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O Projeto Diretrizes, iniciativa conjunta da Associagdo Médica Brasileira e Conselho Federal

de Medicina, tem por objetivo conciliar informagées da drea médica a fim de padronizar

condutas que auxiliem o raciocinio e a tomada de decisdo do médico. As informagées contidas neste
projeto devem ser submetidas a avalia¢do e a critica do médico, responsavel pela conduta

a ser seguida, frente a realidade e ao estado clinico de cada paciente.
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DESCRIGAO DO METODO DE COLETA DE EVIDENCIA:

Foram revisados artigos nas bases de dados do MEDLINE (PubMed), EMBASE, SciELO
e USP, empregando-se as seguintes palavras-chave: fibrose cistica, terapia nutricional.
Todos os artigos com as palavras-chaves supracitadas foram relacionados, levando-
se em consideragdo 0s questionamentos quanto a populagcdo e as intervencdes
nutricionais utilizadas e comparando-se, quando possivel, com grupos controle, com
evidéncia e recomendacéo para os desfechos estipulados.

GRAU DE RECOMENDAGAO E FORGA DE EVIDENCIA:

A: Estudos experimentais ou observacionais de melhor consisténcia.

B: Estudos experimentais ou observacionais de menor consisténcia.

C: Relatos de casos (estudos ndo controlados).

D: Opinido desprovida de avaliagdo critica, baseada em consensos, estudos fisiolo-
gicos ou modelos animais.

OBJETIVO:

Essa diretriz tem por finalidade proporcionar aos profissionais de salide uma visao
geral sobre a abordagem nutricional no paciente com fibrose cistica, com base na
evidéncia cientifica disponivel. O tratamento do paciente deve ser individualizado de
acordo com sua situacgdo clinica e com a realidade e experiéncia de cada profissional.

CONFLITO DE INTERESSE:
Nenhum conflito de interesse declarado.
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Terapia Nutricional na Fibrose Cistica

INTRODUCAO

A fibrose cistica (FC) ¢ uma &oenga genética autossdmica
recessiva, caracterizada por mutagdes no gene CFTR (Cystic Fi-
brosis Transmembrane Condutance Regu/ator), localizado no brago
longo do cromossoma sete. Ha mais de 1000 mutagbes descritas
responsaveis pela transmissdo da doenga. A CFTR é uma proteina
complexa , responsével pelo transporte de cloro através da membra-
na celular. Defeitos no gene causam climinuigc')es nas concentragdes
de cloro (reclug'a'.o na excregdo) através da membrana apical das
células epiteliais e, paralelamente, ocorre aumento da a]:)sorgé'.o
de sédio por essas células e, por diferengas em osmolaridade, ha
influxo de dgua para as células. Dessa forma, as secregdes de varios

6rgaos se tornam espessadasl(D).

O diagnéstico baseia-se na presenga de evidencia de disfungéo
da CFTR documentada por concentragdes elevadas de cloro no
teste do suor, ou mutagdes reconhecidas como causadoras da do-
enga. Os achados clinicos e laboratoriais sugestivos da doenga sdo:
(loenga pulmonar cronica, incluindo colonizagé’.o e infecgées per-
sistentes das vias aéreas; alteragées gastrointestinais e nutricionais
(ﬂeo meconial, esteatorreia, cirrose biliar £oca1, emagrecimento),
histéria familiar de FC em irmaos, sindrome de perda de sal e
teste do pezinho positivo#(D).

1. COMO SE CARACTERIZA A FISIOPATOLOGIA DO COMPROMETI-
MENTO NUTRICIONAL NOS PACIENTES com FS?

As caracterfsticas especiﬁcas do quadro clinico sio muito vari-
aveis e clependem do gendtipo e do tempo de evolugéo da doenga.
Existe grancle variagdo em relagéo 3 idade de inicio e ao ritmo
individual de progressdo. A forma de apresentagao mais frequen—
te estd caracterizada por pro]:)lernas respiratérios, manifestagc")es
digestivas, como diarreia cronica, e atraso no desenvolvimento ja

nos primeiros meses de Vitla3(D).

