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Fibrose cistica em adultos: aspectos
clinicos, funcionais e tomograficos

Cystic fibrosis in adults: clinical,
functional and tomographic aspects
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RESUMO

Introducdo: atualmente pacientes adultos representam mais de 30% de todos os portadores de fibrose cistica (F/C). O objetivo deste
estudo foi descrever os achados clinicos, funcionais e tomogréaficos da doenca em adultos. Métodos: foram avaliados 14 pacientes com
fibrose cistica no Centro de Referéncia de Fibrose Cistica em Adultos do Estado do Rio de Janeiro, Brasil. As varidveis de interesse foram
idade, género, raca, indice de massa corpdrea (IMC), cultura do escarro, indices espirométricos, achados tomograficos e terapéutica
empregada. Resultados: a média de idade dos pacientes foi de 24 anos, e a média de IMC foi de 19,7 kg/m?. Pseudomonas aeruginosa
e Burkolderia cepacia estavam presentes na cultura do escarro em 9 (64,3%) e 3 (21,4%) do total de pacientes, respectivamente. O
distdrbio ventilatorio mais comum foi o obstrutivo, presente em mais de 90% dos casos. Os achados tomograficos mais freqlientes foram
bronquiectasias e espessamento da parede bronquica. Concluses: os valores dos indices espirométricos foram menores nos pacientes
colonizados por P. aeruginosa e B. cepacia, evidenciando uma maior deterioragéo da fungdo pulmonar. Os achados tomograficos refletem
amplamente as anormalidades das vias aéreas, tipicas desta doenca.

Descritores: fibrose cistica, mucoviscidose.

ABSTRACT

Introduction: adult patients now represent more than 30% of all cystic fibrosis (C/F) patients. The aim of this study was to describe
clinical, functional and tomographic findings of disease in adults. Methods: fourteen patients with CF were evaluated at the Reference
Center of CF in Adults of the state of Rio de Janeiro, Brazil. Variables of interest were age, gender, race, body mass index (BMI), sputum
culture, spirometric measurements, tomographic findings and therapy utilized in patients with CF. Results: mean age of the patients was
24 years and the mean BMI was 19.7 kg/m?2. Pseudomonas aeruginosa and Burkolderia cepacia were present in sputum in 9 (64.3%) and
3 (21.4%) of the total patients, respectively. The most common ventilation disorder was the obstructive one, present in more than 90% of
the cases. The tomographic findings most frequent were bronchioectasis and bronchial wall thickening. Conclusion: values of the spirometric
measurements were lower in patients bearers of P. aeruginosa and B. cepacia showing a higher deterioration of the pulmonary function.
The tomographic findings largely reflect the airway abnormalities typical of this disease.

Keywords: cystic fibrosis, mucoviscidosis.
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Introducao

A fibrose cistica do péancreas (F/C), também
conhecida como mucoviscidose, € uma doenca
genética de carater autossémico recessivo que cursa
com alteragdo da funcdo das glandulas exdcrinas. A
afeccdo compromete o funcionamento de
praticamente todos os 6rgdos e sistemas do organismo,
mas afeta principalmente os aparelhos respiratério e
gastrintestinal. E causada por mutacdo do gene
responsadvel pela producdo de uma proteina
denominada CFTR (cystic fibrosis transmembrane
conductance regulator), que é, na realidade, o préprio
canal de cloro. Até o momento, mais de 1400 mutagdes
ja foram descritast.

A incidéncia estimada da F/C varia de 1:1.200
até 1:4.000 na populacdo branca, sendo considerada
rara em asiaticos e africanos?. No Brasil, ndo se sabe se
esses dados sdo tdo altos. Talvez isso ndo ocorra por
causa do alto grau de miscigenagdo em nosso pais e
da tendéncia ao “embranquecimento”, o que faz
selecionar mal individuos da raca caucasiana®.

