/06/24), ocorreu nova agudizagdo, quando foi hospitalizada para antibioticoterapia venosa
e para realizacdo do parto cesareo. Iniciou a terapia com ETI no 72 dia de hospitalizacdo e, em 09/07/24,
apos 7 dias de ETI, evoluiu para parto normal, sem intercorréncias. A crianga nasceu com Apgar 8/9, sem
necessidade de oxigénio (O,). Iniciou a amamentacdo no mesmo dia e obteve alta depois de 48 horas.
Caso 2 — Paciente PSP, 24 anos, FC, cloro no suor (05/2019) = 88 mEq/L, sequenciamento: F508del/
Met1137Arg, VEF1 (03/2024) = 700 ml (30% do previsto), dispneia mMRC = 3; IMC = 18. Ocorreram 4
exacerbacgdes no ultimo ano. Em margo de 2024, iniciou o ETI, com resposta clinica e laboratorial satisfatéria;
apos 3 semanas, foi confirmada a gestagdo. Evoluiu durante a gestagcdo sem complicagdes e com boa
aceitacdo do ETI. O parto cesareo ocorreu em 28/12/2024, sem incidentes. A crianga nasceu com Apgar
8/9, sem necessidade de O,. Iniciou a amamentac¢do no mesmo dia e obteve alta depois de 48 horas. Caso
3 —Paciente BCB, 31 anos, FC, cloro no suor (03/2018) =96 mEq/L, sequenciamento: F508del/p. Asn1303Lys,
VEF1 (04/2024) = 800 ml (35% do previsto), dispneia mMRC = 3, IMC = 17,4. Ocorreram 5 exacerbac&es
no ultimo ano. Em 3 de abril de 2024, iniciou o ETI, com resposta clinica e laboratorial satisfatoria; apos 2
semanas, foi confirmada a gestacdo. Evoluiu durante a gestacdo sem intercorréncias e com boa aceitacdo
do ETI. O parto cesareo ocorreu em 03/01/2025, sem complicacGes. A crianca nasceu com Apgar 9/9, sem
necessidade de O,. Iniciou a amamentagdao no mesmo dia e obteve alta depois de 48 horas. Conclusao— 0O
uso de ETI, nas gestantes acompanhadas em nosso centro, demonstra que, até o momento, esse uso nao
estd associado a efeitos adversos significativos para a mae ou para o feto. Acrescenta-se que duas pacientes
engravidaram poucas semanas depois do inicio do ETI, o que pode sugerir um efeito favoravel na fertilidade
feminina. Os recém-nascidos ndo apresentaram sinais de toxicidade clinica ou laboratorial atribuida ao ETI.
Nosso trabalho contribui para o conhecimento cientifico, ainda escasso, sobre o uso dos moduladores da
CFTR na gesta¢do e em mulheres em fase reprodutiva. A experiéncia acumulada de diversos Centros de
FC trara mais seguranca para as pacientes.

Palavras-chave: ETI, efeitos adversos. Fase reprodutiva. Fibrose cistica. Gestagao.
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RESPOSTA FUNCIONAL E INFLAMATORIA AO USO DE TERAPIA
MODULADORA DA CFTR EM PACIENTES COM FIBROSE CISTICA

Viviane Mauro Corréa Meyer?, Natélia Aranha Netto?, Johnny de Lima Gomes?, Bruna La Regina
Matangrolo Abud?, Silvia Onoda Tomikawa Tanaka?, Patricia Palmeira Daenekas Jorge?, Fernanda
Andrade Macaferri Fonseca Nunes?, Magda Carneiro Sampaio?, Rodrigo Abensur Athanazio?,
Samia Zahi Rached?, José Eduardo Levi3, Alvina Clara Felix3, Rodrigo Melim Zerbinati® e Luiz Vicente
Ribeiro Ferreira da Silva Filho'.

Instituto da Crianca, ICr (HCFMUSP). ?Instituto do Coragdo, InCor (HCFMUSP). 3Instituto de
Medicina Tropical, IMT (FMUSP).

Introdugao — O surgimento de medicamentos moduladores da CFTR, que atuam potencializando ou
corrigindo a proteina mutada na fibrose cistica (FC), trouxe um novo horizonte terapéutico para essa
doenca. Seu uso esta associado a melhora clinica e funcional importante, porém pouco ainda é conhecido
sobre a resposta da inflamacdo pulmonar depois de seu inicio. Objetivo — Comparar o volume expiratério
forgcado no 12 segundo (VEF1) e biomarcadores inflamatérios séricos em pacientes com FC antes e depois
do inicio de terapia moduladora da CFTR. Métodos — O estudo foi desenvolvido a partir de uma coorte ja
existente, em que pacientes com FC > 6 anos de idade realizavam andlises periddicas da fun¢do pulmonare
de biomarcadores inflamatérios. Foram selecionados os individuos que haviam iniciado terapia moduladora,
qgue foram convidados a realizar nova espirometria e coleta laboratorial. A dosagem de citocinas (IL-1, IL-
6, IL-8, IL-10, IL-12 e TNF) foi realizada por citometria de fluxo, utilizando-se o kit CBA Inflammatory (BD
Biosciences) e os demais biomarcadores (chitinase-3-like 1, mieloperoxisade — MPO, metaloproteinase de
matriz 9 — MMP-9, calprotectina, elastase neutrofilica) através de Elisa. A analise estatistica empregou o
programa GraphPad® com testes t de Student pareado para varidveis com distribuicdo normal e teste de
Wilcoxon para as demais. Resultados com p<0,05 foram considerados significantes. O estudo foi aprovado
pelo Comité de Etica em Pesquisa da Instituicdo. Resultados — Foram identificados 9 pacientes na coorte,
gue haviam iniciado uso de modulador, com idade que variava de 8 a 34 anos (mediana 21,6 anos), dos quais
8 utilizavam terapia tripla com elexacaftor, tezacaftor e ivacaftor e 1 utilizava ivacaftor em monoterapia.
O tempo de uso das medica¢des, no momento da coleta dos exames, variou de 3 semanas a 10 meses
(mediana 3 meses). Em 8 casos, foi possivel obter espirometria pré e pds-terapia, dos quais 6 tiveram
aumento do VEF1 variando de 1,4 a 32,4 pontos percentuais. Em relagdo aos biomarcadores, os niveis de
II-6, MPO e calprotectina tiveram reducao significativa apds o inicio de modulador (p valor de 0,008, 0,008
e 0,003 respectivamente). Ressalta-se que esses marcadores apresentaram queda mesmo nos pacientes
sem melhora funcional. Conclusao — Apesar da pequena amostra, o estudo evidencia aimportante melhora
inflamatoria apds o inicio de terapia moduladora da CFTR. A reducdo da inflamag¢do em pacientes sem
resposta funcional ajuda a explicar a reducdo de exacerbacdes e sintomas nesses individuos.

Palavras-chave: Biomarcadores. CFTR. Fibrose cistica. Funcdao pulmonar. Modulador.
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ELEXACAFTOR, TEZACAFTOR E IVACAFTOR EM ADULTOS COM FIBROSE
CISTICA E DOENGCA PULMONAR AVANCADA

Caroline Souza Sokoloski?, Carolina Rossetti Severo!, Solano Henrique Camargo Cardoso?, Leticia
Pereira do Amaral Cidade Silva', Barbara Franco Mittag?, Ana Carolina Corréa?’, Fernanda Cristina
Pamplona?, Willian Barbosa da Silval e Mariane Gongalves Martynychen Canan®.

1Complexo Hospital de Clinicas da Universidade Federal do Parand (CHC-UFPR).

Introdugdo — O advento dos moduladores de CFTR revolucionou o tratamento da fibrose cistica. Entretanto,
estudos pivotais de fase 3 da tripla terapia elexacaftor, tezacaftor e ivacaftor (ETI) ndo incluiram pacientes
com doencga pulmonar avangada. Apds aprovagao e expansao do uso de ETI, estudos de vida real foram
publicados em varios paises, mostrando também seu beneficio e seguranca nessa populacdo. Até o
momento, ndo ha dados publicados sobre a experiéncia brasileira nesse ambito. Objetivo — Avaliar os
efeitos de ETI nos adultos com fibrose cistica e doenga pulmonar avangada em um centro de referéncia
brasileiro. Métodos — O estudo, de carater retrospectivo, incluiu 19 pessoas adultas com fibrose cistica
(PcFC), portadoras de, pelo menos, um alelo F508del, com volume expiratorio forcado no primeiro segundo
(VEF1) <40% do predito, que iniciaram uso de ETI entre agosto de 2021 e agosto de 2024. Foram coletados
dados demograficos, clinicos, laboratoriais e de funcdo pulmonar antes do inicio de ETl e no seu estado atual
(avaliados até janeiro de 2025). Resultados — A populagdo estudada apresentava idade mediana de 24 anos,
baixo indice de massa corporal (IMC 17,5 + 2,8 kg/m?) e func¢do pulmonar gravemente reduzida (VEF1 28,9
+7,9 %). Insuficiéncia pancreatica exdcrina foi encontrada em 89,5% dos casos e infec¢do cronica por gram-
negativos em mais de 50%, assim como alta prevaléncia de comorbidades multissistémicas. Um tergo das
PcFC avaliadas fazia uso de oxigenioterapia domiciliar prolongada, e uma realizava ventilagdo ndo invasiva.
Apds uma mediana de 19 meses de tratamento com ETI, houve melhora significativa na fungao pulmonar,
com aumento de +13,1% no VEF1 (+7,3 a +18,9; p<0,001) e +17,1% (+10,9 a 23,2; p<0,001) na capacidade
vital forgada (CVF). A mediana da oximetria de pulso, em ar ambiente, subiu de 91% para 95% e o IMC
aumentou +2,5 kg/m? (+1,8 a +3,1; p<0,001). Sintomas respiratdrios, como tosse e expectoracio, se reduziram
consideravelmente. Além disso, houve uma diminui¢cdo de 75% nas exacerbac¢des pulmonares (p<0,001)
e de mais de 70% nos dias de antibioticoterapia oral (p=0,002) e endovenosa (p<0,001). A necessidade de
oxigenoterapia domiciliar também se reduziu de 36,8% para 15,8% das PcFC (p=0,046). No periodo, ocorreu
1 6bito. Conclusao — Todos as PcFC apresentaram melhora em algum ou varios parametros. Mesmo aquelas
gue nao tiveram aumento considerado significativo no VEF1% (pelo menos 5 pontos) apresentaram aumento
na CVF%, refletindo a reducao do aprisionamento aéreo, com melhora de sintomas e da hipoxemia. Houve
reducdo global na frequéncia e na gravidade das exacerbagGes, com menor nimero de hospitaliza¢des e
uso de antibioticoterapia endovenosa. Destaca-se a manutencao dos Resultados positivos avaliados em
um longo prazo, em ambiente de vida real. Esses Resultados corroboram estudos anteriores, evidenciando
o impacto positivo de ETI na recuperacdo da fungdo da proteina CFTR, melhorando a qualidade de vida e
reduzindo a carga de doenga, mesmo em pacientes com doencga pulmonar avanc¢ada.
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AVALIAGAO CLINICA, LABORATORIAL E ESTRUTURAL DA DOENGA
PULMONAR EM CRIANGAS COM FIBROSE CISTICA, APOS TRIAGEM
NEONATAL.

Daniela de Souza Paiva Borgli, Mariana Zorron Mei Hsia Pu', Maria de Fatima Correa Servidoni?,
Antonio Fernando Ribeiro!, Maria Angela Gongalves de Oliveira Ribeiro', Renata Guirau!, Tayna
Castilho?, Vanessa Brilhante?, Aline Cristina Gongalves!, Andressa Oliveira Peixoto?, Eulalia Sakano?,
Gabriel Hessel' e Jose Dirceu Ribeiro®.

1 Universidade Estadual de Campinas (UNICAMP).

Introdugdo — A triagem neonatal (TNN) e os moduladores da proteina CFTR sdo marcos robustos e
recentes que tém mudado o curso da FC. A avaliagdo estrutural, funcional e de biomarcadores para
evidenciar o diagndstico da doenca pulmonar precoce é necessaria e fundamental para que as criancgas
cheguem na idade de receber tratamento com moduladores o mais sauddveis possivel. Objetivo — Avaliar
e comparar marcadores clinicos, laboratoriais, funcionais e estruturais de criangas menores de 12 anos,
com FC, diagnosticadas apds a TNN e sem uso de moduladores da CFTR. Métodos — Trata-se de um
estudo analitico, descritivo, de coorte transversal, retrospectivo, de criancas diagnosticadas com FC apds
TNN, em centro de referéncia em FC de hospital universitario, divididas em dois grupos (G): G1<7anos,
G2>7anos. O estudo foi aprovado pelo Comité de Etica da Universidade, com consentimento livre e
esclarecido e termos de assentimento obtidos de todos os participantes. Os dados foram analisados com
o software SPSS16.0 e STATA 12.0. Parametros de espirometria e tomografia foram comparados pelo
teste de Mann-Whitney independentes e teste de Kruskal-Wallis. Para grupos pareados, empregou-se o
teste de Wilcoxon. Na correlagdo de dados de espirometria e tomografia, empregou-se o coeficiente de
correlagdo de Spearman. Adotou-se o nivel de significancia de 5%. Resultados — De 82/117 voluntarios
incluidos, 84% apresentavam pelo menos, um alelo F508del. A mediana da idade no diagndstico foi de 48
dias. Manifestag¢Ges ao diagndstico: sintomas respiratérios, 50%; insuficiéncia pancreatica, 97%; disturbios
metabdlicos, 39%. 44% estavam abaixo do percentil esperado para peso/idade no momento do diagndstico.
Staphylococcus aureus foi encontrado em 86% das secre¢des das vias aéreas com mediana de idade de 4
meses. A mediana de idade do primeiro isolamento de Pseudomonas aeruginosa (Pa) foi de 12,5 meses e
53% dos individuos eram colonizados crénicos por Pa. Comorbidades associadas: diabetes mellitus, 2,4%;
doenca hepatica relacionada a FC, 16%; obstrucdo do fleo distal, 19%; e pdlipos nasais, 28%. N3o houve
diferenca significativa nos valores espirométricos nos G1 e G2 em relagdo a sexo, etnia, gendtipo e estado
nutricional. A colonizacdo por Pa mostrou impacto significativo no FEF25-75. Na TCAR, a mediana do escore
de Bhalla (EB) foi de 10,9. Observou-se correlacdo negativa moderada entre o VEF1 e o EBM, indicando
gue maiores danos na estrutura pulmonar estdo associados a piora da fun¢do pulmonar. Houve diferenca
significativa no EB entre G1 e G2, evidenciando progressdo de alteracées pulmonares ao longo do tempo.
Conclusao — Mesmo com o diagndstico precoce apds a TNN, os pacientes com FC, expressaram alteracées
estruturais e funcionais significativas, o que reforga a importancia do monitoramento integrado da funcdo
pulmonar e das avaliagcdes tomograficas.

Palavras-chave: Doenca pulmonar. Fibrose cistica. Prova de fun¢do pulmonar. Tomografia de alta resolugao
do térax. Triagem neonatal.
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NUCLEO DE TRABALHO DE PSICOLOGIA E AS RECOMENDAGOES PARA A
PRATICA PSICOLOGICA NOS CENTROS DE FIBROSE CiSTICA NO BRASIL

Angelita Wisnieski da Silval?, Maria Luisa Pereira de Oliveira®3, Marla Ascenso Reis Ribeiro?,*,
Vanessa Gimenes Gomes Brilhante?,® e Simone Scheibe?,®.

INucleo de Trabalho de Psicologia do Grupo Brasileiro de Estudos de Fibrose Cistica (NT Psicologia
GBEFC). Hospital Pequeno Principe (HPP). *Hospital de Clinicas de Porto Alegre (HCPA). *Hospital
da Crianc¢a de Brasilia José Alencar (HCB). *Hospital de Clinicas da Unicamp (HC Unicamp). °Hospital
Infantil Joana de Gusmdo (HIJG).

Introdugdo — O Nucleo de Trabalho de Psicologia do Grupo Brasileiro de Estudos de Fibrose Cistica (GBEFC)
foi oficialmente constituido em 2019 e iniciou suas atividades por ocasido do VII Congresso Brasileiro de
Fibrose Cistica, realizado em Campinas (SP). Desde entdo, os encontros propiciados por eventos cientificos
nacionais e internacionais tém motivado a manutenc¢do de uma rede de comunicagao entre profissionais
de psicologia, com vistas ao compartilhamento do conhecimento e das formas de atuagdo nos cuidados em
saude mental de criancgas, adolescentes e adultos com fibrose cistica (FC), em diversos estados do territorio
brasileiro. Objetivos — Este trabalho tem como propdsito o mapeamento de profissionais da psicologia nos
diversos centros brasileiros e as articulagdes da rede de salide mental realizadas nos centros de FC. Além
disso, objetiva-se assinalar o processo de construcao das recomendacdes brasileiras para embasamento da
pratica psicoldgica nos cuidados em FC. Método — Trata-se de um relato de experiéncia com abordagem
descritiva e qualitativa. Resultados — Até o momento, o Nucleo de Psicologia agrega cerca de 40 psicélogas
e psicélogos de centros ou servigos de atendimento, pesquisadores ou atuantes em diferentes frentes
relacionadas a FC de 15 estados do territério nacional. O contato é mantido por meio de reunides on-line
periddicas, no grupo de WhatsApp, e fortemente motivado pelos encontros presenciais. Para a efetivacao
do trabalho, criou-se, no ano de 2021, um subgrupo destinado a construir as recomendacgdes brasileiras
para a atencdo psicoldgica em FC. Esse subgrupo preconiza a importancia de uma atuacao consistente da
psicologia no territdrio brasileiro, articulada com os guidelines internacionais, e busca qualificar a assisténcia
psicolégica prestada a pessoa com FC e a seus familiares durante todas as etapas da convivéncia com a
doenca e com o tratamento. Adota o consenso entre os psicdlogos especialistas em FC no Brasil, com base
nas evidéncias encontradas em revisao de literatura e em guidelines internacionais. Até o momento, o grupo
consolidou dois temas centrais da psicologia —Saude Mental e Saude Mental no Contexto dos Moduladores
—compartilhados via GBEFC. Conclusao — A pratica da psicologia da saude e hospitalar consolidada no Brasil
prioriza a escuta clinica sensivel, utilizando-se de instrumentos de apoio para avaliagdo e monitoramento
das condic¢des psiquicas de pacientes e familiares no contexto da FC. O grupo reconhece desafios quanto
ao engajamento dos profissionais que tém a FC como uma drea de atuacdo, entre diversas outras, nos
servicos de saude. Observam-se Resultados da manutencdo deste Nucleo como motivador e encorajador
da qualificagcdo das praticas de atuagdo psicoldgica em ambito nacional, fortalecida pelo processo de
elaboracdo das recomendacdes brasileiras da psicologia na FC, que se pretende consolidar como ferramenta
para atuacdo dos atuais e futuros psicodlogos nos centros de referéncia para FC em todo o Brasil.
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AVALIACAO LONGITUDINAL DOS COMPRESSORES E NEBULIZADORES
UTILIZADOS NA FIBROSE CiSTICA E SUAS REPERCUSSOES NOS
DESFECHOS CLiINICOS DE SEGMENTO — UM ESTUDO DE VIDA REAL.

Evanirso Aquino®?, Nathani Lara Santos Faria?, Luanna Paula Oliveira?, Alberto Andrade Vergara' e
Luiz Vicente Ribeiro Ferreira da Silva Filho®.

1Ambulatdrio de Doencas Raras — Fibrose Cistica, Hospital Infantil Jodo Paulo Il (HIJPII- FHEMIG).
2 Departamento de Fisioterapia, ICBS, Pontificia Universidade Catdlica de Minas Gerais (ICBS, PUC
Minas, Betim). 3Instituto da Crian¢a, Hospital das Clinicas, Universidade de Séo Paulo (ICr, HC, USP).

Introdug¢do — No Brasil, ndo ha regulamentacdo sobre a necessidade de utilizacdo dos nebulizadores indicados
nas bulas das medicagdes inalatdrias para pessoas com fibrose cistica (PwCF), resultando no uso de diferentes
dispositivos no tratamento da doenca pulmonar. Objetivo — Avaliar o desempenho dos nebulizadores a jato
utilizados por PwCF e suas implicacdes clinicas ao longo do tempo. Materiais e Métodos — Este é um estudo
descritivo longitudinal, de vida real, realizado com PwCF em acompanhamento no Hospital Infantil Jodo
Paulo Il. O desempenho do compressor e do inalador foi avaliado por medicGes de pressdes de operagao
com o uso de um mandmetro analdgico. A eficiéncia do sistema foi analisada através do débito de volume
nebulizador (DVN), taxa de oferta do remédio (TOR) e volume residual (VR), calculados a partir das diferencgas
de peso de cada nebulizador antes e depois de nebulizacdo de 2,5 ml de alfadornase. A fun¢ao pulmonar
e os sinais clinicos de exacerbagdo (SCE) foram acompanhados ao longo de nove meses, com avaliagGes
trimestrais. A andlise estatistica utilizou o modelo de regressao de equagdes de estimativas generalizadas
(GEE), com valores de p<0,05 para ajuste final. Resultados — Inicialmente, 51 individuos e seus sistemas
de inalagdo foram avaliados, mas 28 foram excluidos (12 trocaram de nebulizador, 1 mudou de centro, 1
iniciou o uso de moduladores e 14 ndo completaram as avaliagGes). Na analise final, 23 pacientes realizaram
trés avaliacdes. Nao foram observadas diferencgas significativas em pressdes dos compressores, tempo
de inalagdo, DVN, TOR e VR em relagdo a presenga de SCE, ao longo do tempo. Na andlise univariada, foi
identificada uma diferenca significativa no tempo de inalagdo em pacientes que usaram antibidticos orais
(p=0,025). A cada minuto adicional de inalagdo, a chance de usar antibiético aumentou 36% (1C95%: 4 a
77%). Nao houve associagdo entre as varidveis de eficiéncia dos nebulizadores e internagdes hospitalares.
A fungdo pulmonar apresentou redugdo ao longo do tempo, com o VEF1 e CVF % do predito diminuindo,
em média, 3,3 e 3,43 pontos percentuais, respectivamente. Todos os nebulizadores mantiveram pressées
adequadas durante o estudo. Conclusdo — As varidveis de pressao e eficiéncia dos nebulizadores usados
por PWCF permaneceram estaveis ao longo de nove meses, sem interferéncia nos parametros clinicos dos
pacientes. O tempo de inalacdo prolongado foi associado ao aumento no uso de antibidticos orais, enquanto
a variagao na fungao pulmonar nao se correlacionou com as condig¢des de uso dos dispositivos inalatérios.
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INELEGIBILIDADE PARA MODULADORES DA CFTR NO BRASIL:
COMPARAGAO ENTRE INDIVIDUOS ASSISTIDOS EM CENTROS DE
DIFERENTES REGIOES DO PAIS.

Edna Lucia Souza?, Victor Hugo Valengca Bomfim?, Luciana De Freitas Velloso Monte*, Elenara da
Fonseca Andrade Procianoy?®, Lais Ribeiro Mota*, Gabriel Souza Medrado-Nunes?, Kely Poliana
Silva’, Jaqueline Rosa Naves da Cruz da Cruz’, Regina Terse-Ramos! e Luiz Vicente Ribeiro Ferreira
da Silva Filho®.

1 Departamento de Pediatria, Faculdade de Medicina da Bahia, Universidade Federal da
Bahia (FMB-UFBA). *Faculdade de Medicina da Bahia, Universidade Federal da Bahia (FMB-
UFBA).2Laboratério de Genética Humana e Mutagénese, Universidade Federal da Bahia (UFBA).
“Hospital da Crianga de Brasilia José Alencar, Universidade Catdlica de Brasilia (HCB-UCB). °Hospital
de Clinicas de Porto Alegre (HCPA). ¢Instituto da Crianga, Hospital das Clinicas, Faculdade de
Medicina da Universidade de Sdo Paulo (ICr-HC-FMUSP). “Hospital da Crianga de Brasilia José
Alencar (HCB).

Introdugdo — Apesar de os moduladores da proteina reguladora de condutancia transmembrana da fibrose
cistica (CFTR) terem melhorado, significativamente, a qualidade de vida e o progndstico em longo prazo,
para muitos individuos com fibrose cistica (PwCF) que apresentam variantes no gene CFTR, elegiveis para os
novos medicamentos, aproximadamente 10%, globalmente, ainda recebem apenas tratamento sintomatico.
Objetivos — Comparar a frequéncia e o perfil étnico-racial dos individuos com fibrose cistica nao elegiveis
para moduladores da proteina CFTR, acompanhados em quatro centros de tratamento no Brasil. Métodos
— Trata-se de um estudo de corte transversal, realizado a partir de dados do Registro Brasileiro de Estudos
da Fibrose Cistica (REBRAFC), abrangendo quatro estados do Brasil (Bahia, Distrito Federal, Sdo Paulo e Rio
Grande do Sul). Foram incluidos todos os individuos com diagndstico de FC que apresentam a identificacdo
de duas variantes patogénicas no gene CFTR ou elevagdo de cloreto no suor, sendo, pelo menos, uma
patogénica. Foram coletados dados referentes ao centro de origem, idade ao diagndstico, idade atual, sexo,
raca (“branco” ou “ndo branco”), gendtipo e elegibilidade para elexacaftor, tezacaftor e ivacaftor (ETI), e
ao ivacaftor (IVA). O teste de Mantel-Haenzsel foi utilizado para avaliar a associa¢do entre inelegibilidade
e etnia, enquanto o teste qui-quadrado foi aplicado para comparar a distribuicdo étnica entre os centros
e investigar associacdo entre inelegibilidade e o centro de tratamento. Resultados — Foram incluidos 649
individuos, com medianas de idade ao diagndstico e atual de 3 e 139 meses, respectivamente. Cento
e trinta e oito individuos (21.26%) foram inelegiveis para ETl ou ao IVA. Encontrou-se associagdo entre
inelegibilidade e a etnia dos participantes, variando conforme o centro de tratamento. Nos centros de Sao
Paulo (OR 2.5) e do Rio Grande do Sul (OR 3.2), individuos ndo brancos apresentaram maior probabilidade
de serem inelegiveis (p< 0.0001), enquanto, na Bahia (OR 0.63) e no Distrito Federal (OR 0.67), participantes
ndo brancos tiveram menor probabilidade de serem inelegiveis (p<0.0001). Cada centro apresentou
uma distribuicdo étnica distinta dos demais, tanto na popula¢do geral quanto no subgrupo de inelegiveis
(p<0.0001), porém o percentual de inelegiveis ndo diferiu entre os centros (p=0.113). Conclusdo —Emboraa
alta frequéncia de inelegibilidade seja uma questdo comum, as caracteristicas regionais desempenham um
papel importante e impactam o acesso ao tratamento. Esses achados reforgcam a necessidade de politicas
publicas de salude que considerem a heterogeneidade genotipica e étnico-racial da populagdo brasileira.
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AVALIACAO DO IMPACTO DA TERAPIA COM MODULADORES DA CFTR
NA QUALIDADE DE VIDA E NO CONHECIMENTO E PERCEPCAO EM
SAUDE DE PACIENTES ADULTOS COM FIBROSE CiSTICA
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Cukier! e Rodrigo Abensur Athanazio®.
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Introdugdo — A fibrose cistica (FC), sendo uma doenca complexa, multissistémica e com variagées em sua
apresentacao clinica, requer boa compreensado por parte dos pacientes para um manejo adequado. As novas
terapias, com os moduladores da CFTR (mCFTR), transformaram as perspectivas relacionadas a doenca. A
educac¢do em salde desempenha um papel crucial no preenchimento de lacunas no conhecimento desses
pacientes e pode ter impacto na percepcdo em saude e qualidade de vida. Objetivo — Avaliar se o uso
de mCFTR impacta na qualidade de vida, no nivel de conhecimento e percepgdo em saude de individuos
adultos com FC. Método — Este é um estudo transversal, no qual foram avaliados dados sociodemograficos
e clinicos de pacientes adultos com FC. Aplicaram-se os seguintes questionarios: Cystic Fibrosis Knowledge
Scale (CFKS), para avaliar o conhecimento dos pacientes sobre a FC; liness Perception Questionnaire-Revised
(IPQ-R), para percepcdo de saude em relacdo a doenca; e, por fim, o Cystic Fibrosis Questionnaire-Revised
(CFQ-R), para qualidade de vida (QoL). O teste t foi utilizado para comparar médias, e o teste de Pearson, para
andlise de correlacdo. Resultados — Foram avaliados 89 pacientes, com idade média de 30,95 anos (£11,64);
56,2% eram do sexo masculino, 76,7% tinham alguma ocupacao e 93,1% possuiam, no minimo, Ensino Médio
completo. Cerca de 75,3% apresentavam, ao menos, uma muta¢do F508del, e o VEF1 médio foi de 59,5%
(£27,8). O CFKS, com 30 questdes, apresentou média de acertos de 22,66 (+3,70). Foram considerados com
bom nivel de conhecimento os pacientes que atingiram 70% ou mais de acertos, o que correspondeu a
64,0% da amostra. Do total, 52,8% nado utilizavam mCFTR. Os pacientes em uso dos mCFTR tiveram uma
média de acertos de 77,9% (+11,1) enquanto, naqueles que ndo usavam, a média foi de 72,5% (+12,8), com
p =0,03. Na qualidade de vida, o dominio respiratdrio foi significativamente melhor nos usuarios de mCFTR
(79,5 £25,1 versus 60,4 +25,6, p = 0,002). Em relagdo a percepg¢do em saude, o uso de mCFTR ndo impactou
a maioria dos dominios, exceto para “coeréncia”, com médias de 20,0 (+2,6) versus 18,9 (+4,3), p =0,03. 0
conhecimento sobre a FC ndo apresentou uma relacdo direta com a percepcdo de saude dos individuos.
Adicionalmente, individuos com conhecimento superior ou igual a 70% ndo demonstraram associa¢do
com melhor qualidade de vida (70,0 £ 23,6 versus 68,2 + 28,5), p = 0,794. Observou-se também uma fraca
correlacao entre qualidade de vida e percepc¢ao de satde nos dominios “consequéncia” e “representacdo
social” (r=-0,253, p =0,032; r =-0,285, p = 0,015). Conclusdao — Podemos concluir que, de modo geral, os
pacientes apresentaram um bom nivel de conhecimento sobre a FC e que pacientes em uso dos mCFTR
demonstraram Resultados discretamente melhores em relacdo ao conhecimento, qualidade de vida e
percepcdo de saude no dominio “coeréncia”.
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CARACTERIZAGAO DO MICROBIOMA DO TRATO RESPIRATORIO
E INTESTINAL NA FIBROSE CiSTICA: UM ACOMPANHAMENTO
LONGITUDINAL DE LACTENTES.

Jannaina F M Vasco'3, Luiza Rodrigues?, Carlos Riedi!, Débora C. Chong-Silva'?, Lilian Ferrari',* e
Nelson Rosario-filho®3.

tUniversidade Federal Parand (UFPR). *Laboratdrio Central do Estado do Parand (LACEN-PR).
3Programa de Pés-Graduagdo em Saude da Crianga e do Adolescente (PPGSCA). “*Departamento de
Patologia Médica (DPM-UFPR).

Introdugdao — As variantes mutacionais da fibrose cistica (FC) se relacionam com disbiose pulmonar e
intestinal desde o inicio da vida. Essa disbiose desempenha um importante papel para as respostas imunes
e manifestacdes clinicas, incluindo a ocorréncia de exacerbagdes pulmonares. A analise molecular por
meio de técnicas de Next-Generation Sequencing (NGS) tem fornecido informacdes sobre a dindmica
dessas comunidades microbianas e apontado evidéncias de uma ligacdo entre as comunidades bacterianas
gastrointestinais e a progressao da doenc¢a pulmonar na FC. Objetivo — Determinar, longitudinalmente,
estrutura, composicdo e diversidade do microbioma respiratdrio e intestinal de lactentes com FC e comparar
com um grupo de controle (GC), para entender as diferengas associadas a FC. Métodos — Vinte lactentes
com diagndstico de FC e dez do GC, pareados por idade e sexo, foram recrutados durante consultas
ambulatoriais de rotina, e acompanhados durante 2 anos. Swabs de orofaringe e fezes foram coletadas a
cada trés meses para analise do microbioma, usando-se NGS por amplicon (genel6S rRNA). Bibliotecas das
regides hipervaridvel V3-V4 foram construidas e sequenciadas na plataforma lllumina MiSeq. Os dados
das sequéncias foram processados, usando-se pipeline Sentinel proprietario. Resultados — Foi realizado
o sequenciamento do gene 16S rRNA de 240 amostras de orofaringe e 239 de fezes, de 20 infantes com
FC (8 homozigotos, 8 heterozigotos Phe508del e 4 outras mutagdes) e 10 do GC. A composicao global do
microbioma respiratdrio das amostras de FC apresentou-se aumentada, sem diferenca estatistica, para
os filos Proteobactéria (25,6%) e Bacteroidetes (36,3%). Streptococcus spp. foi significativamente menos
abundante com a idade, com maiores redugdes na FC. Os géneros, Neisseria, Haemophilus, Pseudomonas
e Staphylococcus foram mais abundantes em criangas mais velhas, com significancia para os dois ultimos,
contrastando com redugdes em Haemophilus spp. e Prevotella spp. ao longo da idade em GC. No microbioma
intestinal, Bacteroides spp. foi reduzido ao longo dos primeiros 24 meses de vida em criancas com FC, em
comparagdo com GC, e Bifidobacterium spp. foi reduzido durante o primeiro ano (p<0,01). Em contraste,
os géneros Escherichia e Streptococcus foram mais abundantes em criangas com FC, com excecdo para
os 12 meses, no qual Streptococcus spp. apresentou maior abundancia no GC. A riqueza microbiana
respiratdria e intestinal aumentou com a idade tanto para FC como para GC. A diversidade alfa de Shannon
foi significativamente maior no grupo FC, na primeira coleta, e variou, ao longo do estudo, para os dois
microbiomas. As andlises longitudinais ndo forneceram correlacées estatisticamente significativas entre a
diversidade beta (distancias de Bray-Curtis) para microbioma respiratdrio; ja no microbioma intestinal, a
diversidade dessas duas coortes foi significativamente diferente aos 3 meses e aos 15 meses. Conclusdo
— Este estudo longitudinal corrobora dados recentes que sugerem ser a dindmica do microbioma do trato
respiratério e intestinal, na FC, altamente especifica e que as flutuacGes individuais devem ser investigadas
logo no inicio da vida. Compreender o efeito do gendtipo, dos tratamentos da FC (antibidticos, enzimas
pancreaticas) e da prépria fisiopatologia sobre a microbiota podem permitir estratégias para manipular a
estrutura dessa comunidade microbiana e, assim, melhorar a precisdo no gerenciamento da FC.
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AVALIACAO DE MARCADOR DE INFLAMAGAO INTESTINAL EM
CRIANGCAS COM FIBROSE CISTICA, ANTES E DEPOIS DO INICIO DE
TERAPIA COM MODULADOR DA CFTR - ACHADOS PRELIMINARES.
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Introdugdo — A fibrose cistica (FC) é uma doenca genética que afeta qualitativamente ou quantitativamente a
proteina CFTR, responsavel pelo transporte de cloro e bicarbonato nas células epiteliais, causando alteragdes
na secrecdo e na motilidade do trato gastrointestinal (TGI) e levando a ma absorcdo, inflamacgdo e obstrugdo
do TGI, por mecanismos que incluem alteracdo do microbioma intestinal, da sinalizacdo hormonal do TGI, da
composicdo do contetdo luminal, entre outros. O uso drogas moduladoras da proteina CFTR tem mudado
a histdria natural da doenca, com resultados significativos em relagdo a melhora da funcdo pulmonar e da
qualidade de vida das pessoas com FC. Objetivos — Avaliar a presenca de inflamacdo intestinal em criangas e
adolescentes com FC e medir a variagdo do nivel de inflamagao intestinal com o inicio do uso da medicacdo
moduladora da CFTR, elexacaftor, tezacaftor e ivacaftor (ETI). Método — Trata-se de um estudo observacional,
prospectivo, longitudinal. Os participantes foram criangas com diagndstico genético de FC, atendidas num
ambulatério pedidtrico de referéncia para a condi¢cdo, num hospital de nivel terciario, com pelo menos 1
variante F508del e em uso de ETI. Apés aprovacdo pelo Comité de Etica da Instituicdo e da assinatura do TCLE
e TALE pelos participantes e cuidadores, foram colhidas amostras de fezes, antes e depois de 3 meses do
inicio da terapia tripla com ETI, que foram armazenadas a -202C. Niveis de calprotectina fecal foram dosados
nos dois tempos de estudo. Resultados — Até o momento atual foram avaliadas amostras de fezes de 10
voluntarios entre 7 e 17 anos (idade média de 10,9 anos). Todos tinham insuficiéncia pancredtica e estavam
em uso regular de terapia de reposicdo de enzimas pancreaticas, nenhum tinha queixas abdominais referidas
no momento da coleta, 2 tinham alteracdo do habito intestinal (1 na coleta pré-ETl referia esteatorreiae 1
na coleta pds-ETI referia esteatorreia, nenhum participante referiu constipagao ou diarreia), 1 estava em
uso de inibidor de bomba de prétons (apenas na coleta pré-ETl) e 6 estavam na vigéncia de exacerbacgao
pulmonar (4 na coleta pré-ETl e 2 na coleta pds-ETI), sendo que 2 deles ja estavam em uso de antibidtico
(apenas na coleta pds-ETI). Uma das criancgas estava em antibioticoterapia para rinossinusite bacteriana
em ambas as coletas. Os valores de calprotectina fecal variaram entre 85mcg/g e 961mcg/g (média de
381,5mcg/g) nas amostras pré-ETl e entre 30mcg/g e 469mcg/g (média de 93 mcg/g) nas amostras pos-ETI.
Para todas as criancas, os valores de calprotectina foram menores na medida pés-ETI, com uma reducdo
média de 75,6%. Conclusao — Apesar do tamanho amostral pequeno e da heterogeneidade das caracteristicas
clinicas e laboratoriais dos participantes, principalmente em relacdo a presenca de exacerbacdo pulmonar
e vigéncia de antibioticoterapia, observamos uma queda relevante da calprotectina fecal apés o inicio do
tratamento com a terapia tripla ETI. Tal achado sugere que o tratamento com ETI pode estar associado a
reducdo da inflamacdo intestinal.
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MONITORAMENTO LONGITUDINAL DE PREVOTELLA SPP. NO
MICROBIOMA RESPIRATORIO DE PACIENTES COM FIBROSE CiSTICA
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Introdugdo — A fibrose cistica (FC) é uma condicdo genética autossOmica recessiva que compromete a
producdo ou a funcionalidade da proteina CFTR, resultando em secre¢des mais viscosas. Essa caracteristica
dificulta a eliminacdo do muco e cria um ambiente propicio a proliferacdo bacteriana nas vias aéreas inferiores.
O género Prevotella (filo Bacteroidetes) é formado por bactérias gram-negativas anaerdbias, caracterizadas
por grande diversidade genética entre suas espécies. O papel dessas bactérias na microbiota respiratoria e
seus efeitos no hospedeiro ainda ndo estdo totalmente elucidados, tanto em individuos saudaveis como em
pacientes com FC. Objetivo — Avaliar longitudinalmente a abundancia do género Prevotella no microbioma
respiratério de pacientes com FC e comparar com controles saudaveis (CT) ao longo de dois anos. Métodos
—Foram analisadas as sequéncias do gene 16S rRNA de amostras de orofaringe, coletadas sequencialmente
a cada trés meses, do 32 més de idade até 2 anos (total de 8 coletas), de 20 bebés diagnosticados com FC
(grupo FC) e 10 bebés saudaveis (grupo de controle). O DNA foi extraido com o uso de beads magnéticas,
e o sequenciamento do microbioma foi realizado na plataforma MiSeq, tendo como alvo as regies V3/
V4 do gene 16S rRNA. As sequéncias obtidas foram processadas pelo pipeline Sentinel proprietario, e as
analises estatisticas foram realizadas no ambiente estatistico R. Resultados — No total, foram coletadas e
analisadas 240 amostras de orofaringe, sendo 80 do grupo de controle (CT) e 160 do grupo FC. A anadlise
longitudinal, com utilizacdo de equacgdes de estimacgdo generalizadas (GEE), mostrou uma associa¢do positiva
e estatisticamente significativa entre o tempo (meses) e a abundancia log-transformada de Prevotella
spp. (B = 0.196, p < 0.001), indicando um aumento consistente na abundancia ao longo dos dois anos de
acompanhamento, em ambos os grupos. Ndo foi encontrada diferenca estatisticamente significativa na
abundancia média log-transformada de Prevotella spp. entre os grupos FC e de controle durante o periodo
estudado (p = 0.474). Os dados gerais sugerem uma tendéncia nao significativa de maior abundancia média
no grupo FC em comparac¢do ao grupo de controle (razdo média estimada FC/CT = 1.63). Conclusdo — O
papel da Prevotella spp. na FC ainda ndo estd claro. No entanto, estudos sugerem que pacientes com FC
apresentam mecanismos de depurag¢do mucociliar prejudicados, e, por consequéncia, essas bactérias podem
ser transportadas da orofaringe em direcdo as vias aéreas inferiores, onde colonizam e potencialmente
contribuem para infecgao e dano pulmonar. O intervalo entre as coletas desempenhou papel significativo
no aumento da prevaléncia de Prevotella spp., tendo a progressdo como tendéncia geral de crescimento ao
longo do acompanhamento. Essa dindmica pode estar associada a fatores como mudancgas no microbioma
dos pacientes ao longo do tempo ou alteracées nas condi¢cdes do ambiente respiratério que favorecem a
persisténcia da bactéria.
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Introdugdo — A fibrose cistica (FC) é uma doenca genética que compromete a funcionalidade da proteina
CFTR, resultando em secrecdes mais viscosas nos érgaos, principalmente nos pulmdes, e criando um
ambiente propicio para infecgBes respiratérias cronicas. A infeccdo por Pseudomonas aeruginosa esta
associada a um agravamento do quadro clinico desses pacientes. No entanto, a influéncia da presenca de P.
aeruginosa na diversidade e abundancia fungica da microbiota respiratdria ainda é pouco compreendida. Este
estudo busca comparar a presenga de fungos em pacientes com FC positivos ou negativos para a presenga
de P. aeruginosa. Objetivo — Comparar a diversidade e a composicdo fungica em amostras de orofaringe de
pacientes com FC com e sem Pseudomonas aeruginosa, verificando padrdes de predominancia de géneros
fungicos e possiveis alteragdes associadas a presenca da bactéria. Métodos — Foram coletadas amostras de
esfregacos orofaringeos sequencialmente a cada trés meses, ao longo de um periodo de 12 meses. Fizeram
parte deste estudo-piloto seis pacientes com FC, sendo dois negativos para Pseudomonas aeruginosa e
guatro positivos. O microbioma dos pacientes foi avaliado por sequenciamento de nova geracdo (NGS) do
amplicon 16S rRNA das regides V3-V4 e o micobioma pela andlise da regido fungica ITS1, em ambos com
utilizagdo da plataforma MiSeq (lllumina Inc., USA), permitindo a montagem de bibliotecas para identificagao
e quantificagdo dos géneros predominantes. Resultados — Pacientes com FC com P. aeruginosa apresentaram
uma redugao na diversidade fungica ao longo do tempo, com predominio progressivo de Candida spp.
ao final do periodo de estudo. Em contrapartida, os pacientes com FC sem P. aeruginosa mostraram uma
micobiota mais diversa e equilibrada. Conclusao — Os resultados sugerem que a presenca de P. aeruginosa
esta associada a uma reduc¢do na diversidade fungica e ao crescimento exacerbado de Candida spp., podendo
indicar uma perda da capacidade da micobiota em se diversificar na presenca da bactéria. Em contrapartida,
pacientes sem P. aeruginosa apresentaram um perfil mais equilibrado e dinamico. Esse padrdo corrobora
a literatura e sugere que a presenca de P. aeruginosa pode influenciar significativamente a composicdo
fungica da micobiota respiratdria em pacientes com FC. Este estudo-piloto ressalta a importancia de se
ampliar a pesquisa sobre essa relagao do microbioma e micobioma dos pacientes com FC.
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Introdugdo — A fibrose cistica (FC) é uma doenga com grande heterogeneidade clinica e genotipica, tanto
no padrdo de acometimento dos drgdos ou sistemas quanto na gravidade clinica. Entre os fatores que
contribuem para a apresentacao fenotipica variavel, destaca-se o genétipo. Adicionalmente, com os avancos
na medicina de precisdo, o conhecimento das variantes patogénicas do gene CFTR tornou-se fundamental
na identificacdo da elegibilidade para utilizacao desses novos farmacos. Objetivos — Descrever os gendtipos
e os principais fenétipos em uma populacdo com FC e associar a elegibilidade para os moduladores da
proteina CFTR com os dados de raca ou cor e dados clinico-laboratoriais. Métodos — Trata-se de um estudo
de corte transversal, realizado em um centro de referéncia no Nordeste do Brasil. Foram incluidos todos
os individuos com diagndstico confirmado para FC e genétipo conhecido. Os dados clinicos e laboratoriais
foram obtidos a partir de informagdes dos prontuarios. Os fendtipos registrados foram: risco nutricional,
insuficiéncia pancreatica (IP), doenga pulmonar (DP), colonizagdo cronica por Pseudomonas aeruginosa (PA) e
ileo meconial. Analisou-se a elegibilidade dos individuos para alguma terapia com moduladores da proteina
CFTR, incorporados no Sistema Unico de Saude, considerando-se apenas o genétipo, e foram comparados os
achados clinicos dos individuos elegiveis e ndo elegiveis. Resultados — No total, 61 individuos participaram do
estudo. Desses, 33 (54,1%) eram homens, 55 (90,2%) eram ndo brancos e 27 (44,3%) foram diagnosticados
pela triagem neonatal. A mediana de idade ao diagndstico e a média de idade atual foram de 5 e 112,48
meses, respectivamente. Foram identificadas vinte e oito variantes diferentes no gene CFTR. A variante
com maior frequéncia alélica foi a F508del (47,5%). No total, 33 gendtipos diferentes foram identificados,
sendo o mais comum a homozigose para a variante F508del (26,2%). 50 individuos eram insuficientes
pancreaticos, 39 (63,9%) apresentavam doenca pulmonar e 16 (26,2%) eram cronicamente colonizados por
P. aeruginosa. O ileo meconial foi um fendtipo raro, com apenas uma ocorréncia. Quarenta e dois (68,9%)
individuos eram elegiveis para, pelo menos, uma terapia moduladora ofertada pelo sistema publico de
salide. Encontrou-se associacdo entre elegibilidade para moduladores e doenca pulmonar (OR=3,87, p=0,02).
Demais associa¢des ndo foram encontradas. Conclusao — Nessa populagao, predominantemente composta
por individuos ndo brancos, a variante F508del foi a mais frequentemente identificada, e a insuficiéncia
pancredtica foi o fendtipo mais frequente. Aproximadamente um terco dos pacientes ndo era elegivel para
terapia moduladora.

Palavras-chave: Fibrose cistica. Gendtipo. Fenétipo. CFTR.
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IMPACTO DE VARIANTES DO GENE SERPINA1 NA DOENGA HEPATICA
EM PACIENTES COM FIBROSE CISTICA

Milena Lyrio dos Santos Joventino?, Josquia dos Santos Barbosa?, Romario Santiago de Jesus?,
Laura Beatriz Chagas Soares Silva! e Marcus Vinicius Cardoso Matos Silva’.

ICentro Universitdrio de Exceléncia (UNEX)

Introdugdo — A doenca hepatica associada a fibrose cistica (FC) é uma das principais manifestagdes
extrapulmonares da patologia, sendo considerada um fator critico para morbidade e mortalidade nesses
pacientes. O gene SERPINA1, que codifica a alfa-1-antitripsina (AAT), desempenha um papel fundamental
na homeostase hepatica, e sua variante Z (p.Glu366Lys) é amplamente reconhecida como um fator de risco
para a progressdo da disfungdo hepatica na FC. O acimulo an6malo de AAT no reticulo endoplasmatico dos
hepatdcitos desencadeia um processo inflamatdrio e fibrogénico, favorecendo o desenvolvimento de cirrose
e hipertensao portal. Estudos indicam que a mutagdo SERPINA1 Z esta presente em aproximadamente 2%
dos pacientes com FC, mas sua frequéncia aumenta para cerca de 5% entre aqueles que desenvolvem doenga
hepdtica clinicamente significativa. Apesar da relevancia clinica dessa associagdo, os mecanismos genéticos
subjacentes e seu impacto na progressao da disfungdo hepatica na FC ainda ndo estdo completamente
elucidados. Objetivo — Investigar a variabilidade genética do SERPINA1 e sua influéncia no desenvolvimento
e na progressao da doenga hepdtica em pacientes com FC. Métodos —Trata-se de um estudo ecolégico in
silico. Inicialmente, foram identificados genes associados a FC em Homo sapiens. Em seguida, realizou-se
uma busca por polimorfismos de nucleotideo Unico (SNPs) no SERPINA1, relacionados a disfuncdo hepatica
na FC. A analise foi complementada por uma triagem no banco de dados ClinVar, utilizando-se os descritores
“Serpinal” AND “Cystic Fibrosis” para a identificacdo de variantes potencialmente patogénicas. Resultados —
Aanalise revelou que SERPINA1 (14932.13) estd entre os genes moduladores da FC com expressao relevante
em tecidos hepdaticos e impacto direto na homeostase proteica. Foram identificadas variantes associadas
a um risco aumentado de doenga hepdtica na FC, destacando-se a rs28929474 (p.Glu366Lys, alelo Z), que
compromete a fungdo da AAT e estd diretamente ligada a hepatotoxicidade. Além disso, outras variantes,
como a rs17580 (p.Glu288Val, alelo S), foram detectadas e podem influenciar o fenétipo hepdatico. Dados
populacionais indicam que pacientes com FC portadores do alelo Z apresentam maior risco de desenvolver
cirrose, com necessidade potencial de transplante hepdtico em estagios avancados da doenca. Conclusao —
Pacientes com FC portadores da variante SERPINA1 Z apresentam um risco significativamente aumentado
de desenvolver doencga hepatica e suas complicagcdes, em comparagao com nao portadores. A genotipagem
sistematica do SERPINA1 pode ser uma ferramenta valiosa para a estratificacdo de risco e monitoramento
precoce de manifestacGes hepaticas na FC, contribuindo para intervencgdes clinicas mais direcionadas e
personalizadas.

Palavras-chave: Doenca hepatica. Fibrose cistica. Modulagdo genética. SERPINA1
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SCNN1B E FIBROSE CiSTICA: MODULADOR GENETICO DA FUNCAO
ENAC.

Jésquia dos Santos Barbosa?!, Laura Beatriz Chagas Soares Silva!, Milena Lyrio dos Santos
Joventino!, Romario Santiago de Jesus! e Marcus Vinicius Cardoso Matos Silva'.

1 Centro Universitdrio de Exceléncia (UNEX).

Introdugdo — A fibrose cistica (FC) é uma doenca genética caracterizada por disfun¢do no transporte de
ions, formagdo de muco espesso e comprometimento pulmonar. Embora mutagdes no gene CFTR sejam
a causa primaria da FC, a interacdo entre CFTR e ENaC estd relacionada a patogénese da doenca. Assim, a
regulacdo transcricional do gene ENaC é fundamental para detalhar o mecanismo patogénico e a relagdo
entre gendtipo e fendtipo na FC, sendo um promissor alvo terapéutico. Nesse contexto, o gene SCNN1B
codifica a subunidade B do ENaC e estd envolvido na reabsorcdo de sddio. Mutacdes que aumentem
sua atividade exacerbam a desidratacdo do muco e pioram a fungdo pulmonar, enquanto variantes que
reduzem sua fungdo, como na pseudo-hipoaldosteronismo tipo 1 (PHA1), podem atenuar a gravidade da FC.
Objetivo — Analisar a variabilidade genética do SCNN1B e sua influéncia na fungao ENaC e na FC, utilizando
dados do NCBI. Métodos — Trata-se de um estudo ecoldgico in silico. Inicialmente, foram pesquisados os
genes relacionados a FC para Homo sapiens. Em seguida, realizou-se uma busca pelo SNP para investigar
variantes do SCNN1B. Posteriormente, através do ClinVar, pesquisaram-se as variantes relacionadas a FC.
Por fim, utilizou-se a plataforma GEO para explorar dados da expressdo génica do SCNN1B em amostras
populacionais. Resultados — Embora a FC seja considerada uma doenga monogénica, 383 genes estdo
relacionados a ela, incluindo o SCNN1B (16p12.2), cuja expressdao em tecidos epiteliais, como os pulmdes,
sugere impacto na homeostase do muco nas vias aéreas. A pesquisa no ClinVar identificou 68 variantes
germinativas patogénicas, ou provavelmente patogénicas, associadas a bronquiectasia, PHA1 e sindrome
de Liddle. Dentre elas, rs139232411 (c.1847C>G; p.Pro616Arg) e rs11604687 (c.1690G>A; p.Asp564Asn)
estdo ligadas a sindrome de Liddle, condi¢do caracterizada por hipertensdo e hipocalemia devido a
hiperatividade do ENaC. Essas mutacdes podem impactar a reabsorc¢do de sddio e a hidratacdo do muco,
influenciando o fendtipo pulmonar da FC. Além disso, variantes como rs5445 e rs5746079 também estao
associadas a producdo excessiva de muco, infec¢Ges recorrentes e bronquiectasias. Em contraste, a
rs1134020 (c.1381-1G>C), uma variante rara na regido intronica do gene, esta associada ao PHA1, que reduz
a atividade do ENaC. Isso resulta em perda excessiva de sal pelos rins, levando a hiponatremia, hipercalemia
e desidratacdo. No entanto, no contexto da FC, podem ter um efeito protetor, melhorando a hidratacdo
das vias aéreas e a funcdo mucociliar, reduzindo a severidade das infeccGes pulmonares e da obstrucdo
brénquica. Conclusao — A analise genética abrangente, incluindo o gene SCNN1B, pode ser relevante para
um diagndstico preciso e para o manejo adequado da FC. E embora o SCNN1B ndo seja o gene primario
associado a FC, suas variantes podem contribuir para fenétipos semelhantes ou influenciar a gravidade da
doenga em pacientes com mutagdes no CFTR.

