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Apresentacdo

Prezados Amigos,

Temos o prazer de recebé-los em Belo Horizonte para o III Congresso Brasileiro de
Fibrose Cistica. Organizamos um congresso com caracteristicas multidisciplinares, com a
participacdo de pneumologistas, gastroenterologistas, geneticistas, cirurgides, nutrologos,
endocrinologista, microbiologistas, fisioterapeutas, nutricionistas, enfermeiras, psicologas
e assistente sociais, com o objetivo de dar uma visdo holistica a assisténcia ao paciente
com fibrose cistica.

Agradecemos e parabenizamos a todos os conferencistas e aqueles que enviaram
seus trabalhos cientificos, por compartilharem seus conhecimentos com os colegas
abrilhantando e enriquecendo ainda mias o nosso evento.

Aproveitamos para agradecer aos congressistas pela sua presenca e participacdo ativa nas
discussodes e debates.

Agradecemos de maneira especial a todos os membros das comissdes que trabalharam e
se dedicaram a organizacdo deste congresso.

Especialmente agradecemos a todos os patrocinadores que tornaram possivel a realizacio
deste evento, que esperamos, se repita por varias e varias vezes no futuro.

Esperamos que compartilhem de toda essa experiéncia ministrada e que aproveitem
muito da nossa hospitalidade mineira.

Saudacdes

Francisco José Caldeira Reis
Presidente do III Congresso Brasileiro de Fibrose Cistica
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Apresentacoes Orais

AVALIACAO DA CONTAMINACAO DE
NEBULIZADORES DE USO DOMICILIAR DE PACIENTES
COM FIBROSE CISTICA.

ADRIANA DELLA ZUANA, Luiz VICENTE RIBEIRO FERREIRA DA SILVA
Fino, DoroTi DE OLIVEIRA GARCIA, REGINA CELIA TUROLA PAssos
Juuan

SERVICO DE FISIOTERAPIA - INSTITUTO DA CRIANCA -
HCFMUSP

Introducéo: Os pacientes com fibrose cistica (FC) apresentam
infeccdes respiratorias recorrentes e cronicas por patégenos
peculiares e realizam inalagdes diariamente como parte
de seu tratamento. Objetivo: Descrever os patogenos
encontrados nos nebulizadores de uso domiciliar e nas
amostras de trato respiratdrio de pacientes com FC. Material
e Método: Quarenta pacientes com FC foram escolhidos
aleatoriamente para avaliacdo. Apenas os pacientes que
utilizavam o nebulizador PRONEB/sistema PARI foram
incluidos. Amostras dos nebulizadores foram coletadas do
copo reservatorio e do bocal utilizando-se um swab estéril
umedecido em solucdo salina estéril. As amostras de trato
respiratorio dos pacientes foram colhidas por expectoracdo
em coletor estéril ou com swab de orofaringe apos estimulo
de tosse. As culturas foram realizadas em meios seletivos e a
identificacdo bacteriana feita através de provas bioquimicas
classicas. Resultados: A contaminacdo dos nebulizadores
foi observada em 25 casos. A contaminacdo dos bocais e
copos foi similar, cada qual com 20 casos. Os patogenos
mais identificados foram Bacilos Gram negativos (sem
identificacdo) (9), Staphylococcus coagulase e Leveduras
(8), Enterobacter e Pseudomonas putida (7) e complexo
Burkholderia cepacia (3). Nas amostras de trato respiratdrio
houve um predominio de Staphylococcus aureus (28),
seguido de Pseudomonas aeruginosa (11), Pseudomonas
aeruginosa mucdide (6) e Complexo Burkholderia cepacia
(3). Em 7 casos observou-se a identificacio de um
mesmo patégeno em amostras do nebulizador e do trato
respiratorio. Conclusdes: A prevaléncia de contaminagdo dos
nebulizadores ¢ alta (62,5%) o que indica a necessidade de
melhoria nas praticas de limpeza e descontaminagio dos
nebulizadores de pacientes com F

AQ0.002 ANALISE VETORIAL DE IMPEDANCIA
BIOELETRICA E ANGULO DE FASE EM PACIENTES COM
FIBROSE CISTICA

ANDREA Ap. CoNTINI RODRIGUES, VALERIA LAGUNA SALOMAO
AMBROSI0, REGINA SAWAMURA, MARIA INEZ MACHADO FERNANDES,
Josk Sivon CAMELO JUNIOR

UFSCAR;USP

Resumo: Objetivo: avaliar o estado nutricional de pacientes
com Fibrose Cistica por meio de analise vetorial de impedancia
bioelétrica e dngulo de fase. Casuistica e métodos: Foram
estudados 27 pacientes com Fibrose Cistica, com idade
entre 6 e 18 anos, todos insuficientes pancreaticos. Foram
divididos em 2 grupos, grupo 1=colonizado cronico (10

pacientes) e grupo 2=ndo colonizado por Pseudomonas
aeruginosa (17 pacientes). Foram determinados a impedéancia
bioelétrica (BIA), a analise vetorial por impedancia bioelétrica
(BIVA) e o célculo do 4ngulo de fase. Resultados: a andlise
vetorial demonstrou eutrofia em 55% dos pacientes do
grupo 1 e 54% do grupo 2. O angulo de fase foi menor no
grupo 1 em relagdo a populacdo referéncia da mesma faixa
etdria. Conclusdes: a BIVA e o angulo de fase permitiram
uma avaliacdo qualitativa da composicdo corporal sem o
conhecimento do peso e sem erro de predicdo das formulas. A
BIA deve ser utilizada com cautela na avaliacdo corporal dos
pacientes com FC, necessitando de adequada interpretacdo
dos dados e de equacdes especificas para esta doenca.

’INGESTAO ALIMENTAR DE PACIENTES COM
FIBROSE CISTICA

JULIANA FERREIRA MAURI, ANA PAULA BRIGATTO SIMOES, ROSE VEGA
PaTIN, SoniA Mayumi CHiBa, CLovis Epuarpo TADEU GOMES
UNIVERSIDADE FEDERAL DE SAo PAuLo

Objetivo: Relatar ingestdo alimentar qualitativa e quantitativa
de criancgas e adolescentes com Fibrose Cistica, pré e apds
intervencdo nutricional. Metodologia: estudo retrospectivo,
longitudinal, com 30 pacientes atendidos no ambulatério
de Fibrose Cistica do Setor de Pneumologia Pediatrica da
UNIFESP. A andlise da ingestdo alimentar foi por meio
de recordatorio alimentar de 24 horas. Calculou-se os
valores de macro e micronutrientes (Nutwin),no periodo
de 24 meses pré e pos-intervencdo nutricional. A dieta foi
avaliada quantitativamente conforme as DRIs (1997-2002) e
qualitativamente segundo as porcdes da Pirdmide Alimentar
(Philippi,1999). Para a andlise estatistica foram utilizados
os softwares Epi-Info 6.04 e o Stata 8.0. Aplicou-se teste
de Wilcoxon, para comparar varidveis nos periodos pré e
pos-intervencdo nutricional. O teste qui quadrado para
verificar associacdes entre as varidveis estudadas nos dois
periodos: insuficiéncia pancreatica, presenca de colonizacido
bacteriana e suplementacdo. Resultados: Das criangas
avaliadas, o género masculino predominou (66,7%), 70%
eram insuficientes pancredticos e 83,3% desses pacientes
fizeram suplementacéo vitaminica nos dois periodos. Houve
aumento da ingestdo de energia (100-120%) atingindo as
recomendacdes preconizadas pelos consensos de Fibrose
Cistica pos intervencdo. Avaliando-se os micronutrientes,
houve diferenca estatisticamente significativa das vitaminas
Ae C, célcio, ferro e zinco, quando comparados os periodos
pré e apos intervencdo nutricional. Em relacdo a anadlise
qualitativa, os grupos de alimentos que tiveram maior
porcentagem de adequacdo, segundo a pirdmide alimentar
foram: pdo (p<0,01),carne (p>0,05), leite(p>0,05) e
leguminosas (p>0,05) quando comparados os dois periodos.
Conclusdes: a intervencdo nutricional pode ser um fator
coadjuvante para adequacéo da dieta desses pacientes.

J Bras Pneumol. 2010;36(supl.1R):R1-R30
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ASSOCIACAO DA GRAVIDADE DA FIBROSE
CISTICA(FC) COM POLIMORFISMOS DE REPETICAO EM
TANDEM NO GENE NOS-1

FErRNANDO AuGusTo DE LimA MARsoN, Jost DircEu RIBEIRO,
CARMEN SiLviA BERTUZZO, ANTONIO FERNANDO RIBEIRO
UNIVERSIDADE DE CAMPINAS - UNICAMP

0 gene NOS-1 sintetiza a enzima oxido nitrico sintetase
neuronal(NOS-1), que catalisa a oxidacio do aminodcido
L-arginina formando o aminoéacido L-citrulina e o o6xido
nitrico(NO). Polimorfismos de repeti¢do em tandem no gene
NOS-1 sdo regides génicas que apresentam potencialidade
na modulagédo clinica, pois, o0 NO formado possui atividade
antimicrobiana, e quanto maior o numero de repeticdes,
menor o volume de NO expresso nas vias aeriferas. Objetivo:
Determinar a influéncia de polimorfismos de repeticdo
em tandem(AAT, TG-1 e TG-2), em regides intronicas no
gene NOS-1, na gravidade da FC. Método: Incluidos 182
pacientes, idade média: 15 anos. Técnica: PCR realizada com
primers marcados com fluorescéncia FAM na extremidade
5reverse. Amplificado foi misturado com marcador
ET-550 GE Healthcare® para andlise no seqiienciador
capilar MegaBACE1000®. Varidveis clinicas: Escore de
Kanga(KS), Bhalla e Shwachman-Kulczycki(SK), IMC, idade
ao diagndstico, inicio dos sintomas (pulmonares/digestivos),
microrganismos isolados, dados de espirometria(CVF,
VEF1, CVF/VEF1 e FEF25-75%) e Sa02. Andlise estatistica:
Teste-T, ANOVA e Regresséo logistica. Resultados: Mais que
12 repeti¢des no polimorfismo AAT associou-se com o inicio
das manifestacées(p=0,03) e da doenca pulmonar(p=0,01)
precocemente, menor valor do FEV1(p=0,04) e Sa02(p=0,03)
e infecgdo pela Bulkoderia cepacia(OR=2,6; 1C:1,23-2,40).
Polimorfismo TG1: Pacientes com mais que 16 repeticdes
tiveram valores elevados para o FVC(p=0,03) e FEV1(p=0,04),
porém isolou-se a B. cepacia precocemente (p=0,03).
Pacientes com mais que 25 repeticdes no TG-2 tiveram o
Achromobacter xylosoxidans isolado precocemente(p=0,03)
e presenca cronica do Staplylococcus aureus(OR=2.15).
Conclusdo: Polimorfismos de repeticdo em tandem no gene
NOS-1(AAT, TG-1 and 2) atuam como moduladores da
gravidade da FC. Apoio: FAPESP

ESTADO NUTRICIONAL E ASSOCIAQAO COM
FUNCAO PULMONAR EM PACIENTES FIBROCISTICOS
EuaANA BarBosA, Emitia A.M. MOoREIRA, GABRIELA BENNEMANN,
Luiza CorreA DE S. VIEIRA, NorBERTO Lupwic NETO, MONICA
L.C. Wavhs, Jost Epuarpo P. FERREIRA, ANA CAROLINA DA S.
ALMEIDA, LETICIA S.DE MOURA, LUCIANA M. SARAIVA, TEREZA S. A.
VELASCO.

HOSPITAL INFANTIL JOANA DE GUSMAO E UNIVERSIDADE
FEDERAL DE SANTA CATARINA

INTRODUCAO: Uma efetiva ferramenta de avaliacio de
estado nutricional (EN) para pacientes com Fibrose Cistica ¢
essencial visto a associacio entre EN e fungdo pulmonar (FP).
OBJETIVOS: Realizar associacdo entre as categorias propostas
pelo novo escore nutricional, percentil de Indice de Massa
Corporea (IMCe) e percentil de Estatura para 1dade (E/1°) com
FP. MATERIAL E METODOS: Estudo transversal realizado com
29 pacientes atendidos no Ambulatério Interdisciplinar de
Fibrose Cistica/Hospital Joana de Gusmio, com idade média
de 117,5 + 37,79 meses. O novo escore propde distribuicdo
do EN em trés categorias: Nenhum ou Baixo Risco, Risco
Moderado e Alto Risco de acordo com ganho de peso, ganho
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de estatura (periodo de um ano) e IMC°. A FP foi analisada
por espirometria, e o pardmetro adotado foi %VEF1. Para
andlise foi aplicado o teste ANOVA univariada com teste
Post-Hoc de Bonferroni. RESULTADOS: Encontrou-se
diferenca significativa (p<0,05) de valores de %VEF1 para
pacientes com Baixo risco e Risco moderado como também
entre EN Adequado e Desnutri¢do (IMC). Pacientes com IMC
< b0° apresentaram %VEF1 significativamente menor que
IMC > 50°. O Risco Relativo (RR) de encontrar VEF1 < 80%
foi de elevado em pacientes com E/1 < 25 (2,20 - 1C 1,39 -
3,48) e em pacientes com Alto Risco (1,22 - 1C 1,00 - 1,49).
CONCLUSAO: Através das andlises estatisticas realizadas
foi possivel observar importantes associagdes entre o novo
escore nutricional, IMC e estatura com a funcdo pulmonar,
evidenciando a atenc¢do do cuidado nutricional em pacientes
com FC.

ADAPTACAO CULTURAL DO QUESTIONARIO
DE TOSSE CRONICA, LCQ (LEICESTER COUGH
QUESTIONNAIRE, PARA PACIENTES COM FIBROSE
CISTICA

EVANIRSO DA SiLVA AQUINO, ALESSANDRA ALMEIDA DOS SANTOS,
NADIA GRACIELY SitvA, MArcELo Bicatto DE Fuccio, CRISTIANE
CenacHi CoELHO.

UNI-BH/AMAM

Introducéo: A tosse ¢ uma resposta reflexa do organismo
a um estimulo irritante de substancias estranhas de efeito
nocivo, além de eliminar secrecdo do interior da arvore
bronquica. A tosse cronica intensa e ineficaz pode ocasionar
uma série de ocorréncias fisico-sociais que conduzem a
uma reducio da qualidade de vida. Objetivo: Realizar a
adaptacdo cultural e validacdo do LCQ para pacientes com
fibrose cistica (FC), correlacionando as varidveis de prova
de fun¢do pulmonar com os dominios do LCQ. Materiais
e métodos: Foi utilizado o questionario LCQ em pacientes
com FC sendo este constituido de 19 questdes, subdivididas
em trés dominios (fisico, social e psicoldgico). Foi realizada
a traducdo da versdo inglés - portugués com autorizacdo do
autor do questiondrio. A versdo foi aplicada a 10 pacientes
com FC com idade superior a 14 anos em diferentes
aplicacoes (A e B) com intervalo de 15 dias. Foi avaliada a
reprodutibilidade pelo coeficiente de correlacdo intraclasse
(CC1) das respostas em diferentes constructos e dominios
do LCQ. Para comparacdo Dos diferentes dias de aplicacdo
foi utilizado o teste t pareado, Para a andlise de correlacdo
foi utilizado correlagio de Sperman e valor de P<0,05.
Resultados: Foi observada forte correlacdio em todos os
dominios, exceto no social, A somatodria total dos escores
do LCQ na aplicacdo A (QTA) e na aplicacio B (QTB) foi de
(r=0,81; p=0,015). O dominio fisico do LCQ na aplicacdo A
(QFA) e na aplicacdo B (QFB) foi de (r=0,83; p=0,010). A
capacidade vital forcada na aplicacdo B (CVF-B) e QTB foi de
(r =0,82; p=0,013). Houve diferenca significativa no tiffenau
na aplicacio A e B (64%:+23,02 e 68%:+26,77). Na correlacio
multivariada houve correlacdo significativa forte entre CVFB
e QTB (r=0,83; p=0,010) e entre o pico de fluxo expiratdrio
PFE e QTB ( r=0,76 ; p=0,028). Conclusio: Nesta fase inicial
o LCQ se mostrou reprodutivel, rapido e de facil aplicacdo,
podendo ser utilizado para avaliar pacientes com FC.
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PERFIL DOS PACIENTES FIBROCISTICOS
ADULTOS DO AMBULATORIO MULTIDISCIPLINAR DO
HOSPITAL NEREU RAMOS - SES/SC
CoNceTTA  Esposito, REGIANE  TAMIRES
Bonossowmt

HOSPITAL NEREU RAMOS

A Fibrose Cistica (Mucoviscidose) ¢ uma doenca genética
de evolucdo cronica e progressiva caracterizada pela
disfuncdo das glandulas exocrinas, incluindo péncreas,
glandulas sudoriparas e glandulas mucosas dos tratos
respiratorio, gastrointestinal e reprodutivo. Por ser uma
doenca progressiva e letal, a expectativa de vida dos
portadores da doenga a alguns anos atras era extremamente
baixa, porém, a sobrevida vem aumentando e hoje hd um
numero significante de fibrocisticos adultos. Dessa forma,
este estudo teve como objetivo avaliar o perfil de pacientes
adultos portadores de fibrose cistica do ambulatdrio
multidisciplinar para fibrocisticos do Hospital Nereu Ramos
(HNR) de Floriandpolis/SC. Para isso foi feito um formulario
aplicado em forma de entrevista contendo dados clinicos e
demograficos, e consultado os prontuarios para informacoes
fidedignas de dados que o paciente ndo soubesse ou tivesse
davida na resposta. Amostra foi composta por 14 pacientes
com idade média de 25,57 anos, sem predominancia de
sexo, com maior procedéncia de Florianopolis. Quanto
a insercdo no mercado de trabalho metade dos pacientes
encontravam-se desempregados efou sem estudar sendo
que a outra metade encontrava-se trabalhando e/ou
estudando. Uma pequena parcela (21,43%) possuia ensino
médio completo e um numero consideravel (35,71%) relatou
possuir apenas o ensino fundamental incompleto. A maioria
dos pacientes (71,43%) apresentaram os primeiros sintomas
na faixa etaria de O a 14 anos de idade, e o diagndstico
definitivo de FC, foi estabelecido apds os 14 anos de idade,
na mesma proporcio de pacientes. Mais da metade (57,15%)
possuia parentesco de primeiro grau com outro fibrocistico.
Entre as manifestacdes do trato respiratdrio apresentadas a
tosse cronica teve maior prevaléncia (78,57%), seguida por
dispnéia, secrecdes, hemoptise, dor e broncoespasmo. Dentre
as manifestacoes do trato digestdrio, vomito e diarréia
tiveram maior prevaléncia (ambos com 35,710%), seguidos
de ndusea e dor abdominal. Mesmo com a importancia da
fisioterapia no tratamento da FC, a maior parte (57,14%) dos
pacientes responderam ndo a realizarem. A quantidade de
internacdes variou de nenhuma até mais de 20 internac¢des
para alguns pacientes. Com as caracteristicas especificas
dos pacientes adultos do ambulatério hd como melhor
direcionar as estratégias de tratamento e investimentos,
contribuindo positivamente para a saude publica e individual
dos pacientes.

Brasius, CLAaupia

PERFIL IMUNOLOGICO DE PACIENTES
PEDIATRICOS COM FIBROSE CiSTICA

DANIELA. MioTTo BERNARDI, ANTONIO FERNANDO RiBEIRO, TAiS
NitscH MazzotA, Jose Dirceu RiBEIRO, MARIA MARLUCE DOS
SANTOS VILELA, VALDEMIRO CARLOS SGARBIERI

UNICAMP

Objetivo: Avaliar o perfil imunolégico de pacientes pediatricos
com fibrose cistica (FC), clinicamente estaveis. Métodos:
Participaram do trabalho, 44 criancas com FC atendidas
no Ambulatério do Hospital de Clinicas da UNICAMP, na
faixa etaria entre 3 e 12 anos e escore de Shwachman entre
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moderado e bom. Também foi incluido um grupo controle,
na mesma faixa etdria, composto por 17 criancas saudaveis.
Verificou-se os niveis de glutationa nos eritrocitos em sangue
total, a producdo de radicais intermediarios do oxigénio,
produgio citocinas (TNF-€&#945;, 1FN-Et#947;, 1L-8, 1L-6,
1L-10) em sobrenadante de cultura (espontanea, estimulada
BCG ou fitohemaglutinina-PHA) de células mononucleares
de sangue periférico, concentracdo de TGF-&#946;2 no soro,
imunoglobulinas séricas (IgA, 1gG, IgM e 1gE) e 1gA na saliva.
Os dados paramétricos foram testados pelo teste-T e os ndo
paramétricos por Mann-Whitney. O nivel de significancia
foi de p<0,05. Resultados: Para os sistemas antioxidante
e oxidante em sangue periférico, ndo houve diferenca
estatistica entre fibrocisticos e individuos saudaveis. A
producdo espontidnea de TNF-&#945;, 1L-6, 1L-10 estava
estatisticamente aumentada na FC, assim como a producdo
de 1L-6 em resposta a PHA, a concentracdo de TGF-£t#946;2
no soro e a concentracdo de IgA e 1gG sérica. Por outro
lado, os individuos saudaveis tiveram maior producdo de
TNF-&#945; em resposta a BCG. Para as demais analises ndo
foi verificado diferenca estatistica. Concluséo: Em pacientes
fibrocisticos clinicamente estaveis parece existir uma maior
estimulacdo do sistema imunoldgico (imunidade celular e
humoral) quando comparado a individuos saudaveis.

ASSISTENCIA DOMICILIAR: ADOLESCENTES
COM FIBROSE CiSTICA CANDIDATOS A TRANSPLANTE
PULMONAR

Awmiro Domiciano pA Cruz Fitno, Danio BeLo Carboso Dias
LINHARES, LuizA VAcHOD, FERNANDA BORGES PESSANHA, LUCIANA
AZEVEDO VIRIATO DE FREITAS, OcTAVIO ALMEIDA DE Souza, PAuLo
SERGIO SILVA DE ALENCAR

INSTITUTO FERNANDES FIGUEIRA/ PROGRAMA DE
ASSISTENCIA DOMICILIAR INTERDISCIPLINAR

Objetivos: Relatar a experiéncia multiprofissional em
adolescentes com Fibrose Cistica assistidos pelo Programa
de Assisténcia Domiciliar Interdisciplinar (PADI), ligado a
hospital terciario de referéncia no tratamento da doenca,
que apresentam dependéncia de oxigenoterapia continua
e sdo candidatos ao transplante pulmonar. Material e
Método: O PADI assiste adolescentes dependentes de
tecnologia, atendendo as necessidades relacionadas a
manutencdo da estabilidade clinica e sua permanéncia
em casa. A equipe multiprofissional prepara os candidatos
a transplante pulmonar realizando condicionamento
fisico, acompanhamento nutricional, controle clinico das
agudizacoes, prescricdo e administracdo dos medicamentos,
fisioterapia respiratoria e controle do ambiente. Promove-se a
montagem de estrutura de apoio habitacional e material em
varios niveis de acesso aos direitos de cidadio, buscando-se
a entrada e permanéncia na fila de transplante pulmonar
fora do Estado. O PADI através de acgdes proprias e em
conjunto com instituicoes de apoio, estabelece um plano
de tratamento global assistindo os pacientes semanalmente
no domicilio. Resultados: Dos sete pacientes atendidos, dois
preencheram os critérios clinicos e entraram para a fila de
transplante de hospital de referéncia. A assisténcia domiciliar
reduziu os episodios de agudizacdes e reinternacdes além
de proporcionar condicionamento fisico e nutricional mais
favoravel, através do acompanhamento interdisciplinar
rigoroso. Conclusdes: A oferta da assisténcia domiciliar
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constituida por equipe multiprofissional a estes adolescentes,
proporciona melhor condicdo clinica para ingresso e
permanéncia na fila de transplante pulmonar.

TESTE DA MEDIDA DE DIFERENCA DE
POTENCIAL NASAL TRANSEPITELIAL - EXPERIENCIA
NO HOSPITAL DE CLiNICAS DE PORTO ALEGRE

ELENARA DA FonsEcA ANDRADE PRoCIANOY, FERNANDO ANTONIO DE
ABREU E SILVA

HOSPITAL DE CLINICAS DE PORTO ALEGRE

Introducdo: A medida da diferenca de potencial nasal (DPN)
mede o perfil eletrofisioldgico da via aérea determinado pelo
fluxo dos ions Na e Cl através dos canais CFTR e CFTR-
relacionados. Mede-se a DPN basal e a resposta as solugdes
eletroliticas utilizadas na mucosa nasal. Além de teste
diagndstico em casos atipicos de FC, o DPN permite avaliar
a resposta do transporte do Na ao bloqueio dos canais com
o uso do amiloride, a condutancia basal do Cl através da
perfusdo do epitélio com solucdo isenta de Cl e a resposta
do CFTR ao isoproterenol, o qual estimula a condutancia do
Cl dependente do AMPc. Dois indices podem ser calculados,
0s quais aumentam o poder estatistico do teste: o indice
€t#8710;amil+Et#8710;iso0 e o indice NPD=e (&#8710;0CI
+Et#8710;is0/€t#8710;amil) Objetivo: Medir a DPN basal, a
resposta ao amiloride (€t#8710;amil), resposta a solugdo sem
cloro (€t#8710;0CI), resposta ao isoproterenol (Et#8710;is0),
indice &#8710;amil+&t#8710;iso e indice NPD no HCPA.
Material e métodos: Foram realizados 29 testes em portadores
de FC classica, 24 em sadios e 32 em portadores de outras
patologias utilizando-se a técnica descrita por Leal et all.
Resultados: A média da DPN basal foi significativamente
diferente entre o grupo FC e os grupos controle(-29,93+7,83
X -14,79+3,75 e -13,97+4,34; p<0,001). O &t#8710;amil e
&#8710;amil+iso encontrados foram significativamente
maiores na FC (-18,45+6,55 x -7,04+2,61 e -7,53+3,38;
p<0.001)e &#8710;0CI e E#8710s5iso foram menores,
refletindo a auséncia de condutancia do Cl(3,28+ 4,96 x
7,25+6,81¢€11,91+8,47 ¢ 1,14+4,53 x4,29+2,68 ¢ 5,16+3,28,
respectivamente; p<0,001). O index NPD encontrado no
grupo FC foi significativamente maior em comparacdo aos
grupos controles (0,83+0,33 x 0,26+0,21 e 0,15+0,13;
p<0,001)e semelhante ao descrito por outros estudos.
Conclusdes: O DPN no HCPA permitiu diferenciar o grupo
FC através da presenca de valores elevados da DPN basal,
maior resposta ao amiloride e pouca ou ausente resposta ao
isoproterenol,com indices &#8710;amil+&#8710;iso e NPD
significativamente maiores.