Entre os anos de 1930 e 1940, quando a doenca
foi descrita por Dorothy Andersen?, a sobrevida mediana
prevista ndo atingia os 5 anos de idade. Entre 1969 e
1990, a proporcdo de pacientes com mais de 18 anos
de idade aumentou quatro vezes, de 8% para 32%, e a
sobrevida mediana prevista dobrou de 14 para 27,6 anos
de vida®. No ano de 2000, do total de pacientes com
F/C cadastrados pela Foundation Patient Registry Annual
Data Report, 38,7% tinham idade acima de 18 anos e a
sobrevida mediana prevista era de aproximadamente
32 anos®. Dessa forma, houve um dramatico aumento
no numero de adultos e na expectativa de vida dos
portadores de F/C nas Ultimas trés décadas.

Os pacientes adolescentes ou adultos, portadores
de F/C, sdo o0s que apresentam as formas menos
agressivas na infancia. De forma caracteristica, esse
grupo de individuos tem comprometimento pulmonar,
com pouca ou nenhuma repercussdo no aparelho
digestivo. Calcula-se que cerca de 90% deles morrem
devido a progressdo da doenca pulmonar’.

Este estudo, realizado no Centro de Referéncia
de Fibrose Cistica em Adultos do Estado do Rio de
Janeiro, teve como objetivo descrever as caracteristicas
clinicas e funcionais de 14 pacientes acompanhados
em todos os meses do ano de 2003.

Materiais e métodos

Foi estudada, de forma descritiva, uma coorte de
14 pacientes com mais de 16 anos, atendida no
Hospital Universitario Pedro Ernesto (HUPE) da
Universidade do Estado do Rio de Janeiro (UERJ). Foram
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excluidos os individuos que ndo foram avaliados
durante o ano de 2003.

Para a confirmacdo do diagnoéstico de F/C, os
critérios utilizados foram duas dosagens de cloro no
suor elevadas e/ou pesquisa genética com homozigose
para mutacdo delta F508. Do prontuario foram
extraidas informacdes sobre idade atual, idade ao
diagndstico, género, raca, histéria familiar,
envolvimento pulmonar e extra-pulmonar, indice de
massa corpérea (IMC), colonizacdo brénquica,
avaliacdo espirométrica, avaliacdo tomogréafica e
terapéutica utilizada.

Na avaliagdo do estado nutricional®, através do
IMC, considerou-se portadores de estado nutricional
deficiente os pacientes com IMC < 18,5 kg/m?.

A provas de fungdo pulmonar foram realizadas em
um sistema computadorizado, modelo Collins Plus
Pulmonary Function Testing Systems (Warren E. Collins,
Inc.), seguindo-se as recomendac8es da ATS8. Todos 0s
14 pacientes foram submetidos a espirometria,
analisando-se capacidade vital forcada (CVF), volume
expiratorio forgado no primeiro segundo (VEF,) e relagéo
VEF,/CVE. Os volumes pulmonares estaticos foram
determinados em 12 individuos, sendo oito através da
pletismografia de corpo inteiro e quatro através do
método de diluicdo com hélio. Através destas técnicas,
foram analisados o volume residual (VR) e a capacidade
pulmonar total (CPT). A medida da capacidade de
difusdo do CO (D_.), atraves da técnica da respiracao
Unica, foi realizada em nove portadores de F/C.

Os dados obtidos foram tabulados e analisados
empregando-se o programa EPIINFO 5, calculando-
se médias e desvios-padrao e considerando-se o nivel
de significancia do valor de p < 0,05.

Resultados

Estima-se que haja 125 portadores de F/C no
Estado do Rio de Janeiro. Desse total, 30 tém mais
de 16 anos e 14 destes sdo acompanhados no
HUPE/UERIJ (Tabela 1).

Tabela 1 — Distribuicdo dos pacientes portadores de F/C no
Estado do Rio de Janeiro.

