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A Fibrose Cistica (FC) é uma doenca genética, cronica, de carater autossémico recessivo, causada por mutacoes
do gene CFTR. A CFTR é uma proteina transmembrana, reguladora de transporte i6nico e é essencial para o
transporte de ions através da membrana celular, estando envolvida na regulacdo do fluxo de cloro (Cl), sédio
(Na) e 4gua. E conhecida como Cystic Fibrosis Transmembrane Conductance Regulator (CFTR- Regulador da
Condutancia da Transmembrana da Fibrose Cistica). Na FC, ha alteracées na CFTR, o que gera um desequilibrio
na concentracao de cloro e sddio, fazendo com que tenha producao do muco espesso atingindo principalmente
pulmao e pancreas. A producdo de muco espesso pode levar a concentracdo elevada de cloro e sdédio no suor,

doenca pulmonar obstrutiva supurativa crénica, insufi ciéncia pancreatica e infertilidade masculina.’3

O diagndstico precoce pode ser feito através do teste do pezinho. Mas o teste do suor é considerado padrao
ouro e pode confirmar ou excluir o diagndstico na FC. O diagndstico precoce pode pode auxiliar na manutencao
ou recuperacao do estado nutricional, reduzir as exacerbacoes pulmonares e os dias de hospitalizacao,

contribuindo assim para melhor qualidade de vida dos pacientes.*>

Um em cada 25 individuos da populacao carrega o gene defeituoso da FC que é expresso quando uma crianca

herda o gene CFTR defeituoso de ambos genitores.

Material exclusivo para profissionais da salde. Proibida a distribui¢do aos consumidores.
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Segundo Registro Brasileiro de FC no Brasil realizado em 2016, a prevaléncia é de 4.654 pacientes em todo o

pais, sendo 1.185 no Estado de Sao Paulo, 527 em Minas Gerais e 463 no Rio Grande do Sul.®
Os principais sintomas da FC sao:

- Tosse cronica; - Desnutricao;
- Chiado frequente no peito; - Sinusite cronica;

- Pneumonias e bronquites frequentes; - Fezes volumosas, gordurosas e de cheiro muito forte;

- Suor excessivo e muito salgado; - Pélipos nasais.

- Dificuldade em ganhar peso e altura;

O comprometimento pulmonar é a principal causa de morbidade e mortalidade dos pacientes com Fibrose
Cistica. A producido de muco espesso e infectado aumenta a suscetibilidade a colonizacao bacteriana por
determinados germes, particularmente Staphilococcus aureus (SA) e Pseudomonas aeruginosa (PA) levando a

obstrucdo das pequenas vias aéreas, desencadeando um processo inflamatorio crénico.’

A manifestacdo digestiva mais frequente é a insuficiéncia pancreatica exécrina que esta presente na maioria dos
pacientes. A deficiéncia de enzimas pancredticas resultam em ma absorcao de proteinas, gorduras e vitaminas
lipossollveis, causando diarreia com fezes gordurosas, volumosas e de odor forte, contribuindo assim para a
génese da desnutricdo. Quando o comprometimento atinge a porcao enddcrina do pancreas, pode ocorrer

intolerancia a glicose e diabetes mellitus relacionada a fibrose cistica (DRFC).>7#8

O tratamento para os pacientes com insuficiéncia pancreatica é feito com reposicao de enzimas pancreaticas e
deve ser iniciado assim que essa condicdo for identificada. Tem como objetivo controlar a ma absorcdo dos
nutrientes e manter ou recuperar o estado nutricional, assim possibilitando a diminuicdo dos sintomas
gastrintestinais. A reposicao enzimatica é individualizada e baseada na quantidade de lipase. Deve ser ingerida
imediatamente antes das refeicoes, lanches e suplementos e tem uma acdo de até 40 minutos apds a sua
ingestdo.>”8

Material exclusivo para profissionais da salde. Proibida a distribuicdo aos consumidores.
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NUTRICAO NA FIBROSE CISTICA

O tratamento nutricional é importante para os pacientes com FC:

- Auxilia no ganho de peso; - Melhora no quadro clinico geral;

- Auxilia no desenvolvimento; - Quebra o ciclo de desnutricao e infeccao.