O comprometimento do trato gastrointestinal esté determi-
nado pela mutagio da CFTR na membrana apical das células
secretoras, afetando os enterécitos, células dos ductos pancreaticos

e biliares na fungﬁo fundamental de secregao de cloro ) bicarbonatos
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e fluidos. Esse comprometimento altera o pro-
cesso cligestivo, com consequente ma aLsorgéo
de nutrientes, desnutrigéo e varios sintomas

relacionados ao trato gas’crointestinal3'4(D).

A esteatorreia secundaria a falta de secregao
enzimadtica pancreatica e a ma a})sorgio de gor-
duras ocorrem quan(lo a capacidade secretdria
do pancreas é inferior a 10%*D). A progressao
répida da insuficiéncia pancredtica esta relacio-
nada com a alteragéo da CFTR nas classes 1 e
2, que sdo as mais graves. Ao 1ongo do tempo,
pode-se instaurar o diabete melito relacionado
a FC. Essa é uma condigéo prépria da doenga
pancredtica, sendo diferente do diabetes tipo 1
e 2. Os sintomas como fa(liga, perda de peso
ou dificuldade em manté-lo e piora da fungé.o
pulmonar sem explieagéo podem estar relacio-

nados a essa complicagéoS'(’(D).

A reducdo da secregio luminal de proteases
¢ 5 p
e lipases resulta na ma a]osorgéo de gorduras e
proteinas, com consequente cliarreia, distensio
abclominal, desnu’crigéo e (liminuigéo da absor-
gao das vitaminas lipossolﬁveis. A Aiminuigéo
da secrecdo de bicarbonato acidifica o pH do
S P
duodeno , com consequente inibigéo da atividade
das enzimas pancredticas e precipitagao dos 4ci-
dos Liliares, diminuindo a concentragao micelar,

o que contribui também para a ma a.]osorgio de

gorcluras4'5(D) .

Recomendacao

Problemas respiratorios, mani£esta§6es
(ligestivas, como diarreia cronica, e atraso no
desenvolvimento sio sintomas frequentes em
pacientes com FC, poclendo alterar o processo
digestivo, com a consequente ma absorgéo de
nutrientes, &esnu’crig&o e varias mani£estagc")es

relacionadas ao trato gastrointestinal.

2. QuAIs SAO OS METODOS DE AVALIACAO NU-
TRICIONAL MAIS INDICADOS PARA PACIENTES
com FC?

O estado nutricional dos pacientes com
FC deve ser regularmente avaliaclo, a fim de
estabelecer medidas terapéuticas nutricionais

que possam prevenir a (lesnutrig'a'.o7(D).

Os pardmetros mais utilizados sao: peso,
comprimento, perimetro cefalico, relagéo peso/
estatura, indice de massa corporal (IMC), circun-
ferencia média do ]orago e pregas cutdneas®(D).
Esses pardametros utilizados de acordo com
gré{:icos de crescimento padronizados para idade
e sexo sdo essenciais para aclequaclo acompanha—

mento nutricional.

E discutida a dificuldade na prética da
u’cilizag&o do percentual do peso (P) ideal em
relagéo 3 estatura (E) e sugere-se a utilizagio
do percentil do IMC para criangas maiores que

dois anos de idade. Para menores de dois anos,

utiliza-se a relag&o % P/E e percentil P/EY(D).

Alguns estudos demonstraram quea utiliza-
gao do percentil do IMC foi mais sensfvel que
a porcentagem do peso ideal para idade, para as

muclangas do volume expiratério forgaclo em um

segundo!®(B) (D).

A cada trés meses, ¢ importante se assegurar
da detecgéo de qualquer desvio nutricional, seja
em relagéo a ingestao calérica ou comportamen-
tal. A avaliagéo da ingestao alimentar se realiza
com o registro de trés dias. O oLje’civo é avaliar
o consumo alimentar em relag&o ao tipo de
nutriente, a ingestao de calorias, as proporgoes
de macronutrientes, aos horérios de ingestao,

a utilizagéo de suplementos e vitaminas, assim
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como também ao cuidadoso manejo da reposigao
enzimética'*4(D).

As avaliagées laboratoriais bioquimicas
poclem ser tuteis, principalmente no mo-
mento do cliagnéstico e clepois com certa
periodici(la(le. Os exames mais utilizados
sdo hemograma, aﬂ)umina, (losagem de vita-
minas lipossolﬁveis, tempo de protrombina,
glicemia, ureia, ferro, célcio, fém[oro, zinco
e sc')clio, potassio; além de outros controles,
como enzimas hepa’.ticas, densitometria 6ssea

e ecografia a])tlominaP(D).