Palavras-chave: SCNN1B. Modula¢do genética. ENaC. Fibrose cistica.
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VARIANTES GENETICAS DO GENE CFTR EM IDOSOS SAUDAVEIS NO
BRASIL: UMA ANALISE SECUNDARIA DOS DADOS DO ABRAOM.

Leonardo de Souza Marques?, Vinicius Santiago dos Santos!, Monica de Cassia Firmida? e Fernando
Augusto Lima Marson®.

tUniversidade Sdo Francisco (USF). ?Universidade do Estado do Rio de Janeiro (UERJ).

Introdugdo — Variantes no gene CFTR, quando patogénicas e presentes em ambos os alelos génicos,
sdo o fator causal da fibrose cistica (FC, OMIM n° 219700). No entanto, apesar do grande nimero de
estudos genéticos realizados em pacientes com a doencga, pouco se sabe sobre a variabilidade genética
em populagdes sauddveis, principalmente de idosos e de individuos com elevado indice de miscigenacao.
Objetivo — Descrever o perfil genético das variantes do gene CFTR em idosos (=60 anos) saudaveis, incluidos
no Arquivo Brasileiro Online de Mutac¢Ges (ABraOM). Métodos — Foi realizada a obtengdo das variantes no
CFTR a partir do Open-datasheet do ABraOM; SABE-WGS-1171(hg38). A partir do Open-datasheet, foram
aplicados critérios de elegibilidade do sequenciamento de alta resolu¢do para caracterizar as variantes
com critérios de confianca. As variantes foram descritas de acordo com suas caracteristicas genéticas,
posicdo gendmica, nimero de alelos e codigo dbSNP. A patogenicidade das variantes, excetuando-se as de
origem intrénica, foi avaliada por meio dos registros identificados no ClinVar (https://www.ncbi.nlm.nih.
gov/clinvar/) e CFTR-2 (https://cftr2.org/). Resultados — O perfil gendmico do CFTR foi avaliado na amostra
de 1.171 idosos. Um total de 3.237 variantes foram identificadas nesse gene para essa populagdo. Dentre
as variantes, a grande maioria foi de origem intrénica (N=3.237). As demais 121 variantes foram agrupadas
em: non-synonymous (N=66), UTR3 (N=26), synonymous (N=15), exonic splicing (N=6), splicing (N=3), stop
gain (N=2), frameshift deletion (N=1), non-frameshift deletion (N=1) e UTR5 (N=1). Nove variantes foram
descritas no CFTR2 como CF-causing, sendo elas patogénicas pelo ClinVar — variante (nimero de alelos):
F508del (10), R117C (2), P205S (1), L206W (4), N1303K (1), 1812-1G>A (1), G542X (1), D110H (3) e R1162X
(1). Perante as variantes reconhecidamente patogénicas, a prevaléncia de mutagdes no CFTR foi de 1,2%.
Treze variantes foram classificadas como non CF-causing no CFTR2 — sendo elas (classificagdo, nimero de
variantes): benign/likely benign (2), conflicting classification of pathogenecity (10) e uncertain significance
(1), no ClinVar. Quinze variantes foram classificadas como varying clinical consequence no CFTR2, porém,
no ClinVar, obtivemos o seguinte perfil: pathogenic (R117H — 2 alelos, D1152H — 2 alelos), pathogenic/
likely benign (P5L — 1 alelo; D614G — 1 alelo), conflicting classification of pathogenecity (7 variantes e 12
alelos) e uncertain significance (4 variantes e 8 alelos). Um total de 83 variantes ndo foram descritas no
CFTR2 e, dentre elas, algumas foram classificadas como patogénicas no ClinVar — rs1397729994 (1 alelo)
e rs121908746 (2 alelos). Conclusdao — O perfil genético do CFTR no Brasil é diverso e, possivelmente, a
prevaléncia de variantes, principalmente patogénicas, dentre aqueles sauddveis, é maior do que esta
descrito na literatura, realcando um possivel subdiagndéstico da doenca no Brasil.

Palavras-chave: Epidemiologia. Genética médica. Medicina personalizada. Medicina de precisao.
Variabilidade.
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IMPACTO DE VARIANTES DO GENE SLC26A9 NA MODULACAO DA
FIBROSE CiSTICA

Josquia dos Santos Barbosa!, Romario Santiago de Jesus!, Milena Lyrio dos Santos Joventino?,
Laura Beatriz Chagas Soares Silva! e Marcus Vinicius Cardoso Matos Silva’.

1Centro Universitdrio de Exceléncia (Unex)

Introdugdo — A fibrose cistica (FC) é uma doenga genética autossdmica recessiva, causada por mutagoes
no gene CFTR. No entanto, sua gravidade varia entre os pacientes, sugerindo a existéncia de moduladores
genéticos. O gene SLC26A9, que codifica um transportador de anions, interagindo funcionalmente
com o CFTR, afeta a secrecdo de cloro e bicarbonato, principalmente no epitélio respiratério, renal e
gastrointestinal, sendo estudado como um modulador da FC. Objetivo — Investigar variantes do gene
SLC26A9 e sua influéncia na modulagdo da FC, contribuindo para a compreensdo da variabilidade fenotipica
e para a identificacdo de potenciais alvos terapéuticos. Método — Trata-se de um estudo ecoldgico in
silico, que permite identificar e caracterizar polimorfismos relevantes, analisando variantes do SLC26A9,
sua expressdao em tecidos e suas implicacées clinicas na doenca. Foram realizadas buscas na plataforma
NCBI, na se¢ao GENE, utilizando-se o termo “Cystic Fibrosis” para espécie humana. Na se¢do SNP, aplicou-
se o filtro “missense” para as buscas por “SLC26A9 AND Homo sapiens” e “SLC26A9 AND Cystic Fibrosis”.
No ClinVar, utilizou-se o descritor booleano “SLC26A9 AND Cystic Fibrosis”, além da analise de expressao
génica em amostras de pacientes com FC na se¢do Perfis GEO. Resultados — Embora a FC seja uma doenca
monogénica, esta associada a 383 genes, incluindo SLC26A9, que possui 12.745 variantes catalogadas, das
guais 801 sao missenses, podendo alterar a estrutura e a fungao da proteina. A pesquisa no ClinVar ndo
identificou dados sobre SLC26A9 associados a FC, mas duas variantes germinativas do gene SLC26A3, da
mesma familia, foram classificadas como provavelmente patogénicas. A auséncia de registros clinicos sobre
SLC26A9 reforga a necessidade de investigacGes adicionais. No entanto, sua relagdo com SLC26A3 sugere
gue alteracdes nesses transportadores podem influenciar a progressdo da doenca. Estudos funcionais e
clinicos sdo essenciais para confirmar o impacto das variantes do SLC26A3 e avaliar seu potencial como alvo
terapéutico. Em estudos anteriores, variantes como rs7512462, foram identificadas em populagdes latino-
americanas, as quais podem modificar a eficiéncia do transporte de anions, impactando a secre¢do de cloro
e bicarbonato nas vias aéreas, o que pode afetar a viscosidade do muco e a resposta inflamatéria. Dessa
forma, SLC26A9 pode contribuir para a heterogeneidade fenotipica da FC, influenciando a gravidade dos
sintomas respiratoérios e gastrointestinais. Conclusao — Embora a relacdo entre SLC26A9 e a FC ainda ndo
esteja completamente elucidada, variantes desse gene podem atuar na modulacdo da doenca, apresentando
efeitos fenotipicos distintos. A diversidade genética da populagdo analisada reforga a importancia de estudos
futuros sobre o papel do SLC26A9 na fibrose cistica.
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TRIAGEM NEONATAL PARA FIBROSE CiSTICA (TNFC) E ANALISE
DESCRITIVA DOS PACIENTES DIAGNOSTICADOS

Elenara da Fonseca Andrade Procianoy* e Vanessa Bustamente Estrada’.

1 Hospital de Clinicas de Porto Alegre (HCPA).

Introdugdo — A TNFC estd associada a melhor crescimento e estado nutricional, bem como a reduc¢do na
morbidade e mortalidade no inicio da vida. No Brasil, utiliza-se a dosagem dupla da tripsina imunorreativa
(IRT), seguida da dosagem do cloro no suor. A TNFC falso-negativa pode estar relacionada a atrasos na coleta
da IRT. Encaminhamento imediato ao centro de tratamento é fundamental para reducao das complicacées
da FC, especialmente nutricionais. Objetivo e Métodos — Analisar os dados da TNFC e identificar padrGes
clinicos e laboratoriais através de estudo retrospectivo dos casos encaminhados no periodo de 2022 a
2024, sendo incluidos casos com TNFC positiva e diagndstico definitivo de FC (cloro no suor >60 mmol/L e
ou identificacdo de duas variantes CFTR causadoras de FC). Foram analisados dados referentes aos valores
e datas de IRT1 (primeira coleta da IRT), IRT2 (segunda coleta), cloro no suor e gendtipo, peso, presenca
de sintomas e resultado dos exames laboratoriais na primeira consulta. Foi calculado o tempo entre a
data do diagndstico e a primeira consulta de avaliagdo no centro de tratamento. A data do diagndstico
foi estabelecida como a data do primeiro teste alterado (cloro no suor ou teste genético). Resultados —
Foram incluidos 23 casos de FC pela TNFC: 5 casos em 2022, 10 em 2023 e 8 em 2024. As medianas (IC) da
idade da IRT1, IRT2 e cloro do suor foram, respectivamente: 5 (4.20 — 7.45) dias, 13.00 (11.86 — 16.04) dias
e 31.50 (27.45 — 62.85) dias. A coleta do cloro do suor variou entre 17 e 180 dias de vida. O resultado do
gendtipo esteve disponivel entre 38 a 441 dias, sendo a mediana (IC) de 115.00 (98.25 — 181.09) dias. O
genodtipo foi o teste diagndstico em 5 casos (3 por internagdo e impossibilidade de coleta do suor e 2 por
indisponibilidade do teste). A mediana da idade do diagndstico foi 45 dias (IC 39.14 — 99.12). Dois casos
com diagndstico mais tardio (7 meses e 10 meses) tiveram internagdes prolongadas, prévias a definigcdo
diagndstica, mesmo com IRTs alteradas. Houve grande variabilidade do tempo entre o diagndstico e a
primeira avaliagdo, com 2 casos sendo avaliados antes do diagndstico e outros com intervalo longo (maximo
222 dias; mediana (IC): 26.00 (8.62 —58.85) dias). Oito pacientes tiveram ileo meconial ao nascimento: todos
tiveram TNFC positiva. 10 pacientes ja apresentavam tosse na 12 consulta; 20 apresentavam esteatorreia.
16 pacientes (%) apresentavam alteracGes do RX de térax, que variou de espessamento peribréonquico a
hiperinsuflacdo e atelectasias subsegmentares. E 20 pacientes apresentavam bacterioldgico de raspado
de orofaringe positivo (3 com P. aeruginosa), sendo mais provavel a presenca de P. aeruginosa ou gram-
negativos em pacientes com maior idade de atendimento. Um paciente apresentou anemia, hiponatremia e
hipoalbuminemia ao diagndstico. A mediana (IC) do percentil do peso/idade, na primeira consulta, foi 0.36
(-0.78 -20.16), variando do percentil zero a 99,9. Conclusdo — Foram observadas variagdes significativas na
idade de realizacdo das dosagens de IRT até a confirmacao diagndstica da fibrose cistica. A IRT 1 foi coletada
em torno dos 5 dias, porém com uma variacao de até 20 dias, considerada inaceitavel devido ao risco de
falsos negativos. A IRT2 foi coletada em torno dos 13 dias, no maximo até 27 dias de vida, dentro do prazo
recomendado pelo método. Porém, a coleta do suor foi realizada muito tardiamente. A mediana baixa do
peso/idade indica que um nimero significativo de criangas apresentou baixo peso na primeira avalia¢do.
Esses achados reforcam a necessidade de se agilizar o fluxo da triagem neonatal para FC no nosso estado,
garantindo acesso mais rapido ao teste do suor e a avaliagdo no centro de tratamento.

Palavras-chave: Triagem neonatal. Fibrose cistica. Tripsina imunorreativa. Cloreto no suor. Diagndstico
precoce.
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IHospital da Crianga de Brasilia José Alencar (HCB). 2Universidade Catdlica de Brasilia (UCB,).
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Introducdo — A fibrose cistica (FC) é uma doenca genética rara, multissistémica, em que a abordagem
terapéutica precoce leva a um melhor progndstico. O rastreio de FC pela triagem neonatal (TN) tem
demonstrado uma redugdo no tempo de diagndstico, favorecendo que as criangas iniciem o tratamento
mais precocemente nos centros de referéncia. Objetivos — Analisar o impacto do teste de TN para FC em
relacdo ao tempo de diagndstico na populagdo acompanhada em um centro de referéncia em FC no Distrito
Federal. Metodologia — Trata-se de um estudo transversal, com coleta de dados do centro da Instituicao
inseridos no Registro Brasileiro de FC (REBRAFC) de pacientes atendidos em um hospital terciario pediatrico,
nos anos de 2012 a 2024. Realizou-se a comparacdo do tempo de diagndstico para confirmacgdo de FC entre
os individuos que realizaram TN (pelo tripsinogénio imunorreativo) e aqueles que ndo realizaram. Planilhas
Microsoft Excel geradas pelo REBRAFC foram utilizadas. As varidveis quantitativas foram descritas por meio
de média e desvio padrdo (dp). As andlises estatisticas, através de teste t de Welch, foram realizadas no
programa OpenEpi. O intervalo de confianga do estudo foi de 95% (nivel de significancia de 0,05). Resultados
— Foram incluidos 113 casos, dos quais 45,13% (n=51) realizaram a TN. No grupo de individuos que ndo
realizaram TN (n=62), a média entre a data de nascimento até a data de confirmacdo diagndstica de FC foi
de 977 dias (dp=1444,18), equivalentes a 32,12 meses ou 2,67 anos. Em contrapartida, no grupo que realizou
a TN, a média de tempo até o diagndstico foi de 163,6 dias (dp=429,13), equivalente a 5,38 meses de idade
ao diagndstico de FC. A diferenga entre as médias foi de 814 dias. Dessa forma, a TN antecipou cerca de
26,76 meses ou 2,23 anos no diagnodstico de FC na populagdo estudada (p=0,000068). Conclusdao — Com o
advento da TN, a média de idade ao diagndstico reduziu de 2,7 anos para 5,4 meses de vida na populagdo do
estudo. Assim, houve a identificacdo de pessoas com FC de forma notoriamente mais precoce, permitindo
uma maior chance de acesso ao centro especializado e proporcionando o tratamento em tempo oportuno.

Palavras-chave: Triagem neonatal. Fibrose cistica. Diagndstico precoce. Tempo de diagndstico.
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CARACTERIZAGAO CLINICA DE CRIANGAS SUBMETIDAS A TRIAGEM
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IFaculdade de Medicina da Bahia (FMB). 2Universidade Federal da Bahia (UFBA), *Programa de Pds-
Graduagdo em Medicina e Satde (PPGMS). *Escola Bahiana de Medicina e Satde Publica (EBMSP).

Introducdo — Na Bahia, a triagem neonatal para fibrose cistica (TNFC) foi implementada em 2013, como
parte do Programa Nacional de Triagem Neonatal. Entretanto, o fluxo de seguimento das criancas, apds
primeiro exame positivo, encontra alguns obstdculos e ha dificuldades também em manejar os casos
triados positivamente. Objetivos — Descrever o perfil sociodemografico e os achados clinicos das criangas
com fibrose cistica (FC) submetidas a TNFC, nos primeiros 12 anos do programa, no estado da Babhia,
acompanhadas em um centro de tratamento para a doenga. Métodos —Trata-se de um estudo descritivo.
Foram incluidos todos os individuos com diagndstico confirmado de FC por elevacdo da concentracéo de
cloreto no suor e (ou) identificacdo de duas variantes patogénicas no gene CFTR acompanhados em um
centro de tratamento para FC e que foram submetidos a TNFC. Os dados foram obtidos por meio da analise
de registros médicos. Foram coletados os seguintes dados: sexo, raca ou cor, idade ao diagndstico, idade
atual, gendtipo, Z-score do IMC ao diagndstico, valores de IRT, achados clinicos ao diagndstico, fendtipo
pancreatico e ocorréncia de internacdao no momento do diagndstico. Resultados — No periodo analisado,
foram incluidas 42 criangas, 23 (54,8%) eram do sexo feminino e 38 (90,5%) eram nao brancas. A mediana
de idade ao diagndstico e a média de idade atual eram de 2 e 68,4 meses, respectivamente. Todos os
participantes foram submetidos a primeira dosagem de tripsina imunorreativa (TIR-1) e 21 (50%) tiveram
dosagem da 22 TIR (TIR-2). As médias dos valores da TIR-1 e da TIR-2 foram de 155,7ng/mL e 169,6ng/
mL, respectivamente. Trinta e dois (82,1%) individuos apresentaram TNFC com resultado positivo e 10
(25,6%) com resultado negativo. Trinta e seis (85,7%) individuos apresentavam sinais e (ou) sintomas de FC
ao diagndstico, sendo os mais frequentes: déficit nutricional (80,6%), sintomas respiratorios persistentes
(38,9%), esteatorreia (33,3%) e disturbio metabdlico (30,6%). O ileo meconial foi uma ocorréncia rara,
com apenas dois (5,6%) casos. Vinte e cinco (65,8%) individuos foram internados ao diagndstico, com uma
mediana de permanéncia hospitalar de 18 dias, sendo a desnutricdo (88%) e os sintomas respiratérios
(28%) os motivos mais frequentes. Trinta e quatro (81%) participantes eram insuficientes pancredaticos. A
variante F508del em homozigose no gene regulador da condutancia transmembrana (CFTR) foi observada
em 9 pacientes (21,4%). Excetuando-se esses individuos, 18 (42,9%) apresentavam duas variantes de classe
I a lll no gene CFTR. Trés criangas faleceram no primeiro ano de vida devido a pneumonia, cardiopatia
congénita e doencga hepatica. Conclusdo — A TNFC apresentou altas taxas de falsos negativos no centro
estudado, e apenas metade dos individuos realizou a segunda dosagem de TIR. Cerca de 85% das criancgas
ja eram sintomaticos ao diagndstico e 80% necessitaram de hospitalizacdo nesse momento, refor¢ando a
importancia e os desafios do diagndstico e da intervencgdo precoces.
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ANALISE EPIDEMIOLOGICA DOS OBITOS POR FIBROSE CiSTICA NO
BRASIL: PERFIL REGIONAL E DE COR OU RACA, ENTRE 2013 E 2023.

Maria Clara Souto de Britto!, Emanoel Vasconcelos da Silva Filho!, Sophia Cruz Oliveira® e Dr.2 Ana
Thereza C. Rocha?.

IMedicina Zarns (ZARNS). *Universidade Federal da Bahia (UFBA).

Introdugdo — A fibrose cistica (FC) é uma doencga genética crbnica e progressiva que atinge 1 em cada 10
mil nascidos vivos no Brasil. Ela afeta todos os grupos étnicos, mas, principalmente, caucasianos e menos
frequentemente negros e asiaticos. Dada a grande diversidade étnica entre as cinco regides geograficas,
ha uma incidéncia varidvel da FC entre os diferentes estados brasileiros. Assim, o acesso ao diagndstico
precoce e ao tratamento adequado podem estar comprometidos em virtude da heterogeneidade clinica e
de dificuldades diagndsticas nas regides brasileiras, fazendo necessaria a investigacdo de dados e a analise
epidemioldgica dos casos. Objetivo — O presente estudo tem por objetivo analisar o perfil epidemiolégico
da relagdo entre as regides do Brasil e cor ou raca dentre ébitos de pacientes com fibrose cistica na ultima
década. Métodos — Trata-se de um estudo ecoldgico, retrospectivo e descritivo, baseado nos dados do
Sistema de Informagdes Hospitalares do SUS (SIH/SUS), coletados na plataforma do Departamento de
Informética do Sistema Unico de Satde (DATASUS), na divisdo de Obitos por Causas Evitaveis. O presente
estudo inclui todos os dbitos de pacientes com fibrose cistica de 2013 a 2023. Para obtengao dos dados nas
bases indicadas, foram selecionadas duas varidveis: cor ou raga e regido. Para andlise estatistica descritiva
dos dados, foi utilizado o Microsoft Excel 2024. Resultados — Foram registrados, durante o periodo de
2013 a 2023, um total de 1.631 débitos por FC no Brasil. Observou-se que 984 ébitos (60,3%) ocorreram
em pacientes brancos e 505 (30,9%) em pacientes pardos. Em pacientes pretos, houve 78 dbitos (4,78%),
6 (0,36%) em pacientes amarelos, enquanto a cor ou raca menos acometida foi a indigena com 4 dbitos
(0,25%). A maioria dos dbitos contabilizados foi registrada na regido Sudeste, com 732 ébitos (44,8%), seguida
da regido Sul, com 333 (20,4%), regido Nordeste, com 314 ébitos (19,2%) e regidao Norte, com 140 (8,58%)
casos. A regido de menor incidéncia, nesse periodo, foi o Centro-Oeste com 112 casos (6,87%). Conclusdo
— Apesar da miscigenagao importante da populagao brasileira, encontramos o maior nimero de débitos
entre pacientes brancos e nas regiGes Sudeste e Sul. Essa constatacdo é um alerta para a necessidade de
viabilizar pesquisas das diversas mutacées genéticas da FC em todas as regides do Brasil, e ndo somente
nas mais acometidas, cuja populacdo descende primordialmente de europeus. O acesso ao diagndstico
precoce, através da triagem neonatal, evitando complicagGes irreversiveis dos pacientes com FC nas regides
Norte, Nordeste e Centro-Oeste, deve ser priorizado.
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ACRODERMATITE ENTEROPATICA SECUNDARIA COMO MANIFESTACAO
INICIAL DE PACIENTE PORTADOR DE FIBROSE

Andressa Tannure! e Neiva Damaceno'.

!Irmandade Santa Casa de Misericordia de SGo Paulo (ISCMSP)

Introdugdo — A fibrose cistica causa, principalmente, disfuncdes pulmonares e pancreaticas. A insuficiéncia
pancreatica leva a ma absorcdo de vitaminas e de macro e micronutrientes, entre eles, o zinco. Esse
micronutriente é fundamental nas func¢des bioldgicas, fungcdo imunoldgica e no estresse oxidativo. Sua
deficiéncia é rara e estd relacionada a diversas manifestacGes clinicas graves, como a acrodermatite
enteropdtica secunddria (AE). Descricdo do caso — Lactente de 3 meses de idade, sexo feminino, nascida
de parto normal sem intercorréncias, aos dois meses de idade, apresentou erupg¢des cutaneas na regidao
inguinal, sendo diagnosticada com dermatite de fraldas. Entretanto, seu quadro ndo melhorou, e as lesdes
se disseminaram e acometeram todo o corpo e a face. Apds trés semanas de evolucgdo, foi internada e
iniciado o tratamento com oxacilina, por suspeita de varicela infectada, ndo apresentando melhora no
guadro. Foi encaminhada para servigo de dermatologia de Hospital quaternario, onde se observou que
o teste de triagem neonatal era positivo para tripsinogénio imunorreativo (IRT), com valores de 164/141
ng/ml. No exame fisico, apresentava-se em mau estado geral: hipocorada 2+/4+, hidratada, aciandtica,
anictérica, afebril e eupneica, com frequéncia cardiaca (FC) de 90 bpm, satura¢do de 96% em ar ambiente,
frequéncia respiratoria (FR) de 30ipm, abdome com aspecto globoso e auséncia de visceromegalias,
peso de 4670g (p<1) e ausculta cardiopulmonar sem alteracdes. Paciente em anasarca e lesées maculo-
eritematosas mais exuberantes em regido periorificial e tronco, caracterizada por multiplas papulas eritemo-
acastanhadas, que confluiam, por vezes, formando placas de limites bem definidos. Notavam-se também
vesiculas rotas e crostas amarelo-acastanhadas na regidao de fraldas. Discussao — AE é o termo usado para
atriade: dermatite eczematosa e erosiva, simétrica acral e perioral, alopecia e diarreia. Pode ser de origem
primdria, doencga autossGmica recessiva causada por mutacdo genética, ou de origem secundaria, também
chamada AE-LIKE, causada por doencas que prejudicam a absor¢ao intestinal de zinco, como desnutricao,
doenca de Crohn, doenga celiaca, fibrose cistica, entre outras. O déficit de crescimento, a desnutricdo e
a deficiéncia de acidos graxos essenciais ja sdo bem documentados em pacientes portadores de fibrose
cistica, porém nao ha evidéncias, na literatura, que justifiquem alguns pacientes apresentarem deficiéncia
de zinco com a manifestagdo cutanea e outros ndo. Dos casos relatados na literatura com sequenciamento
genético, observou-se que todos possuiam classes graves (classe | e 1l). Conclusdo — Deficiéncia de zinco
é uma condicdo rara, e seu tratamento se baseia na reposicdo do microelemento que, com frequéncia,
apresenta boa resposta ao tratamento. O diagndstico precoce pode alterar o curso da doencga e melhorar o
progndstico do paciente. Apesar de serem casos raros, essas manifestagdes foram associadas ao aumento
da morbidade e mortalidade, sendo o diagndstico clinico e precoce extremamente importante. Relatos
na literatura indicam que entre 5 e 13% das criancas diagnosticadas com fibrose cistica apresentaram AE-
like. O programa de triagem neonatal é um importante instrumento para a suspei¢cdo desse diagndstico,
devido a sua gravidade.
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DESAFIO DIAGNOSTICO NA PRESENCA DE VARIANTES PATOGENICAS
NA FIBROSE CiSTICA E NiVEIS NORMAIS OU LIMITROFES DE CLORO NO
SUOR: RELATO DE CASOS.

Camila Pinto Fialho Braga?, luri Adonis de Souza Nascimento?, Aline da Silva Amoras?, Leticia Cole
de Melo?, Cleyde Myriam Aversa Nakaie?, Silvia Onoda Tomikawa Tanaka?, Miriam Cardoso Neves
Eller! e Luiz Vicente Ribeiro Ferreira da Silva Filho®.

!Instituto da Crianga e do Adolescente da Faculdade de Medicina da Universidade de Séo Paulo
(ICR, FMUSP).

Introdugdo — O Programa de Triagem Neonatal, instituido no Brasil em 2001, inclui a fibrose cistica (FC) através da
pesquisa de tripsinaimunorreativa (IRT) e posterior dosagem de cloro no suor (CS), o que impactou dramaticamente
na sobrevida dos individuos acometidos. Entretanto, algumas variantes patogénicas sdo associadas a niveis
normais ou intermediarios de CS, com apresentacdes mais leves e atipicas da doenca, dificultando o diagnéstico.
S3do relatados casos de irmaos com niveis normais ou limitrofes de CS, cujo diagndstico foi confirmado por
genotipagem. Descri¢do de caso — Paciente 1, masculino, nascido em 08/07/2015, foi encaminhado a servico de
referéncia em S3o Paulo (SP), com 1 més e 17 dias de vida, devido a alteracdo em duas dosagens de IRT. Realizado
o CS (condutividade), recebeu alta do servico depois de resultado dentro da normalidade (49 mmol/L). Aos 3 anos
e 9 meses, apos sua irma ter recebido diagndstico de FC através do teste genético, o paciente foi reconvocado
para nova dosagem de CS, feita por coulometria e com resultado inconclusivo (52mmol/L). Foi realizado teste
genético, com confirmacgdo diagndstica pela identificacdo de duas variantes patogénicas F508del e L206W.
Paciente 2, feminino, nascida em 30/10/2017, irm3 do paciente supracitado, aos 3 meses de vida, foi encaminhada
a0 mesmo servico, devido a alteragdo nas dosagens de IRT e resultado inconclusivo no CS por coulometria (32
e 35mmol/L). Foi coletado, entdo, teste genético e feito diagndstico de FC através da identificacdo das mesmas
variantes genéticas do irmdo. Foram realizadas trés coletas posteriores de CS por coulometria, com Resultados
normal (20mmol/L) e inconclusivos (38 e 50mmol/L). Pacientes pancreatossuficientes, sem acometimento
gastrointestinal relevante, porém paciente 1 com histérico de quadros respiratérios de repeticdo, bem como
bronquiectasias em tomografia (TC) de térax. Paciente 2 com relato de tosse cronica produtiva, bem como
espessamento bronquico presente em TC de térax. Ambos eutrdficos, com boa fungdo pulmonar (VEF1 > 90%),
sem internacgdes por exacerbacbes pulmonares e nunca colonizados por Pseudomonas aeruginosa (PA). Eram
elegiveis para o modulador da CFTR, elexacaftor, tezacaftor, ivacaftor (ETI), iniciado em agosto de 2024. Foi dosado
CS por coulometria trés meses depois do inicio da terapia triplice, apresentando valores normais: paciente 1, CS 21
mmol/L e paciente 2, CS 14 mmol/L. Discussdo — Ha relatos, em literatura, de variantes genéticas causadoras de
doenca associadas a fenétipos brandos da FC e dosagens normais ou limitrofes de CS, como a L206W. A variante
L206W ¢ associada com suficiéncia pancredtica em mais de 90% dos casos. Pacientes com F508del/L206W
tendem a ter melhores niveis nutricionais, menor colonizacdo por PA e menor uso de antibidticos, apesar de
acometimento pulmonar varidvel. No presente caso, os pacientes sdo pancreatossuficientes, apresentaram poucas
exacerbacgGes pulmonares e nunca se internaram devido a FC. Em consonancia com outros relatos, apresentam
também menores niveis de CS, muito provavelmente devido a presenga da variante L206W. Conclusdo —
Niveis normais ou limitrofes no CS configuram-se como um desafio diagndstico e demonstram a relevancia
da genotipagem e do conhecimento acerca das variantes genéticas que fogem as apresentacdes classicas
da doenca. A presenca de, ao menos, uma mutag¢do associada a funcdo residual da CFTR pode causar niveis
menores de cloro no suor e retardar o diagndstico, bem como a Instituicdo precoce do tratamento adequado.
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EFEITO DA TERAPIA COM ELEXACAFTOR, TEZACAFTOR E IVACAFTOR
NO DESEMPENHO DO TESTE DE CAMINHADA DE SEIS MINUTOS EM
INDIVIDUOS COM FIBROSE CiSTICA

Daniela Souza Paiva Borgli?, Tayna Castilho?, Patricia Morgana Rentz Keil', Maria Angela Gongalves
de Oliveira Ribeiro!, Aline Cristina Gongalves?, Aline Priscila de Souza?, Adriana Carolina Marques
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Sakano?, Gabriel Cezar dos Santos?, Gil Guerra Junior?, Izabella F. Loureiro!, Jorge Eduardo Cortz
Sernaglial, Katia Scanagatha?, Lais Pontes !, Lorenna Cristina Montera?, Marcos Tadeu Nolasco
da Silva?, Maria Cristina F. Alvim?!, Maria de Fatima P. Servidoni!, Mariana Z. M. H. Pul, Mauro A.
Pascoa?, Michelle Viviane Sa dos Santos Rondon?, Paloma L. F. Parazzit, Rebecca Gallardo Franco
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e José D. Ribeiro™.

1 Universidade Estadual de Campinas (UNICAMP).

Introducdo — A capacidade funcional (CF) se refere as atividades de vida diaria que um individuo consegue
realizar e pode ser avaliada pelo teste de caminhada de seis minutos (TC6). O desempenho no TC6 tem
sido marcador importante na avaliacdo de individuos com fibrose cistica (IFC). Atualmente, o uso de
medicamentos moduladores da CFTR tem apresentado Resultados promissores no quadro clinico de IFC,
gue podem se refletir na melhora da CF. Objetivo — Avaliar o efeito do uso de elexacaftor, tezacaftor e
ivacaftor (ETI) no desempenho do TC6 em individuos com FC. Método — Trata-se de um estudo longitudinal,
prospectivo, que incluiu individuos com FC em uso de ETI, acompanhados em um centro universitario de
referéncia em FC, apds aprovacdo do Comité de Etica (CAAE:77930224.7.0000.5404). Foram registrados os
TC6s realizados antes do uso da medicagdo (TO) e entre 3 e 8 meses da interven¢do medicamentosa (T1).
No inicio e ao final dos testes, foram registradas a frequéncia cardiaca (fc), a frequéncia respiratoria (fr), a
saturacdo periférica de 02(Sp02), a pressao arterial (PA) e a percepgdo de esforco (Borg). Outras varidveis
registradas foram: diferenca da fc final para fc inicio (Afc), porcentagem da fc maxima atingida ao final do
teste (% fcmax) e a distancia percorrida em metros (DP). Para a andlise estatistica, utilizou-se o software
IBM SPSS. O teste Shapiro-Wilk e a andlise de histograma foram usados para determinar a distribuicdo dos
dados. Na comparacdo das varidveis entre TO e T1, foram aplicados os testes t de Student e de Wilcoxon.
Resultados — Foram incluidos 17 individuos com FC em uso de ETI, entre 7 e 28 anos de idade, sendo 58,8%
do sexo feminino. As variaveis analisadas apresentaram as seguintes médias + desvios padrdo (TOxT1): peso,
48,68+15,39 x 51,94+15,42; IMC, 19,67+4,71 x 20,73+4,63; DP, 542,13+59,64 x 564,39+54,25; fc_inicio,
89,88+15,11 x 80,06+10,0; fc_final, 134,35+16,35 x 133,18+19,21; fc_7min, 102,65+19,61 x 96,06+14,9;
Afc, 44,74413,68 x 53,12120,7; Sp0O2_inicio, 96,82+1,67 x 97,94+1,03; Sp02_final, 95,24+5,93 x 96,47+2,62;
Sp02_7min, 96,82+2,04 x 97,6510,49; fr_inicio, 20,71+4,34 x 19,47+3,0; fr_final, 24,71+5,68 x 23,35+3,84.
A comparagao entre os momentos TO e T1 apresentou diferenca estatistica nas varidveis peso (p<0,001),
IMC (p=0,006), DP (p=0,013), fc_inicio (p=0,029) e Sp0O2_inicio (p=0,003). Conclusdo — Apds o inicio da
intervencdo com ETI, os individuos com FC apresentaram melhora no desempenho no TC6, visto que eles
atingiram o mesmo %fcmax ao final do teste (sem diferenca estatisticamente significativa), porém com
incremento na distancia percorrida. No momento T1, a fc ao final do teste foi parecida com a observada no
TO, mas a DP foi maior no T1, ou seja, nos dois momentos, o esforco para realizar o teste foi semelhante;
no entanto, os individuos avaliados caminharam menos antes de iniciar a medicagdo. Observou-se redugao
das variaveis cardiorrespiratérias de fc e SpO2 no inicio do teste e melhora nas variaveis e peso e IMC.
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ANALISE COMPARATIVA DA POSTURA EM CRIANGAS E ADOLESCENTES
COM FIBROSE CISTICA E SUA INFLUENCIA EM FORCA MUSCULAR
RESPIRATORIA, CAPACIDADE FUNCIONAL, FUNGAO PULMONARE

QUALIDADE DE VIDA.

Eliana Takahama Sakamoto?, Adriana Della Zuana?!, Marcio Vinicius Fagundes Donadio? e Luiz
Vicente Ribeiro Ferreira da Silva Filho?.

!Instituto da Crianga e do Adolescente do Hospital das Clinicas da Faculdade de Medicina da
Universidade de Sdo Paulo (ICr — HCFMUSP). 2 Pontificia Universidade Catdlica do Rio Grande do Sul
(PUCRS).

Introducdo — Criangas com fibrose cistica (FC) sdo caracterizadas por hiperinsuflacdo pulmonar, o que pode
afetar progressivamente a postura devido a alteragdes nas estruturas tordcicas, escapulares e pélvicas. A
elucidacao sobre essas associagdes pode ajudar no desenvolvimento de programas de reabilitacao. Objetivos
— Avaliar e comparar postura, forca muscular respiratdria, capacidade funcional e qualidade de vida (QV)
de criangas e adolescentes com FC e controles saudaveis, e investigar a associagao entre postura e valores
de espirometria, capacidade funcional, forca muscular respiratéria e QV em criangas e adolescentes com
FC. Métodos — Um total de 43 criancas com FC e 46 criancas saudaveis (grupo de controle) foram incluidas
neste estudo transversal. A avaliacdo postural foi realizada por meio do software de avaliagao postural
(SAPO), a forca muscular respiratdria foi estimada pela pressao inspiratéria maxima (PImax) e pela pressao
expiratdria maxima (PEmax), e as medidas antropométricas foram avaliadas em ambos os grupos. Resultados
— Individuos com FC apresentaram altera¢des posturais, pior desempenho no teste de caminhada de 6
minutos (TC6M), reducdo da forca muscular respiratéria e comprometimento da fungdo pulmonar, situagdes
gue foram estatisticamente significativas quando comparadas as do grupo de controle. Individuos com FC
também apresentaram maior lordose lombar do que os do grupo de controle, e foi observada uma leve
correlagdo entre a lordose lombar e o percentual da capacidade vital forgada predita (CVF% pred) (r=0,407
e p=0,07). Por outro lado, apesar do aumento da lordose cervical nas criangas com FC, ndo houve diferenga
significativa em relagdo ao grupo de controle. Dito isso, foi observada sua influéncia no desempenho do
TC6M e na PEmax em criancgas e adolescentes com FC, indicando que quanto maior a lordose cervical,
pior é o desempenho no TC6M (r=0,35, p=0,021) e menor PEmax (r=0,312, p=0,042). Conclusao — Criangas
e adolescentes com FC apresentaram alteragGes posturais que podem estar associadas a desfechos de
capacidade funcional e funcdo pulmonar. Esses Resultados enfatizam a importancia do acompanhamento
fisioterapéutico na manutencdo e prevencgao de altera¢des posturais em criangas e adolescentes com FC.
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AVALIAGAO DA CAPACIDADE FUNCIONAL APOS TRES MESES DO USO
DO MODULADOR DE TRIPLA AGAO (ELEXACAFTOR, TEZACAFTORE
IVACAFTOR) EM PACIENTES COM FIBROSE CISTICA
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Vivian Bertoni Xavier'?, Camila Viteli Molinari*?, Tatiane Lacks?, Neiva Damaceno'?
e Vera Lucia dos Santos Alves'?.

Irmandade da Santa Casa de Misericordia de Sdo Paulo (ISCMSP). 2Faculdade de Ciéncias Médicas
da Santa Casa de Sdo Paulo (FCMSCSP).

Introdugdo — O avanco da doenca pulmonar na fibrose cistica (FC) esta associado a reduc¢do da capacidade
funcional e da qualidade de vida. Atualmente, a terapia tripla — elexacaftor, tezacaftor e ivacaftor (ETI)
— apresenta impacto positivo com melhora na fungdo pulmonar, embora sejam escassos os estudos
que analisam os Resultados sobre a capacidade funcional. Objetivo — Avaliar a capacidade funcional de
pacientes com FC antes e depois de trés meses do inicio do uso de ETI. Método — Trata-se de um estudo
longitudinal com individuos diagnosticados com FC e avaliados por uma mesma equipe de fisioterapeutas
que atuam em um ambulatério do SUS, na cidade de Sdo Paulo. As avaliagOes e reavaliacdes (antes e depois
de trés meses do inicio do uso da medicag¢dao) contaram com os mesmos exames realizados em todos os
participantes que foram considerados elegiveis. Foram incluidos dados como sexo, idade (anos), peso (Kg),
altura (cm), IMC, questionario IPAQ, VEF1s, for¢a de preensdao manual e Shuttle Walk Test (SWT). Foram
incluidos participantes com FC clinicamente estaveis, com terapia medicamentosa otimizada, e elegiveis
para o inicio de uso da terapia tripla. Foram excluidos portadores de doen¢a neuromuscular, gestantes, ou
pacientes na fila do transplante de pulm3o e (ou) de coragdo e os com colonizagao por Burkholderia cepacia.
Resultados — A amostra contou com 25 participantes de seis a 40 anos (15,87+8,63), sendo 52% do sexo
masculino. Na média, na avaliacdo, foram observados: VEF1s de 1,92+0,97 L com 73%+33 do previsto; IMC
de 18,45+5,050; e pontuagdo do IPAQ (1,33+1,01). O SWT teve distancia percorrida (407 £159 metros) com
a forca de preensdo manual 20,5+6,75. Apds trés meses de ETI, a reavaliagdo apontou média de VEF1s de
2,26+1,00L com 92%+33 do previsto, IMC de 19,94 4,93, IPAQ de 1,08 1,04, e distancia percorrida no SWT
de 545 £167 metros, com p <0,001. A preensdo manual teve média de 21,1 £10,2 com p 0,325. Conclusao
— Houve impacto significante na capacidade funcional avaliada pelo SWT sem impacto relevante na forca
de preensdao manual, apds trés meses de tratamento de individuos com FC com elexacaftor, tezacaftor e
ivacaftor.

Palavras-chave: Capacidade funcional. Elexacaftor, tezacaftor e ivacaftor. Fibrose cistica. Modulador CFTR.
Teste de caminhada.
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AVALIACAO DA FORCA MUSCULAR RESPIRATORIA ANTES E DEPOIS DO
USO DE ELEXACAFTOR, TEZACAFTOR E IVACAFTOR EM INDIVIDUOS
COM FIBROSE CISTICA

Késsia Morgana Vital Oliveiral, Pauliane Anacleto Bergmann!?, Bruno Fernandes Costa Ferreiral?,
Vivian Bertoni Xavier'?, Camila Vitelli Molinari*?, Tatiane Laks?, Neiva Damaceno®? e Vera Lucia dos
Santos Alves'?

Irmandade da Santa Casa de Misericordia de Sdo Paulo (ISCMSP). 2Faculdade de Ciéncias Médicas
da Santa Casa de Sdo Paulo (FCMSCSP).

Introdugdo — O declinio da fungdo pulmonar na fibrose cistica (FC) esta associado a redugdo da forca muscular
respiratéria. Atualmente, o tratamento dos pacientes com FC vem sendo impactado com a prescricdo
dos moduladores do CFTR: elexacaftor, tezacaftor, ivacaftor (ETI). O uso do medicamento tem mostrado
beneficios na funcdo pulmonar e na qualidade de vida, porém ainda sdo escassos os estudos em relacdao
ao impacto de ETI na for¢ca muscular respiratdria. Objetivo — Avaliar a forca muscular respiratdria antes e
depois do uso de elexacaftor, tezacaftor, ivacaftor em individuos com fibrose cistica. Métodos — Trata-se de
um estudo longitudinal, realizado com a inclusao de individuos de ambos os sexos, com idade entre seis e
40 anos, clinicamente estdveis, com terapia medicamentosa otimizada, em seguimento em um ambulatério
ligado ao SUS e elegiveis para o uso da ETI. Foram excluidos individuos candidatos ao transplante de pulmao
e (ou) colonizagdo por Burkholderia cepacia, gestantes ou em uso de outra medicagdo moduladora da
proteina CFTR. Todos os participantes realizaram as mesmas avaliacdes em dois momentos no estudo:
imediatamente antes do inicio do uso do ETI e trés meses apds o uso continuado da ETI. As variaveis
analisadas incluiram a espirometria e a avaliagdo da forga muscular respiratéria maxima. Todas as avaliagGes
foram realizadas pela mesma equipe, composta por trés fisioterapeutas, nos dois momentos de avaliacdo.
Resultados — Foram analisados 25 participantes, que apresentaram média de peso de 46,13+17,35 (Kg),
média de altura de 150,48+0,18 (cm), e IMC de 21,5914,49. As varidveis espirométricas na avaliagao foram:
relacdo VEFl/CVF 72,13+13,29, CVF 2,57+1,01, VEF, 1,83+0,63, e a forca muscular respiratdria maxima foi de
-5,1+19,70. Apds trés meses de utilizacdo do medicamento, a média das variaveis foi de: peso 47,40+15,93
(Kg), altura 1,52+0,17 (cm), IMC 22,34+3,93, relagdo VEF /CVF 78,03+10,17, CVF 3,06+0,98, VEF, 3,00+3,05
e de for¢a muscular respiratéria para -76,4+24,2 com valor de p 0,722. Conclusdo — Apds trés meses de
tratamento com elexacaftor, tezacaftor e ivacaftor, houve aumento nas varidveis espirométricas sem impacto
estatisticamente significante na for¢ca muscular respiratdria.

Palavras-chave: CFTR. Elexacaftor, tezacaftor e ivacaftor. Fibrose cistica. Forca muscular respiratodria.
Pressdo inspiratdria maxima.
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INTOLERANCIA AO EXERCICIO, PREJUiZO MUSCULAR E SUA
ASSOCIACAO COM A FUNCAO PULMONAR E O ESTADO NUTRICIONAL
EM PESSOAS COM FIBROSE CiSTICA

Maria Ariane Almeida Lima'?, Alice Monteiro de Carvalho®, Emanuelle Pinheiro Campos?, Luanna
Rodrigues Leite?, Carolina Haddad Martins'2, Leonardo de Oliveira Castro®, Nyellen Raynanda
Serra Pereira? e Evanirso Aquino'?,3.

1Ambulatdrio de Doengas Raras — Fibrose Cistica, Hospital Infantil Jodo Paulo Il (HIJPII- FHEMIG).
2Residéncia multi — HIJPII, CHU, FHEMIG, Programa de Residéncia Multiprofissional em Urgéncia e
emergéncia (CHU, FHEMG). 3Fisioterapia, Departamento de Fisioterapia (ICBS, PUC Minas).

Introdugdo — A fibrose cistica (FC) esta associada a limitagdes funcionais significativas, sendo a redugao
da capacidade maxima de exercicio um preditor de mortalidade. Diversos fatores, como frequéncia
cardiaca (FC) de repouso elevada, descondicionamento muscular, déficit nutricional e limitagdo ventilatéria
contribuem para a intolerancia ao exercicio em pessoas com FC (PwCF). Objetivo — Avaliar a associa¢do
entre aintolerdncia ao exercicio e a fun¢do pulmonar, os valores previstos da espessura muscular periférica
e o estado nutricional em PwCF. Métodos — Este estudo transversal e observacional avaliou a intolerancia
ao exercicio em criangas e adolescentes (6 al7 anos) atendidos no ambulatério de doencas raras do HIJPII
(FHEMIG). Os participantes foram submetidos ao teste de Shuttle de 25 niveis, a ultrassonografia para
mensuracado da espessura muscular do quadriceps e a espirometria. A andlise estatistica utilizou o software
SPSS 22.0, com dados expressos em média e desvio padrdo. Apds o teste de normalidade de Ko/mogorov-
Smirnov, foi aplicado o coeficiente de correlacdao de Pearson, adotando-se significancia de p < 0,05.
Resultados — Foram avaliados 65 individuos (40 meninos, 25 meninas), com idade média de 10,943,6 anos.
A FC de repouso foi 9943 bpm. O desempenho no teste de Shuttle foi de 51,8+1,6% do previsto, indicando
um déficit funcional de 670126 metros e prejuizo de 48+2%. O estado nutricional, avaliado pelo indice de
massa corporal (IMC), apresentou média de 17,7+0,3 kg/m?, com escore Z de —0,14+0,4, classificando os
individuos como eutrdficos. A espessura muscular do quadriceps foi 2,42+0,14 cm, enquanto o valor predito
foi 3,1240,14 cm, resultando em um déficit muscular de 22,4%. Foram utilizados os valores previstos de
espessura muscular menos o valor encontrado na caracterizagdo do déficit muscular. A fun¢do pulmonar
mostrou valores dentro da normalidade: CVF 95,7+3,1%, VEF1 83,4+3,9%, VEF1/CVF 93+2,2% e FEF 25-75
70,67+8%. Nao foram observadas associacdes entre o déficit muscular, a FC de repouso e o déficit funcional,
respectivamente r= 0,04, p=0,6, r =-0,2 p: 0,06. Houve associagao significativa entre déficit musculare o
IMCr=4e p=0,001. Conclusdo — PwCF apresentam uma reducdo da capacidade de exercicio, avaliada pelo
teste de Shuttle, embora as varidveis de funcdao pulmonar, espessura muscular e o estado nutricional ndo
possam justificar tal achado. Contudo o aumento do IMC esta associado a redugao da espessura muscular,
que pode estar associada ao ganho de gordura corporal.

Palavras-chave: Capacidade de exercicio. Fibrose cistica. Déficit muscular. Estado nutricional.
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CORRELACAO ENTRE O TESTE DE CAMINHADA DE 6 MINUTOS E
PARAMETROS CLINICOS EM CRIANCAS E ADOLESCENTES
COM FIBROSE CiSTICA

Mariana Balduino Aguiar?, Raquel Gongalves de Paula?, Virginia Auxiliadora Freitas de Castro?,
Marilia da Silva Garrote Carvalho?, Lorenna Junqueira Almeida Prado?, Thais Costa Nascente
Queiroz?, Natasha Yumi Matsunaga“ e Lusmaia Damaceno Camargo Costa?’.

1Programa de Pés-Graduagdo em Educagdo Fisica (PPGEF, UFG). 2Hospital das Clinicas da
Universidade Federal de Goids (UFG- EBSERH). 3Faculdade de Medicina (FM, UFG). *Instituto de
Patologia Tropical e Saude Publica da Universidade Federal de Goids (IPTSP, UFG).

Introdugdo — O teste de caminhada de 6 minutos (TC6) é um teste submaximo que avalia a capacidade
pulmonar e o estado cardiorrespiratorio, amplamente utilizado na avaliagdo e acompanhamento da
capacidade funcional de individuos com doencas pulmonares. A distancia percorrida (DP) pode apresentar
correlagdo com parametros clinicos, como maior risco de dessaturacdo e necessidade de oxigénio em
adultos com volume expiratério forgado no primeiro segundo (VEF1) menor que 40%. No entanto, na
populacdo pediatrica, os dados ainda sdo contraditdrios. Objetivo — Avaliar a correlacdo entre o TC6 e
parametros clinicos em criancas e adolescentes com fibrose cistica (FC). Métodos — Trata-se de um estudo
de corte transversal e prospectivo, realizado com criancgas e adolescentes com FC, de 6 a 17 anos de idade,
acompanhados em um centro de referéncia. Foram excluidos individuos que se encontravam em quadro
de exacerbacdo pulmonar ou que apresentaram algum quadro respiratdrio nos ultimos trés meses. Foi
realizado o TC6, de acordo com as recomendac¢Ges da ATS, analisando-se a distancia percorrida (DP) em
metros e parametros como frequéncia cardiaca (FCard), saturagao periférica de oxigénio (Sp02) e dispneia,
de acordo com o Borg, noinicio e no final do teste. Foram coletadas informacdes clinicas como idade, peso,
altura e indice de massa corporal (IMC), e a gravidade foi avaliada pelo escore de Shwachman-Kulczycki
(SK). A fungao pulmonar foi analisada pela espirometria através do VEF1. Foi aplicado o teste de Wilcoxon
para comparacao dos dados pré e pds-teste, e realizada a correlacdo de Spearman entre a DP do TC6 e
parametros clinicos (p=5%). O projeto foi submetido e aprovado pelo CEP (Parecer 3.256.001) Resultados
— Foram incluidos 18 criangas e adolescentes com FC, com idade mediana de 13 [6 a 17] anos, sendo e
13 (72,2%) do sexo feminino. A DP no TC6 apresentou mediana de 494,10 [379,53 a 574,74] metros. Na
comparacdo pré e pos-teste, foram verificados um aumento estatisticamente significativo na FCard (p<0,001)
e dispneia (p=0,004) ao final do TC6. Nao foi observada correlagao significativa da DP em metros com a
idade (p=0,274), IMC (p=0,121), SK (p=0,248) e VEF1 (p=0,053). O SK apresentou correlacdo negativa e forte
com a idade (p<0,001; r=-0,760) e positiva e forte com o VEF1 (p=0,003; r=0,656). Conclusdo — O TC6 foi
capaz de promover aumento da FCard e da dispneia nas criangas e adolescentes do estudo. No entanto,
nao foi capaz de identificar alteracGes nos niveis de Sp0O2. Além disso, ndo foram observadas correlagbes
significativas entre a DP e os principais parametros clinicos avaliados, como idade, IMC, SK e VEF1. Os
achados sugerem que, apesar de o TC6 ser um teste simples e reprodutivel, pode ndo ser capaz de refletir
a gravidade da doenga em criancas e adolescentes com FC. Dessa forma, sugere-se a realizacdo de estudos
que utilizem testes maximos para a avaliacdo da capacidade funcional, e, assim, obter mais informacdées
sobre o componente cardiorrespiratério dessa populagao.

Palavras-chave: Adolescentes. Avaliagdo. Criangas, Fibrose cistica. Teste de caminhada.
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IMPACTO DOS MODULADORES DA PROTEINA CFTR NA CAPACIDADE DE
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Aline Priscila de Souza!, Izabella Frias Loureiro?, Jorge Eduardo Cortz Sernaglia’, Anténio Gongalves
de Oliveira Filho!, Maria Angela Gongalves de Oliveira Ribeiro!, Adriana Carolina Marques
Ferreira!, Antonio Fernando Ribeiro?, Silvana Dalge Severino!, Mauro Alexandre Pascoa!, Marcos
Thadeu Nolasco da Silva?, José Dirceu Ribeiro!, Katia Scanagatha?, Lorenna Cristina Montera?,
Angélica Zaninelli Schreiber?, Lais Pontes?, Luiza Cremonini Martins?, Eliane Picoli Alves Bensi?,
Ligia de Moraes Antunes Corréa!, Milena Schiezari Barnabe Salmistraro?, Maria de Fatima Pimenta
Servidoni!, Mariana Zorron Mei Hsia Pu', Michelle Viviane Sa dos Santos Rondon?, Paloma Lopes
Francisco Parazzil, Rebecca Gallardo Franco de Andrade!, Renata Guirau?, Vanessa Brilhante ?,
Gabriel Hessel', Andressa Oliveira Peixoto?, Carla Cristina Souza Gomez?!, Maria Cristina Fernandes
Alvim?, Elizete Aparecida Lomazi?, Eulalia Sakano?,

Gabriel Cezar dos Santos? e Gil Guerra Junior?.