NOVA FERRAMENTA DE  TRIAGEM
NUTRICIONAL PARA PACIENTES COM FIBROSE
CiSTICA

EuaNA BarBosA, Emitia A.M. MOREIRA, INDIANARA MEINCHEIM,
Luiza CorreA DE S. VIEIRA, MAIRA F.BiLLO, GABRIELA BENNEMANN,
NoreerTo Lubwic NETo, MONicA L.C. WAvHs, Jost Epuarpo P.
FERREIRA

HOSPITAL INFANTIL JOANA DE GUSMAO

INTRODUCAO: A triagem nutricional busca identificar
individuos desnutridos ou em risco de desnutricdo, com o
proposito de verificar se uma avaliagdo nutricional adicional,
mais detalhada, ¢ necessaria. A ferramenta proposta
identifica o risco nutricional de criancas e adolescentes
com Fibrose Cistica (FC), mesmo em pacientes eutroficos.
OBJETIVOS: Avaliar o risco nutricional de todos os pacientes
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acompanhados pelo Ambulatério Multidisciplinar  de
Fibrose Cistica do HIJG (AMFC/HIJG), de acordo com uma
nova ferramenta de triagem nutricional. METODOLOGIA:
Estudo transversal realizado com 56 pacientes, atendidos
no AMFC/HIJG, com idade média de 83,67 + 44,89 meses.
0 método ¢ indicado para criancas maiores de 2 anos e
adolescentes, baseado em trés pardmetros: ganho de peso,
ganho de estatura (no ultimo ano) e percentil de Indice de
Massa Corporal (IMC) de acordo com as curvas de referéncia
propostas pelo National Center for Health Statistics Centers
for Disease Control and Prevention (NCHS/CDC, 2000).
De acordo com estes pardmetros foram estabalecidos trés
categorias de risco nutricional: nenhum ou baixo risco,
risco moderado e alto risco. RESULTADOS: A maioria dos
pacientes apresentou nenhum ou baixo risco (29) 51,79%,
ou risco moderado (22) 39,29%, e o restante (5) 8,92%
foram classificados em alto risco nutricional. Criangas
menores de dois anos efou acompanhadas por um periodo
inferior a um ano nio puderam ser avaliadas. CONCLUSAQ:
Esta ferramenta de triagem nutricional para pacientes
com FC ¢ confiavel, validada com resultados consistentes.
Apontou adequada condicdo nutricional para a maior parte
dos pacientes e identificou os que necessitam de maior
monitoramento nutricional.

A EFETIVIDADE DOS BETA 2 AGONISTAS
INALATORIOS E A GRAVIDADE CLINICA DA FIBROSE
CISTICA(FC) PODEM SER INFLUENCIADOS POR
POLIMORFISMOS NO GENE ADRB2?

FERNANDO AuGUSTO DE LIMA MARSON, Jost DircEu RiBEIRO, CARMEN
Sitvia BErRTUZZO, ANTONIO FERNANDO RIBEIRO

UNIVERSIDADE DE CAMPINAS - UNICAMP

O receptor beta 2-adrenérgico(ADRB2), expresso na
musculatura lisa das vias aeriferas, ¢ alvo para beta 2
agonistas inalatoérios usados no tratamento da obstrucido
bronquica. Dois polimorfismos frequentes estdo localizados
na posicdo do nucleotideo +46(A/G) e +79(C/G) desse
gene, relativo ao inicio da traducdo e correspondem aos
aminodcidos na posi¢do 16[(arginina(Arg) ou glicina(Gly)]
e 27[glutamina(GIn) ou glutamato(Glu)]. Objetivo: Verificar
se o gendtipo ADRB2, para os polimorfismos citados, estdo
associados a magnitude da resposta broncodilatadora
e a varidveis clinicas em fibrocisticos. Método:Incluidos
96pacientes, idade média:15anos e submetidos a
espirometria. Técnica:PCR arms. Varidveis clinicas:Escores de
Kanga(EK), Bhalla e Shwachman-Kulczycki(ES), IMC, idade
ao diagndstico, inicio dos sintomas(pulmonares/digestivos),
microrganismos isolados, espirometria(CVF, VEF1, CVF/
VEF1 e FEF25-75%-antes e pos uso do broncodilatador)
e Sa02. Testes estatisticos: ANOVA, Regressdo Logistica e
Teste T pareado. Resultado:0 polimorfismo +79C/G teve
o genotipo C/C(GIn/GIn) associado ao inicio do quadro
pulmonar, digestivo e diagndstico precoce(p=0,04) e o
gendtipo G/G(Glu/Glu) a pior classificagdo para o EK(p=0,04)
e ES(p=0,04). O genotipo A/A(Arg/Arg) do polimorfismo
+46A[G foi associado com a reducdo do FEV1/CVF(%)
apds o uso do broncodilator(p=0,02), diagnostico(p=0,02),
idade da primeira manifestacio(p=0,04) e inicio do quadro
pulmonar(p=0,02) precoces. Esses dados podem ser
confirmados pela observacdo de maior gravidade e pior
resposta ao broncodilatador em pacientes asmaticos que
tem o gendtipo A/A. Na FC, houve associacdo de ambos
polimorfismos com a gravidade da FC, principalmente com
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a resposta a broncodilatacdo. Conclusdo:0s polimorfismos
estudados modularam a gravidade da FC. Mais estudos
sdo necessarios para compreender melhor a associacdo
da resposta broncodilatadora com a diversidade genética.
Apoio: FAPESP

ASPECTOS EVOLUTIVOS DE LACTENTES COM
FIBROSE CiSTICA DIAGNOSTICADOS PRECOCEMENTE
EuizaBET VILAR GUIMARAES, IRMGARD DE Assis, DANIEL ANTONIO
DE ALBUQUERQUE TERRA ERick MARTINS FARIA, RENATA FIGUEIREDO
FreImAs, ANDRE RocHA FIGUEIREDO, MARIA BEATRIZ MARCOS
BEDRAN, SANDRA RiBEIRO PIRES, GlAUCIANE KARINA GOMES DE
OuIVEIRA, FLAVIA THEREZA RODRIGUES BARBOSA, PRISCILA MENEZES
Ferri Liu, THais Costa NASCENTES QUEIROZ, ANDRE Luiz DE
MIRANDA.

FM/UFMG e NUPAD/UFMG.

Objetivo: Descrever as caracteristicas clinicas iniciais e
evolutivas de lactentes com fibrose cistica diagnosticados
através de triagem neonatal.Materiais e métodos: Estudo
observacional, longitudinal e retrospectivo. A amostra foi
constituida por todos os pacientes encaminhados para o
servico, com diagndstico precoce e definitivo. Resultados:
De julho de 2003 a dezembro de 2009 foram encaminhados,
apos triagem neonatal, 56 lactentes para acompanhamento
no ambulatorio de FC. Quatro evoluiram para 6bito. A causa
do obito esteve relacionada a fibrose cistica em 03 pacientes,
nos quais ndo adesdo ao tratamento foi um importante fator
associado. Mediana de idade ao diagnostico foi de 39 dias.
34% dos pacientes eram homozigotos para &#916;F508 e
32% heterozigotos. Apenas 22% dos pacientes ganharam
mais de 25g/dia de peso do nascimento ao diagnostico. 60%
dos pacientes apresentaram hiponatremia ao diagndstico.
Até o momento, apenas em 5% e 33% dos pacientes ndo
foram identificadas infecgdes por S. aureus e P. aeruginosa,
respectivamente. A mediana de idade da primeira infeccdo
por S. aureus foi de 3,8 meses e de primoinfeccdo por P.
aeruginosa foi de 12,7 meses. Pacientes que se colonizaram
cronicamente por P. aeruginosa o fizeram na mediana de
idade de 2,4 anos (n=6). Em junho de 2010, as seguintes
médias dos indices antropométricos sdo observados:
WAZ -0,69, HAZ -0,73, BAC -0,35. 64,7% dos pacientes
encontram-se com infeccio por S. aureus e 5,9% (n=3) com
infec¢do cronica por P. aeruginosa.Conclusdo: O diagndstico
precoce provavelmente estd contribuindo para uma melhor
evolucdo antropométrica e infecciosa nessa populagéo.

PODEM POLIMORFISMOS NOS GENES
ACE, GCLC E GST (M1, T1 E P1) CONTRIBUIR COM A
GRAVIDADE DA FIBROSE CiSTICA?

FerNANDO AuGusTO DE LiMA MARson,  Jost Dirceu RiBEIRO,
CARMEN SitviA BErTUZZO, ANTONIO FERNANDO RIBEIRO
UNIVERSIDADE DE CAMPINAS - UNICAMP
Objetivo:Associar varidveis clinicas de fibrocisticos com
polimorfismos em genes modificadores atuantes no ciclo da
glutationa(GSH)[genes:GSTM 1 (polimorfismo de deleg¢io-PD),
T1(PD), P1(polimorfismo-313A/G) e GCLC(polimorfismo-
129A/T e 350A/G)] e da enzima ACE[gene ACE(PD)].
GSH:Antioxidante pulmonar. ACE:Proteina pro-inflamatdria.
Método:0s polimorfismos foram comparados com:Escore
de Kanga(EK), Bhalla e Shwachman(ES), IMC, idade ao
diagnostico, inicio dos sintomas pulmonares/digestivos,
microrganismos isolados, espirometria(CVF, VEF1, CVF/VEF1
e FEF25-75%) e Sa02. Foram incluidos 182pacientes, 52,6%
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masculinos, média de 15anos. Técnicas:PCR nos genes ACE,
GSTM1eT1;digestdoenzimaticanosdemais. Estatistica:Testes
de regressdo logistica e ANOVA, nivel de significancia:0,05.
Resultados:Genes  GSTM1,  GCLC(polimorfismo-129C/T)
e GSTP1 sem correlacdo estatisticamente significativa.
Genes  GSTT1*M1:Portadores do alelo codificante
apresentaram menor IMC(OR:3,08; 1C=1,35-7,09), e com
ambos alelos nulos menor Sa02(0R:4,27;1C=1,2-20,09) e
ES(OR:9,0;1C=1,47-5,07). Alelo nulo para T1 assocou-se
a infeccdo pela Pseudomonas aeruginosa ndo mucoide
e mucoide(OR:3,1,1C=1,28-7,56; OR:4,8;1C=1,69-13,74;
respectivamente). GCLC350(A/G):Gendtipo A/A associo-se
com menores valores de Sa02(0R:5,8; 1C=2,31-14,54),
EK(p=0,02) e espirometria[FEF25-75%(p=0,01), VEF1/
CVF(p=0,02) e VEF1(0R:4,6;1C=1,3-5,2)]. ACE:Portadores
do alelo D tiveram o diagnostico e o inicio do quadro
digestivo  precoces(OR:3,07;1C=1,1-2,61; OR:8,2;1C=1,4-
1,46, respectivamente). Genotipo DD associo-se com
pior ES(OR:6,8;1C=1,19-34,21) e infeccdo pulmonar pelo
Achromobacter xylosoxidans(OR:4,5;1C=1,20-17,05). Maior
expressio do ACE decorrente do gendtipo DD acarreta
em dano pulmonar, porém protege contra a colonizacdo
bacteriana. Polimorfismos no gene GCLC ndo haviam sido
estudados na FC. Alelo nulo do gene GSTM1 associou-se a
gravidade clinica e menor expectativa de vida. Para GSTP1
houve associacdo com a cirrose hepdtica e o gendtipo
do gene ACE associou-se com o declinio de VEF1 anual.
Conclusdo:Genes ACE, GSTM1/T1e GCLC(polimorfismo-
350A/G) atuam como modificadores na FC. Apoio financeiro:
FAPESP.

ANALISES DAS MUTA(;()ES &#8710;F508,
G542X, G551D, R553X. EM AMOSTRAS DE CRIANCAS
DO HOSPITAL INFANTIL COSME E DAMIAO DE PORTO
VELHO - RO.

MARLENE GUIMARAES SANTOS > 2, PAULO HENRIQUE ALVES?, JOSILEIDE
DuARTE DE FARIAS'" > ANDONAT KRAUZE DE FrRANCA 2, MILENA JANO
CHELl BATISTA" ALMEIDA DE ANDRADE CASSEB?, VERA ENGRACIA'?
1.Instituto de Pesquisa em Patologias Tropicais - IPEPATRO
2. Universidade Federal de Ronddnia - UNIR

3. Centro de Pesquisa em Medicina Tropical -CEPEM
PALAVRAS-CHAVE: &t#8710;F508, G542X, G551D, R553X,
DIARREIA, PNEUMONIA.

0 gene CFTR (Cistic Fibrosis Transmembrane Regulator)
estd localizado no cromossomo 7q31. Codifica a proteina
reguladora da conduténcia i6nica transmembrana Mutag¢des
neste loco podem causar Fibrose Cistica, sendo a mutacéo
&#8710;F508, responsavel por forma grave da doenca, mais
freqliente em Caucaséides. Estimamos a distribuicdo das
mutagoes &#8710;F508, G542X, G551D, R553X em criangas
atendidas em hospital infantil de Porto Velho, RO, regido da
Amazoénia Ocidental Brasileira, que apresentavam algumas
enfermidades comuns em Fibrose Cistica, como diarréia e
doencas respiratdrias, com o objetivo de rastrear mutacoes
fibrocisticas em populacdes vulnerdveis. Foram analisados
708 cromossomos de individuos de 0 a 12 anos, de ambos
0s sexos. Foi realizada PCR em gel de poliacrilamida a
10%, ndo desnaturante, com visualizacdo por nitrato de
prata. Os primers utilizados estdo descritos na literatura.
Para a analise de G542X, G551D, R553X, a PCR foi seguida
de digestdo enzimatica de restricio (BstNI, Hincll e Mbo,
respectivamente). Os valores observados para €t#8710;F508
foram: freqiiéncia alélica de 0,0184, em heterozigose,
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e 0,9862 para os alelos normais. Nenhum individuo foi
portador de alguma das outras mutagdes analisadas. Para
ambos os sexos, em 182 individuos portadores apenas de
manifestacoes respiratorias, 06 foram heterozigotos para
&#916;F508. Dos 172 sujeitos com manifestagdes respiratoria
e digestiva, 07 foram heterozigotas para &#916;F508. A
mutacdo &#916;F508 apresenta grande variabilidade em
diferentes regides geograficas e distintos grupos étnicos.
Em Rondoénia, reflete a composi¢do étnica da populacio,
brasileira, mista. Estimativa feita por um de nds (Farias JD)
revelou, em Porto Velho, a contribuicdo caucasoide foi de
0.0550 + 0.0616.

Apoio Financeiro: IPEPATRO/FIOCRU

FIBROSE CiSTICA: CARACTERISTICAS AO
DIAGNOSTICO EM UM CENTRO DE REFERENCIA.

TepAa ReGiNA Lopes DEL Ciampo, Lipia AuicEé Gomes MONTEIRO
MARIN TORRES, ALBIN AUGUSTIN, REGINA SAWAMURA, MARIA INEZ
MACHADO FERNANDES

HosPiTaL pAs CLINICAS DA FACULDADE DE MEDICINA

DE RiBEIRAO PRETO - USP

Objetivo: Descrever caracteristicas ao diagndstico dos
pacientes de ambulatorio de referéncia para Fibrose
Cistica. Métodos: estudo descritivo e retrospectivo, de 93
prontuarios de pacientes do HCFMRP-USP, atendidos em
2008, analisando sexo, etnia, idade ao diagndstico e idade ao
inicio dos sintomas, sintomas ao diagndstico, ileo meconial,
consangiiinidade e exame laboratorial ao diagndstico.
Resultados: 58,10%(54) eram do sexo masculino e 42,4 %(39)
feminino, sendo 91,4%(85) caucasoides, a mediana de idade
ao inicio dos sintomas foi 1 més (média 17,4; dp = 47,6). A
mediana de idade ao diagnostico foi 6 meses (média 51,2; dp
97,9). A diferenca entre as medianas de idade ao diagndstico
e de inicio dos sintomas foi 5 meses. 77,4%(72) iniciaram
sintomas antes dos 6 meses de idade, 5,4%(5) entre 10 e 20
anos e 1,1%(1) apo6s 20 anos. Manifestacdes clinicas iniciais
respiratdrias foram descritas em 86,0%(80) e digestivas em
64,5%(60). Tleo meconial ocorreu em 6,5%(6) e a forma
anémica-hipoproteinémica em 4,3%(4) pacientes. 7,5%(7)
pacientes foram diagnosticados por screening neonatal,
90,3%(84) pela dosagem de cloro no suor e 2,2%(2) por
manifestagdes clinicas. Consangiiinidade ocorreu em
5,49%(5) casos. Conclusdes: mediana de idade ao diagnostico
foi semelhante a de paises desenvolvidos. O elevado desvio-
padrido sugere que o diagndstico também foi estabelecido
quando alguns pacientes jd apresentavam mais idade. As
freqiéncias de género, etnia, consangiiinidade, ileo meconial
e a maior ocorréncia de sintomas respiratorios ao diagnostico
do que de sintomas gastrointestinais sdio compativeis com as
de outros estudos.

TESTE DO SUOR - 21
EXPERIENCIA

Reis, F.J.C. € Santos, A.E.A.B.

Introducdo - Na década de 70 era grande a dificuldade de
se executar um teste de suor (TS) adequado. Mesmo com
a implantacdo do TS em 1982, os resultados iniciais eram
questionaveis pelo numero insuficiente de TS feitos: em 1982
foram 60; em 1983 foram 51 e em 1984 foram 112. A partir
de 05/12/84 iniciou-se uma nova fase com o treinamento e
manutencio de técnico unico, responsavel pelas quatro fases
do TS: estimulo, coleta, pesagem e dosagem quantitativa de
cloretos. De 1982 a 2002 foram feitos 14.186 TS. Deduzindo

ANOS DE
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0s 223 testes feitos nos primeiros 3 anos, por varias pessoas,
foram 13.963 TS feitos pelo mesmo técnico. Objetivos - 1
- Analisar o nimero de testes a cada 6 anos; 2 - Analisar
a qualidade das amostras, se adequadas ou inadequadas;
3 - Numero de pacientes diagnosticados. Material e
Métodos - O aparelho para estimulo da sudorese usado foi
o lonto-Kit. Foram colhidas duas amostras em cada teste,
uma em cada antebraco com a finalidade de auto controle:
as duas amostras com peso inferior a 50mg, o teste seria
inadequado; as duas amostras com peso superior a 100mg o
teste seria ideal; uma amostra com peso inferior a 50mg e a
outra superior a 50mg, ndo seria ideal mas, suficiente para se
fazer a dosagem na amostra adequada. A quantidade ideal
do peso do suor seria de 100mg ou mais: maior que 75mg,
estabelecido no consenso de 1998 (anteriormente o minimo
era de 50mg).

Resultados
Anos N° Dx. Res. Inadeq. %
1985-1990 1576 56 1/28 32/1544 2
1990-1996 4601 116 1/40 130/4471 3
1997-2002 7786 125 1/62 295/7491 4
TOTAL 13963 297 1147 457/13506 | 3,3

Conclusdo: Apesar dos problemas iniciais (3 anos) na
implantacdo do TS adequado, no decorrer dos outros 18 anos
a qualidade das amostras do TS manteve-se dentro do limite
méaximo de 5% de amostras inadequadas. O equipamento
para inducdo da sudorese, lonto-Kit se mostrou eficaz em
estimular a sudorese. Neste periodo foram diagnosticados
297 pacientes com Fibrose Cistica.

0 iNDICE BODE EM PACIENTES ADULTOS
PORTADORES DE FIBROSE CiSTICA

MarceLo Bicatno DE Fuccio, JUCIELLE MARCELINA DA SiLVA
SARAIVA, ANA PAULA PARAGUASSU SOARES, CID SERGIO FERREIRA;
VALERIA MARIA AUGUSTO

HOSPITAL JULIA KUBITSCHEK-FHEMIG E HOSPITAL DAS
CLINICAS-UFMG

Introducgdo: Na Fibrose Cistica (FC) é de relevancia validar
escores multifatoriais. O escore clinico de Shwachman-
Kulczycki(SK) e o escore radiologico de Brasfield(BR)
sdo muito utilizados. Celli et al (N Engl J Med 2004)
desenvolveram o indice BODE. Este inclui indice de massa
corporal, volume expiratdrio forcado no primeiro segundo
(VEF1), escala de dispnéia: Modified Medical Research
Council e distancia caminhada em 6 minutos (TC6M) para
pacientes com DPOC. Prediz exacerbacdes, hospitalizacées,
mortalidade e detecta alteraces apods intervencdes em
pacientes com DPOC. Objetivo: Avaliar a associacdo entre
BODE com SK, exacerbacbes por ano (Ex/ano), BR e
dessaturacdo da oxihemoglobina no TC6M, (€t#8710;Sp02)
em pacientes com FC. Resultados: Avaliados 47 pacientes
adultos com FC (29 homens). O teste de Kolmogorov-Smirnov
demonstrou distribuicdo normal nas varidveis, exceto idade
e &#8710;Sp02. Apds linearizacdo da variavel &#8710;Sp02
(In&t#8710;Sp02), esta apresentou distribuicio Gaussiana.
As caracteristicas basais em média + DP: idade 27,74 +

11,29 anos; IMC: 21.11 + 3,12 Kg/m2; VEF1: 59,11 + 26,63
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%previsto; TC6M: 591,04 + 102,99 metros; SK: 78,30 +
15,23; BR: 7,17 + 5,32; BODE: 2,11 + 1,97; &#8710;Sp02:
-5,213 + -6,90; &#8710;inSp02 0,98 + 1,12; Ex/ano 1,81
+ 1,454, BODE correlacionou fortemente com SK e BR (r =
-0.932 p < 0.0001 e r = 0.872 p < 0.0001). Comparado ao
SK e BR, BODE demonstrou niveis similares de associacdo
com &#8710;Sp02, &#8710;InSp02 e Ex/ano (p<0,001).
Conclusdes: BODE ¢ um escore mutidimensional de andlise
simples, sem exames radioldgicos que reflete o estadiamento
e disfuncdo pulmonar em pacientes adultos com FC.

PESQUISA DA MUTA(;AO &#61508;F508
EM PACIENTES AFRODESCENDENTES COM FIBROSE
CiSTICA EM UM HOSPITAL UNIVERSITARIO DE
SALVADOR/BAHIA

EbNA Lucia Souza, ReENATA FERREIRA DE LivA, MANUELA BRriTTO
ARAGAO, MARIANA PaixAo, CAROLINA Gopoy, MAXUELL NUNES
SERVICO DE PNEUMOLOGIA PEDIATRICA DO CoMPLEXO HOSPITALAR
UNIVERSITARIO  PROF. EDGARD SANTOS DA UNIVERSIDADE
FEDERAL DA BAHIA

Fibrose Cistica (FC) é a doenca autossdmica recessiva mais
comum e mais grave que acomete criancas de origem
caucasiana, com incidéncia de 1:3.000 nascidos vivos,
podendo estar presente em todos os grupos étnicos. No
Brasil a incidéncia ainda é ignorada, contudo estudos
regionais mostram dados estatisticos varidveis que sugerem
uma incidéncia em tormo de 1:7.000 no pais como um
todo. A doenca ¢ classicamente descrita por apresentar
doenca pulmonar obstrutiva cronica, insuficiéncia exocrina
do péncreas e altas concentracdes de sdédio e cloro no
suor. Ja foram descritas mais de 1500 mutagdes no gene
CFTR causando a Fibrose Cistica, sendo a mais comum
mundialmente denominada &#61508;F508. Objetivos:
Pesquisar a presenca da mutacdo &#61508;F508 em pacientes
com Fibrose Cistica afrodescendentes acompanhados no
Servico de Pneumologia Pedidtrica do Centro Pediatrico
Prof. Hosannah de Oliveira (CPPHO) do Complexo Hospitalar
Universitario Prof. Edgard Santos da Universidade Federal
da Bahia. Material e métodos: O grupo amostral consistiu
de 30 pacientes menores de 18 anos de ambos 0s sexos
com diagnostico de Fibrose Cistica, atendidos no Servico
de Pneumologia do CPPHO. Foram coletados 2 mL de
sangue periférico de cada paciente para extracdo de DNA
e andlises moleculares. As técnicas moleculares utilizadas
foram a Reacdo em Cadeia da Polimerase (PCR), Analise
de Polimorfismo Conformacional de Fita Simples (SSCP) e
coloracdo com nitrato de prata. Resultados: Dos 30 pacientes
avaliados encontramos 5 heterozigotos e 2 homozigotos
para a mutacio &#61508;F508, obtendo uma frequéncia
do alelo mutado de 15%. Conclusées: A baixa frequéncia
da mutagio &#61508;F508 pode ser explicada pela alta
miscigenagio da populacgio estuda. Estudos complementares
com a triagem de outras mutagdes deverdo ser realizados
para melhor entendimento da Fibrose Cistica em populacdo
miscigenada.