- Promove estabilidade do quadro pulmomar;

Alcancar e manter um estado nutricional adequado, assim como assegurar um crescimento e desenvolvimento da
melhor forma possivel, € um desafio, uma vez que esses pacientes apresentam um desequilibrio energético
proteico da fisiopatologia multifatorial. O desequilibrio no balanco energético esta ligado tanto ao aumento do
gasto, como em suas perdas. O aumento dos gastos energéticos basais esta relacionado com a gravidade do
comprometimento pulmonar, infeccoes e aspectos intrinsecos da doenca. Ja as principais causas da diminuicao
energética sdo a ma digestdo e a ma absorcao intestinal, levando a perda de gordura pelas fezes, decorrente
principalmente da insuficiéncia pancreatica e da perda de sais e certas vitaminas, por meio do suor.’

Assim, o tratamento nutricional devera ser individualizado tendo como principais objetivos avaliar o estado
nutricional e acompanhar o ganho ponderado de estatura do paciente, intervir precocemente e promover

educacdo nutricional. Para o sucesso no tratamento nutricional é necessario monitorar esses pacientes.®

MONITORAMENTO DOS PARAMETROS NUTRICIONAIS
EM PACIENTES COM FIBROSE CISTICA

Para a avaliacdo nutricional dos pacientes com FC, é importante obter os dados antropométricos a cada
consulta. A classificacdo deve ser feita com base nas curvas da Organizacdo Mundial da Saude (OMS). Nas
criancas e adolescentes, os escores Z de estatura/idade, peso/idade, peso/estatura e indice de massa corpérea

(IMC)/idade com resultados < -2 revelam deficiéncias.1%12

Avaliar a cada visita Avaliar a cada 3 meses Avaliar anualmente

Ingestao alimentar e recordatério

alimentar 24 horas Hemograma Completo

Estratégias para aumentar as necessidades

L Peso e Estatura Dosagem de Vitaminas Lipossoltveis
caldricas

Necessidade de uso de suplementos

. . Pregas Cutaneas Dosagem de ferro
orais e nutricio enteral

Comportamento alimentar (pular
refeicbes, recusa alimentar, Desenvolvimento Puberal
diminuicdo do apetite)

Material exclusivo para profissionais da salde. Proibida a distribui¢do aos consumidores.
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Estado nutricional de criancas com Fibrose Cistica no Brasil
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Fonte: Grupo Brasileiro de Estudos de Fibrose Cistica, 2017.

A meta do estado nutricional para pacientes com Fibrose Cistica é > p50. Esse grafico apresenta o estado
nutricional das criancas brasileiras mostrando o quanto é dificil atingir essa meta.

Vdrios fatores levam os pacientes a desnutricdo, como o desequilibrio energético proteico da fisiopatologia
multifatorial, inapeténcia, infeccbes de repeticdo entre outros. Por isso, o profissional deve intervir

precocemente para reabilitacdo do estado nutricional.®

“Tratar quando o paciente estiver bem e ndo quando ele ja estiver em um estado critico”.*®

Meta do IMC para pacientes com Fibrose Cistica > P50
Classificacdo do Estado Nutricional '

o Lactentes Criancas e Adolescentes
Estado Nutricional
< 2 anos 2 a 18 anos
Otimo P/E: > P50 IMC: P50-P85
Eutrofico P/E: P25-P50 IMC: P25-P50
Risco Nutricional P/E: P10-P25 IMC: P10-P25
Desnutricdo P/E: <10 IMC: < P10

Material exclusivo para profissionais da salde. Proibida a distribui¢do aos consumidores.
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Terapia nutricional em lactentes

Aleitamento materno exclusivo até o sexto més

de vida, aumentar a frequéncia das mamadas.

Se ndo for possivel manter o aleitamento,
introduzir férmula infantil adequada paraidade.
Aintroducdo de alimentos complementares deve
ser igual ao paciente que ndo tem FC.

Terapia nutricional em criangas e jovens
entre 1a 18 anos

Aumentar o consumo de alimentos e fazer varias

refeicdes durante o dia. Preparacdes de receitas
hipercaléricas.

Baixo ganho de peso - féormula hipercalérica,
suplementacao lipidica.
Ma absorcao intestinal relacionada a fibrose -

férmula infantil hidrolisada.