Portadores de F/C N (%)
Total no Estado do RJ 125 (100)
Maiores de 16 anos no Estado do RJ 30 (24)
Maiores de 16 anos no Estado do RJ
acompanhados no HUPE 14

(11,2)

Entre os pacientes seguidos no HUPE/UERJ, a
média de idade foi de 24 anos, com mediana de 22 e
variando de 18 a 40 anos. Destes, nove eram homens
e cinco mulheres, sendo dois da raca negra. A média

PULMAO RJ = Volume 13 = N° 2 = Abr-Mai-Jun, 2004 = 91



Pulméo RJ vol.13(2) 2004

de idade ao diagnéstico foi de 11 anos, variando de
trés meses a 21 anos, e quatro individuos tinham
historia familiar de F/C (Tabela 2).

Tabela 2 — Idade ao diagnostico e histéria familiar dos
pacientes com F/C acompanhados no HUPE/UER] (N=14).
N (%)

Idade ao diagndstico
Acima de 10 anos 8 (57,1)

Acima de 15 anos 5 (37,7)
Irmaos portadores de F/C

Desconhecido 1 (7,2)

Filho Unico 5 (37,7)

Positivo 4 (28,6)

Negativo 4 (28,6)

Figura 1 — Radiografia de térax mostra infiltrado intersticial
difuso, bilateral, poupando apenas a base direita. Observa-se
ainda acentuacdo da trama broncovascular por espessamento
da parede brénquica.
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Figura 2 — TC de seios da face evidencia velamento do seio
maxilar esquerdo e espessamento da mucosa do seio
maxilar direito.

120 k', 300 mA, 1.00

Todos os pacientes tinham quadro clinico e/
ou radioldgico de acometimento pulmonar (Figura 1).
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Onze individuos tinham sinusopatia (Figura 2). O
envolvimento do pancreas foi detectado em 11
pacientes, sendo nove com manifestacdo de
insuficiéncia pancreatica exdcrina e dois com
disfuncéo endocrina. O comprometimento simulta-
neo de pulméo e pancreas (por¢cdo exdécrina) foi
observado em nove pacientes. Dos nove individuos do
sexo masculino, em apenas um foi confirmada
azoospermia; os demais ndo foram testados (Tabela 3).

Tabela 3 — Pacientes com F/C acompanhados no HUPE/UERJ:
lesdo de 6rgaos/sistemas (N=14).

Orgéo/sistema N (%)

Pulmao 14 (100)
Seios da face 11 (78,6)
Pancreas exocrino 9 (64,3)
Pancreas enddcrino 2 (14,3)
Testiculo 1 (7,1

A média de IMC foi de 19,7 kg/m?. No grupo
estudado, apenas 28,6% dos portadores de F/C
apresentavam deficiéncia nutricional. Os demais
(71,4%), tinham IMC acima de 18,5 kg/m? e, portanto,
apresentavam estado nutricional satisfatério.

Dos 14 pacientes, nove (64,3%) tiveram pelo
menos uma cultura de escarro com Pseudomonas
aeruginosa e trés (21,4%) com Burkolderia cepacia;
apenas dois pacientes (14,3%) ndo eram colonizados
por estas bactérias. Todos os individuos colonizados
fizeram entre 3 a 5 exacerbacdes infecciosas durante
o periodo de 1 ano em que foi realizado o estudo.

Tabela 4 — Valores das medidas de funcdo pulmonar dos
pacientes com F/C acompanhados no HUPE/UER|.