FUN(;AO PULMONAR,  CAPACIDADE
FUNCIONAL E FORCA MUSCULAR VENTILATORIA
EM PACIENTES COM FIBROSE CiSTICA: UM
ACOMPANHAMENTO DE TRES ANOS

PaTriciA XAViER HOMMERDING, TAisA FREsCURA Pamv, PAuLo JosE
Cauburo MARoSTICA, MARCIO VINiclus FAGUNDES DONADIO
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PONTIFICIA UNIVERSIDADE CATOLICA DO RIO GRANDE DO
SUL - PUCRS

Introducdo: A fibrose cistica (FC) é uma doenca cronica que
tem como uma de suas principais manifestacdes a ocorréncia
de doenga pulmonar supurativa cronica. Objetivo: avaliar a
evolucdo da funcdo pulmonar, capacidade funcional e forca
musculatur ventilatoria ao longo de 3 anos em pacientes com
FC. Material e Método: 19 pacientes, idade entre 7 e 19 anos
e em acompanhamento ambulatorial no Hospital Séo Lucas
(PUCRS). Foi avaliada fun¢do pulmonar (VEF1), capacidade
funcional (teste da caminhada 6 minutos-TC6), forca
muscular ventilatoria (Pimax/Pemax) e dados antropométricos
(peso, altura e IMC). Os valores de distancia percorrida,
Pimax e Pemax foram normalizados e expressos em escore
Z e os demais em média e desvio padrdo. Foi utilizada uma
ANOVA para medidas repetidas e o teste de correlacio de
Pearson. Resultados: os pacientes apresentam as seguintes
caracteristicas: idade (11.9+3.4), peso (41.6+13.1), altura
(1.45+0.15) e IMC (19.2+2.9). Houve diminuicdo no VEF1
(p<0.01) e aumento da distancia percorrida no TC6 (p=0.02)
ao longo do periodo estudado. Nao foram identificadas
diferencas significativas na Pimax e Pemax. No entanto,
houve correlacdo significativa entre as variagdes (diferenca
ano 1 e ano 3) de VEF1 e da Pimax (r=0.61; p<0.01) e
Pemax (r=0.69; p<0.01), mas ndo da distancia percorrida
(r=0.05; p=0.81). Conclusdes: houve uma diminui¢do na
funcdo pulmonar e aumento da capacidade funcional no
periodo de trés anos. As variacoes da funcdo pulmonar se
correlacionam com a forca muscular ventilatoria, mas ndo
com a capacidade funcional, indicando que mecanismos
distintos devem estar envolvidos na evolucdo destas varidveis
em pacientes com FC.

AVALIACAO DA SECRECAQ DE CLORETO
PELO CFTR EM BIOPSIAS RETAIS DE PACIENTES COM
FIBROSE CISTICA

Marisa Sousa™?, Maria F. Servipont*, Luciana C. BonapiA®,
ApriANA M. ViNAGRE?, Siivia R. Carposo*, ARTHUR Kwit?,
ANABELA S. RamaLH0"2, Jost D. RiBeIRo?, CARMEN S BERTUZZO?,
ANTONIO FERNANDO RIBEIRO**, KARL KUNZELMANN®, MIARGARIDA D.
AMARAL"2,

FACULDADE DE CIENCIAS MEDICAS - UNICAMP

1. Departamento de Genética, Instituto Nacional de Saude
Dr. Ricardo Jorge, Lisboa, Portugal.

2. Departamento de Quimica e Bioquimica, Faculdade de
Ciéncias da Universidade de Lisboa, Lisboa, Portugal.

3. Faculdade de Ciéncias Médicas, Universidade Estadual de
Campinas, Campinas, Brazil.

4. Hospital das Clinicas, Servico de Endoscopia Pediatrica,
Universidade Estadual de Campinas, Campinas, Brazil.

5. Institut fiir Physiologie, Universitit Regensburg,
Regensburg, Germany.

[1]Veeze HJ et al (1991) Gastroenterology 101:398-403.
[2]Mall M et al (2004) JCF 3:165-169.

[3JHirtz S et al (2004) Gastroenterology 127:1085-95.

Os mecanismos moleculares da regulacdo do canal CFTR
na secrecdo electrogénica de cloreto tém sido estudados
por medicdes em camaras de Ussing, utilizando biopsias
retais de individuos com Fibrose Cistica (FC) [1-3]. O
objetivo do presente estudo foi quantificar e correlacionar
a secrecdo de cloreto mediada pela CFTR em biopsias retais
de doentes suspeitos de FC, com diferentes gendtipos e
fenotipos clinicos. A secre¢do de cloreto mediada pela
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CFTR foi medida em 68 individuos, como anteriormente
[3-4], permitindo classificd-los em trés grupos. No
primeiro grupo de individuos (n=31) foi excluida a FC,
pois observamos secrecdo de cloreto dependente do cAMP
via  CFTR  (€t#916;lsc=-92.7+26.7€t#956;A/cm2)  apods
estimulacdo com IBMX/Forskolina e co-activacdo colinérgica
com carbachol. O segundo grupo foi diagnosticado como
FC (n=29), pois se observaram respostas lumen-positivas
(Et#916;1sc=32.3+5.3€t#956;A/cm2), refletindo secrecio de
potdssio e ndo cloreto. O terceiro grupo foi diagnosticado
como FC mais suave (n=8), pois além de fendtipos clinicos
mais leves, foi detectada secrecdo de cloreto residual
(Et#916;1sc=-19.1+4.2&#956;A/cm2).  Estes  resultados
contribuem para estabelecer a medicéo de secrecéo de cloreto
pelo CFTR em biopsias retais como um método sensivel para
o diagnostico e prognostico da doenca FC. Mais ainda, esta
abordagem permite identificar pacientes FC com atividade
residual de CFTR que podem beneficiar de novas terapias.
Trabalho suportado por: TargetScreen2 (EU-FP6-LSH-2005-
037365), PIC/1C/83103/2007 (FCT, Portugal) e BioFIG (FCT,
Portugal), FAEPEX e FAPESP (Unicamp, Brasil). MS tem bolsa
de Doutorado SFRH/BD/35936/2007 (FCT, Portugal).

ELASTASE F!ECAL NO DIAGN(')S'TICO DA
INSUFICIENCIA PANCREATICA NA FIBROSE CiSTICA
AMELIA NorONHA, MIRIAN GomES, MARIA 1GNEZ ELSAS, LAURINDA
HicA, MARIA VIRGINIA PEIXOTO, ZILTON VASCONCELOS, RICARDO
Luz, CEuA CHAVES

INSTITUTO FERNANDES FIGUEIRA
Objetivo: presenca de
Pancreatica pelo método de dosagem de Elastasel

avaliar a Insuficiéncia
fecal nos pacientes com Fibrose Cistica acompanhados
no Centro de Referencia do Rio de Janeiro, associando
o diagndstico de Insuficiéncia Pancredtica com o
exame de dosagem de gordura fecal, considerado como
padrdo ouro. Material e Métodos: a determinacéio
da concentracdo de Elastasel pancredtica nas fezes,
por (Schebo-
Tech,Wettenberg, Alemanha) Uma pequena amostra

foi feita ensaio imunoenzimatico
de fezes de cada paciente foi avaliada em duplicata
para a determinacdo da EF1. Foram classificados com
insuficiéncia pancredtica; valores <200pgE1/g e com
suficiéncia pancredtica >200pgE1/g. O método para
a dosagem de gordura fecal foi o Van der Kamer.
Resultados: participaram do estudo 62 pacientes de
ambos os sexos de 4 meses a 20 anos (mediana de
9 anos). A prevaléncia de Insuficiéncia Pancreatica
foi 72,92%. A associacdo da classificacdo da funcdo
pancredtica pela dosagem da EFlcom a dosagem da
gordura fecal foi significativa (p=0,0002) (1C95%).
A. sensibilidade, especificidade e valores preditivos
positivo e negativo dos valores de dosagem da gordura
de 72hs foi de 88,5%, 61,4%, 86,1%, 66%
Conclusdo: A determinacdo da EF1,
como um novo método, ndo invasivo, de facil coleta e

fecal
respectivamente.

boa sensibilidade, para avaliacdo da funcdo pancreatica

mostrou-se uma ferramenta util para o screening de
avaliacdo da funcio pancredtica em pacientes com FC.
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XR COMPARA(;AO DE METODOS DE
COMPOSI(;AO CORPORAL EM PACIENTES PEDIATRICOS
FIBROCISTICOS
MiriAN Gomes, DanNiLo CarD0s0, CELIA CHAVES
INSTITUTO FERNANDES FIGUEIRA
Objetivo: comparar a composicdo corporal obtida pela
Equacdo de Slaughter com a absorciometria de dupla energia
(DEXA) considerada padrdo ouro. Material e métodos: a
massa livre de gordura e a massa magra foram calculadas
pela Equacéo de Slaughter obtida pelas das dobras cutaneas
e pela DEXA. A andlise estatistica foi realizada pela média e
seus desvios padrdes, a comparacio entre os géneros pelo
teste T de Student pareado e regressao linear. Os dados foram
analisados no SPSS 11. A significincia estatistica considerada
foi p<0,05. Resultados: Avaliaram-se 42 pacientes (22
meninas e 20 meninos) com idade de 8 a 18 anos. A média
de idade foi de 13,6 +2,4 anos. Os dois métodos de avaliacdo
corporal apresentaram alta correlacdo positiva e significativa
(p< 0,002) tanto para meninas quanto para meninos
respectivamente (percentual de gordura r=0,634 e r=0,794;
massa livre de gordura r=0,857 e r=0,854). A massa gorda
apresentou correlagdo apenas em meninos (r=0,772). Os r
esultados foram mantidos quando as varidveis foram
estratificadas segundo o intervalo entre as duas afericdes
(até 30 dias; 31-120 dias; 121-240 dias). Conclusdo: A
avaliacdo da composi¢do corporal obtida pela equagdo de
Slaughter ¢ um método simples, ndo invasivo e de baixo
custo comparavel com a DEXA. Dessa forma deve ser usada
de rotina na pratica clinica de avaliacdo nutricional de
pacientes pediatricos e adolescentes com FC.

ANALISE DE COMPOSI(;AO CORPORAL EM
PACIENTES COM FIBROSE CISTICA (FC)

VALERIA L. SALoMAo AmBROSIO, ANDREIA AP.CONTINI RODRIGUES,
REGINA  SAWAMURA, JosE Stmon CAmiLo JUNIOR, MARIA INEZ
MACHADO FERNANDES

HOSPITAL DAS CLINICA DA FACULDADE DE MEDICINA DE
RIBEIRAO PRETO - USP

Objetivos: a) analise da composicio corporal de pacientes com
FC com validacdo cruzada entre métodos antropométricos e
medidas de pregas cutineas; b) comparagio dos achados de
composicdo corporal de acordo com a presen¢a ou ndo de
colonizacdo pulmonar cronica por Pseudomonas aeruginosa.
Meétodos: em 27 fibrocisticos, com idade entre 6 e 18 anos
e insuficientes pancreaticos, foram determinados parametros
antropométricos, pregas cutaneas, impedancia bioelétrica
(BIA) e absorciometria com emissdo de raios X de dupla energia
(DXA). Foram divididos em 2 grupos, grupo 1=colonizado
cronico (10 pacientes) e grupo 2=ndo colonizado (17
pacientes). Resultados: ndo houve diferenca estatistica para
todos os pardmetros antropométricos avaliados, Z-escore P/]
(grupo 1=-1,08+0,91 vs. grupo 2=-0,70+0,66); Z-escore E/1
(grupo 1=-0,89+0,86 vs. grupo 2=-0,61+0,61) e Z-escore
IMC (grupo 1= -0,64+0,63 vs. grupo 2= -049+0,71). A
circunferéncia muscular do braco (CMB), prega cuténea
tricipital (PCT) e prega cutinea subscapular (PCS) estavam
dentro da faixa de normalidade (escore Z &#8805;-2), sem
diferenca estatistica entre os grupos. Encontramos boa
correlagdo entre CMB e AMB (area muscular do braco) com
massa magra DXA; entre PCT, PCS e AGB (4rea gordurosa
do braco) com massa gorda DXA e, concordancia entre
DXA e BIA apenas para os valores absolutos. Conclusdes:
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os fibrocisticos acompanhados no servico, quer colonizados
ou ndo, apresentaram bom estado nutricional em relacéo as
variaveis determinadas; as medidas antropométricas e pregas
cutineas se mostraram adequadas na avaliacdo das reservas
de gordura e proteina; a composicdo corporal obtida por
meio da BIA necessita de estudos adicionais para maiores
conclusoes.

. ASSOCIA(;/E\O ENTRE PERFIL
MICROBIOLOGICO E FUNCAO PULMONAR NA FIBROSE
CISTICA.

Marcos César S. Castro, Monica C. Firmipa, MARIANA FAVACHO,
Lucinerl SAnTos, ALvArRo Camito Dias FariA, AGNALDO JOSE
LoPEs, QLAUD]A HeNRIQUE DA CosTA

POLICLINICA PIQUET CARNEIRO

Universidade do Estado do Rio de Janeiro (UERJ)

Objetivo: Avaliar a associacdo entre o perfil microbioldgico
e a fungdo pulmonar no grupo de pacientes adultos,
portadores de fibrose cistica (FC), acompanhados no
Ambulatério de FC da Policlinica Piquet Carneiro da
Universidade do Estado do Rio de Janeiro (UERJ).
Material e Método: Foi realizado um estudo transversal com
32 pacientes com diagnostico de FC. Os pacientes foram
recrutados e alocados em trés grupos de acordo com o
perfil microbiologico do escarro: 1) grupo Pseudomonas
aeruginosa (PA); 2) grupo Burkholderia cepacia (BC), com ou
sem PA associada; 3) grupo de pacientes ndo-colonizados
(NC). Todos espirometria no
momento da consulta. A andlise estatistica foi efetuada
empregando ANOVA e considerando os resultados com
p<0,05 estatisticamente signi-ficativos. Resultados: Dos
32 pacientes, 15 eram homens, com média de idade de
26,4 anos, sendo 19 colonizados por PA, quatro por BC
e nove NC. Dentre os NC, a média+DP de VEF1 (%), CVF
(%) e FEF25-75% (%) foi de 92,9+20,5%, 102,9+18,4% e
67,9+23,9%, respectivamente. Dentre os colonizados por PA,
a média+DP de VEF1 (%), CVF (%) e FEF25-75% (%) foi de
55,1+27,6%, 71,4+27,3% e 32,6+29,8%, respectivamente.
Dentre os colonizados por BC, a média+DP de VEF1 (%),
CVF (%) e FEF25-75% (%) foi de 36,1+25,5%, 56,1+39,3%
e 17,0+13,5%, respectivamente. Quando comparadas entre
si, houve diferencas significativas entre as médias de CVF (%)
(p<0,05), VEF1 (%) (p<0,001) e FEF25-75% (%) (p<0,01).
Conclusdo: Na amostra avaliada, o perfil microbiologico
influenciou sobremaneira os resultados dos testes de funcéo
pulmonar.

foram submetidos a

AVALIA(;AO’ DA RESISTENCIA DAS VIAS
AEREAS ATRAVES DA TECNICA DO INTERRUPTOR EM
PACIENTES COM FIBROSE CiSTICA

ALESSANDRA RocHA, MARcio Vinicius FAGUNDES DoNADIO, PATRICIA
XAVIER HOMMERDING, PAULO Jost CAUDURO MAROSTICA.
PoniriciA UNIVERSIDADE CATOLICA DO Rio GRANDE DO SuL
E UNIVERSIDADE FEDERAL DO Rio GRANDE DO SuL. PORTO
ALEGRE - RS

Introducéo: A fibrose cistica é uma doenca hereditaria que
atinge varios sistemas, sendo um dos principais o sistema
respiratorio. Objetivo: avaliar a correlacdo entre os valores
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de resisténcia das vias aéreas medidos pela técnica do
interruptor (Rint) com paridmetros espirométricos (VEF1,
FEF25-75) em criancas e adolescentes com fibrose cistica.
Material e Método: foi realizado um estudo transversal, com
38 pacientes acompanhados no ambulatério do Hospital
S0 Lucas (PUCRS). Foram realizadas medida da Rint,
seguida da avaliacdo espirométrica em todos os pacientes,
repetindo os testes apds o uso de salbutamol para a afericdo
da resposta ao broncodilatador. A resisténcia das vias aéreas
foi expressa pelo inverso da Rint e foi utilizado o teste de
correlacdo de Pearson. Resultados: foram encontradas
forte correlagdo entre o inverso da Rint e o VEF1 (r=0.8;
p<0.001) e moderadas correlacdes entre o inverso da Rint e
o FEF25-75 (r=0.74; p<0.001) e o indice de massa corporal
(r=0.62; p<0;001). A acuricia da avaliacio da resposta ao
broncodilatador pela Rint foi testada através da curva ROC
(Receiver Operator Characteristic Curve), comparando-se com
resposta ao broncodilatador na espirometria. Foi obtida uma
area de 0.75 para o ponto de corte de -28%, correspondendo
a uma sensibilidade de 66% e uma especificidade de 82%.
Conclusdes: os achados indicam que a Rint apresenta boa
correlacdo com a espirometria, no entanto o aparelho nio
possui uma acurdcia suficiente para substituir a espirometria
na avaliacdo da resposta ao broncodilatador.

COLONIZACAO CRONICA POR
PSEUDOMONAS  AERUGINOSA. E  POSSIVEL
PREVENIR?

Kato DMP, Carios A Riepi, Zurra GJ, RosArio NA
UNIVERSIDADE FEDERAL DO PARANA

A colonizagdo cronica das vias aeriferas por Pseudomonas
aeruginosa (PA) ocorre em 50-83% dos adultos e esta
associada a piora da funcdo pulmonar, sendo a principal
responsavel pela morbimortalidade na FC. Objetivo: Verificar
aprevaléncia de colonizagdo cronica por PAnos pacientes com
FC diagnosticados pela triagem neonatal desde 2001 e que
realizam seguimento regular no ambulatério de pneumologia
pediatrica do Hospital de Clinicas-UFPR. Material e Métodos:
Estudo experimental prospectivo e descritivo. Foi realizada
revisdo dos prontudrios e andlise estatistica descritiva com
o programa Microsoft Excel. O diagnostico de colonizacio
cronica foi presenca de 3 culturas positivas com intervalo
de 1 més em 6 meses. O tratamento para erradicacdo foi
ciprofloxacino via oral e colimicina inalatéria por 3 meses,
seguido de antibiotico terapia EV se persisténcia de PA na
cultura. A coleta de material para cultura foi obtida apos
a inalagdo de salina hipertonica a 7%. Resultados: Foram
avaliados 88 pacientes (42 femininos), com média de idade
de 5,4 anos (1,3 a 8,8). Foram realizadas 1941 culturas,
com média de 5,5 ao ano por paciente. Cinquenta e quatro
pacientes (61,3%), apresentaram colonizacio intermitente e
4,5% (todos masculinos) apresentaram colonizagio cronica
apos 8 anos de triagem neonatal. A média de idade para
aquisicdo da primeira cultura positiva para PA foi 1,5 anos,
enquanto aquisicdo da colonizacdo cronica ocorreu aos 5,6
anos. Conclusoes: O tratamento precoce permite prevenir a
colonizacdo cronica por PA. A média de idade da primeira
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cultura positiva e da aquisi¢do de colonizacdo cronica foram
precoces.

EXPRESSAO DA FIBROSE CiSTICA AO
DIAGNOSTICO NO RIO DE JANEIRO

PriscitA JorRDAIM ScHWAN, LAURINDA Yoko S HiGA, MARIA VIRGINIA
M Peixoto, PEpro HERNAN CABELLO

INSTITUTO FERNADES FIGUEIRA

Objetivo: Analisar as caracteristicas demograficas, clinicas,
nutricionais e laboratoriais ao diagndstico de fibrose cistica.
Meétodos: Estudo descritivo, transversal, inserido na coorte
de FC do IFF em seguimento no periodo de 01/01/2008 a
01/09/2009. Resultados: Nos 105 pacientes houve predominio
de sexo feminino, raca branca e moradores do RJ. A rede
publica encaminhou 59% dos pacientes. A mediana de idade
ao diagnostico foi 14 m, de idade do inicio dos sintomas
de 1,7m e da diferenca entre o diagndstico e o inicio dos
sintomas de 11m. O ileo meconial e a sindrome edemigénica
foram diagnosticados em 10 pacientes cada. Para 89,5% dos
pacientes foi indicada terapia de reposicdo enzimatica. Na
avaliacdo nutricional até 2 anos, 54,1% estavam desnutridos
e acima de 2 anos, 55,8%. Evidenciou-se envolvimento
respiratorio em 87,6% dos pacientes, 30,5% tinham
deformidade tordcica e 28,6% baqueteamento digital. A
cultura de secrecdo respiratoria foi negativa em 8,2%, S.
aureus 34,4% , H. influenzae 1,1% , P. aeruginosa 45,6%, e
complexo B. cepacia 5,6%. Havia antecedente de internacdo
em 65% e ao diagnostico em 46,7%. A andlise genética
(66,7%) dos pacientes, identificou mutacdo em ambos alelos
em 38,6% e em um alelo em 78,6% Conclusdo: A expressdo
clinica e laboratorial foi compativel com FC e a utilizacdo
de andlise genética como um segundo teste diagnostico
possibilitou captar pacientes ndo diagnosticados pelo teste
do suor. A evidencia de atraso e outras falhas no processo
diagndstico podem ter contribuido para que os pacientes se
apresentassem mais intensamente comprometidos.

IMPACTO DE FATORES CLINICOS E
LABORATORIAIS NO GANHO DE PESO EM UMA
COORTE DE PACIENTES COM FIBROSE CiSTICA
DIAGNOSTICADOS PELA TRIAGEM NEONATAL

SuzaNA FonsecA DE OuiveiRA MELO, CiNTIA CRISTIANE PASSOs,
ALBERTO ANDRADE VERGARA, MARCELO COELHO NOGUEIRA, TALITAH
MicHeL SANCHEZ CanDiANI, BRUNA YANAGIDA DA Costa, CAssio
MEenDEs CARVALHO, LuizA DE ARrAUJO PoRrTO, LUCIANO AMEDEE
PERET FitHo

HOSPITAL INFANTIL JOAO PAULO 11 - FHEMIG - MG
Objetivo: Avaliar os fatores clinicos e laboratoriais que
influenciem na evolucdo do ganho de peso dos pacientes
com Fibrose Cistica. Material e Métodos: Coorte hibrida,
retrospectiva de 2005 a 2009. Questiondrio padronizado
foi elaborado para coleta de dados dos prontudrios. O
programa utilizado foi SPSS 16.0 para armazenamento e
andlises estatisticas. Foi realizada andlise longitudinal do
peso em funcdo do tempo para cada uma das covaridveis:
sexo, insuficiéncia pancredtica, colonizag¢do croénica por
Pseudomonas aeruginosa (PA), Stafilococcus aureus
sensivel(MSSA) e resistente a meticilina (MRSA), nivel sérico
de albumina, ileo meconial e mutacdo genética. Para essa
andlise foi utilizado o software R. Nivel de significancia de
5%. Resultados: Foram acompanhados 43 pacientes com
mediana de idade ao diagnostico de 41 dias, sendo 80% com
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mutagdo €&#916;F508 (22,5% homozigotos), sendo 58%
sexo masculino. A admissdo foi constatado edema em 7,7%
dos casos, hipoalbuminenia (<3,0) em 34,5%, sendo 7%
grave (albumina <2,0). Insuficiéncia pancredtica acometeu
79% da populacdo. Das variaveis analisadas, insuficiéncia
pancredtica, colonizacdo cronica por PA, MSSA, MRSA e
hipoalbuminemia apresentaram significancia estatistica,com
valores de p <0,01, influenciando no ganho longitudinal de
peso. As varidveis ileo meconial, mutacdo genética e sexo
néo tiveram influéncia no ganho ponderal. Conclusdo: Nesta
coorte, a insuficiéncia pancredtica, colonizagdo crénica por
PA, MSSA, MRSA e hipoalbuminemia tiveram influéncia
negativa no ganho ponderal, o que reforca a necessidade
de maior atencdo com na assisténcia destes pacientes e seu
reflexo na qualidade de vida dos mesmos.

