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COMPARAGAO DAS RESPOSTAS
CARDIORRESPIRATORIAS DURANTE A UTILIZAGAO DE
VIDEOGAMES INTERATIVOS COM O TESTE DE EXERCICIO
CARDIOPULMONAR EM PACIENTES COM FIBROSE CiSTICA E
INDIVIDUOS SAUDAVEIS
TEMA: FISIOTERAPIA )

NATALIA EVANGELISTA CAMPOS; JOAO PAULO HEINZMANN
FILHO; NICOLAS ACQSTA BECKER; DANIELE SCHIWE; MAILISE
FATIMA GHELLER; MARCIO VINICIUS FAGUNDES DONADIO
PONTIFICIA UNIVERSIDADE CATOLICA DO RIO GRANDE DO
SUL

O uso de videogames interativos (VG) pode ser uma
importante ferramenta para melhorar a adesao a pratica
de exercicio fisico. Assim, o objetivo deste estudo foi
comparar as respostas fisiolégicas durante a utilizacdo
de VG com o teste de exercicio cardiopulmonar (TECP)
em individuos com fibrose cistica (FC) e saudaveis.
Estudo transversal incluindo sujeitos com FC e saudaveis
(pareados por idade e sexo) com idade > 6 anos. Sujeitos
que nao conseguiram realizar o TECP foram excluidos.
O estudo foi divido em 2 visitas, sendo que na primeira
foram realizadas medidas antropométricas, espirometria e
o TECP. Na visita 2 foi aplicado o questionério de atividade
fisica (IPAQ-A/IPAQ-C) e realizados os testes com os VG
Nintendo Wii (Wii Fit Plus: (1) Obstacle Course, (2) Rhythm
Boxing e (3) Free Run) e Xbox One (Just Dance 2015:
(1) Love Me Again, (2) Summer e (3) Happy), 10 minutos
cada console. Durante o TECP e o uso de VG foi utilizado
um analisador de gases para mensuracdo das variaveis
cardiorrespiratorias. Ainda, durante o VG, utilizou-se um
acelerémetro (WGT3X-BT) e foi quantificado o grau de
esforgo fisico/satisfacdo. Utilizou-se estatistica descritiva,
o teste t de Student e ANOVA de medidas repetidas (pos-
teste de Bonferroni). O estudo foi aprovado pelo comité de
ética. Foram recrutados 25 sujeitos para o grupo controle
(CON) e 30 para o FC, com média de idade de 16,2 +
5,0 e 16,9 = 5,1, respectivamente. A média (%) do VEF1
no grupo FC foi de 73,3 = 24 e da CVF de 81,2 + 19,6,
valores menores (p0,05). Também n&o houve diferencas
entre grupos no pico do exercicio (TECP) para a frequéncia
cardiaca (Fc) (186,0 = 9,0 vs 180,0 + 12,6 bpm), VO2 (36,7
+ 8,50 vs 36,9 + 6,40 mL/kg/min) e VE (54,2 + 16,3 vs
50,0 = 17,2 L/min). No grupo CON os jogos 2 e 3 (Xbox) e
o jogo 3 (Nintendo) elevaram a Fc a valores similares (p >
0,05) ao limiar anaerdbico (LA - TECP), enquanto no grupo
FC isso ocorreu para o jogo 2 (Xbox) e 3 (Nintendo). Quanto
ao VO2 e VE, ambos grupos obtiveram respostas similares
(p>0,05) a0 LA no jogo 2 do Xbox e no jogo 3 do Nintendo.
N&o houve diferencas (p > 0,05) entre os VG no nimero
de passos e no grau de esforgo/satisfagdo. Concluindo, o
uso de jogos especificos de VG foi capaz elevar a resposta
cardiorrespiratéria a niveis similares ao LA, demonstrando
gue os VG podem ser uma alternativa para o treinamento
de individuos saudéveis e com FC.

@) SAFETY, TOLERABILITY AND EFFECTS OF SODIUM
BICARBONATE INHALATION IN CYSTIC FIBROSIS
TEMA: PNEUMOLOGIA
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CARLA CRISTINA SOUZA GOMEZ; FRANCISCO BENEDITO TEIXEIRA
PESSINE; DOUGLAS J. CONRAD; FERNANDO AUGUSTO LIMA
MARSON; PAUL MARQUIS QUINTON; JOSE DIRCEU RIBEIRO
Introduction: A loss of CFTR function reduces the
secretion of bicarbonate (HCO3-) in cystic fibrosis (CF)
patients and suggests that NaHCO3 inhalation could be
a low-cost, easily accessible therapy in CF. Objective:
Evaluate the safety, tolerance, and effects of inhaled
aerosols of NaHCO3 solutions (4.2% and 8.4%) . Methods:
An experimental prospective open-label, pilot clinical study
was conducted with 12 CF volunteers over 18 years old
with bronchiectasis and pulmonary functions classified
as mild to severely depressed. Sputum rheology, pH, and
microbiology were examined as well as clinical scores
from spirometry, exercise performance, and quality-of-life
assessment, dyspnea frequency, blood count, and venous
blood gas values over a period of 2 months. Results:
Sputum pH increased with the use of [NaHCO3] (8.4%)
in the first measurement performed in each visit (p =
0.039). The pH was negatively correlated with rheology
when all parameters were evaluated: [G’ (elasticity of the
mucus) = -0.241; G" (viscosity of the mucus) = -0.287; G*
(viscoelasticity of the mucus) =-0.275], and with the mean
values recorded at each visit [G' =-0.312; G"" =-0.384; G*
=-0.336] (p = < 0.001). Correlations were also observed
for: (i) G* versus peak flow, FEV1, and quality of life; (ii) G
versus peak flow, FVC, FEV1, quality of life; (iii) G” versus
quality of life; (iv) sputum pH versus VO2, vitality score in
quality of life. No changes were observed in blood count,
venous blood gas, respiratory rate, heart rate, SpO2, body
temperature or incidence of dyspnea. No adverse events
associated with the study were observed. Conclusion:
Nebulized NaHCOS3 inhalation can be used as a safe
therapeutic agent in the management of CF, probably
mainly due to its action on pH and concomitant effects
on sputum rheology. Co-authors: Paloma Francisco Lopez
Parazzi; Karl Jan Clinkspoor; Renan Marrich Mauchi; Carlos
Emilio Levy; Andressa Oliveira Peixoto; Maria Angela
Gongalves Oliveira Ribeiro; Antdnio Fernando Ribeiro.

ADESAO AO TRATAMENTO EM ADOLESCENTES
COM FIBROSE CISTICA (FC)- ESTUDO MULTICENTRICO
DO GRUPO BRASILEIRO DE ESTUDOS DE DEPRESSAO E
ANSIEDADE EM FIBROSE CISTICA. (GRUEDAF)

TEMA: PSICOLOGIA

'I:ATIANA ROZOV; MARCOS TADEU NOLASCO DA SILVA; MARIA
ANGELA GONCALVES DE OLIVEIRA RIBEIRO; ALEXANDRA
L QUITTI:IER; NEIVA DAMACENO; GRUEO DE ESTUDOS EM
DEPRESSAO E ANSIEDADE EM FIBROSE CISTICA

UNICAMP

Introducdo: O cuidado a saude na FC é complexo
e multifatorial, exigindo mobilizacdo de pacientes,
cuidadores e familiares desde idades precoces. A adesédo
ao tratamento é fator crucial para que os adolescentes
cheguem a vida adulta preservando seu melhor potencial
fisico e emocional. Realizar tal objetivo envolve aspectos de
organizagao pessoal, familiar e da comunidade. Objetivo:
avaliar a adeséo ao tratamento de adolescentes com FC
acompanhados em centros de referéncia brasileiros.
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Adicionalmente, foram estudados fatores demogréficos,
clinicos e psicossociais associados a adesao. Métodos:
Estudo analitico, observacional, de corte transversal.
Os participantes foram provenientes de 13 centros de
referéncia. A adeséo ao tratamento foi avaliada por auto
relato, utilizando-se o instrumento Morisky Medication
Adherence Scale (MMAS-8), sendo categorizada como
alta (8 pontos), média (6-7 pontos) e baixa (0-5 pontos).
A andlise estatistica foi realizada com o software SPSS®,
sendo as diferencgas entre grupos comparadas pelos testes
de Mann-Whitney, Qui-Quadrado. Foram definidos como
significativos valores de p < 0,05. O estudo foi aprovado
pelo Comité de Etica em Pesquisa de cada centro envolvido
no estudo. Resultados: Foram avaliados 117 adolescentes
com idade média de 15,00 (+ 5,84) anos, sendo 53,4% do
sexo feminino. A prevaléncia de adeséao alta/média foi de
32,5%, e de adesdo baixa, 67,56%. Os fatores associados
a baixa adesédo foram a presenca de depressao (31,6%
versus 2,6%, p < 0,001), ndo utilizacdo de “flutter” ou
"shaker” (82,1% versus 17,9%, p = 0,005), ndo realizagcdo
de fisioterapia domiciliar (80% versus 20%, p = 0,04) e
menor numero de exacerbagdes infecciosas (p = 0,02).
Conclusao: A adesdo ao tratamento na populacdo de
estudo mostrou-se insatisfatéria, sugerindo a necessidade
de se planejarem iniciativas para seu aprimoramento.
Considerando-se a forte associagdo entre baixa adeséo
e depressao, ressalta-se a importancia da abordagem de
aspectos de salde mental no cuidado clinico. GRUEDAF:
Goto MMF; Brilhante V; Athanazio RA; Rached S; Barbieri
G; Maréstica PJC; Hoffmann A; Melotti RCNC; Liberato
FMG; Martins VC; Trindade MAD; Souza EL; Silva MJ;
Diniz AL; Haun S; Ferrari GF; Haro MFS; Riedi CA; Canan
MGM; Costa LDC; Sinimbu JA; Ludwig-Neto N; Scheibe S;
Sad IR; Ribeiro JD.