1Universidade Estadual de Campinas (UNICAMP).

Introdugdo — A fibrose cistica (FC) é causada por variantes no gene CFTR, ocasionando comprometimento
de multiplos sistemas, diminuindo a funcdo pulmonar, o estado nutricional e a forca muscular e levando
a limita¢Ges funcionais e intolerancia ao exercicio. Os moduladores da proteina CFTR representam uma
nova classe de medicamentos que tratam a causa subjacente da doenca, proporcionando melhores
perspectivas de progndstico, manejo da doenca e a tolerancia ao exercicio. Objetivo — Verificar o efeito do
uso dos moduladores da proteina CFTR na capacidade de exercicio de individuos com FC, apds trés meses
de tratamento. Métodos — Trata-se de um estudo do tipo observacional, analitico, de coorte, prospectivo,
realizado durante um periodo de trés meses. Foram inclusos criancas e adolescentes com FC (6 a 14 anos),
acompanhados em um centro de referéncia. O trabalho foi aprovado pelo comité de ética da Instituicdo.
Realizou-se avaliacdo da funcao pulmonar por meio da espirometria, seguindo os critérios da American
Thoracic Society (ATS). A capacidade de exercicio foi avaliada utilizando-se o Modified Shuttle Walk Test
(MSWT). Foram considerados a medida de distancia percorrida (DP) e o maior nivel completo do MSWT
como variaveis de desempenho e fc, fr SpO2 como varidveis cardiorrespiratdrias. Conduziu-se a andlise
estatistica no software IBM SPSS. A distribui¢cdo dos dados foi verificada pelo teste de Shapiro-Wilk e, para as
comparacdes, utilizou-se o Teste de Wilcoxon. O nivel de significancia adotado foi de 5% (p<0,05). Resultados
— Participaram 14 criangas e adolescentes, mediana de 9 anos (minimo 7 e maximo 14), sendo 11 meninos.
A mediana da avaliagdo basal e apds trés meses de tratamento foram, respectivamente, de 16,08 kg/m2
(12,962 20,11) e 16,37 kg/m2 (13,37 a 21,66) para o indice de massa corporal (IMC); 96% (46 a 125) e 105%
(67 a 128) para o VEF1, em porcentagem do predito. No MSWT, completou-se a mediana de 9,50 niveis em
ambos as avaliagdes, uma DP de 760m (530 a 1100) e 695m (440 a 1000), equivalente a 76,03% (43,32 a
105,64) e 67,46% (42,72 a 96,23), segundo férmulas preditas. Observou-se uma fc final de 180 bpm (143 a
214) e 166 bpm (118 a 197), sendo esses 89,55% (70,89 a 105,36) e 81,87% (59,53 a 99,39) da fc maxima.
A variacdo da frequéncia cardiaca durante a recuperagao, apds o primeiro minuto, foi de -57,50 bpm (-84,
-23) e -45 bpm (-70,-24). Nao houve mudancas significativas nas varidveis cardiorrespiratérias estudadas
entre a avaliacdo basal e de trés meses (fc, fr e Sp02) (p > 0,05). Conclusdo — Dados preliminares indicam
gue, apos trés meses de tratamento com moduladores da proteina CFTR, houve mudancas significativas
na funcdo pulmonar avaliada pela espirometria. Em contrapartida, ndo foi observada melhora significativa
na capacidade de exercicio de criancas e adolescentes com FC avaliados no presente estudo.

Palavras-chave: Fibrose cistica. Teste de exercicio. Espirometria. Moduladores CFTR.
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ESTADO NUTRICIONAL, TRATAMENTO MEDICAMENTOSO E SONO EM
CRIANGCAS COM FIBROSE CISTICA: UM ESTUDO LONGITUDINAL.
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Vieira!, Juliana Cardoso?, Gabrielle de Oliveira Gongalves!, Ana Carolina da Silva Almeida*?, Camila
Isabel Santos Schivinski' e Renata Maba Gongalves Wamosy?.

1Universidade do Estado de Santa Catarina (UDESC). 2Hospital Infantil Joana de Gusmdo (HIJG).

Introducdo — A fibrose cistica (FC) causa impactos em saude, incluindo nutri¢do, sono e uso de medicacdes.
0 acompanhamento clinico é essencial para definir intervencdes que melhoram o progndstico e a qualidade
de vida. Objetivo — Investigar a variacao longitudinal do estado nutricional, sono e uso de medica¢des em
criangas com FC ao longo de um ano. Métodos — Trata-se de um estudo longitudinal que incluiu criancas
de 0 a 3 anos, diagnosticadas com FC, de acordo com as diretrizes brasileiras, sem exacerbacdao pulmonar
aguda, controlada pelo Cystic Fibrosis Clinical Score e Cystic Fibrosis Foundation Score. O acompanhamento
ocorreu em duas visitas (V1 e V2), com intervalo de 10 a 14 meses. O estado nutricional foi avaliado por
peso(kg), altura(cm) e indice de massa corporal (IMC) estratificado com base no percentil (P<3: baixo, P>3<8:
adequado ou P>85<97: sobrepeso). Dados sobre presenca de patdgenos, uso de medica¢des inalatdrias e
moduladores genéticos foram coletados em prontuarios. A propensao a disturbios do sono (DS) foi avaliada
pelo Brief Infant Sleep Questionnaire, considerando a presenca de, ao menos, um dos seguintes critérios:
despertares noturnos, >3 vezes por noite; periodo de vigilia noturna, >1 hora; ou tempo total de sono <9
horas. Os dados foram registrados e analisados no software IBM SPSS (versdo 20.0), utilizando-se o teste
de Shapiro-Wilk para verificagdo da distribuicdo dos dados, e o teste t pareado para comparagao entre
V1 e V2 (a=5%) e foram apresentados por meio de estatistica descritiva e de frequéncias. Resultados —
Participaram do estudo 10 criancas, com média de idade (meses) de 22,10+11,57(V1) e 33,70+11,45(V2). As
médias de alturas e pesos foram, respectivamente, 80,17+11,43cm e 10,33+3,57kg(V1), e 92,55+11,71cm
e 12,32+3,22kg(V2), com IMC adequado (60%V1, 90%V2). O gendtipo de maior prevaléncia foi AF508
heterozigoto (40%) e a presenca de patdgenos foi verificada em 80% das criancas em V1 e se reduziu para
60% em V2. A maioria ndo utilizava moduladores genéticos(100%V1x90%V?2), e as medicagdes utilizadas
foram: solugdo salina hipertonica (100%V1x80%V2); Alenia® (10%V1x0%V2); Flixotide® (20%V1x10%V2);
Salbutaol (30%V1x40%V2); Alfadornase (30%V1x40%V2). 20% dos dois grupos utilizavam broncodilatadores
de longa durac¢do. Apenas uma crianga apresentou propensado ao DS em V2. O periodo de sono teve média
entre 7 da noite e 7 da manha de 9,21+1,42 (V1) e 9,45+0,55 (V2), com p=0,545, e entre 7 da manhd e 7
da noite de 2,18+1,29 horas(V1) e 1,54+1,42 horas(V2) (p=0,548), sem diferenca estatistica entre V1 e V2
nos dois periodos. Conclusdao — Em V2, as criangas apresentaram diminuicdo da presenca de patdgenos,
melhora do estado nutricional, com mudancas de IMC, bem como boa média de sono, sem repercussoes
negativas, ficando perto de niveis preditos. Apenas uma crianca teve propensdo ao DS em V2, estando
em uso de gastrostomia. Houve um aumento no uso de salbutamol e alfadornase, enquanto os demais
medicamentos tiveram uma diminuicdo em V2.

Palavras-chave: Avaliacdo em saude. Transtornos do sono-vigilia. Medicamentos.
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FISIOTERAPEUTICO EM DIFERENTES CARACTERISTICAS GENOTIPICAS
NA FIBROSE CiSTICA

Evanirso Aquino'?,3, Marilia Simone de Oliveira'?, Diego Campos de Moura?, Luanna Rodrigues
Leite™? e Carolina Haddad Martins'2.
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Introdugdo — Fibrose cistica (FC) é uma doenca causada por mutac¢des no gene regulador de condutancia
transmembrana em FC (CFTR), sendo a mutagdo Delta F508 mais comum e associada a forma mais grave. A
fisioterapia é crucial na FC, mas a adesao é frequentemente baixa, exigindo avaliacdo rigorosa, especialmente
em mutacdes graves. Objetivo — Avaliar se existe diferenca entre a taxa de adesdo ao tratamento
fisioterapéutico, associada a exacerbacdo, e fungdo pulmonar em diferentes caracteristicas genotipicas.
Metodologia — Trata-se de um estudo descritivo, transversal e analitico, que incluiu pacientes de até 18
anos com FC. A adesdo ao tratamento foi avaliada através da escala analégica visual adaptada (VASANA
SCALE). A nota de adesdo relatada foi considerada a nota autoavaliada pela crianga ou responsaveis, e a nota
aferida foi aquela resultante dos dias em que a crianca deixou de realizar o autocuidado. Foram analisados
a nota de adesdo, o escore de Fuchs, a espirometria e a mutacao genotipica. A analise estatistica foi feita
com o SPSS versdo 22.0, usando-se o teste de Kolmogorov-Smirnov, Spearman e Anova, com corregao de
Bonferroni (a < 0,05). Resultados — Participaram 108 pacientes, sendo o gendtipo Delta F508 homozigoto
mais predominante (46,3%). A mediana da adesao foi de 8,00 (relatada) e 8,5 (aferida). Mediana de 1,0 no
escore de Fuchs. Ndo houve diferencas significativas entre adesdo ao tratamento e gendtipo (p variando
de 0,2 a 1,0), nem entre gendtipo e os sinais clinicos de exacerbac¢do (SCE) (p = 1,0). Observou-se uma
correlacdo negativa significativa entre adesdo ao tratamento e SCE (r -0,3, p = 0,009; r -0,3, p = 0,002).
Conclusao — Este estudo reforcou a importancia da adesao ao tratamento fisioterapéutico na reducdo dos
SCE. No entanto, as diferentes muta¢Ges genotipicas ndo se associaram significativamente a adesdo ao
tratamento nem a gravidade dos SCE.

Palavras-chave: Adesdo ao tratamento. Fibrose cistica. Tratamento fisioterapéutico. Gendtipo. Método
de avaliacao.
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CETOACIDOSE DIABETICA: RARA MANIFESTACAO EM ADOLESCENTE
COM FIBROSE CiSTICA.
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IUniversidade Federal de Juiz de Fora (UFJF). 2Hospital Universitdrio EBSERH, Universidade Federal
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Introducdo — A diabetes relacionada a fibrose cistica (DRFC) é uma comorbidade habitual em adolescentes
na segunda década de vida, mas a cetoacidose (CAD) é rara. Descri¢gao do caso — P.R.B., 13 anos, masculino,
portador de fibrose cistica (FC), mutacdo F508del/G542X, foi internado com febre, mal-estar geral,
anorexia, dor abdominal e cansaco. Atendido por médico clinico geral, foi diagnosticado com pneumonia.
Realizou-se exame de imagem: radiografia do térax com discreta consolidagdo em base pulmonar direita.
Apds 48 horas de internagdo, evoluiu com piora clinica geral, notadamente da dispneia. A familia solicitou
transferéncia para outro hospital, onde foi atendido por médico pediatra e diagnosticado com CAD.
Exames laboratoriais revelaram: hematdcrito 45%; hemoglobina 15g/dL; leucécitos 24.210/mm3 e 75%
segmentados; plaguetas 350.000/mm3; proteina C reativa 3,8 mg/dL; glicemia 350 mg/dL, glicosuria +++/4;
cetonuria ++/3 e gasometria arterial: pH 7,023; pO, 122,2 mmHg; pCO; 8,3 mmHg; HCO3 2,1mmol/L; BE
-26,6; SO2 94,7% em ar ambiente. Encaminhado a terapia intensiva pediatrica, recebeu hidrata¢do venosa,
insulinoterapia e antimicrobianos parenterais (vancomicina, ceftazidima e amicacina), com boa resposta.
Foi realizada pesquisa de autoanticorpos Anti-GAD e anti-lIA2 negativos. O adolescente recebeu alta apds
9 dias de tratamento hospitalar, estavel clinicamente e com controle glicémico satisfatério. Discussdo — A
DRFC é causada pela destruicao das ilhotas pancreaticas, células alfa, beta e secretoras de polipeptideos,
com fibrose e infiltragdo gordurosa do pancreas, levando a insuficiéncia de insulina e glucagon, agravada
em situacdes de estresse metabdlico. A perda prematura da funcdo exdcrina é um fator de risco aumentado
para DRFC. A distingdo diagnodstica entre diabetes mellitus tipo 1 (DM1) e DRFC é um desafio. A DRFC tem
instalacdo insidiosa e a CAD é rara, devido a persisténcia da secrecao enddgena de insulina. O adolescente
apresentou quadro agudo de CAD, tipico de DM1, porém negatividade para autoanticorpos. A insulinoterapia
foi eficaz na estabilizagdo metabdlica, e o controle glicémico esteve associado a melhora do quadro pulmonar.
Conclusdo — E de fundamental importancia, na rotina do atendimento em FC, a partir de 10 anos de idade,
0 monitoramento dos niveis glicémicos pods-prandial e de jejum. Deve-se atentar para a possibilidade de
DRFC e CAD na adolescéncia, sendo recomendada avaliacdo criteriosa pela equipe interdisciplinar do centro
de referéncia em FC, visando ao manejo adequado dessa condigdo agravante.

Palavras-chave: Fibrose cistica. Diabetes. Cetoacidose. Adolescente.
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PERFIL DAS ALTERACOES GLICEMICAS DE PACIENTES ADULTOS COM
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2Universidade do Estado do Rio de Janeiro (UERJ).

Introdugdo — Alteragdes glicémicas, incluindo o diabetes relacionado a fibrose cistica (DRFC), sdo as
manifestacdes extrapulmonares mais frequentes em pacientes com fibrose cistica (FC). O DRFC atinge
até 50% dos adultos com FC e impde risco aumentado de perda da funcdo pulmonar, piora do estado
nutricional e maior mortalidade nos pacientes acometidos. A detecg¢do precoce de alteracdes na glicemia
se faz necessaria para melhor avaliacdo de seu impacto em desfechos clinicos. Objetivo — Determinar a
frequéncia das alteragdes glicémicas e sua associacdo com fatores clinicos e antropométricos em pacientes
adultos com FC atendidos por equipe multidisciplinar em servico especializado. Métodos — Trata-se de um
estudo transversal, com coleta de dados sociodemograficos e clinicos de prontuario e em questiondrio
padronizado. Foram incluidos pacientes com diagnéstico confirmado de FC, com idade atual igual ou
maior que 18 anos, que assinaram o Termo de Consentimento Livre e Esclarecido. Dados foram analisados
pelo programa estatistico Jamovi e representados pela mediana e intervalo interquartil (IQR) ou média
tdesvio padrao. Resultados — Foram avaliados 28 pacientes com diagndstico de FC, sendo 17(60,7%) do
sexo masculino, com duragdo média de doenga de 22 [10 a 25] anos. Desses, 92,8% apresentavam algum
grau de alteragdo glicémica, sendo 17(60,7%) com diagndstico de DFRC e 9 (32,1%) com diagnéstico de
intolerancia oral a glicose (I0G). Vinte e cinco (89,3%) pacientes apresentavam insuficiéncia pancreatica
exdcrina (IPE), com necessidade de reposicdo de enzimas pancredticas, e apenas 1 paciente com DRFC
nao apresentava IPE. O tempo médio entre o diagndstico de FC e a alteracdo glicémica foi de 15,5 [3,25 a
17] anos. Os niveis de hemoglobina glicada (Alc) foram de 6,0% [5,7a 6,1] entre os pacientes com 10G e
de 6,6% [6,25 a 7,75] entre os pacientes com DRFC, sem diferenga entre os grupos. Nao houve correlagdo
entre os niveis de volume expiratério for¢gado no primeiro minuto (VEF1), indice de massa corporal (IMC),
Alc e glicemia basal, 1 e 2 horas apds sobrecarga de glicose, entre os dois grupos de pacientes avaliados.
Conclusao — No presente estudo, observamos que a maioria dos pacientes com FC apresentava altera¢des
glicémicas associadas a presenca de insuficiéncia pancredtica exdcrina, sendo DRFC o diagndstico mais
prevalente. Entretanto, mais estudos prospectivos, com maior nimero de pacientes, serdo necessarios
para se avaliar o impacto dos varios niveis de glicemia, principalmente em desfechos pulmonares e estado
nutricional, em pacientes com FC.

Palavras-chave: Alteragdes glicEmicas. Fibrose cistica. Adultos.
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IMPACTO DO USO DE MODULADORES DO CANAL REGULADOR DE
CONDUTANCIA TRANSMEMBRANA DA FIBROSE CISTICA NO ESTADO
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AMBULATORIO TERCIARIO
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policlinica Universitdria Piquet Carneiro (PPC). 2Universidade do Estado do Rio de Janeiro (UERJ).

Introdug¢do — O uso de moduladores do canal regulador de condutancia transmembrana da fibrose cistica
(CFTR) vem causando uma mudanca de paradigma no tratamento de pacientes com fibrose cistica (FC),
ocasionando um impacto direto ndo sé na fungdo pulmonar, mas também no estado nutricional. Em pacientes
com FC e alteragOes glicémicas, se faz necessaria maior vigilancia sobre o ganho de peso, uma vez que o uso
desses moduladores, dentre outros efeitos, pode acarretar um aumento de gordura corporal, o que, por si
so, pode ser fator de risco associado a piora do controle glicEmico. Objetivo — Avaliar o ganho ponderal e
a classificagdo do estado nutricional através do indice de massa corporal (IMC) em adultos com alteragGes
glicémicas em uso de moduladores do CFTR, atendidos por equipe multidisciplinar em servico especializado.
Métodos — Este é um estudo transversal, com coleta de dados antropométricos e clinicos em prontudrio
e através de questionario padronizado. Foram incluidos os pacientes com diagndstico confirmado de FC,
com idade atual igual ou maior de 18 anos, que assinaram o Termo de Consentimento Livre e Esclarecido.
Os dados foram analisados pelo programa estatistico Jamovi e representados por mediana e intervalo
interquartil (IQR), ou média tdesvio padrao. Resultados — Foram avaliados 19 pacientes com alteragdes
glicémicas, 14 (73,6%) com diabetes relacionado a fibrose cistica (DRFC) e 5 (26,4%) com intolerancia oral
a glicose (I0G). Sobre o estado nutricional, antes do inicio da terapia com moduladores de CFTR, 10 (53%)
apresentavam peso adequado (IMC 20 a 24,9kg/m?), 4 (26%), se encontravam com baixo peso (IMC < 18,5kg/
m?2), 2 (10%) com sobrepeso (>25kg/m?) e 2 (10%) estavam em risco nutricional (IMC entre 18,5 — 19,9kg/
m2). Com a adoc¢3o da terapia, notou-se ganho ponderal médio de 5,13+4,68kg e mudanca de classificacdo
de estado nutricional em 36% dos pacientes. Houve uma reduc¢do em 10% de pacientes na categoria de
baixo peso, com 2 pacientes saindo de baixo peso para a categoria de risco nutricional e 1 saindo de risco
nutricional para eutrofia. Houve também um aumento em 21% do numero de pacientes na categoria de
sobrepeso, sendo todos eles oriundos da categoria de eutrofia. Ndo houve diferenga entre as categorias de
IMC entre os pacientes com I0G e DRFC. Apesar do aumento da média do IMC, a circunferéncia abdominal
(CA) média foi de 80,3 +9,81cm e se manteve dentro do preconizado (< 88cm para mulheres e < 102cm
para homens) estando unicamente um homem e uma mulher com valores de CA indicativos de excesso
de adiposidade abdominal (>88cm para mulheres e > 102 para homens). Conclusdao — No presente estudo,
observamos um aumento de peso capaz de promover mudanca no status nutricional nos pacientes com FC
e alteragGes glicémicas. Nesta nova era de tratamento da FC, torna-se indispensavel o acompanhamento
nutricional, a fim de favorecer o ganho de peso saudavel a partir do o ganho de massa magra. Ao evitar o
ganho excessivo de gordura corporal, reduz-se a resisténcia a insulina favorecendo o controle glicémico
desses individuos. Entretanto, mais estudos sdo necessarios para avaliagdo do impacto metabdlico do uso
de moduladores de CFTR na populagdo de pacientes adultos com FC e alteracdes glicémicas.

Palavras-chave: Disglicemia. Estado nutricional. Modulador de CFTR.
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Introducdo — A fibrose cistica (FC) € uma doenga multissistémica em que aproximadamente 80 a 90%
dos pacientes apresentam envolvimento hepdtico e (ou) biliar em algum momento da vida, dos quais
10% podem evoluir com gravidade. Contudo, o envolvimento hepatobiliar na fibrose cistica (EHBFC) é
variavel. Objetivo — Realizar a classificacdo fenotipica do EHBFC em criancas acompanhadas em um hospital
pediatrico terciario no Distrito Federal. Métodos — Trata-se de um estudo descritivo por meio da analise
dos dados clinicos, exames laboratoriais e de imagem dos pacientes pediatricos com diagnéstico de FC
inseridos no Registro Brasileiro de FC (REBRAFC), em acompanhamento no servico especializado de um
hospital pedidtrico tercidrio, durante o ano de 2024. As varidveis quantitativas foram analisadas por meio de
medidas descritivas, como média e desvio padrao (DP), em Microsoft Excel®. Considerou-se a categorizagdo
fenotipica de EHBFC sugerida pela ESPGHAN/NASPGHAN (2024). Resultados — Foram avaliados 69 casos de
pacientes com idade entre 1 e 17 anos (média: 8,6 anos; DP: 4,89), sendo 53,62% do sexo feminino. Cursaram
com doenca hepatobiliar 22 pacientes (31,88%), com uma maior frequéncia em meninos (54,5%) entre 9 e
12 anos (36,36%), com média de idade de 9,6 anos (DP 4,4). Cinco pacientes (22,72%) apresentaram uma
elevacgdo persistente das enzimas hepaticas. A avaliagdo por imagem do figado, feita por ultrassonografia
(USG), identificou que 27,27% (6/22) tiveram achados consistentes de fibrose e 31,81% (7/22) de esteatose
hepdtica, dos quais cinco tinham obesidade. A rigidez do figado foi avaliada por elastografia guiada por
USG, em trés individuos, sendo detectado um aumento da rigidez, sugestivo de fibrose, em todos os
casos (13,63%). Nenhum paciente realizou bidpsia hepatica. Observou-se que quatro sujeitos (18,18%)
apresentaram algum sinal clinico-laboratorial e (ou) endoscdpico de hipertensdo portal (HP). Assim, quanto
ao fendtipo do EHBFC, 59,09% (13/22) dos casos apresentaram comprometimento hepatico, sendo 46,15%
(6/13) de provavel fibrose, 53,85% (7/13) de esteatose e 50% (11/22) com comprometimento da vesicula
biliar, dos quais 72,72% (8/11) foram de microvesicula, além de 18,18% (4/22) com HP. Nenhum paciente
apresentou manifestacdes biliares, insuficiéncia hepatica ou malignidade. Conclusao — A grande variacdo
de prevaléncia de EHBFC encontrada neste estudo e na literatura remete a necessidade de utilizacao,
melhoria e padroniza¢do da categorizacdo fenotipica entre os centros de FC.

Palavras-chave: Doenca hepatobiliar. Hepatopatias. Fibrose cistica. Crianca. Adolescente.
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Introducgdo — Fibrose cistica (FC) é uma doenca genética autossdmica, recessiva, causada por mutagoes
no gene que codifica a proteina CFTR (Cystic Fibrosis Transmembrane Conductance Regulator). O
desenvolvimento dos moduladores de CFTR mudou o foco do tratamento da doenga, atuando diretamente
no defeito bdsico, em vez de apenas controlar suas complicacdes, com impacto significativo na funcdo
pulmonar e no estado nutricional dos pacientes. Objetivo — Avaliar a resposta a terapia moduladora de
CFTR de combinacéo tripla (elexacaftor, tezacaftor e ivacaftor) em relacdo a antropometria e a funcao
pulmonar, em pacientes atendidos em um centro de referéncia em Curitiba (PR). Métodos — Trata-se
de um estudo observacional, retrospectivo, realizado por andlise de prontuarios médicos de pacientes
pedidtricos com FC, que receberam o tratamento com a terapia moduladora de CFTR de combinacao tripla,
por um periodo médio de trés meses. Foram consideradas as varidveis: ldade, sexo, mutagdo genética,
insuficiéncia pancredtica exdcrina, peso, estatura, IMC, score Z P/I, E/l e IMC/I, %VEF1, ultrassonografia de
abdome para avaliacdo hepatica e perfil lipidio completo. As varidveis antropométricas foram classificadas
de acordo com a Organizagdao Mundial da Saude (OMS 2006-2007). Resultados — Entre os 181 pacientes
acompanhados no centro, 45 foram considerados elegiveis para o tratamento, e 22 atenderam ao critério
de tempo minimo de acompanhamento para inclusdo na andlise, com idade entre 6 e 18 anos. Desses, 14
eram do sexo feminino (63,6%) e 8 do sexo masculino (36,4%). Todos os pacientes faziam uso de enzimas
pancreaticas devido a insuficiéncia pancredtica exdcrina. Menos da metade dos pacientes (36,3%) eram
homozigotos para a mutagao F508del. 27,3% apresentaram esteatose hepatica, detectada por meio
de ultrassonografia abdominal. Foi possivel acessar os Resultados de exames de apenas 19 pacientes,
conforme registros disponiveis nos prontudrios. Dentre esses, dois apresentaram niveis de colesterol total
elevados (2170 mg/dL), trés exibiram valores limitrofes de LDL (100-129 mg/dL), oito apresentaram niveis
reduzidos de HDL (<45 mg/dL) e trés apresentaram triglicerideos elevados (2130 mg/dL). O tempo médio
de acompanhamento foi de trés meses. Observou-se um aumento estatisticamente significativo no indice
de massa corporal (IMC) médio, com incremento de 0,95 kg/m2 (p < 0,01), além do aumento médio de
3 kg. Além disso, houve um aumento médio de 26,9% no VEF1%, também estatisticamente significativo
(p < 0,01). Melhoras expressivas foram observadas nos escores Z peso/idade (P/l), estatura/idade (E/I) e
IMC/idade (IMC/I). No primeiro momento avaliado, 4 pacientes foram classificados com sobrepeso, 1 com
obesidade, 2 com magreza; e os demais eram eutrdficos. No momento final, constatou-se um aumento
para 5 pacientes classificados com sobrepeso, enquanto 1 paciente permaneceu com obesidade. Os
individuos anteriormente classificados com magreza passaram a ser considerados eutréficos, assim como
os demais, que mantiveram essa classificacdo. Conclusdo — A terapia moduladora de CFTR de combinagdo
tripla demonstrou impacto positivo na pratica clinica, promovendo melhora nutricional e pulmonar em
pacientes com fibrose cistica. Estudos futuros podem explorar a relacdo entre a composicdo corporal,
especialmente a massa livre de gordura, e a fungdo pulmonar, para melhor compreensdo dos beneficios
dessa abordagem terapéutica.

Palavras-chave: Composicao corporal. Fibrose cistica. Fungao pulmonar. Peso. Terapia moduladora.
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1Universidade Federal de Goids (UFG).

Introdugdo — A absorciometria com raios-x de dupla energia (DXA) permite diferenciar os tecidos corporais
em massa gorda, massa magra e conteudo mineral ésseo. Estudos que avaliam o efeito do tratamento com
elexacaftor, tezacaftor e ivacaftor (ETI) na composicao corporal, por meio da andlise da DXA, sdo limitados
em criancas e adolescentes com fibrose cistica (FC). Objetivo — Avaliar o efeito do tratamento com ETI
sobre a composicdo corporal por meio da DXA em pacientes com FC. Métodos — Trata-se de um estudo
observacional, realizado entre 2024 e 2025, com pacientes de um centro de referéncia, que apresentavam,
pelo menos, uma mutacdo F508 del e estavam em uso do ETI por, pelo menos, trés meses. Esse projeto
foi aprovado pelo Comité de Etica em Pesquisa do Hospital em que esses pacientes eram acompanhados,
sob o Parecer n? 3.256.001, e segue as recomendacdes da Resolucdo n2 466, de 12 de dezembro de 2012,
do Conselho Nacional de Saude. As medicdes de DXA foram realizadas usando-se GE Lunar densitémetro
6sseo, de acordo com o protocolo de acompanhamento de rotina do centro. Os Resultados da densidade
mineral éssea (DMO) e do indice de massa corpérea (IMC) sdo expressos em Z-score. Conteddo mineral
dsseo (CMO) foi avaliado em gramas. Os dados quantitativos foram descritos através de média e desvio
padrdo, quando apresentavam distribuicdo normal verificada pelo teste de Shapiro-Wilk, e mediana e
primeiro e terceiro quartis quando nao possuiam distribuicdo normal. Para as comparagdes das varidveis
quantitativas foi utilizado o teste de Kruskal-Wallis. A probabilidade de significancia foi considerada
significativa quando inferior a 5% (p < 0,05). Resultados — Foram coletados dados de 7 pacientes com
FC, sendo 4 do sexo masculino, 2 dos quais eram homozigotos para a variante F508del CFTR. Todos os
pacientes eram insuficientes pancredticos. A idade média dos pacientes, no inicio da terapia, era de 15,4
* 5,4 anos. A DXA foi realizada entre 0 e 37 dias antes e 5,7 + 2,9 meses depois do inicio do tratamento.
Houve aumento do percentual de gordura em 6 pacientes (85,7%). O aumento na massa gorda variou de 340
gramas a 11,8 Kg, e o aumento na massa magra ocorreu em todos os pacientes, variando de 430 gramas a
4,3 Kg. Verificou-se: IMC — mediana -0,86, -1,09/ -0,71 versus -0,37,-0,52/-0,02, P = 0,1; e DMO — mediana
-2,2,-2,3/-0,85 versus -1,6, -2,45/-1,6; P = 0,84 pré durante o tratamento com ETl. O CMO melhorou em 5
pacientes (71,4%), e a mediana de aumento foi de 51,4 gramas (11,35/121,6). Conclusdo — Os Resultados
indicam que a massa gorda, em criangas com FC, aumentou apds o tratamento com ETI. A DMO nao teve
diferenca estatistica, mas isso pode ser devido ao curto tempo para avaliacdo de ganho de densidade
mineral éssea. Esses Resultados sublinham a necessidade de intervengdes nutricionais e de estilo de vida
especificamente direcionadas para o aumento de massa magra nesse grupo de pacientes.
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O ESTADO NUTRICIONAL DE CRIANCAS COM FIBROSE CIiSTICA E SEU
IMPACTO COMO PREDITOR DA FUNCAO PULMONAR
NA ADOLESCENCIA
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Cristina de Carvalho Fernandez Fonseca?, Carolina Miranda Carvalho? e Elizabet Vilar Guimar3es3.

1Faculdade de Medicina da Universidade Federal de Minas Gerais (FM-UFMG). 2Hospital das
Clinicas da Universidade Federal de Minas Gerais, Empresa Brasileira de Servi¢os Hospitalares (HC-
UFMG, EBSERH). 3Pediatria, Faculdade de Medicina da Universidade Federal de Minas Gerais (PED
FM-UFMG).

Introdugdo — Criancas e adolescentes com fibrose cistica frequentemente tém o crescimento prejudicado
pela doenca. No entanto, o estado nutricional é um parametro que deve ser monitorado com cuidado, tendo
em vista que guarda uma relacdo importante com a funcao pulmonar e pode influenciar o progndstico da
doenca. Objetivo — Caracterizar o estado nutricional de pacientes pediatricos conforme grupos de faixas
etarias e analisar sua influéncia na funcdo pulmonar no inicio e no final da adolescéncia. Métodos — Trata-se
de um estudo realizado em centro de referéncia de fibrose cistica, no qual foram incluidos 169 pacientes
admitidos no ambulatdrio, de 2005 a 2024. Na admissdo no servi¢o, 97,1% dos pacientes eram oriundos da
triagem neonatal, cujo diagndstico foi feito entre 20 e 127 dias de vida. 2,9% foram admitidos tardiamente,
comidade que variava de 4 a 12 anos. A fungao pulmonar baseou-se no melhor VEF1 obtido em um momento
de estabilidade clinica. Os dados foram coletados quando os sujeitos da pesquisa estavam com idade de
2 (G1,n=157),10e 12 anos (G2, n = 86) e entre 16 e 18 anos (G3, n = 37). Foram calculados, utilizando-se
0 WHO Anthro Survey Analyser, os escores Z de IMC por idade (BAZ) e, para cada paciente, selecionou-se
a melhor medida de BAZ. Também foi calculado o valor Z do IMC para a amostra em estudo e, a partir
desse resultado, os pacientes foram separados em dois grupos de estado nutricional: < -1 desvio padrao da
média (pior estado nutricional) e > -1 (melhor estado nutricional). Estimou-se o efeito dos grupos genéticos
sobre as médias de BAZ aos 2 anos, utilizando-se o teste T de Student. A correlagdo entre o BAZ e o VEF1
foi estimada por meio do teste de correlagdo de Pearson. O VEF1 dos grupos com pior e melhor estado
nutricional foi comparado utilizando-se o teste T de Student. Resultados — Verificou-se que o BAZ, no G1,
mostrou correlagdo positiva fraca com o VEF1 no G2 (R 0,259) e no G3 (R 0,335). O BAZ, no G2, mostrou
correlacdo moderada com o VEF1 no G2 (R 0,402). As criancgas, no grupo com pior estado nutricional no
G1, tiveram pior média de VEF1 no G2 (p 0,003) e no G3 (p 0,028). Criangas com pior estado nutricional
no G2 tiveram pior média de VEF1 no G2 (p 0,03). Conclusdo — Em pacientes com fibrose cistica, o déficit
nutricional aos 2 anos de idade estd associado a uma pior funcdo pulmonar dos 10 aos18 anos de idade. A
presenca de déficit nutricional dos 10 aos 18 anos esta associada a pior fun¢do pulmonar. Os dados deste
estudo indicam que ndo apenas o déficit nutricional atual, mas também o déficit nutricional pregresso, nos
primeiros anos de vida, impacta negativamente na funcdo pulmonar de adolescentes com fibrose cistica.
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ESTADO NUTRICIONAL E FATORES ASSOCIADOS EM PESSOAS COM
FIBROSE CISTICA ATENDIDAS EM UM CENTRO DE REFERENCIA EM 2023

Celsa Ferreira Lustosa Nascimento?, Maria do Espirito Santo Almeida Moreiral, Paloma Santana
Almeida?, Aldair Alessandra de Sousa Fortes! e Luana da Silva Baptista Arpini2.

IHospital Infantil Lucidio Portella (HILP). 2Hospital Infantil Nossa Senhora da Gléria (HINSG).

Introdugdo — A fibrose cistica afeta multiplos 6rgaos, com impacto significativo no estado nutricional (EN)
dos pacientes. A desnutricdo é uma complicacdo comum e esta associada a piora da fun¢do pulmonar e
da qualidade de vida. Objetivo — Avaliar o estado nutricional e seus fatores associados em pacientes com
fibrose cistica, num centro de referéncia. Métodos — Trata-se de um estudo transversal, realizado com
individuos atendidos em um centro de referéncia, em 2023, respeitando-se a norma 738/24 do Conselho
Nacional de Saude. A amostra é do tipo ndo probabilistica e constituida por criangas com fibrose cistica
assistidas no ano de 2023. Os dados foram coletados dos prontudrios dos pacientes. Foram avaliadas variaveis
sociodemograficas, genéticas, clinicas e antropométricas. O EN foi avaliado por meio da classificacao do
indice de Massa Corporal (IMC). As estatisticas foram realizadas no software SPSS 27 e conduzidas com
analises descritivas, com obtencdo de frequéncias relativas e absolutas e medidas de dispersdo. O teste
exato de Fisher ou o de Mann-Whitney foram usados para as analises de associacdo entre as varidveis
dependentes e independentes, considerando-se o valor de p<0,05 para verificagdo de significancia
estatistica. Resultados — A amostra foi composta por 38 individuos, com idade de 1 a 19 anos (mediana
de 7,0;1Q 2,8 a 11 anos), sendo metade do sexo masculino (50,0%) e sem colonizagdo de vias aéreas por
bactérias (53,3%). A maioria apresentou cor da pele branca (57,9%), faixa etdria de 2 a 9 anos (57,9%), em
uso de suplementos nutricionais (65,8%), com 2 alelos de variantes genéticas de classes I-lll (71,1%) em
homozigose (65,8%). Quanto ao EN, 86,8% apresentavam eutrofia e 13,2% desnutri¢gdo, em 2023. Além disso,
10,5% apresentavam comprometimento de estatura, com Z escore <3. O IMC variou de 11,6 a 20,2Kg/m?
(mediana=15,9;1Q 14,4 — 17,7Kg/m?). Ndo houve associac¢do entre o estado nutricional e o tipo de variante
genética, as caracteristicas sociodemograficas, o uso de suplemento e oxigenioterapia ou a colonizagdo
bacteriana de vias aéreas. O estado nutricional apresentou associacao estatisticamente significativa com
o refluxo gastroesofagico, dentre as varidveis clinicas. Conclusdo — A maioria dos individuos apresentava
EN adequado com o uso de suplementos nutricionais e, salvo quanto ao RGE, ndo se observaram outros
fatores associados ao EN.
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Introdugdo — A fibrose cistica (FC) € uma doenca genética caracterizada por insuficiéncia pancreatica, doenca
pulmonar crénica e desnutrigdo. A manutengao de um bom estado nutricional estd associada a maior
sobrevida desses pacientes. Objetivo — Descrever o perfil nutricional e a utilizagdo de terapia nutricional
em criancas e adolescentes com FC atendidos em um centro de referéncia pediatrico do Distrito Federal,
em 2024. Metodologia — Trata-se de um estudo transversal, retrospectivo, realizado a partir do registro
de atendimento nutricional de criancas e adolescentes de julho a dezembro de 2024. Os pacientes foram
avaliados de acordo com os indicadores do estado nutricional com medidas expressas em escore z: peso/
idade, altura/idade, peso/altura e IMC/idade. O diagndstico nutricional foi estabelecido segundo critérios
da Cystic Fibrosis Foundation Pediatric Nutrition Consensus Report. Os dados avaliados incluiram o uso da
terapia nutricional e da terapia moduladora do CFTR (elexacaftor, tezacaftor e ivacaftor — ETI). Resultados
— Foram avaliados 64 pacientes com média de idade de 112,7 meses (+56,4), sendo predominante o sexo
feminino (57,8%). A maior parte dos individuos apresentou eutrofia (39%, n= 25) e 6timo estado nutricional
(20,3%, n = 13). Foram encontradas taxas de obesidade de 4,7% (n=3), de sobrepeso de 7,8% (n=5), de risco
nutricional de 9,4% (n=6) e de desnutri¢cdo de 18,75% (n-=12). Dos pacientes avaliados, 36% (n=23) usavam
algum tipo de terapia nutricional, sendo 6 pacientes em uso de gastrostomia e 17 em uso da via oral. Dos
pacientes que apresentaram desnutri¢do (n= 12), a maioria era adolescente (50%) e usava algum tipo de
terapia nutricional (58,3%, n= 7). Dos pacientes com diagndstico de desnutri¢cdo, 41,6% (n=5) deixaram
de aderir ao tratamento devido a baixa aceita¢do associada a palatabilidade dos suplementos utilizados.
Observou-se, também, que 48,4% (n= 31) da amostra estavam em uso de ETI. Desses pacientes, a maioria
(64,5%, n=20) se encontrava com estado nutricional adequado (eutréfico n=16; étimo estado nutricional
n= 4). Conclusdo — Os Resultados do presente estudo caracterizaram a maioria da populacdo em bom
estado nutricional, demonstrando uma boa adesdo ao tratamento clinico e dietético. Estudos futuros que
caracterizem a composi¢do corporal dos pacientes sdo necessdrios, principalmente com o advento da
utilizacdo de novas terapias no tratamento da FC.
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A TERAPIA COM ELEXACAFTOR, TEZACAFTOR E IVACAFTOR MELHORA
A RESPOSTA BRONCODILATADORA EM INDIVIDUOS
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Tayna Castilho?, Maria Angela G. O. Ribeiro!, Daniela Souza Paiva Borgli!, Patricia Morgana Rentz
Keil', Aline Cristina Gongalves?, Aline Priscila de Souza?, Izabella Frias Loureiro?!, Jorge Eduardo
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Marques Ferreira!, Andressa Oliveira Peixoto!, Antonio Gongalves de Oliveira Filho?, Eliane Picoli
Alves Bensi?, Elizete Aparecida Lomazi', Eulalia Sakano?, Gabriel Cezar dos Santos?, Gil Guerra
Junior?, Katia Scanagatha?, Lais Pontes?, Lorenna Cristina Montera?, Marcos Tadeu Nolasco da
Silva!, Maria Cristina F. Alvim?!, Maria de Fatima P. Servidoni!, Mariana Z. M. H. Pu!, Mauro A.
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e José D. Ribeiro™.

iUniversidade Estadual de Campinas (UNICAMP).

Introdugdo — A resposta positiva ao uso do broncodilatador, na fibrose cistica (FC), ainda é questionavel
e ndo possui forte evidéncia cientifica. Porém o incremento da fungdo pulmonar observada na era dos
moduladores da proteina CFTR pode permitir melhor acdo broncodilatadora nessa populacdo, o que
merece investigacdo. Objetivo — Investigar o efeito broncodilatador (BD) na mecéanica respiratoria e na
funcdo pulmonar de criangas e adolescentes com FC, antes e depois de trés meses do uso de elexacaftor,
tezacaftor e ivacaftor (ETI). Método — Este é um estudo observacional, analitico e longitudinal, que incluiu
individuos com FC. O estudo foi aprovado pelo Comité de Etica da Instituicdo (CAAE:77930224.7.0000.5404).
Foram realizadas avaliagOes do sistema respiratério por meio do sistema de oscilometria de impulso (10S)
e espirometria, segundo as normas ATS/ERS, antes e depois de 15 minutos da inalagdo com 400ug de
salbutamol. As avaliagdes ocorreram em dois momentos, antes do uso de ETI (TO) e 3 meses depois (T1).
Foram analisados os seguintes parametros do |0S: resisténcia total das vias aéreas (R5) e reatancia a 5Hz (X5).
Um aumento de 50% no X5 e redugao de 40% no R5 determinavam resposta BD. Na avaliagao espirométrica,
foram verificados os parametros de CVF e VEF, Foi considerada uma resposta BD quando houve aumento
de 7% no CVF e VEF,. Foram aplicados o teste estatistico de Shapiro-Wilk, para verificacdo da distribui¢do
da amostra, e os testes de Wilcoxon para comparag¢do. A mudancga pds-BD foi analisada em porcentagem
e apresentada em média e desvio padrdo. Resultados — Incluiram-se 34 individuos, porém somente 28
realizaram avaliacdo pré e pds-BD nos momentos TO e T1. A média de idade foi de13,0+5,17 anos, e 50%
eram do sexo masculino. No momento TO, a resposta de 27% ocorreu na CVF em 3 individuos, e no VEF1
em 8 participantes. Os pardametros apresentaram os seguintes valores no TO (pré x pds BD): R5- (0,61+0,25
x0,52+0,18), X5- (-0,22+0,09 x -0,18+0,06), CVF- (2,64+0,89 x 2,64+0,88), VEF1- (2,14+0,83 x 2,1910,85). No
momento T1, houve resposta BD em 2 individuos na CVF e em 8 no VEF1, e os valores foram (pré x pés BD):
R5- (0,5610,21 x 0,48+0,19), X5- (-0,17+0,11 x -0,16+0,07), CVF- (2,90+0,96 x 2,91+0,94), VEF1- (2,44+0,89
x 2,55+0,88). Houve efeito BD positivo (p<0,05) nos parametros VEF1, R5 e X5, em ambos os momentos de
avaliacdo (TO e T1). Em relacdo a comparagdo entre os momentos TO e T1 das variagdes pds-BD, nenhum
parametro apresentou diferenca estatisticamente significativa: R5- (9,89+24,08 x 14,44+12,07; p=1,0), X5-
(13,40£22,23 x20,11+35,85; p=0,819), CVF- (-2,11+4,95 x 0,68+4,13; p=0,649), VEF1- (2,00+5,47 x 4,32+8,45;
p=0,452). Conclusdo — A inalagdo com BD melhorou pardmetros de mecanica respiratéria e de fungao
pulmonar em individuos com FC nos momentos TO e T1. No entanto, em trés meses de uso, a terapia com
ETI ndo proporcionou melhora na resposta BD.
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EXACERBAGOES PULMONARES APOS O ADVENTO DE ELEXACAFTOR,
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1 Complexo Hospital de Clinicas, Universidade Federal do Parand (CHC, UFPR).

Introdugdo — A associacdo elexacaftor, tezacaftor e ivacaftor (ETI) foi aprovada pelo FDA para pessoas com
fibrose cistica (PcFC) elegiveis para o tratamento em 2019. No Brasil, os primeiros pacientes iniciaram o uso
a partir de 2020, mas foi somente em 2024, com sua inclusao no Protocolo Clinico e Diretrizes Terapéuticas
da Fibrose Cistica, que a maior parte das PcFC passou a ter acesso ao medicamento. Um dos principais
desfechos na avaliacdo da eficacia de ETI se refere as exacerbacées infecciosas respiratdrias, que estdo
diretamente relacionadas a progressao da doenga pulmonar. Os estudos clinicos demonstraram redugdo
superior a 60% nesses eventos com o uso dessa terapia. Ja na vida real, a andlise do nimero de exacerbagdes,
desde a chegada de ETI na pratica clinica, pode fornecer informacdes valiosas sobre o impacto de seu uso
nos centros de referéncia brasileiros. Objetivo — Avaliar a evolugdo do nimero de exacerbagées infecciosas
em PcFC apés o inicio do uso de ETlI em um centro de referéncia de tratamento da doenga. Método — Foi
realizada uma andlise retrospectiva das informag&es coletadas no banco de dados eletrénico utilizado no
servico. O periodo avaliado foi de janeiro de 2022 a dezembro de 2024. Foi feito um comparativo anual entre
o numero total de exacerbacdes, nimero de exacerbacdes com tratamento oral e endovenoso e nimero
de dias de hospitalizagdo, assim como do nimero de pacientes em uso de ETI a cada ano. Além disso, foi
analisado o nimero de exacerbag¢des por paciente por ano, no total da amostra, assim como nos grupos
com e sem uso de ETI. Resultados — Nos ultimos trés anos, o uso de ETI teve um aumento progressivo
no centro de referéncia. Enquanto, em 2022, apenas 6% das PcFC em acompanhamento utilizavam ETI,
em 2024, esse percentual passou a 70%. De forma inversa, o nimero absoluto de exacerbagbes passou
de 271 em 2022, para 156 em 2024, ou seja, se reduziu em 42,4%. Ja os dias de internamento sofreram
reducdo de 43,4% nesse periodo. Em 2022, houve 2,66 exacerbagdes por paciente. Esse nimero caiu para
1,63 em 2024, queda de 39%. Na analise individualizada dos grupos com e sem uso de ETI, os pacientes
com ETI apresentaram maior diferenca no nimero de exacerbacdes por paciente, com reducdo de 66,
60 e 79% nas exacerbagles totais e exacerba¢des com necessidade de antibidtico oral e endovenoso,
respectivamente. Conclusdo — Os Resultados encontrados indicam uma reducdo importante no nimero
absoluto de exacerbacgdes, hospitalizacdes e dias de internamento apresentados pelas PcFC acompanhadas
no centro de referéncia entre 2022 e 2024, periodo que coincide com o aumento progressivo do uso de
ETI. Essa reducdo foi mais pronunciada no grupo em uso da medicac¢do. A avaliacdo descritiva dos dados
estd alinhada ao encontrado na literatura e corrobora o efeito positivo de ETI na reducdo das exacerbacdes
infecciosas nas PcFC.
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tUniversidade Federal da Bahia (UFBA). 2Hospital Universitdrio Professor Edgard Santos (HUPES).
3Empresa Brasileira de Servigos Hospitalares (EBSERH).

Introdugdo — A fibrose cistica (FC) é uma doenca hereditaria causada pela presenca de variantes
patogénicas no gene Cystic Fibrosis Transmembrane Conductance Regulator (CFTR), levando a auséncia
ou disfuncdo da proteina CFTR das células epiteliais em diversos 6rgaos ou sistemas. No trato respiratério
(TR), isso resulta em secrecdes espessas, favorecendo a colonizacdo microbiana e infecges respiratérias
cronicas. O diagnodstico da FC se baseia na triagem neonatal (TN), em critérios clinicos ou histérico familiar,
confirmado pela elevacdo de cloreto no suor e (ou) identificacdo de duas variantes patogénicas no gene
CFTR. Objetivos — Avaliar o perfil microbiolégico do TR de individuos com FC e comparar os padrdes
de infecgdo por Pseudomonas aeruginosa (PA), entre pessoas diagnosticadas, com base em critérios
clinicos e aquelas diagnosticadas pela TN e também de acordo com o gendtipo. Materiais e Métodos —
Este é um estudo de coorte, ambispectivo, em que foram registrados dados de todos os atendimentos
médicos realizados entre janeiro de 2008 e junho de 2024, de individuos com diagndstico confirmado de
FC, acompanhados, pelo menos, por um ano, em um centro de assisténcia multidisciplinar. Amostras de
escarro ou swab da orofaringe foram obtidas em cada atendimento, sendo processadas e analisadas por
técnicas microbioldgicas convencionais. Os individuos foram classificados em dois subgrupos: grupo 1 e
grupo 2, incluindo, respectivamente, aqueles diagnosticados por TN ou com base em achados clinicos e
(ou) historico familiar. Foi calculado risco relativo (RR) para infecgdo cronica por PA, de acordo com as
condigBes para o diagndstico e, também, com o gendtipo dos participantes. Resultados — Foram incluidos
62 individuos. As medianas de idade atual e ao diagndstico foram 125 meses e 6 meses, respectivamente.
Entre os diagnosticados pela TN e aqueles diagnosticados por critérios clinicos, as medianas da idade atual
foram de 85,4 e 175,8 meses, respectivamente. A média do tempo de seguimento foi de 2,6 anos para
grupo 1 e de 4,7 anos para o grupo 2. Identificaram-se 10 géneros bacterianos diferentes nas amostras do
TR. Staphylococcus aureus (SA) e PA se destacaram como os principais patégenos, e 96,7% da populagdo
foi colonizada por SA e 77,4% por PA, ao menos uma vez. A primeira infec¢ao respiratéria por PA ocorreu,
em média, 13,3 meses apods o diagndstico no grupo 1 e 34,3 meses no grupo 2. Participantes do grupo 2
representaram 72,7% daqueles cronicamente infectados por PA; e o RR de infec¢do crénica por PA foi 2,3
nesse grupo. Entre os portadores de duas variantes graves no gene CFTR (classes | a lll), o RR de infec¢do
cronica por PA foi 5,9 vezes maior, quando comparado aos de portadores de outros gendtipos. Conclusido
— Este estudo evidenciou que as infeccées do TR foram frequentes. A infeccdo cronica por PA se associou
as condigOes para o diagndstico e ao gendtipo dos participantes.
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RELACAO ENTRE POSITIVIDADE PARA ACHROMOBACTER SPP. EM
CULTURAS E FUNCAO PULMONAR EM PACIENTES PEDIATRICOS COM
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Marina Buarque de Almeida.

Instituto da Crianga e do Adolescente da Faculdade de Medicina da Universidade de Sdo Paulo
(ICR, FMUSP)

Introdugdo — As alteracOes da proteina CFTR, na fibrose cistica, resultam em secrecGes espessas nas vias
aéreas, predispondo a colonizacdo bacteriana e infecgdes respiratdrias recorrentes, que se relacionam com
inflamacdo persistente e dano estrutural pulmonar progressivo. Algumas bactérias, como a P aeruginosa,
sdo associadas ao declinio da fungdo pulmonar desses pacientes. Nos Ultimos anos, o género Achromobacter
tem ganhado importancia. Sdo bacilos gram-negativos aerdbicos, mais frequentes na populacdo adulta,
com capacidade de formacao de biofilme, mecanismo intrinseco de resisténcia antimicrobiana e grande
potencial de mutagao genética. O impacto dessa bactéria no prognéstico da fibrose cistica ainda nao é
completamente compreendido. Objetivo — O objetivo deste estudo foi avaliar a relacdo entre a presenca
de Achromobacter spp nas culturas de escarro e menor fun¢do pulmonar em pacientes pediatricos com
fibrose cistica. Métodos — Foi realizada uma andlise retrospectiva usando-se dados do REBRAFC, entre
2009 e 2023, referentes aos pacientes acompanhados em centro pedidtrico da cidade de S3o Paulo.
Pacientes com menos de 6 anos e aqueles sem registro de provas de fun¢do pulmonar durante o periodo de
acompanhamento foram excluidos da andlise. Resultados — Foram analisados dados de 220 pacientes, com
idade entre 6 e 18 anos. Desses, 57 pacientes (25,9%) apresentaram cultura positiva para Achromobacter
spp. A média de idade, na primeira cultura positiva, foi de 9,6 anos. Na comparacao de pacientes com e sem
a presenca da bactéria, ndo foram encontradas diferencas significativas em relacdo a idade, teste do suor,
ileo meconial, triagem neonatal, variantes genéticas, uso de moduladores ou evolugao com transplante
pulmonar e dbito. Em relagdo a fungdo pulmonar, foram analisados 1207 registros, sendo 78 positivos. A
média de escore Z de VEF1, no ano do registro, foi menor no grupo com Achromobacter spp. (diferenca de
0,759, p < 0,05). Em andlise comparativa entre pacientes positivos para P aeruginosa e Achromobacter spp.,
apenas uma delas, ou duplamente negativos, a presenca de qualquer uma das bactérias esteve associada a
pior fungdo pulmonar (p < 0,05). Ndo houve diferenca estatistica entre os grupos que eram positivos para
P aeruginosa ou Achromobacter spp., e a copositividade das duas bactérias ndo teve impacto adicional na
funcdo pulmonar. ConclusGées — Ao comparar esta analise com os dados disponiveis na literatura, observa-
se associacdo entre pior funcdo pulmonar e positividade para Achromobacter spp. No entanto, assim como
esta, todas as pesquisas prévias foram baseadas em coortes retrospectivas, o que impede a determinagdo
de uma relagdo causal. Esses achados, contudo, ressaltam a necessidade de estudos adicionais para melhor
compreender o impacto de Achromobacter spp. na evolucdo da fibrose cistica.
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PERFIL CLINICO DE PRE-ESCOLARES COM FIBROSE CiSTICA (FC) EM
HOSPITAL UNIVERSITARIO DO SUL DO BRASIL

Lucielle Bertan Ermita®!, Cristina Detoni Trentin?!, Denise Luciane Menegaz*!, Vanessa
Bustamente Estrada??, Elenara da Fonseca Andrade Procianoy?! e Anneliese Hoffmann?.