Adicionar suplementacao lipidica com lipideos de
facil absorcéo (TCM).
Suplementos alimentares hidrolisados para

maximizar a absorcao de macronutrientes
(lipideos e proteinas) e micronutrientes (vitaminas
lipossoltveis), devido & ma absorcao.

Suplementos alimentares poliméricos

hipercaldricos.

Férmula infantil prépria para aidade.

Via gastrostomia (uso prolongado).

Introduzir gradualmente, conforme tolerancia
do paciente.

Infusdo noturna (continua).

Dieta polimérica hipercaldrica.

Se n3o tolerar, semielementar ou elementar.

Os principais passos para serem analisados durante
o tratamento nutricional na Fibrose Cistica

1. Dieta hipercaldrica, hiperproteica e hiperlipidica >4

Necessidade de Energia 110 a 200% das RDAs* para idade e sexo

Necessidade de Carboidratos 40a45% do VET
Necessidade Proteica 20% do VET
Necessidade de Lipidios 35a40% do VET

*RDAs: Recommended Dietary Allowances / Recomendacées Dietéticas Recomendadas

Material exclusivo para profissionais da salde. Proibida a distribuicdo aos consumidores.
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2. Indicagoes para suplemantagao nutricional

Estado Nutricional

Estado nutricional adequado: IMC > P50

Intervencao

Aconselhamento nutricional preventivo

Estado nutricional critico :
Menores de 2 anos : peso e comprimento entre P10 e P50
Entre 2 e 18 anos: IMC P10-50
Perda de peso nos ultimos: 2-4 meses
Nao ganhou peso nos ultimos: 2 meses

Modificacdo da dieta e/ou inclusdo de suplementos
nutricionais (ndo devem substituir refeicoes)

Desnutricdo Cronica:
Menores de 2 anos: peso e comprimento < P10
Entre 2 e 18 anos: IMC < P10
Perda de peso (2 percentis) desde a Gltima
consulta e parada do crescimento

Dieta enteral:
Via sonda nasoenteral (fase aguda)
Via gastrostomia (uso prolongado)

3. Suplementacao diaria individual de vitaminas lipossoluveis®

Vitamina D (Ul)

Vitamina A (Ul / ug) Vitamina E (mg) Vitamina K (mg)

0- 12 meses 1.500 (510) 40-50 03-05 400- 500
1-3anos 5.000 (1.700) 80- 150 03-05 800-1.000
4-8anos (51'97%%}3%%%? 100 - 200 03-0,5 800-1.000

> 8 anos 10.000 (3.400) 200 - 400 03-10 800-2.000

4. Suplementagao de Sodio '

Os pacientes com FC perdem sal através do suor. Quando o clima esta quente ou o paciente se expde a alguma
situagao que possa causar excessiva sudorese, o risco de desidratacao e disturbios eletroliticos € elevado. Deve

ser considerada a maior ingestao de cloreto de sédio nos pacientes. A adigao de sal pode ser adicionada ao longo

do dia, podendo também ser utilizado soro para reidratacao oral.

Criancas até 6 meses : 1,0 a 2,0 mmol/kg/dia

Criancas em condigbes especiais (diarreia, vomitos, temperaturas quentes, ostomias): Até 4,0 mmol/kg/dia

Adolescentes e Adultos: Alimentos salgados e cloreto de sédio em frasco.

Material exclusivo para profissionais da salde. Proibida a distribui¢do aos consumidores.
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5. Fluxograma de condutas dietéticas para criangas de acordo com o estado nutricional inicial e ganho de peso '

T
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I
] l
| _ meagll Ganho de peso suficiente?* l i

| Pancreato-suficiente?

Educacao nutricional
e acompanhamento de

| l |— Reposicao enzimatica
| Ganho de peso suficiente?*

adequada?
o !

®  sim

Reavaliar acdo enzimatica em
pancreato-insuficientes

Acrescentar 6leos vegetais ou Oferecer receitas
modulos de lipideos na dieta hipercaldricas

y v v
Considerar necessidade de m -~ Ganho de peso suficiente?” [
complementacio ¢
== Iniciar suplementacio via oral adequada para idade

Tratamento do 3 Transtorno s aamll Ganho de peso suficiente?” g m

transtorno + Alimentar
Seguimento da
equipe 5 *Ganho de peso suficiente de acordo com curva da OMS 2007

enteral - gastrostomia.