INVESTIGAGAO DO PAPEL DOS RESERVATORIOS
BACTERIANOS PARA INFECGAO PULMONAR CRONICA EM
PACIENTE COM FIBROSE CISTICA
TEMA: MICROBIOLOGIA
REBECA PASSARELLI MANTOVANI; CATERINA SIGNORETTO;
ANGELA SANDRI; GL_ORIA BURLACCHINI; PAOLA MELOTTI;
MARIA DEL MAR LLEO
UNIVERSIDADE DE VERONA
A infeccao pulmonar cronica (IPC) na Fibrose Cistica (FC) é
a principal causa de morbidade e mortalidade. O controle
e a erradicacdo de possiveis reservatérios bacterianos
patogénicos sdo necessarios para adiar ou prevenir o
desenvolvimento de uma IPC. O principal objetivo deste
estudo foi esclarecer o papel da cavidade nasal/ oral e
seios paranasais no desenvolvimento da colonizagdo
pulmonar i) avaliando a presenca de bactérias tipicas da
FC nos diversos sitios anatdmicos e ii) comparando o
perfil molecular das cepas bacterianas isoladas, para
avaliar a importancia clinica de detectar, monitorar e
erradicar reservatérios bacterianos da FC no surgimento
da doenca pulmonar. Métodos: Escarros e lavagens
nasais foram coletados de 60 pacientes (pcte) no Centro
de FC em Verona, IT (2/3 coletas). Os pcte foram divididos
em i) adultos e ii) pediatricos; que foram subdivididos
em pcte sem colonizagcdo ou com colonizagdo ocasional
por P.aeruginosa (PA) e pcte com colonizagdo cronica
por PA. Escovas de dente e saliva de 40 pcte também
estdo sendo analisadas. As espécies isoladas, em
particular PA, S.aureus, S.maltophilia e A.xylosoxidans,
foram identificadas usando métodos bioquimicos e pelo
sistema MALDI-TOF. A tipagem molecular das cepas
isoladas foi realizada por PFGE. Resultados: Cerca de
70% dos pcte colonizados apresentaram as mesmas
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espécies bacterianas no escarro e nas lavagens nasais,
tanto na primeira quanto na segunda coleta. Pcte adultos
cronicos sempre e somente apresentaram PA nas vias
aéreas superiores (VAS) e inferiores (VAI), exceto dois
pcte. Durante o estudo, a infeccdo por PA nas VAS e VAI
de um pcte foi erradicada nos pulmaoes apos o tratamento
com antibiéticos. Sugerindo que a terapia convencional
ndo é capaz de exterminar a infeccdo das VAS. Dados
preliminares indicaram que a cavidade bucal e as escovas
dentais podem constituir reservatoérios bacterianos, pois
em muitos casos, a mesma linhagem isolada do pulméo
também foi encontrada nestes sitios. Conclusado: Na
maioria dos casos, as cepas isoladas nos diferentes
locais dos mesmos pacientes sdo geneticamente
correlacionadas, confirmando uma provavel passagem
das VAS para as VAl e vice-versa. O acompanhamento de
pacientes com colonizacéo oral e nasal é importante, pois
é cada vez mais claro que estes sitios podem atuar como
reservatério para bactérias patogénicas ou oportunistas,
sendo o controle e a erradicacdo desses reservatoérios
importantes para a prevencédo de IPC de pacientes com
FC.

RESPOSTA IMUNE MEDIADA POR IGA SECRETORA
EM SALIVA E DETECGAO PRECOCE DE PSEUDOMONAS
AERUGINOSA NAS VIAS AEREAS INFERIORES DE PACIENTES
PEDIATRICOS COM FIBROSE CiSJ'ICA
TEMA: IMUNOLOGIA / INFLAMACAO
RENAN MARRICHI MAUCH; CLAUDIO LUCIO ROSSI; MARCOS
TADEU NOLASCO DA SILVA; NIELS HQIBYA; CARLOS EMILIO
LI’EVY; CENTRO ESPECIALIZADO DE REFERENCIA EM FIBROSE
CISTICA UNICAMP
UNIVERSIDADE ESTADUAL DE CAMPINAS
Introducéao: A detecgdo de Pseudomonas aeruginosa (Pa)
nas vias aéreas superiores (VAS) de pacientes com fibrose
cistica (FC) pode ajudar a prevenir ou adiar a colonizagdo
das vias aéreas inferiores (VAls) e, consequentemente, a
infeccao pulmonar cronica. Objetivos: Avaliar a habilidade
de um teste ELISA para dosagem de IgA secretora (slgA)
especifica para Pa em saliva (um potencial marcador
de colonizagdo das VAS) de detectar precocemente o
aparecimento de Pa nas VAls. Métodos: 65 pacientes
foram seguidos por trés anos. Os niveis de slgA foram
comparados de acordo com o perfil de colonizagdo das
VAls no inicio do estudo (nunca colonizados, livres de
infeccdo e colonizagdo intermitente) e com mudancas
longitudinais nesses perfis (indicadas por resultados
de cultura microbiolégica de escarro/swab e IgG sérica
especifica para Pa) em diferentes cenérios de investigagao.
Testes estatisticos nao paramétricos (Mann-Whitney,
Kruskal-Wallis, Wilcoxon e Friedman) foram utilizados para
varidveis continuas. O teste qui-quadrado foi utilizado para
varidveis categoéricas. O célculo de odds-ratio (OR) com
intervalos de confianca de 95% foi utilizado para andlises
de risco. Para todos os testes, um valor de p < 0,001). Nao
foi observada associagao entre niveis de slgA em saliva e
episodios isolados de aparecimento ou recorréncia de Pa
nas VAls em pacientes que terminaram o seguimento com
cultura/sorologia negativa. Um resultado mediano positivo
do teste no primeiro ano de seguimento implicou em risco
até 12,5 vezes maior de exposicdo a Pa nas VAls nos dois
anos seguintes. Conclusao: O teste se mostrou capaz
de detectar mudancas precoces no perfil de colonizagdo/
infeccao por Pa nas VAls, bem como um risco de exposicao
a Pa nas VAls com dois anos de antecedéncia, além de
potencial para identificar pacientes com necessidade de
investigacdo de colonizagdo das VAS, o que pode fornecer



oportunidades para erradicagdo dessa bactéria antes de
seu estabelecimento nos pulmaoes.

RELAGAO ENTRE A MUTAGAO AF508 COM O
MARCADOR INFLAMATORIO INTESTINAL CALPROTECTINA E
O ESTADO NUTRICIONAL EM CRIANCAS E ADOLESCENTES
COM FIBROSE CISTICA )

TEMA: IMUNOLOGIA / INFLAMACAO

CAMILA TOMIO; EMILIA ADDISON MACHADO MOREIRA; MAIARA
BRUSCO DE FREITAS; SUELLEN GUESSER HOMEM; ELIANA
BARBOSA; NORBERTO LUDWIG-NETO

UNIVERSIDADE FEDERAL DE SANTA CATARINA

Introducao: A Fibrose Cistica (FC) é uma doenca
genética, resultante de mutacdes no gene Cystic Fibrosis
Transmembrane Regulator (CFTR) e a mutacdo de maior
prevaléncia é conhecida como AF508. No intestino uma
das consequéncias da FC é afetar o padrdo da microbiota
intestinal. A inflamacéo intestinal, quando presente nos
portadores de FC, parece estar estreitamente associada
ao desequilibrio da microbiota normal do intestino e o
comprometimento da integridade intestinal pode prejudicar
a absorcdo de nutrientes e afetar o estado nutricional.
Objetivo: Avaliar a relagdo da mutagdo F508del com
a resposta inflamatéria intestinal medida pela (CLP)
fecal e o estado nutricional em criangas e adolescentes
com FC. Método: Estudo clinico transversal realizado
com pacientes com FC, com 36 sujeitos compostos por
criangcas e adolescentes distribuidos em Grupo Controle
(GC, n =17) e Grupo FC (GFC, n = 19), com idade entre 0
a < 15 anos. O GFC foi subdividido em GFC com mutacao
DF508 Homozigoto (GFCDF508-Homo, n = 07) e GFC
com mutagdo DF508 Heterozigoto (GFCDF508-Hetero, n
= 07). Alinflamagao intestinal foi avaliada pela dosagem de
calprotectina nas fezes e o estado nutricional foi avaliado
pelo indice de massa corporal para idade (IMC/I), peso para
idade (P/I) e altura para idade (A/l) em escore-z. Anélise
de regresséao linear univariada e multivariada foi realizada
entre os GC, GFC, GFCDF508-Homo e GFCDF508-Hetero
e as varidveis de ajuste foram idade e sexo, os dados
assimétricos foram submetidos a normalizacéo logaritmica.
Para avaliar o tamanho do efeito destes dados, foi aplicada
a estatistica de Cohen. Resultados: Os indicadores IMC/I,
P/l apresentaram diferenca estatisticamente significativa
(p < 0,05). A CLP fecal, foi significativamente diferente
entre o GC vs todos os grupos de FC apresentando um
aumento na concentragdo da CLP fecal, tanto na analise
bruta quanto na ajustada (p < 0,05). Conclusao: O estado
nutricional avaliado pelos indicadores z-IMC/I, z-P/l e z-E/I,
mostrou que os pacientes com FC apresentam menor
escore-z de IMC/I e P/I, principalmente naqueles que
apresentaram a mutagdo DF508-Homo e que a inflamagao
intestinal est& presente em pacientes com FC e que a
mutacdo DF508-Homo pode exercer uma maior influéncia
sobre 0 aumento na concentracao de CLP fecal em relacdo
aos demais grupos.