COORTE DE PACIENTES COM FIBROSE
CISTICA DIAGNOSTICADOS PELA TRIAGEM NEONATAL:
CARACTERISTICAS CLINICAS E LABORATORIAIS.
TAuTAH MicHEL SANCHEZ CANDIANI, BRUNA YANAGIDA DA COSTA,
SuzaNA FoNsicA DE OUIVEIRA MELO, ALBERTO ANDRADE VERGARA,
CAssio MEnDEs CArVALHO, Luiza DE ArAUJO PorTO, FRANCISCO
Jost CALDEIRA REIS, Luciano AMEDEE PERET FiLHO

Hospital Infantil Jodo Paulo 11 - FHEMIG - MG

Objetivo: Descrever caracteristicas clinicas e laboratoriais
de pacientes com diagnostico de fibrose cistica por triagem
neonatal acompanhados desde 2005. Material e Métodos:
Coorte hibrida, retrospectiva de 2005 a 2009. Questionario
padronizado foi elaborado para coleta de dados dos
prontudrios. O programa utilizado foi SPSS 16.0 para
armazenamento e andlises estatisticas. Resultados: Foram
acompanhados 43 pacientes com mediana de idade ao
diagndstico de 41 dias, 80% dos pacientes com pelo menos
uma mutacéo &#916;F508. A maioria foi do sexo masculino
(58,19%), brancos (53,5%) e procedentes do interior do Estado
(65,1%). Na historia pregressa, 18,6% foram prematuros, 7
possuiam historia familiar de fibrose cistica (70% irmaos).
Quase 10% dos casos apresentaram ileo meconial. O sintoma
mais identificado 4 admissio foi tosse (39,5%). Edema ocorreu
em 7,7%, Hipoalbuminenia (<3,0) foi constatada em 34,5%
nessa ocasido, sendo 7% grave (albumina <2,0). Insuficiéncia
pancredtica acometeu 79% da populacdo. Foram realizadas
814 culturas de secrecdo de vias aéreas. Colonizagdo cronica
por Stafilococcus aureus sensivel, Stafilococcus resistente
a meticilina e Pseudomonas aeruginosa representaram,
respectivamente, 72,1% 11,6% e 20,9% dos pacientes.
Ao longo do estudo, houve um dbito, nenhuma perda de
seguimento e 97,6% continuaram em acompanhamento
(tempo de seguimento mediano 27,2 meses). Conclusio:
Nesta casuistica, 79% dos pacientes apresentam doenca
classica, com alta incidéncia de &#916;F508, confirmando
a gravidade dos pacientes. A despeito disso a mortalidade
foi de apenas 2,3%. O diagnostico precoce, a baixa perda
de seguimento e a colonizacéo cronica, quando comparados
com a literatura, evidenciam a boa qualidade da assisténcia
dada a esses pacientes.

AUTONOMIA: UMA CONDICAO PARA A
ADESAO AO TRATAMENTO

VIVIANE ZiEBELL DE OLIVEIRA, PAuLo DALCIN, CAROLINE IMHOFF,
ELisA BARRADAS, ELISA BARRIONUEVO, TAMARA ALVES

HospitaL pE CLinicAs DE PorTo ALEGRE
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A adesdo ao tratamento ¢ fundamental no tratamento
de doentes cronicos. Enquanto o paciente ¢ crianca,

necessita de um adulto que assuma o tratamento. Na
adolescéncia, no entanto, constatam-se expectativas
dos familiares e das equipes para que o prdprio paciente
assuma esta responsabilidade. Porém, para que isto ocorra,
¢ imprescindivel que o jovem tenha desenvolvido o senso
de autonomia, tarefa importante do desenvolvimento
psicologico. Objetivos: identificar a participacdo familiar no
tratamento dos pacientes do programa de FC em diferentes
etapas do ciclo vital, como subsidio para a intervencdo
psicoldgica no processo de aquisicdo da autonomia. Método:
Levantamento de dados nos prontudrios dos pacientes,
identificando data de nascimento em décadas, idade média
por sexo e acompanhamento familiar no tratamento.
Resultados: Num total de 198 pacientes, 82 tem entre zero
e 12 anos e internam na Unidade Pedidtrica, 24 possuem
entre 13 e 15 anos, 24 de 16 a 18 anos e 67 tém mais de 19
anos. Verificou-se que até os 18 anos 100% dos pacientes
sdo acompanhados no tratamento, a grande maioria pela
mée. A partir dos 19 anos, 35% (24 pacientes) comparecem
ao hospital sozinhos. Os outros 65% (43 pacientes) sdo
acompanhados pela mie, pai ou esposo (a). Conclusdes: Os
resultados mostraram que a grande maioria dos pacientes
deste grupo chegou a adolescéncia final sem ter concluido
satisfatoriamente o processo de aquisicdo da autonomia,
evidenciando a necessidade de intervencdo psicoldgica
no sentido de auxilid-los no processo de desenvolvimento
normal.
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RESTMOS

Posteres

REDUCAO DA CONTAMINACAO DE
NEBULIZADORES DE PACIENTES COM FIBROSE CiSTICA
APOS ORIENTACAO PADRONIZADA DE HIGIENE E
DESINFECCAO.

ADRIANA DELLA ZUANA, Luiz VICENTE RIBEIRO FERREIRA DA SILVA
FitHo, DoroTl DE OLIVEIRA GARCIA, REGINA CELIA TUROLA PASs0S
Juuani

SERVICO DE FISIOTERAPIA DO INSTITUTO DA CRIANCA
HCFMUSP, SAO PAULO, SP.

Introducdo: A contaminacdo dos nebulizadores de uso
domiciliar dos pacientes com fibrose cistica (FC) é comum.
Néo ha normatizacio para a sua higiene e desinfeccdo em
nosso centro. Objetivo: Avaliar o impacto de uma orientacdo
de higiene e desinfeccdo padronizada na contaminacio
dos nebulizadores de uso domiciliar. Material e Método:
Quarenta pacientes com FC que utilizavam o nebulizador
PRONEB/sistema PARI foram escolhidos aleatoriamente para
avaliagdo durante consulta médica rotineira. Um questionario
foi aplicado para avaliar a pratica atual. Amostras dos
nebulizadores foram coletadas do copo reservatdrio e do
bocal utilizando-se um swab estéril umedecido em solugéo
salina estéril. As amostras de trato respiratorio dos pacientes
foram colhidas por expectoracdo em coletor estéril ou swab
de orofaringe apds estimulo de tosse. As culturas foram
realizadas em meios seletivos e a identificagdo bacteriana
feita através de provas bioquimicas classicas. Orientacdo
padronizada de limpeza e desinfeccdo utilizando instrucdo
verbal e por escrito foi fornecida aos cuidadores. Uma
reavaliacdo das técnicas de higiene e desinfecgdo além de
novas coletas microbiologicas foram realizadas em uma
segunda consulta médica. Resultados: A contaminacdo de
alguma parte do nebulizador foi observada em 23 (57,5%)
dos casos, sendo 17 casos no bocal e 19 casos no copo
(13 casos ambos), com 1 a 5 patdgenos identificados em
cada caso. Apos a orientacdo padronizada, uma reducdo
significativa da contaminacdo foi observada, identificada
em apenas 10 nebulizadores (25%). Conclusées: Orientagdes
para higiene e desinfeccdo dos nebulizadores de uso
domiciliar de pacientes com FC podem minimizar o risco de
contaminagdo dos mesmos.

ANALISE MICROBIOLOGICA DAS CULTURAS
DE PACIENTES COM FIBROSE CiSTICA

AMANDA CRISTINA S1LVA TARDELLI, MARIA JULIANA BASTOS TEIXEIRA,
LigiA MariA BepescHi Costa, MARIA AUXILIADORA MARTINS DE
MeLo VIANNA, VIVIANE CATA PRETA Souza, VALERIA MOTTA,
ELANE MARIA VALLE DOLABELLA, ROGERIA MARIA CASTRO TRAJANO
RiBEIRO, RICARDO LACERDA GUIMARAES

Funpacio HosPiTALAR Do EstaDo DE Minas GERAIS
Objetivo: Avaliar a freqiiéncia de microrganismos presentes
nas amostras do trato respiratorio dos pacientes com
Fibrose Cistica. Material e método: Anadlise dos resultados

das culturas e antibiogramas dos pacientes atendidos no
ambulatdrio de Fibrose Cistica em um hospital pediatrico,
obtido durante as consultas no periodo de agosto de 2008 a
agosto de 2009. Resultados: Foram analisadas 1017 culturas
de 179 pacientes de 0 a 18 anos. 77% (783) positivas,
sendo o S. aureus e P. aeruginosa os mais encontrados,
com 66 % (519) e 22 % respectivamente. Desses, 48 eram S
.aureus MRSA e 67 P. aeruginosa com fendtipo mucdide. A
freqiéncia do complexo B. cepacia foi 0,9 %, S. maltophilia e
Achromobacter sp. 2 % e Haemophilus sp. 11 %. Conclusdes:
Nos pacientes com Fibrose Cistica o acometimento do trato
respiratdrio estd associado a maior morbidade e ¢ a maior
causa de morte. No estudo foi observada alta positividade
das amostras, com freqiiéncia de S.aureus superior a de
P.aeruginosa. Além da presenca de bactérias emergentes, o
que reforca a importancia da cultura das amostras do trato
respiratorio, para fibrose cistica.

MUTIRAO FIBROSE CiSTICA EM JUIZ DE
FORA

ANA LUcIA DE ALMEIDA VARGAS, CRISTINA MARA NUNES, FABIANA DE
FariA GHETTI , GABRIELA GUERRA GoONzE, Jost Do CARMO RocHA,
JOSEANE APARECIDA SILVA, JOSELICE DA SiLVA, MARTA DUARTE,
Rosa MARIA CARVALHO

UFJF/HOSPITAL UNIVESITARIO

A equipe do Centro de Referéncia para o Tratamento de
Fibrose Cistica do Hospital Universitario/UFJF realizou
em outubro/2009 em parceria com o Departamento da
Crianca e do Adolescente da Prefeitura de Juiz de Fora um
Mutirdo com o objetivo de triar a existéncia de casos de FC
na cidade e divulgagdo de informacdes sobre a doenca. A
equipe estruturou um posto de atendimento no Instituto
da Crianca e do Adolescente, com direito a animacio
infantil conduzida pela Trupe SoRiso. O objetivo além da
triagem de novos casos da doenca, através da realizacdo do
Teste do Suor pela equipe de Farmacia e Bioquimica do
HU através de 2 métodos: o Macro Duct/Condutivimetro e
Estimulagdo por lontoforese/Titulagio era ainda repassar
informagdes sobre a doenca e seus sintomas, propiciando
o diagnostico precoce e o tratamento adequado da mesma.
Durante o evento, a equipe distribuiu folhetos informativos,
com orientacdes especificas para os responsdveis das
criancas que compareceram para realizar o teste. Mediante a
aplicacdo do teste, os responsaveis pelas criancas receberdo
um comprovante para buscar o resultado no HU. Nenhum
dos 17 exames realizados apresentaram resultado positivo
para Fibrose Cistica. A equipe organizadora considerou o
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evento positivo, porque atendeu a proposta de sensibilizar
a comunidade sobre a seriedade da doenca; promoveu uma
enorme visibilidade para a doenca na midia local e despertou
o interesse dos profissionais de saude da cidade em saber
mais sobre o Centro de Referéncia em FC e o trabalho
desenvolvido.

ALTERA(;C)ES GASTRODUODENAIS EM
PACIENTES PORTADORES DE FIBROSE CiSTICA

ANA FLAviA Passos Ramos, Luiz Gonzaca VAz CoeLHO, MARIA DO
CArRMO FricHE Passos, LuciANA Dias MORETZSOHN, RHAISSA SAID,
MarceLo BicatHo pe Fuccio

UFMG

Objetivo: Avaliar os sintomas gastroduodenais, achados
endoscopicos e prevaléncia de infeccdo gastrica por
Helicobacter pylori (Hp) em pacientes adultos portadores de
fibrose cistica do Hospital das Clinicas da UFMG, em Belo
Horizonte, MG. Pacientes e Métodos: Foram avaliados 32
pacientes adultos que aceitaram voluntariamente participar
do estudo. Todos foram submetidos a avaliacdo clinica
padronizada quanto a sintomatologia gastroduodenal,
29 pacientes foram submetidos ao teste respiratério com
uréia marcada com carbono-13 (TR) para pesquisa de
Hp e 16 pacientes realizaram endoscopia digestiva alta.
Resultados: Dezoito (56%) eram do sexo feminino e a
média de idade foi de 29,25 anos. Treze pacientes (41%)
receberam diagnostico de fibrose cistica apos a idade adulta,
27 pacientes (84%) apresentavam disfuncdo pulmonar e
21 pacientes (66%) insuficiéncia pancredtica. Vinte e trés
pacientes (72%) apresentavam queixas gastroduodenais.
Os sintomas mais frequentes foram queimacido epigastrica
(38%), dor epigéstrica (31%), flatuléncia (28%), distensido
abdominal (28%), pirose (25%) e empachamento (25%).
Apenas 6 pacientes (21%) apresentavam infeccdo por Hp.
A endoscopia digestiva alta apresentou alteragdes em 12
pacientes (75%): gastrite enantematosa leve (38%), esofagite
erosiva (25%) e duodenite (25%). Conclusdes: Os sintomas
gastroduodenais e os achados endoscopicos foram muito
prevalentes mnos pacientes avaliados. Em contrapartida,
a prevaléncia da infeccdo por Hp foi menor que aquela
descrita na populacdo geral (em torno de 60%). Estudos
histologicos e morfométricos da mucosa gastroduodenal e
estudos sorologicos para infecgcdo passada por Hp acham-se
em andamento e poderdo contribuir para um melhor
conhecimento das afec¢des gastroduodenais observadas na
fibrose cistica.

AVALIA(;AO DOS PARAMETROS CARDIO-
RESPIRATORIOS EM PACIENTES COM FIBROSE
CiSTICA

ANNA PauLA Bastos MArQuEs CosTa, ANA PAULA HERRERA GOBBI,
Paula CrisTINA HARUMI Aokl, ELAINE CrisTINA VOTTA, CIBELE
PaLHUCA DO NASCIMENTO, CRISTIANE RIBEIRO AFONSO FERNANDES,
CarLA MarQues NicotAu, REGINA CELIA TUROLA PAssos JuLiant
Instituto DA CriANCA - HCFMUSP

Objetivo: Avaliar os parametros cardio-respiratorios durante a
fisioterapia em pacientes com fibrose cistica (FC), internados
por agudiza¢do da doenca pulmonar. Método: Estudo
prospectivo realizado entre setembro/2009 e mar¢o/2010
em criancas portadoras FC, com idade maior que 9 anos, em
uso regular de dornase-alfa. As varidveis estudadas foram:
freqiiéncia cardiaca (fc), frequiéncia respiratoria (fr), saturacdo
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de oxigénio (Sp02) mensurados pré fisioterapia (T0), no 5°
(T1), 10° (T2), 15° (T3), 20° (T4) minutos de atendimento,
10 minutos apos fisioterapia (T5) e volume minuto (VM)
mensurado em TO e T5. Os dados foram analisados por
medidas descritivas e para o cdlculo da variancia foi utilizado
o teste Anova one-way, considerando-se p<0,05. Resultados:
Foram incluidos 9 pacientes sendo 2 do sexo masculino e 7
do sexo feminino, com idade media de 14,31+3,00 anos. Os
valores médios das varidveis estudadas foram: fc (bpm) TO =
95,87+11,24; T1 = 98,85+12,35; T2 = 97,49+12, 82; T3 =
97,25+13,75; T4 = 97,61+13,53; T5 = 95,06+ 13,49; fr (ipm)
TO = 24,00+5,42; T1 = 24,77+5,71; T2 = 24,02+5,87; T3 =
24,63+5,63; T4 = 24,33+5,60; T5 = 24,11+6,08; Sp02 (%)
TO =94,36+11,76; T1 = 94,22+2,23; T2 = 94,32+2,30; T3 =
94,10+2,27; T4 = 93,89+2,33; T5 = 94,24+1,89; VM (I/mim)
TO = 9388,99+2688,93; T5 = 9786,14+2865,35. Nio houve
diferenca estatisticamente significante em nenhum dos
momentos em que as varidveis foram mensuradas.Concluséo:
Os parametros cardio-respiratorios permaneceram em valores
fisiologicos durante e apos a intervencgdo fisioterapéutica,
sugerindo que a fisioterapia respiratéria ¢ segura para
pacientes com FC internados por agudizacido

ANALISE COMPARATIVA DOS iNDICES
ANTROPOMETRICOS DE PACIENTES COM FIBROSE
CiSTICA EM DOIS PERIODOS DISTINTOS

CaArROLINA REIs BustAmMANTE, ANA CAROLINA ELEUTERIO PIRONE,
ANDREA APARECIDA CONTINI-RODRIGUES, VALERIA L.S. AMBROSIO,
REGINA SAWAMURA; MARIA INEZ M. FERNANDES

USP; UFSCAR

Objetivo: comparar a evolucdo dos indices antropométricos
de pesof/idade, peso/estatura e estatura/idade de pacientes
com Fibrose Cistica, entre 2 grupos de acordo com o periodo
de diagnostico da doenca, de 1990-1995 e 2000-2005.
Metodologia: coorte constituida por 35 pacientes com
idade entre 1 més a 8 anos ao diagndstico, de ambos os
sexos. Os grupos foram comparados quanto a evolucdo do
peso e estatura no momento do diagnostico e apds 1,3 e 5
anos de acompanhamento ambulatorial. As medidas foram
convertidas em escore-z, e classificadas em subnutridos
para valores menores que -2. Resultados: mais da metade
dos pacientes apresentaram diagndstico precoce. Ndo foi
encontrada evidéncia de diferenca entre as médias de idade no
momento do diagndstico entre os grupos. Ambos 0s grupos
se comportaram de maneira semelhante, e apresentaram
melhora dos indices antropométricos ao longo do tempo
de estudo. Nos dois grupos, mais da metade dos pacientes
se apresentavam subnutridos no diagndstico, havendo
indicios de uma recuperacdo maior no inicio do tratamento,
estabilizando ao longo do tempo. Conclusdo: apesar dos
avancos no tratamento da fibrose cistica ao longo de uma
década, a historia natural da doenca e suas co-morbidades
provavelmente foram fatores importantes que colaboram
para que os grupos tivessem comportamento semelhantes
no que diz respeito a evolucdo pondero-estatural.

CONDI(;()ES GASTROINTESTINAIS  E
NUTRICIONAIS DE PORTADORES DE FIBROSE CISTICA
ACOMPANHADOS EM AMBULATORIO DE UM HOSPITAL
PEDIATRICO DE CURITIBA

JoceEMARA GuURMINI, ANA PaulA Faponi, ANA PautA Faponi,
LuciANA RiBEIRO, ANA CLAUDIA CRUZ DOS SANTOS, CARLOS ANTONIO
RieDp1, PAULO Kussek
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HOSPITAL PEQUENO PRINCIPE

Objetivo: conhecer condigdes gastrointestinais e nutricionais
de portadores de fibrose cistica atendidos ambulatorialmente.
Metodologia: estudo transversal retrospectivo 2009/2010.
Informagdes clinicas foram pesquisadas nos prontudrios,
aferidos peso, estatura e prega cutanea de triceps. Classificacdo
nutricional (risco, aceitavel e faléncia) foi realizada segundo
P/E e IMC/I do CDC (2000) conforme consenso americano
e PCT inadequada quando < P5. Resultados: revisados
48 prontudrios, idade média 92,67 meses (3,8-231), 25
(52,1%) feminino, 23 (47,9%) masculino e com média de
4,3 consultas/ano. ldade média de diagnostico foi de 26
meses (0-175), teste do pezinho alterado em 18 (37,5%) e 8
(16,7%) apresentaram ileo meconial. Condicdo clinica atual
demonstrou hepatopatia (8/16,6%), diabetes (3/6,25%) e
insuficiéncia pancreatica em 33 avaliados (68,75%). 22 nio
apresentaram cultura positiva e Pseudomonas esteve presente
em 10, MRSA em 2 e B cepacea em 1 exame. Quanto a via
de alimentacdo, via oral (42/87,5%) e associacdo de sonda/
via oral (6/2,5%) sendo gastrostomia foi mais frequente
(83,3%). 37 (77,1%) utilizavam suplemento alimentar. Estado
nutricional aceitével foi verificado em 17 pacientes (35,4%),
risco em 16 (31,25%) e faléncia nutricional em 16 (33,33%).
Dos que utilizavam sonda, 2 estavam eutroficos (33,3%) e 4
inadequados (p>0,005). O intervalo entre primeira e ultima
consulta foi de 11,9 meses sendo que na pri

meira analise, aceitdvel (48,9%) e 35,4% na segunda. Sem
significancia estatitica quanto a condicdo nutricional e idade
de diagndstico. Dos 28 pacientes que tiveram PCT aferida,
25 (89,3%) tinham reservas adiposas adequadas e 52%
encontravam-se nutridos. Conclusdo: apesar da atencdo
interdisciplinar, condi¢des nutricionais inadequadas ocorrem
entre portadores de fibrose cistica.

PERFIL NUTRICIONAL DE CRIANCAS COM
FIBROSE CiSTICA

FABIANA DE FARIA GHETTI, MARTA DUARTE, CRISTINA MARA COELHO,
TATIANE NETO BARBOSA, JOSE DO CARMO RoCHA

HOSPITAL UNIVERSITARIO DA UNIVERSIDADE FEDERAL
DE JUIZ DE FORA/MG

Objetivos: verificar o estado nutricional de criancas portadores
de FC, avaliar a indicacdo de suplementacdo oral e a adesdo
a terapia nutricional proposta. Material e Método: estudo
transversal e descritivo com criancas do Centro de Referéncia
de FC do Hospital Universitario da Universidade Federal de
Juiz de Fora/MG. Foram aferidos peso e estatura, e obtido
o0 escore Z dos indices P/1, A/l e P/A. Para criancas maiores
de 2 anos, avaliou-se o IMC/l. Quanto a suplementacio
nutricional, observou-se o percentual de indicacédo e o tipo
de formulagdo. A adeséo foi verificada pelo consumo didrio
da quantidade prescrita do suplemento. Resultados: Foram
avaliadas 13 criancas, sendo 53,8% do sexo masculino, com
idade mediana de 26 meses. A média de escore Z para P/,
A/l e P/A foram, respectivamente, -1,29+1,53, -1,07+1,32
e +0,12+0,97. O IMC/1 mostrou que 50% das criancas
maiores de 2 anos encontravam-se no percentil < 3. Cerca
de 60% dos pacientes tinham indicacdo de suplementacdo
nutricional (37,5% usavam moddulo de TCM e 62,5%
suplemento caldrico-protéico em pé e/ou liquido). A adesio
a terapia nutricional foi verificada em 62,5%. Concluséo: As
médias dos indices P/1 e A/l mostraram défict nutricional,
enquanto o P/A encontrava-se dentro da eutrofia. O IMC/]
revelou que metade dos maiores de 2 anos apresentavam
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baixo peso. A suplementacéo nutricional apresentou adesédo
moderada, sendo indispensavel para a recuperacdo do estado
nutricional.

A ATUA(;AO DA PSICOLOGIA NO
AMBULATORIO DE FIBROSE CiSTICA: EXITOS E
DESAFIOS

GABRIELA GUERRA GONZE, FABIANA DE FARIA GHETTI, ANA LUCIA DE
ALMEIDA VARGAS, MARTA CRISTINA DUARTE

HOSPITAL UNIVERSITARIO DA UNIVERSIDADE FEDERAL
DE JUIZ DE FORA/MG

Objetivos:Apresentar a atuacdo da Psicologia no ambulatdrio
deFibrose Cistica (FC) do Hospital Universitario da Universidade
Federal de Juiz de Fora/MG e refletir sobre os principais
&xitos e desafios. Material e Métodos: Relato de experiéncia
sobre a atuacdo da Psicologia, a luz da teoria psicanalitica.
Os resultados do trabalho foram adquiridos por meio da
escuta das criancas e de suas familias, além das reunides de
equipe e interconsultas. A observacdo das familias na sala de
espera gerou informagdes complementares sobre os casos
atendidos. Resultados: Observa-se a importancia da atuacdo
da Psicologia no momento da descoberta do diagndstico
e ao longo do tratamento, ja que a partir da escuta das
familias € possivel oferecer um espaco de elaboracido de
questdes relacionadas ao diagnostico e as dificuldades do
tratamento. Como desafios, podemos apontar a resisténcia
das familias e dos pacientes a abordagem psicoldgica, ja que
geralmente o psicélogo ¢ identificado como um profissional
habilitado a escutar queixas, tristezas e lamentagdes. Assim,
observa-se que as familias, muitas vezes, preferem nao tocar
em questdes que mobilizem tais sentimentos. Conclusdes:
Acreditamos que a atuacdo da Psicologia contribui para a
realizacdo de um trabalho de equipe bem-sucedido. A partir
da palavra enderecada ao psicdlogo, ¢ possivel entender
a doenga, aceitd-la e aderir ao tratamento. O olhar da
psicologia, portanto, contribui para que o trabalho em equipe
caminhe para a conquista da integralidade da assisténcia no
tratamento da FC.

ESTUDO COMPARATIVO DO GASTO
ENERGETICO  IMPOSTO EM  PROGRAMA  DE
FISIOTERAPIA RESPIRATORIA EM PACIENTES COM
FIBROSE CiSTICA.