Parametros de Média Variagdo
funcdo pulmonar (%) (%)
Espirometria (N=14)
CVF (% do tedrico) 69,4 25-121
VEF, (% do teorico) 53,4 18 -108
VEF,/CVF (%) 62,8 42 -80,4
Volumes pulmonares (N=12)
CPT (% do tedrico) 87 40-119
VR (% do tedrico) 158,3 53 - 286
VR/CPT (%) 43,5 22 -62

Difuséo pulmonar (N=9)
D, (% do tedrico)
D/VA (%)

77,1 30-120
117,4 84 - 151

A Tabela 4 mostra os valores médios dos indices
funcionais estudados. Na espirometria, apenas
um individuo ndo apresentava distarbio ventila-
torio; todos os outros tinham sindrome obstrutiva



brénquica. Na avaliagdo dos volumes pulmonares
estaticos, a maior repercussdo foi o aprisionamento
de ar (elevagdo de VR). Trés pacientes tinham
sindrome restritiva caracterizada por redugdo de CPT,
enqguanto hiperinsuflacdo pulmonar (elevacédo de CPT),
ndo foi diagnosticada em nenhum paciente. A D_,
mostrou-se reduzida em 44,4% dos portadores de F/
C (Tabela 5). Quando considerados os pacientes
colonizados por P. aeruginosa e B. cepacia, as médias
do percentual do tedrico da CVF e do VEF, foram
menores, quando comparadas com as médias dos valo-
res tedricos nos pacientes ndo colonizados (Tabela 6).
Uma comparacéo da fungédo pulmonar entre o grupo
de 2003 e aquele acompanhado em nosso ambulatério
no ano de 1989 é mostrado na Tabela 7.

Tabela 5 — AlteragBes funcionais dos pacientes com F/C
acompanhados no HUPE/UERJ.

N (%)

Espirometria (N=14)

Normal 1 (7,1)

Distarbio ventilatdrio obstrutivo leve 3 (21,4)

Distdrbio vent.obstrutivo moderado 3 (21,4)

Distdrbio ventilatério obstrutivo grave 4 (28,6)

Distdrbio ventilatério misto 3 (21,4)
Volumes pulmonares (N=12)

Algaponamento de ar (elevagdo de VR) 7 (58,3)

Sindrome restritiva (redugédo de CPT) 3 (25)

Difusdo pulmonar (N=9)

D, reduzida 4 (44,4)
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Do grupo estudado, metade dos pacientes
realizaram tomografia computadorizada do térax de alta
resolucdo (TCAR) no ano de 2003. As principais
alteracdes observadas foram bronquiectasias e espessa-
mento da parede brénquica (Tabela8) (Figura 3).
Figura 3 — TC de térax (janela de parénquima) demonstra

bronquiectasias e espessamento da parede brénquica, achados
mais frequentes na F/C.
HL

Tabela 8 — AlteragBes tomogréficas dos pacientes com F/C
acompanhados no HUPE/UER] (N=7).

N (%)
Bronquiectasias 7 (100)
Espessamento da parede bronquica 5 (71,4)
Opacidade em “vidro-fosco” 4 (57,1)
Opacidade centrolobular 2 (28,6)
LesBes bolhosas 2 (28,6)
Espessamento pleural 2 (28,6)
Aspecto de “arvore em brotamento” 1 (14,3)
Espessamento dos septos interlobulares 1 (14,3)
Linfonodomegalias mediastinais 1 (14,3)

Tabela 6 — Comparagdes da funcdo pulmonar entre trés grupos de pacientes com F/C
acompanhados no HUPE/UER] de acordo com o tipo de colonizagdo brénquica (N=14).

Todos os pacientes esta-

Parametros de Né&o
funcéo pulmonar colonizados

Colonizados por
P. aeruginosa

vam em programa de fisiote-
rapia respiratoria. Quanto a
terapia medicamentosa, 13

Colonizados
por B. cepacia

CVF% (% do tedrico)

Média (variagéo) 101,2 (81,5 -121) 66 (25 — 104)
VEF, (% do teorico)
Média (variacao) 89,6 (71,3 - 108) 50,5 (18 — 94)

faziam uso de broncodilatador

58,3 (40 - 80) inalatério, 12 de a-dornase,
dois de corticoide nasal e um
38 (26 - 47) de corticéide inalatério. Doze

Tabela 7 — Comparagdo da funcdo pulmonar entre dois grupos de pacientes com F/C

acompanhados no HUPE/UERJ: 1989 x 2003.