ANSIEDADE E DEPRESSAO EM ADOLESCENTES
COM FIBROSE CISTICA (FC) - ESTUDO MULTICENTRICO
DO GRUPO BRASILEIRO DE ESTUDOS DE DEPRESSAO E
ANSIEDADE EM FIBROSE CiSTICA (GRUEDAF)

TEMA: PSICOLOGIA

'I:ATIANA ROZOV; MARCOS TADEU NOLASCO DA SILVA; MARIA
ANGELA GONCALVES DE OLIVEIRA RIBEIRO; ALEXANDRA
L QUITTI:lER; NEIVA DAMACENO; GRURO DE ESTUDOS EM
DEPRESSAO E ANSIEDADE EM FIBROSE CISTICA

UNICAMP

Adolescentes com FC enfrentam uma carga significativa
de necessidades do cuidado didrio: percepcdo de
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limitacbes fisicas, segregacdo social e estresse
psicolégico com repercussoes na salde mental. Objetivo:
avaliar a prevaléncia de ansiedade e depressao em
adolescentes com FC seguidos em centros de referéncia
brasileiros e a concordancia entre os instrumentos de
avaliacdo destes desfechos. Método: Estudo analitico,
observacional, de corte transversal com participantes
de 13 centros brasileiros. Ansiedade e depressdo foram
avaliados com questionarios padronizados e validados
(Generalized Anxiety Disorder Questionnaire (GAD7 e
Patient Health Questionnaire—PHQ 9). Andlise estatistica
realizada com o software-SPSS, e as diferencas entre
grupos comparadas por Mann-Whitney, Qui-Quadrado
e Correlagdo de Spearman(rs). A concordancia entre os
resultados de ansiedade e depressdo em momentos
diferentes (intervalos de 1 a 3 meses). foi avaliada por meio
do coeficiente Kappa. Houve aprovacéo pelos Comités
de Etica em Pesquisa de todos os centros. Resultados:
Incluidos 201 adolescentes de 15,12 + 5,70 anos, 52,3%
femininos. A mediana de idade ao diagnéstico foi de 2,92
(minima 0,1 - maxima 19,36) anos. O diagndstico apos
triagem neonatal(TNN) em 22,7%. Escore de Schwachman:
mediana de 80 (min40 — mé&x100) pontos, VEF1: mediana
de 71% (Min17% - méax121%); 48,5% com colonizagdo
cronica por Pseudomonas aeruginosa. Prevaléncias:
ansiedade (19,1%) e depressao 19,5%. Houve associagdo
entre ansiedade e depressdo com maior idade no momento
da avaliacdo e do diagnéstico de FC, sexo feminino, ndo
ter realizado TNN, ndo ser usuario de “flutter/shaker”,
nao ter sido referido para acompanhamento psicolégico.
A comparacéo dos desfechos ansiedade e depressdo em
momentos diferentes mostrou concordancia moderada
(Kappa: 0,49 e 0,61, respectivamente). Conclusao:
As prevaléncias de ansiedade e depressao foram
semelhantes as observadas em outras coortes de FC e
de outras doencgas cronicas. Identificar grupos de maior
risco destes desfechos, como adolescentes de maior
idade e femininos, pode resultar em aprimoramento da
qualidade do cuidado em saude. *GRUEDAF: Goto MMF;
Brilhante V; Athanazio RA; Rached S; Barbieri G; Marostica
PJC; Hoffmann A; Melotti RCNC; Liberato FMG; Martins
VC; Trindade MAD; Souza ELS; Silva MJ; Santana MAPS;
Diniz AL; Haun S; Ferrari GF; Haro MFS; Riedi CA; Canan
MGM; Rosério NA; Costa LDC; Sinimbu JA; Ludwig-Neto
N; Scheibe S; Sad IR; Ribeiro AF; Ribeiro JD.

NAO CONCORDANCIA ENTRE CULTURA DE
ESCARRO E FRAGMENTOS DE PULMAO EXPLANTADOS
EM PACIENTES COM FIBROSE CiSTICA SUBMETIDOS A
TRANSPLANTE PULMONAR

TEMA: MICROBIOLOGIA

RODRIGO ATHANAZIO; RICARDO HENRIQUE TEIXEIRA; SAMIA
RACHED; RAFAEL STELMACH; ANDRE NATHAN COSTA; SILVIA
VIDAL CAMPOS

INSTITUTO DO CORAGAO (INCOR) - HOSPITAL DAS CLINICAS
DA FACULDADE DE MEDICINA DA USP

Introducao: pacientes com fibrose cistica (FC)
apresentam-se com alteracbes na flora usual pulmonar
e cursam com infeccdo crénica por microrganismos
patogénicos. Contudo, dissociagao entre resposta clinica a
antibidticos e perfil microbiolégico em culturas de escarro
de vigilancia é frequentemente encontrada. Objetivo:
comparar o perfil microbiolégico da cultura de escarro em
pacientes fibrocisticos com amostras de explantes dos 5
lobos pulmonares apds transplante pulmonar. Métodos:
Amostras de escarro de pacientes com FC foram
coletadas imediatamente antes do transplante de pulmao,
assim como aspirado brénquico dos explantes através de
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aspiracao por seringa dos brénquios fontes. Fragmentos
dos 5 lobos pulmonares foram também encaminhados para
avaliagdo microbioldgica. Todos materiais foram avaliados
através de cultura para aerdbio, fungo e micobactéria.
Vigilancia microbiolégica foi realizada através de lavado
broncoalveolar de acordo com protocolo institucional (1,
3, 6 e 12 meses apos transplante pulmonar). Resultados:
A partir de 2016, 9 pacientes com FC foram incluidos
no estudo (5 mulheres). Idade média de 21,1 anos, com
variacdo de 13 a 38 anos. Culturas de escarro prévias ao
transplante revelaram Pseudomonas aeruginosa como a
bactéria isolada mais frequente (7/9 pacientes), seguida
de Staphylococcus aureus (3/9 pacientes). Uma alta
concordancia entre secregdo brénquica e cultura de escarro
foi encontrada (7/9 pacientes). Em contrapartida, apenas
um paciente demonstrou concordancia microbiolégica
entre a cultura de todos fragmentos pulmonares e escarro.
Um grande numero de microrganismos néo identificados
no escarro foi identificado nas culturas de fragmentos
de explante pulmonar, tais como Stenotrophomonas
maltophilia, S. aureus, Candida albicans e Escherichia
coli. Durante o seguimento, apenas dois pacientes foram
recolonizados por bactérias previamente identificadas ao
transplante, ambos com identificacdo de P. seruginosa
(um apoés 6 e outro apdés 12 meses do procedimento).
Conclusao: Uma alta taxa de nao concordancia entre
cultura de escarro e fragmentos de explante pulmonar
em pacientes com FC apods transplante de pulméo foi
demonstrada neste estudo. Nossos dados enfatizam a
heterogeneidade no acometimento pulmonar em pacientes
com FC. Diante disso, resposta clinica inadequada a terapia
antibidtica guiada por cultura de escarro em pacientes com
FC, deve suscitar a suspeita de infeccao por diferentes
microrganismos em vias aéreas mais distais.

ASSOCIAGAO ENTRE A ADESAO AO TRATAMENTO
EM ADOLESCENTES COM FIBROSE CISTICA E A
PERSONALIDADE DE SEUS CUIDADORES
TEMA: PSICOLOGIA
DAIANA COUTO PIRES; ALINE SANTAREM ERNESTO; FOLIANY
CRISTINA DE SOUZA; PAULO DALGALARRONDO; JOSE DIRCEU
RIBEIRO; MARCOS TADEU NOLASCO DA SILVA
UNIVERSIDADE ESTADUAL DE CAMPINAS
Introducao: Séo escassas as informacbes sobre o papel
dos cuidadores e a influéncia de suas carateristicas
pessoais, como a personalidade, em relagdo a adeséao
ao tratamento de adolescentes com Fibrose Cistica (FC).
Objetivo: Avaliar a adesédo ao tratamento em adolescentes
com FC e sua associagdo com caracteristicas dos
cuidadores. Método: Em um estudo de corte transversal,
41 adolescentes com FC (idades de 16,38 + 2,33 anos),
sendo 56,1% mulheres, foram avaliados, por autorrelato,
quanto a adesao total e por grupos de medicamentos, nas
Ultimas 24 horas e 7 dias. Seus principais cuidadores (N =
35) e um grupo de controle de cuidadores de adolescentes
saudaveis (N = 69) foram avaliados quanto aos dominios
de personalidade, utilizando o questionéario NEO-FFI-R. Os
resultados foram avaliados pelo teste de Mann-Whitney e
pelo Coeficiente de Correlacdo de Spearman (rs), com p
< 0,05. O estudo foi aprovado pelo Comité de Etica em
Pesquisa. Resultados: No autorrelato, foi observada uma
prevaléncia mediana de adesdo de 100% (40-100) nas 24h
e de 98,57% (34,29-100) nos 7 dias que antecederam
a entrevista. A adesdo aos medicamentos “enzimas
digestivas” foi significativamente superior a “dornase
alfa”, nos intervalos de 24h (p = 0,04) e 7 dias (p = 0,01).
Taxas de adesdo foram significativamente mais altas
quando os cuidadores foram responséveis pela medicagao
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na adeséo total (24h e 7d p = 0,01), e em medicamentos
essenciais no manejo da FC, como “antibiético inalatério”
(24h p = 0,01 /7d p = 0,04); "enzimas digestivas” (24h p
=0,02/7d p =0,01) e “dornase alfa” (24h p =0,03/7d p
=0,01). Nao se observaram diferencas significativas entre
a personalidade de cuidadores de adolescentes com FC e
de adolescentes saudaveis. Nas diades em que o cuidador
de adolescentes portadores de FC era o responséavel pelo
tratamento, observou-se correlagdo direta entre o dominio
Conscienciosidade do cuidador e adeséo total (rs = 0,52;
p = 0,01), e ao medicamento “antibitico inalatério” (rs
= 0,71, p = 0,03), no intervalo de 7 dias. Conclusao: O
papel do cuidador mostrou-se positivamente associado a
adesado ao tratamento dos adolescentes com FC, sendo o
dominio de personalidade Conscienciosidade diretamente
associado a adesdo nas diades em que o cuidador era
responséavel pelo tratamento. Tais resultados sugerem que
o reconhecimento da importéancia da atuagéao do cuidador,
com o incentivo para sua participagao ativa no tratamento,
deve ser enfatizado na linha de cuidado em saude.