ReComendagéo

Os pardmetros mais utilizados na avaliagéo
nutricional em pacientes com FC sio: peso,
comprimento, perimetro cefélico, relagéo peso/
estatura, IMC, circunferéncia média do brago
e pregas cutdneas. Para menores de dois anos,
utiliza—se a relagéo % P/E e percentil P/E.

3. QuaAils SA0 OS OBJETIVOS DA TERAPIA NU-
TRICIONAL NO PACIENTE PORTADOR DE FC?

Os principais ol)je’tivos da terapia nutricional
sdo antecipar e tratar os déficits nutricionais,
prevenir a progressao da doenga e manter nu-

trigdo e crescimento adequados.

Para criangas diagnosticadas antes dos dois
anos de idade, a recomendagé.o é atingir o per-
centil 50 de peso para estatura aos dois anos de
idade()(D), embora alcangar esse o]Jjetivo mais

cedo na infancia tende a ser Lenéﬁco'5(D).

Para pacientes entre 2 e 20 anos, é reco-

mendavel atingir o percentil 50 do IMC para
idade(B)(D).

Terapia Nutricional na Fibrose Cistica

Para adultos maiores de 20 anos, é reco-

mendado, para mulheres, manter IMC maior

que 22 e, para homens, acima de 2319(B)!(D).

Alguns estudos tém demonstrado claramen-
te como a melhora do estado nutricional ests
relacionada com melhor {;ungao pulmonar e, por
conseguinte, melhora na soLreViclaH'ls(B)g'lq(D).

Durante os quadros de “exacerloagéo respi-
ratéria” determinada por in{ecg()es pulmonares
graves, o paciente tem periodos reiterados
de ingestao calérica (leficiente, coincidente
com episé&ios de gasto energético elevado. O
reconhecimento e o tratamento por parte da
equipe multidisciplinar se tornam fundamentais

para evitar progressiva deterioragéio do estado
nu’cricional”’lS(B)g’IQ(D).

Para pacientes entre 1 e 12 anos com déficit
de crescimento, recomenda-se intensivo trata-
mento nas modiﬁcagées de conduta alimen’car,
com aconselhamento nutricional para promover

o ganho poncleralg(D).

Recomendag&o

Os principais ol)jetivos da terapia nutricional
no paciente porta(].or de FC sao antecipar e tra-
tar os déficits nutricionais, prevenir a progressao
da doenga e manter nutrigdo e crescimento

aclequados.

4, QUAL E A RECOMENDACAO DE NUTRIENTES
PARA O PACIENTE com FC?

As metas sdo otimizar o consumo de
nutrientes, para promover o crescimento e o
estado nutricional normal, evitar deficiéncias

nutricionais e modular a inﬂamagéoZO(D).
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Para lactentes clinicamente estdveis, recomen-
(la.-se, nos primeiros meses de iclade, o aleitamento
materno, na impossibilidade deste, poclemos utili-
zar formulas lcteas adequadas na oferta de macro
e micronutrientes para o crescimento normal'®(D).
Para criangas com comprometimento nutricional
e/ou sinais clinicos da &oenga, devemos avaliar a
dieta, propom].o aumento das calorias, necessidade

e enzimas pancredticas e possi]oili(la(le de redugé.o
da acidez gastrica? (D).

A su]:)s’cituigéo da dicta pol)re em gorcluras,
por outra com alto teor de gorduras, é considera-
da um dos fatores responsdveis pela. melhora na
sobrevida desses pacientes. Entretanto, mesmo
com aclequada e regular dose de enzimas pan-
creéticas, alguns pacientes podem ndo absorver
até 20-30% da ingestao didria de gorduras,

comprometendo a terapia nu’criciona123(D).

Pacientes com FC necessitam aporte de gor-
duras maior que o recomendado paraa populagé.o
geral, entre 35% a 40% do valor calérico tota17(D).