individuos faziam ciclos de
antibioticoterapia (quatro
em uso de tobramicina

inalatéria na dose de 300mg

Normal  Obstrucéo Restricdo  Misto Total de

“pura” “pura” (Obstrucdo  pacientes ~ de 12/12h por 4 semanas e
+ Restricdo) repetidas a intervalos de 4
1989 semanas). A suplementacéo
(média de idade= enzimatica com lipase era
20 anos) 3 6 0 12 feita em sete pacientes. Dois
2003 portadores de F/C faziam
(média de idade= oxigenoterapia prolongada

24 anos) 1 10 0 14 (Tabela 9).
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Tabela 9 — Terapéutica empregada nos pacientes com F/C
acompanhados no HUPE/UER] (N=14).

Terapéutica N (%)

Broncodilatador inalatério 13 (92,9)
a-Dornase 12 (85,7)
Lipase 7 (50)

Tobramicina inalatdria 4 (28,6)
Suplementagéo de O, 2 (14,3)
Corticoide nasal 2 (14,3)
Corticéide inalatério 1 (7,1

Discusséo

Desde 0 ano de 1987, a disciplina de Pneumologia
da UERJ, atuando no HUPE, recebe os pacientes com
idade acima de 16 anos, oriundos do Instituto
Fernandes Figueira. Ao longo do tempo, j& foram
atendidos cerca de 50 portadores de F/C. Nosso estudo
restringe-se a coorte que recebeu cuidados no ano de
2003, justamente para representar a situacao
epidemioldgica neste inicio do século XXI.

Nas Ultimas décadas, a sobrevida dos pacientes
com F/C melhorou dramaticamente. A sobrevida
mediana, que era de apenas 16 anos em 1970, “saltou”
para aproximadamente 32 anos em 2000. E, mais
ainda: para as criangas nascidas na década de 1990, a
sobrevida mediana prevista ja ultrapassa os 40 anos de
idade®. No nosso estudo, a média de idade foi de 24
anos, estando incluido ai um paciente com 39 e outro
com 40 anos. Ja tivemos, inclusive, uma paciente que
viveu até os 45 anos. Esse aumento na sobrevida é
basicamente devido a quatro fatores: melhor suporte
nutricional, maior intensificacdo da fisioterapia
respiratOria, maior agressividade e precocidade no uso
da terapia antibiotica e desenvolvimento de centros
regionais de referéncia®.

Mais da metade de nossos pacientes teve o
diagnéstico da doenca estabelecido ap6s os 10 anos
de idade. Em F/C, o diagnostico tardio ndo parece
depender apenas de um retardo diagndstico, mas da
constituicdo de um grupo de individuos com expressdo
genotipica distinta, com curso da doenga mais leve
durante os primeiros anos de vida. Esse grupo,
diferentemente daquele com diagndstico mais precoce,
apresenta doenca pulmonar mais leve e sintomas
digestivos menos proeminentes®.

Toda a fisiopatologia da mucoviscidose depende
de obstrugdo canalicular por secre¢cdes mucosas
pouco hidratadas e muito espessas. Ha muitas
apresentac¢des clinicas possiveis, com grande
variabilidade na sua freqUéncia e gravidade. Porém,
no grupo estudado, predominaram o compro-
metimento do pulm&o e dos seios da face. A doenca
sinusopulmonar supurativa e progressiva é a regra
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nesse grupo etario, estando o0s nossos dados de acordo
com outras casuisticas®!?,

Na TCAR do térax, as principais alteracdes
observadas foram bronquiectasias (100%) e
espessamento da parede brénquica (71,4%). As
opacidades centrolobulares, as lesées bolhosas e o
aspecto de “arvore em brotamento”, diferentemente
de outros estudos, raramente foram notados em nossa
casuistica?!®. Entretanto, em nosso grupo, chama a
atencéo a presenca de outras anormalidades que
refletem infecgdo cronica, incluindo opacidade em
“vidro-fosco”, espessamento dos septos interlobulares,
espessamento pleural e linfonodomegalia mediastinal.
Essas anormalidades nédo sdo classicamente descritas
como achados tomograficos da F/C, mas sdo
perfeitamente esperadas de serem encontradas numa
populacéo de portadores de F/C com faixa etaria mais
alta e, portanto, maior nimero de exacerbacdes
pulmonares infecciosas®.