CamILLA BORGES DE RESENDE, FERNANDA KELLY DE PAULA, MARIANA
LivA LoureiRo DE Souza, CINTIA ESTEVES SiLvA GONCALVES, GIANE
A. RIBEIRO-SAMORA, CINTIA CRISTIANE PASsos, IVANA MARA DE
OuvEIRA REZENDE, VALERIA E. RiBEIRO, CRISTIANE CENACHI COELHO,
EvANIRso DA Siva AquiNo

AMAM - CASA DE ASSISTENCIA A FIBROSE CISTICA
INTRODUGAO: A fibrose cistica trata-se de uma doenca
sistémica, caracterizada por uma disfuncdo generalizada de
glandulas exdcrinas. A fisioterapia respiratdria ¢ considerada
um tratamento indispensavel para esses pacientes, cujo
objetivo prioritario é eliminar o excesso de secrecido dos
pulmdes e reduzir os sintomas respiratorios. OBJETIVO:
Comparar o gasto energético de pacientes com fibrose
cistica através de diferentes metodologias e o aumento deste
gasto energético através de um programa de reabilitacdo
pulmonar individualizado. METODOLOGIA: A avaliagdo do
gasto energético (GE) foi realizada através do compéndio
de atividades fisicas (MET) e através de uma equagdo de
regressdo (FC), baseada na freqiiéncia cardiaca atingida
durante o exercicio prescrito no programa de reabilitacdo
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pulmonar. Para a andlise estatistica foi utilizado o teste
Mann-Whitney com p<0,05 a amostra utilizada nesse
estudo foi de conveniéncia. RESULTADOS: Foram incluidos
oito pacientes com diagnostico de fibrose cistica com média
de 1247 anos de idade; 1,42+0,13 m de altura; 39,2 +10 kg
de peso corporeo todos os pacientes apresentavam teste do
suor positivo para fibrose cistica. O programa de exercicio
foi aplicado de acordo com a necessidade de cada paciente.
A média dos valores de GE-ME T foi 336,28 + 126,47 e
GE-FC foi de 261,60 + 69,61 ndo foi observada diferenca
estatistica entre os valores de gasto energético avaliados
entre as duas metodologias (p=0,19). CONCLUSAO: Embora
haja metodologias especificas e sensiveis para avaliagdo do
gasto energético, a metodologia utilizada mostrou resultados
semelhantes, no entanto, devem-se considerar as respostas
fisioldgicas, parametros importantes para predicdo do gasto
energético em pacientes com fibrose cistica.

GGIEB VISITA DOMICILIAR: UM INSTRUMENTO DA
EQUIPE INTERDISCIPLINAR DE FIBROSE CISITICA
CARLA FRANCIONE RESENDE TEIXEIRA, RENATA MORAES REZENDE,
Maryse Ouvia - Avita BARBOSA

HOSPITAL INFANTIL JOAO PAULO 11

Objetivo: A visita domiciliar constitui um instrumento
facilitador na abordagem dos pacientes e sua familia.
Por meio desse recurso podemos entender a dindmica
familiar, com o objetivo de verificar as possibilidades
de envolvimento da familia no tratamento oferecido ao
paciente, e estabelecer o vinculo entre equipe, paciente
e familia . A visita no domicilio visa englobar acdes que
as vezes ndo sdo alcancadas no ambulatdrio de consultas
periodicas. Metodologia: A visita domiciliar é realizada pela
equipe interdisciplinar constituida por: médico, enfermeiro,
fisioterapeuta, nutricionista, assistente social e psicdloga. A
identificacdo dos pacientes a serem visitados se dd mediante
agendamento, com base na discussdo de casos por toda a
equipe, verificando prontudrio, vulnerabilidade, gravidade,
dificuldades psico-sociais e entendimento da patologia.
Dentre os 157 pacientes do Centro de Referéncia de Fibrose
Cistica, 59 sdo da capital e regido metropolitana, sendo
esses 0s possiveis pacientes a serem visitados pela equipe,
sejam eles pacientes com diagndstico realizados pela
triagem neonatal ou diagnosticos tardios. Conclusdo: Nesses
contatos as relacdes interpessoais dos profissionais da equipe,
pacientes e familiares se fortalecem cada vez mais; e nisso
criam-se vinculos que fazem com que os familiares adquiram
maior seguranca e confianca na rotina do tratamento e no
ambulatdrio deste Centro de Referéncia. A possibilidade
de estender o suporte da equipe aos familiares e demais
pessoas de relevancia na vida do paciente torna-se impar
para lidar com as especificidades da doenca e na adesdo ao
tratamento.

PERFIL GLICEMICO EM PACIENTES COM
FIBROSE CiSTICA

CLAUDIA DE CASTRO E SILVA, MARINA ALVES MELO, ANA PAuLA
RANGEL MONTENEGRO, ANDRESSA LOES DE OLIVEIR,  VERALICE
MEIRELES SALES DE BRUIN.

HoSPITAL INFANTIL ALBERT SABIN

A Fibrose Cistica (FC) é uma doenca caracterizada por
doenca pulmonar obstrutiva cronica, disfuncdo pancreatica
exocrina e niveis elevados de eletrdlitos no suor. O risco
de diabetes mellitus (DM) na FC é aproximadamente 20
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vezes maior que na populacdo geral, sendo o inicio das
manifestacdes usualmente entre 15 e 21 anos. O declinio
da funcdo pulmonar estd correlacionado a intolerancia
a glicose. Objetivos: Estudar a frequéncia de DM e
intolerdncia a glicose em pacientes com FC relacionando-a
com o tempo de doenca clinicamente manifesta. Método:
Estudo prospectivo envolvendo 13 pacientes, a partir de
7 anos, acompanhados no ambulatdrio de FC do Hospital
Infantil Albert Sabin. Os pacientes foram submetidos a uma
entrevista e posteriormente, foram avaliados a glicemia de
jejum e o teste de tolerdncia oral a glicose - TTOG (ingestdo
de 75g de glicose para adolescente e adultos e 1,75K/g
em criancas) sendo medida a glicemia e insulina sérica nos
tempos: Zero, 30min, 60min, 90min e 120min. Resultados:
Foram avaliados 13 pacientes com FC, sendo 50% do sexo
feminino com idade entre 7 a 22 anos (média + DP = 12,92
+ 4,78). A maioria dos pacientes tinha comprometimento
pulmonar e somente dois nio apresentavam insuficiéncia
pancredtica. Havia relato de familiares com DM em 50% dos
casos. Os pacientes avaliados tiveram diagndstico de FC com
idade variando de menos de 1 a 12 anos. O sintoma mais
prevalente foi perda de peso, sequido de diarréia e tosse.
No decorrer da doenca, a cultura de orofaringe e escarro
mostrou que 75% eram colonizados por pseudomonas e
2% apresentavam flora habitual. Os exames laboratoriais
revelaram que todos os pacientes apresentavam hemoglobina
glicosilada dentro dos valores da normalidade (média + DP =
5,46 +0,38), assim como também a glicemia de jejum, estava
dentro da faixa de normalidade. No TTOG, a glicemia apos
120 min variou de 69 a 151mg/dl, sendo a maioria menor do
que 140mg/dl. Quatro pacientes apresentaram intolerancia
a glicose, segundo os critérios da Organizacdo Mundial da
Satude (OMS)- glicemia entre 140 a 200mg/dl. Conclusio:
Portadores de FC apresentam intolerdncia a glicose com
glicemia de jejum normal. Nds sugerimos que a TTOG deve
ser realizada anualmente a partir de 6 anos de idade. Nao
foi observada relacdo entre o tempo de doenca e TTOG.
Estudos envolvendo um maior numero de pacientes devem
corroborar os dados atuais.

TRIAGEM NEONATAL PARA FIBROSE
CISTICA (FC) NO ESTADO DO PARANA
Epuarpo StorTi, PAULO Kussek, CARLOS ANTONIO RIEDI, JOCEMARA
GurmMINI
HOSPITAL PEQUENO PRINCIPE
Doenca de heranga autossdmica recessiva que atinge as
glandulas exdcrinas de multiplos érgaos que evolui de forma
cronica e progressiva, cujo diagnostico e tratamento precoce
¢ essencial. Com uma amostra de sangue do recém-nascido
(RN) é possivel suspeitar do diagndstico para posteriormente
confirma-lo. Objetivos: Demonstrar dados referentes a
triagem neonatal no Parand desde a sua implantacdo no
ano de 2001 até os dias atuais, e assim determinar a sua
incidéncia no estado. Material e método: Levantamento
dos registros da FEPE (Fundacio Ecuménica de Protecdo ao
Excepcional). O teste ¢ baseado na coleta de amostra de
sangue do RN até o 3° dia de vida, dosagem do tripsinogénio
imunorreativo (TIR), cuja concentracio costuma estar
persistentemente elevada no sangue dos pacientes com FC,
sendo repetido até 30 dias de vida quando os valores sdo
superiores a 70ng/ml. Caso persistam os titulos elevados de
TIR, confirma-se a doenca pelo teste de suor. Resultados: De
2001 a 2009 foram triados 1.509.635 pacientes, dos quais,
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17.233 casos com o 1° TIR elevado, 2.149 com o 2° TIR
persistentemente elevado, sendo 121 casos confirmados pelo
teste de suor. Conclusdes: Pelo levantamento dos registros
da TriagemNeonatal, estima-se a incidéncia da FC no Estado
do Parand em 1 paciente com FC para cada 12.476 nascidos
Vivos.

PANCREATITE AGUDAE CISTO DE COLEDOCO
EM PACIENTE ESCOLAR COM FIBROSE CiSTICA

ELAINE DE OUIVEIRA KHOURI, NATALIA DE AQUINO SILVEIRA, MARCELA
DUARTE DE SiLLos, REGINA HELENA GUEDES DA MoOTTA MATTAR,
MARIA DE FATIMA DE FARIA SOARES, SONIA MAYUMI CHIBA, BEATRIZ
NEuHAUs BArBisaN, CLovis Ebuarpo TADEU GOMES

UNIFESP

Objetivo: Descrever caso de pancreatite aguda e cisto de
colédoco em paciente escolar com fibrose cistica. Caso
clinico: Crianga de 8 anos, sexo feminino, diagndstico de
fibrose cistica desde 1 ano e 9 meses, suficiente pancreatica.
Paciente deu entrada no servico de emergéncia com
histéria de vomitos ha um dia e dor abdominal intermitente
acompanhada de mal estar geral ha 2 dias, que melhorava
com analgésico, e piorava apo6s a alimentagdo. Ha um
dia com vOmitos incoerciveis. Ao exame fisico paciente
clinicamente bem sem sinais de toxemia e abdome sem
anormalidades. Exames laboratorias: Amilase 779 e lipase
3529. US abdome total : Pancreas espessado medindo até
2,1 cm no seu didmetro antero-posterior com diminuicdo
direta da sua ecogenicidade. Dilatagdo cistica do segmento
proximal hepato-colédoco. TC de abdome: Discutivel
proeminéncia da glandula pancredtica associada a minima
obliteracdo da gordura adjacente. Ectasia focal alongada na
extremidade distal do ducto cistico, proximo da juncdo com
ducto hepdtico comum, correspondendo a cisto de colédoco.
Paciente evoluiu com melhora progressiva com jejum, uso
de sonda nasogastrica aberta e antidcidos. Conclusio:
Pancreatite aguda ¢ uma rara complicacdo na fibrose cistica.
Quando ocorre ¢ relatado principalmente em adolescentes e
adulto jovens. O achado de cisto de colédoco pode favorecer
a evolucdo precoce para pancreatite aguda.

PACIENTES HOMOZIGOTOS E NAO
HOMOZIGOTOS PARA DF508 EM UMA COORTE COM
DIAGN(')STI,CO PRECOCE: COMPARAC()ES ENTRE
CARACTERISTICAS CLINICAS INICIAIS E EVOLUTIVAS
DANIEL  ANTONIO DE ALBUQUERQUE TERRA, ELIZABET VILAR
GUIMARAES, TRMGARD DE Assis, ERick MARTINS FARIA, RENATA
FicueRepo  FrEITAS, ANDRE RocHA FIGUEIREDO, MARIA DAS
GRACAS RODRIGUES DE OUIVEIRA, ERIKA DE ANDRADE VERSIANI
OuvERA, JULIANA ALVES HOEHNE, LUCIANA RESENDE CUNHA,
MERUPE VENANCIO ROMANINI, MARILENE MOREIRA, LUCIANA RIBEIRO
SAMPAIO, MARGARIDA GONTIJO DO AMARAL.

FM/UFMG e NUPAD/UFMG.

Objetivo: Avaliar se pacientes homozigotos para DF508
diferem dos ndo homozigotos em relagdo as caracteristicas
clinicas ao diagnostico precoce e caracteristicas evolutivas.
Material e métodos: Estudo observacional, longitudinal
e retrospectivo de 56 pacientes com diagndstico precoce,
admitidos consecutivamente em ambulatério de FC.
Resultados: 34% homozigotos para DF508 (G1) e 66%
heterozigotos ou sem a mutacio (G2). Em relacdo a presenca
de hipoalbuminemia, presenca de hiponatremia, WAZ e HAZ
ao diagndstico, observou-se, respectivamente, nos grupos
G1 e G2: 40 e 42% (p= 0,96); 27 e 72% (p=0,028); -2,2
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+ 1,70 € -1,23 + 2,1 (p=0,12 );-2,6 + 2,2 ¢ -1,8 + 2,1 (p=
0,25). Evolutivamente, os grupos apresentaram-se com
33 e 31% de primoinfeccdo por P. aeruginosa (p=0,89). A
prevaléncia de pacientes que se colonizaram cronicamente
por P. aeruginosa em ambos os grupos ¢ de 16,7% e 8,5%
(p= 0,40). Os indices antropométricos atuais, para G1 e G2
sdo: WAZ - 0,67 + 1,35 e - 0,71 + 1,28 (p= 0,93); HAZ
- 0,60 + 1,44 e - 0,81 + 1,62 (p= 0,63). Conclusdo:Nessa
coorte de pacientes, pacientes homozigotos para DF508
diferiram de ndo homozigotos apenas em relagdo a presenca
de hiponatremia ao diagnostico, sendo mais prevalente nos
nio homozigotos. Os grupos ndo se diferiram em relacdo
a evolucdo nutricional e indice de infeccdo cronica por P.
aeruginosa.

TERAPIA INALATORIA NA FIBROSE CiSTICA.
AVALIA(;AO DO SISTEMA E IMPORTANTE?

Evanirso DA Sitva Aquino, MARCIA MARIA GoMES DE SA, CINTIA
Esteves SivA GongaLves, PAULA Do CARMO FERREIRA, TSABEL
FERREIRA TORRES, HILDA ANGELICA ITURRIAGA JIMENEZ , JANINI
CanPEDELI , CRISTIANE CENACHI COELHO

UNI-BH/AMAM

Introducdo: O uso da terapia Inalatéria tem sido utilizado
com freqiiéncia para tratamento da doenca pulmonar em
pacientes com fibrose cistica; por combinar menor efeito
sistémico e maior rapidez de acdo no o6rgéo alvo. O sucesso
da aerossolterapia depende do padrdo respiratdrio, tipo de
formulacdo medicamentosa e do equipamento utilizado
para nebulizacdo. Objetivo: Avaliar os compressores de
nebulizacdo utilizados pelos pacientes com FC atendidos
no ambulatorio de aerossolterapia com diferentes tempos
de uso. Material e métodos: Para avaliagdo do compressor,
foi considerado o valor da pressdo gerada no compressor
ap6s ser ligado, utilizando um manometro analdgico de
pressédo, devidamente calibrado. Para a andlise estatistica foi
considerado utilizado freqiiéncia de ocorréncia e andlise de
correlacdo de Sperman com valor de p <0,05. Resultados:
foram avaliados 39 compressores com média de utilizacdo
1381,90 + 1106,02 em dias. O valor minimo de pressdo
necessaria para funcionamento do compressor (pressio
nominal) é de 1,27 Kgf/ Cm2 (18 PSI), durante a avaliagio foi
observado pressdées médias de funcionamento de 1,25+0,51
Kgf/Cm2 (19,30+ 8,14 PSI). Foi observada uma freqiiéncia
de ocorréncia de 51,45% dos compressores com pressao
inferior ao valor de pressdo nominal. Ao realizar a andlise
de correlagdo das varidveis, pressdo do aparelho, tempo de
utilizacdo e numero de medicamentos inalados, nio foi
observada correlacdo significativa. Conclusdo: A avaliacdo
periddica dos sistemas de aerossolterapia faz-se necessario
para melhor aproveitamento da terapéutica.

RECORRENCIA DE POLIPOSE NASAL EM
CRIANCAS E ADOLESCENTES COM FIBROSE CISTICA
DURANTE CINCO ANOS DE SEGUIMENTO

Sike AT WEBER, GIESELA FLEISCHER FERRARI, ANA CAROLINA
SILVEIRA, RENATA MYOMASA

FACULDADE DE MEDICINA DE BOTUCATU-UNESP
Introducdo: A polipose nasal (PN) frequentemente ¢
complicagdo da fibrose cistica. Objetivo: Estudar a incidéncia
e recorréncia de PN em criangas e adolescentes com fibrose
cistica durante 5 anos de seguimento. Métodos: Vinte
e tres pacientes com fibrose cistica foram submetidos a
endoscopia nasal de rotina a cada 6 meses no periodo de
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Janeiro de 2005 a Janeiro de 2010.. Sintomas clinicos, niveis
de cloro no suor e gendtipo foram avaliados. Presenca e
grau de PN foram avaliados por endoscopia, assim como sua
recorréncia . O tratamento de PN foi com corticoterapia
topica por 6 a 12 meses. Resultados: Na primeira endoscopia
PN foi encontrada em 39,1% dos pacientes (5 bilaterais,
4 unilaterais) sem associa¢do com niveis de cloro no suor,
gendtipo , sinais clinicos de gravidade ou sintomas nasais..
Durante os 5 anos, 16 pacientes (69,5%) evidenciaram pelo
menos um evento de polipose, sendo que o paciente mais
jovem tinha 32 meses de idade.. Na ultima endoscopia, 3
pacientes tinham PN, todos como recorréncia.. Recorréncia
ocorreu em 10 pacientes (62,5%), 2 pacientes tiveram mais
que uma recorréncia..Quatro pacientes faleceram no periodo,
2 foram submetidos a cirurgia endoscopica e um paciente
desenvolveu carcinoma de nasofaringe. Conclusao: O estudo
evidenciou alta incidéncia de PN, mesmo na auséncia de
sintomas clinicos. Recorréncia ¢é elevada, tratamento clinico
¢ eficaz, cirurgia é necessaria em poucos pacientes. Os
resultados mostram que endoscopias de rotina sdo altamente
recomendaveis.

HIPOALBUMINEMIA AO DIAGNOSTICO
NEONATAL DE FIBROSE CiSTICA: DETERMINANTE
DA EVOLUGCAO NUTRICIONAL E DA INFECCAO
PULMONAR?

DANIEL  ANTONIO DE  ALBUQUERQUE TERRA, ELIZABET VILAR
GUIMARAES, TRMGARD DE AssIS, ERick MARTINS FARIA, RENATA
FIGUEIREDO  FRrEITAS, ANDRE RocCHA FIGUEIREDO, RENATA DOS
SANTOS VIEIRA FERNANDES, MICHELLE ROSA ANDRADE ALVES, PAULA
VALADARES POvoA, CRiSTINA GONCALVES ALvim, FILOMENA BELINA
NuUNEs CAcHicoLo MANUEL, Jost ANDRADE FrANCO NETO, RENATA
MaRrcos BEDRAN.

FM/UFMG E NUPAD/UFMG.

Objetivo: Comparar pacientes com FC diagnosticados (triagem
neonatal) com hipoalbuminemia e sem hipoalbuminemia
quanto a evolucdo antropométrica e infecciosa.Materiais e
métodos: Estudo observacional, longitudinal e retrospectivo.
A amostra foi constituida por todos os pacientes admitidos
no servico de julho de 2003 a julho de 2008. Resultados:
45 pacientes foram admitidos no ambulatorio de referéncia

oriundos da triagem neonatal. sérica de
albumina foi solicitada na primeira consulta e pacientes

foram classificados em dois grupos, com (GO) ou sem

Dosagem

hipoalbuminemia (G1) ao diagnostico. Dentre esses, 05 nido
apresentavam dosagem sérica de albumina ao diagndstico.
Ao diagnéstico, GO e G1 apresentavam, respectivamente, os
seguintes escores: WAZ: -2,4 + 1,3 e -1,5 + 1,7 (p=0,06);
HAZ: -2,9 + 1,2 e -1,7 + 2,0 (p=0,03). Aos 06 meses: WAZ
-1,8+1,3e-13+ 1,5(p=0,32); HAZ-1,8 + 1,2 e -1,5 &
1,4 (p= 0,50). Com um ano: WAZ -1,0 + 1,4 e -0,4 + 1,3
(p=0,23); HAZ -1,5 + 1,4 ¢ -0,9 + 1,4 (p=0,26). Em relacio
a aquisicdo de infeccdo respiratoria até os 12 meses, 92,9%
dos pacientes GO e 82,6% dos pacientes G1 apresentaram
infeccdo por S. aureus (p=0,49). Em relacio & primoinfeccio
por P. aeruginosa encontrou-se, respectivamente, 14,3% e
34,8% (p=0,12). Conclusdo: A hipoalbuminemia, embora se
associe a indices antropométricos menores ao diagndstico,
ndo determina uma pior evolucdo nutricional no primeiro
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ano de vida. Além disso, ndo se associa a aquisicdo de
infecgdo respiratoria.

FIBROSE CISTICA: ESTRATEGIAS DO
CUIDAR DA ENFERMAGEM QUE CONTRIBUEM PARA A
QUALIDADE DE VIDA.

GiseLLE OLIVEIRA DA SiLvA Tassi0, LADYLAINE DE Souza GOMES,
Viuva pE OLvERA M. SAnTOS

Universipabe FUMEC

A Fibrose Cistica (FC) é uma doenca cronica sistémica de
origem genética autossdmica recessiva, classificada como
uma desordem letal caracterizada pelo aumento na producio
de muco. Objetivo: identificar as estratégias do cuidar de
enfermagem que contribuem para a qualidade de vida dos
pacientes portadores de fibrose cistica. Material e método:
para tanto, realizou-se uma revisio integrativa pautada
em estudos empiricos e teodricos publicados em periddicos
indexados nas bases de dados SCIELO, LILACS e MEDLINE.
A populacdo desse estudo foi constituida por 104 artigos
e uma amostra de 12. Constatou-se que a maior parte dos
estudos sdo primarios (58,3%), encontrados no banco de
dados MEDLINE (75%). O profissional que mais publica sobre
a FC na literatura que compde a amostra sdo os enfermeiros
(54,8%) de nacionalidade Americana (56%). Resultado: em
relacdo a problematica, evidenciou-se cientificamente que os
cuidados de enfermagem devem focar modelos assistenciais
educativos os que tenham a familia como centro do apoio
gerador de equilibrio do ambiente terapéutico. Verificou-se
também que o conhecimento aprofundado da fisiopatologia
multisistémica da doenca contribui muito para a promocéo
holistica dos cuidados dispensados a esses pacientes durante
as exacerbacdes do agravo. Concluséo: os principais cuidados
de enfermagem que contribuem com a qualidade de vida dos
portadores de FC centram-se na educacdo em saude, apoio a
familia, promocdo de reunides em grupo, estimulo ao auto-
cuidado e especializag¢do profissional. Sugere-se estudos
com evidéncias mais fortes e aprofundados, que retratem a
pratica clinica de enfermagem em coeréncia com a realidade
atual vivenciada pelos portadores de FC no Brasil.

PARTICIPACAO DE MAES E PAIS NA
ADMINISTRA(;AO DOS MEDICAMENTOS INALADOS E
FISIOTERAPIA RESPIRATORIA PARA COM SEUS FILHOS
COM FC.

HiLDA ANGELICA ITURRIAGA JIMENEZ

DEPARTAMENTO DE FISIOTERAPIA UFMG
INST’ITUICAO:ASSOCIACAO DE MUCOVISCIDOSE DE MINAS
GERAIS (AMAM)

Racional: A terapia Inalatoria tem por objetivo de reduzir
as infeccdes bacterianas recorrente dos fibrocisticos. A
depuragdo bronquica aproveita o efeito dos mucoliticas
nebulizados, evitando a tosse que elimina os antibidticos
e antiinflamatérios inalados. Objetivo: O objetivo do
estudo foi identificar o grau de participagdo dos pais na
terapia Inalatoria. Método: Solicitamos aos participantes
da Assembléia Anual da (AMAM); que responderam um
questionario relativo a administracdo dos medicamentos
inalados e a inclusdo da depuracgdo bronquica. Obtivemos125
respostas dos 147presentes. Resultados: Pergunta: Escreva
os nomes dos medicamentos inalados que seu filho faz uso
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no momento. Analisamos através do teste ndo paramétrico
Qui-Quadrado.

Tabela
Sabe Nao Total
Sabe
Pais 27 12 39
Maes 45 08 53
Total 72 20 92

O valor foi de 3, 841. p estaria entre 0.05 e 0.01. Rejeita a
hipdtese nula que pais e maes estdo igualmente envolvidos
na terapia Inalatoria.

Pergunta: Inclusdo da fisioterapia respiratoria na terapia
Inalatoria

Tabela
Faz Nzo Total
Faz
Pais 18 21 39
Maes 23 30 53
Total 41 51 92

0 valor foi =0.06, aceita a H&#8338; que ndo ha diferenca
entre pais e mies no cuidado da eliminacdo do muco.
Discussdo. Maes aparentemente sdo mais envolvidas com a
saude dos filhos. Ambos ndo incluem a depuragéo bronquica.
0 que mostra pouca adesdo a fisioterapia respiratoria.
Palavras Chaves: Fibrose cistica, inalagio, aderéncia.

’MANIFES;I'A(;()ES CLINICAS INICIAIS DA
FIBROSE CISTICA SAO DIFERENTES ENTRE MAIS
JOVENS E MAIS VELHOS?