Material exclusivo para profissionais da salde. Proibida a distribuicdo aos consumidores.



& X Pedietria
Nestle ;;@_X‘ o

HealthScience Nestle Nest

6. Fluxograma de condutas dietéticas para adolescentes de acordo com estado nutricional inicial e ganho
de peso™

Excesso de peso

Magreza / Magreza acentuada

B

Ganho de peso suficiente?* Educacao
nutricional e
acompanhamento
de evolucao

Pancreato-suficiente?

Ganho de peso suficiente?*

Reavaliar acdo enzimatica em
pancreato-insuficientes

Acrescentar oleos vegetais Oferecer receitas
ou modulos lipidios na dieta hipercaléricas

Considerar l l

necessidade de Ganho de peso suficiente?* SIM

complementacao via l

Iniciar suplementacao via oral adequada para idade

gastrostomia

Transtorno Ganho de peso suficiente?*

Tratamento do alimentar?
transtorno +
seguimento da

equipe

* Ganho de peso suficiente de acordo com curva da OMS 2007

Material exclusivo para profissionais da salde. Proibida a distribuicdo aos consumidores.
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CONSIDERAGOES FINAIS

O atendimento multiprofissional é essencial para a otimizacdo das intervengdes clinicas e nutricionais. Os
avancos no tratamento, o diagndstico precoce, a maior eficacia dos medicamentos e a monitoragao do estado
nutricional induzem a melhora na qualidade de vida desses pacientes.

Referéncias 1. Klimova B, et al. Cystic Fibrosis Revisited - a Review Study. Med Chem. 2017;13(2):102-109. 2. Castellani C, Assael BM. Cystic fibrosis: a clinical view.Cell Mol Life Sci.
2017;74(1):129-140. 3. Paranjapye A, et al. Genetic variation in CFTR and modifier loci may modulate cystic fibrosis disease severity. J Cyst Fibros. 2019;13:51569-1993. 4. Sullivan
JS, Mascarenhas MR. Nutrition: Prevention and management of nutritional failure in Cystic Fibrosis. J Cyst Fibros. 2017;16(2):387-S93. 5. Athanazio RA, et al. Brazilian guidelines
for the diagnosis and treatment of cystic fibrosis. J Bras Pneumol. 2017;43(3):219-245. 6. Registro Brasileiro de Fibrose Cistica, 2016. 7. Calvo-Lerma J, et al. Pancreatic enzyme
replacement therapy in cystic fibrosis: dose, variability and coefficient of fat absorption. Rev Esp Enferm Diag. 2017;109(10):684-689. 8. Sankararaman S, Schindler T, Sferra TJ.
Management of Exocrine Pancreatic Insufficiency in Children. Nutr Clin Pract. 2019;34(1):S27-S42. 9. Ratchford TL, Teckman JH, Patel DR. Gastrointestinal pathophysiology and
nutrition in cystic fibrosis. Expert Rev Gastroenterol Hepatol. 2018;12(9):853-862. 10. Ambrosio VLS, et al. Protocolo De Atendimento Nutricional Em Fibrose Cistica Do Estado De
Séao Paulo, 2072. 11. Lahiri T, et al. Clinical Practice Guidelines From the Cystic Fibrosis Foundation for Preschoolers With Cystic Fibrosis. Pediatrics. 2016;137(4)pii:e20151784. 12.
Borowitz D, et al. Cystic Fibrosis Foundation evidence-based guidelines for management of infants with cystic fibrosis. The Journal of pediatrics. 2009;155(6 Suppl):S73-93. 13.
Calvo-Lerma J, et al. Nutritional status, nutrient intake and use of enzyme supplements in paediatric patients with Cystic Fibrosis; a European multicentre study with reference to
current guidelines. J Cyst Fibros. 2017;16(4):510-518. 14. Turck D, et al. ESPEN-ESPGHAN-ECFS guidelines on nutrition care for infants, children, and adults with cystic fibrosis. Clin
Nutr. 2016;35(3):557-577. 15. Grupo Brasileiro de Estudos de Fibrose Cistica. Registro Brasileiro de Fibrose Cistica 2017 [acesso em 01 de julho de 2020]. Disponivel em: http://
portalgbefc.org.br/ckfinder/userfiles/files/REBRAFC_2017.pdf.