EXTENT OF RESCUE OF F508DEL-CFTR FUNCTION
BY VX-809 AND VX-770 IN HUMAN NASAL EPITHELIAL CELLS
CORRELATES WITH SNP RS7512462 IN SLC26A9 GENE IN
F508DEL/F508DEL CYSTIC FIBROSIS PATIENTS
TEMA: BIOLOGIA CELULAR / FISIOPATOLOGIA / MODELOS ANIMAIS
ARTHUR HENRIQUE PEZZ0 KMIT; FERNANDO AUGUSTO LIMA
MARSON; GABRIELA SILVA LEITE; ANTONIO FERNANDO RIBEIRO;
CARMEN SiLVIA BERTUZZO; MARGARIDA DUARTE AMARAL

Background: We analyzed the CFTR response to VX-809/
VX-770 drugs in conditionally reprogrammed cells (CRC)
of human nasal epithelium (HNE) from F508del/F508del
patients based on SNP rs7512462 in the Solute Carrier
Family 26, Member 9 (SLC26A9; MIM: 608481) gene.
Methods: The Isc-eq measurements of primary nasal
epithelial cells from F508del/F508del patients (n = 12) for
CFTR function were performed in micro Ussing chambers
and compared with non-CF controls (n = 2). Data were
analyzed according to the rs7512462 genotype which were
determined by real-time PCR. Results: The CRC-HNE cells
from F508del/F508del patients evidenced high variability
in the basal levels of CFTR function. Also, the rs7512462*C
allele showed an increased basal CFTR function and higher
responses to VX-809+VX-770. The rs7512462*CC+CT
genotypes together evidenced CFTR function levels of
14.89% relatively to wt/wt (rs7512462*CT alone-15.29%)
i.e., almost double of rs75612462*TT (7.13%). Furthermore,
sweat [Cl-] and body mass index of patients also evidenced
an association with the rs7512462 genotype. Conclusion:
The CFTR function can be performed in F508del/F508del
patient-derived CRC-HNEs and its function and responses
to VX-809+VX-770 combination as well as clinical data, are
all associated with the rs7512462 variant, which partially
sheds light on the generally inter-individual phenotypic
variability and in personalized responses to CFTR
modulator drugs.

AVALIAGAO DA FUNGAO DA PROTEINA CFTR
POR ELETROFISIOLOGIA EM PACIENTES COM DIAGNOSTICO
DUVIDOSO DE FIBROSE CiSTICA

TEMA: CFTR

HELGA KAISER SANCHE§ DE MARIA; MARISA ISABEL LOPES
DE SOUSA; MARIA DE FATIMA PIMENTA CORREA SERVIDONI;
CARLA CRISTINA SOUZA GOMEZ; M,ARIA ANGELA GONGALVES
DE OLIVEIRA RIBEIRO; MARIA ANGELICA PEREIRA SANTANA
UNICAMP

Os atuais desafios no diagnéstico do espectro da
Fibrose Cistica (FC) estdo na avaliagdo dos pacientes



monossintomaticos com genética ndo definida e Testes
do Suor Classico (TSC) limitrofes, que podem ser
classificados como pertencentes ao grupo das doengas
relacionadas a CFTR, conhecidas como CFTR-RD (do
inglés, CFTR-Related Disorders), pois ndo preenchem os
critérios diagndésticos para FC. A avaliacdo da funcéo da
proteina CFTR em fragmentos de biépsias retais (teste de
bopsia retal) tem sido utilizada como teste adicional para o
diagnostico da doenca. Recentemente, o teste da secrecéo
{3-adrenérgica de suor (evaporimetria) foi desenvolvido e
validado como novo teste para acessar a funcdo da CFTR
in vivo. Este estudo teve como objetivo avaliar a fungéo
da proteina CFTR em individuos com duvida diagndstica
para FC por meio de evaporimetria, teste de biodpsia retal
e TSC, analisando o desempenho destas técnicas e seu
valor para o auxilio no diagnéstico. Evaporimetria, teste
de biépsia retal e TSC foram aplicados a um grupo de 19
individuos que apresentavam duvida diagnoéstica de FC.
Os resultados foram comparados com aqueles obtidos
de um grupo estudado previamente de 32 individuos
com diagnostico conhecido. Para a andlise estatistica
aplicou-se o teste ANOVA One-Way para a avaliagdo dos
resultados de TSC e evaporimetria e o teste t de Student
(comparacbes em pares) para o teste de biopsia retal,
considerando-se um nivel de significancia de 0,05. O
estudo foi aprovado pelo Comité de Etica em Pesquisa
da Faculdade de Ciéncias Médicas (FCM) da Univesidade
Estadual de Campinas. Foram encontradas diferengas
estatisticamente significativas na avaliacdo da funcdo de
CFTR no teste da bidpsia retal entre individuos FC com
insuficiéncia pancreédtica (CFPI) e FC com suficiéncia
pancreéatica (CFPS), com p < 0,001. Os resultados de TSC
apresentaram valores maiores para pacientes CFPS e CFPI
em comparagado com individuos Controle Negativos para
FC (C) e Heterozigotos (Hz), com p < 0,001. Os resultados
da evaporimetria apresentaram diferencas entre os niveis
de fungcdo CFTR dentro de seu espectro mais brando,
ou seja, entre Hz e C (p < 0,001) e entre CFTR-RD e Hz
(p < 0,001), e valores indistinguiveis entre CFPS and
CFPI, mostrando auséncia de funcdo CFTR para ambos.
A evaporimetria apresentou-se como uma nova e Util
ferramenta para elucidar diagnéstico de FC duvidoso,
podendo, juntamente com o teste de bidpsia retal e TSC,
contribuir para o estabelecimento do diagnéstico de CFTR-
RD.

WHOLE-GENE SEQUENCING OF THE CYSTIC
FIBROSIS TRANSMEMBRANE CONDUCTANCE REGULATOR
GENE IN CYSTIC FIBROSIS PATIENTS OF PERNAMBUCO,
BRAZIL
TI’-IMA: GENETICA
JULIA SMITH CAVALCANTE; BRUNA BEATRIZ DUARTE DE SOUZA;
MILENA MELO OLIVEIRA; RODRIGO BERTOLLO DE ALEXANDRE;
MURILO CARLOS AMORIM DE BRITTO; CARLOS HENRIQUE
MADEIROS CASTELLETTI
UNIVERSIDADE FEDERAL DE PERNAMBUCO
Cystic Fibrosis (CF) is a rare autosomal recessive genetic
disease caused by mutations on the Cystic Fibrosis
Transmembrane Conductance Regulator (CFTR) gene. In
Brazil, over 4,600 people suffer from CF and the disease
concentrates in the southeastern and southern regions of
the country. The north and northeastern areas have fewer
incidences, and a gap in researches on epidemiology and
genetic profile of the patients. Unlike the United States
and Europe, the CFTR whole-gene sequencing isn't
widespread in Brazil. In 2018, mutation-specific medication
developed by Vertex (USA) was approved by the Agéncia
Nacional de Vigilancia Sanitaria (ANVISA), motivating the
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need for mutation profiling to assess which medication
might contribute to each patient’s treatment. The objective
of this study was to genetically characterize the CF patient
population of Pernambuco. Peripheral blood was collected
from 38 patients of the Reference Centre of Pernambuco,
Brazil. DNA was purified using QlAsymphony DNA Mini
Kit (QlAgen, GER). New Generation Sequencing was
performed using custom-made QiaSeqDNA V3 (QlAgen,
GER) and lllumina (lllumina, USA). The final result was
coverage of 100% and depth greater than 50x in exons
and at least 5pb of adjacent intronic region, and promoter
region. Among the 38 patients sequenced, one had no
CFTR mutations found, two patients had only one detected
mutation and the other 35 had two detected mutations. A
total of 25 different variants was identified, five of which
are not yet registered on any national or international
database. The mutations found are listed in the table.
The AF508 mutation was found in 22 patients and 41%
of all alleles. The most frequent mutations were, in order,
AF508, ¢.1624G > T, ¢.1647T > G, ¢.613C > T, ¢.1000C >
T, ¢.2175dup, ¢.3421_3424dup and c¢.3484C > T, having
different ranking and frequency than the REBRAFC as
well as international patient registries. Among the novel
variants, there were two deletions, two intronic mutations
and one missense. Were found three of all FDA-approved
mutations for the Vertex mutation-specific medication
in 14 patients. The number of different mutations was
high when compared to the cohort size, demonstrating a
great genetic variability in the Pernambuco CF population.
The knowledge about mutations, and the development
of personalized medications, in a precision medicine,
associated with existing therapies, brings a new
perspective, promoting higher quality and life expectancy
for the patient.

PRINCIPAIS  VARIAVEIS PREDITORAS DA
CAPACIDADE DE EXERCICIO AVALIADA PELO SHUTTLE TEST
MODIFICADO EM PACIENTES COM FIBROSE CISTICA
TE’MA: FISIO'I:ERAPIA
MARCIO VINICIUS FAGUNDES DONADIO; FERNANDA MARIA
VENDRUSCULO; INGRID SILVEIRA DE ALMEIDA; KAREN CAROLINE
VASCONCELOS QUEIROZ; LUANNA RODRIGUES LEITE; EVANIRSO
SILVA AQUINO
PUCRS
Pacientes com fibrose cistica (FC) evoluem com
diminui¢cdo da capacidade de exercicio. No entanto, ainda
busca-se compreender os principais fatores responsaveis
por esse declinio. Assim, este estudo teve como objetivo
avaliar a influéncia do gendtipo, funcdo pulmonar e indice
de massa corporal (IMC) sobre a capacidade de exercicio
de pacientes com FC, buscando identificar as principais
varidveis preditoras da distancia percorrida no Shuttle Test
modificado (MST). Este € um estudo transversal no qual
foram incluidos pacientes com diagnéstico de FC e idade
superior a 6 anos de 2 centros de referéncia no Brasil.
Foram excluidos pacientes que ndo conseguiram realizar
alguma das avaliagdes propostas. Os pacientes tiveram
a sua funcdo pulmonar (espirometria) e capacidade de
exercicio (MST) avaliadas. Além disso, foram coletados
dados antropométricos, clinicos e de genotipagem. Apds,
os individuos foram divididos em 3 grupos de acordo
com as mutacgbes identificadas: deltaF508 homozigoto,
deltaF508 heterozigoto e outras mutagdes. Todos as
avaliacoes seguiram as recomendacoes internacionais e
o0 estudo foi aprovado pelo Comité de Etica em Pesquisa
das duas instituicoes. Foi utilizada andlise estatistica
descritiva, ANOVA de uma via com pos-teste de LSD,
teste de correlagdo de Pearson e um modelo de regressdo
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linear multipla. Foram incluidos 72 pacientes com média
de idade de 12,2 + 4,9 anos. A funcédo pulmonar (% do
previsto) foi de 85,4 + 20,6 para a CVF e de 75,7 = 23,3
para o VEF1. A média da distancia percorrida no MST
foi 762,8 + 259 metros (71,2% do previsto). Nado houve
influéncia do gendtipo sobre a distancia percorrida, mas
sim sobre o indice de massa corporal (IMC), sendo a
diferenca entre as médias de deltaF508 homozigoto
comparado com deltaF508 heterozigoto de -2,3 (p = 0,02)
e comparado com outras mutagoes de -2.6 (p = 0,04). A
distancia percorrida se correlacionou significativamente (p
< 0,01) e moderadamente com a idade (r = 0,49), IMC (r =
0,41), CVF absoluto (r = 0,68), VEF1 absoluto (r = 0,67) e
frequéncia cardiaca (Fc) de repouso (r = -0,51). Aplicando
um modelo de regressao linear multipla, as varidveis que
melhor explicaram a distancia percorrida no MST foram
a CVF absoluto e a Fc de repouso com um R2 = 0,502
e um erro padrdo da estimativa de 182,8. Concluindo,
os resultados indicam que os principais fatores que
influenciam a distancia percorrida no MST sao a fungéo
pulmonar e a Fc repouso. N&o houve influéncia do tipo de
mutacao genética na capacidade de exercicio.