Na F/C, as infec¢cdes pulmonares séo favoreci-
das pela obstrucdo causada por muco espesso. A
P aeruginosa é germe encontrado em 50 a 70% dos
pacientes'®, comportando-se, no inicio, como comensal
e, ap6s, como patoégeno residente, incapaz de ser
erradicado e de viruléncia cada vez mais agressiva. Nas
duas tltimas décadas, outras espécies de Pseudomonas,
particularmente B. cepacia, tém aparecido como
patdgeno cada vez mais frequente em portadores de
F/C¢. Recentemente, o surgimento de infeccdo por
Staphylococcus aureus meticilino-resistente (“MARSA”)
tem sido motivo de preocupac¢do!’. Em nossa coorte,
mais de 60% dos individuos estavam colonizados pela
P aeruginosa e mais de 20% pela B. cepacia, refletindo
a elevada incidéncia desses germes na populagéo adulta
portadora de F/C.

A expectativa de vida dos portadores de F/C
depende da gravidade e da evolu¢do do comprometi-
mento pulmonar, sendo as provas de fun¢édo pulmonar
importantes marcadores progndsticos. Na espirometria,
o distarbio ventilatorio € essencialmente obstrutivo; os
mecanismos subjacentes ai implicados incluem a
hipersecregéo cronica de muco, a formacdo de
bronquiectasias, 0 remodelamento das vias aéreas e a
hiperreatividade brénquica. Somente na fase final da
doenca, quando aparece a fibrose pulmonar, é que
surge um componente restritivo e a configuragdo de
um distarbio misto. Em nosso estudo, & excecado de
um paciente, todos os demais tinham sindrome
obstrutiva brénquica. A media do VEF, em
percentagem do tedrico, foi de 53,4%, ligeiramente
abaixo daquela registrada na populagdo adulta
americana portadora de F/C (60,8%)°.



Na F/C, quando se avaliam os volumes pulmo-
nares estaticos, o fendmeno mais marcante é a
elevacdo do VR. Esse alcaponamento de ar é a
conseqUéncia mais marcante do esvaziamento
alveolar retardado, causado pela obstru¢do brénquica.
Entretanto, mesmo na presenca de aprisionamento
aéreo significativo, a CPT nao se eleva, um fato
marcante observado em nossos pacientes. E possivel
gue a hipoplasia alveolar em portadores de F/C seja a
explicacdo para esse achado®.

Em nossos pacientes, observamos uma reduc¢do
da difusdo pulmonar em quase metade dos casos
submetidos a este teste. Essa anormalidade, em
concordancia com outros estudos, é leve e
possivelmente relacionada ao desequilibrio V/Q.
Alteracdes significativas sdo observadas s6 tardiamente
no curso da F/C, correlacionando-se com o
aparecimento de doenc¢a vascular pulmonar,
especialmente hipertensdao pulmonar®®.

Na F/C, a colonizagao brénquica por espécies de
P aeruginosa ou B. cepacia tem sido associada a maior
perda de fungdo pulmonar®. Em nosso estudo, a
presenca desses patdgenos na via aérea correlacionou-
se com queda mais acentuada no VEF, e na CVF. Dessa
forma, P. aeruginosa e B. cepacia podem ser considerados
como importantes marcadores de progndstico na
evolucdo da doenga, justificando inclusive a separacéo
dos pacientes no atendimento ambulatorial.