Auxilia e potencializa a recuperagao do seu paciente

N—tle

" HealthSciences

PEPTAMEW

Formula modificada para nutricdo enteral e oral,

‘ »Nestle

‘e HealthSciences

PEPTAMEN
Juniof

{ o Nestle

¥%" HealthScience

nutren

®

FORMULA PEDIATRICA P
[ ‘NSt \iﬂ fQ NUTRICAO ENTERALEBm
PEPTAMEN 1aT00s
Juniol
e
PROTEINA HIDROLISADA
ISENTODELACTOSE

SLIRAT TV T FARMSPRE —R = S =SP=ny 2

SABOR BAUNILHA

SABOR BAUNILHA
Formula hidrolisada
Alto teor de cido pantoténico e acido folico.

4 - ) . ]
y . i
) ¢ ROVERTE: ESTE PRODUTO NAD DEVESER ISP 5

Py ‘ “”’“ (SEL A m s POR NDOEE

PBANUTHC ENTERAL ORAL 1A 10ANDS '“wﬂsu‘ e o Nutln'fcsusafﬁs“ o Ay T0 MATERN. 61

O T i B 5 1510 A GEAGE I ALERGIAS E ERECOMENDADO ATE 052 [nnlsuuusmmu .
EWU&EEW““ ESSA DE MEDICO OU NUTRICIONISTA. IlAlﬂllIEm /S Somente sob e 7. roibico use por P teril
.§ nmmmntus 2(D0IS] ANOS DE DADE OUMAIS: Dcmm aromatizante sintético idénticoao natural
. r
\!g
T—

NAO CONTEM GLUTEN

.

nutricional quanto um conj dep péuticos, que fazem parte da avaliagao de uma equipe multidisciplinar.
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NOTA IMPORTANTE: O aleitamento materno é a melhor opg&o para a alimentacao do lactente, proporcionando ndo somente beneficios nutricionais e de protecdo como também afetivos, demonstrando sua superioridade
quando comparado aos seus substitutos. E fundamental que a gestante e a nutriz tenham uma alimentag&o equilibrada durante a gestagao e amamentagao. O aleitamento materno deve ser exclusivo até o sexto més e a
partir desse momento deve-se iniciar a alimentagdo complementar mantendo o aleitamento materno até os dois anos de idade ou mais. O uso de mamadeiras, bicos e chupetas deve ser desencorajado, pois pode prejudicar o
aleitamento materno e dificultar o retorno a amamentagao. No caso de utilizagdo de outros alimentos ou substitutos do leite materno, devem seguir rigorosamente as instrugdes de preparo para garantir a adequada higienizagado
de utensilios e objetos utilizados pelo lactente, para evitar prejuizos a saude. A mae deve estar ciente das implicagdes econémicas e sociais do ndo aleitamento ao seio. Para uma a alimentag&o exclusiva com mamadeira sera
necessaria mais de uma lata de produto por semana, aumentando os custos no orgamento familiar.Deve-se lembrar @ mée que o leite materno ndo é somente o melhor, mas também o mais econémico alimento para o bebé.
A salde do lactente pode ser prejudicada quando alimentos artificiais s&o utilizados desnecessaria ou inadequadamente. E importante que a familia tenha uma alimentago equilibrada e que, no momento da introdugdo de
alimentos complementares na dieta da crianga ou do lactente, respeitem-se os habitos culturais e que a crianga seja orientada a ter escolhas alimentares saudaveis. Em conformidade com a Lei 11.265/06 e regulamentagdes
subsequentes; OMS - Cédigo Internacional de Comercializagao dos Substitutos do Leite Materno (Resolugdo WHA 34:22, maio de 1981).

0O leite materno deve ser sempre a primeira opg&o para a alimentag&o do lactente, quando n&o for possivel a manutengao do aleitamento materno, as formulas infantis s@o os substitutos mais adequados para o primeiro ano
de vida, conforme orientagdo do médico ou nutricionista.*

*Manual de orientag&o do departamento de nutrologia: alimentag&o do lactente ao adolescente, alimentagéo na escola, alimentacao saudével e vinculo mée-filho, alimentag&o saudavel e prevengao de doengas, seguranga
alimentar. Departamento Cientifico de Nutrologia. Sociedade Brasileira de Pediatria, 2012.
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