Para aumento da densidade calérica também
sio utilizados diferentes médulos de 1ipi(1ios
(TCM), carboidratos (maltodextrina ou polimeros
de glicose) e protefnas. Existe controvérsia quanto
ao beneficio do uso de férmulas hidrolisadas ou
de aminoécidos com suplementagéo de TCM
por via enteral nesses pacientes. Entretanto, a
comlainagao de TCL e TCM mostra-se benéfica,
uma vez que os TCM sdo étima fonte de energia,
nao necessitando de enzimas para a absorgéo, e
a presenga de TCL garante aporte adequaclo de
4cidos graxos essenciais, especialmente 4cido

araquidénico e docosaexaenéicolS’ZZ(D) .

Recomenda-se, para criangas maiores de dois

anos e adultos, consumo &e 110(%) a 2000/0 da

energia estabelecida para individuos sauddveis
da mesma idade e sexo’(D).

Doses suplementares de sédio (entre 2 a 4
mEq/leg/ clia) devem ser fornecidas especialmente

durante os meses de verdo’(D).

Recomendagio

Para lactentes com FC clinicamente estdveis,
recomencla-se, nos primeiros meses de ida&e, o
aleitamento materno. Para adultos é recomen-
dada dieta hiperlipidica, hipercalérica.

5. QuAlis sA0 OSs TIPOS DE INTERVENCAO
NUTRICIONAL RECOMENDADOS?

Os pacientes em risco nutricional com FC
devem receber educagio nutricional e acon-
selhamento dietético a cada visita, além de
serem acompanhados para controle da terapia
de reposigdo enzimatica e da suplementagéo
vitamfnica”'*(D).

Quatro tipos de intervengdes nutricionais
poclem ser programa&os em pacientes com
FC: mudangas comportamentais, terapia oral,

nutri¢ao enteral e nutri¢ao parentera16'15(D).

Mudangas comportamentais assim como
educagéo nutricional sdo os pilares iniciais do
processo de tratamento nutricional. Orientagdes
dietéticas juntamente com monitorizagao inten-

siva sdo as primeiras linhas de atuagao'*#(D).

O uso de nutrigao enteral oral demanda
avaliagéo individualizada. Existem, atualmente,
muitos proclutos disponiveis comercialmente,
usualmente em apresentagao liquida, com den-
sidade calérica entre 1-2 ca]/mL, oferecendo alta

densidade calérica em pequeno volume'Z(D).

Terapia Nutricional na Fibrose Cistica
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A nutrigdo enteral complementar, utili-
zando sondas nasogastricas, pés-piléricas ou
gastrostomias (percutdnea ou cirtirgica), deve
ser iniciada quando a nutrigao enteral oral nao
for suficiente para recuperagdo ou manutengao
do estado nutricional.

A nutrigao enteral complemen’car por sonda,
anoite, facilita atingir as metas nutricionais, per-
mitindo durante o dia alimen’cag&o aclequada, sem
interferéncias no apetite. Esse aporte pode atingir
entre 30% e 50% da meta calérica total diria.

O uso de gastrostomia em pacientes com FC
é procedimento para aqueles que precisam de
terapia nutricional enteral por perioclo superior
a quatro semanas, sendo um método seguro e
com baixo indice de complicagées%(B)Zf’(D).

As f6rmulas utilizadas por via enteral po&em

ser poliméricas, com fornecimento concomitan-
temente, no inicio da administragéo da dose

Terapia Nutricional na Fibrose Cistica

de enzimas pancreédticas e, posteriormente,
dependen(lo do tempo e da quantidade do apor-
te, de outra nova dose de enzimas no meio da
administragéiog' 15(D).

A nutrigdo parenteral ndo é recomendada
para tratamento em longo prazo, mas pode ser
Gtil na terapia nutricional por periodos curtos,
principalmente apoés procedimentos cirtirgicos
no trato gastrointestinal em pacientes com FC
avangada e em pacientes desnutridos graves em
espera do transplante pulmonarlz'ZY(D).

Recomenclag&o

Quatro tipos de intervengdes nutricionais
podem ser programados em pacientes com
FC: mudangas comportamentais, terapia oral,
nutrigdo enteral e nutrigao parenteral. Caso a
nutrigao enteral oral seja insuﬁciente, sdo re-
comendadas sondas nasogastricas, pés-pil(’)ricas
ou gastrostomias. A nutrigdo parenteral nao é
recomendada para tratamento em longo prazo.
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