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INTRODUGAO

O tratamento da fibrose cistica € um dos desafios que cercam a realidade das
pessoas que convivem com essa enfermidade, visto que é uma patologia multissistémica
que afeta cada individuo de uma maneira diferente. Conforme a doenga avanca, ocorre
principalmente acometimento do sistema respiratorio, gastrointestinal e endocrino,
demonstrando a necessidade da abordagem multidisciplinar para a melhora da qualidade de
vida e progndstico. Sendo assim, tendo em vista os impactos dessa patologia na atualidade
e a dificuldade no manejo das complicagdes que ela produz, é de extrema relevancia
ampliar os estudos acerca da problematica supracitada (Oliveira et al., 2023; Athanazio et
al., 2017).

A Fibrose Cistica, também conhecida como mucoviscidose, € uma exocrinopatia
autossOmica recessiva que afeta principalmente as glandulas exdcrinas, resultando em
secregcbes espessas e viscosas. Manifesta-se igualmente em ambos os sexos, € mais
frequente em populagcédo caucasiana, com uma prevaléncia em torno de 1/7000 nascidos
vivos, esse motivo contribui para que, no Brasil, sua prevaléncia seja maior na regiao Sul
(Oliveira et al., 2023; Athanazio et al., 2017).

Essa patologia ocorre devido a mutagéo genética no gene CFTR - cystic fibrosis
transmembrane conductance regulator -, que produz uma proteina de membrana que
atua como canal ibnico. Quando mutado, esse gene faz com que a proteina CFTR
perca sua fungao fisiolégica de canal de cloro, tornando os canais permeaveis ao cloro
nao funcionantes, e, assim, produzindo secre¢des mais espessas e dificultando a sua
eliminagao, consequentemente aumentando a susceptibilidade de adquirir infeccbes e
resposta inflamatdria recorrente (Almeida et al., 2023).
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Dessa forma, a clinica multissistémica apresenta sintomas decorrentes da produgao
e acumulo das secregdes mucosas espessas, levando a acometimentos respiratorios
cronicos, como tosse persistente, infecgdes pulmonares frequentes, cor pulmonale e até
0 Obito, além de acometimento do trato gastrointestinal, como insuficiéncia pancreatica,
diarreia crénica e desnutricao proteico-calérica (Oliveira et al., 2023).

O tratamento baseia-se em uma analise individual de cada paciente, ndo havendo
uma padronizagao. Nesse contexto, o objetivo principal do estudo € promover uma visdo mais
ampla acerca do tratamento multimodal da Fibrose Cistica, que engloba principalmente a
fisioterapia respiratdria, a terapia medicamentosa e a nutricao e suporte dietético (Athanazio
et al., 2017).

OBJETIVO

Esse estudo tem por objetivo realizar uma breve revisdo a respeito do tratamento
multimodal da fibrose cistica em suas diversas formas de manifestagcdo sistémica,
promovendo ampliagdo do conhecimento das equipes multidisciplinares e graduandos da
area da saude sobre os eixos que fazem parte dessa tematica.

METODOLOGIA

Esse resumo consiste em uma revisdo narrativa de literatura, de abordagem
qualitativa, de natureza basica, com base em artigos publicados entre os anos de 2017 a
2024, analisados em agosto de 2024. A selecao dos artigos foi feita através das bases de
dados Portal Periédico CAPES e Scielo. Durante o processo de escolha, foram usados os
descritores “fibrose cistica” e “tratamento”, utilizando, também, o operador booleano “AND”.
A pesquisa final foi limitada a 5 artigos de lingua portuguesa.

RESULTADOS E DISCUSSAO

Um tratamento multimodal permite combinar diferentes terapias e abordagens, como
suporte nutricional, fisioterapia respiratéria e medicacgao, para atender de forma mais eficaz
as diversas manifestagcdes da doenca e melhorar a qualidade de vida do paciente. Além
disso, as necessidades de cada paciente podem variar amplamente. O que funciona para
um paciente pode nao ser adequado para outro, exigindo uma abordagem personalizada e
ajustada a condicao individual de cada pessoa.