!Hospital de Clinicas de Porto Alegre (HCPA). 2Unidade de Pneumologia Infantil (UPI).

Introdugdo — Fibrose cistica € uma doenca genética recessiva causada por variantes no gene CFTR, que
afetam o transporte de ions nas células, resultando em secre¢Ges mucosas espessas. O comprometimento
pulmonar progressivo é o principal determinante da morbimortalidade associada a FC. Objetivo — Este
estudo tem por objetivo descrever o perfil clinico de pacientes pré-escolares atendidos em um centro
de referéncia no sul do Brasil. Métodos — Foi realizada uma analise retrospectiva dos dados clinicos e
epidemioldgicos de 47 criangas com FC (23 meninas) de 2 a 5 anos de idade, atendidas em nosso centro
de tratamento de FC pedidtrico até dezembro de 2024. Essa faixa etdria representa 30% dos pacientes
em atendimento (47/156). A idade dos pacientes variou de 24 a 70 meses (média £ DP: 47 + 12,6m). 40
(85%) foram diagnosticados através da triagem neonatal; 10 (21%) apresentaram ileo meconial. A idade do
diagndstico variou de 21 dias a 59 meses (mediana: 55 dias; IC 61 a 214 dias). Resultados — A analise genética
revelou 11 pacientes homozigotos para variante F508del, 27 heterozigotos para F508del e 9 portadores de
outras variantes. 46 (98%) apresentavam insuficiéncia pancreatica. A avaliagdo nutricional demonstrou que
a maioria dos pacientes apresentava estado nutricional adequado (44/47), com as seguintes médias + DP:
IMC, 15.74 + 1.36; percentual do IMC, 56.33 + 27.85; percentual para idade da relacdo P/E, 51,61 + 27,86;
escore z da relagdo P/E, 0,07 + 0,93. Entretanto, foi observada uma tendéncia a redugdo dos percentis a
medida que a idade aumenta (coeficientes de correlacdo de Pearson e valores de p: IMC: r: -0.54, p<0.001;
percentil do IMC: r: -0.47, p< 0.001; percentil P/E: r: -0.40, p:0.005; escore Z P/E: r: -0.37, p:0.010). Na
anadlise microbioldgica do ultimo ano, os germes mais frequentemente isolados na secre¢do de raspado
da orofaringe foram saprofitas (n=12), Staphilococcus aureus (n=24) e Pseudomonas aeruginosa (n= 17).
Outros germes gram-negativos foram identificados em 13 pacientes. O S. aureus foi mais prevalente em
criangas mais jovens (25 a 48 meses), enquanto a P. aeruginosa e suas combinagdes em criancgas mais velhas
(49 a 72 meses). No periodo analisado, 18 pacientes necessitaram, pelo menos, 1 internagao; 7 pacientes,
2 internacgdes; 6 pacientes, 3 internacdes; e 1 paciente, 4 internagdes. A analise da relacdo entre todos os
parametros nutricionais e o nimero de interna¢Ges identificou uma relagdo negativa (valor de r variou
de -0.399 a -0.369), indicando que um melhor estado nutricional esteve relacionado a um menor nimero
de internagdes. Conclusao — Apesar do estado nutricional adequado da maioria dos pacientes, houve um
decréscimo nutricional importante na faixa etaria de 2 a 5 anos, e o estado nutricional teve relagdo com
a frequéncia de internacgGes, sugerindo um impacto negativo do baixo peso na progressdo da doenca
pulmonar. Esses achados reforcam a importancia do acompanhamento multidisciplinar na FC, com énfase
no emprego de estratégias precoces para otimizar a nutricdo, prevenir a deteriora¢cdo do estado nutricional
e, potencialmente, retardar a progressao da doenca pulmonar.

Palavras-chave: Fibrose cistica. Pré-escolares. Nutricdo. Exacerbagdes respiratdrias. Triagem neonatal.

Rev. Ciénc. Méd. Biol., 2025; v. 24, (Suplemento 1) p. 259-430

357



358

Revista Ciéncias Médicas e Bioldgicas
[Journal of Medical and Biological Sciences]

BENEFICIOS DOS CUIDADOS PALIATIVOS NA TERMINALIDADE EM
PACIENTE PEDIATRICA COM FIBROSE CiSTICA: UM RELATO DE CASO NO
SUS.

Diego Rodrigues Barretto?, Ana Beatriz Bomfim de Almeida®?,2, Maria Rosdrio Ribeiro Barretto?,
Luisa Andrade Lima*, Cintia Gomes de Sdo Paulo®, Anna Lucia Lima Diniz da Silva*
e Lara Araujo Torredo!

IHospital Universitdrio Professor Edgard Santos (HUPES). ?Faculdade de Medicina da Bahia
(FAMEB). 3Universidade Federal da Bahia (UFBA). *Hospital Especializado Octdvio Mangabeira
(HEOM).

Introdugdo — A fibrose cistica (FC) € uma doenga genética autossémica recessiva, com incidéncia estimada
no Brasil de 1 para cada 7.576 nascidos vivos. Apesar dos avancos diagndsticos e terapéuticos, permanece
incuravel e frequentemente evolui com dependéncia tecnolégica. Na terminalidade, os cuidados paliativos
(CP) sdo essenciais para o controle de sintomas e suporte a crianca e a familia. Relato de caso — Paciente
com 9 anos, residente em povoado com acesso precario a saude, diagnosticada aos 4 anos com FC, apds
multiplos internamentos por quadros respiratérios, teve confirmacdo diagndstica por sequenciamento
genético (CFTR incompativel com terapia moduladora). Evoluiu com insuficiéncia respiratdria cronica
agudizada, colonizacdo por B. cepacia, P. aeruginosa e S. aureus, além de desnutricao grave e hipertensao
pulmonar. Em trés meses, progrediu de oxigenoterapia por cateter nasal a dependéncia de CPAP continuo.
Evoluiu do escore de funcionalidade de Lansky de 60 para 10. A equipe de CP foi acionada tardiamente,
mas ainda houve tempo para estruturar um plano centrado na qualidade de vida, incluindo alimentacao de
preferéncia, realizagdo do desejo de conhecer a praia e alta hospitalar com BIPAP domiciliar, com apoio da
equipe de Saude da Familia. Apds 30 dias em casa, retornou por progressao da doenga. Optou-se por ndo
realizar ventilacdo invasiva, priorizando conforto, sedoanalgesia, ventilacdo ndo invasiva e apoio psicoldgico.
Apds cinco dias, evoluiu a ébito junto a familia, sem dor e sem dispneia, sob cuidados de alivio sintomatico,
ao som de sua musica favorita. Discussdo — Apesar dos avancos, o progndstico atual revela indices de
sobrevida de aproximadamente 75% até o final da adolescéncia e de 50% até a terceira década de vida. O
diagndstico precoce pela triagem neonatal é fundamental, mas, no caso, foi tardio, assim como a inser¢do
dos CP. Ainda assim, a atuacgdo paliativa proporcionou controle sintomatico, suporte emocional e decisGes
compartilhadas. Hobler e col. concluiram que, infelizmente, devido a sua associacdo com os cuidados de
fim de vida, médicos e pacientes sdo reticentes em falar sobre servigos de cuidados paliativos. Esse caso
traz uma reflexdao sobre o impacto que a abordagem precoce, aliada a atencdo primaria, poderia ter. Os
CP garantiram dignidade e conforto, fortalecendo o papel da comunicacdo empatica e do planejamento
individualizado. Conclusdo — O CP visa a uma abordagem multiprofissional com controle rigoroso de
sintomas, suporte psicossocial e espiritual, sendo essencial em qualquer momento da evolugao da FC. A
insergao precoce possibilita melhor qualidade de vida e menor sofrimento. O caso destaca a importancia
da integracdo dos CP a rede SUS e a necessidade de diretrizes formais que assegurem uma assisténcia
humanizada e qualificada.

Palavras-chave: Conforto do paciente. Cuidados paliativos na terminalidade da fibrose cistica. Humanizagao
da assisténcia. Pediatria
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EFEITO DO USO DE ELEXACAFTOR, TEZACAFTOR E IVACAFTOR NA
FUNGCAO PULMONAR DE INDIVIDUOS COM FIBROSE CISTICA

Patricia Morgana Rentz Keil', Daniela Souza Paiva Borgli!, Tayna Castilho?, Aline Priscila de Souza?,
Aline Cristina Gongalves?, Maria Cristina Fernandes Alvim?, Andressa Oliveira Peixoto!, Antonio
Fernando Ribeiro?, Carla Cristina Souza Gomez?, Elizete Aparecida Lomazi', Eulalia Sakano?, Gabriel
Cezar dos Santos?, Gil Guerra Junior?, Izabella Frias Loureiro!, Jorge Eduardo Cortz Sernaglia?,
Katia Scanagatha!, Lorenna Cristina Montera!, Marcos Thadeu Nolasco da Silva', Adriana Carolina
Marques Ferreira?, Angélica Zaninelli Schreiber?, Lais Pontes?, Katia Scanagatta?, Luiza Cremonini
Martins?!, Eliane Picoli Alves Bensi?, Ligia de Moraes Antunes Corréa?, Milena Schiezari Barnabe
Salmistraro', Maria Angela Gongalves de Oliveira Ribeiro!, Maria de Fatima Pimenta Servidoni,
Mariana Zorron Mei Hsia Pu?, Michelle Viviane Sa dos Santos Rondon?, Mauro Alexandre Pascoa?,
Paloma Lopes Francisco Parazzil, Rebecca Gallardo Franco de Andrade!, Renata Guirau?, Silvana
Dalge Severino?, Vanessa Brilhante!, Gabriel Hessel, José Dirceu Ribeiro!

e Antbnio Gongalves de Oliveira Filho'.

IUniversidade Estadual de Campinas (UNICAMP)

Introdugdo — A funcdo pulmonar, avaliada por espirometria, € um instrumento essencial para o
monitoramento da progressdo da doenca pulmonar e a avaliagcdo da resposta aos tratamentos na fibrose
cistica (FC). As terapias moduladoras da proteina CFTR revolucionaram o tratamento e os Resultados
previstos para a doenca. A combina¢do dos moduladores elexacaftor, tezacaftor e ivacaftor (ETI),
indicada para individuos com, pelo menos, uma cdpia da variante F508del, tem demonstrado beneficios
clinicos substanciais, incluindo a melhora na fun¢do pulmonar. Objetivo — Comparar a fungdo pulmonar
de individuos com FC antes e depois de trés meses de uso de ETI. Método — Trata-se de um estudo do
tipo observacional, analitico, de coorte prospectivo, durante o periodo de trés meses. Foram incluidos
individuos com FC (6 a 25 anos), acompanhados em um centro de referéncia. O trabalho foi aprovado pelo
comité de ética da Instituicdo. Foram realizadas avaliagcdes de espirometria em dois momentos, antes do
uso de ETI (TO) e 3 meses depois (T1). Os pardametros avaliados foram CVF, VEF, e VEF1/CVF, realizados
conforme as recomendagdes da ATS/ERS e apresentados em percentual do predito, de acordo com os
valores de referéncia da Global Lung Function Initiative (GLI). Aplicou-se o teste estatistico de Shapiro-
Wilk para verificacdo da distribuicdo da amostra e os testes t de Student e de Wilcoxon para comparacao
entre TO e T1. Os dados foram apresentados em média e desvio padrdo. Resultados — Foram incluidos 31
individuos com média de idade de 13,06%5,12 anos, 54,8% do sexo masculino. O VEF, estava abaixo de
80% do predito em 32,3% da amostra. A média e o desvio padrdo dos parametros espirométricos, nos dois
momentos (TO x T1), foram: CVF%: 100,97+19,80 x 107,36+16,13; VEF %: 92,44+22,91 x 103,94+21,62; VEF. /
CVF%:90,28+10,20 x 95,81+10,21. Houve diferenca estatisticamente significativa para CVF (p=0,004), VEF,
(p<0,001) e VEFl/CVF (p<0,001), visto que a funcdo pulmonar aumentou percentualmente, em média— CVF:
11,11%%14,34; VEF,: 18,56%%20,31; VEFl/CVF: 6,50%+10,12. Conclusdo — Em uma amostra composta por
individuos de gravidade leve, foi observada melhora dos parametros espirométricos apds trés meses de
uso de ETI, principalmente no VEF,.

Palavras-chave: Fibrose cistica. Espirometria. Fungdo pulmonar. Moduladores CFTR.
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HIPOXEMIA NOTURNA EM CRIANCAS E ADOLESCENTES COM FIBROSE
CISTICA

Ana Carolina da Silva Coelho?, Sonia Mayumi Chiba?, Simone Brasil de Oliveira Iglesias!, Beatriz
Barbisan!e Gustavo Antonio Moreira®.

iUniversidade Federal de Sdo Paulo (UNIFESP)

Introdugdo — A fibrose cistica (FC) € uma doenca genética autossOmica recessiva, e a mutagdo ocorre no
gene CFTR, que codifica uma proteina responsavel pelo transporte de ions na membrana celular. Como
consequéncia, ocorre a desidratacdo e a produc¢do de muco viscoso e espesso, gerando obstrucdo das vias
aéreas, inflamacdo e infeccdo. Evolui para alteragGes estruturais do pulmao, queda da fungdo pulmonar
e hipoxemia noturna. Objetivo — Descrever a oximetria noturna, a prevaléncia de hipoxemia e sua
associacdo com o peso, em pacientes com FC. Metodologia — Trata-se de uma avaliacdo quali-quantitativa
observacional, de corte transversal. Critérios de elegibilidade: criancas e adolescentes menores de 18 anos,
com diagndstico de FC confirmado pelo teste do suor e que realizaram a oximetria noturna. Critérios de
exclusdo: agudizagdo pulmonar ou estar em uso de antibioticoterapia, pacientes que nao conseguiram
realizar, no minimo, 4 horas de oximetria noturna. Foram realizadas revisdo de prontudrios, mensuragao
da saturacgdo da oxi-hemoglobina (SpO2) em repouso, analise da espirometria e a oximetria noturna por 3
noites com o equipamento Sleeplmage ring. Foi considerada hipoxemia noturna qualquer valor de Sp02
abaixo de 90%. As analises estatisticas foram descritivas e foi realizada ANOVA de uma via com andlise de
post-hoc de Games-Howell, utilizando-se o programa Jamovi. Foi considerado significante um p < 0,05.
Resultados — A amostra foi composta por 16 participantes, com idade de 10 + 3,4 anos, 56% do sexo feminino
e z-escore do IMC de -0,31 + 1,07. 87% eram insuficientes pancreaticos e 56% colonizados cronicos por
Staphylococcus aureus e (ou) Pseudomonas, com escore de Shwachman-Kulczycki de 81,25 +12,31. 33% da
amostra apresentava disturbio ventilatdrio obstrutivo na espirometria, com volume expiratorio forgado no
primeiro segundo (VEF1) de 99 + 29,8%, 29,4% dispneia ao esfor¢o e 64,7% hipoxemia noturna. A mediana
de Sp0O2 em repouso foi de 97% (95 a 99%), a do tempo de Sp0O2 <90% noturna foi de 2 minutos (0 a 458),
a do minimo de Sp02 noturna foi de 87% (70 a 93) e do indice de dessaturagao da oxi-hemoglobina (3%)
foi de 5/hora (1 a42). As criangas com presenca de hipoxemia noturna apresentaram uma diferenca média
de -1,8 (p = 0.024) do z-escore do IMC em relacdo as sem hipoxemia noturna. Conclusao — Em amostra
de criangas com FC e VEF1 préoximos da normalidade, aquelas com pior estado nutricional apresentaram
dessaturagao noturna.

Palavras-chave: Fibrose cistica. Oximetria noturna. Espirometria. Pediatria.
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EFEITOS DA TERAPIA COM ELEXACAFTOR, TEZACAFTOR E IVACAFTOR
NA QUALIDADE DE VIDA, DEPRESSAO E ANSIEDADE DE PACIENTES
COM FIBROSE CiSTICA

Marcos Paulo Rodrigues de Oliveira’, Fellipe Ribeiro Silva?, Victor Hugo Valenga Bomfim?, Juliana
Cana Brazil Costa?, Fernanda Matos Fontenelle?, Regina Terse-Ramos®? e Edna Lucia Souza®?.

1Universidade Federal da Bahia (UFBA). 2Hospital Universitdrio Professor Edgard Santos (HUPES).

Introdugdo —Em junho de 2024, o Brasil incorporou a terapia com elexacaftor, tezacaftor e ivacaftor (ETI) para
individuos com fibrose cistica (FC) no Sistema Publico de Saude (SUS). Esse tratamento vem demonstrando
melhorias significativas na funcdo pulmonar, no indice de massa corporal (IMC) e nos sintomas respiratérios,
além de reducgdo nos niveis de cloreto no suor. Entretanto, dados sobre os efeitos do ETI na qualidade de
vida e na saude mental dos individuos sdo escassos na literatura brasileira. Objetivos — Avaliar o impacto
do ETI na qualidade de vida e na saude mental de individuos com FC. Métodos — Trata-se de um estudo
prospectivo, longitudinal, conduzido em um centro de referéncia para FC. Os participantes foram recrutados
e avaliados no momento inicial (T,) e depois de trés meses (T ) do uso do ETI. Os desfechos incluiram
qualidade de vida (Cystic Fibrosis Questionnaire-Revised, CFQ-R), depressdo (Nine-item Patient Health
Questionnaire, PHQ-9) e ansiedade (Seven-item Generalized Anxiety Disorder, GAD-7). Resultados — Foram
incluidos 15 pacientes nessa coorte, 58% do sexo masculino, e média (DP) de idade de 14,4 (5,8) anos. Foi
observado um aumento médio de 39% na pontuacdo de quase todos os dominios do CFQ-R, sendo eles:
fisicalidade (87,5 > 100,0; +14%), vitalidade (66,7 > 86,7; +30%), emocional (80,0 > 93,3; +17%), alimentacdo
(88,9 >100,0; +12%), tratamento (66,7 > 88,9; +33%), saude (77,8 > 88,9; +14%), interacdo social (72,2 > 94,4,
+31%), corpo (77,8 > 100,0; +28%), peso (33,3 > 100,0; +200%), respiragdo (72,2 > 100,0; +38%) e digestdo
(88,9 > 100,0; +12%). Nao foram identificadas mudancgas no dominio da func¢do social (100,0 > 100,0).
Houve melhora nos escores de depressdo e ansiedade, com diminui¢cdes de 1 (-34%) e 2 (67%) pontos,
respectivamente, no T,. Conclusdo — Observaram-se melhorias na maioria dos dominios da qualidade de
vida e nos escores de depressdo e ansiedade. Embora esses achados sugiram possiveis beneficios do ETI,
0 pequeno tamanho da amostra e o curto periodo de seguimento representam limitagGes que exigem
investigacOes adicionais e maior tempo de seguimento para confirmar esses Resultados e caracterizar
melhor os desfechos em longo prazo.

Palavras-chave: Fibrose cistica. Elexacaftor, tezacaftor e ivacaftor. Qualidade de vida. Saude mental.
Moduladores da CFTR.
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AVALIACAO DA ESTRUTURA PULMONAR EM CRIANGAS E ADULTOS
JOVENS COM FIBROSE CiSTICA EM TRATAMENTO COM ELEXACAFTOR,
TEZACAFTOR E IVACAFTOR.

Daniela de Souza Paiva Borgli, Adriana Carolina Marques Ferreira?, Aline Cristina Gongalves?,
Aline Priscila de Souza', Andressa Oliveira Peixoto?, Angelica Zanielli Schreiber?, Antonio Fernando
Ribeiro!, Antonio Gongalves de Oliveira Filho?, Carla Cristina Souza Gomes!, Eliane Picoli Alves
Bensi!, Elizete Aparecida Lomazi!, Eulalia Sakano!, Gabriel Cezar Dos Santos?, Gil Guerra Junior?,
Izabella Frias Loureiro?, Jorge Eduardo Cortz Sernaglia’, Katia Scanagatta?, Lorenna Cristina
Monteiro!, Marcos Tadeu Nolasco , Maria Angela Gongalves de Oliveira Ribeiro!, Maria Cristina
Fernandes Alvim?!, Maria de Fatima Correa Servidoni?, Mariana Zorron Mei Hsia Pu!, Mauro
Alexandre Pascoa?, Michelle Viviane Sa dos Santos Rondon?, Patricia Morgana Rentz Keil', Paloma
Lopes Francisco Parazzi', Renata Guirau!, Rebecca Gallardo Franco de Andrade?, Silvana Dalge
Severino?, Tayna Castilho?, Vanessa Brilhante!, Gabriel Hessel' e Jose Dirceu Ribeiro.

IUniversidade Estadual de Campinas (UNICAMP).

Introdugdo — A terapia tripla, altamente eficaz, com moduladores da proteina reguladora da condutancia
transmembrana da fibrose cistica (CFTR), composta por elexacaftor, tezacaftor e ivacaftor (ETI), tem
demonstrado impacto positivo na fungdo pulmonar e na qualidade de vida de pessoas com fibrose cistica.
No entanto, a avaliacdo das alteraces estruturais pulmonares associadas a essa terapia ainda é limitada.
Objetivo — Analisar as modificagdes na tomografia computadorizada de alta resolugcdo (TCAR) antes e depois
do tratamento com ETI, utilizando o escore de Bhalla modificado (EBM). Métodos — Realizou-se um estudo
observacional, analitico e prospectivo, com avaliacdo sequencial das TCARs de 20 pacientes com fibrose
cistica, com idade entre 6 e 26 anos, submetidos a terapia com ETIl. Foram analisadas imagens obtidas
antes do inicio do tratamento e até 12 meses depois de seu inicio. A avaliagao visual das TCARs foi realizada
independentemente por dois pneumologistas pediatricos, que empregaram o escore semiquantitativo de Bhalla
modificado (EBM). O estudo foi aprovado pelo Comité de Etica em Pesquisa da Universidade e foram obtidos
o Termo de Consentimento Livre e Esclarecido (TCLE) e os Termos de Assentimento de todos os participantes.
A andlise dos dados foi conduzida utilizando-se os softwares SPSS 29 e STATA 12.0. Para a comparagao entre
os dois grupos pareados, utilizou-se o teste de Wilcoxon, adotando-se um nivel de significancia de 5% (p <
0,05). Resultados — De 2021 a 2023, 20 pacientes receberam ETI. A média de idade, no inicio da terapia, foi
de 15,6 anos (desvio padrdo: 6,7 anos), sendo do sexo masculino 55% dos pacientes. A reprodutibilidade
interobservador do EBM foi satisfatéria (coeficiente de correlagdo intraclasse = 0,83; intervalo de confiancga
de 95%: 0,63 —0,91). Apds um ano de tratamento, observou-se uma melhora significativa no EBM total (z =
-3,73, p < 0,001). Houve também melhora significativa nos escores de impactagdo mucoide, espessamento
peribronquico e nddulos centrolobulares (todos com p < 0,001). No entanto, como esperado, ndo houve
melhora significativa na extensdo (p = 0,26) e na gravidade das bronquiectasias (p = 0,49). Discussdo — O
estudo demonstrou uma melhora significativa no EBM total apds um ano de tratamento com ETI, sobretudo
nos parametros de espessamento peribronico, impactacdo mucoide e presenca de nddulos centrolobulares.
No entanto, ndo houve melhora na extensdo e na gravidade das bronquiectasias, nem no aprisionamento
aéreo. Esses achados sugerem que a resposta morfoldgica ao ETI pode ser avaliada por meio do EBM e que
as alteragGes estruturais pulmonares acompanham a melhora clinica observada nos pacientes. Conclusdo —
O tratamento com ETI resultou em melhora significativa nas anormalidades morfoldgicas pulmonares apds
um ano, conforme foi avaliado pelo escore de Bhalla modificado. Esses achados reforcam a importancia do
monitoramento estrutural para melhor compreensao dos efeitos terapéuticos dos moduladores da CFTR.

Palavras-chave: Cystic Fibrosis Condutance Regulator. Elexacaftor, tezacaftor e ivacaftor. Escore tomografico
de Bhalla. Resposta terapéutica. Tomografia de alta resolucdg,de. {054 siol, 2025 v. 24, (Suplemento 1) p. 259-430
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SEGUIMENTO DE INDIVIDUOS COM FIBROSE CISTICA EM USO DA
TRIPLA TERAPIA (ETI) EM UM CENTRO DE TRATAMENTO NO NORDESTE
BRASILEIRO

Fellipe Ribeiro Silva*?, Marcos Paulo Rodrigues de Oliveira®?, Vitor Hugo Valenga Bomfim*?,
Fernanda Matos Fontenelle?!, Juliana Cana Brazil Costa’, Regina Terse-Ramos!
e Edna Lucia Souza®.

IUniversidade Federal da Bahia (UFBA). 2Faculdade de Medicina da Bahia (FAMEB).

Introdugao— Em 2024, a tripla terapia com elexacaftor, tezacaftor e ivacaftor (ETI) foi incorporada no Sistema
Unico de Sautde, para individuos com fibrose cistica (FC). Diversos estudos vém demonstrando melhoras
significativas nos sintomas respiratdrios e indices de massa corpérea (IMC) e também na fungdo pulmonar e
na reducdo nos niveis de cloreto no suor dos individuos. Entretanto, ha escassez de dados sobre a resposta
ao tratamento com ETl em populagdes heterogéneas como a brasileira. Objetivos — Avaliar os desfechos
clinicos em individuos, apés uso do ETI, no seguimento de um ano, em um centro de tratamento para FC.
Métodos — Trata-se de um estudo observacional, longitudinal, prospectivo. No momento atual da pesquisa,
o acompanhamento do uso do ETI se subdivide em dois diferentes seguimentos: ponto O (inicio de uso da
medicacao); seguimento 1 (apds 3 meses de uso de uso do ETI). Os desfechos incluiram fungao pulmonar
(CVF, VEF1 e indice de Tiffeneau), indice de massa corpérea (IMC) e ocorréncia de efeitos adversos (cefaleia,
aumento de tosse, desconforto tordcico, diarreia, dispneia, rash, gripe, catarata, sintomas neuroldgicos,
depressao, ansiedade, dor abdominal, nduseas, vomito e obstrucao intestinal distal). Resultados — Foram
incluidos 15 individuos, sendo 58% do sexo masculino com média (DP) de idade de 14,4 (5,8) anos. 5 ndo
foram incluidos na anadlise de fungdo pulmonar por ndo apresentarem os dados necessdrios no ponto 0.
Houve um aumento médio nos valores relacionados a fungado pulmonar. Dentre eles: CVF com média no TO
de 94 (71-115)) >no T1 104,6 (83 — 118), resultando em aumento de +11%; VEF1 83,4 (53 a 111) > 97,5 (85
a 116), +17%,; Tiffeneau (85,7 (66 a 98)> 91,9 (75 a 101), +7%). O IMC apresentou 6,6% de acréscimo médio,
o qual, no ponto 0, variou de 14.8 (minimo) a 22.2 (maximo) e, no seguimento, 1 de 16,2 (min.) a 22,6 (max).
Onze (73%) individuos relataram efeitos adversos: cefaleia (46,6%); aumento de tosse (13,3%); desconforto
tordcico (13,3%); diarreia (6,7%); rash (20%), gripe (6,7%); sintomas neurolégicos (13,3%); ansiedade (6,7%);
dor abdominal (13,3%), nduseas (20%); e vomito (6,7%). Nenhum participante apresentou dispneia, catarata,
depressdo ou obstrucdo intestinal distal. Apenas uma crianca necessitou descontinuar a medicacdo, por
curto periodo de tempo, devido a rash intenso, ndo havendo recorréncia, apds a reintroducdo do ETI.
Conclusdo — Até o presente momento, os resultados indicam melhoria tanto nos desfechos clinicos dos
pacientes, quanto na funcdo pulmonar. Cerca de 70% dos individuos apresentaram algum efeito adverso,
mas nenhum de maior gravidade.

Palavras-chave: Fibrose cistica. Elexacaftor, tezacaftor e ivacaftor. Terapia tripla. Populacdo heterogénea.
Nordeste brasileiro.
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AVALIAGAO DE INDIVIDUOS COM FIBROSE CISTICA E AO MENOS
UMA MUTAGAO F508DEL APOS DOIS ANOS EM USO DE TERAPIA COM
ELEXACAFTOR, TEZACAFTOR E IVACAFTOR

Samia Alves de Queiroz?, Ana Luisa Pimentel Maia!, Rafaela Pereira Amatuzzi', Regina Maria
Carvalho Pinto?, Alberto Cukier?, Samia Zahi Rached' e Rodrigo Abensur Athanazio'.

Instituto do Coragdo, Hospital das Clinicas da Faculdade de Medicina Universidade de Sdo Paulo
(INCOR, HCFMUSP).

Introdugdo — A fibrose cistica (FC), doenca hereditaria, associada a baixa expectativa de vida, mudou seu
rumo apods o surgimento de terapias-alvo, como a associacdo de elexacaftor, tezacaftor e ivacaftor (ETI),
gue demonstrou propiciar beneficios significativos em pacientes com mutacao elegivel. Objetivos — Avaliar
a efetividade do uso de ETI em individuos com FC e ao menos uma mutac¢do F508del num centro de
referéncia de adulto de FC. Métodos — Trata-se de um estudo retrospectivo, realizado através de analise
de prontudrios. Foram avaliados os seguintes desfechos de eficacia: funcdo pulmonar (VEF1), nutricdo
(IMC), exacerbacdes (eventos por ano) e niveis de cloreto no suor. Foram coletados dados considerando-
se os periodos de 12 meses antes e 24 meses depois do inicio da medicacdo. As consultas e exames foram
avaliados no periodo de 2019 a 2024. O estudo tem aprovacdo do comité de ética da Instituicdo, sob
numero 0831/08. Resultados — Foram incluidos 22 pacientes, sendo 9 (41%) do sexo feminino, com idade
média de 27,7 + 10,6 anos. Dentre as mutagdes, 11 (50%) pacientes eram homozigotos para F508del, e a
mais comumente identificada, dentre as demais, foi a G542X, presente em 4 (18 %) pacientes. Apds 2 anos
de inicio de ETI, foi observado um aumento do VEF1% de 50,7% + 24,8 para 65,7% * 27,6, e uma melhora
nutricional caracterizada por um aumento do IMC de 19,9 + 3,0 para 22 + 3,0. Foi observada uma reduc¢do
consideravel na taxa de exacerbacdo pulmonar 12 meses antes e 24 meses depois ETI (2,7 + 2,5 versus
0,6 + 1,0). Conclusdo — O uso de ETI, em individuos adultos com FC, mostrou-se efetivo. Os Resultados
encontrados sdo semelhantes aos dos estudos pivotais da terapia com ETI, que demonstraram aumento
sustentado em torno de 15% de VEF1. Além disso, foram observados beneficios nos desfechos de eficacia,
como nutricdo e taxa de exacerbacdes. Esses dados contribuem para avaliacdo da incorporacao recente
desse medicamento ao SUS, sendo imprescindivel a manutenc¢do de seu fornecimento.

Palavras-chave: Elexacaftor. Fibrose cistica. Ivacaftor. Moduladores CFTR. Tezacaftor.
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PNEUMOTORAX RECORRENTE COM FISTULA BRONCOPLEURALE
EMPIEMA EM ADOLESCENTE COM FIBROSE CISTICA

Neiva Damaceno?, Daniela da Silva Lopes! e Tatiane Laks®.

I Irmandade Santa Casa de Misericordia de Sdo Paulo (ISCSP).

Introdug¢do — O pneumotdrax representa uma das complicacdes mais temidas da doenca respiratéria na
fibrose cistica (FC) para os pacientes. Sua incidéncia anual é estimada em 0,64%, de acordo com dados
de registro dos EUA, com risco ao longo da vida de 3,4%. Fatores de risco anatomicos identificaveis para
pneumotdrax sdo ocorréncias de cistos e bolhas nos pulmdes de pacientes com FC. Descri¢ao do caso —
Adolescente,15 anos, sexo masculino, portador de FC e das variantes Phe508del e G>A intronica, foi infectado
cronicamente por Pseudomonas aeruginosa, com comprometimento moderado da funcdo pulmonar
(VEF1 de 60%) e cistos ou bolhas na TC de tdrax. Apresentou dor toracica subita, queda da saturacgdo para
89%, taquicardia e taquipneia apds exercicios fisicos intensos. Procurou o servico de emergéncia, sendo
diagnosticado pneumotdérax volumoso a esquerda. Foram indicadas drenagem tordcica e antibioticoterapia
EV. O dreno foi retirado no 4o dia, com reexpansao pulmonar e alta hospitalar apds 12 dias. Depois de 5
dias da alta, o paciente retornou com as mesmas queixas, sendo diagnosticada recorréncia do pneumotdrax
ipsilateral. Reinstalada a drenagem toracica e retomada a antibioticoterapia, evoluiu com fistula de alto
débito, colapso pulmonar refratdrio a drenagem, com aspiracdo continua por 3 semanas. Na 42 semana,
observou-se empiema associado ao borbulhamento. Foi submetido a videotoracoscopia (VATs) com
debridamento. No 50 PO, foi retirado dreno apds reexpansdo pulmonar e auséncia de débito. Teve alta
apos 52 dias de internacdo, 110 PO e inicio da terapia com modulador ETI. Em seguimento ambulatorial,
evoluiu com ganho ponderal de 16 kg e estava assintomatico apds 10 meses. Discussdo — A recorréncia
do pneumotdrax € comum na FC, com um estudo estimando taxas de recorréncia tdo altas quanto 63%,
quando tratado apenas com drenagem intercostal. Dada a morbidade associada a recorréncia dos episédios,
deve-se considerar fortemente a pleurodese médica, apds reexpansdo pulmonar. Pleurodese com agentes
esclerosantes era vista como uma contraindicacdo a cirurgia de transplante pulmonar. Existem, agora,
evidéncias de que esse fato ndo deve influenciar as decisGes e o transplante. A cirurgia toracoscépica
videoassistida (VATs) é uma estratégia no manejo do vazamento de ar persistente. A infeccdo pleural em
paciente nessa condigdo pode decorrer da infecgao cronica por PA invadindo o espacgo pleural. Conclusao
— O pneumotdrax é um problema comum na populagdo adulta com FC e apresenta complexidades de
diagndstico e manejo. Os pacientes sdo mais bem tratados por equipes multidisciplinares de FC, apoiadas
por colegas especialistas em radiologia tordcica e cirurgia. O inicio do ETI assegurou melhora clinica,
reexpansdo pulmonar, retorno a atividades fisicas e melhora acentuada na TC.

Palavras-chave: Pneumotdrax. Modulador de CFTR. Fistula broncopleural.
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CONSTRUGCAO DE UM PROTOCOLO DE NAVEGAGAO DE ENFERMAGEM
(PNE) PARA PESSOAS COM FIBROSE CISTICA EM TRATAMENTO COM
ELEXACAFTOR, TEZACAFTOR E IVACAFTOR: RELATO DE EXPERIENCIA.

Kely Poliana da Silva Guarda?, Luciana de Freitas Velloso Monte!, Fabiana Adaice da Silval, Irisley
Nunes Lima?, Jaqueline Rosa Naves da Cruz?, Jaqueline Gomes dos Santos?, Paula Cristina Galati?,
Glaciele Nascimento Xavier?!, Davi Oliveira Araujo Carvalho! e Brunna Ferreira Carvalho®.

IHospital da Crianga de Brasilia José Alencar (HCB).

Introdugdo — O tratamento com elexacaftor, tezacaftor e ivacaftor (ETI), na fibrose cistica (FC), tem
demonstrado beneficios, mas ha desafios quanto a sua utilizacdo, devido a barreiras administrativas,
clinicas e sociais. A navegacdo atua na coordenacgao dos cuidados, facilitando acesso, continuidade e adesdo
ao tratamento. Objetivo — Descrever a trajetdria para a construcdo de um protocolo de navegacdo de
enfermagem (PNE) especifico para pacientes com FC em tratamento com ETI. Métodos — Trata-se de um
estudo descritivo, tipo narrativa de experiéncia, realizado em 2024, que relata a construgdo de um PNE
baseado em diretrizes oncoldgicas internacionais e adaptado a realidade da FC. Resultados — Inicialmente,
definiu-se a populagdo-alvo: pacientes elegiveis para o uso de ETI. Em seguida, foi realizada a analise de
modelos internacionais oncolégicos de navegacao, escalas e questionarios, adaptando-os a aplicabilidade
na FC. Foram escolhidos os questionarios de qualidade de vida (CFQ-R), de conhecimento sobre FC
(CFKS), ansiedade e depressdo (GAD-7, PHQ-9), adesdo ao medicamento (BMQ adaptado), necessidade
de navegacdo (EANN) e termometro distress adaptado. Outros instrumentos foram elaborados para as
consultas de navegacao, teleconsultas e telemonitoramento. A partir de entdo, o delineamento do PNE foi
definido, com a periodicidade das visitas, matriz de responsabilidades entre os membros da equipe FC e
todo o modelo necessario para oferecer o suporte a jornada do paciente, como prontiddo, documentacao,
acesso e acompanhamento de resposta e efeitos adversos. O passo seguinte foi a escolha dos indicadores
de acompanhamento: 1) Relacionados a estrutura e processo: numero de pacientes incluidos no PNE,
barreiras identificadas, taxa de barreiras por dimensdo (emocional, fisica, social, pratica, espiritual),
barreiras modificaveis e prontiddo do paciente. 2) Clinicos: adesdo > 80% ao plano terapéutico, interrupgao
e descontinuagao do tratamento; 3) Experiéncia do paciente (satisfagdo com a navegac¢do). Durante o
delineamento do PNE, foram identificadas as barreiras institucionais, como equipe reduzida, dupla funcdo
na assisténcia e navegacado, dificuldade no acesso a emergéncia e a determinados exames e riscos de
interrupg¢do temporaria do fornecimento de ETI pelo SUS. Houve também a identificacdo de facilitadores
institucionais, por exemplo: alto grau de comprometimento e bom relacionamento da equipe, bom
funcionamento institucional, aliangas estratégicas com servicos externos, modelo assistencial interdisciplinar,
protocolo clinico validado, registro de dados de qualidade em prontudrio eletrénico. Por fim, hd a fase de
refinamento do PNE, que se iniciard como protocolo institucional através de estudo-piloto. Conclusao— 0O
PNE demonstrou potencial para superar barreiras ao tratamento, oferecendo acompanhamento continuo e
coordenado para as pessoas com FC. O aprimoramento continuo do modelo e a ampliacdo de sua aplicagdo
podem contribuir para um cuidado mais eficiente, equitativo e humanizado.

Palavras-chave: Navegacdo de enfermagem. Fibrose cistica. Moduladores da CFTR. Delineamento de
protocolo.
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AVALIACAO DA NECESSIDADE DE NAVEGACAO EM ENFERMAGEM:
ESTUDO-PILOTO EM AMBULATORIO ADULTO.

Renata de Mello Magdalena Breitsameter?, Bruna Ziegler?, Maria Luisa Pereira Oliveiral, Demétrio
Maciel Rebelo?!, Michelle Nunes Silveira?, Carla Tatiana Martins Oliveira?
e Paulo de Tarso Roth Dalcin?*.

IHospital de Clinicas de Porto Alegre (HCPA). 2Universidade Federal do Rio Grande do Sul (UFRGS).

Introdugdo — O conceito de navegacdo de pacientes (NP) foi originalmente desenvolvido pelo médico
americano Harold Freeman, em parceria com a American Cancer Society (ACS) em 1990, no Hospital Harlem,
em Nova York. A NP é um processo em que o profissional guia os pacientes pelo sistema e os servicos de
saude. Tal processo ja esta estabelecido na area oncoldgica e se encontra em crescimento em programas
que atendem pacientes com diagndstico ou suspeita de alguma doenca crénica. Com a evolugdo dos
programas, a NP e o desenvolvimento dos processos, em muitos paises, o enfermeiro assumiu o papel de
profissional responsavel pela navegacao. Tendo em vista a expertise necessaria, bem como a apropriacao
dos conceitos e das praticas que constituem a navegacao de pacientes, foi desenvolvido, no sul do Brasil,
um Programa de Navegacdo para pacientes oncoldgicos. Nesse programa, surge a escala de avaliacdo de
necessidade de navegacdo (EANN), um instrumento norteado por categorias e critérios biopsicossociais e
culturais identificados como apontadores de maior ou menor necessidade de navegag¢do dos pacientes. Sua
pontuacdo varia de 6 a 17 pontos, e é capaz de categorizar os pacientes em niveis de navegacdo. Ao realizar
uma revisao nas bases de dados, percebemos que nao existem estudos que abordem a tematica NP e fibrose
cistica (FC). Entendemos como relevante o uso de instrumentos para o desenvolvimento de um programa
pautado pela busca das melhores evidéncias para o cuidado. Devido as peculiaridades do paciente adulto
com FC, percebeu-se a necessidade do estudo para verificagdo da aplicabilidade da EANN, confrontando
os Resultados com dados obtidos no prontudrio do paciente. Objetivo — Verificar a aplicabilidade da EANN
e discutir os principais Resultados obtidos na avaliacdo de pacientes de um programa de fibrose cistica
adulto. Métodos — Trata-se de um estudo transversal. Os dados foram obtidos prospectivamente, com
a aplicacdo da EANN em uma amostra de conveniéncia de pacientes acompanhados em um Centro de
Fibrose Cistica Adulto, no sul do Brasil. Foram incluidos pacientes maiores de 16 anos, com diagndstico
de FC. Resultados — Foram avaliados 17 pacientes, atendidos no periodo de 13/12/2024 a 10/01/2025.
Foram incluidos 15 pacientes, e houve 02 exclusdes devido a teste genético negativo para FC. A idade
média dos pacientes foi 27,4 anos, sendo 67% do sexo masculino. A pontuacdo média, na escala, foi de 7,4,
categorizada como sem necessidade de navegacdo. Na avaliacdo das categorias da escala, 87% dos pacientes
se consideram organizados no tratamento. Porém, ao analisar o prontudrio eletronico, observamos faltas
a consultas agendadas (53%) e a nao realizagdo de exames para consultas com a equipe de pneumologia
(33%). Conclusdo — A escala EANN n3do é adequada para uso nos pacientes da FC. Percebe-se aimportéancia
da criagcdo de instrumentos especificos para guiar as equipes frente a uma nova realidade que se apresenta.

Palavras-chave: Fibrose cistica. Gestao de enfermagem. Navegac¢do de pacientes.

Rev. Ciénc. Méd. Biol., 2025; v. 24, (Suplemento 1) p. 259-430

367



368

Revista Ciéncias Médicas e Bioldgicas
[Journal of Medical and Biological Sciences]

ATUAGAO DAS ENFERMEIRAS NO GERENCIAMENTO DO CUIDADO
AOS RECEM-NASCIDOS COM SUSPEITA DE FIBROSE CiSTICA EM UM
SERVIGCO DE REFERENCIA DE TRIAGEM NEONATAL

Sandra Cristina Veiga de Oliveira Santos?, Shirley Nunes dos Santos?, Sandra Cristina Bibries?,
Marcelle Cristine Nabas!, Carmen Silvia Gabetta?, Keila Hayashi Nakamura?', Marcia Cristina
Fornazim?, Agna Adalvina de Lima Silveira?, Liliane Cristina Lenc¢o Custddio da Silva'e Vitdria Régia
Pereira Pinheiro®.

IUniversidade Estadual de Campinas (UNICAMP).

Introdugdo — O gerenciamento do cuidado em enfermagem implica ter o paciente como foco das acoes
profissionais e utilizar os processos administrativos como tecnologias tanto por meio de a¢Ges diretas com
0s usuarios quanto por intermédio de delegacdo e articulagdo com outros profissionais da equipe de salde.
Nos recém-nascidos (RN), o diagndstico de fibrose cistica (FC) é realizado pela triagem neonatal ou suspeita
clinica, sendo confirmado pelo teste do suor (TS). O diagndstico precoce é fundamental para adequar o
tratamento e oferecer melhor qualidade de vida as pessoas com FC. Objetivo — Compartilhar a atuagado
de duas enfermeiras do Servico de Referéncia de Triagem Neonatal (SRTN) no gerenciamento do cuidado
ao RN, da suspeita a confirmacdo diagndstica de FC. Método — Trata-se de um relato de experiéncia. Os
RN com Resultados alterados de tripsina imunorreativa (IRT), no teste do pezinho, sdo encaminhados ao
SRTN para coleta de uma nova amostra entre o 162 e 302 dia de vida, conforme protocolo estabelecido. Os
familiares sdo acolhidos pelas enfermeiras, e respondem uma ficha de risco, instrumento de avaliagdo de
possiveis sinais e sintomas da doenca, antecedente familiar e do RN, ganho ponderal, aspectos das fezes,
comprometimento pulmonar e gastrointestinal. Os familiares sdo orientados quanto a necessidade de
realizar uma nova coleta para a confirmacdo da suspeita. O atendimento é realizado de forma presencial
ou por telenfermagem mediada pela tecnologia da comunicacdo e informacao (telefonia, correio eletrénico
e-mail, mensagens instantaneas pelo WhatsApp), envolvendo os pais, equipes de saude de hospitais,
unidades basicas de salde e centros especializados de referéncia de fibrose cistica (CERFC). Os RN com
1 IRT alterado e presenga de sinal clinico da doenga, bem como aqueles com 2 IRTs alterados foram
encaminhados para consulta com as equipes dos CERFC e ao TS. Resultados — Durante o periodo de 2019
a 2024, duas enfermeiras gerenciaram o cuidado de 926 RN suspeitos de FC, com os pais e as equipes de
saude de hospitais, Unidades Bdsicas de Saude e CERFC, tanto presencialmente quanto por telenfermagem
para agendamento e confirma¢dao de comparecimento do RN em consultas e exames e discussado clinica
com a equipe responsdavel. Foram confirmadas 121 criancgas para consulta e TS, e, depois do exame, 30
foram diagnosticadas com FC. O gerenciamento incluiu preenchimento da ficha de risco, discussao clinica
com a equipe responsavel do RN, agendamento, confirma¢do do comparecimento a consulta, exames e
atualizacdo continua do banco de dados do SRTN referentes a FC. Conclusdo — O gerenciamento do cuidado
em enfermagem para esse RN estd alinhado ao preconizado pelo Programa Nacional de Triagem Neonatal,
gue visa ao diagndstico e ao tratamento precoce, além de diminuir a morbimortalidade infantil e melhorar
a qualidade de vida.

Palavras-chave: Diagndstico precoce. Enfermeira. Fibrose cistica. Gestdo da assisténcia de enfermagem.
Triagem neonatal.
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ANSIEDADE E O USO DE ELEXACAFTOR, TEZACAFTOR E IVACAFTOR:
REFLEXOES SOBRE A MUDANCA PARADIGMATICA NA VIDA DE
PESSOAS COM FIBROSE CiSTICA APOS INiICIO DA TERAPIA TRIPLA.

Fernanda Cristina Pamplona!, Mariane Canan?, Caroline Souza Sokoloski', Carolina Rossetti
Severo!, Ana Carolina Correa?, Barbara Franco Mittag?, Leticia Pereira do Amaral Cidade Silva® e
Willian Barbosa da Silva®.

1Complexo do Hospital de Clinicas da Universidade Federal do Parand (CHC-UFPR)

Introdug¢do — O avanco no tratamento de pessoas com fibrose cistica (PcFC), sobretudo a partir da introducdo
de elexacaftor, tezacaftor e ivacaftor (ETI), revolucionou o quadro clinico e a sobrevida das PcFC elegiveis
para a medicacdo. Na salde mental, recomenda-se o0 monitoramento de possiveis efeitos colaterais.
Estudos mais proeminentes na drea apontam para a baixa correlacdo entre episédios de ansiedade e o
inicio de ETI, sendo eles mais prevalentes no publico com quadro ansiogénico prévio. Contudo, na andlise
qualitativa, que se da por meio do acompanhamento sistematico e ambulatorial, nota-se que, para além da
observacao do efeito colateral do medicamento, a rapida melhora no quadro clinico produz uma alteragao
paradigmatica no contexto psicossocial das PcFC, levando a relatos de ansiedade frente as mudancas
vividas com a introducdo do ETI. Descrigdo dos casos — Foram avaliadas trés PcFC em uso de ETl atendidas
em um centro de referéncia para adultos, com idades entre 20 e 27 anos. Dois pacientes eram do sexo
feminino e um do sexo masculino, todos de identifica¢do cisgénera. Essas PcFC foram sistematicamente
acompanhadas por equipe interdisciplinar no contexto pré e pds-ETI. Todas relataram melhora significativa
com o uso do medicamento, com aumento de peso, reducdo do numero de internacdes, melhora na
autoestima e ganho de fun¢do pulmonar. No que se refere a toada psiquica, houve relato de preméncia de
um estado ansioso inicial frente as mudancas qualitativas no contexto de vida. Apds a inser¢do das PcFC
em psicoterapia, bem como o acompanhamento pela equipe do centro de referéncia, houve relato de
melhora nos sintomas ansiogénicos. Discussao — O rapport estabelecido, ao longo dos atendimentos, com
a profissional de psicologia possibilitou o aprofundamento das reflexdes acerca da vivéncia da inclusdo do
modulador. Houve necessidade de um processo de “reaprendizado” socioemocional para lidar com dilemas
e questoOes cotidianas inerentes a vida social, que outrora estavam em recuo, vis-d-vis a necessidade de
extenso tratamento e multiplos episddios de exacerbacdo clinica. As PcFC avaliadas consideraram que a
diminuicdo do impacto didrio da doenca trouxe a tona assuntos relativos a questdes de ordem profissional,
de relacionamento, desejo de maternidade, (re)construcdo da identidade, que precipitaram episddios de
ansiedade. Ndo menos importante, o tempo entre o inicio do uso do modulador e a adaptacdo as mudancas
experenciadas se mostrou fundamental, uma vez que pode haver um descompasso entre o tempo psiquico
e as alteragdes clinicas proporcionadas pelo medicamento. Conclusdao — Conclui-se que ha uma condicdo
psicoldgica sui generis vivida por essas PcFC, que necessitam de apoio e acompanhamento singular para que
possam ressignificar uma nova relacdo com a fibrose cistica, seus impactos, manutencao do tratamento,
e 0 novo lugar que a doenga passa a ocupar em sua vida.
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PSICOEDUCAGCAO COMO ESTRATEGIA DE PROMOCAO DA ADESAO AO
TRATAMENTO NO CENTRO PEDIATRICO

Eduardo Piacentini Filho!, Ana Carolina da Silva Almeida?, Fernanda de Souza Nascimento?, José
Eduardo Pereira Ferreira?, Julia de Oliveira Rodrigues!, Lucas Schemes Cutolo!, Martha Winck?,
Monique Ferreira Garcia', Munique de Amorin!, Renata Volpini Mello?, Ricardo Alberto Silveira® e
Simone Scheibe®.

IHospital Infantil Joana de Gusmdo (HIJG).

Introdugdo — Promover a adesdo ao tratamento da fibrose cistica (FC) se configura como um eterno desafio
por parte da equipe interdisciplinar de saude. Por ser um processo dindmico e multifatorial, que oscila ao
longo das etapas do desenvolvimento, demanda monitoramento e a¢des de educagdo continua. Nesse
sentido, a adesdo deve ser compreendida de forma ampliada, em que aspectos como a construcdo de
significados positivos para o tratamento e o fortalecimento da autonomia do sujeito para o autocuidado
sejam abordados. Esse processo implica o cuidado centrado na pessoa, e, no contexto pediatrico, esse
cuidado envolve diretamente os pais ou cuidadores. A psicoeducacdo, no contexto da FC, é uma pratica
que visa a facilitar a apropriacdo psicoldgica e cognitiva de aspectos relacionados ao manejo diario do
tratamento, promovendo sentimentos de autoeficdcia e comportamentos mais adaptativos. Método —
Trata-se de um relato de experiéncia, com abordagem descritiva e qualitativa. Foram elaborados folhetos
psicoeducativos, inspirados no modelo do programa CF R.I.S.E., direcionados aos pais ou cuidadores e aos
pacientes pedidtricos. Os folhetos estdo divididos nas faixas etarias: 0 a 6 anos, 6 a 9 anos, 10 a 12 anos e
13 a15anos, abrangendo a populagdo atendida nesse centro pediatrico. Cada folheto descreve orientagdes
em cada faixa etdria e tem duas versoes, para pais ou cuidadores e pacientes pediatricos, em relagdo aos
seguintes topicos: a) papel dos pais e dos filhos em cada etapa; b) educacdo em FC — descri¢do dos tépicos
a serem ensinados e aprendidos em cada etapa; c) consultas ambulatoriais; d) internagdo hospitalar;
e) condicdo de saude; f) limpeza dos dispositivos do tratamento; g) organizacdo dos medicamentos; h)
habitos: sono, nutricao, exercicio e atividade fisica, realizacdo do tratamento, uso de telas, rede de apoio;
i) saude mental: sentimentos, mapeamento e incentivo de propdsito de vida; j) finalizagdo com uma
mensagem em destaque, enfatizando aspectos resilientes e a vida para além da doenca e do tratamento.
Resultados — Na pratica clinica, esses panfletos psicoeducativos e o grafico ilustrando a transicdo dos
papéis dos pais e filhos com FC, ao longo das faixas etdrias, vém permitindo modular expectativas entre
eles, considerando a maturidade psicoldgica do paciente pediatrico no decorrer de seu desenvolvimento.
Além disso, as orientacGes buscam incentivar um processo de aprendizagem significativa, superando as
cobrangas administrativas em relagdo ao tratamento, que tanto desgastam as relagGes familiares. Conclusao
— A realizacdo dessas agGes tem possibilitado que pais ou cuidadores e o paciente pediatrico se tornem
colaboradores mais ativos no tratamento, sendo uma ferramenta Util para a aquisicdao de conhecimento,
para o aprimoramento da compreensdo da FC e seu gerenciamento didrio, bem como para criacdo de
estratégias positivas de enfrentamento, trazendo beneficios para o bem-estar do paciente e de sua familia.
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RELACAO ENTRE ASPECTOS PSICOLOGICOS E ADESAO AO TRATAMENTO
EM INDIVIDUOS ADULTOS COM FIBROSE CiSTICA

Giovanna Antunes Botazzo Delbem¥?e Andrea de Cassia Vernier Antunes Cetlin2.