DENSIDADE MINERAL OSSEA EM PACIENTES
COM FIBROSE CiSTICA UTILIZANDO TC DE TORAX DE BAIXA
DOSE: UM ESTUDO PILO:I'O

TEMA: IMAGEM E DIAGNOSTICO

RUBENS GABRIEL FEIJO ANDRADE; GABRIELE CARRA FORTE;
BRUNO HOCHHEGGER; LEONARDO ARAUJO PINTO

PUCRS

Introducdo: A densidade mineral 6ssea (DMO) é
geralmente normal em criangas com bom estado
nutricional e fungdo pulmonar preservada e comumente
reduzida em adolescentes e adultos com fibrose cistica
(FC). No entanto, vérios estudos documentaram a
prevaléncia de baixa DMO, com osteopenia presente em
28% a 47%, osteoporose em 20% a 34% das criangas e
ocorréncia de algum tipo de fratura 6éssea em 60% dos
pacientes com FC até 25 anos. A deteccdo precoce de
DMO alterada é importante para monitorar e avaliar o
estado de saude 6ssea. A absorciometria radiolégica de
dupla energia (DXA) é atualmente o método padrao ouro
para medir a DMO. No entanto, é considerada limitada em
criangas com FC. Outros métodos sdo usados para avaliar
a DMO, incluindo tomografia computadorizada quantitativa
central e periférica (QCT), ultrassonografia, raios-X e
ressonancia magnética. Além disso, medidas como o
escore de Hounsfield (HU), um coeficiente de atenuacdo
padronizado da TC, podem fornecer informacbes para o
diagnéstico da reducdo da DMO, sem custos adicionais
e sem exposicdo extra a radiacdo em exames clinicos.
No entanto, ndo encontramos estudos prévios usando
TC de térax para avaliar a DMO em pacientes com FC.
Considerando o elevado numero de exames e testes que
pacientes com FC sdo submetidos, o beneficio de avaliar a
salde pulmonar e éssea usando um teste pode ser ainda
maior. O objetivo deste estudo foi determinar a correlacéo
entre as medidas de DMO de DXA e DMO avaliadas pela
TC de térax em criangas e adolescentes com FC. Método:
Estudo transversal retrospectivo, incluindo pacientes com
FC entre 8 e 19 anos, com TC de térax e DXA atendidos
em centro de referéncia. O coeficiente de correlagdo de
Pearson foi calculado para avaliar a associacdo entre a
DMO medida por CT toracica e DXA. Valores de P abaixo
de 0,05 considerados significativos. Resultados: Foram
avaliadas 18 criancas e adolescentes com idade média
de 16,1 + 3,4 anos. Houve predominio do sexo masculino
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(66,7%) e 9 (50%) heterozigotos para o F508del. A média
da DMO por DXA e TC toracica foi, respectivamente, 0,83
+0,20g/cm2e 229,2 + 30,6 UH. Quinze (83,3%) pacientes
foram diagnosticados como normais e 3 (16,7%) como
DMO baixa. Observou-se forte correlagdo positiva entre a
densidade mineral 6ssea medida pela TC toracica e a DXA
(r=0,740; p < 0,001). Conclusao: O estudo demonstrou
uma correlagao significativa entre HU e DXA, indicando
que os dados da TC podem ser Uteis para o diagndstico
de osteoporose.

EXPERIENCIAS DE ADULTOS JOVENS COM
FIBROSE CISTICA: UM ESTUDO QUALITATIVO
TEMA: ENFERMAGEM
SAMARA MACEDO CORDEIRO; MARIA CRISTINA PINTO DE JESUS;
FERNANDA MINAE PAULINO SASAKI
FACULDADE CIENCIAS MEDICAS DA SANTA CASA DE SAO
PAULO
Introducéao: A expectativa de vida de quem convive com a
fibrose cistica tem aumentado com o diagndéstico precoce,
0S avangos no tratamento e com o controle das infeccdes.
Assim, o numero de pessoas que chegam a idade adulta
vem crescendo e com eles novas demandas de cuidado.
E relevante que profissionais de saude, em especial
enfermeiros, compreendam como é a experiéncia de viver
com essa doenca, para que assim, possam elaborar uma
assisténcia de enfermagem de qualidade direcionada as
reais necessidades desse publico. Objetivo: compreender
aexperiéncia de adultos que convivem com a fibrose cistica.
Meétodo: trata-se de um estudo qualitativo fundamentado
na fenomenologia social de Alfred Schiitz, realizado com
doze adultos entre 18 e 36 anos, que possuem fibrose
cistica, residentes na cidade de Sao Paulo. Para obtencéo
dos depoimentos, utilizou-se a entrevista fenomenoldgica,
com as seguintes questdes norteadoras: como é para
vocé conviver com a fibrose cistica? Considerando que
vocé tem essa doenga cronica, quais sdo seus planos para
o futuro? A pesquisa foi aprovada pelo Comité de Etica e
Pesquisa com Seres Humanos da Escola de Enfermagem
da Universidade de Sao Paulo sob o Parecer n® 1.400.118 e
CAAE 52039215.2.0000.5392. Resultados: Apds andlise
dos depoimentos emergiram as seguintes categorias:
"0 impacto biopsicossocial da doencga no cotidiano”, “O
preconceito social como gerador de constrangimento”,
“Estratégias de enfrentamento” e “Medo, incertezas e
desejos para o futuro”. Essas categorias evidenciam o
impacto da doenca na vida desse grupo; o preconceito
e o constrangimento enfrentado por eles. Demonstram
também, que apesar as dificuldades, eles séo resilientes
e otimistas. Ao refletirem o futuro, transitam entre
o medo da morte e a perspectiva de um transplante
pulmonar. O apoio da familia, dos amigos e da equipe
profissional representa um suporte para o enfrentamento
das dificuldades vivenciadas. Consideragoes Finais: A
compreensao da experiéncia de adultos que convivem com
a FC possibilitou evidenciar aspectos intersubjetivos que
devem ser considerados por profissionais da salde, em
especial, pelo enfermeiro em sua assisténcia. Diante dos
resultados encontrados, acredita-se que os profissionais
de salde poderdao elaborar agdes de cuidado que
estejam fundamentadas nas necessidades apresentadas
e o cuidado a eles direcionados, esteja baseado na
integralidade do sujeito e no respeito aos significados
atribuidos a sua experiéncia.

NEW APPROACHES IN THE CYSTIC FIBROSIS
DIAGNOSIS: USE OF HIGH-THROUGHPUT SEQUENCING
TECHNOLOGIES AND IN SILICO TOOLS TO IDENTIFY AND



PREDICT PATHOGENIC VARIANTS

TEMA: GENETICA

STEPHANIE VILLA NOVA PEREIRA; FERNANDO AUGUSTO LIMA
MARSON; JOSE DIRCEU RIBEIRO; ANTONIO FERNANDO RIBEIRO;
CARMEN SILVIA BERTUZZO

UNIVERSIDADE ESTADUAL DE CAMPINAS - UNICAMP
Introduction: Cystic fibrosis (CF) is caused by CFTR
mutations (~400 pathogenic). Allelic heterogeneity
challenges the molecular diagnosis and precision medicine
approaches in CF. Purpose: To identify CFTR variants
by high-throughput sequencing (HTS) and predict the
pathogenicity of the new variants by in silico tools.
Methods: 169 CF patients had genomic DNA submitted to
a Targeted Gene Sequencing with custom panel. Results
were obtained from Basespace® and the alignment from
TruSeq® Amplicon by Smith-Waterman algorithm. The
variants annotation was made in VariantStudio® and
confirmed in the Integrative Genomics Viewer. American
College of Medical Genetics and Genomics and the
Association for Molecular Pathology recommendations
(2015) were applied to deduce the pathogenicity using
six in silico tools: MutationTaster, MutPred-2, MutPred-
LOF, MutPred-Splice, PolyPhen-2, Human Splice Finder.
Results: A total of 62 variants were identified in 169 CF
patients (3 patients had 3 variants). The most frequent
alleles were: ¢.1521_1523delCTT, p.Phe508del (n =
192; 56.30%), ¢.1624G > T p.Gly542X (n = 26; 7.62%),
¢.3909C > G, p.Asn1303Lys (n = 11; 3.23%), ¢.3484C
> T, p.Arg1162X and c.1000C > T, p.Arg334Trp (both
n = 9; 2.64%). Among identified mutations: 41 were
pathogenic, according to the literature [classified as: (I) n =
23 (56.09%); () n = 6 (14.63%); (Ilh n =1 (2.43%); (IV) n
=6(14.63%); (IVand V) n =1(2.43%); (V) n = 4 (9.75%)];
14 had uncertain significance (9 being pathogenicity in all
predictors and 5 being discordant); and 7 new mutations
were identified, evaluated and, based on the theoretical
type of change + prediction analysis, we suggested
the classification of c¢.(680+1_581-1)_(2615+1_2616-1)
dup, ¢.1936G > T, p.Gly646X and c¢.3557_3557delA,
p.Pro1186Leufs as class |. There was concordance of
the predictors as “likely pathogenic” for c.*1233T > A,
€.2804T > A, p.Leu935GIn, and ¢.4281C > T, p.lle1427 =
. Also, ¢c.974A > T, p.Tyr325Phe presented 1 discordant
result among the predictors. Compared with the CFF data,
among the mutations described, 7 are not in the registry
and, among the potentially pathogenic ones, 4 were
described. Conclusion: HTS plays a major progress in CF
molecular diagnosis and was effective to detect rare and
new variants. The use of in silico tools are an important
step to classify the pathogenicity. HTS and in silico analysis
can identify CFTR mutations and to give the opportunity
to include the precision medicine into daily practice in a
near future.