Afisioterapia respiratoria constitui um recurso de elevada importancia para retardar a
progressao da doenga pulmonar em pacientes com fibrose cistica, e deve ser acompanhada
e orientada por um fisioterapeuta. Esse recurso demonstrou eficacia na eliminacdo das
secregdes, principalmente apds associagao com a nebulizacdo. Além disso, pode-se fazer
uso da oxigenoterapia e ventilagdo nao invasiva, as quais se restringem a pacientes graves
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(Cardoso et al., 2024; Athanazio et al., 2017).

Aterapiamedicamentosavariadeacordocomasmanifestacéessistémicasdopaciente.
Para as manifestagcdes pulmonares pode-se fazer o uso de antibioticoterapia durante as
exacerbacoes respiratérias para prevenir e controlar infecgdes respiratérias, sendo que os
agentes etioldgicos mais prevalentes em criangas e adultos jovens é Staphylococcus aureus
e Haemophilus influenzae, e a droga mais utilizada nessa circunstancia € a Tobramicina
inalatoria. Além disso, outro aspecto da terapia medicamentosa engloba as vacinas contra
hepatite A e varicela habitualmente, e contra influenza anualmente, além de outras vacinas
(Cardoso et al., 2024; Athanazio et al., 2017).

Atualmente, estudos mostram a eficacia dos modulares de CFTR, que constituemuma
nova classe de farmacos que atuam melhorando a produgao, o processamento intracelular
e a fungao da proteina CFTR. Esses medicamentos, como o ivacaftor, tem demonstrado
eficacia através dos estudos para a melhora, principalmente, da fungao pulmonar. Dentre
esses modulares esta o TRIKAFTA (elexacaftor/tezacaftor/ivacaftor), o qual consiste em
uma tripla terapia para pacientes com fibrose cistica. O elexacaftor e o tezacaftor funcionam
como corretores da proteina CFTR, sobre a qual se ligam, ajudando a desenvolver sua
fungéo bioldgica. Ja o ivacaftor € um potencializador da CFTR, promovendo a agédo mais
duradoura da proteina, desencadeando uma passagem natural dos ions sodio e cloreto
(Pessoa et al., 2022).

A nutricdo e o tratamento dietético sdo essenciais no manejo da fibrose cistica e
envolvem tanto a terapia de reposicdo de enzimas pancreaticas quanto o tratamento dos
disturbios nutricionais. Um dos disturbios nutricionais mais importantes nos pacientes com
fibrose cistica, além da desnutricio, é o ileo meconial, constituindo a primeira manifestacao
da doenga em 15-20% dos casos. O tratamento dessa ocorréncia pode incluir uso de
enemas hiperosmolares e outros adjuvantes. Estudos sugerem que 85-90% dos pacientes
com fibrose cistica desenvolvem insuficiéncia pancreatica, que, por sua vez, torna-se um
fator de risco para, posteriormente, desnutricdo. Sendo assim, torna-se relevante a terapia
de reposicao das enzimas pancreaticas, contudo, a necessidade da reposicdo deve ser
avaliada de forma individualizada, considerando o estado nutricional, os sinais e sintomas
de ma absorg¢ao e o0 ganho de peso do paciente (Athanazio et al., 2017).

Quando se trata do suporte nutricional, entende-se que os pacientes com
mucoviscidose demandam de uma taxa caldérica maior do que quando comparados a
pacientes higidos. A recomendacéo principal € a de consumo de 35-40% de lipidios, 20%
de proteinas e 40-45% de carboidratos. Todas as recomendacdes dietéticas se baseiam
no metabolismo que a fibrose cistica causa, ou seja, um constante estado inflamatdrio,
levando ao consumo acelerado de energia (Athanazio et al., 2017).
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CONSIDERAGOES FINAIS

Dessa forma, pautando-se na abordagem ampla que a fibrose cistica exige das
equipes multidisciplinares e tendo em vista que cada paciente manifesta a sindrome genética
de uma forma diferente, pode-se concluir que o tratamento multimodal da patologia € de
extrema importancia em como se dara o prognéstico e a qualidade de vida do paciente.
Todos os segmentos do tratamento séo relevantes e constituem, ainda, um desafio na
atual realidade das pessoas que convivem com a doenca. As terapias medicamentosas
com moduladores do gene afetado tem demonstrado melhora no prognéstico de vida
desses pacientes. A atual interpretacédo frequentemente se concentra na eficacia de novos
medicamentos, avang¢os em terapias genéticas e estratégias de manejo integradas.
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