Instituicées  'Faculdade de Medicina de Ribeirdo Preto (FMRP, USP). 2Universidade de SéGo Paulo
(USP).

Introdugdo — A fibrose cistica, doenca de carater progressivo e de acometimento de diversos érgaos,
impde muitas limitacdes e dificuldades, como a adesdo ao exaustivo tratamento. Esse fato pode afetar
psicologicamente os individuos acometidos pela doenca e interferir nas nocdes de finitude, morte,
perspectivas futuras e preocupagdo com a progressao. Objetivo — Este estudo teve por objetivo avaliar
a interferéncia de alguns aspectos psicoldgicos na adesdo ao tratamento de individuos maiores de 18
anos com diagndstico de fibrose cistica, acompanhados em um ambulatdrio especializado de um hospital
universitario, em uma cidade do interior de Sdo Paulo. Método — Serd apresentado um recorte de uma
pesquisa maior, que foi aprovada no comité de ética local, seguindo as normas de boas praticas (Nimero
do Parecer: 5.712.453). Todos os dados foram coletados por uma Unica pesquisadora. Foram coletados os
dados de 35 individuos, para os quais foi aplicado um questionario sobre adesdo ao tratamento que incluia
temas sobre dificuldade com o tempo despendido para o tratamento, esquecimento, cansaco, vontade
e prioridade de fazer o tratamento e uma lista dos medicamentos potencialmente necessarios para o
tratamento, além de uma entrevista semiestruturada. As entrevistas foram transcritas e categorizadas de
acordo com a analise de conteudo de Bardin. Na andlise estatistica para estimar a razao de prevaléncia
bruta e ajustada, foi utilizado o modelo de regressao de Poisson, com variancia robusta, simples e multipla.
Foram consideradas como varidveis de confundimento para a analise ajustada: idade, sexo, VEF1%, CVF%,
numero de exacerbacdes, alguma mutacdo classe |, alguma mutacdo classe Il, alguma mutacdo classe
IV, alguma mutacdo classe V, HDS ansiedade, HDS depressao, renda prdpria, relacionamento estdvel e
idade do diagndstico. E o valor de p<0,05 foi considerado significativo. Resultados — As categorias que
apresentaram valores significativos quando relacionadas com a adesdo ao tratamento foram “preocupacao
com a progressao da doenga” e “finitude e morte”. A primeira apresentou valor p significativo apenas no
modelo ajustado, quando foram comparadas a resposta ausente versus pouca preocupacado (p=0,04), e
ausente versus mediana preocupacédo (p=0,047), concluindo-se que os individuos que ndo apresentaram
essa categoria, em sua entrevista, possuem uma prevaléncia de adesdao 49% menor que os que apresentam
pouca preocupac¢do e uma prevaléncia de adesdo 51% menor que os individuos com mediana preocupagao.
A categoria “finitude e morte” apresentou valor p significativo nos modelos bruto e ajustado (p=0,04
e p=0,03), quando comparada a resposta “pensa pouco sobre o assunto” versus “pensa muito sobre o
assunto”, demonstrando que voluntarios com resposta um (pouco) possuem uma prevaléncia de adesao
57% menor em relacdo aos com resposta trés (muito). Conclusdo — Dessa forma, entende-se que individuos
gue se preocupam mais com o avanc¢o da doenca pensam mais sobre sua prdpria vida e finitude, encaram
as perdas de funcionalidade, entram em contato com o carater progressivo da doenca e acabam aderindo
mais ao tratamento, independentemente das varidveis de confundimento, incluindo “gravidade da doenga”.
Assim, a equipe assistente deve estimular e dar espaco para os pacientes expressarem suas preocupacoes e
trabalharem o enfrentamento da perda funcional, da prépria vida e da finitude, a fim de que eles adquiram
ferramentas emocionais para uma melhor adesdo ao tratamento.
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EXPERIENCIA DE UM CENTRO DE REFERENCIA EM FIBROSE CiSTICA
COM O USO DE TERAPIA TRIPLA: UMA SERIE DE CASOS.

Sonia Mayimi Chiba?, Marcela Duarte de Sillos?, Rai André Watanabe da Silva?, Juliana Ferreira
Mauril, Fernando Sergio Studart Leitdo Filho!, Filipe Nishiyama?, Rafaela Leite Bicalho!, Ana
Carolina Gomes Fernandes Nardi?, Pollyanna Mayara da Silva?, Julia Tavora Pinho Duque Estrada e
Hellen Stephane Pita Dantas.

I Universidade Federal de Sdo Paulo (UNIFESP).

Introdugdo — A fibrose cistica (FC) € uma doenca genética monogénica e grave, que leva a um acometimento
multissistémico progressivo. A combina¢do dos moduladores CFTR elexacaftor, tezacaftor e ivacaftor (ETI)
tem sido uma terapia transformadora para aqueles com, pelo menos, uma mutacao F508del. Objetivo
— Relatar uma série de 12 casos de pacientes com FC em uso de ETI por, pelo menos, 6 meses. Métodos —
Trata-se de estudo retrospectivo. As varidveis avaliadas foram: dados demograficos, funcdo pancreatica,
comorbidades, peso, indice de massa corporal (IMC), volume expiratério forcado no primeiro minuto
(VEF1), capacidade vital forcada (CVF) pré e pds-ETI, sintomas pulmonares, uso de antibidticos, internagdes
pos-ETI e principais efeitos colaterais. Resultados — Onze pacientes eram do sexo feminino. A média (dp)
de idade foi 21,60 + 6,93. A média (dp) de tempo de seguimento foi 13,08 + 8,11 meses. Dos 12 pacientes,
nove apresentavam insuficiéncia pancreatica, um era dependente de 02 e utilizava gastrostomia, um
apresentava diabetes relacionada a FC e um terceiro apresentava aspergilose broncopulmonar alérgica
(ABPA). O periodo de uso de ETI foi de 6 a 31 meses. A média (dp) de peso pré-ETI foi de 45,62 + 10,16 kg
e poOs-ETI foi de 51,49 + 8,49 kg. A média de IMC pré-ETI foi de 18,46, + 2,76 kg/m2 e pds-ETI foi de 20,47
+ 2,40 kg/m2. A média (dp) de VEF1 pré-ETI foi de 1,62 + 0,52 L e a média (dp) de VEF1 p6s-ETI foi de 2,0 +
0.70 L. A média (dp) de CVF pré-ETI foi de 1,62 + 0,52 L. e CVF pds-ETI foram respectivamente 2,67 + 0.70
L. Todos os pacientes apresentaram melhora clinica, com diminui¢do da tosse, secre¢do e aumento do
apetite. Houve diminuicdo das agudizacdes pulmonares e do uso de antibidticos. Em relacdo aos efeitos
colaterais, trés apresentaram lesGes cutaneas, sendo que um deles necessitou suspender a terapia por sete
dias. Dois pacientes apresentaram agudiza¢do pulmonar, sendo que um paciente necessitou de internagdo
hospitalar apds inicio de ETI. Ambos os casos ocorreram durante falha do fornecimento da medicacgdo pela
farmacia de alto custo. Nenhum apresentou altera¢des laboratoriais. Uma paciente engravidou apés 14
meses de ETI. A Unica paciente com ABPA ndo apresentou mais recorréncia. Conclusao — A introducdo de
medicamentos moduladores do CFTR alterou profundamente a vida de muitas pessoas com FC. Os dados
deste estudo demonstram melhora significativa nos parametros da espirometria, no ganho ponderal e IMC,
além de redugao significativa das agudiza¢des pulmonares e do uso de antibiéticos.
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AVALIAGAO DA ADESAO TERAPEUTICA E SUAS BARREIRAS NO
TRATAMENTO DE PACIENTES ADULTOS COM FIBROSE CiSTICA

Isabelle Evelyn Viana Borges!, Samia Zahi Rached?, Regina Maria de Carvallho-Pinto', Alberto
Cukier! e Rodrigo Abensur Athanazio®.

!Instituto do Coragdo do Hospital das Clinicas da Faculdade de Medicina da USP (INCOR,
HCFMUSP).

Introdugdo — A fibrose cistica (FC) é uma condicdo clinica rara, crénica e complexa. Seu tratamento
frequentemente requer o uso de diversas terapias, resultando em polifarmdcia. A complexidade do
tratamento, por sua vez, se torna uma barreira importante para a adesdo. Assim, nosso Objetivo foi avaliar
a adesdo dos individuos portadores de FC de um centro especializado adulto ao tratamento e identificar
as possiveis barreiras que a comprometem. Método — Em um estudo transversal, realizado com pacientes
adultos com FC, foram coletados dados sociodemograficos e clinicos, além de aplicados questionarios
para avaliar a adesdo e suas barreiras. Para analisar a adesao, foi utilizado um questiondrio adaptado
por Dalcin et al. (2007), que avalia a frequéncia da realizacdo dos tratamentos especificos para a FC. As
barreiras a adesdo foram analisadas com a versdo em portugués do Brief Medication Questionnaire (BMQ).
Resultados — Foram recrutados 89 pacientes com idade média de 30,95 anos (+11,64); 56,2% eram do sexo
masculino; 76,7% relataram ter alguma ocupacgao; e 93,1% possuiam, no minimo, Ensino Médio completo.
Cerca de 75,3% dos pacientes apresentavam, pelo menos, uma mutagdo para F508del, e o VEF1 médio
foi de 59,5% (+27,8). Entre os participantes, 52,4% relataram ser aderentes ao tratamento. No entanto,
a fisioterapia respiratdria e a atividade fisica foram os tratamentos com menor adesdo: apenas 48,8% e
14,3%, respectivamente, relataram realizar esses tratamentos todos ou quase todos os dias. Por outro lado,
o uso de enzimas pancredticas apresentou a maior taxa de adesdo, com 96,7% dos pacientes relatando uso
didrio ou quase diario. Ao avaliar as barreiras para adesdo, 58,3% dos pacientes apresentaram rastreamento
positivo para barreiras relacionadas as crengas e 50,0% para barreiras relacionadas a recordagao. Entre os
medicamentos que mais incomodavam os pacientes, destacam-se o cloreto de sddio a 7%, a alfadornase e os
antimicrobianos inalatdrios (52,4%, 47,6% e 45,2%, respectivamente). Os principais problemas relacionados
aos medicamentos mencionados pelos pacientes foram “dificuldade em lembrar” (50,0%) e “gastar muito
tempo com os medicamentos” (56,9%). Conclusdo — Concluimos que a adesdo dos pacientes aos tratamentos
foi elevada. No entanto, observamos que medidas como atividade fisica ainda apresentam baixa ades3o.
Entre as principais barreiras para a ndo adesao, ficou evidente que as inalagGes sdo as terapias que mais
incomodam os pacientes, e o tempo dedicado ao tratamento foi o fator mais citado.
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MICROBIOLOGIA NA DOENGA DAS VIAS RESPIRATORIAS DOS
PACIENTES COM FIBROSE CiSTICA EM UM CENTRO DE REFERENCIA NA
AMAZONIA BRASILEIRA

Renata Alencar?, Edilene do Socorro Nascimento Falcdo Sagres?, Valeria Nunes do Amaral Barros?,
Sonia Valente?, Valeria Martins!, Diogo dos Santos' e Cileide Gomes da Mota Tavares®.

1Complexo Hospitalar Universitdrio Jodo de Barros Barretos (CHU-UFPa)

Introdugdo — Fibrose cistica (FC) é uma desordem genética que causa alteragdo do clearance mucociliar
nas vias aéreas e subsequente infeccdo respiratéria. A sobrevivéncia de individuos com fibrose cistica
melhorou nos ultimos 40 anos, porém a insuficiéncia respiratdria secunddria a infec¢cdes pulmonares
recorrentes continua a ser a principal causa de mortalidade nessa populagdo de pacientes. Patégenos como
Pseudomonas aeruginosa, Staphylococcus aureus, resistentes a meticilina (MRSA) e espécies do complexo
Burkholderia cepacia estao associados a Resultados clinicos mais desfavoraveis, com declinio acelerado
da func¢do pulmonar e aumento da mortalidade. Outros microrganismos, como anaerdbios, virus e fungos,
sdo cada vez mais identificados, podendo contribuir para a progressao da doenca. Pesquisadores, em um
estudo, observaram que podem ocorrer interagdes na ecologia das vias aéreas da fibrose cistica, alterando
0 mecanismo de persisténcia e a evolucgdo clinica. Objetivo — Promover a compreensdo da epidemiologia
das infeccGes das vias aéreas da pessoa com FC, considerando o conhecimento e sua importancia para o
tratamento dessas infecgdes no monitoramento e na vigilancia das doengas respiratérias. Método — Os dados
foram coletados diretamente dos Resultados dos exames do swab de orofaringe e (ou), escarro durante a
consulta de enfermagem, que ocorreu previamente a consulta médica. Esses dados foram armazenados
em uma planilha do Excel, nos anos de 2015 a 2024, para a realiza¢do do controle e monitoramento dos
patdgenos bacterianos isolados nesses pacientes. Resultado — Foi observado que, dentre os microrganismos
isolados nas culturas do trato respiratério dos pacientes de FC, houve a prevaléncia de Pseudomonas
aeruginosa (71%), o que corrobora os achados de outras pesquisas da drea da FC, seguida de Staphylococcus
aureus resistente a meticilina (7,9%) e Acinetobacter baumanii (4,7%). Esse Ultimo possui uma clinica
desfavoravel devido a resisténcia bacteriana e a dificuldade de tratamento. Outro achado importante foi
a Burkhoderia cepacea (5,9 %), que pode causar um rapido declinio na fungdo pulmonar. Conclusao — Os
atendimentos dos pacientes com fibrose cistica, no dmbito ambulatorial, sdo realizados por uma equipe
interdisciplinar que monitora a microbiota respiratdria. Na rotina das consultas, os profissionais previamente
identificam a necessidade de definir os dias de atendimento dos pacientes, com o intuito de prevenir a
colonizagdo cruzada, melhor condugdo da terapéutica, com possivel internacdo hospitalar ou leito-dia. Tais
acoes efetivas possibilitam avaliacdo e tratamento adequado das microbiotas que atingem as vias aéreas
dos pacientes com FC de forma preventiva e reforcam a importancia do trabalho colaborativo da equipe
multiprofissional.
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PERFIL EPIDEMIOLOGICO DE OBITOS POR FIBROSE CiSTICA NO ESTADO
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IUniversidade Federal da Bahia (UFBA). 2Centro Universitdrio UnidomPedro (UNIDOM).

Introdugdo: A FC pode ser considerada uma doenca potencialmente fatal, com reducgao significativa da
expectativa de vida. Ela afeta, principalmente, pulmdes, pancreas e sistema digestivo, com risco aumentado
de desidratacdo, infeccGes pulmonares oportunistas e disturbios metabdlicos. Mutacées distintas podem
acometer genes da proteina CFTR, levando a inatividade total ou parcial dessas proteinas e causando
manifestacdes varidveis. Embora a FC afete mais a raga branca e haja alto grau de miscigenagao da populacdo
da Bahia, atrasos no diagndstico por baixa suspeicdo clinica podem afetar a longevidade dos pacientes.
Objetivos — Indicar o perfil de dbitos por fibrose cistica no estado da Bahia durante o periodo de 2013 e
2023. Métodos — Trata-se de um estudo ecoldgico, com dados oriundos do Sistema de Informagado sobre
Mortalidade através da plataforma DataSUS. Os nimeros encontrados concernem a dados epidemiolégicos
sobre a mortalidade por FC entre o periodo de 2013 a 2023. As variaveis analisadas foram sexo, faixa etaria
(0 a 59 anos) e raga ou cor. Resultados — Foram registrados 76 dbitos por FC no estado da Bahia, sendo 42
mulheres (55,2%) e 34 homens (44,8%). Com relagao a raga ou cor, houve 48 ébitos (63,15%) entre pardos,
16 dbitos (21,05%) entre brancos, 9 ébitos (11,84%) entre pretos, 3 dbitos de pacientes com declaragdo
racial ignorada (3,9%) e nenhum ébito de indigena. No que tange a faixa etdria, 19 6bitos ocorreram em
menores de 1 ano (25%), 1 dbito entre pacientes com 1 a 4 anos (1,31%), 5 entre 5 e 9 anos (6,57%), 1
entre 10 e14 anos (1,31%), 6 entre 15 e 19 anos (7,8%), 7 entre 20 e 29 anos (9,21%),10 entre 30 e 39 anos
(13,15%), 12 entre 40 e 49 anos (15,78%) e 15 dbitos entre 50 e 59 anos (19,73%). Conclusdo — Na Bahia, a
mortalidade por FC foi maior no sexo feminino, na populagdo parda e nos extremos de idades. O atraso do
diagndstico pode afetar a mortalidade em menores de um ano e também as condutas em meninas, o que
pode corroborar piores progndsticos. Ressalta-se, com esses achados, a importancia de investimentos em
politicas publicas visando ao diagndstico precoce e a adequada condugdo para reduzir a mortalidade por FC.
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POTENCIALIZANDO O ESPACO DA SALA DE ESPERA DO AMBULATORIO
DE FIBROSE CiSTICA

Sonia Valente?, Edilene Sarges!, Valeria Martins?, Valeria Nunes?, Cileide Tavares! e Renata dos
Santos Alencar?.

IHospital Universitdrio Jodo de Barros Barreto (HUJBB-PA).

Introdugdo — A pessoa que realiza tratamento para doenga cronica tem uma rotina de constante interagao,
com idas e vindas na Instituicdo de salde onde realiza seu acompanhamento de satde. Estabelece relagGes
com a equipe de cuidado, faz agendamento de exames, marcacao de consultas, recebimento de medicagbes
e outras atividades que sdo necessarias para um efetivo seguimento de saide. No ambulatério que atende
pessoas com fibrose cistica, conforme o Protocolo Clinico e Diretrizes Terapéuticas (PCDT) da fibrose
cistica, recomenda-se a realizacdo de quatro consultas anuais, ou aumento para mais agendamento, a
depender da evolucdo clinica, o que, consequentemente, leva esses individuos a buscarem atendimento,
e, nesse momento, aguardarem suas consultas e (ou) procedimentos em salas de espera. Para Reis
(2012), a sala de espera deve ser “concebida como um espaco de educacgdo transformadora, de trocas e
participacdo, de revelagbes de fend6menos sociais, contribuindo para o desenvolvimento da sociedade”.
Esse ambiente é potente para a realizacao de a¢des socioeducativas, uma vez que possibilita o despertar
para a promog¢ao da saude. Considerando-se a poténcia desse ambiente, efetivou-se o projeto de extensdo
“Acbes socioeducativas para o fortalecimento dos sujeitos sociais de fibra”, visando a contribuir com
a atuagdo do ambulatdrio de fibrose cistica (FC) e na perspectiva de socializacdo e democratizacdo de
informacgdes pertinentes aos interesses dos usuarios. Objetivo — Apresentar as atividades realizadas pelo
projeto de extensao “Ac¢bes socioeducativas para o fortalecimento dos sujeitos sociais de fibra”, que foram
desenvolvidas no periodo de abril de 2022 a mar¢o de 2023, em um hospital universitario. Métodos — As
atividades foram desenvolvidas no espaco da sala de espera, a fim de socializar e democratizar informacgdes,
de forma coletiva, aos usuarios do Sistema Unico de Saude (SUS). Inicialmente, foi aplicada uma pesquisa
de opinido aos usudrios para identificar temas de interesse a serem abordados nas acdes socioeducativas,
0 que ocorreu de 12/05 a 02/06/2022. Apds a manifestagdo dos temas mais relevantes, organizou-se o
planejamento das atividades, que ocorreram uma vez por més. Resultados — Foram obtidas 58 sugestoes,
tendo como temas de interesse: direitos e beneficios assistenciais, com 32,7%; prevencao de doengas, com
27,6%; alimentag¢do saudavel com 13,8%; outros, com 19%; e nao opinaram, 6,9%. Foram realizadas 06
acoes socioeducativas de agosto de 2022 a janeiro de 2023, na sala de espera, que promoveram educagao
em saude por meio do didlogo com os usuarios, a socializacdo de informacdes, elaboracdo e distribuicdo
de folders sobre os temas abordados, tais como: acesso ao tratamento fora de domicilio; acesso ao Bolsa
Familia e ao Beneficio de Prestacdo Continuada; acesso ao passe livre; conscientizacdo sobre violéncia
contra a mulher; e saude bucal para os pacientes com fibrose cistica. Programou-se um evento referente
ao “Setembro Roxo”, com o objetivo de disseminar informagdes sobre a fibrose cistica. O evento contou
com a presenca de varios profissionais e pacientes, e com a colaborac¢do da Associa¢do de Pacientes com
Fibrose Cistica, atingindo, direta e indiretamente, cerca de 100 pessoas. Conclusdo — A sala de espera
pode se transformar em um ambiente acolhedor para a socializacdo e democratizagdo de informacoes,
promovendo a troca de experiéncias entre os individuos. No decorrer das a¢des, foi possivel perceber o
envolvimento da equipe de cuidado e a receptividades dos usuarios na interacdo e na orientacdo de saude
disponibilizadas.
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A EXPERIENCIA DO USO DE TELESSAUDE EM FIBROSE CiSTICA EM UM
CENTRO BRASILEIRO

Barbara Franco Mittag?, Carolina Rossetti Severo?, Caroline Souza Sokoloski?, Leticia Pereira do
Amaral Cidade Silva?, Fernanda Cristina Pamplona?, Ana Carolina Corréa?, Willian Barbosa da Silva?,
Claudia Caroline Batista' e Mariane Gongalves Martynychen Canan®.

1Complexo Hospital de Clinicas da Universidade Federal do Parand (CHC-UFPR).

Introducdo — O acompanhamento de pessoas com fibrose cistica (PcFC) requer cuidado continuo e
multidisciplinar, visando a garantir a adesdo ao tratamento e minimizar complica¢cdes. Como estratégia,
os profissionais de saude podem utilizar tecnologias de informag¢do e comunicagao (TICs). Nesse contexto,
a telessalde tem se mostrado uma alternativa para melhorar o acesso, reduzir deslocamentos, otimizar a
comunicacdo entre pacientes e profissionais de saude e possibilitar intervencdes mais precoces. Objetivo —
Descrever os Resultados iniciais da implementagdo de um canal digital institucional e de teleatendimento no
acompanhamento de PcFC. Método — Foi implementado um e-mail institucional exclusivo para pacientes do
Centro de Atendimento a Adultos com Fibrose Cistica e criado um ambulatdrio de teleatendimento médico.
O e-mail é monitorado diariamente pela profissional de enfermagem do Centro, que resolve demandas
dentro de sua competéncia, como remarcagao de consultas, orientacdes e esclarecimento de duvidas,
além de triar outras demandas, que sdo direcionadas para a equipe médica, como renovagao de receitas,
avaliacdo de Resultados de exames e intercorréncias ndo emergenciais. O controle é feito por meio de
registro em uma planilha compartilhada com a equipe médica. Dados coletados durante um periodo de 12
meses incluiram ndmero total de e-mails recebidos e tipo de demanda. Em paralelo, nos ultimos 3 meses
do periodo avaliado, foram iniciadas teleconsultas médicas, ampliando as modalidades de TICs utilizadas
no centro. Resultados — No periodo de 12 meses, foram recebidos 645 e-mails, gerando 484 solicitacdes
para a equipe médica. As demandas mais frequentes incluiram renova¢ao de receitas e avaliacdo de
Resultados de exames complementares, porém 15% dos e-mails eram referentes a intercorréncias, sendo
que 64% deles eram devidos a exacerbacdes. Nos 3 meses iniciais de implementacdo do teleatendimento,
foram realizadas 32 consultas, com uma taxa de faltas de 6,25%. A introdu¢ao do e-mail institucional e das
teleconsultas permitiu a identificagdo e o tratamento de 47 exacerbagbes, com manejo remoto em 93,6%
dos casos, reduzindo deslocamentos e permitindo intervencdes mais precoces. No geral, a iniciativa foi
bem aceita pelas PcFC, que manifestaram impressGes positivas sobre essa modalidade de atendimento.
Conclusao — A telessaude, por meio do uso combinado de um canal digital institucional e da implementacdo
de teleatendimento, demonstrou ser uma ferramenta Util para o acompanhamento de PcFC. Além de
melhorar o acesso e a comunicagao, contribuiu para intervengdes mais rdpidas, reduzindo o potencial
de agravamento de intercorréncias, especialmente exacerbagdes respiratdrias da doenca. No entanto,
desafios, como a resposta ndo imediata via e-mail, dificuldades técnicas e as faltas em teleconsultas indicam
a necessidade de estratégias adicionais para aprimorar a adesao e a eficiéncia do processo.
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TRANSICAO AMBULATORIAL DO CUIDADO DA EQUIPE DE SAUDE
PEDIATRICA PARA A DO ADULTO COM FIBROSE CISTICA

Barbara Franco Mittag?, Ana Carolina Corréa?, Leticia Pereira do Amaral Cidade Silval, Fernanda
Cristina Pamplona?, Caroline Souza Sokoloski!, Carolina Rossetti Severo!, Willian Barbosa da Silva?,
Eliseana Aparecida Padilha?, Roberta Corréa da Cunha?, Débora Carla Chong-Silval, Gabriela
Spessatto’, Guilherme da Silva Martins' e Mariane Gongalves Martynychen Canan'.

1Complexo Hospital de Clinicas da Universidade Federal do Parand (CHC, UFPR).

Introdug¢do — Em virtude do avanco no tratamento, as criancas e adolescentes com fibrose cistica estao
vivendo mais e melhor. E fundamental a elaboragio de um protocolo de transi¢do de cuidados da pediatria
para a saude do adulto, que integre toda a equipe multidisciplinar, favorecendo uma transferéncia gradativa,
planejada e personalizada. As pessoas com fibrose cistica (PcFC) e familiares terdo de deixar uma equipe
conhecida, que os acompanhou e orientou por muitos anos, para uma nova, onde rela¢des de confianca
ainda precisardo ser construidas. Assim, é fundamental fomentar estratégias para que os adolescentes
e jovens adultos recebam o apoio necessario e sejam estimulados a gerenciar sua condicdo de saude de
forma independente. Objetivo — Elaborar um protocolo de transicdo ambulatorial do cuidado da equipe
de saude pediatrica para a do adulto com fibrose cistica. Método — Foram realizadas reunides entre as
equipes da pediatria e de saude do adulto de um Hospital Universitario do sul do pais. Foram discutidos
o melhor periodo e a forma de transi¢dao entre as equipes. Apds consenso, foi redigido um protocolo de
transicao conjunto. Resultados — No protocolo estabelecido, o plano de transi¢ao devera ser iniciado com
o adolescente e sua familia a partir dos doze anos e concluido com catorze anos, visto que, a partir dessa
idade, a Instituicdo determina que o atendimento seja realizado pela saude do adulto. A cada seis meses,
questionarios serdo aplicados ao familiar ou responsdvel, ao adolescente e ao profissional do servico
pediatrico que acompanhara o ciclo transicional, a fim de identificar se a PcFC estd preparada para o processo
e identificar potenciais barreiras. Além disso, findo esse periodo, no intuito de otimizar a comunicagdo em
saude entres as equipes, foram elaborados formularios especificos a serem preenchidos pelos integrantes
do time multidisciplinar pediatrico, contendo informag&es pertinentes para nortear o inicio do trabalho
da equipe de saude do adulto. Nas fases conturbadas, como reprovacgao escolar, problemas familiares,
agravamento da doenca e eventuais conflitos de relacdo com os profissionais de salude, sugere-se evitar
o processo de transferéncia. Além disso, a PcFC e seu acompanhante serdo convidados para uma visita
prévia guiada ao centro de atendimento do adulto, para conhecer as instalagées e os profissionais antes
da transicdo ser efetivada. Nesse momento, eles serdo acolhidos com um kit de boas-vindas e um folheto
informativo. Conclusdo — O protocolo de transi¢do entre as equipes permite a continuidade do trabalho
de forma eficaz e cuidadosa. E fundamental a utilizacdo de estratégias que permitam a transferéncia de
informacdes de forma clara e objetiva e favorecam a construcao do vinculo entre a PcFC e a nova equipe,
melhorando os desfechos em saude.
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DISPARIDADES REGIONAIS: DESAFIO AO CUIDADO INTEGRAL NA
FIBROSE CiSTICA.

Katty Anny Carvalho Marins?, Marcelle Cristine Nabas?, Priscila Mendonga Ferreira®, Juliana de
Lima Lupion Silva*e Priscilla Duarte Araujo®.

iUniversidade Estadual de Campinas (UNICAMP). 2Fundagdo Oswaldo Cruz (FIOCRUZ). 3Hospital de
Clinicas de Porto Alegre (HCPA). “Instituto de Pesquisas, Ensino e Diagndsticos da APAE de Campo
Grande (IPED, APAE).

Introducdo — A fibrose cistica (FC) € uma doenca rara, genética, cronica, progressiva e multissistémica, que
atinge principalmente os pulmdes e o sistema digestivo, demandando cuidado multidisciplinar e integral.
Exige manejo complexo, por toda a vida, com rebatimentos socioeconémicos, escolares e (ou) no trabalho
de pacientes e familiares ou cuidadores. Envolve, portanto, os determinantes sociais e desafia, em termos
de acesso integral ao cuidado em salde, evidenciando iniquidades e necessidades de um sistema de salude
eficiente e inclusivo. A linha de cuidado da FC abrange diagndstico precoce, acompanhamento em centros
de referéncia, terapias farmacoldgicas e fisioterapéuticas, acompanhamento psicolégico ou emocional e
suporte social e econdmico para paciente e familia ou cuidadores. A integralidade, enquanto principio do
SUS para pacientes com FC, demanda cuidados continuos e diferentes niveis de atencao, como a promogao
da saude, prevengao, assisténcia integral, reabilitacao e suporte. Os fatores socioecondmicos, culturais e
ambientais influenciam as condi¢Ges de salde e o acesso de qualidade ao tratamento. Objetivo — Descrever
as principais disparidades regionais que interferem na integralidade do cuidado na FC. Método — Trata-se de
um estudo qualitativo, descritivo e exploratério, compreendendo os determinantes sociais e as necessidades
sociais de saude no tratamento da FC, abrangendo as especificidades regionais brasileiras. As discussdes se
iniciaram no VIl Congresso Brasileiro Interdisciplinar de Fibrose Cistica e continuaram on-line em 2023, com
a participacdo de assistentes sociais de centros de referéncia no Brasil (RJ, SP, MS, RS). O estudo explorou os
conceitos de necessidades sociais e determinantes sociais de salide que perpassam o cuidado ou tratamento
da FC, com vistas a integralidade e equidade da atencdo em saude. Resultados — Verificou-se a existéncia
de disparidades regionais quanto aos exames diagndsticos, tratamento e dispensacdo de medicamentos
previstos no cuidado da FC. Existem dificuldades no processo de transicdo de cuidados pediatricos para
cuidados adultos, comprometendo a continuidade. Identificou-se como deficitdria a composicdao das
equipes multidisciplinares dos servigos de referéncia, e a compreensao das atribuicdes e competéncias
profissionais das assistentes sociais, limitadas a fun¢des de mediacdo de beneficios, comprometendo a
atuacdo integral. E ainda fragilidades estruturais nos servicos, na prépria titulacdo ou habilitacdo, alteracado
na gestdo e desigualdade no acesso. Conclusdo — Observa-se que as disparidades na atengdo a saude
especializada e de referéncia na FC incidem diretamente sobre a vida, a esfera dos direitos e a garantia do
cuidado, desafiando a construgdo e a consolidagdo de uma linha de cuidado integral, participativa e em
corresponsabilidades no ato de cuidar.
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O USO DOS MODULADORES GENETICOS DA CFTR PARA TRATAMENTO
DE FIBROSE CiSTICA: RELATO DOS DESAFIOS DE UM CENTRO DE
TRATAMENTO E ACOMPANHAMENTO.

Fillype Chagas Pessanha?, Christiane Pereira e Silva Afonso', Marina Melo Gongalves!, Grazielle
Vitorino Moreira! e Erica Rodrigues Mariano de Almeida Rezende'.

IUniversidade Federal de Uberldndia (UFU).

Introdugdo — Fibrose cistica (FC) é uma doencga genética rara, autossdmica recessiva e potencialmente
letal. O gene responsavel pela doenca foi identificado e sequenciado, permitindo um melhor entendimento
dos mecanismos bioquimicos envolvidos e possibilitando o aconselhamento genético e o tratamento das
complicagdes. A condicdo é crénica, multissistémica e progressiva, caracterizada por secre¢des mucosas
espessas que obstruem diversos 6rgaos, levando a doenga pulmonar obstrutiva cronica e insuficiéncia
pancredtica, com desnutricdo e atraso na puberdade. A partir de meados do século 20, houve muita evolugao
em diagndstico e tratamento, com reposi¢cdo enzimatica, mucoliticos, antimicrobianos, atendimento
interdisciplinar e mapeamento das mutac¢des, aumentando a qualidade e a expectativa de vida desses
pacientes. Em 2019, foi aprovada nova medicacdo para tratar a FC em pacientes com, pelo menos, uma
cOpia da mutagdo F508del-CFTR. O modulador genético da CFTR (ETI) combina dois corretores, tezacaftor
e elexacaftor, com um potenciador, ivacaftor, que auxiliam no correto desdobramento e transporte da
proteina CFTR, com melhora expressiva na morbimortalidade desses pacientes. Em setembro de 2023, o
Brasil incluiu o trikafta no Sistema Unico de Satde (SUS), ampliando o acesso ao tratamento para pacientes
com FC maiores de 6 anos de idade. Objetivos — Mapear, em servigo de assisténcia a pacientes com FC,
aqueles elegiveis para uso de ETI, e as possiveis dificuldades com o uso e a dispensag¢do da nova medicagao.
Metodologia — Trata-se de um trabalho transversal, realizado por revisdo de registros médicos no periodo
de setembro de 2024 a janeiro de 2025. Resultados — Dos 52 pacientes em acompanhamento, 22 (42.3%)
eram elegiveis para o uso da medicagao ETI, sendo 54.5% do sexo masculino. A média de idade era de 18
anos e 6 meses. Dos elegiveis, 54.5% iniciaram o uso da medicagdo, sendo de 15 meses o maior tempo
de utilizacdo de ETI. 83% iniciaram a utilizacdo nos ultimos 6 meses. 40.9% dos pacientes estdo em uso
regular, sendo que um mantém utilizacdo em dias alternados, relatando temer a nao distribui¢do futura.
Trés iniciaram utiliza¢do via judicializacdo e, atualmente, todos recebem via laudo de medicacdo especial
junto ao Sistema Unico de Saude (SUS). A familia de um paciente optou por n3o iniciar a medicacdo no
momento atual, considerando o paciente estdvel e tratar-se de mais uma droga a ser administrada, temendo
possiveis efeitos colaterais. Um adulto com histdrico de absenteismo e baixa adesdo ao tratamento prévio
ainda ndo iniciou o processo para aquisicdo (apesar de ser orientado pela equipe). Os demais aguardam
a liberagdo para iniciar o uso do ETI. Dos que receberam a medicagao, 33.3% experimentaram falhas no
uso continuo por falta do medicamento em suas regionais. Somente um paciente relatou efeito colateral
(hiperfosfatasemia), com necessidade de curta interrupgao da utilizacdo. A percepcédo preliminar daqueles
em utilizacdo rotineira é a diminuicdao de sintomas e melhora na qualidade de vida. Conclusdao — As
principais dificuldades encontradas pelos usuarios do ETI, nesse centro de tratamento, foram a demora
para liberacdo do medicamento e a falta de regularidade nos centros de distribuicdo. O uso rotineiro da
medicacdo ainda permanece um desafio aos pacientes com FC. A equipe ainda observa dificuldades na
aceitacdo do ETI por parte de alguns pacientes e familiares, mas considera promissor o uso do ETI para
tratamento de pacientes com FC.
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DESAFIOS DA FIBROSE CISTICA NO NORDESTE: UMA ANALISE
SOCIOESPACIAL E DE TENDENCIA TEMPORAL NA ULTIMA DECADA.

Mariana Santa Rosa Perrone de Oliveira?, Lucas Almeida Baptista?, Gabriela Santa Rosa Perrone de
Oliveira!, Amanda Barreto Gomes! e Valdemir Souza de Oliveira3.

Universidade Salvador (UNIFACS). 2Escola Bahiana de Medicina e Saude Publica (EBMSP). 3
Instituto de Doenca do Aparelho Digestivo (IDAD).

Introdugdo — A fibrose cistica (FC) € uma doenca de heranga autossémica recessiva, modificadora do
gene CFTR, ndo transmissivel, que impacta principalmente o sistema respiratério e digestivo. No Brasil,
embora o rastreamento neonatal seja obrigatdrio e o suporte terapéutico esteja disponivel, ainda existem
lacunas nos estudos que abrangem o Nordeste e as diferencas entre seus estados, além da necessidade
de uma andlise mais detalhada sobre a evolucdo da morbimortalidade nos ultimos 10 anos. Portanto, a
analise espacial e do perfil epidemiolégico é crucial para embasar estratégias de prevengao e controle da
doenca na regidao. Objetivo — Comparar a taxa de mortalidade entre os estados do Nordeste e analisar a
tendéncia temporal nos ultimos 10 anos, tracando o perfil epidemiolégico da mortalidade dos pacientes
com FC nessa regido. Metodologia — Estudo epidemioldgico ecoldgico descritivo, que utiliza dados do
Sistema de Informacdes sobre Mortalidade, referentes aos ébitos por FC (CID E84), e do Instituto Brasileiro
de Geografia e Estatistica de 2014 a 2023. As varidveis analisadas foram: taxa de mortalidade por 107
habitantes, ano do 6bito, estados do Nordeste, sexo e faixa etaria. A andlise estatistica foi realizada por
meio do teste de regressao linear simples Kruskal-Wallis e teste de Dunn como post-hoc por meio do
software Statistics Kingdom. Resultado — No periodo de 2014 a 2023, foram registrados 401 ébitos por
FC no Nordeste. Ao comparar os estados do Nordeste, por meio do teste de Kruskal-Wallis, foi observada
uma diferenca estatistica significativa (p<0,05). No que tange a comparagdo entre as regides, foi observado
que o Ceard e a Paraiba apresentaram maiores medianas (8.77;8.93), enquanto Sergipe e Rio Grande do
Norte apresentaram taxas médias baixas (4.27;4.20). Ainda, quando se observa o outlier, Sergipe apresenta
destaque (12.83). No perfil epidemioldgico, ao observar o sexo, identificou-se que o masculino apresenta
maior taxa média de mortalidade, quando comparado ao feminino (7,23;6,86). Além disso, foi observada
uma tendéncia de aumento significativo apenas entre os homens (p<0,032; 31 = 0,44; R = 0,46 e R=0,67).
Quanto a faixa etaria, a maior média foi observada no grupo de 60 anos ou mais (19,21), seguido pela
faixa de 0 a 19 anos (10,05) e pelos adultos de 20 a 59 anos (3,84). Conclusao — Os achados evidenciam
diferencas significativas na mortalidade por FC entre os estados do Nordeste, com destaque para Ceara e
Paraiba. A maior vulnerabilidade atinge homens e idosos, além da tendéncia de aumento da mortalidade
masculina, o que reforga a necessidade de estratégias especificas de manejo. Esses Resultados ressaltam
a importancia de politicas publicas regionais para reduzir desigualdades e aprimorar o atendimento aos
pacientes, além da necessidade de novos estudos para aprofundar a compreensdo dessas disparidades.
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DISTRIBUICAO REGIONAL DA MORTALIDADE INFANTIL POR FIBROSE
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tUniversidade Federal da Bahia (UFBA). 2Centro Universitdrio UnidomPedro (UNIDOMPEDRO).

Introdugdo — A fibrose cistica (FC) é uma doenga hereditaria autossémica recessiva e multissistémica,
causada por mutagdes na proteina transmembrana CFTR. As desregulacdes dos transportes de sédio, cloro
e agua levam a manifestacOes respiratérias graves e mortalidade nesses pacientes. No Brasil, a média de
idade para o diagndstico varia de 1,6 a 9,6 anos. Atrasos no manejo tém impacto significativo na qualidade
e expectativa de vida dos pacientes. Portanto, é fundamental a avaliacdo da distribuicdo da mortalidade
infantil por FC nas regides brasileiras. Objetivos — Analisar a distribuicdo regional da mortalidade de
criangas por fibrose cistica no Brasil no periodo de 2013 a 2023. Métodos — Este é um estudo ecoldgico,
baseado na andlise de dados secundarios do Sistema de Informacdo sobre Mortalidade (SIM), acessados
por meio da plataforma DataSUS. As informagdes coletadas sdo referentes a dados epidemioldgicos
recentes sobre a mortalidade de criancas, na faixa etaria de menos de 1 ano até 9 anos de idade por FC
no Brasil, abrangendo o periodo de janeiro de 2013 a janeiro de 2023. A variavel faixa etdria foi avaliada
incluindo individuos menores de 1 ano de idade, distribuidos de acordo com as diferentes regides do pais.
Resultados — Foram registrados 353 dbitos por FC em criangas no Brasil. As criangas menores de 1 ano (206)
foram as mais acometidas, seguidas pelas de 5 a 9 anos (87), e de 1 a 4 anos (60). Em relacdo a regido, 122
6bitos ocorreram no Nordeste, 115 no Sudeste, 52 no Sul, e 32 no Norte e no Centro-Oeste. Conclusao — A
mortalidade infantil por FC na ultima década, no Brasil, foi maior na regido Nordeste do pais, seguida da
Sudeste e expressiva em menores de 1 ano de idade. Esses dados ressaltam a necessidade do diagndstico
precoce, com a disponibilizacdo ampla da triagem neonatal e informacgdes sobre as apresentagdes clinicas
sugestivas e possibilidade de identificacdo de mutac¢Ges patogénicas no gene, a fim de garantir a longevidade
dos portadores da fibrose cistica.
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(EBMSP). 3Faculdade Zarns (Zarns). “Universidade Salvador (UNIFACS). *Universidade do Estado da
Bahia (UNEB). ¢Faculdade Unime (UNIME).

Introdugdo — A fibrose cistica (FC) é uma doenca genética cronica, causada por um defeito no gene CFTR,
gue ocasiona um desequilibrio nas concentracdes de sal em células secretoras do corpo, tornando as
secrecOes mais salgadas e espessas. O muco denso concentrado obstrui ductos e torna o meio favoravel a
infec¢Oes. Diante dessa condigao, individuos com FC tendem a ser mais frageis (sobretudo bebés e criangas),
carecendo de acompanhamento regular. Assim, é relevante avaliar o perfil de mortalidade de jovens com
FC habitantes do estado da Bahia, como forma de adequar a rede de cuidados e alertar sobre possiveis
variaveis que impactem na expectativa de vida dos enfermos. Objetivo — Analisar, por meio de dados do
Sistema de Vigilancia em Saude (SUVISA), com base no Sistema de Informacdo sobre mortalidade (SIM), o
perfil de mortalidade por fibrose cistica em criancas e adolescentes de 0 a 19 anos nos anos de 2020 a 2024
no estado da Bahia. Métodos — Trata-se de uma analise de dados disponibilizados pelo SUVISA/SIM, com
foco no perfil de mortalidade por FC em criancas e adolescentes de 0 a 19 anos no estado da Bahia, entre
os anos de 2020 e 2024. Os dados foram segmentados por faixa etdria e sexo e, para fins analiticos, foram
incluidos os calculos de coeficiente de mortalidade (CM) e de mortalidade proporcional (MP), permitindo
uma andlise do impacto da doenca na mortalidade dentro do grupo estudado. Por se tratar de dados
secundarios, ndo houve necessidade de submiss3o ao Comité de Etica em Pesquisa (CAAE). Resultados —
De acordo com dados do SUVISA/SIM, o perfil majoritario de mortalidade por FC na Bahia é constituido de
criancas menores de 1 ano, do sexo masculino. A mortalidade dessa faixa etaria foi 0,68/10.000, com uma
MP de 85,71%, em uma populagdo residente estimada de 87.823 habitantes no ano de 2024. Ou seja, a cada
1464 nascidos vivos ha, aproximadamente, 1 morte por fibrose cistica até 1 ano de idade. A mortalidade
em criangas menores de 1 ano, do sexo feminino, foi ligeiramente menor, com CM de 0,52/10.000 e MP
de 71,43%, igualando a vulnerabilidade dos bebés, no geral. O nimero de ébitos de meninos entre 5a 9
anos foi nulo, enquanto, em meninas de 5 a 9 anos, se constatou apenas 1 morte, sendo representada por
um CM de 0,20/10.000 e uma MP de 14,28%, igual a apresentada na faixa de 15 a 19 anos — que registra 1
morte em ambos os sexos —e possui CM semelhante a 0,18/10.000. Para a faixa de 10 a 14, anos ndo existem
dados registrados. Conclusdo — O perfil de mortalidade por fibrose cistica, em criancas e adolescentes de
0 a 19 anos na Bahia, entre 2020 e 2024, mostrou prevaléncia em menores de 1 ano, do sexo masculino.
Os indices observados ressaltam a relevancia do diagndstico precoce, incluindo o rigor do rastreamento
neonatal, a agilidade nas interven¢Ges adequadas e medidas de prevencdo primdria dos agravos de saude.
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AVALIACAO DO NEURODESENVOLVIMENTO EM CRIANCAS COM
FIBROSE CiSTICA
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IComplexo Hospital Universitdrio Professor Edgard Santos (C-HUPES). *Faculdade de Medicina da
Bahia, Universidade Federal da Bahia (FMB-UFBA). 3Departamento de Pediatria, Faculdade de
Medicina da Bahia, Universidade Federal da Bahia (FMB-UFBA).

Objetivo — Descrever as caracteristicas clinicas e aquelas relacionadas ao neurodesenvolvimento de criangas
com fibrose cistica (FC) e comparar o neurodesenvolvimento com o gendtipo. Métodos — Foi realizado um
estudo de corte transversal, incluindo criancas de 18 meses a 6 anos de idade, com diagndstico confirmado
de FC. Foram coletados dados sociodemograficos e clinicos e aplicados os seguintes instrumentos: avaliacdo
integral da crianca, através da avaliacdo dos marcos do desenvolvimento, escalas M-CHAT™ e avaliacao
de tracgos autisticos (ATA). O teste exato de Fisher e o teste qui-quadrado de Pearson foram aplicados para
comparar frequéncias entre diferentes gendtipos e o risco para autismo. Resultados — Foram avaliados 20
participantes. Desses, 60% pertenciam ao sexo masculino e 90% eram nao brancos. As medianas da idade
atual e ao diagnéstico, os escores-z do peso, da estatura, e do IMC, e teste do suor 12 e 22 amostra foram,
respectivamente: 36 (18 a 56) meses; 2 (1 a 3) anos;-0,3(-1,3a-0,1);-1,1(-1,6 a-0,2);-0,1(-0,5a0,7); 83 (66
a96) mEq/Le 84 (64 a 103)mEq/L. Em relagdo a apresentacdo clinica, a grande maioria (80%) era insuficiente
pancredtico, 15% apresentavam doenca respiratéria e 50% apresentaram, pelo menos, uma cultura
positiva para Pseudomonas aeruginosa. Os testes para screening pela escala MCHAT™ e o ATA revelaram
riscos médio e elevado, respectivamente, de 41% e 33% de autismo para os participantes. De acordo com
o instrumento de avaliagdo integral, 30% das criangas apresentaram alerta para o desenvolvimento e 5%
provavel atraso para o desenvolvimento. Nas andlises das se¢des do desenvolvimento, 20% apresentavam
atraso na linguagem, 10% atraso motor e 5% tiveram atraso socioemocional. N3o foi detectada associa¢do
entre a classe funcional dos gendtipos identificados e risco para autismo. Conclusao — Houve predominio
de meninos no estudo. De acordo com as escalas MCHAT™ e ATA, 41% e 33% das criangas avaliadas,
respectivamente, apresentaram risco para autismo e, de acordo com o instrumento de avaliagdo integral,
foi observado comprometimento do desenvolvimento da linguagem e motor. Criangas com FC e transtornos
do neurodesenvolvimento enfrentam desafios extraordinarios, além da experiéncia de criancas neurotipicas
com FC. Este estudo enfatiza a importancia da avaliagdo do neurodesenvolvimento nessas criangas, para
que se faca um diagndstico precoce e que sejam direcionados cuidados clinicos eficazes.
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1 Universidade Federal de Uberldndia (UFU).

Introdugdo — A fibrose cistica (FC) é uma doenca sistémica, progressiva, sem cura, e, atualmente, o
percentual de pacientes adolescentes e adultos é crescente. A idade média de sobrevida, em paises em
desenvolvimento, pode alcancar 17,4 anos, mas, com novas perspectivas de tratamento, espera-se que
cheguem a vida adulta. No Brasil hd, atualmente, mais de 4000 pacientes diagnosticados com a doenca. E
longa a jornada do paciente com FC, desde o diagndstico e durante todo o tratamento, o qual é complexo,
dispendioso e demorado. A partir da adolescéncia, é um desafio a adesdo as terapias, pelas restricdes ao
trabalho, a vida académica e social. Metodologia — Este é um trabalho transversal, realizado em centro de
referéncia para atendimento de FC no interior do Brasil, apés liberagdo pelo Comité de Etica em Pesquisa
local. A avaliagdo dos pacientes em consultas de rotina, a compilagdo de dados em registros médicos e
a aplicacdo de questionario estruturado quantitativo e qualitativo ocorreram no periodo de fevereiro a
dezembro de 2023. Resultados — 52 pacientes estavam, no momento da pesquisa, em acompanhamento
no centro de referéncia para tratamento e cuidados em FC, sendo 24, maiores de 13 anos. Desses, 18
aceitaram participar do estudo. A média de idade foi 262 meses, sendo 83.3% dos pacientes do sexo
masculino. A média de idade ao diagndstico foi de 31 meses. 50% eram procedentes de outras localidades.
83.3% eram insuficientes pancreaticos e 33% apresentavam indice de massa corporal (IMC) abaixo do ideal
para idade e sexo. 67% eram colonizados por bactérias e 50% por Pseudomonas aeruginosa. A mutagao
genética mais frequente foi Delta F 508. 72.2% apresentaram exacerbagdo infecciosa e 27.7% necessitaram
deinternagdo em 12 meses de observagao, sendo mais significativo naqueles com baixo peso e colonizados
por Pseudomonas aeruginosa (p<0.05). Somente metade dos pacientes realizam fisioterapia respiratoria.
55% frequentam escola, 27.7% tém nivel superior e 55.5% trabalham. Trés pacientes possuem filhos.
A quase totalidade utiliza, pelo menos, 5 diferentes medicamentos ao dia. Dois pacientes estavam em
uso de novas terapias (moduladores da CFTR) no momento da pesquisa. 66.6% gastam, em média, 1 a 3
horas entre terapias e medicacdes, e 16.6% mais de 6 horas do dia com cuidados relacionados a doenca.
A totalidade considera a adesdo ao tratamento um desafio permanente na vida diaria. 44% dos pacientes
descreveram sonhos com vida futura e cura da doenca. Na andlise qualitativa, os mais jovens nutrem desejos
habituais da idade, como profissdes idealizadas, e mais de 50% dos pacientes relataram sonhos com novas
medicacgdes, possibilidade de cura e melhora na qualidade de vida. Conclusdo — A FC, de doenca exclusiva
na faixa pediatrica, atualmente, apds avancos no tratamento e melhora da sobrevida, necessita manter
assisténcia de profissionais de saude especializados na vida adulta. A ades3o ao tratamento é um desafio
permanente, particularmente apds a adolescéncia, com demandas incomuns ao atendimento da pediatria.
E significativo o impacto do nimero de horas despendidas com terapias e medicacdes na vida diaria dos
pacientes, com tendéncia a diminuicdo da adesdo ao tratamento. A possibilidade de novos medicamentos,
com melhora na qualidade de vida e sobrevida, é eminente nos ultimos anos, e ja conta com liberacdo
para incorporacdo em politicas publicas de saude nacionais, com perspectivas promissoras. Treinamento
de equipes de saude interdisciplinares para assisténcia aos pacientes com FC além da infancia é premente.
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IMPLEMENTACAO DE UM PROGRAMA DE ORIENTACAO
FARMACEUTICA PARA O TRATAMENTO COM ELEXACAFTOR,
TEZACAFTOR E IVACAFTOR EM ADULTOS COM FIBROSE CISTICA

Carolina Fernanda Oliveira Santos Tallarico?, Rodrigo Abensur Athanazio?, Samia Zahi Rached?,
Priscila Alves Rocha?, Andrea Cassia Pereira Sforsin? e Vanusa Barbosa Pinto?.

Divisdo de Pneumologia InCor HC (InCor, USP, FMUSP). 2Divisdo de Farmdcia, HC (FMUSP).