1epA ReGiNA Lopres DeL Ciampo, LipiA ALicE Gomes MONTEIRO
MARIN ToRRES, ALBIN AUGUSTIN, REGINA SAWAMURA, MARIA INEZ
MACHADO FERNANDES

UNIVERSIDADE DE SAQO PAULO- FACULDADE DE MEDICINA
DE RIBEIRAO PRETO

Objetivo: avaliar caracteristicas clinicas iniciais de portadores
de Fibrose Cistica em ambulatdrio de referéncia, de acordo
com o ano de nascimento. Métodos: estudo analitico,
retrospectivo, 93 prontudrios de pacientes atendidos em 2008
no HCRP- FMP-USP. Varidveis: sexo, idade ao diagnostico,
idade ao inicio dos sintomas, manifestacdes respiratdrias e/
ou gastrointestinais ao diagndstico. Divididos em grupo 1
(nascidos até 1985) e 11 (nascidos apos 1985). Calculados
qui-quadrado e teste exato de Fisher (1C=95%, p<0,05).
Resultados: 15,1%(8) e 84,9%(79) pertenciam aos grupos |
e 11. Sexo masculino: 71,4 %(10) e 55,7%(44); grupos 1 e 11
1dade de inicio dos sintomas <13 meses de idade em 57,10
(8) no grupo 1 e 89,9% (71) no grupo 11 (€#935;2=9,9;
p=0,001). Idade ao diagndstico < 5 anos em 35,7% (5) no
grupo 1 e 82,3% (65) no grupo 11 (€t#935;2=13,8; p=0,0001).
Manifestagdes digestivas ao diagndstico em 57,1% (8) no
grupo 1 e 65,8% (52) no grupo 11; e respiratdrias em 100%(14)
no grupo 1 e 83,5%(66) no grupo 11. Discussdo: A diferenca
foi estatisticamente significante para a idade de inicio dos
sintomas e idade ao diagnostico, sendo que no grupo 1 ambos
foram mais tardios. Houve auséncia de significancia em
relacdo ao inicio dos sintomas ao diagndstico (respiratorios
ou gastrointestinais). Estudos posteriores seriam necessarios
para avaliar se o inicio mais tardio dos sintomas, bem como
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da idade ao diagndstico poderiam estar relacionados aos
quadros de menor gravidade e com maior sobrevida.

QZ» INALOTERAPIA  PARA PACIENTES COM
FIBROSE CISTICA CENTRO VIVA VIDA - JUIZ DE FORA
JoseLicl DA Sitva, Rosa MARIA DE CARVALHO, MIARESSA VIEIRA
FERREIRA, LAURA NASCIMENTO HALFELD, CRISTINA MARA NUNES
pE PautA CoewHo, ANA LUCIA DE ALMEIDA VARGAS, ALINE DE
CArRVALHO BrAz, Hita MarTINS CAmPos FARiA, LUCIMAR DUARTE
DE ABREU, MARIA CARMEM BAsT0s ABiB, MARTA CRISTINA DUARTE
HOSPITAL UNIVERSITARIO DE JUIZ DE FORA
Introducédo: O Centro Viva Vida e o Centro de Referéncia
em Fibrose Cistica do Hospital Universitdrio da UFJF
prestam atendimento as criangas fibrocisticas. O projeto de
inaloterapia vem complementar, através de parceria entre
as equipes, a assisténcia prestada. O grupo de inaloterapia,
através de acoes educativas, visa a proporcionar um recurso
a mais no tratamento, contribuindo para maior adesdo
ao tratamento e evolucdo satisfatoria do quadro clinico.
Objetivos: Prestar atendimento integral as criangas e seus
cuidadores, orientando-os sobre 0 modo correto de utilizacdo
de medicamentos e os cuidados com a manutencio do
equipamento, assim como particularidades de atuagdo da
equipe interdisciplinar. Material e Método: Os grupos sdo
realizados semestralmente, coordenados por fisioterapeutas,
nutricionistas ,assistentes sociais, psicdlogos, pediatras
e enfermeiros, respeitando o estdgio de colonizacdo das
criangas. As etapas desenvolvidas sdo: 1.Educacdo sobre
a doenca (fisiopatologia); 2.Orientagdes profissionais
especificas; 3. Informagdes sobre manutencdo do
equipamento e uso da medicagdo; 4. Técnicas fisioterapicas.
0 trabalho ¢ realizado com o auxilio de: cartilhas e folhetos
educativos, painéis explicativos e atividades praticas como
montagem e higienizacdo de nebulizadores e espacadores
e demonstracio de técnicas respiratorias. Conclusdo:
Espera-se que o trabalho de inaloterapia em grupo promova
o estreitamento das relagdes entre paciente/familia e equipe
de saude, assim como entre paciente/familia e instituicdo,
favorecendo o desenvolvimento de seguranca e confianca
no tratamento e na equipe interdisciplinar, contribuindo
para uma comunicacéo eficaz que vise a atingir os anseios
da familia.

. DIAGNOSTICOS DE ENFERMAGEM EM
FIBROSE CISTICA

Jost po CARMO RocHA, \(ALESCA NUNES DOS REIs

HOSPITAL UNIVERSITARIO - UFJF

A Fibrose Cistica (FC) ¢ uma doenca de heranca autossomica
recessiva, incurdvel, e que se caracteriza por infeccdes
cronicas e recorrentes do pulmaio, insuficiéncia pancredtica
e elevados niveis de cloro no suor. A significativa variacdo
das caracteristicas clinicas da FC, associada as singularidades
e especificidades dos cuidados de enfermagem que sdo
demandadospelo paciente portador da doenca, despertou-nos
o interesse em realizar um levantamento bibliogréafico acerca
dos principais diagndsticos de enfermagem identificados
na FC, com o objetivo de orientar e embasar teorica
e cientificamente a estruturacio e implementacdo da
Sistematizacdo da Assisténcia de Enfermagem (SAE) do
Centro de Referéncia de Fibrose Cistica de um Hospital de
Ensino do Municipio de Juiz de Fora/MG. Optou-se para a
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realizacdo deste estudo por uma revisdo bibliogréafica do tipo
descritivo-exploratdria, de abordagem qualitativa, através da
busca direta de artigos cientificos e por pesquisa na base de
dados LILACS e MEDLINE. Foram selecionados 30 artigos
cientificos de enfermagem publicados a partir de 2001. O
recorte temporal explorado estd relacionado com o periodo
de implementacdo da abordagem diagnostica no Estado.
Através da andlise do material obtido, os diagnosticos de
enfermagem mais prevalentes foram: controle terapéutico
ineficaz, déficit do volume de liquidos, troca de gazes
prejudicada, desobstrucdo ineficaz de vias aéreas, diarréia
e constipacdo intestinal. Concluiu-se que ainda ha poucos
estudos e publicacdes referente ao tema em estudo. O
levantamento das necessidades afetadas tem proporcionado
conhecimento para implementacdo da SAE e instiga, ainda,
novos estudos para melhorar a qualidade da assisténcia de
enfermagem.

PRE E POS TRANSPLANTE PULMONAR EM
PACIENTES COM FIBROSE CiSTICA

Lais CrisTINA Rizzo, JociMAR PRATES MULLER, KETRIN MICHELLINI
GAUER

Complexo Hospitalar Santa Casa de Porto Alegre

Objetivo: Avaliar o pré e pos transplante pulmonar de pacientes
com fibrose cistica submetidos a reabilitacdo pulmonar
Metodologia: Avaliados sete pacientes, retrospectivamente,
que realizaram transplante pulmonar e foram submetidos
a reabilitacdo, no Complexo Hospitalar Santa Casa de
Porto Alegre. As varidveis foram: sexo, idade, indice de
massa corporea (IMC), colonizacdo bacteriana, VEF1, CVF,
distancia percorrida no Teste de Caminhada dos 6 Minutos
(TC6'), sensagdo de dispnéia, desconforto em membros
inferiores, freqiiéncia cardiaca (FC), freqiiéncia respiratdria
(FR), saturacdo periférica de oxigénio (Sp02), tipo de doador,
tempo de internacdo, aderéncia a reabilitacdo pulmonar.
Andlise estatistica descritiva, com média para varidveis
simétricas e mediana para varidveis assimétricas. Resultados:
Dos sete pacientes estudados quatro eram do sexo feminino,
com idade média de 283 + 96 meses, IMC médio de 20,89
+ 2,39, tempo de internagdo médio de 31,14 + 12,75,
somente um paciente nio apresentou colonizacédo prévia de
Pseudomonas aeruginosa, um pacientes nio participou da
reabilitacdo pulmonar e somente um transplante foi intervivos.
0 incremento mediano no VEF1 foi de 0,78 (0,29:;0,94),
no CFV 0,65 (0,41;1,16) e na distancia percorrida no TC'6
36,5m (23 - 52), sendo nesta ultima considerada em apenas
quatro pacientes. Nao houve diferenca no desconforto em
membros inferiores e houve reducdo mediana de 3 pontos
nas diferencas de sensa¢do de dispnéia, de 21bpm na FC, de
3irpm na FR e a variacdo mediana na Sp02 diminuiu 13%.
Conclusdo: Devido ao tamanho da amostra, ndo se pode
concluir que houve incrementos significativos das vardveis
analisadas. Uniformizar protocolos para novos estudos.

APLICA(;i\O DE UM INSTRUMENTO DE
TRIAGEM PARA RISCO NUTRICIONAL EM CRIANCAS
COM FIBROSE CiSTICA

Lenycia DE CassyA Lopes NEeri, FLAviA PErTON Ri0s, 16oR FELicIO
Gowmes, Fasiola ViLLac Appe

INSTITUTO DA CRIANCA - HCFMUSP

Objetivo:  Avaliar a concordancia inter-observadores
na aplicacdo de um instrumento de triagem para risco
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nutricional em criancas com fibrose cistica (FC). Métodos:
Revisdo de prontudrios dos pacientes com FC seguidos
no ambulatorio de Pneumologia do Instituto da Crianca,
com idade entre 2 a 10 anos. O formulario baseou-se em
instrumento previamente elaborado e validado, o qual
classifica o risco nutricional de acordo com trés indices: indice
de massa corporea (IMC - risco se menor que percentil 50),
velocidade de ganho de peso (g/ dia) e de crescimento (cm/
ano). Estes dois ultimos sdo comparados com uma tabela
de valores esperados. Cada indice recebe uma pontuacio,
cuja soma pode variar de 0 a 6 (quanto maior escore, maior
risco), correspondente a uma classificacio em: nenhum ou
baixo, moderado ou alto risco nutricional. Os dados foram
coletados e digitados em duplicata, por dois pesquisadores
treinados. Estimou-se a concordancia entre os observadores
por meio da medida estatistica kappa (p< 0,05). Resultados:
Foram avaliados 34 pacientes, 17F:17M, com média de
idade de 6,89 +1,84 anos. No que diz respeito a classificacdo
de risco nutricional, 14 (41,2%) criancas foram classificadas
com nenhum ou baixo risco, 17 (50%) com risco moderado
e apenas 3 (8,8%) pacientes com alto risco. Foi encontrada
uma concordincia importante (kappa: 0,74; p<0,001)
da classificacdo do risco nutricional entre observadores.
Conclusdes: Houve concordancia inter-observadores na
aplicacdo do instrumento de triagem de risco nutricional
em FC, sendo este mais uma ferramenta disponivel para
avaliacdo do risco nutricional de pacientes com FC.

A INFLUENCIA DA IDADE NA ADESAO A
FISIOTERAPIA DE CRIANCAS/ADOLESCENTES

LuciANA ArAUJO LivA MAcHADO, CARLOS ROBERTO PINTO PEREIRA,
RoBERTA  FERNANDES CORREIA, NELBE NESI SANTANA, MARCIA
CorréA DE CAsTRO, CHRISTINE P. GONCALVES

INSTITUTO FERNANDES FIGUEIRA

CONTEXTUALIZACAOQ: A fibrose cistica ¢ uma doenca
genética, sendo que o compromentimento respiratorio ¢
uma das principais manifestagdes clinicas. A fisioterapia
consiste em tratamento essencial na rotina desses pacientes
e a adesdo ¢ um dos principais fatores determinantes do
sucesso do tratamento. OBJETIVO: Analisar se a idade
influencia no grau de adesdo a fisioterapia respiratoria de
criancas e adolescentes com fibrose cistica. METODOLOGIA:
Estudo transversal, realizado com criancas/adolescentes com
fibrose cistica. Foram coletados dados clinicos, demograficos
e freqliéncia ao ambulatério de fisioterapia respiratoria.
0 grau de adesdo foi definido pelo nimero de presencas
dividido pelo numero total de consultas a que o paciente
deveria comparecer. Os dados sdo apresentados em freqliéncia
relativa ou média+desvio-padrdo. A andlise estatistica foi
feita pela analise de varidncia de uma via e regressdo linear.
RESULTADOS: Foram analisados os dados de 24 pacientes,
com idade entre O e 14 anos. A média do grau de adesdo a
fisioterapia foi 64,0+23,9%. Em 41,6% dos casos a adesdo
foi considerada boa, em 29,2% regular e em 29,2% ruim.
Pacientes com boa adesdo ao tratamento eram mais jovens
(p<0,05). Na analise de regressdo linear entre idade e grau
de adesdo, o coeficiente de regressdo foi de 0,40 (p<0,05).
A idade influencia em 16% no grau de adesdo (R2=0,16).
CONCLUSAOQ: 0 estudo mostra que um dos fatores que pode
influenciar no grau de adesdo a fisioterapia ¢ a faixa etaria,
0 que demonstra a importancia de se discutir medidas que
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possibilitem uma aten¢do direcionada as necessidades de
cada paciente.

ANALISE DA ESPIROMETRIA EM CRIANCAS
E ADOLESCENTES COM FIBROSE CiSTICA

CHRISTINE PEREIRA GONCALVES, LuciANA ARAUJO LiMA MACHADO
LuANDA Dias DA Sitva, RAQUEL REGINA PIRES DE SouzA, SANDRA
LisBoA

INSTITUTO FERNANDES FIGUEIRA

Introducdo: A fibrose cistica ¢ uma doenca genética,
de acometimento sistémico, podendo causar disturbios
respiratorios. A espirometria ¢ um dos exames utilizados
para diagnostico da disfuncdo ventilatéria assim como
para acompanhamento da evolucdo da doenca. Objetivo:
Avaliar a evolugdo das variaveis espirométricas em criancas e
adolescentes com fibrose cistica.Métodos: Foram analisados
0s exames espirométricos de criancas e adolescentes com
fibrose cistica na faixa etaria de 6 aos 18 anos. Foram incluidos
0s participantes com pelo menos 2 espirometrias no periodo
de 1999 a 2010. Todos os exames foram realizados seguindo
os critérios recomendados pela American Thoracic Society. Os
dados sdo mostrados em média, desvio-padrao ou freqliéncia
relativa. Resultados: Foram avaliadas 154 espirometrias, de
53 pacientes, 57% do sexo feminino, com idade de 14,4+3,6
anos. O tempo médio de acompanhamento foi de 3,7 anos,
variando de 1 a 11 anos. No inicio do acompanhamento,
35,8% dos participantes apresentavam disturbio ventilatorio.
Ao final, esse valor subiu para 52,8%. Dentre CVF, VEF1 e
VEF1/CVF, a variavel que teve maior variacio foi o VEFI,
com uma diminuicdo média de 8,7% durante o periodo de
seguimento. Conclusdo: Conclui-se que a funcdo pulmonar
de criancas e adolescentes com fibrose cistica declina
gradualmente com o passar dos anos e que a espirometria,
realizada de forma seriada, é uma forma nio invasiva de se
monitorar a disfung¢do pulmonar.

PERCEPCAO DO FAMILIAR SOBRE A EQUIPE
MULTIDISCIPLINAR

LUCIANA MARTINS SARAIVA, NORBERTO Lupwic NETOo, MonNIcA
CHANG, Jost EDUARDO FERREIRA PEREIRA, ELIANA BARBOSA, DANIELA
1sRAEL, ELAINE DAMIANI ABREU

HOSPITAL INFANTIL JOANA DE GUSMAO

Um fator de importante contribui¢do na promogdo de
controle da doenga cronica ¢ a relacdo do doente com os
profissionais que o assistem. Este trabalho ¢ uma pesquisa
que teve com objetivo analisar a percep¢do do familiar
do paciente portador de FC que realiza tratamento no
Hospital Infantil Joana de Gusmdo-SC(HIJG-SC). A amostra
foi composta por familiares responsdveis (mie/pai) de
17(dezessete) criancas e adolescentes portadores de FC que
realizam atendimento no ambulatério e na internagcdo no
HIJG-SC. Os dados foram coletados através de entrevistas
semi-estruturadas e analisadas a partir da técnica Analise
de Conteudo. Os resultados deste trabalho indicaram 06
(seis) categorias que permitiram aos profissionais da referida
equipe delinear acdes que contribuam para a melhoria da
adesdo ao tratamento do paciente com FC. Sdo elas: 1)
Comunicacio entre paciente e equipe; 2)Trabalho em Equipe;
3) Atendimento Ambulatorial; 4) Atendimento de Internacio;
5) Aspectos Negativos no Tratamento; 6) Aspectos Positivos
no Tratamento. Para que os pacientes tenham boa adesao,
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¢ importante que sintam algum beneficio, tenham uma
supervisdo familiar e uma relacdo positiva com a equipe que
prescreve.

DIAGNOSTICO TARDIO DE FIBROSE CiSTICA
EM PACIENTE COM DOENCA CELIACA

MARCELA DUARTE DE SitLos, SoniA Mavumi CHiBa, VERA Lucia
SDEPANIAN, BEATRIZ BARBISAN

UNIFESP

OBJETIVO: descrever um caso de paciente com doenca
celiaca e fibrose cistica. CASO CLINICO: SSP, 16 anos,
natural e procedente de Sao Paulo. A paciente apresentava
desde lactente crises de broncoespasmo de repeticdo e
esteatorréia (van de Kamer 25,1 g de gordura/24h). Aos 9
anos de idade foi encaminhada para investigacdo em servico
de gastropediatria, sendo realizada bidpsia intestinal com
achados tipicos de doenga celiaca. Inicada dieta sem gluten,
evoluiu com melhora da diarréia e normalizacdo da bidpsia
intestinal. Entretanto, mantinha esteatorréia. Solicitado
dosagem de cloro no suor e pesquisa da mutacéo delta F 508,
confirmando o diagndstico de fibrose cistica. TC pancreas:
liposubstituicdo da cauda do péncreas. Iniciado tratamento
com enzimas pancreaticas, com melhora do quadro, eutrofia
e sem queixas.CONCLUSAO: a associacio de doenca celiaca
com fibrose cistica ¢ rara e deve ser lembrada em casos de
doenca celiaca que ndo melhoram com a dieta de exclusdo do
gluten, e ainda, em casos de fibrose cistica que ndo evoluem
satisfatoriamente bem com o uso de enzimas pancreaticas.

EVOLUCAO CLINICA DE UMA POPULACAO
ADULTA PORTADORA DE FIBROSE CISTICA (FC) ENTRE
0S ANOS DE 2005 A 2010: AVALIACAO DA FUNCAO
PULMONAR E ESTADO NUTRICIONAL.

ANA  PAULA PARAGUASSU  SOARES, VALERIA MARIA  AUGUSTO,
MarceLo BicatHo pE Fuccio

HOSPITAL DAS CLINICAS-UFMG E HOSPITAL JULIA
KUBITSCHEK-FHEMIG

Objetivos:  Avaliar retrospectivamente a evolucdo da
funcdo pulmonar e do estado nutricional de pacientes
adultos portadores de FC acompanhados nos ambulatorios
de referéncia dos Hospitais das Clinicas / UFMG e Julia
Kubitschek / FHEMIG de 2005 a 2010. Resultados: 49
pacientes, 25 (51%) homens, média de idade: 29,18 +
10,98. Ao analisar o total de pacientes foi evidenciado que a
capacidade vital (CV) em litros foi de 3,12 + 1,13L para 2,97
+ 1,17L (p = 0,74) e em %previsto de 80,42 + 22,81% para
76,34 + 25,23 (p=0,036), o volume expiratdrio forcado no
primeiro segundo (VEF1) foi de 2,10 + 1,00 L para 1,96 +
0,98L (p=0,022), em %previsto de 62,2 + 26,04% para 58,5
+ 26,92% (p=0,116). Peso e IMC respectivamente: 54,6 +
10,70Kg para 56,6 + 11,38Kg (p=0,04); 20,3 + 3,37 para
21,3 + 3,32 (p=0,03). Ao separar em dois grupos definidos
Com e Sem Adesdo ao tratamento foi evidenciado que no
Grupo Com Adesdo: CV: 3,27 + 1,29L(80,54 + 25%) para
3,22 + 1,221(79,60 + 24,5%); VEF1: 2,082 + 1,14L(59,64
+ 26,57%) para 2,087 + 1,09L(56,68 + 26,78%) ambos
sem diferenca estatisticamente significativa. O peso e IMC
respectivamente 57,28 + 10,92Kg para 59,40 + 11,52Kg e
20,93 + 3,71 para 21,79 + 3,31 (p<0,05). No Grupo Sem
Adesdo: CV: 2,92 + 0,8 5L(80,28 + 20,14%) para 2,63 +
0,88L(72 + 26,10%); VEF1: 2,11 + 0,78L(65,53 + 25,57%)
para 1,80 + 0,81L(56,80 + 27,69%) (p<0,05). Peso e IMC
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respectivamente 51 + 9,5 Kg para 52,8 + 10,28Kg(p=0,043)
e 19,5 + 2,73 para 20,53 + 3,28 (p=0,111). Conclusio:
Estabilidade funcional pulmonar satisfatéria pode ser
alcancada com o arsenal terapéutico atual. Entretanto, a
adesdo a terapéutica inalatéria parecer ser um dos pontos
fundamentais para que este beneficio seja atingido.

COLONIZA(;Z\O BACTERIANA DO ESCARRO
DE PACIENTES COM FIBROSE CiSTICA.

MarTA CrisTINA DUARTE, CRISTINA MARA DE PAULA NUNES COELHO,
EpmiLtoN PEREIRA DE ALMEIDA, RosA MARIA CARVALHO, JOSELICI DA
Sitva, MuriLo Gomes OLIVEIRA, TARCiSIO JOSE DA SILVA JUNIOR,
MARCELO MARTINS PACHECO.

UNIVERSIDADE FEDERAL DE JUIZ DE FORA

Objetivos: identificar os patdgenos prevalentes
na cultura de escarro dos pacientes regularmente
atendidos no Centro de Referéncia em Fibrose Cistica
do Hospital Universitario da Universidade Federal de
Juiz de Fora (HU/UFJF). Material e método: foram
verificados os resultados das culturas de escarro
dos pacientes, sendo as amostras colhidas pelas
fisioterapeutas do Centro de Referéncia e encaminhadas
ao laboratério do HU/UFJF. Resultados: Dos 18
pacientes cadastrados no Centro, 13 pacientes foram
analisados, sendo 53,8% do sexo masculino, 76,9% da
raca branca, 53,8% residentes fora da cidade de Juiz
de Fora, 61,5% ndo originados da triagem neonatal
e 15,49% apresentaram ileo meconial. A mediana de
idade dos pacientes foi 26 meses (4 a 175 meses) e a
mediana de idade dos pacientes a primeira colonizacéo
foi 9 meses (1 a 139 meses). Verificou-se que 92,3%
dos pacientes estavam colonizados, havendo apenas
um paciente ainda ndo colonizado. Os principais
patégenos observados, em ordem decrescente de
freqiéncia, foram Staphylococcus aureus sensivel
(69,2%), Pseudomonas aeruginosa sensivel (46,2%),
Staphylococcus aureus resistente (38,5%), Burkholderia
cepacia (30,8%), Pseudomonas aeruginosa resistente
(15,4%), Haemophyllus sp (7,7%) e outras bactérias
(15,4%). Conclusdo: A colonizacdo da maioria dos
pacientes fibrocisticos acontece, precocemente, ainda
no primeiro ano de vida, o que sugere a necessidade
de medidas consistentes para o controle de infeccdo e
segregacdo dos pacientes. Adicionalmente, observa-se
uma prevaléncia ascendente e preocupante de bactérias
resistentes nas amostras de escarro.

, BENEFICIOS DA GASTROSTOMIA NA
FIBROSE CISTICA: RELATO DE CASO

PAULA VALLADARES POVOA GUERRA, RENATA DOS SANTOS VIEIRA
FERNANDES, MIcHELLE RoSA ANDRADE ALVES, ELIZABET VILAR
GUIMARAES

UFMG

Relato de caso: W.J.S. apresentou diagndstico de Fibrose
Cistica aos 2 meses pelo teste do suor apds triagem neonatal
alterada - dosagem de imunotripsina reativa. No inicio do
tratamento apresentava cansaco, tosse, esteatorreia, diarreia,
edema, hepatomegalia, anemia e hipoatividade. Iniciou
terapia de reposicdo enzimdtica desde entdo. Esteve em
uso de leite materno complementado com formula lactea
infantil industrializada desde um més de vida e a introducéo
de alimentos ocorreu como preconizado para idade. Fez uso
de triglicerideo de cadeia média desde 3 meses. Paciente
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evoluiu com baixo peso (P<3) e estatura oscilante (P<3 a
P25), perda de peso continua, inapeténcia, em uso de 16.000
unidades de enzima/kg/dia, sendo realizada a gastrostomia
para melhora nutricional. A crianga recebeu diariamente
400 das necessidades caloricas pela gastrostomia, com
infusio noturna, e dieta oral hipercalorica em livre
demanda, com ganho de peso satisfatorio. Atualmente,
a crianga estd com 4 anos, peso (P>75) e estatura (P50)
adequados, IMC=17,7 kg/m2 (P95), dieta enteral noturna
(dias alternados), apetite preservado, em uso 8.000 unidades
de enzimal/kg/dia, fisioterapia frequente e boa evolucio.
Equipe avalia a possibilidade de retirada da gastrostomia.
Conclusdo: A gastrostomia deve ser avaliada como opcdo
terapéutica para melhora da qualidade de vida do paciente
(melhora nutricional, da funcio respiratoria e da atividade
fisica), sendo sempre apoiada pela equipe multiprofissional,
principalmente, nos aspectos relativos a imagem corporal,
higienizacdo, condigdes sanitarias da moradia, acesso a
dieta e adesdo ao tratamento. Mas ainda sdo necessarios
estudos randomizados multicéntricos para estudar a eficacia
e possiveis efeitos adversos dessa intervencéo.