EFFICACY OF CFTR MODULATORS ON CF AIRWAY
MUCUS HYDRATION

TEMA: CFTR

MIRIAM FRANKENTHAL FIGUEIRA; MIRIAM FRANKENTHAL
FIGUEIRA; MEHDI HABIBPOUR; BRIAN BUTTON

UNIVERSITY OF NORTH CAROLINA

The pathogenesis of CF lung disease is multifactorial,
but have an important disease-initiating step: a reduction
of mucus clearance. CFTR modulators show promise in
improving chloride transport in CF epithelia and, ultimately,
lung function. However, whether CFTR correction alone
can restore mucus clearance in the presence of severely
dehydrated mucus is unknown. Objective: The major goal
of this project is to test the hypothesis that mucus burden
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(i.e.concentration) will limit the ability of CFTR modulators
alone to restore mucus biophysical properties and mucus
clearance efficacy. Additionally, we assessed the ability
of other agents (i.e.mucolytics) to restore clearance.
Methods: CF airway cells (DF508/DF508) were allowed
to accumulate mucus over the period of 4 weeks. CFTR
modulators (5uM VX-809 and 5uM VX-770) and VIP (30nM)
were added for 5 days prior to analysis. For all mucus
samples utilized, we quantified mucus concentration
before and after treatment by determining % solids, i.e.
wet-to-dry weight ratio. The rate of airflow-mediated
mucus clearance was assessed in parallel cultures using
our novel in vitro cough clearance (CC) system. Results:
To assess the impact of CFTR modulators on mucus
biophysical properties, we assessed chloride currents and
mucus concentration (% solids) before and after treating
CF cultures with VX-770/809. While treatment showed
a significant increase in FSK-stimulated chloride current,
only a modest decrease in % solids (from 13.7% to 12.8%
solids) was observed. This data suggests that correction
of CFTR alone may not be sufficient to restore % solids to
normal levels and therefore restore the clearance. Indeed,
data from our in vitro CC system demonstrate that this
change in % solids was insufficient to elicit a significant
increase in CC. Next, to assess whether mucus-altering
agents could further improve CC, we compared the effect
of 7% hypertonic saline (HS), with a reducing agent (DTT),
or a combination of the two. We found that while large
reductions in mucus concentration (with HS) was superior
at increasing CC, the combination of HS and DTT was
most effective. Conclusions: Our data shows that mucus
clearance is highly concentration dependent and that at
higher % solids the correction of defective CFTR may not
be sufficient to restore mucus hydration and consequently
mucus clearance. Our results suggest that combination
of CFTR correction with HS and reducing agents is most
effective at increasing clearance.

ASSOCIAGAO DO DNAEXTRACELULAR PRESENTE
NO ESCARRO DE PACIENTES COM FIBROSE CISTICA COM A
FUNGAO PULMONAR E A CAPACIDADE DE EXERCICIO

TEMA: FISIOTERAPIA

TAILA CRISTINA PIVA; CAROLINA LUFT; NATALIA EVANGELISTA
CAMPOS; MAILISE FATIMA GHELLER; DANIELE SCHIWE; MARCIO
VINICIUS FAGUNDES DONADIO

PUCRS

O escarro de pacientes com fibrose cistica (FC) apresenta
elevada concentracdo de DNA livre. Estudos sugerem
que este DNA extracelular estd relacionado as redes
extracelulares de neutréfilos (NETs), liberadas por estas
células como um mecanismo de defesa. No entanto, a
formacédo em excesso destas redes pode estar associada
com a obstrucdo das vias aéreas devido ao aumento da
viscosidade do muco e a lesao do tecido pulmonar. Tais
caracteristicas predispdem a infecgdes e exacerbacgdes,
com consequente perda progressiva da fungdo pulmonar
e limitagdo ao exercicio. A capacidade de exercicio &
um importante preditor de prognéstico e gravidade da
doenca, contudo, até o momento, nao existem estudos
investigando a associagcdo das NETs com a capacidade
de exercicio. O objetivo deste estudo foi investigar a
associacdo do DNA livre presente no escarro com a fungao
pulmonar e a capacidade de exercicio de pacientes com
FC. Trata-se de um estudo transversal, incluindo pacientes
com FC maiores de cinco anos de idade, capazes de
expectorar de forma espontéanea e clinicamente estaveis.
O escarro foi coletado durante a consulta ambulatorial
e, posteriormente, a amostra foi processada para a
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quantificagdo do DNA livre por método fluorimétrico. A
espirometria foi realizada durante a consulta ambulatorial e
foram coletadas as varidveis obtidas no teste de exercicio
cardiopulmonar (TECP). O estudo foi aprovado pelo comité
de ética e 0s pacientes ou responséveis assinaram o termo
de consentimento. Utilizou-se anélise descritiva e teste
de correlagdo de Pearson. Foram incluidos 11 pacientes,
63,6% do sexo masculino, com uma média de idade de
18,8 = 6,5 anos e VEF1 53,2 + 29,25%. A concentragao
média de DNA livre no escarro foi de 223,0 + 137,9 ug/mL.
Quanto as variaveis do TECP no pico do exercicio, a média
do consumo maéximo de oxigénio (VO2pico) foi de 33,1 =
6,0 mL.kg-1.min-1 e da ventilagdo méaxima (VEmax) 44,1
+ 16,0 L.min. Foram observadas correlagbes inversas e
moderadas do DNA livre com o VEF1 (r =-0,64; p = 0,04),
a CFV (r = -0,69; p = 0,02) e o VO2pico (r = -0,69; p =
0,02). No entanto, entre o DNA livre, VEmax e equivalentes
respiratérios (VE/VO2 e VE/CO2), assim como com
FEF25-75 e VEF1/CFV, ndo foram observadas correlagdes
significativas (p > 0,05). Os resultados obtidos até o
momento demonstram que a concentracao de DNA livre
no escarro estd associada negativamente com a funcéo
pulmonar e o consumo maximo de oxigénio, podendo
contribuir para a limitagdo ao exercicio nos pacientes com
FC.

RESPOSTA DA SECREGAO DE SUOR POR
ESTIMULO B-ADRENERGICO DA GLANDULA SUDORIPARA NA
AUSENCIA DE MUTAGOES NO CFTR
TEMA: CFTR . .

ALICE BELLA LISBOA REZENDE; MARIA FATIMA SERVIDONI;
ANTONIO FERNANQO RIBEIRO; CARLA CRISTINA DE SOUZA
GOMEZ; CARMEN SILVIA BERTUZZO; FERNANDO AUGUSTO
LIMA MARSON

UNIMETROCAMP

Introducao: O diagndstico de fibrose cistica (FC) é
realizado pelo teste do suor e/ou identificacdo de variantes
patogénicas do CFTR (Cystic Fibrosis Transmembrane
Regulator). A avaliagdo bioelétrica, pelo estimulo
3-adrenérgico da glandula sudoripara expressa a funcéao
da CFTR e contribui para o diagnéstico in vivo da FC. O
conhecimento da resposta do estimulo R-adrenérgico
se limita a dados da populagdo americana e canadense.
Nosso objetivo foi avaliar essa secrecdo, em adultos
sem variantes patogénicas no CFTR, e associar os
resultados com marcadores clinicos, demogréficos e
laboratoriais. Método: Estudo experimental, transversal,
com 57 adultos sem variantes patogénicas no CFTR e/
ou teste do suor > 60 mEqg/L. Foram realizados: estimulo
3-adrenérgico da glandula sudoripara e teste do suor nos
bragos esquerdo e direito; sequenciamento do CFTR e
espirometria. Resultado: Houve correlagdo positiva e
significante dos testes entre bracos, porém a concordancia
nado ocorreu para a relagdo [3-adrenérgico/Colinérgico
e a [cloreto]. Concomitantemente, nenhum marcador
do estimulo R-adrenérgico apresentou correlagdo com
a [cloreto]l. Houve influéncia da umidade no estimulo
3-adrenérgico e da temperatura no teste do suor. Varidveis
antropométricas e o sexo influenciaram na resposta ao
estimulo R-adrenérgico. Houve correlagdo fraca/moderada
entre marcadores da espirometria com o resultado do
estimulo [3-adrenérgico e a [cloreto]. Conclusao: A
secrecdo de suor por estimulo R-adrenérgico da glandula
sudoripara apresentou comportamento diferente dos
estudos anteriores. Acreditamos que nossos achados
devam ser tidos como referéncia para nossa populagao, no
caso da avaliacdo de sauddveis com auséncia de variantes
patogénicas do CFTR. Por ser reprodutivel, o estimulo
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3-adrenérgico poderd ser implementado como nova
ferramenta de diagnéstico da FC e seu uso para avaliar a
funcéo da CFTR deve ser estimulado em ensaios clinicos.