Introdugdo — A inclusdo dos moduladores de CFTR, elexacaftor, tezacaftor e ivacaftor (ETI), no Sistema Unico
de Saude (SUS), foi um avancgo importante para o tratamento da fibrose cistica (FC) no Brasil e trouxe a
necessidade se instituir um programa de assisténcia e orientacdo farmacéutica, com o intuito de evitar erros
relacionados ao uso de medicamentos, melhorar os Resultados clinicos associados ao uso do medicamento e
a adesdao medicamentosa, uma vez que o sucesso do tratamento melhora significativamente a qualidade de
vida dos pacientes. Objetivo — Relatar aimplementacao do servigo farmacéutico para inicio do tratamento
com ETI em individuos adultos com fibrose cistica. Metodologia — Foram orientados todos os pacientes
que receberam a prescricdo desse item em um hospital de referéncia no tratamento da fibrose cistica
de S3o Paulo. Pacientes que faziam uso prévio de ETI foram excluidos deste estudo. Inicialmente, foram
realizadas orientagGes presenciais com individuos maiores de 18 anos, com, pelo menos, uma mutacgdo
do F508del no gene CFTR, conforme os critérios do Ministério da Saude. As orientacdes ocorreram de
forma presencial, antes da dispensa¢do do medicamento, com auxilio de um folder com informagdes para
promover a compreensao do tratamento, alimentos que aumentam a biodisponibilidade, recomendacgbes
em caso de esquecimentos de dose, identificacdo e manejo de reacdes adversas e esclarecimento de duvidas
gerais, além de instrugdes para a retirada do item na Instituicdo. A duragao estimada das orientagdes foi
de 10 minutos. Apds duas semanas do inicio do tratamento, realizou-se um novo contato telefénico, para
identificar reacOes adversas e responder a novas duvidas. Resultados — Foram orientados 63 pacientes
para oinicio do tratamento com ETI. No segundo contato, os pacientes trouxeram novas duvidas referentes
ao que fazer em caso do esquecimento de doses, ingestdo de alimentos gordurosos e bebidas alcodlicas.
Desses, 33% relataram reacGes adversas, sendo mais frequentes disturbios gastrointestinais (n=12), cefaleia
(n=9), eritema (n=4) e prurido (n=3), em geral leves e transitérias. Ndo houve relatos de idas ao pronto
socorro ou necessidade de interrupgdo de tratamento. Conclusao — Utilizar uma abordagem centrada na
educacdo em saude e no acompanhamento dos pacientes é indispensavel para garantir uma boa adesdo
e compreensao do tratamento. O contato préoximo com o profissional farmacéutico ajuda na reducdo de
incertezas e insegurancas quanto ao inicio do uso do ETI, além de auxiliar no manejo de reacbes adversas
leves, contribuindo para a continuidade do tratamento sem repercutir na adesdao medicamentosa.

Palavras-chave: Fibrose cistica. Educacao do paciente. Adesdao medicamentosa. Atencao farmacéutica.

Rev. Ciénc. Méd. Biol., 2025; v. 24, (Suplemento 1) p. 259-430




IX CONGRESSO BRASILEIRO INTERDISCIPLINAR DE FIBROSE CISTICA —30.04 a 03.05.2025

FIBROSE CISTICA EM GEMELARES
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1Universidade Estadual de Campinas (UNICAMP).

Introdugdo — Fibrose cistica (FC) tem variabilidade genotipica e fenotipica, influenciada por genes
modificadores e fatores ambientais. Esses aspectos tém sido pouco descritos em amostras de gemelares.
Descrigdo dos casos — Trata-se do estudo de uma série de casos (3 duplas), aprovado pelo Comité de Etica
da Universidade. Dupla A: masculina, homozigota F508del, 21 anos de idade. Manifestacdo inicial: ileo
meconial. Diagndstico aos 2 meses de vida, sem TNN. 2 testes suor (TS): cloreto (Cl) do gemelar A1=115mEq/L
e A2=128,5mEq/L. Peso e estatura ao diagndstico maior para A2 e se manteve ao longo da vida. A2 com
maiores valores de VEF1pp ao longo do tempo. Em ambos: S. aureus em amostra de swab orofaringe
aos 2 meses. Primeira deteccdo de Pseudomonas aeruginosa (PA) com 1 e 11meses de idade, em A2/A1,
respectivamente. Ambos mantém cultura positiva para Aspergilus fumigatus, e Al para Candida albicans
e parapisiolis. Na tomografia, eles tém padrdes de deterioragao estrutural pulmonar semelhantes, com
bronquiectasias cilindricas e varicosas. Ambos apresentaram insuficiéncia pancreatica exdcrina e diabetes.
Dupla B: feminina,12 anos. Apds TNN positiva e disturbio metabdlico em B1, tiveram diagndstico confirmado
por: TS(média Cl: B1=136,3mEq/L e B2=148,7mEq/L) e variantes F508del/2183AA&gt G. B1 e B2 mantiveram
z-score para peso e altura adequados até o presente momento, com menores valores para B2, a qual
apresenta maior VEF1pp. A evolucdo da colonizacdao das vias aéreas por germes atipicos foi semelhante
e iniciada por S. aureus com 3 meses, por PA com 4 meses e, mais recentemente, com Achromobacter
xylosoxidans, Complexo Aspergillus fumigatus e Mycobacterium abscessus. Ambas com insuficiéncia
pancredtica exdcrina, hepatopatia e bronquiectasias difusas e atelectasia. Dupla C: feminina, TNN positiva,
diagndstico realizado apds adogdo, aos 24 meses: TS (média Cl:C1=136,3mEq/L e C2=148,7mEq/L) e variantes
S446X/A561E. Atualmente, estdo com 9 anos de idade. Ambas com z-score peso e altura abaixo dos valores
de normalidade e menores na C1. Tém valores VEF1 semelhantes, hepatopatia, sinusopatia e insuficiéncia
pancredtica exdcrina. Primeira infeccdo PA: C1 aos 53 meses e C2 aos 99 meses, S. aureus: C1 aos 28 meses
e C2 aos 33 meses; sdo colonizadas cronicas por Candida albicans. Recentemente, C2 teve cultura positiva
para Mycobacterium chimaera intracellulare. Ambas, em imagens tomograficas, apresentam bronquiectasias
difusas. Discussao — Na FC, a variabilidade fenotipica esta presente em gemelares, por causa dos genes
modificadores que interagem com o gene CFTR e fatores ambientais. Além do gendtipo CFTR, a variabilidade
da doenca pulmonar pode ser influenciada pela idade diagndstica e sintomas iniciais. Conclusdao — Embora
gemelares tenham diferencas clinicas antropométricas, de colonizagao bacteriana e flingica de vias aéreas,
a evolucdo da deterioracdo estrutural (tomografia) e funcional (espirometria) foi semelhante.
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INFORMAGOES SOBRE O DIAGNOSTICO DE POPULAGAO COM FIBROSE
CISTICA ATENDIDA EM UM CENTRO DE REFERENCIA DE 2017 A 2023.

Celsa Ferreira Lustosa Nascimento?, Paloma Santana Almeida?, Maria do Espirito Santo Almeida
Moreira?, Aldair Alessandra de Sousa Fortes' e Luana Da Silva Baptista Arpini?.

IHospital Infantil Lucidio Portella (HILP). 2Hospital Infantil Nossa Senhora da Gléria (HINSG).

Introdugdo — A fibrose cistica (FC) é uma doenca genética autossdmica recessiva. O diagndstico precoce
e preciso é essencial para a adocdo de medidas terapéuticas que possam melhorar a qualidade de vida e
o progndstico dos pacientes. A andlise das informac&es diagndsticas é fundamental para se compreender
a realidade epidemioldgica e estruturar estratégias de assisténcia mais eficazes. Objetivo — Descrever as
caracteristicas do diagndstico de pacientes pediatricos com FC atendidos em um centro de referéncia.
Métodos — Estudo transversal, realizado com individuos atendidos em um centro de referéncia, entre 2017
e 2023, respeitando-se a norma 738/24 do Conselho Nacional de Saude. Foram coletados dos prontuarios
dos pacientes as varidveis: sexo bioldgico, cor da pele (branca, preta ou parda), idade atual e no diagnéstico
(em meses e faixa etaria em anos), Resultados de exames de diagndstico (triagem neonatal, teste do suor e
genadtipo), sintomatologia clinica ao diagndstico (sim ou nao), variaveis clinicas no diagndstico (ileo meconial,
desnutricdo, esteatorreia, disturbio metabdlico, manifestacGes respiratdrias e pélipo nasal). A andlise
dos dados foi realizada de forma descritiva por frequéncias relativas e absolutas e medidas de dispersao.
Resultados — A populagdo de estudo foi composta por 63 individuos, sendo 52,4% do sexo masculino e
64% brancos. A idade, no diagndstico, variou de dias (<1 més) a 460,0 meses (média= 37,5; mediana= 4,0
meses). A maioria dos pacientes (77,4%) foi diagnosticada precocemente (< 2 anos). Dentre os exames de
diagnéstico, 54,7% dos pacientes apresentou triagem neonatal 270ng/mL, 98,3% teste do suor positivo e
86,2% gendtipo com 2 variantes bialélicas patogénicas. A desnutri¢ao foi a sintomatologia mais frequente
ao diagndstico (57,1%), seguida dos sintomas respiratérios persistentes (55,6%) e da esteatorreia (36,5%).
J& os disturbios metabdlicos (9,5%), edema (9,5%), ileo meconial (3,2%) e infertilidade (1,6%) foram as
manifestacdes clinicas observadas menos prevalentes no diagndstico. Nao houve registro de presenca
de pélipo nasal no diagndstico desses pacientes. Conclusdo — A desnutri¢cdo é a manifestacdo clinica mais
frequente nessa populacdo, apesar de a maioria ter obtido o diagndstico precocemente, o que ressalta a
importancia do cuidado nutricional em pacientes com fibrose cistica, inclusive em tenra idade.
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CARACTERIZAGAO DE POPULAGCAO COM FIBROSE CISTICA ATENDIDA
EM UM CENTRO DE REFERENCIA
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Santana?, Aldair Alessandra de Sousa Fortes® e Luana da Silva Baptista Arpini2.

IHospital Infantil Lucidio Portella (HILP). 2Hospital Infantil Nossa Senhora da Gléria (HINSG).

Introdugao — A fibrose cistica (FC) € uma doenc¢a multissistémica, que resulta em complicagGes progressivas.
O diagndstico precoce e o acompanhamento adequado em centros especializados sdo fundamentais para o
controle da doenca e a melhora do prognéstico. Objetivo — Descrever as caracteristicas de pacientes com
FC atendidos em um centro de referéncia. Métodos — Trata-se de um estudo transversal, realizado com
individuos atendidos em um centro de referéncia entre 2017 e 2023, respeitando-se a norma 738/24 do
Conselho Nacional de Saude. Foram coletados dos prontudrios dos pacientes as varidveis: sexo bioldgico, cor
da pele (branca, preta ou parda), idade atual e no diagndstico (em meses e faixa etdria em anos), Resultados
de exames de diagndstico (triagem neonatal, teste do suor e gendtipo), e informacgdes de transplante e
Obito. A analise dos dados foi realizada de forma descritiva por frequéncias relativas e absolutas e medidas
de dispersdo. Resultados — A populacdo de estudo foi composta por 63 individuos, sendo 52,4% do sexo
masculino e 64% brancos. A idade no diagndstico variou de dias (<1 més) a 460,0 meses (média= 37,5;
mediana= 4,0 meses). A maioria dos pacientes (77,4%) foi diagnosticada precocemente (< 2 anos). Dentre
os exames de diagnostico, 54,7% dos pacientes apresentaram triagem neonatal >70ng/mL, 98,3% teste do
suor positivo e 86,2% gendtipo com 2 variantes patogénicas bialélicas. Houve 4 ébitos no periodo, sendo 3
por causas respiratérias. Nenhum individuo realizou transplante de érgdos. Quanto as variantes genéticas
em CFTR, foram identificados 14 tipos diferentes nesses pacientes, com 81,0% dos individuos apresentando
genoma com ao menos uma variante F508del, sendo que 66,0% deles em homozigose. As outras variantes
encontradas foram G542X, 3120+1G->A, 3272-26A->G, R553X, 5T, P205S, 2184insA, A559T, F508C, 11234V,
L206W, F191V, R334W, sendo a G542X a mais frequente (n=10). Conclusdo — A identificacdo do perfil dos
pacientes é importante para conhecer as caracteristicas da populacdo e para avaliar possiveis condutas
futuras, principalmente em tempos em que o tratamento tem evoluido de forma rapida, com grande
impacto no progndstico e na qualidade de vida dos pacientes com fibrose cistica.
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DESAFIOS NO CUIDADO DA FIBROSE CISTICA. RELATO DA EXPERIENCIA
DE UMA EQUIPE PARA ISOLAMENTO BACTERIANO
EM UM CENTRO DE REFERENCIA.

Katharina Vidal Moura®?, Miriam Estela Lobo'?3, Danilo Abreu Vieira?, Ana Maria Melo'?, Thaina
Maria Ledo*?e Luisa Andrade Lima*?,3.

IUniversidade Federal de Alagoas (UFAL). 2Hospital Universitdrio Professor Alberto Antunes
(HUPAA). 23Empresa Brasileira de Servigos Hospitalares (EBSERH).

Introdugdo — A assisténcia especializada em centros de tratamento de fibrose cistica (CTFC) esta relacionadaa
melhor qualidade de vida, melhor estado nutricional e maior sobrevida em pacientes com essa enfermidade.
Em conformidade com modelos internacionais, os pacientes com fibrose cistica (FC), acompanhados
nos CTFC, sdo atendidos por uma equipe multidisciplinar, o que permite tratamentos mais eficazes. No
Brasil, existem 51 CRFC com caracteristicas proprias, mas com dificuldades em 100% deles. O diagndstico
microbioldgico de amostras de secrecdo das vias aéreas é fundamental para o acompanhamento na FC,
e os laboratérios dos CTFC devem estabelecer rotinas especializadas, com profissionais capacitados para
caracterizacdo de todos os possiveis patégenos pulmonares. A metodologia utilizada para realizacdo de
exames em cada CTFC envolve ndo apenas o seguimento de protocolos, mas também a disponibilidade de
profissionais e o reconhecimento, pelos gestores, da importancia do CRFC para a Instituicdao onde ele se
encontra. Objetivos — Apresentar a prevaléncia bacteriana a partir de um fluxo para coleta de secre¢do de
vias aéreas em pacientes com FC, e a experiéncia de parceria entre a médica coordenadora do CTFC e a
chefia do laboratério em um hospital universitario, com envolvimento da fisioterapia, da enfermagem e da
microbiologia do laboratdrio de andlises clinicas. Métodos — Trata-se de um trabalho de cardter qualitativo,
com observacgdo participante (relato da experiéncia), durante o qual os pacientes de FC atendidos no
ambulatdrio de pediatria foram encaminhados ao fisioterapeuta, na sala de procedimentos da enfermaria de
pediatria. Junto a isso, foi realizada uma descrigao de frequéncias de isolamento bacteriano. Na enfermaria
de pediatria, recebiam nebulizacdo com solugdo salina a 3%, manobras de fisioterapia, e eram, entao,
estimuladas a tossir. Os lactentes eram aspirados, apds a realizacdo de manobras de drenagem. O material
coletado era, entdo, entregue a médica coordenadora do CTFC, que o levava, pessoalmente, para cadastro
no laboratdrio e posterior entrega a microbiologista. Era realizado o semeio da amostra pelo método de
esgotamento nas placas com meios de cultura dgar sangue e agar MacConkey, sendo as placas incubadas
em estufa a 372 por um periodo de 24 a 48 horas. Apds o periodo de incubacdo, era realizada a leitura das
placas e identificado um possivel crescimento bacteriano. Havendo formacdo de col6nias, era realizado
o procedimento automatizado de identificacdo bacteriana e antibiograma através do equipamento BD
Phoenix M50. Discussdo — O fluxo criado permitiu, entre os anos de 2022 a 2024, o envio de 125 amostras
de secrecdo de vias aéreas. Houve aumento, ano apds ano, no quantitativo de amostras: de 10 amostras
em 2022 para 42 em 2023 (aumento de 320%); entre 2023 e 2024, foram avaliadas 72 amostras (73,8% de
aumento). Houve isolamento de Pseudomonas, Estafilococos meticilino resistentes e Complexo Burkholderia
cepacia, antes pouco comuns em amostras de vias aéreas de pacientes do hospital. A taxa de isolamento
de Pseudomonas aumentou 320% de 2022 a 2023 e 23,8% para 2024. A andlise foi realizada por meio
de calculos do Excel. Conclusdao — A experiéncia, durante os dois anos de funcionamento de um fluxo de
realizacdo de culturas, permitiu ndo apenas melhorar a estratégia terapéutica, mas a possibilidade de
funcionamento do servico dentro dos modelos recomendados para os centros de referéncia, com ganho
cientifico e pessoal, além de maior conhecimento sobre a FC na Instituicao.
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FALSO NEGATIVO EM EXAME DE TRIAGEM NEONATAL RESULTANDO EM
AUMENTO DE MORBIDADE EM PACIENTE COM FIBROSE CiSTICA

Gabriela Peceguini Mathias Arce?, Julia de Oliveira Rodrigues!, Matheus Westarb de Godoi?,
Renata Volpini Mello', Eduardo Piacentini Filho?, Luiz Roberto Agea Cutolo'? e Fernanda de Souza
nascimento?.

IHospital Infantil Joana de Gusmdo (HIJG). 2Universidade Federal de Santa Catarina (UFSC).

Introdugdo — Desde aimplementacdo do exame de tripsinogénio imunorreativo (IRT) no Programa Nacional
de Triagem Neonatal (PNTN), houve um aumento no diagndstico precoce de fibrose cistica (FC). Entretanto,
a confirmacgdo diagndstica é feita pelo teste de cloro no suor (TS) e (ou) exame genético. Apesar de o IRT
ser bastante sensivel, hd uma taxa de 1 a 4% de falsos negativos (FN). Descri¢do do caso — BVCOM, sexo
feminino, 10 meses, nascida a termo sem intercorréncias, com 3245g e IRT de 24,44ug/L aos 6 dias de
vida. Foi internada com 4 meses por bronquiolite viral aguda por adenovirus, com baixo ganho de peso
(6g/dia), vomitos e diarreia cronica. Teve alta hospitalar com hipdtese de alergia a proteina do leite de
vaca, em uso de férmula de aminoacidos via sonda nasoenteral. Porém manteve baixo ganho pondero-
estatural e taquidispneia, com nova internagao apds 25 dias, sendo transferida para um hospital pediatrico
de referéncia em Santa Catarina. Apresentava sinais de desnutricdo grave (IMC/I z score -3,35), além
de hipoalbuminemia, hipovitaminose D, anemia, insuficiéncia pancreatica exdcrina grave e tomografia
de torax com aprisionamento aéreo e atelectasias. Foram realizados dois TS por coulometria alterados,
confirmando FC. Foi iniciado tratamento com pancreatina, fisioterapia respiratéria, vitaminas A, D, E, K e
ferro, alfadornase e salina hiperténica. Evoluiu com exacerba¢ao moderada de FC por Stenotrophomonas
maltophilia e Klebsiella pneumoniae, com uso de oxigenoterapia e antibioticoterapia, persistindo com
taquidispneia leve e necessidade de gastrostomia. Em seguida, apresentou ganho de peso importante e
melhora do estado nutricional (IMC/I z score -1,03), com alta hospitalar aos 6 meses. Discussdo — O IRT é o
principal instrumento para triagem de FC e contribui para o diagndstico precoce, embora existam problemas
com o método. Fatores ambientais e relacionados a coleta ou processamento da amostra podem aumentar
as taxas de FN, assim como ileo meconial (IM), suficiéncia pancreatica, testes com elevado ponto de corte
ou coleta tardia. No Brasil, ha o relato de um caso de paciente com IRT FN, nos pontos de corte do PNTN,
e insuficiéncia pancreatica, sem IM, semelhante ao caso descrito, mas com mutacdo DF508 homozigoto.
Outros Autores descreveram 8 pacientes com IRT FN, sendo 3 deles com tais caracteristicas, porém com
mutacdes classe 1. Entre os demais, 1 apresentava IM e 4 eram suficientes pancredticos. BVCOM teve
manifestacOes graves precoces da FC, com desnutricdo importante e necessidade de hospitalizacGes, sendo
gue um diagndstico mais breve poderia ter evitado essas intercorréncias. Conclusao — Os Resultados de
IRT FN trazem atraso no diagndstico de FC, com prejuizo no progndstico dos pacientes. Assim, é necessario
monitorizar e adequar o PNTN para otimizar sua sensibilidade. O caso descrito ressalta a importancia da
suspeicdo de FC em pacientes com sintomas sugestivos, mesmo na presencga de IRT normal, evitando as
complicagdes do diagndstico tardio.
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AVALIAGCAO DE POSTURA, FORCA MUSCULAR RESPIRATORIA,
CAPACIDADE FUNCIONAL, FUNGAO PULMONAR E QUALIDADE DE VIDA
DE UM PACIENTE COM FIBROSE CiSTICA E SEUS DESFECHOS ANTES E
DEPOIS DA APLICAGAO DE UM PROGRAMA DE ATIVIDADE FiSICA PELO
MODELO DE TELESSAUDE.

Adriana Della Zuana?, Eliana Takahama Sakamoto? e Luiz Vicente Ribeiro Ferreira da Silva Filho'.

!Instituto da Crianga e do Adolescente do Hospital das Clinicas da Faculdade de Medicina da
Universidade de Sdo Paulo (ICr, HCFMUSP).

Introdugdo — A pandemia de Covid-19 imp0s desafios e restricbes ao atendimento presencial e, a partir
desse fato, o atendimento por meio de telessalde se tornou um forte aliado dos pacientes com fibrose
cistica (FC), pois € evidente que esse modo tecnoldgico de assisténcia aos pacientes facilitou a introdugdo
de um programa de atividade fisica e pode desempenhar um papel importante nos cuidados regulares
desses pacientes. Descri¢do do caso — Paciente LCPC, com 7 anos de idade e com diagnodstico de fibrose
cistica e genética F508del homozigoto. A avaliacdo do paciente foi realizada presencialmente. A avaliacdo
da postura foi realizada por meio do software de avaliagado postural (SAPO) e a forca muscular respiratéria
foi estimada pela pressdo inspiratéria maxima (PImax) e pela pressdo expiratoria maxima (PEmax). Ainda
foram coletados dados antropométricos e valores de espirometria. Foi realizado o teste de caminhada de
6 minutos (TC6) e aplicado um questiondrio de qualidade de vida (QQDV) especifico para pacientes com
FC. Apds a avaliacdo inicial, o programa de atividade fisica teve inicio, e o paciente foi submetido a sessdes
de exercicios fisicos com duragdao maxima de 60 minutos, que aconteciam uma vez na semana, durante 12
semanas e ministrados por uma Unica fisioterapeuta, no modelo videochamada. Os exercicios tinham como
objetivo o fortalecimento de grupos musculares com alternancia de segmentos, bem como o alongamento,
a propriocepgao dos diferentes segmentos corporais e o equilibrio. Foram utilizados materiais como bola
e banda eldstica. Apds esse periodo, o paciente foi reavaliado utilizando-se os mesmos parametros da
avaliacdo inicial. Os Resultados obtidos sobre a postura revelaram que houve aumento do dngulo entre os
processos espinhosos marcados na coluna cervical, o que significa diminuicdo da lordose cervical. A cifose
tordcica permaneceu inalterada e se observou um aumento do dngulo da lordose lombar, o que significa
uma discreta diminuicdo dessa curvatura. Os valores de espirometria apresentaram uma melhora discreta.
O indice de PEmax, que representa a forca de musculos expiratérios, mostrou um aumento de 45cm/H20
para 75cm/H20. Ndo houve diferenca estatisticamente significante entre as distancias percorridas no TC6
avaliadas antes e depois do programa de exercicios. A qualidade de vida do paciente foi considerada boa,
tanto na sua percepgdo quanto na percepg¢do de sua mae, visto que quanto maiores os valores nos diversos
dominios, a qualidade de vida é considerada melhor. Discussdo — Individuos com FC apresentam alteragGes
posturais, e aimplementacdo de programas de atividade fisica sdo fortemente recomendados, podendo ser
incorporados na rotina dessas criangas. Um Unico paciente se beneficiou desse modelo de atendimento.
Conclusdo — Abordagens de telessalde trazem consigo muitas vantagens, mas também muitos desafios
aos fisioterapeutas mediante a percepcdo das dificuldades encontradas em um sé caso estudado. Mais
estudos que oferecam programas de atividade fisica por meio de telessatde aos pacientes com FC devem
ser adotados para confirmar os Resultados obtidos em um sé caso.
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ADESAO A FISIOTERAPIA RESPIRATORIA E TEMPO DEDICADO AO
TRATAMENTO DA FIBROSE CiSTICA: COMPARACAO ENTRE USUARIOS E
NAO USUARIOS DE MODULADORES CTFR NO BRASIL.

Veronica Stasiak Bednarczuk de Oliveira!, Marise Basso Amaral®, Cristiano Silveira!
e Vinicius Oliveira®'.

Instituto Unidos pela Vida (IUPV). 2Universidade Federal do Parand (UFPR).
3Universidade Federal Fluminense (UFF).

Introdug¢do — Os moduladores da proteina CFTR tém revolucionado o tratamento na fibrose cistica,
promovendo melhorias significativas no perfil clinico dos pacientes. Entretanto, a continuidade de um
manejo multidisciplinar, especialmente a pratica da fisioterapia respiratéria, segue sendo indicada como
fundamental para a manutencdo da fung¢ao pulmonar e da qualidade de vida. Objetivo — Avaliar a adesao
a fisioterapia respiratdria e o tempo didrio dedicado as atividades do tratamento da fibrose cistica em
pacientes que utilizam ou ndo moduladores. Métodos — Este é um estudo quantitativo, observacional e
transversal, aprovado pelo CEP (n2 7.317.103). A pesquisa foi divulgada pelos canais digitais do Instituto
Unidos pela Vida e, via Google Forms, obteve 74 respostas de pacientes maiores de 18 anos, apds o aceite
do TCLE. O questionario abordou dados sociodemograficos, uso de moduladores, frequéncia da fisioterapia
respiratéria e o tempo médio didrio dedicado a todas as atividades do tratamento (inalacgdo, fisioterapia,
atividade fisica, medicagdo e outros cuidados). A analise foi realizada utilizando-se estatisticas descritivas
no Excel. Resultados — Dos 74 participantes, 64,9% eram do sexo feminino, com predominancia nas faixas
etdrias de 25 a 34 anos (36,5%) e de 18 a 24 anos (33,8%). Em relagdo a localizagdo, 45,9% eram da regido
Sul e 21,6% da regido Sudeste. Quanto ao estado civil, 62,2% eram solteiros, e, em termos de escolaridade,
32,4% possuiam Ensino Médio completo e 23% Pds-graduagdao completa. No que se refere ao tratamento,
63,5% relataram o uso de moduladores — dentre os quais 91,5% utilizavam o trikafta — e 36,5% nao fazem
uso desses medicamentos. A frequéncia da fisioterapia respiratéria variou: no grupo sem moduladores,
37% a realizavam diariamente, 29,6% algumas vezes por semana e 14,8% nunca realizavam; entre os
usudrios de moduladores, 38% realizavam sessées algumas vezes por semana, 29,8% de forma ocasional,
e 10,6% nunca a praticavam. Quanto ao tempo total didrio dedicado ao tratamento, no grupo que nao
utiliza moduladores, 44,4% dos pacientes gastavam entre 1 e 2 horas, e 29,6% entre 2 e 4 horas. Ja entre os
usudrios de moduladores, 34,1% gastavam entre 1 e 2 horas, enquanto 36,2% dedicavam entre 2 e 4 horas.
Conclusdo — Os dados indicam que a adesao a fisioterapia respiratéria diaria é significativamente menor
entre os usuarios de moduladores, com apenas 21,3% mantendo essa frequéncia, além de uma variagdo
no tempo total didrio dedicado ao tratamento. Esses achados reforcam a importancia da continuidade do
manejo multidisciplinar, incluindo a fisioterapia respiratoria, para otimizagao da fun¢do pulmonar e melhoria
da qualidade de vida em pacientes com fibrose cistica, independentemente do uso de moduladores.
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ATUACAO DO PROFISSIONAL DE EDUCAGAO FiSICA NO TRATAMENTO
AMBULATORIAL DE CRIANGAS E ADOLESCENTES COM FIBROSE CiSTICA
EM UM CENTRO DE REFERENCIA

Franciele Ramos Figueira, Filipe Adriel Medeiros Aguirre! e Pamela Job Kur?.

IHospital de Clinicas de Porto Alegre (HCPA).

Introdugdo — O tratamento e o acompanhamento multiprofissional sdo altamente indicados para pessoas
com fibrose cistica (FC), proporcionando melhora na qualidade de vida através de um melhor estado
nutricional, além de melhora da funcdo pulmonar e tolerancia aos esforcos. A atuacdo do profissional de
educacado fisica (PEF), em um centro de referéncia para FC, pode contribuir na adequacdo da rotina dos
pacientes, de modo a desenvolver estratégias para o alcance das recomendacgdes diarias de exercicios fisicos
(EF). Descrigao do caso — Trata-se de um relato de experiéncia do PEF no ambulatério de pneumologia e
pediatria de um centro de referéncia para FC. Nesse centro, sdo atendidos pacientes desde o diagndstico
até 18 anos de idade. O acompanhamento ocorre trimestralmente e compde o plano terapéutico dos
pacientes, que é individualizado e pautado em um protocolo de atendimento constituido pelas seguintes
etapas: a) anamnese voltada a identificagdo da composigdo familiar do paciente, de seu desenvolvimento
neuropsicomotor (DNPM), compreensdo de sua rotina (uso de telas e sono), acesso a escola, participa¢do nas
aulas de educacao fisica, EF regulares extra a educacao fisica, projetos de EF em que o paciente estd inserido
e atividades de lazer; b) discussdo clinica do paciente, considerando suas necessidades biopsicossociais
com os outros profissionais da equipe; c) em conjunto com o paciente e seus responsaveis é realizada a
elaboracdo de estratégias para engajamento da EF na rotina didria; além disso o PEF também atua no
mapeamento e na busca ativa de projetos esportivos que estdo dentro do territério do paciente; d) avaliagao
da adesdo a pratica de atividade fisica no check up da equipe multidisciplinar anual, utilizando-se o volume
de exercicios semanais como referéncia. Discussdo — As intervencées do PEF promovem um processo de
educagdo em saude do paciente e de seus responsaveis, uma vez que visam conscientiza-los da importancia
do estilo de vida ativo desde a infancia até a vida adulta, incluindo EF como uma ferramenta indispensavel
ao tratamento da FC. Conclusdo — A atuacdo do PEF em FC qualifica a assisténcia ambulatorial prestada ao
paciente pediatrico, integrando o EF como componente essencial do tratamento, pois contribui para um
estilo de vida ativo, que é importante para a manutencdo da capacidade funcional, da fun¢do pulmonar e
para um DNPM adequado.
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AVALIACAO DA FORCA MUSCULAR PERIFERICA POR MEIO DA
DINAMOMETRIA DE PREENSAO PALMAR EM INDIVIDUOS ADULTOS
COM FIBROSE CiSTICA

Amanda Rocha de Oliveira Sousa?, Polyagna Ferreira de Carvalho?, Leticia Pereira do Amaral
Cidade Silva!, Mariane Gongalves Martynychen Canan?, Caroline Souza Sokoloski?, Carolina
Rossetti Severo?, Barbara Franco Mittag?, Willian Barbosa da Silva?, Ana Carolina Corréa e

Fernanda Cristina Pamplona®.

1Complexo Hospital de Clinicas da Universidade Federal do Parand (CHC, UFPR).

Introducdo — As alteracGes do sistema musculoesquelético nas pessoas com fibrose cistica (PcFC) sdo
bastante comuns, manifestando-se, principalmente, com alteragdes posturais, fraqueza muscular periférica
e da musculatura respiratéria. Nesse contexto, a forca de preensdo palmar pode ser um indicador indireto
da forca muscular nesses individuos, correlacionando-se com a massa muscular e com a capacidade de
fazer exercicios. Além disso, embora ndo seja um marcador direto da funcdo pulmonar, a forca de preensao
palmar pode estar também relacionada a fungdo dos musculos respiratérios. Objetivo — Avaliar a forca
muscular periférica de um grupo de PcFC adultas, por meio do uso da dinamometria de preensdo palmar e
correlaciona-la com dados antropomeétricos, de funcao pulmonar e pratica de atividade fisica. Metodologia
— Foi realizado um estudo transversal em PcFC em acompanhamento no centro de referéncia para adultos
de um hospital universitario. Foram coletados dados antropométricos, sociodemograficos e clinicos, assim
como informacgdes sobre a pratica de atividade fisica. A avaliacdo da for¢a muscular periférica foi realizada
por meio de dinamometria de preensdo palmar no membro dominante, medida com o dinamémetro JAMAR.
A func¢do pulmonar foi obtida por espirometria, sendo utilizados os Resultados mais recentes no periodo
de até 6 meses da avaliacdo. Resultados — A amostra foi constituida por 50 participantes com idade média
de 24,84 + 7,3 anos, sendo 30 (60%) do sexo masculino. Setenta por cento dos avaliados apresentavam
indice de massa corporal (IMC) normal (22,1 + 3,18 kg/m?) e 20% sobrepeso, sendo que 68% realizavam
algum tipo de atividade fisica. A média da dinamometria, no sexo masculino, foi de 42,3 + 7,80 kgf e, no
sexo feminino, de 27,5 £ 5,9 kgf. Nao houve relagdo entre o valor atingido na dinamometria e o IMC ou
a idade. Por outro lado, a dinamometria foi significativamente maior nas PcFC que praticavam atividade
fisica (39,0 + 10 vs. 30,7 £ 7,19 kgf; p= 0,004) e no sexo masculino (42,3 + 7,8 vs. 27,5 + 5,09 kgf; p < 0,001).
Houve, também, correlagdo positiva entre a dinamometria e o VEF1% (r = 0,406; p = 0,003) e a CVF% (r =
0,484; p < 0,001). Conclusao — A dinamometria de preensdo palmar pode ser utilizada como uma forma
auxiliar rapida e simples de avaliacdo da fungdo muscular, fornecendo dados complementares aos testes
de fungdo pulmonar na avaliacao da capacidade funcional das PcFC. Seu uso rotineiro pode ser util no
monitoramento da fungdo muscular nas PcFC e no acompanhamento de intervengdes fisioterapéuticas e
dos beneficios decorrentes da pratica de atividade fisica por essa populagao.
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IMPACTO DO USO DE MODULADOR GENETICO NA FUNGAO
PULMONAR E NA CAPACIDADE FUNCIONAL: UM ESTUDO DE CASO.

Maria Eduarda Pereira Borges!, Gabrielle De Oliveira Gongalves!, Thaise Helena Cadorin!, Gabriela
Castilhos Ducati', Camila Isabel Santos Schivinski® e Renata Maba Gongalves Wamosy.

I Universidade do Estado de Santa Catarina (UDESC).

Introdugdo — O uso de moduladores genéticos tem se tornado uma realidade na fibrose cistica (FC),
principalmente apds ser incorporado ao Sistema Unico de Satde. Tratando-se de um novo cenério, torna-
se relevante investigar as repercussdes dessa terapéutica nessa populacdo. Com isso, o Objetivo deste
estudo foi descrever os efeitos do uso do modulador genético no sistema respiratério e na capacidade
funcional de um jovem com FC. Descrigao do caso — Trata-se de um estudo de caso observacional, com
dados obtidos em prontuario fisico e eletrénico. O jovem iniciou 0 acompanhamento fisioterapéutico nos
primeiros meses de vida, junto ao diagndstico, apresentando gendtipo AF508 heterozigoto e fendtipo
com comprometimento dos sistemas respiratério e digestivo. Manifestava quadro de tosse produtiva e
expectoragdo com grande quantidade de secre¢do mucopurulenta. Ainda relatava dispneia basal (BORG
2). Em setembro de 2024, aos 19 anos, iniciou o uso do medicamento trikafta®. Conduziu-se avaliacdo da
capacidade funcional pelo teste modificado de Shuttle (TMS) e da funcdo pulmonar pela espirometria, antes
e depois de 2 meses de uso do modulador. Para a espirometria, foram considerados os valores absolutos
dos parametros de VEF1, CVF, VEF1/CVF, PFE e FEF25-75 e em porcentagem do predito (%pred) pela Global
Lung Function Initiative. Foram controladas a estabilidade clinica por meio da Cystic Fibrosis Clinical Score
(CFCS) e a dispneia segundo a escala de BORG. Resultados e discussdao — Em relagdo aos valores prévios a
utilizacdo do modulador, o jovem apresentava: 56.9kg, 167cm e IMC de 20,4kg/m?, CFCS 22 pontos, com
valores espirométricos absolutos de (L/min): CVF: 3,73; VEF1: 2,74; VEF1/CVF: 0,73; PFE: 4,80; FEF25-75:
2,00 e em %pred: CVF: 79,11; VEF1: 67,54; VEF1/CVF: 84,66; FEF25-75: 43,75. No TMS, percorreu 1110m e
interrompeu o teste por exaustao, atingindo 77,60% do valor predito, 85% da FC maxima e ndo dessaturou.
Na reavalia¢do, apds o uso do modulador, apresentou-se com 57kg, 167cm e IMC de 20,4g/m? CFCS de 20
pontos, com aumento dos valores espirométricos em L/min: CVF:5,05; VEF1:4,05; VEF1/CVF:0,80; PEF:8,95;
FEF24-75:4,05 e em %pred: CVF:105,60; VEF1: 98,76; VEF1/CVF: 92,73; FEF25-75: 88,14. No TMS, o jovem
percorreu 1150m e interrompeu o teste devido ao cansago nas pernas, atingindo 78,93% do valor predito,
se mantendo em 85% da FC maxima e sem dessaturagdo. A presenca de tosse e a expectoragdo nao foram
observadas durante os atendimentos fisioterapéuticos apds introdu¢do da medicacdo e houve diminuicdo
na sensacdo de dispneia basal (BORG 1). Conclusdo — O uso do modulador genético por 2 meses, associado
a manutenc¢do do acompanhamento multidisciplinar e da fisioterapia, estabilizou o quadro funcional e
respiratério do jovem de 20 anos, com pequeno aumento numérico na distancia percorrida no TMS e nos
valores absolutos da espirometria. Houve melhora sintomatica — reducdo da dispneia, tosse e expectoracao
de secre¢do —, o que merece continuidade das avaliagdes em longo prazo.

Palavras-chave: Doencga pulmonar. Teste de fungdo respiratdria. Fisioterapia respiratdria. Assisténcia
ambulatorial.
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UTILIZAGAO DE VIDEOS EDUCATIVOS PARA MELHORAR A ADESAO A
FISIOTERAPIA RESPIRATORIA NA FIBROSE CISTICA

Leticia Pereira do Amaral Cidade Silva', Mariane Gongalves Martynychen Canan?, Caroline Souza
Sokoloski', Carolina Rossetti Severo?!, Barbara Franco Mittag?, Ana Carolina Corréa?, Fernanda
Cristina Pamplona® e Willian Barbosa da Silval.

1Complexo Hospital das Clinicas da Universidade Federal do Parand (CHC-UFPR).

Introducgdo — A fisioterapia respiratéria é fundamental no tratamento de pessoas com fibrose cistica (PcFC)
e consiste em técnicas que visam promover a higiene bronquica e otimizar a capacidade respiratéria,
prevenindo complica¢Ges e melhorando a qualidade de vida. Manter a adesdo a essa parte do tratamento,
entretanto, é um grande desafio, pois envolve a realizacdo de exercicios muitas vezes complexos, que nem
todas as PcFC conseguem realizar sozinhas, e que precisam ser repetidos diariamente. Como estamos
inseridos em um mundo cada vez mais tecnoldgico, o uso de recursos digitais pode ser uma alternativa
para auxiliar nesse processo. Objetivo — Utilizar videos educativos para facilitar a compreensdo de
exercicios respiratorios e ajudar na adesao a fisioterapia, aumentando o engajamento dos pacientes em
seu autocuidado. Método — Foram desenvolvidos dois videos pela fisioterapeuta do centro de atendimento
ao adulto com fibrose cistica de um hospital universitario, com o objetivo de auxiliar as PcFC a realizarem a
fisioterapia respiratdria. As técnicas abordadas foram o ciclo ativo da respiragao e a drenagem autdgena, que
trabalham com a varia¢do de fluxos aéreos, combinando o controle da respiracao, respiracao diafragmatica,
técnicas de expiracao lenta e rapida, entre outros. O foco principal foi desenvolver videos que as PcFC
pudessem acessar para realizar a atividade de forma guiada. Cada video contém uma rdpida explicagdo
sobre a técnica do exercicio e demonstra sua execugao através de ilustracdo grafica e condugdo em audio.
As midias foram disponibilizadas em um canal de uma plataforma de videos intitulado “Gente de fibra”, em
24 de margo de 2022, sob a descri¢ao “Gente de Fibra é um canal de fisioterapia dedicado ao autocuidado
de pacientes de fibrose cistica e para todos aqueles que lutam diariamente pela sua saude e qualidade de
vida.” Os videos tém livre acesso, sendo divulgados para as PcFC durante as consultas de rotina. Podem ser
acessados por link enviado via WhatsApp, apds autorizacao, por QR code ou pesquisa direta na plataforma.
Resultados — O video do Ciclo Ativo da Respiracdo apresentou 5.271 visualiza¢Ges, e o da Drenagem
Autdgena 4.323 acessos até o dia 27/01/2025. Além disso, durante as consultas ambulatoriais no centro de
tratamento, as PcFC referiram experiéncia positiva com sua utilizagdo. Conclusao — Os videos de exercicios
respiratérios tém se mostrado uma ferramenta util e efetiva para o tratamento das PcFC. O exercicio
guiado viabiliza melhor compreensao e dominio das técnicas respiratdrias e promove o autocuidado. Além
disso, por estarmos inseridos em um mundo digital, cheio de estimulos visuais e auditivos, o uso de videos
especializados torna-se um recurso atrativo, convidativo para a execucdo do exercicio, contribuindo para
a adesdo a fisioterapia respiratoria.

Palavras-chave: Fibrose cistica. Fisioterapia respiratoéria. Videos educativos.
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GESTAGAO E FIBROSE CISTICA: EXPERIENCIAS DE UM CENTRO DE
REFERENCIA NO CUIDADO DE ADULTOS COM FIBROSE CIiSTICA.

Carolina Aurelio Vieira Andrade de Vasconcellos?, Nicoly Alves de Almeida Mello?, Vera Lucia
Barros Abelenda?, Monica Muller Taulois® e Raphael Freitas Jaber de Oliveira®.

policlinica Universitdria Piquet Carneiro (PPC).

Introdugdo — A infertilidade ou a subfertilidade, em ambos os sexos, costuma acompanhar a fibrose cistica
(FC). Como a infertilidade feminina parece estar relacionada ao espessamento do muco cervical, o acesso
aos moduladores do canal regulador de condutancia transmembrana da fibrose cistica (CFTR) tem mudado
esse paradigma. Além disso, como consequéncia das melhorias com a terapia e os cuidados, a expectativa
e a qualidade de vida aumentam, e as mulheres adultas com FC podem fazer a escolha de ter filhos. Ainda
assim, é uma gravidez considerada de alto risco, e se faz necessario um acompanhamento multidisciplinar
constante para a garantia de bons desfechos obstétricos. Objetivo — Tracar o perfil de saide das mulheres
com FC ao engravidarem e observar a ocorréncia de desfechos obstétricos comuns nessa populacao, tais
como: desenvolvimento de diabetes gestacional, parto prematuro e baixo peso ao nascer. Métodos — Este
é um estudo transversal e retrospectivo, elaborado a partir da coleta, em prontuario eletrénico, de dados
referentes as gestacdes das mulheres com FC acompanhadas por um centro de referéncia de cuidados
para adultos, entre os anos de 2009 e 2024. Resultados — Em quase duas décadas de atendimento, foram
registradas apenas 9 gestacbes, sendo uma delas a partir de reproducdo assistida. A idade média das
mulheres era de 26,1115,57 anos e, na ocasidao da gravidez, duas delas desconheciam seu diagndstico
de fibrose cistica. Com indice de massa corporal (IMC) médio de 20,5+2,44 kg/m?, um terco apresentava
baixo peso e apenas 2 gestantes conseguiram atingir a recomendac¢do de ganho de peso, sendo a média
de ganho ponderal de 5,39+4,04kg ao longo da gestacdo. Em relacdo a saude pulmonar, apresentavam
VEF1% médio de 62,12+19,86%, sem relatos no prontudrio relacionados a necessidade de internagdo por
exacerbagdo pulmonar durante a gravidez. Insuficiéncia pancreatica exdcrina estava presente em 77% (7)
das gestantes e, apesar de apenas uma Unica mulher apresentar diabetes relacionado a FC, 62,5% (5) das
demais desenvolveram diabetes gestacional. Em relagdo aos nascimentos, 33% (3) ocorreram de forma
prematura, com idade gestacional minima de 34 semanas. O peso médio ao nascer foi de 2823+219 gramas,
sendo apenas um dos bebés classificado como de baixo peso. Uma Unica gestante usou modulador de
CFTR como parte da terapia, e ela apresentou desfechos obstétricos semelhantes aos da maioria do grupo,
como diabetes gestacional e baixo ganho de peso materno. Conclusdo — A maior incidéncia de diabetes
gestacional e o impacto negativo sobre o estado nutricional materno sdo pontos de atencdo no pré-natal.
Debater, junto as mulheres, sobre os riscos agregados a condicao materna com a gestagao, bem como sobre
o impacto em se cuidar de uma crianca, para alguém ja muitas vezes envolvida com exaustivos cuidados
em decorréncia de sua prépria doenca, revelam a urgéncia de se discutir, nos centros de referéncia em FC,
sobre salde reprodutiva e planejamento familiar.

Palavras-chave: Diabetes gestacional. Estado nutricional. Gestagdo. Planejamento familiar. Saude
reprodutiva.
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DESCOMPENSAGAO DA CIRROSE EM PACIENTE COM FIBROSE CIiSTICA
CHILD-PUGH APOS USO DE MODULADORES — RELATO DE CASO.

Thais Costa Nascentes Queiroz?!, Virginia Auxiliadora Freitas de Castro?, Jonatas Pereira
Bertholucci?, Jessyca Mayra Pedrollo Pinto?, Nathalia Aidar Bittar?, Raissa Lelitscewa da Bela Cruz
Farial, Lara Juliana Henrique Fernandes? e Lusmaia Damaceno Camargo Costa®?.

1 Hospital das Clinicas da Universidade Federal de Goids (HC-UFG, EBSERH). *Faculdade de
Medicina da Universidade Federal de Goids (FMUFG).

Introducdo — A fibrose cistica (FC) € uma doenca causada por mutacdes no gene que codifica a proteina
reguladora de condutancia transmembrana (CFTR) e afeta varios 6rgaos, incluindo pulmdo e figado. O
modulador elexacaftor, tezacaftor e ivacaftor (ETI) é eficaz para portadores de, pelo menos, uma mutagado
F508del, porém o seu uso é temido para pacientes cirroticos. Descrigdo do caso — Paciente feminina, 15
anos, diagndstico de FC pela triagem neonatal (confirmado pelo teste do suor e mutagdo G8SE/R1162X).
Apresentou insuficiéncia pancreatica nos primeiros meses de vida, e diabetes associada a FC na segunda
década de vida, bem como sindrome de obstrucdo do ileo distal incompleta hd 1 ano. Evoluiu com doenca
hepdtica avancada da FC, cirrdtica, com hipertensdo portal e varizes esofdgicas em profilaxia secundaria.
Piora da fungdo pulmonar, VEF1 40%, dependéncia noturna de oxigénio. Tomografia de torax: multiplos
nodulos centrolobulares, difusos pelo parénquima pulmonar bilateralmente, espessamento das paredes
brénquicas. Diante da gravidade hepdtica e pulmonar e estudo mostrando beneficios nas mutagdes da
paciente, foi iniciado 0 ETI. Os exames pré-ETl apresentaram: plaqueta: 75.400; Hb: 12,3; RNI 1,27; albumina
3,5; TGO 25; TGP 20; sédio 138; potassio 3,8; BT 1,7/ BD 0,32; CPK 49; GGT 18. Teste do suor: 103. Paciente
Child-Pugh A6 (sem ascite ou encefalopatia). Apds 1 semana do ETI, sentiu tontura, teve vomito e episédios
de hipoglicemia, com melhora a partir da segunda semana, assim como redug¢do da tosse e secregdo e
aumento do apetite. Entretanto, com 18 dias de ETI, apresentou dor e distensdo abdominal, edema de
membros inferiores e de genitalia, ganho ponderal de 10 Kg e macicez movel positiva. Exames de controle:
plaqueta: 75.400; Hb: 10,8; RNI 1,45; albumina 3,3; TGO 36; TGP 30; sddio 143; potassio 3,8; BT 2,7/ BD 0,85;
CPK 66; GGT 21. Paciente com ascite moderada, Child-Pugh B9 / MELD-Na 14.3. A medicac3o foi suspensa
e foram iniciados os diuréticos. Apds duas semanas da suspensdo do ETI, a paciente apresentou melhora
da fungdo hepatica e redugdo importante da ascite (Child-Pugh A6). Foi, entdo, reintroduzido o ETI, com
apenas 1 comprimido pela manhéa/dia e a paciente tolerou a medicacdo e a redugdo de diuréticos ha 2
semanas, permanecendo Child-Pugh A6. Discussdo — O ETI tem mudado a histéria dos pacientes com FC
com melhora da fungao pulmonar. Porém alteragdes de enzimas hepaticas sdo descritas e, em casos raros,
lesdo hepatica grave. Para pacientes Child-Pugh B e C, a medica¢do nao é recomendada. Para pacientes
Child-Pugh A, ndo ha restricdes do uso e nenhum ajuste de dose é necessdrio. A paciente era cirrética
Child-Pugh A, mas descompensou apds o uso do ETI. Conclusdo — Sabe-se pouco sobre ETI, em especial nas
mutac¢des ndao F508del. Discussdes sobre os hepatopatas tém sido feitas, inclusive de iniciar a medicacdo
no cirrdtico Child-Pugh B com dose reduzida. As manifestacdes hepaticas foram mais graves na paciente
devido a seu perfil de mutacao? Dose plena de ETI deve ser considerada na paciente apds estabilizacdo da
descompensacdo hepatica?

Palavras-chave: Cirrose. Fibrose cistica. Elexacaftor, tezacaftor, ivacaftor.
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RELATO DE CASO: PANCREATITE AGUDA RECORRENTE COMO
MANIFESTAGAO INICIAL DA FIBROSE CISTICA.

Sonia Mayimi Chiba?!, Marcela Duarte de Sillos!, Rafaela Leite Bicalho!, Rai André Silva Watanabe?,
Ana Carolina Gomes Fernandes Nardi'e Pollyanna Mayara da Silva®.

tUniversidade Federal de Séo Paulo (UNIFESP).

Introdugdo — Pacientes com fibrose cistica (FC) e suficiéncia pancredtica (SP) podem apresentar triagem
neonatal falso-negativa e um fendtipo mais leve da doenca. Entretanto, aproximadamente 20% dos pacientes
com FC e SP podem apresentar pancreatite aguda recorrente (PAR). Descri¢do do caso — M.E.R.L, 8 anos
e 2 meses, sexo feminino, apresentava, desde os 3 anos, episédios de febre, dor abdominal, nduseas e
vomitos, com duracdo de cerca de 10 dias. Inicialmente, os sintomas eram atribuidos a outras condicGes
clinicas (gastroenterites agudas, infeccdes de vias aéreas superiores, etc.), totalizando 6 internacdes nesse
periodo. Na sétima internagao, aos 7 anos e 5 meses, foi diagnosticada, pela primeira vez, com pancreatite
aguda (dor abdominal, nduseas, vomitos, amilase 919 U/L, lipase 6.734 U/L, ultrassom de abdome com
pancreas de dimensdes aumentadas e parénquima difusamente hipoecogénico e, finamente, heterogénio).
N3o apresentava sintomas respiratérios. Fez duas dosagens de IRT na triagem neonatal (89,2 e 63,3 ng/
mL, valor de referéncia < 80 ng/mL). Na primeira consulta no centro de referéncia de FC, aos 7 anos e 10
meses, encontrava-se eutréfica (peso 24,6kg, estatura 124,5cm, IMC 16,06, z-score=0). Decidiu-se por
iniciar terapia de reposicdo de enzimas pancreaticas 2.800Ul/kg/dia, na tentativa de reduzir o nimero de
episédios de pancreatite aguda, enquanto se aguardava investigacdo para FC. Realizou dosagem de cloro no
suor (condutividade, 59mmol/L e 55mmol/L, referéncia<50mmol/L) e teste genético (sequenciamento de
nova geracdo do gene CFTR): F508del/D1152H (ambas variantes patogénicas). A dosagem de elastase fecal
pancredtica (>800ug/g) era normal (> 200 pg/g). A colangioressonancia ndo identificou anormalidades em
figado, vias biliares ou pancreas. Foi prescrito modulador do CFTR (elexacaftor, tezacaftor e ivacaftor), e ela
aguarda dispensacdo pelo SUS. Discussdo — Pancreatite aguda é uma condigcdo subdiagnosticada na pratica
pedidtrica, pois o quadro clinico, na maioria dos casos, é inespecifico. Nesse caso, o primeiro episédio de
pancreatite aguda foi diagnosticado somente apds 4 anos de sintomas recorrentes. Os episddios de PAR
podem promover progressiva deterioracdo da fungcdo exdcrina, o que ainda ndo ocorreu nesse caso. A
auséncia de sintomas pulmonares pode ser atribuida a variante patogénica D1152H (classe IV) e é associada
a valores mais baixos de cloreto no suor, sintomas pulmonares mais leves, suficiéncia pancredtica e maior
sobrevida. Com o diagndstico de FC e a identificacdo de duas variantes patogénicas para FC (F508del/
D1152H), serd possivel a prescricdo de moduladores do CFTR. Conclusdao — Pacientes com PAR devem
ser sempre investigados para FC. No caso apresentado, o teste genético foi uma ferramenta diagndstica
importante, uma vez que o tratamento com moduladores do CFTR pode reduzir o risco de novas pancreatites
e a progressao para insuficiéncia pancreatica exdcrina.