CORFSELACAO DA DENSIDADE MINERAL
OSSEA, FUNCAO PULMONAR, CAPACIDADE
FUNCIONAL E IDADE DE DIAGNOSTICO EM PACIENTES
COM FIBROSE CiSTICA

GuUILHERME CARDENAZ DE Souza, GABRIELE TIECHER, PATRiCIA
XAVIER HOMMERDING, TAisA FrRescUra Pamv, PauLo Jost CAUDURO
MarosTica, MArcio ViNicius FAGUNDES DoNADIO

PONTIFICIA UNIVERSIDADE CATOLICA DO RIO GRANDE DO
SUL - PUCRS

Introducdo: A fibrose cistica (FC) é uma doenca genética que
acomete diversos sistemas. Evidéncias sugerem que pacientes
fibrocisticos podem apresentar deficiéncia na mineralizacdo
ossea. Objetivo: avaliar a densidade mineral ossea de
pacientes com FC em acompanhamento ambulatorial no
Hospital Sdo Lucas da PUCRS e correlaciona-la com possiveis
varidveis intervenientes. Material e Método: Este é um
estudo transversal no qual foram incluidos 18 pacientes com
FC e idade entre seis e vinte anos. Foram coletados dados
referentes ao paciente (nome, idade, sexo), peso, altura e
idade de diagndstico. Ap6s, os pacientes foram submetidos
a uma avaliacdo clinica interdisciplinar, ao teste de funcdo
pulmonar e avaliacio da capacidade funcional (teste da
caminhada 6 minutos). Foram aplicados os questionarios
de qualidade de vida em FC e realizada a densitometria
ossea na coluna lombar. Resultados: as criangas avaliadas
encontram-se dentro de uma faixa de normalidade para a
densida de mineral dssea. Esta se correlacionou de forma
moderada com o volume expiratorio forcado no primeiro
segundo (r=0.40; p=0.05) e com a capacidade vital forcada
(r=0.52; p=0.01). Ja a idade apresentou uma correlacio
inversa e moderada (r=-0.53; p=0.01) com a densidade
o6ssea, assim como a idade de realizacdo do diagnostico
da doenca (r=-0.52; p=0.01). Ndo foram encontradas
correlacdes significativas com os dados do questiondrio
de qualidade de vida, indice de massa corporal e distancia
caminhada no teste dos 6 minutos. Conclusdo: Os pacientes
avaliados apresentam densidade mineral 6ssea dentro dos
valores normais estabelecidos e que se correlaciona com a
funcdo pulmonar e idade de diagndstico.
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ANASARCA E ACRODERMATITE
ENTEROPATICA COMO MANIFESTAQ()ES INICIAIS DE
FIBROSE CISTICA

NATALIA DE AQUINO SILVEIRA, FRANCYELLY WISNIEVSKI YAMAMOTO,
ANA Paula B SivoEs, JuuanA F MAurl, MARCELA DUARTE DE
SiLos, Sonia Mayumi CHiBa, BEATRIZ NEUHAUS BARBISAN, CLOVIS
Epuarpo TApEU GOMES

UNIFESP

Objetivo: Descrever caso de fibrose cistica em lactente de 2
meses com anasarca e lesdes de pele como manifestagdes
iniciais de fibrose cistica. Caso clinico:LAS, feminino, 2 meses,
em aleitamento materno exclusivo iniciou lesdes eritemato-
descamativas em placas em regido genital que evoluiram
para toda superficie corporal. Apds 1 semana houve ganho
de peso excessivo e edema de extremidades inferiores
que evoluiu para edema generalizado -anasarca. Paciente
mantinha bom estado geral, apetite preservado, diurese sem
alteracdes. Apresentava evacuagdes com fezes liquidas desde
nascimento, em geral apds mamadas, amarelo/esverdeadas,
brilhantes e com muco. Antecedente familiar: irma falecida
aos 10 meses com fibrose cistica. Apresentava albumina sérica
de 1.4g/dl. Dosagem de cloro no suor: 88mEq/L. Biopsia
de pele: acrodermatie enteropatica. Apds a introducdo de
enzimas pancreaticas evoluiu com regressao do edema e bom
desenvolvimento pondero estatural. Conclusdo: Anasarca e
acrodermatite enteropatica sdo apresentagdes incomuns na
FC, e reversiveis com a correcdo da insuficiéncia pancredtica
e suporte nutricional.

RELATO DA EXPERIENCIA PRELIMINAR
COM O TESTE DA CONDUTIVIDADE NO SUOR.

MaRTA CRISTINA DUARTE, CRISTINA MARA DE PAULA NUNES COELHO,
MARIANA SOARES PIRES, MIARIA DE CASTRO, MARIA HELENA BRAGA,
JOSEANA APARECIDA DA SILVA, LARISSA NEGRAO REBELO DE ALMEIDA
Rical.

UNIVERSIDADE FEDERAL DE JUIZ DE FORA

OBJETIVOS: Descrever os resultados obtidos no teste da
condutividade no suor em pacientes encaminhados ao
laboratdrio do Centro de Referéncia em Fibrose Cistica do
Hospital Universitario da Universidade Federal de Juiz de
Fora. MATERIAL E METODO: No periodo de outubro de
2009 a junho de 2010, foram realizados 65 testes do suor,
sendo colhidas duas amostras por exame. Os pacientes com
amostra de suor insuficiente foram excluidos do estudo.
O suor foi obtido através da iontoforese pela pilocarpina,
coletado no sistema Macroductét#61650;. Foram realizadas
leituras imediatas através do analisador de condutividade
do suor Sweat Chek&t#61650; (Wescor). Todos os exames
foram realizados por 2 técnicas capacitadas. RESULTADOS:
Dos pacientes submetidos ao teste, 50,8% eram do
sexo feminino e a idade média foi 3,8 anos. Na faixa de
normalidade para a fibrose cistica (condutividade inferior
a 60 mmol/L), foram obtidos 87,7% dos resultados, com
valor médio da condutividade no suor de 30,9 mmol/L. Na
faixa intermediaria (60- 79 mmol/L) encontrou-se 9,2% dos
resultados, comvalormédio da condutividade de 69,4 mmol/L.
Foram considerados alterados (superior 4 80 mmol/L) 3,1%
dos resultados, com condutividade média de 118 mmol/L,
resultados confirmados pelo teste do suor convencional em
Belo Horizonte. CONCLUSOES: Apesar do pequeno ntimero
de testes realizados, observa-se uma diferenca significativa
entre os resultados normais e alterados. No entanto, novos
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estudos sdo necessarios para estabelecer o real valor deste
método, considerado, até o momento, uma triagem para o
diagnostico de Fibrose Cistica.

ASSOCIA(;AO ENTREESTADO NUTBICIONALE
COLONIZA(;i\O BACTERIANA NA FIBROSE CISTICA.
MAarIANA Favacto, Monica C. Firmipa, Marcos Cisar S. CasTro,
LuciNErl SANTOs, AGNALDO Josk Lopes, CLAupiA HENRIQUE DA
CosTa

POLICLINICA PIQUET CARNEIRO - UNIVERSIDADE DO
ESTADO DO RIO DE JANEIRO (UERJ

Objetivo: Avaliar a associacdo entre o estado nutricional
e o tipo de colonizagiio bacteriana no grupo de pacientes
adultos, portadores de fibrose cistica (FC), acompanhados
na Policlinica Piquet Carneiro da Universidade do Estado do
Rio de Janeiro (UERJ). Material e Método: Foi avaliado o
indice de massa corporal (IMC) de 32 pacientes portadores
de FC, os quais foram subdivididos em: 1) colonizados
por Pseudomonas aeruginosa (PA); 2) colonizados por
Burkholderia cepacia (BC), com ou sem PA associada; 3)
ndo-colonizados (NC). Para avaliacio do IMC (kg/m2),
foram utilizados os seguintes pontos de corte estabelecidos
para adultos: < 18,5 (baixo peso); €#8805; 18,5 e < 25
(adequado); €t#8805; 25 e < 30 (sobrepeso); £t#8805; 30
(obesidade). Resultados: Dos 32 pacientes, 16 eram homens,
com média de idade de 26 anos, sendo 21 colonizados por
PA, quatro por BC e sete NC. Dentre os colonizados por PA,
11 (52,4%) tinham peso adequado, 6 (28,6%) sobrepeso e
4 (19%) baixo peso. Dentre os colonizados por BC, 2 (50%)
apresentavam baixo peso e 2 (50%) peso adequado. No
grupo NC, 3 (42,9%) pacientes tinham peso adequado, 3
(42,9%) sobrepeso e 1 obesidade (14,2%).

Conclusdes: Na amostra avaliada, o baixo peso sé foi
observado em pacientes colonizados, sendo que metade dos
pacientes com Burkholderia cepacia encontrava-se dentro
desse grupo. O papel do estado nutricional no curso clinico
da FC, especialmente no que tange a colonizacdo bronquica,
necessita de maior esclarecimento na literatura.

AS REPRESENTA(;()ES SOCIAIS DA FIBROSE
CISTICA EM PACIENTES ADULTOS.

Lucinerl SanTos, Monica C. Firmipa, Marcos César S. CasTro,
MariANA FavacHo, AGNALDO Jost Lopes, CLAUDIA H. pA Costa
PoticLinica PiQueT CARNEIRO - UNIVERSIDADE Do ESTADO DO
Rio pE Janeiro (UERJ)

Objetivo: Com o aumento da expectativa de vida, a fibrose
cistica (FC) vem provocando, nos pacientes adultos, vérios
problemas sociais, tanto no trabalho como nas relagcdes
sociais e na vida cultural do paciente e de sua familia.
Assim, o presente trabalho tem como objetivo analisar as
representacées e impactos sociais presentes na vida pessoal,
bem como nas relacdes familiares dos pacientes adultos
acometidos de FC acompanhados na Policlinica Piquet
Carneiro da Universidade do Estado do Rio de Janeiro (UERJ).
Material e Método: O instrumento utilizado para coleta de
dados constituiu em entrevista com familiares e pacientes
adultos, tendo sido analisados os dados relativos a situacdo
familiar, economica, habitacional, a vida sociocultural, a
saude e os dados relativos a situacdo de trabalho. Resultados:
Os dados obtidos possibilitaram identificar sentimentos
como preconceito, medo e vergonha. Tanto o paciente como
a familia tende a ocultar a doenca. A vida sociocultural
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fica extremamente alterada e, em geral, os pacientes saem
pouco e as relacdes de amizades sdo limitadas. Os resultados
revelam ainda uma superprote¢do por parte dos pais, que se
sentem culpados pela doenca dos filhos, visto ser a FC uma
doenga genética. Conclusdes: As representacdes sociais dos
pacientes adultos revelam-se de forma negativa e a relacdo
saude-doenca-morte influencia diretamente nas atividades
individuais, familiares e no trabalho, afetando a qualidade
de vida.

ARELACAO MAE/BEBE APOS DIAGNOSTICO
DE FIBROSE CISTICA.

SiLtMARA  Lopes, SoNIA Mavumi CHiBA, BEATRIZ N. BARBISAN,
RupoLF WECHSLER, CLovis EpuarDo TADEU GOMES

UNIFESP - UNIVERSIDADE FEDERAL DE SAO PAULO
Objetivo: Relatar a relagdo mae/bebé e suas questdes
emocionais de apego e separacdo a adesdo ao tratamento
apos o diagndstico de Fibrose cistica (FC) aos dois meses
de idade. Caso Clinico: L.A.S, sexo feminino, no inicio do
tratamento estava com aleitamento materno exclusivo. Apos
aproximadamente um més, a equipe nutricional introduziu
outra alimentacdo, porém isso deixou a mie muito
angustiada, pensando em como L.A.S, reagiria ao ingerir
outros alimentos. Isto suscitou na mée os medos, anseios
e lembrancas de uma filha anterior nesta mesma idade.
Destacamos que esta filha era portadora de FC e faleceu ha
13 anos aos dez meses de idade. Atualmente L.A.S. estd com
oito meses e consegue incluir alimentos doces e salgados em
sua alimentacéo diaria de acordo com sua idade. Conclusio:
As condi¢cdes emocionais que sdo percebidas através do
discurso da mée e o espaco para a intervencdo psicoldgica
com a mae/bebé permitiu uma forma de organizacio da
vida do paciente/familia com a doenca, tanto no aspecto
alimentar como nas questdes emocionais de apego e
separacéo. A discussdo do caso com a equipe interdisciplinar
possibilitou uma melhor compreensdo dos sentimentos que
a mée vivenciava e da sua angustia em relacdo a adesdo ao
tratamento proposto a este novo bebé.

TAXA DE COLONIZACAO ENTRE PACIENTES
TRIADOS E NAO TRIADOS ASSISTIDOS NO HOSPITAL
DAS CLINICAS NO ANO DE 2009.

RENATA MARcos BEDRAN, MARIA BEATRIZ MARCOS BEDRAN, CAssio
1BIAPINA, CRISTINA GONCALVES ALVIM, TRMGARD DE Assis, FLAVIA
THEREZA RODRIGUES BARBOSA, JULIANA HOEHNE

FACULDADE DE MEDICINA DA UFMG

OBJETIVO: Descrever dados a respeito da colonizacdo
bacteriana em 2009 entre pacientes triados e ndo triados
para fibrose cistica. MATERIAL e METODO: Foram colhidos
dados de 114 pacientes, através da analise retrospectiva no
periodo de 1998 a 2009. Para andlise estatistica utilizou-se
o programa Epi Info 2000. RESULTADO: No ano de 2009
no ambulatério do Hospital das Clinicas, tivemos 30% dos
pacientes triados pelo teste do pezinho para fibrose cistica
e 70% nido triados. Dos pacientes submetidos a triagem
neonatal, 94,3% deles tiveram o diagndstico antes de 1 ano
de idade, sendo que 86% o tiveram antes de 2 meses de
idade. Entre os ndo triados, apenas 24,4% apresentaram
diagnostico antes de 1 ano de idade. Em relacdo as culturas
de escarro e aspirado traqueal realizadas no ano de 2009,
encontramos: -pacientes triados: 37,8% eram colonizados
por Pseudomonas aeruginosa; 75,7% por Staphylococcus
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aureus sensivel a oxacilina; 2,7% Staphylococcus aureus
resistente a oxacilina; 5,4% por Burkholderia cepacia e
40,5% ndo colonizados.

- pacientes ndo triados: 52% eram colonizados por
Pseudomonas aeruginosa, 55,8% por Staphylococcus aureus
sensivel a oxacilina; 7,8% Staphylococcus aureus resistente a
oxacilina; 5,2% por Burkholderia cepacia e 18,29 eram nio
colonizados. CONCLUSAQ: Pacientes triados apresentaram
menor indice de colonizagdo por Pseudomonas aeruginosa.
A intervencdo precoce possibilita um menor indice de
colonizacéo, permitido um investimento precoce na nutricdo
e tratamento das infec¢des, gerando melhor qualidade e
expectativa de vida.

QUALIDADE DE VIDA DE CRIANCAS
ATENDIDAS NO CENTRO DE REFERENCIA EM FIBROSE
CiSTICA DO HOSPITAL UNIVERSITARIO DA UFJF

LAURA NASCIMENTO HALFELD, MARESSA VIEIRA  FERREIRA, ROSA
MarIA DE CARVALHO, JOSELICI DA SiLvVA, ANA LUCIA DE ALMEIDA
VARGAS, MARTA CRISTINA DUARTE

UNIVERSIDADE FEDERAL DE JUIZ DE FORA

Introducdo: A Fibrose Cistica (FC) ¢ uma doenca genética
autossdmica recessiva causada por mutagcdo em gene que
codifica a proteina Cystic Fibrosis Transmembrane Regulator
(CFTR), causando transporte anormal dos ions cloro através
da superficie do epitélio de varios drgaos, principalmente no
trato gastrointestinal, pancreas e pulmaes. E considerada
doenca multissisttmica, com um grande espectro de
manifestagcdes clinicas, graus de severidade e formas de
apresentacdo, repercutindo de varias formas em aspectos
fisicos, sociais e emocionais e, consequentemente, na
qualidade de vida dos pacientes. Objetivos: avaliar a
qualidade de vida de criangas e adolescentes atendidos
no Centro de Referéncia em Fibrose Cistica do Hospital
Universitario da UFJF. M¢todos: Foi aplicado, aos pais ou
responsaveis de nove pacientes, a versdo 4.0 do Questionario
de Qualidade de Vida Pediatrico - PedsQLTM direcionado
a faixa etaria dos pacientes (2-4, 5-7, 8-12 e 13-18 anos).
Resultados: Os resultados foram analisados dividindo-se os
pacientes em dois grupos: 1 - criancas com 2 a 4 anos e 2 -
criangas com 5 a 15 anos, ja em atividade escolar. Os escores,
respectivamente para os grupos 1 e 2, foram: Capacidade
Fisica ( 96,87 e 65); Aspecto Emocional (63,33 e 71); Total
(86.11 e 69,74). Quanto ao dominio Atividade Escolar, o
grupo 2 obteve média de 77. Conclusdo: A capacidade fisica
mostrou-se mais comprometida em pacientes mais velhos,
enquanto as repercussdes emocionais parecem ser mais
evidentes nos primeiros anos do diagnostico e as atividades
escolares mostraram-se mais prejudicadas em pacientes com
mais idade

INGESTAO DE VITAMINA A EM
FIBROCISTICOS DO HOSPITAL DAS CLiNICAS/UFMG
RENATA DOS SANTOS VIEIRA FERNANDES, MICHELLE ROSA ANDRADE
ALVES, ANA Facury DA Cruz, RAQuEL RocHA JABOUR FRrANCISCO,
GABRIELA PRADOS DE ARAUJO, LETICIA DE FREITAS MoRAIS, MARCIA
MAIA SATLER, BRUNA SOARES, ELIZABET VILAR GUIMARAES
HOSPITAL DAS CLINICAS DA UFMG

OBJETIVOS: Avaliar a adequagdo do consumo de vitamina
A por fibrocisticos do Programa Estadual de Triagem
Neonatal de Minas Gerais em tratamento no Ambulatorio
de Fibrose Cistica (FC) do Hospital das Clinicas da UFMG.
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METODOLOGIA: Foi realizado estudo transversal em 26
pacientes com FC. Os dados foram coletados entre os meses
de abril e maio de 2010, no atendimento ambulatorial
nutricional de rotina. Foi aplicado um Questiondrio de
Frequéncia Alimentar Quantitativo (QFAQ) adaptado
para esta populacdo, para avaliar o consumo alimentar. O
questiondrio contemplava trés perguntas: antibioticoterapia,
utilizacdo de enzimas pancredticas e colonizagdo. Os dados
foram analisados no programa Dietpro 5.1i e a ingestdo
de vitamina A foi comparada com o recomendado para
fibrocisticos (2500 mcg/dia de retinol). RESULTADOS:
Foram analisados 26 pacientes com idade média de 3,26
(+ 1,37) anos. 53,8% eram do sexo feminino. A ingestio
média de vitamina A (retinol) foi de 3989,8 (+1522,9) mcg/
dia incluindo o suplemento vitaminico. A ingestdo média
de vitamina A (retinol) sem o suplemento vitaminico foi
de 1553,5 (+1053,2) mcg/dia, sendo que 92,3% tomavam
suplementos vitaminicos (Source CF ou ADEK's), 23,1%
ndo utilizavam enzimas pancredticas e 509 estavam em
antibioticoterapia. Das colonizagdes, 46,2% tinham OSSA,
34,6% tinham PA, 3,8% tinham Streptococos, 7,7% tinham
0SSA + PA, 7,7% nio colonizados. CONCLUSAO: A ingestdo
de vitamina A (retinol) mostrou-se adequada devido o uso
de suplementos vitaminicos. 1sso demonstra a importancia
da suplementagdo vitaminica, visto que, a ingestdo por meio
da dieta ndo foi suficiente para suprir a recomendacéo diaria
de vitamina A para fibrocisticos.

AVALIA(;i\O DE CONHECIMENTO SOBRE A
DOENCA E DE SATISFACAO COM O TRATAMENTO NO
CENTRO DE REFERENCIA DA UFJF

MaRressA VIEIRA  FERREIRA, LAURA NASCIMENTO HALFELD, ROsA
MaRIA DE CARVALHO, JOSELICI DA SILVA, ANA LUCIA DE ALMEIDA
VARGAS, MARTA CRISTINA DUARTE

UNIVERSIDADE FEDERAL DE JUIZ DE FORA

Introducio: A Fibrose Cistica (FC) é uma doenca genética
considerada multissistémica, com grande espectro de
manifestacoes clinicas, graus de severidade e formas
de apresentacdo, cujo tratamento deve ter abordagem
multidisciplinar, continuada e individualizada. O Centro de
Referéncia em Fibrose Cistica da Universidade Federal de
Juiz de Fora (CRFC/UFJF) presta assisténcia a8 Microrregido
Sudeste de MG. Sendo um servico recente, consideramos
realizar avaliacdo visando a planejar adequadamente as
acoes a serem desenvolvidas e consequentemente melhorar
a qualidade da assisténcia. Objetivos: Avaliar o nivel de
conhecimento dos pais/cuidadores a respeito da FC e o nivel
de satisfagdo com o atendimento recebido no CRFC/UFJF.
Métodos: Foi aplicado, aos pais/cuidadores de pacientes com
FC, questiondrio semi estruturado com 31 questdes sobre
nivel de conhecimento sobre a FC e de satisfacdo com o
tratamento. Resultados: Quanto ao nivel de conhecimento,
88,9% relatou saber o que ¢ a doenca e estar satisfeito com
as informagoes que possui, tendo procurado informacoes
complementares principalmente em internet (75%); 77,8%
sabe qual é a causa. Em relacdo ao nivel de satisfagcdo, 100%
estd plenamente satisfeito e considera que o Centro facilita
o tratamento; 88,9% acha que o Centro realiza todas as
funcées que The cabem e 50% relata como maior dificuldade
a distancia do domicilio. Conclusdo: O CRFC/UFJF posui
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excelente nivel de aprovacdo, mas precisa conhecer melhor
as necessidades individuais dos pacientes e familiares,
assim como dificuldades, visando ao planejamento de
formas efetivas de fornecimento de assisténcia integral e
individualizada.

P0.043 POSSIVEIS ALTERA(;()ES BIOQUIMICAS
HEPATICAS AO DIAGNOSTICO DE FIBROSE CiSTICA EM
PACIENTES DATRIAGEM NEONATALEM MINAS GERAIS:
INCIDENCIA, FATORES DE RISCO E EVOLUCAO.

RAQUEL DA SivA MALHEIROS, SUZANA FONSECA DE OLIVEIRA MELO,
LuciaNo AMEDEE PERET FiLHO, ALEXANDRE SERGIO DA CoOSTA
BraGA, Francisco Jost CALDERA Reis, FERNANDO FiuizzolA DE
MaT0s,, ALBERTO ANDRADE VERGARA

HOSPITAL INFANTIL JOAO PAULO 11 - FHEMIG - BELO
HORIZONTE MG

Objetivo: Comparar criancas com e sem alteracbes de
aspartato aminotransferase (AST), alanino aminotransferase
(ALT), gamaglutamiltransferase (&#947;GT) e fosfatase
alcalina (FA) ao diagnodstico de fibrose cistica . Verificar
a prevaléncia, caracteristicas clinicas e evolu¢do no
primeiro ano de vida. Métodos: Andlise de prontudrios
de 59 pacientes diagnosticados de 01/07/03 a 30/06/07.
Variaveis pesquisadas: idade, sexo, idade gestacional,
peso ao nascimento, estado nutricional (escore Z (peso/
idade)), mutagdes genéticas mais freqlientes, historia de
ileo meconial, insuficiéncia pancreatica, ictericia neonatal,
alteractes respiratorias, edema, hepatomegalia, albumina,
hemoglobina, AST, ALT, GGT, FA. Resultados: 31/59 sexo
masculino (52,5%). Apenas 6,5% prematuros e 12% baixo
peso ao nascimento. ldade mediana de diagndstico:1,3
meses. Mutacdo, 64,4% pelo menos uma alteracdo para
€#916; F508. Tleo meconial, 13,8%. Maioria assintomatica,
sendo mais freqiientes alteracdes respiratorias (12%).
A ictericia foi por hiperbilirrubinemia indireta (3,4%).
23,5% tinham desnutricio moderada a grave (&#8804;
-2DP, escore Z). 43/59 (73%) considerados insuficientes
pancredticos e iniciado enzimas pancredticas.Pelo menos
metade ja cursavam com hipoalbuminemia ao diagnostico.
(72%%) apresentavam pelo menos uma alteracdo bioquimica.
As mais alteradas foram FA 46% (25/54) e GGT 33% (18/54).
A normalizacdo ocorreu principalmente de 6 a 9 meses.
No final do primeiro ano de vida, 27/39 (69%) evoluiram
com melhora, sete pacientes sem informacdes. Conclusio:
As alteracdes das enzimas hepdticas ao diagnostico da
FC ocorreram em 72% dos pacientes e foram transitorias,
podendo ndo refletir danos exclusivamente hepaticos e
sim em outros orgdos onde também sdo produzidas estas
enzimas, como pancreas e pulmaoes.