A func¢éo pulmonar do grupo estudado de 2003,
guando comparada aquela de portadores de F/C
avaliados em 1989, mostra uma maior predominancia
do fendmeno obstrutivo e apenas um registro de
espirometria normal. Isto pode ser explicado, pelo
menos em parte, a maior média de idade do grupo
atual (24 x 20 anos) e, por conseguinte, a maior
repercussdo funcional.

A mais importante e frequente manifestacdo
digestiva é a insuficiéncia exdcrina do pancreas,
observada em mais de 60% dos portadores de F/C
acompanhados no HUPE/UERJ. Caracteriza-se por
diarréia crénica, com evacuag¢des volumosas,
gordurosas e fétidas. A perda de calorias e proteinas
através dessa ma digestdo, aliada ao aumento das
necessidades caldricas devido as infeccgdes
respiratdrias de repeti¢do, contribui de forma decisiva
para o déficit nutricional.

A esterilidade € outra manifestacdo marcante nos
portadores de F/C, atingindo mais de 95% dos homens
e pelo menos 60% das mulheres®. Entretanto, pelo
menos duas pacientes acompanhadas no HUPE/UER]
ja engravidaram. Numa delas foi feito aborto tera-
péutico, indicado por junta médica, ja que a mesma
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apresentava intensa deterioragdo da func¢éo pulmonar.

Até o momento, enquanto ndo surge uma
terapéutica curativa para corrigir o defeito genético
da F/C, o tratamento é basicamente preventivo,
visando impedir a instalacdo das lesdes pulmonares
irreversiveis. A fisioterapia respiratoria é essencial e
busca a remocdo mecéanica das secre¢des viscosas
qgue obstruem as vias aéreas. Os efeitos benéficos
dos broncodilatadores podem estar presentes mesmo
guando uma responsividade Obvia das vias aéreas
ndo for demonstrada, o que explica o seu uso na
guase totalidade dos nossos casos. O uso de
corticosteroide para tratar a inflamagdo pulmonar é
controverso e, por isso, ndo é utilizado de forma
rotineira em nosso ambulatdrio.

Quase todos os nossos pacientes faziam uso de
o-dornase, o que se justifica pelas caracteristicas
clinicas e funcionais do grupo: infec¢do brénquica
crbnica e importante deterioracdo funcional. Estudos
clinicos placebo-controlados que utilizaram esta
enzima mostraram melhora da funcdo pulmonar,
reducdo do numero de exacerbagfes e diminuicdo
do ndmero de dias de internagdo e da necessidade
de antibidticos venosos®.

Nos portadores de F/C colonizados por espécies
de Pseudomonas, ndo ha consenso na literatura sobre
0 uso dos esquemas antimicrobianos. Alguns centros
utilizam antibioticoterapia supressiva, enquanto
outros utilizam antibiéticos apenas durante as
exacerbacdes agudas. No nosso estudo, quase todos
o0s pacientes fizeram ciclos de antibioticotepia, o que
parece refletir na melhora da fungdo pulmonar e no
aumento da sobrevida. Da mesma forma, o uso de
antibiéticos por via inalatoria encontra ampla
discussdo na literatura. A tobramicina inalatoria,
utilizada em quase um terco dos nossos pacientes,
parece diminuir a densidade da P. aeruginosa no
escarro, além de reduzir o namero de dias de
internagdo®.

Ha mais de uma década, o transplante pulmonar
tornou-se uma opcao terapéutica para os pacientes
com F/C e doenga pulmonar em estégio final. Nesse
grupo de doentes de 2003 ha duas indicacdes de
transplante, tendo um deles ja sido aceito para a
sua realizagéo.

Em consequéncia desse grande arsenal
terapéutico que tomou conta da mucoviscidose, tem-
se conseguido bons progressos no manuseio dos
pacientes, a ponto de prorrogar, e muito, a
sobrevida???®, Em breve, a engenharia genética
possibilitard a manipulacdo dos genes, vindo a
permitir, possivelmente, a cura desses pacientes?# 2%,
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