Palavras-chave: Pancreatite aguda. Manifestagao. Fibrose cistica.
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MELHORIA DOS iINDICES NUTRICIONAIS DE PACIENTES COM
FIBROSE CISTICA: A IMPORTANCIA DO ACOMPANHAMENTO
MULTIPROFISSIONAL.

Josilene Maria Ferreira Pinheiro?, Jussara Melo de Cerqueira Maia?, Clara Uchoa Leite Santana?,
Vitéria Melo de Souza Silva®? e André Jorge Nogues de Almeida®.

IUniversidade Federal do Rio Grande do Norte (UFRN). *Hospital Universitdrio Onofre Lopes (HUOL).

Introdugdo — A fibrose cistica é uma doencga genética autossémica, recessiva, caracterizada pela produgao
de secrecdes espessas e viscosas que acomete, primariamente, os sistemas respiratério e gastrointestinal.
Nesse sentido, a assisténcia integrada por profissionais médicos, nutricionistas, fisioterapeutas, psicélogos,
dentre outros, se apresenta como uma relevante ferramenta para a melhoria do estado nutricional e do
progndstico dos pacientes, tendo em vista o papel de cada 4rea da equipe multiprofissional nas variaveis
que interferem no processo da nutricao. Objetivo — Descrever a evolucao do estado nutricional de pacientes
com fibrose cistica assistidos por uma equipe multiprofissional. Metodologia — Trata-se de um estudo
longitudinal, realizado no periodo de 2023 a 2025, com 45 criancas, adolescentes e adultos acompanhados
no Centro de Referéncia em Fibrose Cistica do Rio Grande do Norte. O estado nutricional foi avaliado pelos
indices de peso/estatura (P/E) e indice de massa corporal (IMC). Os pacientes foram classificados, de acordo
com a idade (inferior a 2 anos, entre 2 e 18 anos e adultos) em eutrdficos, risco nutricional, desnutrigdo,
sobrepeso e obesidade. Resultados — Em 2023, dos 45 pacientes acompanhados, 36% eram eutroficos, 22%
estavam em risco nutricional e 42% em desnutri¢cdo. Em 2024, dos 42 pacientes, 55% estavam eutroficos, 17%
em risco nutricional, 21% com desnutri¢cao, 5% com sobrepeso e 2% com obesidade. Por fim, 41 pacientes
foram acompanhados em 2025 e se apresentaram da seguinte forma: 56% como eutroficos, 27% em risco
nutricional, 12% com desnutricdo, 2,5% com sobrepeso e 2,5% com obesidade. No que se refere as perdas
durante o periodo de estudo, elas se deveram a transferéncia de centro de atendimento, falta de retorno
dos pacientes e 6bito. Conclusdo — E possivel detectar uma evolugdo no estado nutricional dos pacientes
assistidos pela equipe multiprofissional, em especial no aumento de pacientes eutrdéficos e na expressiva
reducdo de pacientes com desnutricdo. Tal progresso pode estar interligado a efetividade da assisténcia
continua pela equipe multiprofissional, a qual compreende o suporte nutricional, clinico, fisioterapéutico
e psicoldgico. Os Resultados também evidenciam a importancia de novos estudos que se aprofundem em
avaliar as varidveis relacionadas a melhora do estado nutricional.

Palavras-chave: Avaliacdo nutricional. Equipe multiprofissional. Fibrose cistica.
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AVALIACAO DO ESTADO NUTRICIONAL ANTES E DEPOIS DO USO DOS
MODULADORES EM PACIENTES COM FIBROSE CISTICA

Juliana Ferreira Mauril, Sonia Mayimi Chiba?!, Rafaela Leite Bicalho?, Marcela Duarte de Sillos!, Ana
Carolina Gomes Fernandes Nardi', Rai André Silva Watanabe?, Patricia Geovana Cunha Souto! e
Ana Camila Ribeiro Damaceno.

1Universidade Federal de Séo Paulo (UNIFESP).

Introdugdo — A fibrose cistica (FC) é uma doenca genética, de alteracdo metabdlica, ocasionada por uma
desordem genética que acarreta uma série de manifestacées clinicas. As consequéncias nutricionais se
d3do devido a ma absorgao de nutrientes e complicagGes gastrointestinais. A

Introdugdo dos moduladores da proteina CFTR (regulador de condutadncia transmembrana) tem mostrado
efeito positivo no estado nutricional desses pacientes. Objetivo — Comparar o estado nutricional antes e
depois do uso dos moduladores em pacientes com fibrose cistica. Metodologia — O estudo retrospectivo
foi submetido e aprovado pelo comité de ética. A pesquisa avaliou e acompanhou 38 pacientes, em um
centro de referéncia, no periodo de fevereiro de 2023 dezembro de 2024. A coleta foi constituida por
anamnese clinica individual, dados antropomeétricos e suplementac¢do nutricional. O estudo apresentado
avaliou o impacto do uso de moduladores da proteina CFTR no estado nutricional de pacientes com FC.
Resultados — Antes do uso dos moduladores, 51,5% dos pacientes eram classificados como desnutridos,
33,3% eutrdficos, 9,1% com sobrepeso e 6,1% obesos. Apds a intervengao, houve uma reduc¢do na prevaléncia
de desnutri¢do para 42,4% e um aumento na proporgao de eutrdficos para 42,4%, enquanto as demais
categorias permaneceram inalteradas. O ganho de peso mediano foi de 3,6 kg, e 78,8% dos pacientes
apresentaram melhora no estado nutricional. Conclusdo — Os Resultados mostraram um impacto positivo
no estado nutricional dos pacientes apds o uso dos moduladores, reduzindo a prevaléncia de desnutricdo
e promovendo um melhor estado nutricional. Destaca-se a importancia do acompanhamento nutricional
continuo para otimizar os beneficios do tratamento com os moduladores de CFTR. E necessario monitorar
o estado nutricional dos pacientes com FC para identificar precocemente qualquer deterioracdo e intervir
de forma eficaz.

Palavras-chave: Estado nutricional. Moduladores. Fibrose cistica.
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OFICINA DE CULINARIA COMO ESTRATEGIA DE EDUCAGCAO ALIMENTAR
E NUTRICIONAL PARA PESSOAS COM FIBROSE CISTICA E SEUS
FAMILIARES

Izabela Zibetti de Albuquerque?, Silvia Aguiar Valim Monteiro Garcia', Geovanna Liscio Pereira’,
Francisca Deynes da Silva Oliveira?, Marylia Glenda Lopes Dep Sousa?, Virginia Auxiliadora Freitas
de Castro?, Arthur Damaceno Camargo Costa?, Lara Juliana Henrique Fernandes?

e Lusmaia Damaceno Camargo Costa'.

IUniversidade Federal de Goids (UFG).

Introdugdo — As oficinas de culinaria sdo acGes praticas e efetivas de promocdo da saude e troca de saberes.
Além do estimulo a autonomia, o ato de envolver-se no processo de transformacao dos ingredientes pode
incentivar a escolha, o consumo e, consequentemente, a formacdo de habitos alimentares saudaveis. Para
individuos com fibrose cistica (FC), ferramentas de educacdo alimentar e nutricional (EAN) sdo estratégias
valiosas que auxiliam na adesdo a uma dieta hipercaldrica, hiperproteica, rica em gorduras e micronutrientes,
de forma a antecipar e tratar os déficits nutricionais, prevenir a progressdo da doenca e manter nutricdo e
crescimento adequados. Objetivo — Promover a elaboracdo de preparacfes sauddveis e adequadas para as
necessidades nutricionais de pacientes com fibrose cistica, a partir da utilizacdo de ingredientes regionais e
de custo acessivel a populagdo. Métodos — A oficina culindria foi realizada em setembro de 2023, no periodo
matutino, no laboratdrio de técnica dietética de uma universidade publica. Os critérios estabelecidos para
a selecdo das receitas foram: a) conter alimentos regionais e de facil acesso; b) ter, em sua composicao,
alimentos caldricos, priorizando carboidratos complexos e gorduras poli e monoinsaturadas; c) ter uma
fonte proteica associada e (d) ser de facil execugao e versatil para lanches e refei¢des principais. A partir
desses critérios, uma nutricionista e uma técnica em nutricdo fizeram a selecdo das receitas, seguida pelo
teste culinario para possiveis ajustes nas medidas caseiras e (ou) alteracdo dos ingredientes. Em virtude
do distanciamento fisico preconizado entre pacientes com FC e a metragem do espaco, foram oferecidas
15 vagas, de forma que até trés pessoas ocupassem a mesma bancada e executassem o preparo de uma
a duas receitas, a depender da complexidade da preparacdo. A oficina foi dividida em trés momentos:
acolhimento, preparo das receitas e degustacdo. Resultados — As receitas selecionadas e elaboradas
foram: bolinho salgado de milho com abobrinha; sanduiche de frango com abacate, guacamole, panquecas
coloridas com recheio de frango, batata rosti com agrido, cookie de aveia e chocolate, milkshake, banana
cake e bolo de caneca. Apds o preparo, as receitas foram apresentadas pelos participantes, que relataram
suas experiéncias durante a trajetéria de producgdo e pontuaram dificuldades e adaptacdes realizadas. Em
seguida, houve a degustacdo das preparacdes e um momento de troca de percepcdes e saberes. Por Ultimo,
foram abordados pela nutricionista os aspectos nutricionais, sensoriais e a aplicabilidade de cada receita.
Conclusdo — A acdo proporcionou momentos de aprendizagem, trocas de experiéncias, autonomia, e se
mostrou como uma estratégia de EAN eficaz para maior adesdo as recomendacdes nutricionais na terapia
nutricional de pacientes com fibrose cistica.

Palavras-chave: Fibrose cistica. Educagdo alimentar e nutricional. Arte culindria. Adesdo ao tratamento.
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A AQUISICAO DE INFECCAO BACTERIANA PULMONAR EM CRIANCAS
COM FIBROSE CiSTICA E SUA REPERCUSSAO RESPIRATORIA NA
ADOLESCENCIA

Jhenifer Viana de Freitas?, Graziela Cristina Mattos Schettino?, Fernanda Tormin Tanos Lopes?, Ana
Cristina de Carvalho Fernandez Fonseca?, Carolina Miranda Carvalho? e Elizabet Vilar Guimar3es3.

1Faculdade de Medicina da Universidade Federal de Minas Gerais (FM-UFMG). 2Hospital das
Clinicas da Universidade Federal de Minas Gerais, Empresa Brasileira de Servi¢os Hospitalares (HC-
UFMG, EBSERH). 3Pediatria, Faculdade de Medicina da Universidade Federal de Minas Gerais (PED,
FM UFMG).

Introdugdo — A coloniza¢do bacteriana em pacientes com fibrose cistica deve ser monitorada para evitar
exacerbacdes clinicas e declinio da funcdo pulmonar. Multiplos fatores podem contribuir para a funcédo
pulmonar, mas é esperado que a colonizacdo bacteriana seja um dos principais fatores que impactam
sobre o desfecho dessa variavel. Objetivo — Caracterizar a colonizacdo bacteriana de pacientes com fibrose
cistica conforme grupos de faixas etarias, analisando sua relagdo com a fun¢do pulmonar no inicio e no
final da adolescéncia. Métodos — Estudo realizado em centro de referéncia de fibrose cistica, no qual foram
incluidos 169 pacientes admitidos no ambulatério de 2005 a 2024. Na admissdo no servigo, 97,1% dos
pacientes eram oriundos da triagem neonatal, cujo diagndstico foi feito entre 20 e 127 dias de vida. 2,9%
foram admitidos tardiamente, com idade que variava de 4 a 12 anos. A colonizacdo bacteriana foi avaliada
por culturas de escarro ou swab da tosse. Os pacientes foram classificados em dois grupos para cada
bactéria (Staphylococcus aureus, Pseudomonas aeruginosa e Burkholderia cepacia), conforme o status de
colonizagdo, sendo um grupo livre de infec¢ao (ndo colonizado) e o outro grupo com infec¢do (colonizado
croénico ou com crescimento intermitente). A fun¢do pulmonar baseou-se no melhor VEF1 obtido em um
momento de estabilidade clinica. Os dados foram coletados quando os sujeitos da pesquisa estavam com
idade de 2 anos (G1, n =157), 10 e 12 anos (G2, n = 86) e entre 16 e 18 anos (G3, n = 37). A frequéncia de
infeccdo para cada bactéria foi descrita para cada um dos grupos etarios. Estimou-se o efeito da presenca
ou ndo da infeccao por SA, PA e BC nos grupos G1, G2 e G3 sobre o VEF1 nos grupos G2 e G3, por meio do
teste T de Student. Também se comparou o efeito da presenca ou ndo de cada uma das bactérias sobre o
VEF1 nos grupos G2 e G3 conjuntamente. Por meio de uma ANOVA de dois fatores, estimou-se o efeito da
interacdo entre as diferentes infec¢cdes bacterianas na funcao pulmonar. Resultados — Para criangas no G1,
um total de 89 (56,6%) tiveram colonizagao positiva para SA, 57 (36,3%) para PA e 8 (5,09%) para BC. No
G2, foram 61 (70,9%) colonizados para SA, 29 (33,7%) para PA e 3 (3,48%) para BC. No G3, 28 (75,5%) eram
colonizados para SA, 13 (35,1%) para PA e 3 (8,10%) para BC. A Infec¢cdo por PA, aos 2 anos, associou-se a
pior VEF1 no G3 (p 0,024). A infecgdo por BC, no G2, associou-se a pior VEF1 nessa idade (p < 0,001). De
modo semelhante, a infec¢do por BC, no G3, associou-se a pior VEF1 nessa faixa etaria (p < 0,001). Na analise
conjunta de G2 e G3, constatou-se maior média de VEF1 em adolescentes ndo colonizados por SA (p 0,017)
e por BC (p 0,056). Verificou-se que o efeito da presenga ou auséncia de cada bactéria foi independente
dos efeitos das demais. Conclusdo — A infec¢do por Pseudomonas aeruginosa, nos dois primeiros anos de
vida, se associa a uma pior funcdo pulmonar na adolescéncia. A infeccdo precoce por Burkholderia cepacia
e por Staphylococcus aureus nao esta associada a uma pior fung¢do pulmonar na adolescéncia. Contudo, a
infeccdo por Burkholderia cepacia, a partir dos 10 anos de vida, estd associada a uma pior funcédo pulmonar
nessa faixa etaria.
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DIAGNOSTICO CONFLITUOSO DE BRONQUIOLITE OBLITERANTE POS-
INFECCIOSA EM LACTENTE COM FIBROSE CISTICA
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Volpini Mello!, Eduardo Piacentini Fllho!, Luiz Roberto Agea Cutolo®?
e Gabriela Peceguini Mathias Arcel.

IHospital Infantil Joana de Gusmdo (HIJG). 2Universidade Federal de Santa Catarina (UFSC).

Introducgdo — A fibrose cistica (FC) é uma doenga com importante acometimento pulmonar. As principais
alteragGes, em tomografia computadorizada (TC) de tdrax, sdo: atelectasias, opacidades, hiperinsuflagao,
aprisionamento aéreo, espessamento bronquico e bronquiectasias. Tais achados sdao também encontrados
na bronquiolite obliterante pés-infecciosa (BOPI), associados a clinica de obstrucgdo persistente da via aérea
apos 4 a 8 semanas de uma injuria pulmonar aguda grave. Descri¢do do caso — IS, sexo feminino, 2 anos, irmao
com FC e colonizac¢do por pseudomonas aeruginosas (PSA), nascida a termo, com 2 dosagens de tripsinogénio
imunorreativo alterados e 2 testes do cloro no suor positivos, F508del homozigota. Assintomatica até 4
meses, quando se internou, por taquidispneia, estridor e hipoxemia, em unidade de terapia intensiva, com
oxigenoterapia por 6 dias (1 em ventilagdo mecanica). Evidenciada hiperinsuflagcdao pulmonar em radiografia
de tdrax e apenas rinovirus em swab nasal. Apds 45 dias da alta, mantinha taquidispneia e foi detectada
primoinfec¢do por PSA. Foi reinternada para erradicagdo. Feita TC de térax com aprisionamento aéreo,
verificou-se: padrao de perfusdo em mosaico, espessamento brénquico, bronquiectasias e atelectasias. Foi
aventada a possibilidade de BOPI e realizada pulsoterapia com metilprednisolona 30 mg/kg/dia (3 dias por
3 meses) com boa resposta no 12 ciclo e resolugdo do desconforto respiratério (DR) ao final do tratamento.
Discussao — A associacdo entre FC e bronquiolite obliterante ndo é bem estabelecida, pois ha raros relatos
em contextos diferentes desse caso, principalmente em adolescentes com FC apds transplante hepatico
ou pulmonar. Ha também descri¢do de bronquiolite constritiva em anatomopatoldgico de pacientes com
FC nessa mesma faixa etdria, por provavel causa infecciosa. Ja no caso relatado, a suspeita da BOPI foi em
uma lactente e por critério clinico-radiolégico. A hiperinsuflagcdo pulmonar, aos 4 meses, pode ter ocorrido
pela exacerbacdo viral e (ou) por lesdes subclinicas da FC, porém as demais alteragdes pulmonares vistas
na TC de térax da paciente tendem a ocorrer mais tardiamente na FC. Os achados tomograficos e o DR
precoces observados podem ser secundarios a FC e a colonizagdo precoce por PSA. Porém a auséncia de
sintomas respiratdrios prévios a infeccdo grave por rinovirus, sua persisténcia prolongada e a boa resposta
a pulsoterapia sugerem diagndstico sobreposto de BOPI. Uma TC de térax normal antes da infecgdo viral
corroboraria a hipétese de BOPI, embora ndo seja um exame de rotina nessa idade. Conclusdao — O caso
demonstra a possibilidade conflituosa da sobreposicao dessas duas doencas. Tal suspeicdo é importante,
pois a intervencdo precoce com pulsoterapia, na BOPI, poderia minimizar a morbidade e o declinio da
funcdo pulmonar na FC. Entretanto, é limitante a falta de diagndstico histopatoldgico e de dados sobre
o beneficio da terapia imunossupressora nos desfechos dessa populacdo. A decisdo de intervir em casos
suspeitos deve ser ponderada, considerando o risco ou o beneficio do tratamento.
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EFEITO DE ELEXACAFTOR, TEZACAFTOR E IVACAFTOR NA FUNCAO
PULMONAR E NA CAPACIDADE FUNCIONAL DE PACIENTES COM
FIBROSE CiSTICA

Jonatas Pereira Bertholucci?, Raquel Gongalves de Paula?, Lorena Junqueira Almeida Prado?,
Natasha Yumi Matsunaga Spicacci’, Jessyca Mayra Pedrollo Pinto?, Virginia Auxiliadora Freitas de
Castro?, Thais Costa Nascentes Queiroz? e Lusmaia Damaceno Camargo Costal.

1Universidade Federal de Goids (UFG). 2 Hospital das Clinicas da UFG/EBSEH (HCUFGO). *Casa
Hunter (CH). *Faculdade de Medicina da Universidade Federal de Goids (FMUFG).

Introdugdo — O tratamento da fibrose cistica evoluiu com moduladores de CFTR altamente eficazes, como
elexacaftor, tezacaftor e ivacaftor (ETI), indicados para pacientes com, ao menos, uma cépia da variante
F508del. Como consequéncia de sua acao, restabelecendo a fungdo do CFTR, ocorre melhora nos desfechos
clinicos, como reducdo de exacerbacdes, ganho ponderal, melhora na qualidade de vida e funcdo pulmonar.
Ensaios clinicos demonstraram um aumento médio de 10 a 14% no VEF1. No entanto, estudos de vida real
podem trazer dados adicionais, especialmente em popula¢des de menor renda. Objetivos — Avaliar os efeitos
dos moduladores na fun¢do pulmonar e na capacidade funcional de uma coorte de pacientes FC de um
centro de referéncia. Métodos — Trata-se de um estudo observacional e retrospectivo, com pacientes em
uso de ETI, que realizaram espirometria com ou sem o teste de caminhada de 6 minutos (TC6), até 6 meses
antes e no mesmo periodo depois do inicio do tratamento. O VEF1 foi expresso em percentual do previsto,
e 0 TC6, em metros percorridos. Os dados foram analisados pelo teste de Wilcoxon para comparagdes pré e
pos-tratamento. O estudo foi aprovado pelo Comité de Etica em Pesquisa do HC-UFG, sob o parecer niimero
3.256.001. Resultados — Foram incluidos 10 pacientes, com idade média de 18,5 anos (10 a 25). A mediana de
VEF1inicial foi 57% (33 a 103). Apds o tratamento, houve aumento estatisticamente significativo, atingindo
mediana de 74% (54 a 110), p = 0,005. A analise do TC6 revelou que a distancia percorrida aumentou de
535 metros (466,1 a 603,9) para 544 metros (536 a 551), p = 0,465, sem significancia estatistica. Pacientes
com VEF1 > 70% aumentaram a distancia percorrida de 495 para 545 metros, p = 0,180, enquanto, nos
pacientes com VEF1 < 70%, ndo houve mudanca em relacdo a esse parametro. Conclusdao — O tratamento
com terapia tripla ETI demonstrou melhora significativa da fungdo pulmonar em pacientes com mutagdo
F508del, evidenciada pelo aumento do VEF1. No entanto, o impacto na capacidade funcional medida pelo
TC6 ndo foi estatisticamente significativo. Estudos adicionais, com amostras maiores e acompanhamento
prolongado, sdo necessarios para documentar os beneficios potenciais.
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Marilia Oliveira Monteiro?!, Lais Mesquita Morord Aragdo!, Ana Beatriz de Morais Emerick Silva?,
Barbara Santos Nogueira Pachéco?, Luciana Lopes Albuquerque da Nébrega?, Raylson Araujo
Montenegro?, Stephany Pina da Cunha Nascimento Mesquita?, Sabrina Aratjo Ramos!

e Onaygles Carolina Hernandez Parra®.

IHospital da Criang¢a Santo Anténio (HCSA).

Introducdo — A fibrose cistica (FC) é uma doenca genética grave, causada por alteracdes no gene CFTR,
gerando um desequilibrio na concentragao de cloro e sédio nas células que produzem as secrec¢des do
corpo (glandulas exdcrinas). Descri¢do do caso — Paciente do sexo feminino, com 7 anos. Queixa principal:
IVAS de repeticdo. HDA: primeiro episddio de IVAS seguido de dispneia aos 2 anos, sendo feito diagndstico
de PAC + BE, tendo 2 internagdes hospitalares nesse periodo. Estava sendo tratada como asmadtica, mas
evoluindo com piora gradual das crises nos ultimos 10 meses, com tosse e cansa¢o aos esfor¢os nas
intercrises. Apresentava, ainda, sintomas gastrointestinais de diarreia frequente e dificuldade de ganho de
peso. Iniciou acompanhamento com pneumologista em margo de 2024, que solicitou o teste do suore a TC
de torax, além de iniciar o uso do Clenil HFA. Em retorno ao ambulatério de fibrose cistica em maio de 2024,
apresentou teste do suor positivo e, posteriormente, um segundo teste também positivo. Estava com dor
abdominal ha 3 semanas, associada a émese e a febre, tendo de ser internada. Optou-se por iniciar com
enzimas pancredticas (Creon) ainda em situagdo intra-hospitalar. Sdo dados da histdria familiar: mde com
teste do suor negativo; padrasto com um teste do suor indeterminado e um segundo teste positivo; uma
irma por parte de mae com teste do suor indeterminado e outro negativo, mas com sintomas sugestivos da
doenca; filha do padrasto com dois testes do suor positivos; familiares por parte materna com histéria de
Obitos por quadro de fibrose pulmonar, sem investigagdo (FC?). Foram realizados exames complementares,
prova de fungdo pulmonar: DVR leve, CVF 77, com resposta ao broncodilatador; TC de térax: faixa de
atelectasia no lobo superior direito, aparente cistos aéreos esparsos na base pulmonar esquerda. Evolucao:
apresentou melhora dos sintomas respiratérios apds uso de Clenil HFA, porém mantendo tosse produtiva,
com boa evolugdo apds associacdo com fisioterapia respiratéria. Swab de nasofaringe (01/07/2024) com
Staphylococcus coagulase negativo sendo feito uso de ciprofloxacino durante 7 dias, e, ao repetir, foi
detectada coloniza¢do por Candida parapsilosis e cultura negativa. Também teve melhora importante da
dor abdominal e da diarreia depois do inicio do Creon. Aguarda realizacdo do teste genético, sendo uma
possivel candidata aos moduladores da CFTR. Discussdao — A FC afeta especialmente os pulmdes e o pancreas,
num processo obstrutivo causado pelo aumento da viscosidade do muco. Nos pulmdes, esse aumento na
viscosidade bloqueia as vias aéreas, propiciando a proliferacédo bacteriana, o que leva a infeccdo cronica, a
lesdo pulmonar e ao dbito por disfuncdo respiratdria. No pancreas, quando os ductos estdo obstruidos pela
secregdo espessa, ha uma perda de enzimas digestivas, levando a dor abdominal, diarreia, com esteatorreia
e consequente desnutri¢do. E rastreada pelo teste do pezinho e confirmada pelo teste do suor. Na auséncia
de confirmacdo por esse teste, o paciente pode ser submetido a testes genéticos. E, mesmo nos casos
confirmados, a identificacdo das muta¢des patogénicas é fundamental para progndstico e elegibilidade
para os moduladores da CFTR (trikafta recentemente incorporado ao SUS). Conclusdo — Trata-se de doenca
com indice de mortalidade elevado, mas com melhora do progndstico nos ultimos anos, em virtude do
acompanhamento multidisciplinar, acesso as enzimas pancreaticas e aos moduladores da CFTR. Esses
Ultimos ainda estao indisponiveis no hospital em questdo, mas ja constantemente pleiteados pela equipe.
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O PERFIL EPIDEMIOLOGICO DA TAXA DE INTERNACOES E DE
MORTALIDADE EM RELACAO A PNEUMONIA E SUA RELACAO COM A
FIBROSE CiSTICA

Luisa Gongalves Carvalho?, Yasmim Pedreira de Santana Garcia!, Diovanna Alves de Souza?, Luanna
Guimaraes!, Davi Fraga Oliveira?, Ingrid Alves de Araujo? e Mayra Rocha de Carvalho Lima®.

tUniversidade Salvador (UNIFACS). 2Faculdade Zarns (ZARNS).

Introdugdo — A fibrose cistica é uma doenga genética autossomica e recessiva, causada por mutacdes no
gene CFTR, que afeta as glandulas exdcrinas e produz muco espesso, prejudicando pulmdes, pancreas e
figado. O acumulo de muco favorece inflamagdes, infec¢des recorrentes e reducao da fungdo pulmonar,
promovendo o crescimento de patdgenos e agravando infec¢des como pneumonia, podendo levar a
insuficiéncia respiratdria fatal. Objetivos — Sendo assim, é crucial analisar o perfil epidemioldgico da taxa
de internagdes e de mortalidade por pneumonia relacionado a fibrose cistica, nas regides do Brasil, entre
janeiro de 2014 e dezembro de 2023, para compreender o impacto da pneumonia na saude publica. Métodos
— Estudo ecoldgico, transversal e analitico, baseado em dados secundarios do SIH disponiveis no DataSUS,
de 2014 a 2023, que avaliou as varidveis: ano de processamento, sexo, faixa etdria, regido e cor ou raca.
Resultados — O Brasil registrou 5.840.798 internagdes e 565.896 dbitos por pneumonia de 2014 a 2023. Em
2014, foram 654.772 internac¢des e 50.088 dbitos, com uma reducao, até 2020, com 385.623 internagdes
e 52.068 dbitos. Em 2021, a taxa foi menor, com 360.954 internagdes e 46.908 dbitos. Ja em 2022, houve
639.453 internagdes e 66.185 dbitos, e em 2023, 666.949 internagGes e 65.846 dbitos. O sexo masculino
registrou 3.044.592 internagdes e 295.034 dbitos, enquanto o feminino atingiu 2.796.206 internagdes e
270.862 6bitos. As faixas etdrias que lideraram foram de 1 a 4 anos (1.051.352 internagdes e 3.786 6bitos)
e acima de 80 anos (1.029.292 internac¢des e 246.504 6bitos). Os menores indices ocorreram entre 10
a 14 anos (113.868 internagdes e 1.381 dbitos). A regido Sudeste teve 2.204.016 internagdes e 268.213
Obitos, seguida pelo Nordeste com 1.483.809 internagbes e 120.521 dbitos. Ja o Sul, Norte e Centro-Oeste
registraram, respectivamente, 1.094.299 internag¢des e 107.009 ébitos, 581.802 internag¢des e 31.702 dbitos,
e 476.872 internacgdes e 38.451 6bitos. Quanto a cor ou raca, constatou-se: populagao branca, 1.954.069
internacdes e 231.342 dbitos; parda, 1.192.717 internagbes e 173.277 dbitos; sem informacao, 1.379.643
internacGes e 126.743 6bitos; preta, 181.747 internagles e 24.677 dbitos; amarela, 91.445 internacgdes e
8.657 dbitos; e indigena, 41.177 internacdes e 1.200 6bitos. Conclusdao — O estudo evidencia altas taxas
de internagdes e dbitos por pneumonia. O Sudeste liderou, em conjunto com sexo masculino, em relagdo
as taxas de internacgdes e de 6bitos. Além disso, em 2023, houve o maior nimero de internacdes e, em
contrapartida, em 2022, ocorreu o pico de 6bitos. A raca parda predominou na taxa de internacgdes, e a
branca na de 6ébitos. J4 em relacdo a faixa etdria, a populagdo de 1 a 4 anos concentrou o maior nimero
de internagdes, enquanto os ébitos se concentraram em pessoas com 80 anos ou mais. Desse modo, sdo
necessarias medidas de saude publica focadas na prevencdo e no tratamento de pacientes com fibrose
cistica, especialmente nas popula¢des mais vulneraveis.
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OCLUSAO ESOFAGICA PELA COMBINAGAO DE ELEXACAFTOR,
TEZACAFTOR E IVACAFTOR EM PACIENTE COM FIBROSE CISTICA:
RELATO DE CASO.
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IHospital Especializado Octdvio Mangabeira (HEOM).

Introdugdo — A fibrose cistica (FC) é decorrente de variantes patogénicas do gene codificador da CFTR
no cromossomo 7. A disfunc¢do parcial ou total da CFTR desencadeia danos graves na maioria dos drgaos
exdcrinos, principalmente no trato respiratdrio. Nos Ultimos anos, a combinacao das drogas elexacaftor,
tezacaftor e ivacaftor (ETI), em pacientes com determinadas variantes patogénicas, trouxe grande mudanca
no tratamento da FC. No Brasil, a combinacdo ETI estd aprovada para pacientes com 6 anos ou mais de
idade e a variante F508del, desde o ano de 2024. O ETI, para adultos, esta disponivel na apresentacdo de
comprimidos (combinacdo de elexacaftor 100 mg, tezacaftor 50 mg e ivacaftor 75 mg, coembalados com
ivacaftor 150 mg) e deve ser tomado por via oral juntamente com alimentos que contenham gordura.
Apesar da descri¢cdo dos efeitos adversos na bula do medicamento, somente o uso macico na populagado-
alvo poderd demonstrar a seguranca dessa associacao de drogas. Neste trabalho, descrevemos um caso de
impactagao do ETI no es6fago proximal. Descri¢do do caso — Trata-se de uma paciente do sexo feminino,
de 67 anos, com diagndstico de fibrose cistica tardio, feito aos 59 anos. Os exames laboratoriais mostraram:
cloro no suor = 108 mEq/I; sequenciamento: Delta F508del/c.3272-26A>G; VEF1 pds-BD = 1190 ml (52% do
previsto). A paciente faz uso regular de dornase alfa e formoterol + budesonida inalatérios. Iniciou o ETI
no dia 2 de novembro de 2024 e, no dia 3 de novembro, a noite, apds ingerir a segunda dose de ivacaftor
com iogurte, apresentou grave disfagia, que impedia até a degluticao de saliva. A paciente procurou o
servico de urgéncia, onde foi realizada a endoscopia digestiva, no dia 4 de novembro de 2024. Esse exame
evidenciou: es6fago com dreas de edema proximal e presenca de corpo estranho, com oclusao total da luz,
que foi removido sem dificuldades. Contudo, devido ao grande intervalo entre o surgimento dos sintomas
e a realizacdo da endoscopia, o corpo estranho ndo era mais reconhecivel. Os segmentos distais do érgdo
nao apresentaram anormalidades. Conclusao — A impactacao de comprimidos no es6fago, em individuos
sem disfuncdo esofagica conhecida, depende, principalmente, das caracteristicas fisicas do medicamento.
Ndo h3, na literatura atual, relato de impactac¢do do ETI no trato digestério. A descri¢ao de todos os efeitos
adversos mencionados pelos pacientes ou verificados pelo grupo de saude contribui para trazer seguranca
adicional ao tratamento da FC. O relato desse caso contribui para o conhecimento cientifico e alerta a
equipe assistente para inquirir os pacientes sobre a ingestdo desse medicamento.
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MICRORGANISMOS IDENTIFICADOS EM CULTURAS DE SECRECAO
RESPIRATORIA COLETADAS EM PACIENTES COM FIBROSE CISTICA
DURANTE CONSULTAS E INTERNACOES HOSPITALARES EM UM CENTRO
DE REFERENCIA

Jessyca Mayra Pedrollo Pinto?, Jonatas Pereira Bertholucci?, Raquel Gongalves de Paula?, Virginia
Auxiliadora Freitas de Castro?, Lorenna Junqueira Almeida Prado?, Thais Costa Nascentes Queiroz?,
Geovanna Liscio Pereira“?, Arthur Damaceno Camargo Costa®
e Lusmaia Damaceno Camargo Costa’.

IHospital das Clinicas da UFG, Ebserh (HC/UFG-EBSERH). 2Faculdade de Medicina da Universidade
Federal de Goids (FMUFG). 3Instituto de Patologia Tropical e Satude Publica (IPTSP, UFG). “Instituto
Casa Hunter (CH). *Universidade Evangélica de Goids (UniEVA).

Introdugdao — O impacto dos microrganismos na via aérea de pacientes com fibrose cistica, causando
inflamacdo e dano tecidual é bem conhecido. A identificacdo precoce e o tratamento da primoinfeccao por
Pseudomonas Aeruginosa (PA) melhora o prognostico e a sobrevida dessa populagdo. Diretrizes recomendam
coletas regulares de secrecdo respiratoria representativa para identificacdo e cultura de patégenos cerca
de 4 vezes ao ano, porém essa estratégia implica capacidade técnica dos servicos e nem sempre essa é
uma realidade em nosso meio. Objetivos — Avaliar a frequéncia e os métodos de coleta, bem como a taxa
de positividade de microrganismos em culturas coletadas em pacientes com diagndstico de fibrose cistica.
Métodos — Trata-se de um estudo longitudinal descritivo, que avaliou prontuarios e Resultados de cultura
de secrecdo de pacientes portadores de fibrose cistica, no periodo de agosto de 2023 a agosto de 2024.
Os pacientes foram estratificados por faixa etaria: < 6 anos, entre 6 anos e 12 anos, entre 12 e 18 anos e
maiores de 18 anos. As varidveis avaliadas foram: nimero e método de coleta, nimero de culturas positivas;
frequéncia de Pseudomonas aeruginosa (PA). Resultados — No periodo, foram realizadas 177 coletas de
secrecdo respiratoria, e a média de culturas por pacientes foi 3,3 (2,6 a 4,9), sendo maior nos menores
de 6 anos. A taxa de positividade geral foi 66,7%, sendo o Staphylococcus aureus o microrganismo mais
identificado, principalmente nos menores de 11 anos. O método de coleta variou de acordo com a faixa
etdria, sendo o escarro o mais frequente, em 61,0% das amostras (n=108), principalmente nos maiores de
6 anos; ja o swab foi o mais realizado nos grupos abaixo de 6 anos (n=69). Nao foi isolada PA em 45,3% das
amostras, sendo identificada, em sua maioria (68,7%), em amostra de escarro. Conclusdo — A média de
culturas por paciente esteve dentro do recomendado pelas diretrizes, e o escarro foi o método de coleta
mais frequente, especialmente nos maiores de 6 anos. A Pseudomonas aeruginosa foi mais frequente
guando a amostra foi obtida por escarro, o que demonstra a necessidade de esforcos para obter esse
tipo de amostra, mesmo que técnicas de estimulo sejam necessdrias, sob pena de ndo se identificar esse
patdgeno e, assim, ndo se iniciarem estratégias adequadas de descolonizagao.

Palavras-chave: Pseudomonas aeruginosa. Estafilococus aureus. Microbiologia. Secrecdo respiratoria.
Cultura de vigilancia.
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PERFIL GENOTIPICO E SOCIODEMOGRAFICO DE PACIENTES
PEDIATRICOS COM FIBROSE CiSTICA DE UM CENTRO DE REFERENCIA
NO ESTADO DE MINAS GERAIS

Débora Ribeiro Vieira?, Luiza Cristina Gomes Delfim* e Alberto Andrade Vergara®.

IHospital Infantil Jodo Paulo Il (HIJPII)

Introdugao — O estudo do perfil genotipico e sociodemografico de pacientes pediatricos com fibrose
cistica (FC) é essencial para se compreender a variabilidade clinica da doenca, prever sua gravidade, a
resposta ao tratamento e o impacto social e econémico. Além disso, permite personalizar o tratamento
com terapias especificas, como os moduladores de CFTR, mais eficazes em algumas mutacdes genéticas
do que em outras. Objetivo — Determinar o perfil genotipico e sociodemografico de pacientes pediatricos
com FC em um centro de referéncia no estado de Minas Gerais. Métodos — Foi elaborado um banco de
dados no Excel com informacgdes de 163 pacientes. Os dados analisados sdo de 2022, enviados ao Registro
Brasileiro de Fibrose Cistica. As andlises foram realizadas nos programas R (versdo 3.6.3), PASW Statistics
18 e MINITAB, utilizando-se medidas de tendéncia central (média e mediana) e medidas de dispersdo
(desvio-padrao e intervalo interquartil) para as variaveis quantitativas, além de frequéncias e porcentagens
para as qualitativas. Resultados — Entre os 163 pacientes avaliados, 81 (49,7%) eram do sexo feminino e
82 (50,3%) do sexo masculino. Quanto a etnia, 105 (64,4%) pacientes eram brancos, 52 (31,9%) mestigos, 4
(2,5%) negros e 2 (1,2%) indigenas. A média de idade dos pacientes era de 9,1 anos, com desvio-padrao de
5,2 anos e mediana de 8,9 anos. O histograma indicou maior concentragao de pacientes com até 10 anos.
O diagndstico ocorreu, em média, aos 7,8 meses de idade, com desvio padrdo de 25,6 meses e mediana
de 1,3 més. Entre os 163 pacientes, 155 (95,1%) apresentaram informagdes sobre as mutac¢des. Desses,
115 (74,2%) tinham a mutacdo F508del, sendo 39 (33,9%) homozigotos e 76 (66,1%) heterozigotos. Outras
mutacdes homozigotas encontradas foram: R1066C, R1162X, 3272-26A->G, G85E e 3120+1G—>A. Dentre
as heterozigotas, a mutagdo 3120+1G->A apareceu em 18 (41,86%) pacientes, seguida de G542X e G85E
em 15 (34,88%) cada. Outras mutagcBes observadas foram: R1066C (12 pacientes), R1162X e R334W (9
pacientes cada), A561E (6 pacientes), 3272-26A->G (4 pacientes), 5T, N1303K, S4X e V232D (3 pacientes
cada), e 3791delC, 5T; TG11, L206W e S466X (2 pacientes cada). Diversas outras muta¢des foram observadas
em 1 (2,33%) paciente cada. Conclusdo — Conhecer o perfil genotipico e sociodemografico da populagdo
pedidtrica com FC é crucial para um tratamento individualizado e para o aprimoramento das estratégias
de saude publica e planejamento de recursos. A identificagcdo das muta¢Ges permite um tratamento mais
eficaz e personalizado, enquanto os dados sociodemograficos ajudam a identificar barreiras no acesso ao
diagndstico e ao tratamento, melhorando o manejo global da doenga.
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PERFIL MICROBIOLOGICO E EXACERBAGOES PULMONARES DE UMA
POPULAGCAO PEDIATRICA COM FIBROSE CiSTICA EM UM CENTRO DE
REFERENCIA PEDIATRICA NO ESTADO DE MINAS GERAIS

Débora Ribeiro Vieira?, Luiza Cristina Gomes Delfim* e Alberto Andrade Vergara®.

IHospital Infantil Jodo Paulo Il (HIJPII)

Introdugdo — O perfil microbiolégico e as exacerbacdes pulmonares sdo aspectos essenciais no
acompanhamento da fibrose cistica (FC), especialmente em popula¢des pediatricas, impactando a qualidade
de vida e a progressao da doenca. A infec¢ao pulmonar contribui para a deterioragao da funcao pulmonar,
sendo fundamental a identificacdo precoce de microrganismos patogénicos para o tratamento adequado.
Objetivo — Identificar o perfil microbiolégico e contabilizar as exacerbagbes pulmonares em uma populagdo
pediatrica com fibrose cistica atendida em um centro de referéncia pediatrica no estado de Minas Gerais.
Métodos — O banco de dados foi elaborado no Excel, contendo informacdes de 163 pacientes de 2022,
enviados para o Registro Brasileiro de Fibrose Cistica. As analises foram realizadas utilizando-se os programas
R versdo 3.6.3, PASW Statistics 18 e MINITAB. Medidas de tendéncia central (média e mediana) e dispersao
(desvio-padrdo e intervalo interquartil) foram usadas para as caracteristicas quantitativas, enquanto
frequéncias e porcentagens foram utilizadas para as qualitativas. Resultados — A média de culturas foi
de 5 por paciente (desvio-padrdo 1,9; mediana 4). O nimero de culturas variou entre 1 e 12, com maior
concentragao entre 4 e 8. O histograma mostrou que 50% dos pacientes realizaram até 4 culturas, e 75% até
6, com intervalo interquartil de 2. Os microrganismos prevalentes foram: Staphylococcus aureus (oxacilina
sensivel, 69,9% e oxacilina resistente, 12,9%), Haemophilus influenzae (22,7%), Pseudomonas aeruginosa
nao mucoide (25,8%), Pseudomonas aeruginosa mucoide (9,8%), e Stenotrophomonas maltophilia (12,3%).
Dos 163 pacientes, 79 (51,3%) apresentaram episddios de exacerbagdo. O tratamento oral foi utilizado em
média em 1,9 episddios (desvio padrio 1,2; mediana 2), com duracdo média de 30,9 dias (desvio padrdo
30,8; mediana 28). A maior concentragdo de pacientes teve tratamentos orais de até 10 dias. Entre os 79
pacientes com exacerbacgdes, 77 informaram tratamentos orais. O tratamento intravenoso foi realizado em
média em 1,8 episdédios (desvio padrdo 1,2; mediana 1), com duracdo média de 25,0 dias (desvio padrdo
19,7; mediana 14). O histograma revelou maior concentragdo de tratamentos intravenosos entre 10 e 20
dias. Entre os 79 pacientes com exacerbagdes, 25 receberam tratamento intravenoso. E importante salientar
gue os pacientes internados no servigo realizavam exames de fun¢do pulmonar e, caso se recuperassem
mais precocemente, recebiam alta mais cedo e ndo precisavam permanecer internados por 14 dias,
necessariamente. Conclusdo — O perfil microbioldgico evidenciou a predominancia de Staphylococcus aureus
e Pseudomonas aeruginosa, destacando a importancia do acompanhamento microbioldgico rigoroso para
o tratamento adequado. A monitorizacao frequente das exacerbac¢des pulmonares, com tratamentos orais
e intravenosos, é essencial para controlar as infecgGes respiratérias e prevenir a progressao da doencga. O
controle precoce das infeccOes, aliado a terapias direcionadas, melhora a fun¢do pulmonar e a qualidade
de vida dos pacientes com FC. Enfatiza-se a necessidade de personalizar o manejo terapéutico conforme
o perfil microbioldgico individual.
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RELATO DE CASO: TERAPIA PARA TBMR COM TRIKAFTA EM CRIANCA
COM FIBROSE CISTICA.

Renata Alencar?, Edilene Sargest, Valeria Barros?, Sonia Valente?!, Diogo Santos?, Cileide Tavares! e
Valeria de Carvalho Martins?.

IHospital Universitdrio JoGo de Barros Barreto (HUJBB/UFPA).

Objetivo — Apresentar a descri¢cdo e a evolugdo clinica de crianga do sexo masculino, nascida em 08 de
abril de 2014, registrada no Programa de FC de um Hospital Universitario em 27 de maio de 2014, com
ileo meconial, duas dosagens de tripsina imunorreativa alteradas (IRT 154 ng/L e 262 ng/L). O paciente
apresentava as mutagOes genéticas heterozigota f.508del, p.Phel078Pro e p.Thr351Ser, eutréfico para
peso e estatura (P25). Iniciou-se o tratamento com trikafta em 2023, e o diagndstico e tratamento de
tuberculose multirresistente (TBMR) em 2024. Descri¢do do caso — O paciente teve 4 internagées de 2014
a 2022 por pneumonias e (ou) Pseudémonas aeruginosa. Em 2019 e 2020, teve Covid-19, sem necessidade
de internacdo, apresentando boa evolugdo. Em 2023, apresentava aspecto emagrecido (22,5kg e 1,27m),
deformidade tordcica e cianose, preservando ganho ponderal. Vdrias internagdes se sucederam, e nova
tomografia ja mostrava bronquiectasias cilindricas e varicosas e grande impactacdo de muco. Internou-se 3
vezes em 2023 por exacerbacdo respiratdria com hemoptise, que se tornaram recorrentes. Usou multiplas
terapias com antibidticos. Espirometria: FEV1= 44% e CVF = 56%. Em outubro de 2023, internou-se por 14
dias para tratamento de pneumonia por Pseudomonas aeruginosa e Staphylococcus aureus OSSA. Recebeu
alta com 02 domiciliar. Foi coletado BAAR de escarro positivo para tuberculose, e, em 11/2023, foi iniciado
esquema com rifampicina, isoniazida e pirazinamida. Discussao — Em dezembro de 2023, foi iniciada terapia
com trikafta. Embora, na bula, se orientasse para risco de sua interagdo com rifampicina, o tratamento foi
iniciado com 1 comprimido de manha e 1 a noite, em dias alternados. Manteve o esquema da tuberculose
e terapia tripla sem alteragdes de func¢do hepatica, renal e sem efeitos adversos. Em janeiro de 2024,
apods o resultado da cultura positivo para TBMR, durante internagdo por hemoptise, foi encaminhado a
primeira consulta ao Programa de TBMR, quando iniciou terapia com bedaquilina, levofloxacino, linezolida e
terizidona. Contactantes domiciliares, mae, pai e irmdo (com FC), foram negativos para tuberculose. Desde
entdo, sem hemoptise, tolerou bem a terapia da TBMR g, depois de dois meses de terapia, a dose do trikafta
foi restaurada. Como resultado, apresentou melhora no crescimento estaturo-ponderal (aumentou 9 kg e
11 cm na altura) e melhora na qualidade de vida nesse primeiro ano de terapia para TBMR e modulador da
CFTR. Conclusdao — Durante o ano de tratamento com o tuberculostatico e o modulador, a resposta clinica foi
a melhora da fung¢do pulmonar com suspensdo do 02 domiciliar e ganho de peso. Ndo apresentou reacées
adversas com a interagdo medicamentosa entre ambos, nem mesmo durante o aumento da fosfatasse
alcalina. Houve melhora da funcgdo respiratéria e dos exames de imagem, retorno as atividades de brincar
e correr, da socializacdo com o irmdo e amigos, regresso as atividades escolares e comunitarias. O término
do tratamento da TBMR estd previsto para junho de 2025.
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RELATO DE CASO: FENOTIPO ATIiPICO DE FIBROSE CiSTICA DO
GENOTIPO F508DEL/D614G DIAGNOSTICADO NO EXTREMO NORTE DO
BRASIL.

Isabella Maravalha Gomes Tavares?, Raphael Vitor Leal de Carvalho?
e Amon Rheingantz Machado®.

ISecretaria de Estado da Saude de Roraima (SESAU, RR). 2Universidade Federal de Roraima (UFRR).

Introdugdo — O quadro clinico tipico da fibrose cistica (FC) inclui infec¢do pulmonar recorrente, insuficiéncia
pancreatica e hipercloridrose. Na literatura, estdo descritos casos com sinais e sintomas de apresentacgao
atipica, incluindo adultos ndo triados na infancia pela dosagem sérica de tripsina imunorreativa. Descrigao —
Paciente masculino, 32 anos (idade atual), previamente higido, histérico de rinossinusites de repeti¢ao, tosse
produtiva por 6 meses, astenia, dor pleuritica e um episddio de hemoptise. Tomografia computadorizada
compativel com broncopneumopatia cronica em atividade, bronquiectasias com focos em consolidagdo de
permeio e nddulos centrolobulares adjacentes, localizados no segmento posterior do lobo superior direito
e do segmento lingular. A andlise do suor detectou 71mEg/L de sédio. Constatou-se broncofibroscopia, com
arvores bronquicas pérvias e secrecao purulenta hematica em brénquio do segmento inferior lingular, sem
crescimento bacteriano. Ao estudo espirométrico, constatou-se FVC 77% e VEF1 85%. A analise molecular
do gene regulador da condutancia transmembrana da FC (CFTR), havia mutac¢do F508del em heterozigose
e genotipo F508DEL/D614G. Ecocardiograma transtoracico sem hipertensdo pulmonar, evidenciando
ectasia de raiz adrtica de 45mm. E suficiente pancreatico e tem fungdo hepatica preservada, sem sintomas
gastrintestinais e tolerancia a glicose. Infertilidade associada a azoospermia obstrutiva. Com 4 anos do
diagndstico, realizou captagdo espermatica com injegao intracitoplasmatica de espermatozoides (ICSI),
gerando sete embriGes euploides e fertilizagcdo in vitro com transferéncia biembrionaria, tornando-se
genitor de duas filhas. Apds 5 anos de diagndstico, iniciou uso de modulador triplo da CFTR. Em 7 anos
desde o diagnéstico, teve 3 episddios de infec¢do pulmonar aguda com hemoptise, sem isolamento de
microrganismos. Discussdo — A FC é causada por mutagdes patogénicas no gene CFTR. AF508del, quando em
heterozigose, frequentemente se manifesta desde a infancia e tem alta morbimortalidade. Em heterozigose,
apresenta-se atipicamente, e o gendtipo FS08DEL/D614G ja foi associado a variagdo na expressdo clinica
e diagnodsticos tardios. O paciente em estudo tem um quadro predominantemente respiratério, mas com
funcionalidade preservada e exacerbacgdes pouco frequentes. A partir de seu diagndstico, teve intervencao
médica resolutiva do quadro de infertilidade e controle dos sintomas respiratérios. Conclusdao — Muitos
pacientes apresentam sintomas leves ou atipicos, e a comunidade médica deve estar atenta a hipdtese
de FC, mesmo quando apenas algumas das caracteristicas usuais estdo presentes. A doenca pulmonar
progressiva continua sendo a principal causa de morbimortalidade. Os efeitos da terapia moduladora
tém sido significativos no retardo de progressdo da doenca, sendo esperado um aumento expressivo da
sobrevida dos pacientes.
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IMPORTANCIA DA TRIAGEM NEONATAL PARA O DIAGNOSTICO
PRECOCE DA FIBROSE CIiSTICA

Débora Ribeiro Vieira?, Luiza Cristina Gomes Delfim* e Alberto Andrade Vergara®.

IHospital Infantil Jodo Paulo Il (HIJPII).