INGESTAO DE MACRONUTRIENTES EM
FIBROCISTICOS DO HOSPITAL DAS CLiNICAS/UFMG
RENATA DOS SANTOS VIEIRA FERNANDES, MICHELLE ROSA ANDRADE
ALVES, ANA Facury pa Cruz, RaQueL RocHA JABoUR Francisco,
GABRIELA PRADOS DE ARAUJO, LETiCIA DE FREITAS MORAIS, LARISSA
OuVEIRA SANTOS, RAPHAELA MIOREIRA, ELIZABET VILAR GUIMARAES
HOSPITAL DAS CLINICAS DA UFMG
OBJETIVOS: adequacdo do
macronutrientes por fibrocisticos do Programa Estadual
de Triagem Neonatal de Minas Gerais em tratamento
no Ambulatério de Fibrose Cistica (FC) do Hospital das
Clinicas/lUFMG. METODOLOGIA: Foi realizado estudo

Avaliar a consumo de
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transversal em 26 pacientes com FC de 0 a 6 anos. Os
dados foram coletados entre os meses de abril e maio de
2010, no atendimento ambulatorial nutricional de rotina.
Foi aplicado um Questiondrio de Frequéncia Alimentar
Quantitativo (QFAQ) adaptado para esta populagdo, para
avaliar o consumo alimentar. Os dados foram analisados
no programa Dietpro5.1i e a ingestdo de macronutrientes
foram comparadas com o recomendado para fibrocisticos.
RESULTADOS: Foram analisados 26 pacientes com idade
média de 3,26 (+ 1,37) anos. 46,2% eram do sexo masculino. A
ingestdo média de calorias (KCAL) foi de 2389,4+536,16(1-2
anos); 2911,5+571,6 (2-3 anos); 4268,6+962,2 (3-4
anos); 3148,3+804,3 (4-5 anos); 3045,97+329,5 (5-6
anos). A ingestdo média de CHO foi de 333,1+£79,4 (1-2
anos); 374,1+80,1 (2-3 anos); 531,4+114,1 (3-4 anos);
432,9+111,9 (4-5 anos); 427,6+66,4 (5-6 anos). A ingestdo
média de LIP foi de 88,1+22,9 (1-2 anos); 116,5+25,2
(2-3 anos); 175,5+44,8 (3-4 anos); 115,9+29,9 (4-5 anos);
107,4+9,1 (5-6 anos). A ingestio média de PTN foi de
73,6+23,8 (1-2 anos); 99,6+28,2 (2-3 anos); 149,36+49,4
(3-4 anos); 101,5+24,5 (4-5 anos); 99,7+4,9 (5-6 anos).
CONCLUSAQ: Em todas as faixas etarias foram alcancadas
as recomendacdes de calorias, carboidratos e proteinas, mas
ndo foi possivel alcancar o recomendado para ingestdo de
lipideos (€t#8805; 40% do VCT), sendo a adequacio média
de 34% do calor caldrico total.

FATORES  PROGNOSTICOS  SOCIO-
ECONOMICOS ASSOCIADOS AO ESTADO NUTRICIONAL
Ap FINAL DO PRIMEIRO ANO DE VIDA NA FIBROSE
CISTICA

ANA CRISTINA MOREIRA, SuzaNA FonsecA DE OuVERA MELO,
LuciaNo AMEDEE PERET FitHo, FERNANDO FiuizzolA peE MATOS,
CARLA FRANCIONE, TALITAH (;AND]ANI, ALBERTO ANDRADE VERGARA
HOSPITAL INFANTIL JOAO PAULO 11 - FHEMIG - BELO
HORIZONTE MG

Objetivos: Avaliar o impacto de fatores socio-econdmicos
no estado nutricional em pacientes com Fibrose Cistica (FC)
pelo programa de triagem neonatal. Material e Métodos:
Andlise de prontudrios de 54 criangas, com diagndstico de
FC de 2003 a 2008 . Foram avaliados, fatores demograficos,
nutricdo ao nascimento, idade materna, nimero de irméos,
escolaridade materna, numero de comodos do domicilio,
ou urbana, distincia do Centro de
Tratamento e renda familiar. Entre 10 e 14 meses de idade,
foi realizada o escore Z em relacio a peso/idade, peso/altura
e altura/idade. Resultados: Ndo houve diferenca quanto ao
sexo, 80% mnasceram no interior do estado, na regido urbana

residéncia rural

(90%), sendo a metade a uma distancia maior que 300 km
da capital. A maioria foi recém-nascido a termo, pesando
mais de 2.500g (78%). Vinte e oito por cento das maes teve
seu filho em idade inferior a vinte anos de idade, 40% nio
completou o primeiro grau e a metade (52%) reside em
moradia com menos de 5 cdmodos. Nenhum fator analisado
apresentou relacio estatisticamente significativa com o estado
nutricional ao final do primeiro ano de vida. Conclusdo: A
renda familiar e outros fatores socio-econdmicos ndo foram
preditores de desnutri¢do ao final do primeiro ano de vida,
o que difere de resultados encontrados na literatura. Esta
diferenca foi atribuida ao fato de todas as criancas seguirem
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0 mesmo protocolo e receberem suporte terapéutico, como
Férmulas infantis, suplementos alimentares e medicacoes,
0 que pode atenuar o impacto da baixa renda familiar na

evolucdo da doenca.

PERFIL DE COLONIZA(;AO BACTERIANA
EM UMA COORTE DE PACIENTES DIAGNOSTICADOS
CO FBROSE CiSTICA POR TRIAGEM NEONATAL

SuzaNA FonsecA DE OLIVEIRA MELO, ALBERTO ANDRADE VERGARA,
MAaRIA DE LourDES PENNA SanTOs, CAssio MENDES CARVALHO,
BrRUNA YANAGIDA DA Costa, Francisco Jost CALDEIRA REIs,
TAUTAH MicHEL SANCHES CANDIANI

HOSPITAL INFANTIL JOAO PAULO 1l - FHEMIG - BELO
HORIZONTE MG

Objetivo: Descrever o Perfil de Colonizacdo bacteriana de
pacientes diagnosticados com Fibrose Cistica por Triagem
Neonatal. Material e Métodos: Coorte hibrida, de julho de
2003 a Outubro de 2009, com dados coletados de prontuario.
Foi avaliada a presenca, nimero de culturas positivas, idade
da primeira infeccdo e a colonizacdo cronica por germes
patogénicos. Os germes considerados foram: Staphylococcus
aureus (sensivel 8 Meticilina - MSSA e resistente 4 meticilina -
MRSA) , Pseudomonas aeruginosa (PA), Burkholderia cepacia
(BC), Stenotrophomonas maltophilia (SM). A colonizagio
cronica foi definida por trés culturas positivas em seis
meses. Resultados: Foram avaliados 73 pacientes, com idade
média de 45,7 meses. 67 pacientes (91,7%) apresentaram
pelo menos uma cultura positiva para MSSA, sendo que
56 (76,7%) se tornaram colonizados cronicos. 52 pacientes
(71,29%) tiveram cultura positiva para PA, sendo que 13
se tornaram colonizados cronicos. 32 pacientes (43,8%)
apresentaram cultura positiva para MRSA, destes apenas
5 se tornaram colonizados crénicos. BC foi isolada em 10
pacientes (13,6%) e SM em 11 pacientes (15%), nenhum se
tornou crénico. Na primeira consulta, com a média de 45 dias
de vida, 8 pacientes (10,9%) ja apresentavam infeccio por
PA . Conclusado: O MSSA foi o germe mais freqiiente e o mais
precoce. A despeito do uso intensivo de antibioticoterapia o
ne de pacientes colonizados cronicos por MRSA ¢é pequeno.
A incidéncia de colonizacdo cronica por PA foi de 17,8%. A
presenca da PA na primeira consulta sugere que a infeccdo
pode ser domiciliar. A taxa de descolonizac¢do por PA foi de
75%.

COMPLICAGOES CLiNICAS E CIRURGICAS
DE PACIENTES FIBROCiSTICOS COM iLEO MECONIAL
NATALIA DE AQUINO SILVEIRA, MARCELA DUARTE DE SiLLOS, BEATRIZ
N. BArBISAN, SoNIA MAyumi CHiBA, GILBERTO PETTY DA SiLvA,
Crowis E. Tabeu Gowmes

UNIFESP

OBJETIVO: descrever as complicacdes clinicas e cirirgicas
durante o seguimento ambulatorial de pacientes que
apresentaram {leo meconial. METODOLOGIA: andlise
longitudinal de pacientes com fibrose cistica acompanhados
no Ambulatério de Pneumologia Pediatrica da UNIFESP
entre 1997 e 2010. RESULTADOS: Foram incluidos dez
pacientes. Um paciente foi a dbito aos 7anos apds 6
anos de seguimento. A mediana da idade atual dos nove
pacientes ¢ de 10 anos. A mediana do peso de nascimento
foi de 2985 g (890 - 3750g), e do tempo de permanéncia
no bercario foi de 30 dias (12 - 89 dias). Ao diagndstico de
ileo meconial, 9 pacientes foram submetidos a cirurgia e um
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foi tratado com enema. Outros achados cirurgicos descritos
foram: volvo (1), atresia jejunal (2) e peritonite (1). Em sete
pacientes foi realizada resseccdo com anastomose primaria
e em dois, estomia. Durante a internacdo no bercario,
dois pacientes foram submetidos a uma segunda cirurgia
devido a complicagdes (brida/perfuracio do ceco). Durante
o seguimento ambulatorial (0,75 - 13 anos), sete pacientes
apresentaram complicacdes cirurgicas (volvo e bridas) e sete
pacientes, sindrome de obstrugdo intestinal distal.
CONCLUSAO: os dados deste trabalho reforcam a
necessidade de vigilancia constante quanto ao surgimento de
complicagdes clinicas e cirirgicas em pacientes fibrocisticos
submetidos a procedimentos cirdrgicos.

VASCULITE NA FIBROSE CiSTICA

SoniA Mavumi CHiBa, Beatriz N. BArBisaN, GiLBERTO PETTY DA
Sitva, Crovis E. Tapeu GomEs

UNIFESP

Objetivo: Descrever dois casos de fibrose cistica com lesdes
vasculares recorrentes Relato de caso: Paciente C.F.C, sexo
feminino, diagndstico de FC aos 5 anos de idade. Suficiente
pancredtica e colonizagdo cronica pela P. aeruginosa desde
10 anos. Aos 15 anos apresentou episodio de artrite
(tornozelos, joelhos, punhos e cotovelos), associado a lesdes
purpuricas em membros inferiores e nadegas. Evoluiu com
lesdes purpuricas recorrentes e artrites geralmente associado
as agudizagcdes pulmonares..Houve piora dos sintomas
pulmonares com maior necessidade de antibioticos e
internacdes mais freqlientes. Obito aos 20 anos. Paciente
J.P.D 12anos, sexo feminino, diagnostico de fibrose cistica
no primeiro més de vida. Ao nascimento teve ileo meconial.
Paciente com insuficiéncia pancreatica. Colonizacdo cronica
pela P.aeruginosa desde 5 anos. Com 10anos, teve o primeiro
episodio de lesdes vasculares nos membros inferiores com
artrite de tornozelos. Desde entdo episodios recorrentes de
vasculites associados a artrites. Nem sempre tinha relacdo
com episodios de agudiz ag¢do pulmonar. Nos ultimos 2 anos,
ficou dependente de oxigénio e atualmente estd de fila de
transplante pulmonar. Concluséo: A associagdo de vasculites
e fibrose cistica ¢ pouco comum. A purpura, possivelmente,
relaciona-se a infeccdo cronica com aumento de antigenos e
imunoglobulinas, com pior prognostico da doenga.

LOLA TEM UMA COISA: CONTANDO SOBRE
A FC PARA CRIANCAS

TAINA P1zzigNACco, REGINA APARECIDA GARCIA DE LiMA

ESCOLA DE ENFERMAGEM DE RIBEIRAO PRETO-EERP/
USP

Esse trabalho traz a confeccdo de um material educativo
destinado a criancas com Fibrose Cistica nas fases que
antecedem a fase escolar. O objetivo € contar a crianca sobre
sua doenca, a Fibrose Cistica, de maneira ladica e adequada
a fase de desenvolvimento em que se encontra de forma
que ela possa desenvolver compreensdes sobre a doenca,
algumas de suas caracteristicas e os padroes de heranca da
mesma.Trata-se de um trabalho emergido da experiéncia
clinica e de relatos da literatura relativos a exclusdo das
criangas em didlogos e explicacdes referentes a suas doencas
e tratamentos, fato que gera confusio e ansiedade nas
criancas e em suas familias.
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TRIAGEM NEONATAL EM FIBROSE CiSTICA
NO ESTADO DO MATO GROSSO DO SUL

VALERIA CRISTINA DE RUCHKYS

UFMS/IPED-APAE

Objetivos: apresentar resultados da triagem neonatal em
fibrose cistica (FC) no Mato Grosso do Sul, MS, em 2009.
Método: tabulagdo dos dados da triagem neonatal
em FC, no ano de 2009, no laboratério do Instituto
de Pesquisa Ensino e Diagndstico da APAE do MS. As
amostras sanguineas para o “teste do pezinho” foram
coletadas em papel-filtro e enviadas ao laboratério para
dosagem da tripsina imunorreativa (TIR) pelo método da
imunofluorimetria. Criancas com resultados TIR &#8805;
70 ng/ml foram convocadas para segunda coleta de sangue
em papel-filtro. As que permaneceram com TIR &#8805;
70 ng/dl ou estivessem com mais de 40 dias de vida eram
convocadas para iontoforese com pilocarpina pelo método
de Gibson e Cooke. Resultados: Em 2009 foram realizados
36.918 exames, 93% dos nascidos-vivos. A idade média de
realizacdo da coleta foi 8,5 dias. 63 criancas apresentaram
TIR €t#8805; ng/ml no primeiro papel-filtro. Destas 5 (7,9%)
tiveram TIR acima do ponto de corte na segunda coleta,
sendo um lactente diagnosticado com Fibrose Cistica, um
obito antes do diagndstico e 3 com iontoforese normal
em duas ocasides. O segundo paciente com diagndstico
confirmado de Fibrose Cistica apresentou falso-negativo na
segunda coleta, o diagnostico foi suspeitado pela presenca
de ileo meconial. Dezenove criancas ndo completaram a
investigagdo. Conclusdo: a triagem neonatal no MS enfrenta
dificuldades: localizacdo dos pacientes, cidades distantes,
dificuldades de transporte, indigenas aldeados. Muito deve
ser melhorado para que a triagem possa atingir seu objetivo
maior que ¢ o diagnostico precoce.

RETRATO DA FIBROSE CiSTICA NO RIO DE
JANEIRO

SotANGE CUNHA, LuciANA FREITAS, ROBERTA GUARINO
ASSOCIACAO CARIOCA DE ASSISTENCIA A
MUCOVISCIDOSE

O objetivo deste artigo ¢ apresentar os resultados de uma
pesquisa pioneira que visou caracterizar a populacdo
dos pacientes de Fibrose Cistica do Estado do Rio de
Janeiro, cadastrados na Associacdo Carioca de Assisténcia
a Mucoviscidose, entre o periodo de outubro de 2005 a
abril de 2007. A execuc¢do da pesquisa se deu a partir de
uma acdo exploratdria e interventiva, através da utilizacdo
de entrevista semi-estruturada para a coleta de dados, bem
como a realizagdo de diversas intervencdes, de acordo com
as demandas apresentadas por estes pacientes. A pesquisa
foi realizada através de visitas domiciliares pela equipe de
servico social da ACAM/RJ. A pesquisa buscou retratar as
condigdes socio-econdmicas de vida e de tratamento dos
pacientes que permitiram identificar particularidades que
impactam na adesdo ao tratamento. Os resultados da
pesquisa - realizada com 163 pacientes - foram organizados
em eixos tematicos: perfil; situacdo familiar e condicdes
socio-econdmicas; descoberta da doenca e tratamento; visdo
dos pacientes sobre a ACAM/RJ. Os resultados mostram que
a situacdo socio-econdmica estd diretamente relacionada a
adesdo ao tratamento. Mais de 50% das familias vive com
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renda familiar de até R$ 1.000,00 e reside fora do municipio
do Rio de Janeiro, o que dificulta o acesso ao tratamento,
j& que os hospitais de referéncia estdo localizados no Rio
de Janeiro. Verificou-se que as demandas dos pacientes de
Fibrose Cistica sdo complexas e intensas, exigindo atencdo
por parte de todos os atores sociais envolvidos com a causa:
Estado e sociedade civil.

TESTE DE CAMINHADA DE 6 MINUTOS
EM PACIENTES COM FIBROSE CISTICA EM
ACOMPANHAMENTO EM UM AMBULATORIO DE
HOSPITAL UNIVERSITARIO

THAls Jovce Kosa, SONIA Mavumi CHiBa, BEATRIZ NEUHAUS
BarBisan, CinTia JonnsToN, Crovis Epuarpo Tapeu GoMEs,
FrLAviA TiEmi WATANABE

UNIVERSIDADE FEDERAL DE SAO PAULO

Objetivo: Verificar a distancia percorrida, os sinais vitais e a
Escala de Borg (dispnéia e fadiga de membros inferiores) apos
Teste de Caminhada de 6 minutos (TC6’) em pacientes com
fibrose cistica (FC). Método: Estudo transversal prospectivo
realizado no periodo de janeiro de 2008 a dezembro de
2009. Foram incluidos pacientes com idade acima de 7,
estaveis clinicamente, com diagnostico de FC. TC6’ seguiu
as normas da American Thoracic Society em um corredor
plano de 10 metros. Os sinais vitais e a Escala de Borg foram
avaliados antes e apds a realizacdo do TC6’, e a distancia
percorrida anotada ao final. Andlise estatistica descritiva
com resultados descritos em média + desvio padrido (dp)
e percentual (%). Resultados: Foram incluidas 22 criangas,
sendo 54% do sexo masculino, com média + dp da idade
de 14,09 + 3,87 anos. A média + dp dos sinais vitais iniciais
vs finais: freqiiéncia cardiaca (88,09 + 15,03 vs 118,81 +
22,73 bpm); saturagdo pulso de oxigénio (96,5 + 1,4 vs 95,5
+ 2,13%); frequéncia respriatoria (21,5 + 3,9 vs 28,9 + 7,5
ipm), Borg para dispnéia (0,25 + 0,66 vs 1,13 + 1,68); Borg
para fadiga de membros inferiores (0,09 + 0,25 vs 1,56 +
2,20). A média + dp da distancia percorrida no TC6’ foi de
542,84 + 68,57 metros. Conclusdo: Nesta amostra ndo houve
variaco significativas dos sinais vitais. A distancia percorrida
foi menor do que a predita para idade em crian¢as normais
(542,8 vs 659,8 metros). Demonstrando o declinio funcional
da amostra.

ROTINAS PARA ORGANIZA(;AO DO SERVICO
DA FIBROSE CiSTICA

VAnUZIA MARIA LivA

COLABORADORES: EQUIPE DE ENFERMAGEM DO AMBULATORIO SAO
VicentE HosPiTAL DAs CLinicAs DA UNIVERSIDADE FEDERAL DE
MiNas - GErAls.  ENFERMEIRA:  GLAUCIANE - KARINA - GOMES  DE
OuveRA/NuPAD

Introducdo:Considerando que as unidades de saude e
centros de referéncias do Programa Viva Vida encaminham
profissionais para capacitacdo no atendimento de pacientes
com Fibrose Cistica verificamos a necessidade de organizacio
do servico no ambulatério de especialidades pediatricas
seguindo as normas técnicas da Instituicdo. Objetivo Principal:
Implementar junto a equipe o protocolo para elaboracdo de
rotinas que permitam atender com qualidade as familias de
Criangas e Adolescentes diagnosticadas e encaminhadas
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ao ambulatorio. Metodologia: Reunido com a equipe do
ambulatdrio onde levantamos todos os problemas existentes
em relacdo aos procedimentos médicos e fisioterapicos
realizados com os pacientes. Reunido com a comissdo de
infec¢do hospitalar para pesquisa e elaboracdo das rotinas
do servico . Organizacdo do material em caixas contendo
Kits para procedimentos médicos e/ou fisioterapicos com
os pacientes. Treinamento de funciondrios em técnicas de
limpeza e desinfeccdo dos materiais utilizados. Participacio
junto a equipe multidisciplinar dos procedimentos nos
dias de atendimento. Conclusdo: A participacdo da equipe
multidisciplinar no processo de organizacdo do servico nos
possibilita conhecer todos os procedimentos realizados no
setor e as rotinas implantadas para atender com qualidade a
nossa clientela. O conhecimento e a pratica das rotinas de
saude nos permite trabalhar com abordagem multidisciplinar
desenvolvendo assim ac¢des preventivas que permitem melhor
controle dos procedimentos realizados e qualidade no servico
de referéncia para a populagdo. Referéncias bibliograficas:
Traducdo de protocolo de enfermagem do Centro de
Recursos e Competéncias da Fibrose Cistica do Hospital
Universitario ~ de Rouen, Franca.Tradutora: enfermeira
Dora Maria Barbosa Torres Bucek/Ambulatério Bias Fortes.
Instrugdes de Trabalho da Equipe de Enfermagem / Hospital
das Clinicas de Minas Gerais. Lopes.FA.Campos Junior
D.Tratado de Pediatria(Sociedade Brasileira de Pdiatria).
Secdo 24. Capitulo 3.Pdginas 1845-1858. Fibrose Cistica.

OO A EXPERIENCIA DA DOENCA NA FIBROSE
CISTICA: CAMINHOS PARA O CUIDADO INTEGRAL
TAINA MAuUEs PeLUCIO PizziGNACco, REGINA APARECIDA GARCIA DE
Lima
ESCOLA DE ENFERMAGEM DE RIBEIRAO PRETO E HOSPITAL
DAS CLINICAS DA FACULDADE DE MEDICINA DE RIBEIRAO
PRETO

A Fibrose Cistica (FC) é a doenca cronica mais comum na
raca branca e grande impacto exerce sobre a vida familiar.
Compreende-se por experiéncia da doenca a maneira pela qual
os individuos respondem a questdes da doenga, atribuindo
significados e buscando maneiras para lidar com a mesma
no seu cotidiano. O estudo teve como objetivo compreender
a experiéncia da FC, a partir do contexto familiar, com
vistas a sinalizacdo de caminhos para o desenvolvimento
de um cuidado integral a crianca. Estudo qualitativo, com
aproximacdo a abordagem etnografica, realizado com
familias de criancas com Fibrose Cistica atendidos em um
hospital escola do interior do estado de Sdo Paulo entre
abril e novembro de 2007. Os resultados foram divididos
entre os temas passado, presente e futuro e permearam essas
trés fases a busca pelo significado da doenga, o desejo pelo
suporte social, a importancia da religido e espiritualidade e
a centralidade da socializagdo da crianca com FC. Além do
individuo doente, a sua familia e a comunidade partilham
da experiéncia com a doenca. Conhecé-la bem como a
rede social torna-se imprescindivel para o planejamento de
um cuidado menos fragmentado. A experiéncia da doenca
se mostrou como abordagem inovadora e possivel para a
mudanca nos cuidados a doenca cronica.
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PERFIL DOS PACIENTES: SUBSIDIO PARA
ACOES PREVENTIVAS NA ASSISTENCIA GLOBAL A
FIBROSE CISTICA

VIVIANE ZIEBELL DE OLIVEIRA, PAuLo DALCIN, CAROLINE IMHOFF,
ELisA BARRADAS, ELJSA BARRIONUEVO, TAMARA ALVES

HOSPITAL DE CLINICAS DE PORTO ALEGRE

Estudos mostram os beneficios da atencdo de equipes de
saude multiprofissionais para pacientes portadores de FC e
seus familiares. A assisténcia integral e regular oportuniza
melhor adesdo, mais qualidade ao tratamento e melhor
prognostico. Objetivo: Este trabalho mostra o perfil de 198
pacientes de um programa de atencdo multiprofissional
a portadores de FC no que se refere a idade e sexo,
evidenciando, ao longo do tempo, os efeitos do tratamento.
0 programa conta com duas equipes, uma pediatrica e
outra de adultos, compostas por médicos, nutricionistas,
fisioterapeutas, enfermeiro, psicélogo e assistente social.
Método: Levantamento de dados em prontudrios dos
pacientes, identificando a data de nascimento em décadas
e a idade média por sexo. Resultados: A paciente mais
velha estd com 53 anos e o mais jovem com dois meses
de idade. A maior concentracdo (80 pacientes) possui entre
11 e 20 anos, com idade média de 16a6m (sexo feminino)
e 15a7m (sexo masculino). Conclusdes: Este levantamento
possibilita identificar e compreender o momento do ciclo
vital em que os pacientes se encontram, subsidiando acdes
psicoprofilaticas quanto ao desenvolvimento global dos
mesmos (ex: um numero significativo esta na faixa etaria
preconizada para a transi¢do da equipe pedidtrica para a de
adultos). Também possibilita visualizar, ao longo do tempo,
momentos marcantes da evolucdo dos tratamentos (ex: entre
o final dos anos 70 e inicio dos 80 houve grande evolucdo
no tratamento).
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