@D QUALIDADE DE VIDA EM CRIANGAS E
ADOLESCENTES COM FIBROSE CiSTICA

TEMA: DIAGNOSTICO E EPIDEMIOLOGIA

MARILIA DA SILVA GARROTE; YASMIM QUEIROZ SANTOS;
LUCIELI BOSCHETTI VINHAL; CRISTIANE ALVES DA FONSECA
DO ESPIRITO SANTO; LUSMAIA DAMACENO CAMARGO COSTA;
FLAVIO MONTEIRO AYRES

HOSPITAL DAS CLINICAS DE GOIANIA

Introducéao: Fibrose cistica (FC) € uma doenga cronica,
progressiva e autossdmica recessiva. Geralmente, os
pacientes apresentam limitagcbes causadas pela doenga,
as quais podem influenciar na sua qualidade de vida (QV),
definida como uma avaliacdo subjetiva multidimensional.
Objetivo: Analisar os fatores clinicos relevantes na QV
de pacientes com FC e pais e/ou cuidadores. Métodos:
Estudo transversal com a aplicagdo do Cystic Fibrosis
Questionnaire(CFQ-R) validado em lingua portuguesa.
Realizado entre janeiro de 2017 e julho de 2018 no centro
de referéncia de FC em Goiania, Goias, Brasil. Critérios de
inclusao: pacientes com FC e teste genético; ser pai ou
cuidador de fibrocistico. Critérios de exclusao: menores de
6 anos de idade, com déficit neurolégico e/ou cognitivo;
mais de 2 respostas positivas em um questionério
de estabilidade clinica. Resultados: Participaram 36
pessoas, sendo 12 pais e/ou cuidadores, 24 pacientes
com FC, 9 pacientes entre 6 e 11 anos, 2 entre 12 e 13
anos e 13 acima de 14 anos. Pacientes com mais de
14 anos apresentaram pontuacdo superior no dominio
nutricdo(p = 0,00) e inferior no dominio tratamento(p =
0,00), comparado com os de idade entre 6 e 13 anos. No
dominio nutricdo, a pontuacéo obtida através dos pais e/
ou cuidadores foi menor comparada aquela obtida pelos
pacientes, com idade entre 6 e 13 anos (p = 0,02). Os
valores de cloreto no suor demonstraram uma relacao
inversamente proporcional com os escores de dominios
respiratério (R = -0,60;p = 0.04), imagem corporal (R =
-0,68;p = 0,02),emocional (R = -0.68;p = 0,02) e escore
final do CFQ-R (R = -0,68;p = 0,02), em pacientes com
idade entre 6 e 13 anos. Pacientes maiores de 14 anos
demonstraram associacdo entre diagnostico precoce e
maiores pontuagdes no dominio respiratério(R = -0,70;p =
0,00) e digestivo (R = -0,66;p = 0,01). Valores superiores
no escore Shwachman-Kulczycki (SK) e VEF1% estiveram
associados a melhores escores nos dominios de imagem
corporal (R = 0,55;p = 0,04) e escore final do CFQ-R (R =
0,75;p = 0,00), respectivamente, em pacientes acima de 14
anos. Pacientes com mais de 20 anos apresentaram uma
associacao diretamente proporcional entre os valores do
IMC e o dominio de peso(R = 0,77;p = 0,01). Conclusées:
Observou-se correlagao significativa de alguns dominios
da QV com desfechos clinicos e funcionais, demonstrando
a importancia dessa avaliacdo no acompanhamento dos
paciente com FC. Ressaltamos ainda que pode haver
diferenca entre a pontuacdo obtida pelos pacientes e
aquela obtida pelos pais.

AVALIAGAO NUTRICIONAL DE CRIANGAS E
ADOLESCENTES COM FIBROSE CISTICA: NOVE ANOS DE
SEGUIMENTO
TEMA: NUTRICAO
VALMIR MACHADO DE MELO FILHO; JAMILE CARDOSO BONFIM;
MARILIA AUGUSTA SILVA DOS SANTOS; FERNANDA GOMES
COQUEIRO; FERNANDA MATOS FONTENELLE; EDNA LUCIA
SANTOS DE SOUZA
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Introducao: A fibrose cistica (FC) é uma doenca genética
que pode se apresentar com infecgbes respiratorias
recorrentes e insuficiéncia pancreatica (IP) e méa absorgao
intestinal. Pode haver aumento da perda de nutrientes
e da demanda energética e reducao da ingesta caldrica,
condicdes que podem levar os pacientes a um quadro de
desnutricdo. O bom estado nutricional € indispenséavel para
melhorianaqualidade de vidaenoprognésticodos pacientes
com FC. Objetivos: Acompanhar longitudinalmente
o estado nutricional e pesquisar sua associagdo com
varidveis clinicas e sociodemograficas em pacientes
com FC acompanhados em ambulatério multidisciplinar
especializado. Metodologia: Foi realizado um estudo de
coorte com pacientes com FC acompanhados em um
centro de referéncia. Os dados clinicos e laboratoriais
dos pacientes cadastrados no Registro Brasileiro de
Fibrose Cistica (REBRAFC), no periodo de 2009 a 2017,
foram utilizados para o seguimento nutricional. Foram
pesquisadas associagdes entre o estado nutricional ao
diagnostico e os pardmetros de suficiéncia pancreatica
(valores de elastase fecal e o uso ou nao de enzimas
pancreéticas). Resultados: 46 pacientes participaram
do estudo, destes 23 (50%) eram do sexo masculino. O
tempo de acompanhamento na coorte varioude 1a9anos.
A mediana de idade de diagnostico da FC foi de 15 meses,
e as medianas de Z Score para os indicadores Altura/
Idade (A/l) e IMC/Idade (IMC/I) no diagnéstico foram -1,77
e -0,84, respectivamente. O numero de individuos com
altura adequada para idade e eutréficos passou de 47,8%
(22 de 46) no momento do diagndstico para 73,8% (31
de 42) ao final do ultimo seguimento. Houve associacdo
entre a suficiéncia pancreética e maiores valores de A/l e
IMC/I no momento do diagnéstico. Conclusdes: Houve
melhora do estado nutricional e cerca de 26% das criancas
tornaram-se eutroficas e com altura adequada para idade.
Os pacientes suficientes pancreaticos apresentaram
melhor estado nutricional ao diagndéstico. O tratamento
nutricional especializado é uma pilar importante no
tratamento dos pacientes com fibrose cistica.

COMPARAGAO DA EVOLUGAO CLINICA DE
PACIENTES COM FIBROSE CISTICA, ANTES E APOS A
TRIAGEM NEONATAL, EM UM CENTRO DE REFERENCIA DE
PORTO ALEGRE
TEMA: DIAGNOSTICO E EPIDEMIOLOGIA
LAIS CRISTINA RIZZO SCORTEGAGNA; GILBERTO BUENO FISCHER
UFRGS
Objetivo: O estudo tragcou o perfil dos pacientes
diagnosticados com Fibrose Cistica (FC) apds aimplantacéo
da triagem neonatal (TNN), em um hospital de Porto Alegre.
Além disso, realizou a comparagao da evolucao clinica
apdés um ano de diagnostico desses pacientes com 0s
pacientes anteriores a TNN. Material e Métodos: Estudo
de caso-controle, realizado no periodo de junho de 2012
a junho de 2017, com 50 pacientes com FC. As varidveis
analisadas obtidas através da revisdo dos prontudrios
foram: caracteristicas demogréficas e clinicas, forma de
diagnostico, perfilde infeccéo, tratamento medicamentoso,
internacdes e exacerbacdes. Resultados: O sistema de
rastreamento triou trés pacientes que foram falso-positivos
para FC. Os pacientes submetidos a TNN tiveram menores
idades de diagndéstico na primeira consulta e na realizagao
do teste do suor, diferente distribuicdo geografica no
estado, menor presenca de sintomas digestivos antes do
diagnostico, menor idade na primeira cultura bacteriana
positiva. J& o0s pacientes controles tiveram menor
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percentil de estatura ao diagnostico e maior prescricédo
de mucolitico. Verificou-se que pacientes colonizados por
Pseudomonas Aeruginosa (PSA) de ambos os grupos tém
mais internagdes hospitalares. Conclusao: Esse trabalho
permitiu caracterizar uma parcela da populacao de FC apos
a implantacao da TNN no Rio Grande do Sul (RS), tendo
uma sensibilidade aceitavel pelas diretrizes atuais para
detectar a doenca. Com o tempo de seguimento desse
estudo, néo foi possivel verificar diferencas nos desfechos
de internacoes, exacerbacdes e colonizagdo bacteriana
para os pacientes da TNN.

@ZED AVALIAGAO DOS PRIMEIROS CINCO ANOS DE UM
PROGRAMA DE TRIAGEM NEONATAL PARA FIBROSE CISTICA
NO ESTADO DE SAO PAULO - BRASIL

TEMA: EPIDEMIOLOGIA

LEA MARIA ZANINI; IEDA REGINA LOPES DEL CIAMPO; REGINA
SAWAMURA; PATRICIA KUNZLE RIBEIRO; MARIA INEZ MACHADO
FERNANDES

HOSPITAL DAS CLINICAS DA FACULDADE DE MEDICINA DE
RIBEIRAO PRETO DA UNIVERSIDADE DE SAO PAULO
Introducao: No Brasil, a realizacdo da Triagem Neonatal
(TNN) para Fibrose Cistica (FC), utiliza o Protocolo de
pesquisa de tripsinogénio imunorreativo IRT/IRT, com
primeira coleta entre 3° e 5° dia de vida (IRT1) e a segunda
entre 3% e 4° semanas (IRT2), quando IRT1 alterado.
Avaliacao clinica e teste do Cloro no suor sdo utilizados
para confirmacdo diagndstica. Objetivos: relatar dados
referentes a um Programa de Triagem Neonatal para
Fibrose Cistica (FC) no Estado de Sao Paulo e realizar
analise critica dos resultados dos 5 primeiros anos da
implementacédo, fevereiro de 2010 a janeiro de 2015.
Métodos: estudo descritivo, transversal, sob a forma
de levantamento dos dados dos registros do servigo de
referéncia de TNN para FC. Varidveis: idade (dias), IRT 1
e 2 (VN < 70 ng/mL), diagnostico e acompanhamento no
Ambulatério Multidisciplinar para Fibrose Cistica, tipo de
mutacdo genética. Analise dos dados pelo programa Epi-
info: célculo dos percentuais para as varidveis discretas
e medianas para as varidveis continuas. Resultados:
dos 173.571 recém-nascidos analisados, 1.922 (1,1%)
apresentaram IRT1 > 70 ng/mL. Destes, 1795 (93,4%)
coletaram IRT2, com resultado alterado (IRT2 > 70ng/mL)
em 102 deles (5,2%). Foram identificados 26 casos de
FC durante este periodo, incluindo 3 nao detectados pelo
Programa, com incidéncia de 1. 6.675 recém-nascidos
rastreados. A mediana de idade para coleta de IRT1 foi b
dias e 93,4% daqueles alterados retornaram para a coleta
do IRT2, com mediana de idade igual a 28 dias. A mediana
de idade ao inicio do tratamento foi 42 dias, comparével
a dos neonatos rastreados com o protocolo IRT/DNA. A
maioria das criangas com FC j& exibia manifestacdes da
doenca durante o periodo neonatal. Daqueles com exame
para mutagao genética, a mais detectada foi Delta F508.
Conclusoes: A idade do inicio do tratamento (mediana de
42 dias) foi precoce e deveu-se ao esforco das pessoas
envolvidas no programa em relacdo a uma busca ativa
efetiva. Os resultados falso-negativos e o inicio precoce
das manifestagcoes clinicas da doenca corroboram a
importancia do pediatra estar atento ao diagnéstico de FC
mesmo em criangas com teste de TNN negativo.