Introdugdo — A triagem neonatal é uma importante ferramenta para identificar a fibrose cistica nos
primeiros dias de vida, o que possibilita o tratamento precoce, com consequente melhora da qualidade de
vida e sobrevida dos pacientes. Objetivo — Destacar a importancia da triagem neonatal para o diagndstico
precoce da fibrose cistica, levando em consideracdo os valores de tripsina imunorreativa (TIR), do teste do
suor e as condicBes associadas ao diagndstico de pacientes pediatricos com fibrose cistica de um centro
de referéncia no estado de Minas Gerais. Métodos — O banco de dados foi elaborado no Excel, contendo
as informacdes de 163 pacientes. Os dados analisados sdo de 2022, enviados para o Registro Brasileiro de
Fibrose Cistica As analises foram realizadas nos programas R versdo 3.6.3, PASW Statistics 18 e MINITAB.
Os Resultados foram obtidos utilizando-se medidas de tendéncia central (média e mediana) e medidas
de dispersdo (desvio padrédo e intervalo interquartil) para as caracteristicas quantitativas, e frequéncias e
porcentagens para as qualitativas. Resultados — Os valores médios de TIR na 12 dosagem foram de 159,9
mmol/L, com desvio padrio de 85,9 mmol/L e mediana de 132,0 mmol/L. Na 22 dosagem, os valores médios
foram de 172,9 mmol/L, com desvio padrio de 103,4 mmol/L e mediana de 152,0 mmol/L. O resultado do
teste do suor 1 indicou que 8 (5,2%) pacientes apresentaram resultado duvidoso, enquanto 147 (94,8%)
tiveram resultado alterado. No teste do suor, 2, 4 (4,1%) pacientes apresentaram resultado duvidoso e 93
(95,9%) tiveram resultado alterado. Em ambos os testes, ndo foram registrados pacientes com Resultados
classificados como normais. Em relacdo as condi¢des associadas ao diagndstico, nenhuma condicdo
desconhecida foi registrada (0,0%). O ileo meconial foi relatado como cirurgico em 8 (4,9%) pacientes e clinico
em 1 (0,6%) paciente; a ictericia prolongada foi observada em 5 (3,1%) pacientes; déficit no crescimento,
ou desnutri¢do, foi encontrado em 34 (20,9%) pacientes; esteatorreia ou evidéncia fecal de ma absorg¢do
esteve presente em 25 (15,3%) pacientes; prolapso retal foi relatado em 1 (0,6%) paciente; o disturbio
metabdlico foi identificado em 5 (3,1%) pacientes e sintomas respiratérios persistentes ocorreram em 33
(20,2%) pacientes. A histdria familiar foi positiva para 9 (5,5%) pacientes, a triagem neonatal foi realizada
em 151 (92,6%) pacientes. A doenca sinusal e (ou) polipose nasal foi relatada em 1 (0,6%) paciente. Ndo
houve casos de infertilidade (0,0%). Por fim, edema associado a anemia foi identificado em 11 (6,7%)
pacientes. Conclusdo — Os pacientes que tiveram IRT acima de 130 ng/ml, em algoritmos que utilizam
a rede de seguranca, poderiam dispensar a segunda dosagem do IRT, indo direto para o teste do suor,
poupando recursos e antecipando a idade do diagndstico. O diagndstico precoce permite a intervengao
rapida e o planejamento de cuidados dos pacientes, gerando reducdo da mortalidade associada a doenca
e o aumento da sobrevida. Além disso, detectar a doenca em estagios iniciais pode reduzir custos a longo
prazo, prevenindo infecgbes e complicagdes graves, além de hospitalizagGes frequentes, sendo também,
uma importante efetividade econ6mica.
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VARIABILIDADE DA FREQUENCIA CARDIACA EM PACIENTES COM
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Adriana Carolina Marques Ferreira?, Daniela Souza Paiva Borgli?, Aline Cristina Gongalves?, Aline
Priscila de Souza?, Tayna Castilho?, Jorge Eduardo Cortz Sernaglial, Patricia Morgana Rentz Kei?,
Andressa Oliveira Peixoto?!, Angélica Zaninelli Schreiber!, Antonio Gongalves de Oliveira Filho?,

Antonio Fernando Ribeiro?, Elizete Aparecida Lomazi', Eulalia Sakano?, Gabriel Cezar dos Santos?,

Gil Guerra Junior?, Lais Pontes?!, Lorenna Cristina Montera®, Marcos Tadeu Nolasco da Silva?, Maria

Angela Gongalves de Oliveira Ribeiro?, Maria Cristina Fernandes Alvim!, Maria de Fatima Pimenta

Servidoni!, Mariana Zorron Mei Hsia Pu?, Mauro Alexandre Pascoa?, Michelle Viviane Sa dos Santos

Rondon!?, Renata Guirau?, Silvana Dalge Severino!, Vanessa Brilhante?!, Gabriel Hessel*
e José Dirceu Ribeiro®.

IUniversidade Estadual de Campinas (UNICAMP).

Introdugdo — A fibrose cistica (FC) pode cursar com alteracbes do sistema nervoso auténomo (SNA). Os
desfechos podem incluir: resposta excessiva do sistema simpatico, aumento de contratilidade da musculatura
lisa bronquica e modulagdo neural. Os estimulos desregulados, gerados pelas vias simpatica e parassimpatica,
causam alteracdo na modulacdo da frequéncia cardiaca, que é definida como variabilidade da frequéncia
cardiaca (VFC). Marcadores para avaliar o SNA tém se mostrado eficazes por fornecer, de forma ndo invasiva,
parametros clinicos que auxiliam o conhecimento de indices de risco de mortalidade. Objetivos — Analisar a
VFC basal em TO e depois de 3 meses (T1) de uso da terapia tripla com os moduladores elezacaftor, tezacaftor,
ivacaftor (ETI) e identificar os riscos de mortalidade e efetividade da terapia ETI na VFC. Método — Trata-se de
um estudo observacional, analitico, transversal e prospectivo, realizado em 2024, em um centro universitario
de referéncia, com 16 individuos diagnosticados com FC, idade entre 7 e 23 anos. Houve aprovagao pelo
Comité de Etica da Instituicdo. Os pacientes realizaram espirometria segundo as normas da ATS/ERS. A VFC foi
realizada utilizando-se o monitor cardiaco especifico, sincronizado com a fita toracica e os dados transferidos
para o programa de andlise da VFC. Foram analisadas as varidveis de média do intervalo RR(MeanRR); média
da frequéncia cardiaca (MeanHR); raiz quadrada do intervalo RR (RMSSD); baixa frequéncia (Low Frequency-
LFn.u); alta frequéncia (High Frequency-HFn.u); e o balango LF/HFratio. Conduziu-se a andlise estatistica no
software IBM SPSS16, e a distribui¢cdo dos dados por Shapiro-Wilk Test. Para comparag¢do da avaliagdo TO e
T1, utilizou-se o Teste de Wilcoxon. O nivel de significancia foi de 5% (p>0,05). Resultado — 10 individuos eram
do sexo masculino (62,50%), com idade de 9 anos (7 a 20), com VEF1 TO de 92% (46 a 125 %), T1:106,50%
(67 a 128 %) e CVF T0: 104,94% (64 a 131 %); T1:109% (7 a 129 %), respectivamente, a porcentagem do
previsto, sem significancia estatistica. O indice de massa corporal (IMC) foi, respectivamente: T0:16,47kg/m2
(15,11 a 19,72); T1:16,74km/m2 (15,75 a 21,09). Na VFC, observou-se: MeanRR TO: 75,63ms (68,92 a 83,63);
T1: 77,71ms (65,18 a 89,26); MeanHR T0:79,33bpm (71,73 a 87,05), T1:77,26bpm (67,25 a 92,06); RMSSD TO:
6,10ms (3,91 a 10,06); T1: 5,47ms (2,77 a 10,31); LFn.u T0:32,40n (22,80 a 42,70); T1: 34.77n (16,64 a 48,28);
HFn.u TO: 67,34n (57,23 a 77,03); T1: 65,19n (51,70 a 81,15); LF/HFratio TO: 0,48 (0,29 a 0,74); T1:0,53 (0,20
a 0,94). Nao houve mudancgas significativas nas varidveis da VFC analisadas (p>0,05). Conclusao — Embora a
VFC tenha demonstrado discreta melhora apds 3 meses de tratamento com moduladores ETI, ndo houve
mudancas significativas nos parametros da VFC. Fatores como idade, gravidade e tamanho da amostra podem
ter interferido nos Resultados do presente estudo.

Palavras-chave: Fibrose cistica. Variabilidade da frequéncia cardiaca. Sistema nervoso autdbnomo.
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SEGUIMENTO AMBULATORIAL E COMPLICAGOES DA FIBROSE CISTICA
AO LONGO DO ANO EM PACIENTES DE UM CENTRO DE REFERENCIA
PEDIATRICA NO ESTADO DE MINAS GERAIS

Débora Ribeiro Vieira?, Luiza Cristina Gomes Delfim* e Alberto Andrade Vergara®.

IHospital Infantil Jodo Paulo (Il HIJPII).

Introducgdo — A fibrose cistica (FC) € uma doenga genética cronica, que afeta principalmente os pulmoes,
o sistema digestivo e outros drgaos, levando a diversas complicagdes que comprometem a qualidade de
vida e a sobrevida dos pacientes. O manejo adequado exige um acompanhamento multidisciplinar regular,
além de uma abordagem terapéutica focada na prevencao e no tratamento das complicacGes. Objetivo
— ldentificar as complicac¢Ges da fibrose cistica ao longo do ano em pacientes de um centro de referéncia
pediatrica no estado de Minas Gerais. Métodos — O banco de dados foi elaborado no Excel, contendo as
informagbes de 163 pacientes. Os dados analisados sdo de 2022, enviados para o Registro Brasileiro de
Fibrose Cistica As analises foram realizadas nos programas R versdo 3.6.3, PASW Statistics 18 e MINITAB.
Os Resultados foram obtidos utilizando-se medidas de tendéncia central (média e mediana) e medidas
de dispersdo (desvio padrdo e intervalo interquartil) para as caracteristicas quantitativas e frequéncias e
porcentagens para as qualitativas. Resultados — Dentro do grupo de pacientes, a média de consultas por
ano foide 5, com desvio padrao de 2,3 e mediana de 4 consultas. O histograma revelou maior concentragao
de pacientes que consultaram de 4 a 8 vezes no ano. Do box-plot, observou-se que 50% dos pacientes se
consultaram até quatro vezes no ano e 75% dos pacientes se consultaram até seis vezes no ano, com um
intervalo interquartil de duas consultas/ano. Os pacientes se consultaram entre 0 e 13 vezes no ano. Quanto
as complicagBes, a polipose nasal foi observada em 6 (3,7%) pacientes, a aspergilose broncopulmonar
alérgica foi registrada em 2 (1,2%) pacientes, a atelectasia cronica foi diagnosticada em 8 (4,9%) pacientes,
asindrome de obstrucdo intestinal distal foi observada em 2 (1,2%) pacientes, evidéncias de acometimento
hepdtico foram observadas em 8 (4,9%) pacientes, a diabetes em 8 (4,9%) pacientes e a asma em 6 (3,7%)
pacientes. As condi¢Ges de invaginagdo intestinal, pancreatite, osteopenia ou osteoporose e doenga do
refluxo gastroesoféagico foram registradas em 1 (0,6%) paciente cada. Por outro lado, ndo houve registro
de hematémese, estenose colOnica, colelitiase, cirrose com hipertensdo portal, hipertensdo pulmonar,
cor pulmonale ou transplante pulmonar (0,0%). Conclusdo — Os dados revelam que, embora o nimero de
consultas por ano seja varidvel entre os pacientes, a maioria realiza de 4 a 8 atendimentos anuais, refletindo
0 compromisso com o monitoramento regular da condig¢do. Entre as complica¢des observadas, destacam-
se as mais comuns, como polipose nasal, atelectasia crénica, diabetes e acometimento hepatico, que sdo
aspectos cruciais para o manejo da doenca. A auséncia de complicacdes mais graves, como cirrose com
hipertensdo portal e necessidade de transplante pulmonar, é um indicativo de que o tratamento adequado
pode prevenir o agravamento da doencga.

Palavras-chave: Seguimento ambulatorial. Complicagdes. Fibrose cistica.
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AVALIAGCAO PSICOSSOCIAL DE CRIANCAS E ADOLESCENTES COM FC

Priscila Mendonca Ferreiral, Ana Clara Rosler Vasconcellos?, Gisela Antunes da Silval, Betina
Stangherlin de Souza?, Juliano Barros Dalmas! e Flavia Moreira Lima.

IHospital de Clinicas de Porto Alegre (HCPA).

Introdugao — A fibrose cistica (FC), doenga genética de carater multissistémico, exige uma rotina de cuidados
diarios que afeta o funcionamento psicossocial do paciente e de sua familia. Portanto, as diretrizes brasileiras
e internacionais de FC recomendam que os pacientes passem por uma triagem anual para identificar
vulnerabilidades psicossociais e oferecer suporte e tratamento para os pacientes e seus familiares. A
utilizagcdo de questionarios especificos ou entrevistas estruturadas para a realiza¢do dessa triagem anual
também é recomendada. Objetivo — Apresentar um protocolo de avaliagdo psicossocial de criancas e
adolescentes com FC em acompanhamento ambulatorial em um centro de referéncia. Métodos — A partir
daleitura das diretrizes brasileiras e internacionais de FC e da experiéncia de assistentes sociais e psicdlogos
que atuam em um centro de referéncia de FC no RS, foi elaborado um roteiro de entrevista semiestruturada
para ser utilizado uma vez ao ano, durante as consultas ambulatoriais. Resultados — As entrevistas sdo
conduzidas por uma dupla formada por um assistente social e um psicélogo. A entrevista semiestruturada
avalia fatores demogréficos e socioeconémicos do paciente e responsdveis: idade, naturalidade, procedéncia,
raca ou etnia, escolaridade, situacdo laboral, renda familiar, nimero de moradores domiciliados e acesso
aos beneficios sociais; redes de apoio primdria e secunddria; histérico de saide mental; histdrico pessoal e
familiar de problemas emocionais e comportamentais; eventos traumdticos; doengas cronicas e estressores
atuais; sintomas de ansiedade e depressao (para pacientes > 12 anos, sdo utilizadas as escalas PHQ-9 e GAD-
7). Conclusdo — A realizagdo da entrevista e a discussdo do caso entre os profissionais auxilia na identificacdo
do perfil psicossocial dos pacientes e, a partir das informacdes, é elaborado um projeto terapéutico singular
(PTS). Dessa forma, os pacientes que apresentam demandas recebem acompanhamento regular; ja os que
nao as tiverem sdo avaliados anualmente. Porém, dentro desse periodo, caso seja evidenciada, pelos demais
membros da equipe, alguma situacdo que demande avaliagdo, o atendimento é realizado. Considerando
gue a saude abrange ndo apenas o estado de doenga, mas também aspectos psicossociais, é necessario
compreender os fatores que atingem a vida dos pacientes com fibrose cistica, a fim de elaborar estratégias
de atendimento, realizar articulagdo com a rede de servigos do territério e com as demais politicas publicas.

Palavras-chave: Avaliagdo psicossocial. Psicologia. Servico social. Fibrose cistica.
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QUALIDADE DE VIDA EM PACIENTES COM FIBROSE CISTICA ANTES
E DEPOIS DO TRATAMENTO COM ELEXACAFTOR, TEZACAFTOR E
IVACAFTOR

Lara Juliana Henrique Fernandes?, Thais Costa Nascentes Queiroz?, Izabela Zibetti de
Albuquerque?, Geovanna Liscio Pereira?, Luzinete Rezende da Incarnagdo?, Virginia Auxiliadora
Freitas de Castro?, Lorena Junqueira Almeida Prado?, Marylia Glenda Lopes Dep Sousa?

e Lusmaia Damaceno Camargo Costa'?.

IFaculdade de Medicina da Universidade Federal de Goids (FMUFG). ?Hospital das Clinicas da
Universidade Federal de Goids, EBSERH (HC-UFG, EBSERH).

Introdugdo — A fibrose cistica (FC) é uma doenca autossémica recessiva multissistémica, que se expressa,
principalmente, pela doenca pulmonar progressiva e pela insuficiéncia pancreatica exdcrina, impactando
significativamente na qualidade de vida dos pacientes. Para avaliar essa questao, o escore Cystic Fibrosis
Questionnaire-Revised (CFQ-R) é validado e confidvel. O uso da associacdo de elexacaftor, tezacaftor e
ivacaftor (ETI) foi aprovado pela Anvisa em 2022 e é indicado para pacientes com idade > 6 anos que
apresentem, pelo menos, uma mutacdo F508del no gene CFTR, e tem mostrado impacto positivo em
desfechos clinicos e funcionais nos pacientes com FC. Somado a isso, pouco se sabe sobre o impacto do ETI
na qualidade de vida, em nosso meio. Objetivo — Avaliar a qualidade de vida em pacientes com FC antes
e depois do uso do ETI. Metodologia — Num hospital tercidrio, em um centro de referéncia médica em
FC, foram selecionados pacientes com FC que se qualificaram para o tratamento com a ETI. Depois disso,
foram aplicados os questionarios CFQ-R para os pacientes acima de 14 anos e o CFQ-R dos pais, no caso
de criangas menores de 14 anos. Foram incluidos todos os dominios do CFQ-R (fisico, emocgao, vitalidade,
carga de tratamento, percepcao de saude, respiratoério, digestdo). Essas varidveis foram comparadas antes
e depois doinicio da ETI. Os pacientes foram excluidos quando os dados do CFQ-R ndo estavam disponiveis
antes e depois do inicio do tratamento. Resultados — Dos 35 pacientes em ETI, quatro tiveram Resultados
pré e poés-ETI CFQ-R (1 crianga e 3 adultos). Pontuagdes médias do CFQ-R na funcao fisica (70,8 x 90,6),
na vitalidade (59,9 x 85,8), no peso (41,7 x 66,7), nos sintomas respiratorios (65,3 x 98,6), em disturbios
alimentares (86,1 x 93,1), nos sintomas digestivos (86,1 x 94,4), na aparéncia corporal (72,5 x. 94,4) e na saude
em geral (52,8 x 86,1) obtiveram melhora apds o ETI. Jd nos dominios da emoc¢do (78,3 x 75) e na dificuldade
em realizar o tratamento (61,1 x 52,8), houve uma piora dos parametros. Entretanto, as pontua¢des ndo sdo
estatisticamente significativas, provavelmente por causa do pequeno tamanho da amostra. Conclusdao — As
pontuacgdes do CFQ-R de pessoas com FC que fizeram tratamento com ETl obtiveram melhora na maioria dos
dominios do questionario, incluindo o sistema respiratério e digestivo. Entretanto, os dominios da emocgao
e do tratamento mostraram um leve prejuizo depois da ETIl. Outros estudos com amostras maiores sdo
necessarios para uma melhor avaliacdo da qualidade de vida nos pacientes com FC depois do uso de ETI.

Palavras-chave: Fibrose cistica. Qualidade de vida. Tratamento.
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ACOMPANHAMENTO MULTIPROFISSIONAL NO AMBULATORIO
PEDIATRICO DE FIBROSE CISTICA E A ARTICULACAO DA REDE
INTERSETORIAL: RELATO DE CASO.

Franciele Ramos Figueira', Samantha Zamberlan Leyraud?, Flavia Moreira Lima?, Priscila Mendonga
Ferreira?, Bruna Ziegler?, Janaina Frescura Paim Bardini' e Georgia Janisch Alvares.

IHospital de Clinicas de Porto Alegre (HCPA).

Introdugdo — A fibrose cistica (FC) é uma doenca sistémica rara, que exige uma rotina de cuidados didrios. O
acompanhamento multiprofissional e intersetorial € fundamental na promocao da salde e qualidade de vida
dos pacientes e de seus familiares. Neste relato, apresenta-se o trabalho de uma equipe multiprofissional,
composta por profissionais de educacao fisica, enfermeiros, farmacéuticos, fisioterapeutas, nutricionistas,
psicélogos e assistentes sociais. Descri¢do do caso — Trata-se de um relato de caso de um adolescente de
14 anos com FC, gendtipo G542X / R1162X, diagnosticado nos primeiros meses de vida. A familia ndo possui
rede de apoio primdria e, no decorrer dos acompanhamentos, identificamos a ma adesdo ao tratamento,
evidenciada pela dificuldade de ganho de peso e comprometimentos pulmonares e hepdticos. A mae
do paciente é a Unica cuidadora e possui saude mental comprometida. A rede de apoio secundaria tem
exercido um papel fundamental para a garantia do tratamento do paciente. Através da articulagdo entre
os servicos de saude e assisténcia social do municipio de origem, foi organizada a logistica do transporte
entre a casa da familia e o hospital da cidade, duas vezes ao dia, sete vezes por semana, onde o paciente
recebe a dieta nutricional através da gastrostomia e também os medicamentos. Discussdao — Nas discussdes
entre a equipe multiprofissional, levantamos as principais dificuldades que podiam estar interferindo no
tratamento. A partir disso, realizamos contatos com os profissionais da rede do municipio, que trouxeram
suas percepcles sobre a familia e de que forma poderiam auxiliar na busca da garantia da adesdo ao
tratamento. Conclusao — O tratamento efetivo da FC, neste e em tantos outros casos, depende da adesao
dos pacientes e de seus familiares, somada a atuagdo da equipe multiprofissional e aos servicos da rede
de origem do paciente. O caso descrito demonstra o quanto a articulacdo entre as equipes, ambulatério e
rede intersetorial foi fundamental no apoio a familia, buscando alternativas para garantir o tratamento, o
comprometimento na adesdo e primando pela melhora clinica do paciente e sua qualidade de vida.

Palavras-chave: Fibrose cistica. Equipe multiprofissional. Pediatria. Rede.
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MODULADORES DA CFTR: EXPERIENCIA DE VIDA REAL COM PACIENTES
PORTADORES DE FIBROSE CiSTICA DE UM HOSPITAL UNIVERSITARIO
DO NORDESTE DO BRASIL.

Denise Maria C Haidar! e Lenisse Estelle A. G. Amorim?.

IHospital Universitdario Materno-Infantil da Universidade Federal do Maranhdo (HUUFMA).

Introducdo — Na fibrose cistica (FC), mutagdes no gene CFTR (Cystic Fibrosis Transmembrane Conductance
Regulation) resultam em disfuncdo ou auséncia da proteina e nos sintomas. Os moduladores da proteina
CFTR ocasionam grande melhora dos pacientes, com seguranga comprovada. Em 2024, a droga elexacaftor,
tezacaftor e ivacaftor (ETI) foi incorporada ao SUS para maiores de 6 anos com a variante F508del em, pelo
menos, um alelo. O estudo arrolou pacientes de estudo prévio submetidos ao tratamento. Objetivos —
Descrever a evolugdo dos pacientes no periodo pré (MO0) e pés-modulador (M1 a M11) nos aspectos: peso
e IMC, sintomas respiratdrios, efeitos adversos, teste do suor (TS), fungdo pulmonar (VEF1 e CVF) e relatar
os obstaculos no monitoramento. Métodos — Trata-se de um estudo transversal, aprovado sob parecer
de n2 5.950.157. A amostra incluiu criangas com FC de um hospital universitario que iniciaram a droga de
janeiro a novembro de 2024. A coleta nos prontudrios foi de janeiro a fevereiro de 2025. Foram incluidas
criangas > 6 anos, com a variante F508del em, pelo menos, um alelo, e tempo de tratamento > 1 més e com
exames laboratoriais. A andlise foi realizada pelo Excel 2023. Resultados e discussao — A amostra foi de
13 pacientes. Predominou o género feminino (61,5%), com média de idade de 11,5 anos e com a variante
F508del/F508del (61,5%). Os efeitos adversos acometeram 61,5 % deles e o rash foi o mais frequente (23%).
Transaminases hepaticas alcangaram niveis < 3 X o LSN em 2 pacientes. Uma paciente teve hipervitaminose
A. Na avaliagdo de resposta, sintomas respiratérios foram inexistentes no M1 em 61,5%, com reducdo da
intensidade e frequéncia em 30,7 % e sem mudancgas em 7,7 % dos casos. Esse achado ratifica os de outros
estudos, em que pacientes respondem de formas diferentes, o que pode ser explicado pela menor ou
maior gravidade das leses estruturais desses pacientes. A média de ganho de peso (kg) foi de 2,08, 10,5
e 7,5 em M1-M3, > M3-M7 e M11, respectivamente. Médias de ganho do IMC (kg/m? foram de 0,8, 3,6
e 2,0 em M1-M3; >M3-M7 e M11, respectivamente. Em 46% dos casos, houve mudancga da classificacdo
de magreza para eutrofia (n=3) e de eutrofia para sobrepeso (n=3). Eutrofia com mudanca do z-score foi
encontrada em 46%, e magreza foi mantida em 7,6%. Embora os estudos ndo demonstrem efeitos do ETI
em pacientes com insuficiéncia pancreatica severa, explicagdes possiveis sdo a reducdo do catabolismo por
reducdo de exacerbacdes infecciosas, aumento da atividade fisica e do apetite. O teste do suor, no pds-ETI,
foi feito em 46 % dos casos do M3 ao M6, e teve mediana de reducdo de 37,5 Mmol/L. Estudos futuros sdo
necessarios para avaliar a correlacdo desses niveis com os escores de sintomas. Na espirometria, VEF1 e
CVF tiveram mediana de ganho de 13% e 21 %, respectivamente. Esses achados foram demonstrados em
estudos que mostram a correlacao dos ganhos com a a¢do do ETI na doenca respiratdria. O periodo pds-
ETI foi marcado por interrupgdes no fornecimento da droga, indisponibilidade de exames laboratoriais,
obstaculos a espirometria e pela dificuldade de acesso de pacientes aos atendimentos. Essas varidveis
constituem-se em vieses nos Resultados apresentados. Ainda que limitados pelo tamanho da amostra e
pelos possiveis vieses, os Resultados foram compardveis aos das publicagdes. Conclusdao — A terapia tripla
mudou o paradigma da FC e permitiu aos pacientes e familiares uma nova era, com melhora da qualidade
de vida, ressignificacdo da existéncia e expectativa real de maior sobrevida. Garantia dos direitos dos
pacientes é condicdo necessaria para a manutencao dos resultados.
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PERFIL CLINICO DOS PACIENTES COM FIBROSE CiSTICA APOS USO DA
TERAPIA TRIPLA EM UM CENTRO DE REFERENCIA INFANTIL
DO ESTADO DO CEARA

Evalto Monte de Araujo Filho?, Danilo Santos Guerreiro!, Hildenia Baltasar Ribeiro Nogueira!, Milka
Monsalves Nilo!, Paula Caracas Barreto!, Adriana do Vale Rodrigues! e Claudia de Castro e Silva’.

tHospital Infantil Albert Sabin (HIAS).

Introdugdo — A fibrose cistica (FC) € uma doenga genética cronica e progressiva, que afeta diversos érgaos
e é responsavel por elevados custos na assisténcia a saude. O tratamento é constituido de medicamentos,
terapias e suporte nutricional para reduzir sua progressdo. Com a introducdo da terapia genética, vem
ocorrendo uma modificagdo no tratamento da doenca. E consenso, nas pesquisas e nos trabalhos de vida
real, que a terapia com elexacaftor, tezacaftor e ivacaftor (ETI) trouxe Resultados promissores em relacdo a
estado nutricional, funcdo pulmonar, melhora clinica e qualidade de vida dos pacientes pediatricos. Objetivos
— Descrever o perfil clinico-epidemioldgico de pacientes pediatricos com fibrose cistica acompanhados em
ambulatério multidisciplinar do Ceara, apods introdugao da terapia tripla. Resultados — Foram analisados
52 pacientes, sendo 58% do sexo masculino, com idade entre 6 e 17 anos. Os pacientes estavam em uso
de ETI de 3 a 12 meses, sendo 50% com até 6 meses de uso. A variante genética F508del em homozigose
foi encontrada em 69%, e em heterozigose em 31%. Durante esse periodo, o IMC apresentou variagdo de
>1kg/m2 em 59% dos pacientes, e, em apenas 6%, ndo houve variagdo. O teste do suor, depois de 3 meses
do uso de ETI, apresentou redugdo para valores abaixo de 60mmol/L em 50% da amostra, e apenas em 10%
se mantiveram valores acima de 60mmol/L. O VEF1, na espirometria, apresentou varia¢do >10% em 20%
dos pacientes e ndo obteve resposta em 10%. Efeitos colaterais, como aumento de CPK e transaminases,
foram encontrados em 4% e 8% respectivamente. Rash cutaneo (4%), dores abdominais (8%), cefaleia
(10%) e diarreia (8%) foram observados na amostra. Apds uso do ETI, apenas 14% dos pacientes cursou
com exacerbag0es respiratdrias, sendo a maioria com até 3 episddios. Dos pacientes estudados 97,6%
referiram melhora da qualidade de vida. Conclusdo — Nosso estudo demostra que o uso de ETI, na populagdo
pedidtrica estudada, propiciou significativa melhora clinica, nutricional e funcional, sem efeitos adversos
importantes e com elevada adesdo ao tratamento.
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RELATO DE CASO: ERITEMA POLIMORFO COMO REAGAO ADVERSA AO
ETI (ELEXACAFTOR, TEZACAFTOR E IVACAFTOR) E USO DE PROTOCOLO
DE DESSENSIBILIZAGAO BEM SUCEDIDO.

Virginia Auxiliadora Freitas de Castro!, Nathalia Aidar Bittar?, Raissa L. da Bela Cruz Faria?, Thais
Costa Nascentes Queiroz! e Lusmaia Damaceno Camargo Costa®.

IHospital de Clinicas Universidade Federal de Goids, Ebserh (HC UFG, EBSERH).

Introducdo — Os moduladores do CFTR atuam restaurando a fung¢dao dos canais de cloro na fibrose
cistica. E o ETI, para pacientes com ao menos 1 mutac¢do F508del, tem propiciado reducgao significativa
de exacerbacgdes infecciosas, melhora da fun¢do pulmonar, nutricdo e qualidade de vida. Contudo, uma
média de 4 a 10% dos pacientes apresentaram rash depois do inicio da medica¢do, sendo necessario
promover descontinuagao entre 1 a 2% deles. Neste relato de caso, vamos examinar uma adolescente que
apresentou eritema polimorfo e foi submetida ao protocolo de dessensibilizacdo do ETI, realizado de forma
ambulatorial. Descri¢do do caso — Menina com16 anos, genétipo F508del + R334 W, iniciou com uso de ETI
na dose habitual para idade (200mg/100mg/150mg+Ivacaftor 150mg/dia), e apresentou prurido intenso
7 dias ap0ds o inicio da medicacdo, além de eosinofilia. Foram aplicadas medica¢Ges (anti-histaminico e
corticoide) e suspenso o ETIl, com melhora dos sintomas em torno de 3 dias. Depois de algumas semanas, foi
tentado o protocolo publicado pela American College of Allergy (2021), utilizando-se, na primeira semana,
% do comprimido combinado ETI por dia. Porém a paciente apresentou novamente eritema pruriginoso,
apo6s 30 horas de reinicio da medicag¢do. Foi novamente suspenso o ETl e reiniciado o anti-histaminico, com
melhora dos sintomas. Foi instituido novo protocolo de dessensibilizagdo domiciliar (Pediatric Pulmonology,
2022), com diluicdo em agua do comprimido combinado e administragcdo de microdoses gradualmente,
usando-se, diariamente, 1 comprimido de anti-histaminico de 22 geragdo. A paciente, entdo, recebeu as
primeiras doses ETI sob supervisdo médica, de 10, 20, 40, 100 e 250mcg (dose referente ao elexacaftor),
respectivamente, com intervalo de 30 minutos entre as doses, sem nenhuma reagdo. Foi prescrita, portanto,
a dose acumulada de 500mcg/dia na primeira semana. No 82 dia, foram administradas dosesde 1, 2,4, 8 e
12mcg, respectivamente, com intervalo de 60min, sob supervisdo médica, sem intercorréncias. Na segunda
semana, portanto, recebeu 25mg/dia. No 152 dia, foram usadas doses de 30, 35 e 35mg, com intervalo
de 60min, e mantidas na terceira semana com 100mg/dia (1 comprimido ETI), sem reac¢des. No 222 dia,
a paciente recebeu 100mg com intervalo de 90min entre as doses, com boa aceitacdo, sendo mantida,
e, no dia seguinte, a dose total. No 142 dia com a dose total, houve nova rea¢ao urticariforme, de menor
intensidade, com rapida melhora apds dobrada a dose diaria do anti-histaminico, e retornada a dose inicial
para 1 comprimido da combinacdo pela manha e 1 comprimido de Ivacaftor a noite, com boa tolerancia.
Discussdo — O rash cutaneo é um efeito colateral possivel do ETI. E mais comum em mulheres em uso de
contraceptivo oral, o que ndo é o caso da paciente. E a dessensibilizacdo permitiu que ela retornasse com
o tratamento. Conclusdo — Apesar dos inegaveis beneficios do tratamento com os moduladores do CFTR,
alguns pacientes necessitam descontinuar a medicagao por efeito adverso. O protocolo realizado em
domicilio se mostrou factivel e eficaz, permitindo retomar o uso da medica¢do com seguranca.
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REVERSAO DE ILEOSTOMIA POR ILEO MECONIAL EM PACIENTE COM
FIBROSE CISTICA: QUAL O MOMENTO IDEAL? RELATO DE CASO.

Bianca de Freitas Lamanes!, Adriano Barra Della Torres!
e Erica Rodrigues Mariano de Almeida Rezende.

IUniversidade Federal de Uberldndia (UFU).

Introdugdo — Fibrose cistica (FC) é doenga genética autossOmica recessiva, multissistémica, causada por
mutac¢des no gene CFTR. Manifestac¢des clinicas sdo variadas, sendo ileo meconial (IM) caracterizado pela
obstrucdo intestinal por mecénio espesso. Quando complexo, requer rapida intervencao cirdrgica. O
momento de reconstrucdo intestinal pode ser desafiador e requer rigor no cuidado ao paciente. Descrigao
do caso — Paciente do sexo feminino, 21 meses, nascida com 36 semanas, pequena para idade gestacional,
evoluiu, nas primeiras 48 horas de vida, com vomitos, distensdo abdominal, sem eliminacdo de mecodnio.
Diagndstico de obstrucdo intestinal por IM, por falha inicial no manejo clinico, necessitando laparotomia
com enterectomia de 12cm deileo e ileostomia (IL) terminal. Valvula ileo cecal foi preservada. Diagndstico
de FC confirmado dentro do primeiro més, por rastreamento genético. Insuficiéncia pancredtica presente
(elastase fecal <0,1 mcg/g de fezes). Reposi¢do enzimatica, suplementacdo de sddio e suporte nutricional
prontamente iniciados. Com 5 meses, houve tentativa de reconstrucdo de transito intestinal sem sucesso,
necessitando refazer IL apds 48 horas do procedimento. Evoluiu com bom funcionamento da IL, mas
dificuldade no ganho de peso. Via alternativa para alimentacdo sugerida, mas seu uso nao foi continuo.
Com 12 meses de idade, apresentou prolapso de IL, revertido manualmente. Mantém estado nutricional
inadequado (peso e comprimento abaixo do Z Score -2). Apresenta escape anal eventual de secre¢ao espessa,
em cibalos, do coto intestinal em fundo cego. Colostograma foi realizado aos 19 meses e mostrou reducdo
das haustracdes de alcas cdlicas com boa permeabilidade. Nova possibilidade de reconstrucao de transito
intestinal programada apds 24 meses de idade. Segue em acompanhamento interdisciplinar. Discussdao —IM
determina urgéncia médica e requer intervencao diligente. O tratamento inicial pode ser manejo clinico,
mas, se falha, opta-se pela ostomia cirdrgica. Particularmente em pacientes com FC, os quais cursam com
acometimento nutricional, metabdlico e exacerbagdes infecciosas, o manejo é desafiador. O momento exato
dareconstrucdo deve ser compartilhado entre equipes clinicas e cirdrgicas. A rapida reconstrugdo col6nica
apresenta beneficios, por diminuir distirbios metabdlicos, nutricionais e por melhorar qualidade de vida,
mas, em momento de risco nutricional elevado, deve ser repensada. Falha na primeira tentativa de reversao
da IL pode ter sido relacionada a desnutricdo ou a alteracdes de motilidade no colo residual. Prolapso ndo
é incomum, particularmente em desnutridos. Oclusdes e suboclusées por ileo paralitico metabdlico ou
edema de alga podem ocorrer. Eliminacdo anal de cibalos, mesmo no segmento intestinal cego, poderia
ser causado por secrec¢des intestinais espessas. Estratégias de irrigacdo do coto distal com fezes tem se
mostrado efetiva na melhora do trofismo do intestino em desuso. Conclusao — IL pds-IM, na FC, constitui
tratamento necessario em casos graves da doenga. Pode levar a complicagdes e posterior dificuldade na
reconstrucdo do transito intestinal. O momento ideal da reversdo da IL deve ser individualizado, e critérios
nutricionais e metabdlicos sdo relevantes, além do estudo detalhado do colo remanescente. O planejamento
cirargico deve ser compartilhado com a equipe interdisciplinar, para determinar o melhor momento da
abordagem que promova uma reabilitacao rdpida e o restabelecimento eficaz da funcionalidade intestinal.
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IMPACTO INICIAL COM DEPRESSAO, ANSIEDADE E QUALIDADE DE VIDA
EM INDIVIDUOS ADULTOS COM FIBROSE CiSTICA EM USO DE ETI -
DADOS PRELIMINARES.

Ana Luisa Pimentel Maia!, Sdmia Alves de Queiroz!, Rafaela Pereira Amatuzzi!, Regina Maria de
Carvalho Pinto?, Alberto Cukier?, Rodrigo Abensur Athanazio'e Samia Zahi Rached.

IInstituto do Coragdo, Hospital das Clinicas da Faculdade de Medicina da Universidade de Sdo
Paulo (Incor, HCFMUSP).

Introdugdo — A terapia com elexacaftor, tezacaftor e ivacaftor (ETI) trouxe inimeros beneficios para os
individuos portadores de fibrose cistica (FC). A literatura, no entanto, apresenta Resultados controversos
guanto aos efeitos na sadde mental, com relatos de pacientes que cursam com aumento de ansiedade e
depressdo apos o inicio do tratamento. Objetivo — Avaliar o impacto do uso do ETI na ansiedade, depressdo
e qualidade de vida, no dominio respiratério, de pacientes adultos de um centro de referéncia de FC, antes
e depois do inicio da terapia tripla. Métodos — Foram analisados dados coletados através de questionarios
autoaplicados e validados em literatura para avaliacdo de qualidade de vida (Cystic Fibrosis Questionnaire-
Revised — CFQ-R), rastreio e intensidade de sintomas relacionados a ansiedade (Generalized Anxiety Disorder
7 —GAD-7) e depressao (Patient Health Questionnaire-9 — PHQ-9) imediatamente antes do inicio de ETl e 3
meses depois. Resultado — No total, 17 pacientes responderam o CFQ-R com a andlise de dados mostrando
melhora na qualidade vida no dominio respiratdrio, com pontuagdo inicial de 43,5 £ 23,1 pontos, e, depois
de 3 meses, de 78,8 + 21,4 (p <0,01) Ja o PHQ-9 foi respondido por 13 pacientes, com melhora significativa
apos o inicio da terapia tripla (8,3 + 6,4 pontos versus 3,6 + 5,4 — p=0,02). Na avalia¢do de ansiedade ndo
foi observada variagao significativa através do GAD-7 (7,4 + 5,0 versus 6,2 + 6,4 — p=0,5). Conclusao — Os
dados preliminares apontam melhora de sintomas relacionados a transtorno depressivo, qualidade de
vida e auséncia de piora de sintomas relacionados a ansiedade. Estudos de longo prazo sdo necessarios
para avaliar melhor o impacto da terapia tripla na saide mental desses pacientes. Contudo, ndo foram
observados efeitos agudos deletérios que prejudiquem o perfil de seguranca ja conhecido desse tratamento.

Palavras-chave: Ansiedade. Depressao. Elexacaftor, tezacaftor e ivacaftor. Fibrose cistica. Qualidade de vida.
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PANCREAS ANULAR E MEMBRANA DUODENAL EM RECEM-NASCIDO,
FILHO DE MAE COM FIBROSE CISTICA
EM USO DE MODULADORES DO CFTR.

Marcela Duarte de Sillos?, Rai André Watanabe da Silval, Juliana Ferreira Mauri, Juliana Ribeiro
Trigo Stivaletti’, Fernando Sergio Studart Leitdo Filho! e Sonia Mayumi Chiba®.

IUniversidade Federal de Séo Paulo (UNIFESP).

Introdugdo — Na ultima década, medicamentos, como moduladores do regulador da condutancia da
transmembrana da fibrose cistica (CFTR), tornaram-se disponiveis e atuam no defeito genético na fibrose
cistica (FC). Moduladores, como elexacaftor, tezacaftor e ivacaftor (ETI), revolucionaram a terapia na FC,
melhorando a fungdo pulmonar, a qualidade de vida e a sobrevida. Como resultado, mais mulheres com
FC estdo engravidando em varios paises. Relatamos o caso de uma gestante com FC com dois episddios
de pneumotdrax, com grave risco de vida e de nascimento do filho com complicacdes. Descricao do
caso — VTM, 28 anos, com diagndstico de FC aos 8 anos e homozigose para mutacdo del F508, aos 9 anos,
tornou-se colonizada cronica para S. aureus e P. aeruginosa. Até 22 anos cursou sem internagdes prévias,
embora as agudizagdes pulmonares e as internagdes se tornassem mais frequentes. Aos 23 anos, estava
com diabetes relacionada a FC. Houve queda nos parametros da funcdo pulmonar, com agravamento
a partir de 24 anos. Aos 25 anos, estava com VEF1 — 1,08L (36%). Nessa ocasido, foi encaminhada para
avaliagdo de transplante pulmonar. A tomografia de térax revelou bronquiectasias varicosas e cisticas
disseminadas. Em abril de 1922, aos 26 anos, iniciou uso da ETI. Na primeira semana da ETI, teve reacdo
com lesdes cutaneas. Melhorou dos sintomas pulmonares, ndo usou mais antibidticos, exceto quando teve
influenza. Com 15 dias de ETI, teve episddios de hipoglicemia, e foi suspensa a insulina. Aos 11 meses de
ETI, verificou-se o VEF1 45%(1,3L), com ganho ponderal de 10kg em um ano. Em junho de 2023, com lano
e 2 meses de uso do ETI, ficou gestante. No 12 trimestre da gravidez, foram suspensas todas as medicacdes,
exceto as enzimas pancredticas. Retornou com insulina em dose baixa. Apds 32 trimestre da gestacao,
retornou para as medicagdes habituais. Na 262 semana de gestacao (IG), apresentou dor tordcica no HTD
e dispneia subita. Fez pneumotdrax acometendo todo HTD, foi drenada, evoluiu com enfisema subcutaneo
generalizado. Apds 13 dias, recebeu alta hospitalar com valvula de Heimlich. No 102 dia pds-alta, foi
retirado o dreno toracico. No periodo da gravidez, ndo houve exacerbacbes pulmonares. Teve somente
aumento de 4kg na gestacdo. Na 332 semana IG, houve o segundo episédio de pneumotdrax. O exame
de vitalidade fetal demonstrou sofrimento fetal. Foi realizada cesarea de urgéncia. Nasceu RNPTAIG, com
peso de 1920g, com desconforto respiratdrio. Ficou em CPAP no 12dia e, apds 24 horas, foi intubada. No 72
dia de vida, a recém-nascida (RN) evoluiu com distensdo abdominal grave. O RX contrastado demonstrou
suboclusao intestinal, provavel pancreas anular. No 82 dia, foi submetida a laparotomia. Achado cirurgico:
pancreas anular parcial e membrana duodenal. RN foi extubada no 132 de vida. Teve alta hospitalar apds
43 dias de internacdo. Recebeu aleitamento materno e introducdo de outros alimentos na dieta aos 6
meses. Fez avaliagdo oftalmoldgica e exames laboratoriais para avaliacdo hepatica a cada 3 meses e, até
o0 momento, todos os exames foram normais. Lactente recebeu leite materno e completou 1 ano de vida
sem intercorréncias, com o6timo ganho pondero-estatural. Estd aguardando resultado do teste genético.
Discussao e Conclusdo — A seguranca dos moduladores para gravidas com FC e o feto ainda permanece
desconhecida. Nao encontramos descricao alguma, na literatura, sobre a ma formacao vista nessa lactente.
Sera consequente ao uso da ETI? Conclusdo — Estudos prospectivos multicéntricos sdo necessarios para
avaliar o impacto do uso da ETI na gravidez, amamentacgao e suas consequéncias no recém-nascido.
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PERFIL E DESAFIOS DE ACESSO DOS USUARIOS DE MODULADORES DA
PROTEINA CFTR NO SUS

Veronica Stasiak Bednarczuk de Oliveira!, Marise Basso Amaral®, Cristiano Silveira!
e Vinicius Oliveira®'.

Instituto Unidos pela Vida (IUPV). 2Universidade Federal do Parand (UFPR). 3Universidade Federal
Fluminense (UFF)

Introdugdo — A fibrose cistica (FC) é uma doencga genética rara e progressiva, cujo tratamento foi
revolucionado com a chegada dos moduladores da proteina CFTR. A incorporacdo dessas terapias ao SUS
ampliou o acesso, mas também trouxe desafios logisticos e socioecondmicos que podem impactar a adesdo
dos pacientes. Objetivo — Caracterizar o perfil dos usuarios dos moduladores CFTR no Brasil, analisando
aspectos demograficos, sociais e de acesso. Métodos — Estudo quantitativo, observacional e transversal,
aprovado pelo CEP (n? 7.317.103), envolvendo 47 pacientes maiores de 18 anos, que responderam a
um questionario on-line apds o aceite do Termo de Consentimento Livre e Esclarecido (TCLE). A andlise
dos dados foi realizada utilizando-se a plataforma Excel, com os Resultados expressos em percentuais.
Resultados — Dos entrevistados, 91,5% fazem uso de elexacaftor, tezacaftor e ivacaftor (ETI), e 45% estdo
em tratamento entre 6 meses e 1 ano. A predominancia dos pacientes é da regido Sul (51,1%), seguida da
Sudeste (23,4%) e da Nordeste (14,9%). Quanto ao género, 59,6% eram do sexo feminino. Em rela¢do a
escolaridade, o Ensino Médio completo foi o nivel mais frequente (34%), seguido da Pds-graduagdo (25,5%)
e do Ensino Superior completo (17%). No que diz respeito ao convivio familiar, 46,8% viviam com familiares
(pais, irmaos, filhos, etc.), 44,7% residiam com cénjuge ou companheiro(a) e 8,5% moravam sozinhos. Sobre
a situacdo de trabalho atual, 31,9% sdo aposentados por invalidez, 29,8% trabalham em regime integral,
12,8% estdao desempregados e 8,5% trabalham em regime parcial. Quanto a distancia percorrida para
acesso a farmacia do SUS, 42,6% residem a menos de 10 km, 31,9% deslocam-se entre 11 e 30 km, 10,6%
viajam mais de 100 km e 8,5% percorrem distancias superiores a 50 km. Em termos de transporte, 40,4%
utilizam carro préprio, 27,7% recorrem a carro de terceiros (como carona, taxi ou motorista de aplicativo),
23,4% utilizam transporte publico e 6,4% deslocam-se a pé ou de bicicleta. Por fim, o tempo total gasto
no deslocamento e na espera pela medicagdo variou: 25,5% dos pacientes informaram um tempo inferior
a 30 minutos, 25,5% entre 30 e 60 minutos, 19,1% entre 2 e 3 horas, 17,0% entre 1 e 2 horas e 12,8%
ultrapassam 3 horas. Conclusdao — Os dados demonstram um perfil diversificado dos pacientes usudrios
de moduladores da proteina CFTR no contexto do SUS, com a maioria da amostra fazendo uso de ETI ha
mais de 6 meses, residente na Regido Sul e composta por mulheres. Os desafios de acesso, evidenciados
pelas distancias percorridas, pelos variados meios de transporte e pelo tempo de deslocamento, apontam
para a complexidade do cenario, especialmente para aqueles que enfrentam barreiras significativas de
tempo e distancia. Essa heterogeneidade ressalta a importancia de implementar estratégias especificas
gue minimizem as barreiras logisticas e socioeconémicas, aprimorando o acesso a informacgado e medicacao,
e otimizando o0 manejo terapéutico em pacientes com fibrose cistica.
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RELATO DE CASO: A ATUACAO PRECOCE DA EQUIPE MULTIDISCIPLINAR
NA FIBROSE CISTICA (FC).

Neriane Nunes Mendonga da Silva’, Amanda Caetano Bolonhini!
e Virginia Auxiliadora Freitas de Castro.

Associagdo de Pais e Amigos dos Excepcionais de Andpolis (APAE ANAPOLIS).

Introdugdo — A triagem neonatal (TNN) para a fibrose cistica (FC) resulta em a¢Oes preventivas para identifica-
la precocemente e instituir tratamento adequado. E a equipe multidisciplinar (EM) tem papel fundamental
no monitoramento e acompanhamento da crianca durante o processo de tratamento. Objetivo — Relatar
o caso de paciente portador de FC com manifestacdo precoce e grave da doenga, com intervencdo da EM
numa fase de pré-confirmagdo diagndstica. Descri¢do do caso — Lactente, masculino, IRT de 210,80ng/ml
e 301,70ng/ml. Pais e irméo higidos, sem consanguinidade. Nascido a termo (40 semanas), peso 2.702kg,
sem intercorréncias no pré e no pds-natal. Aos 20 dias de vida, foi admitido em Unidade de Pronto
Atendimento (UPA), com atelectasia e insuficiéncia respiratéria grave. Nesse momento, a EM, na busca
ativa para convocacao e realizacdo do teste do suor, ficou ciente da intercorréncia. A equipe médica fez
contato imediato com a equipe da assisténcia, orientando sobre o possivel diagndstico de FC e a cobertura
antibidética ampla para possiveis germes comuns na doencga. Foi encaminhado para a unidade de terapia
intensiva neonatal (UTINeo), onde permaneceu 12 dias de internagao, com o diagndstico de pneumonia
por Stafilococos aureus (hemocultura positiva) e septicemia. Foi admitido no centro de referéncia com
55 dias de vida, para realizacdo de teste do suor, mas ndo houve transpiracdo. No mesmo momento, ja
foi avaliado por EM, e apresentava quadro clinico de desidratagdo, tosse produtiva, esteatorreia e sinais
de desnutricdo grave. Devido a gravidade do caso, o tratamento foi instituido, antes da confirmacao
diagnostica: suplementacdo de sddio, enzimas pancreaticas, mucolitico, suplementacdo vitaminica e
formula complementar hipercalérica. Neste momento, a cultura foi realizada e veio negativa, e foi colhido
o teste genético (painel de doencas tratdveis: F508del + 1507del). Apds 7 dias, foi realizada visita domiciliar
por parte da EM (nutricionista, psicéloga, enfermeira e assistente social), sendo observados: estado geral
regular (REG), tosse excessiva e produtiva, presenca de vomitos apds dieta, além de sinais de desnutricdo
pertinente. Apds afericdo de sinais vitais e contato com a equipe médica, foi encaminhado para a UPA,
devido a instabilidade clinica, permanecendo internado por quatro dias. O paciente, apds alta, manteve
seguimento semanal no centro de referéncia. Desde a admissdo até a Ultima consulta em nosso servi¢o, o
paciente apresentou diversas intercorréncias, considerando o estado nutricional comprometido e infec¢es
respiratérias de repeticao, com necessidade de novas admissdes hospitalares com internacées, além de via
alternativa para alimentac¢do. Apesar de todas as intervenc¢des da EM, a crian¢a ndo resistiu a gravidade da
doenca e suas intercorréncias e foi a 6bito aos 104 dias de vida. Discussdo do caso — O caso relatado traz
a discussdo o manejo clinico de uma doenca complexa e evidencia que, embora adotadas intervencdes
precoces com a equipe especializada, houve um desfecho ndo favordvel, com grande impacto em cada
integrante da EM, que buscou intervir de forma conjunta e ampla. Conclusao — O comprometimento do
estado nutricional associado a disturbios hidroeletroliticos e infecgdes respiratdrias sdo responsaveis pela
morbimortalidade da FC nesse primeiro ano de vida. Reforca-se, entdo, a importancia da triagem, do
diagndstico e do tratamento ambulatorial e hospitalar, bem como da equipe de saude e do apoio da familia,
gue devem funcionar como componentes sincronizados de uma mesma engrenagem.
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TENDENCIAS TEMPORAIS NOS OBITOS POR FIBROSE CiSTICA NO
BRASIL: UM PANORAMA DE 2013 A 2023.

Julia Mendara Fassanario de Cerqueira?, Luise Mylena de Souza Carvalho?, Giovanna Jorge
Pimentel', Rafael Fernandes Dias Pedreiral, Maria Juliana Queiroz da Silva?
e Estevao Farias Sampaio?.

1 Universidade Salvador (UNIFACS). 2Hospital Geral Ernesto Simdes Filho (HGESF).

Introducgdo — A fibrose cistica € uma doenca genética autossémica recessiva, que resulta em complicagdes
multissistémicas e afeta, principalmente, os sistemas respiratério e digestivo, fato que prejudica
significativamente a qualidade e a expectativa de vida das pessoas acometidas. No Brasil, apesar dos avancos
nas politicas publicas voltadas ao rastreio e ao tratamento, a fibrose cistica ainda representa um desafio
para os sistemas de saude, especialmente em paises em desenvolvimento, onde desigualdades regionais
podem influenciar o acesso aos cuidados. Frente a isso, cabe mencionar a importancia de se compreender
o impacto dessas intervencGes nas taxas de dbitos por fibrose cistica. Nesse sentido, este estudo busca
analisar as tendéncias temporais nas mortes por fibrose cistica no Brasil no periodo de 2013 a 2023, com
o intuito de identificar padrées e possiveis fatores associados, para, assim, contribuir para um panorama
mais completo da evolucdao da doenca no pais e para o planejamento de politicas publicas mais eficazes.
Objetivo — Analisar a evolugdo dos dbitos por fibrose cistica no Brasil no periodo de 2013 a 2023, identificando
tendéncias temporais. Métodos — Trata-se de um estudo ecolégico, descritivo e de série temporal, com
abordagem quantitativa sobre os ébitos por fibrose cistica no Brasil entre 2013 e 2023. A principal varidvel
foi o niUmero de ébitos por ano, analisada com dados obtidos no Departamento de Informatica do Sistema
Unico de Satde do Brasil (DATASUS). Resultados — Entre 2013 e 2023, houve um total de 2.599 6bitos por
fibrose cistica no Brasil, com uma taxa média de crescimento anual de 4,58%. O ano com o menor nimero
de dbitos foi 2013 (168), representando 6,57% do total, enquanto 2022 registrou o maior nimero de ébitos
(291), com 11,37%. De 2013 a 2017, os 6bitos cresceram exponencialmente, apresentando um aumento total
de 42,86% no periodo, o que corresponde a um crescimento médio anual de 10,71%. Em 2018, houve uma
reducdo de 3,75%, se comparado ao ano anterior, seguida por oscilagdes, com uma redugao de 9,68% entre
2019 e 2020, mas com uma tendéncia geral de aumento, alcancando um crescimento total de 13,85% de
2018 a 2023. Por fim, quando analisados por quinquénios, os anos de 2013 a 2017 representaram 40,25%
dos 6bitos, enquanto 2018 a 2022 corresponderam a 49,47%. Conclusao — A andlise realizada mostra uma
tendéncia geral de crescimento dos ébitos por fibrose cistica no Brasil entre 2013 e 2023. Apesar dos avangos
no rastreamento e no tratamento da doenca, esses esforcos ainda nao sdo suficientes para reduzir, de forma
significativa, os 6bitos. Diante disso, a implementagao de estratégias mais eficazes, como a ampliacdo do
acesso ao diagndstico precoce, o aprimoramento das terapias disponiveis e o fortalecimento das politicas
publicas voltadas para a assisténcia integral aos pacientes, torna-se fundamental para minimizar o impacto
da fibrose cistica, que segue como um desafio para o sistema de salde brasileiro.

Palavras-chave: Brasil. Fibrose cistica. Obitos. Tendéncias temporais.
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