@D UTILIZACAO DE JOGOS INTERATIVOS PARA
TREINAMENTO AEROBICO DE PACIENTES COM FIBROSE

CISTICADURANTE O PERIODO DE INTERNAGAO HOSPITALAR
TEMA: FISIOTERAPIA
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FERNANDA,MARIA VENDRUSCULO;] MARIANA SEVERO DA COSTA;
MAILISE FATIMA GHELLER; NATALIA EVANGELISTA CAMPOS;
DANIELE SCHIWE; MARCIO VINICIUS FAGUNDES DONADIO
PONTIFICIA UNIVERSIDADE CATOLICA DO RIO GRANDE DO
SUL

Os periodos de exacerbacado pulmonar frequentes e as
limitagbes para a realizacdo de atividades fisicas durante
a hospitalizacdo podem contribuir para a diminuicdo da
capacidade aerobica de pacientes com fibrose cistica (FC).
Assim, este estudo teve como objetivo avaliar os efeitos de
um programa de treinamento fisico aerébico com uso de
jogos interativos (Nintendo WiiTM) em pacientes com FC
durante o periodo de internacao hospitalar. Foram incluidos
pacientes com FC, de ambos os sexos, idade a partir de
seis anos, internados em um hospital de referéncia. Foram
excluidos os pacientes que nao conseguiram realizar o
treinamento aerdbico e aqueles que apresentaram alguma
alteracdo osteo-articular ou musculo-esquelética. No
primeiro dia de internagdo foram realizadas as seguintes
avaliacoes: escore clinico de exacerbacdo pulmonar,
espirometria, teste de caminhada dos seis minutos (TC6)
e Modified Shuttle Test (MST). Apds, os pacientes foram
alocados para o grupo intervencéo (Gl) ou grupo controle
(GC). O GI realizou 10 sessdoes de exercicio aerdbico
(30 min cada) com o uso do jogo interativo Wii Fit Plus
(Nintendo WiiTM). O GC recebeu o mesmo tratamento
padrdo do Gl, mas n&o participou das sessbes de
treinamento aerébico. Ao final de 14 dias de internacao
as avaliagdes iniciais foram realizadas novamente. O
estudo foi aprovado pelo comité de ética e os pacientes
ou responsaveis assinaram o termo de consentimento.
Utilizou-se estatistica descritiva e o teste t independente
para a comparacao entre os grupos. Foram incluidos 16
pacientes, sendo 6 no Gl e 10 no GC. A média de idade para
os grupos Gl e GC foi, respectivamente, 16,4 = 5,1 e 17,3
+ 5,4 anos, enquanto o IMC (absoluto) foi de 19,4 £ 2,9 e
19,2 + 2,8. Os pacientes dos dois grupos apresentaram
comprometimento da funcdo pulmonar com média de
VEF1 (escore z) no inicio da internacéo de -4,3 = 2,9 no Gl
e -4,6 + 1,4 GC. Ao comparar a variagdo dos pardmetros
ao longo da internagao entre Gl e GC, ndo houve diferenca
significativa na fungdo pulmonar e na distéancia caminhada
no TC6. No entanto, a variacdo da distancia percorrida no
MST em metros e em percentual foi significativamente
maior no Gl, sendo o AMST (metros) no Gl 233,3 + 160,1
e GC 94 + 79,3 (p = 0,03) e 0 AMST (%) no Gl 18,8 =
11,9 e GC 7,6 + 8,2 (p = 0,04). Os resultados obtidos até
0 momento sugerem que um programa de treinamento
aerébico com uso de jogos interativos pode melhorar a
capacidade de exercicio de pacientes com FC durante a
internacéo hospitalar.

PERFIL DOS PACIENTES COM FIBROSE CISTICA
COM ISOLADOS POSITIVO PARA MICOBACTERIAS NAO-
TUBERCULOSA EM UM CENTRO DE REFERENCIA NA CIDADE
DE CAMPINAS-SP. )

TEMA: MICO BACTERIOSE NAO TUBERCULOSA

RICARDO SIUFI MAGALHAES: RICARDO SIUFI MAGALHAES;
NATHALIA FERNANDA NORA SANTOS; ANTONIO CARLOS GOMES
DE BARROS JUNIOR; ILMA APARECIDA PASCHOAL; CARLOS
EMILIO LEVY

UNICAMP

Micobatérias Né&o-Tuberculosas (MNT) podem causar
infeccdo pulmonar crénica em pacientes com Fibrose
Cistica (FC), a prevaléncia estimada é de 6 e€13%, e as
espécies mais frequentes sdo o Complexo Mycobacterium
avium (MAC), seguidas pela M. abscessus. O diagndstico
de infeccao ativa por MNT requer, além do isolamento de
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MNT potencialmente patogénica - parametros clinicos
e radiolégicos. O manejo terapéutico destes pacientes
deve seguir as recomendacdes internacionais e nacionais
(Ministério da Saude). Objetivos: Descrever aspectos
clinicos, microbiolégicos, e o manejo terapéutico de
pacientes com FC com ao menos um isolado positivo
para MNT em um centro de referéncia para FC.
Método: Estudo retrospectivo (revisdo de prontudrios),
observacional e sistematico realizado no Hospital das
Clinicas (HC) da UNICAMP. A partir do banco de dados
do laboratério de microbiologia foram identificados todos
os isolados de MNT entre janeiro-2012 e dezembro-2017.
Resultados: Identificados 329 pacientes com ao menos
uma cultura positiva para MNT; 54 prontuérios ndo foram
encontrados. Dos restantes 275, foram encontrados 14
portadores de FC com MNT, todos isolados do escarro.
Destes, 57% eram do sexo masculino, idade média
de 31,7 anos, 2 ex-tabagistas; comorbidades: diabetes
(1), Hipertensao Arterial (2), Hipertensao Pulmonar (1),
Doenca de Chron (1). Medicacdes em uso: corticoide
sistémico(b), corticoide inalado(9) e azitromicina(13),
broncodilatador(11), dornase-alfa(11), anticolinérgico
inalado(3). Sintomas (momento do isolado): assintomaticos
(3), tosse (11), febre (3), expectoracédo (10), dispneia (7),
hemoptise (2). Cinco pacientes tinham 2 ou mais isolados
com a mesma MNT (4:MAC, 1:M. abscessus) e foram
tratados: 4 com Rifampicina+ Claritromicina+ Etambutol,
sendo que 3 toleraram o tratamento por > 12 meses. Um
paciente usou Claritromicina+ Amicacina. Melhora clinica
foi descrita em 3 dos 5 pacientes, sendo que 4 pacientes
apresentaram negativagdo da cultura. Nao houve relato de
negativacédo de cultura apds tratamento do M. abscessus.
Quatro dos 5 pacientes tratados usavam corticoide
inalatério, nenhum corticoide sistémico e todos utilizavam
macrolideo. Conclusdes: Ainda é necessério sistematizar
o diagnoéstico e o manejo terapéutico dos doentes com
MNT. O sintomas da FC sédo superponiveis aos da infecgao
por MINT dificultando a decisdo de iniciar o tratamento. O
uso de corticoide inalado e azitromicina foi frequente nos
pacientes com MNT.

ASSOCIAGAO ENTRE ESTADO NUTRICIONAL E
CAPACIDADE FUNCIONAL EM CRIANGAS E ADOLESCENTES
COM FIBROSE CiSTICA
TEMA: FISIOTERAPIA
NELBE NESI SANTANA; CELIA REGINA MOUTINHO DE MIRANDA
CHAVES; CHRISTINE PEREIRA GONCALVES; CLAUDIA DAYUBE
PEREIRA

IFF/FIOCRUZ

Introducédo: A fibrose cistica (FC) é uma doenca
genética, progressiva e multissistémica, cujos principais
acometimentos sdo observados nos sistemas respiratério
e digestério, entre outros. O estado nutricional €
fundamental para o prognéstico da FC, visto que é
preditor de sobrevida e esté associado a fungao pulmonar
e, consequentemente a morbidade e mortalidade
desses individuos. Logo, pacientes com FC podem
apresentar alteracdes no estado nutricional e declinio
da funcédo pulmonar, o que contribui para a fadiga tanto
durante o exercicio quanto durante a realizacdo das AVD.
Obijetivo: Verificar a associacao entre estado nutricional e
capacidade funcional em criancas e adolescentes com FC.
Método: Estudo transversal, observacional e descritivo,
onde a desnutricao foi definida segundo o indice de massa
corporal para a idade (IMC/I), a estatura para a idade (E/I)
e o percentil da circunferéncia muscular do brago (CMB).
Para avaliar a capacidade funcional, foram utilizadas as
medidas de forca respiratoria, de preensdo manual e de



capacidade do exercicio, através da manovacuometria,
da dinamometria e do teste de caminhada dos 6 minutos
(TC6M), respectivamente. Para avaliar a normalidade das
variaveis, foi utilizado o teste de Kolmogorov-Smirnov. Os
testes t de student ndo pareado, Mann-Whitney e analise
de variancia de uma via foram utilizados para a comparagéo
entre os grupos. Resultados: Foram avaliados 57
pacientes com idade de 13,26 + 3,1 anos, 42,1% do
género masculino, 43,9% com disturbio obstrutivo leve.
Ao avaliar o IMC/I, 59,6% dos pacientes apresentaram
risco nutricional e 22,8% foram considerados desnutridos.
Em relagdo ao E/I, 15,8% apresentaram baixa estatura
para idade e segundo a CMB, 66,7% da amostra mostrou-
se nutrida. Ao comparar as médias da distancia percorrida
no TC6M, da forca de preensdo manual (FPM), da presséo
inspiratéria maxima (PImax) e da pressado expiratoria
méxima (PEmax), segundo as categorias do percentil do
IMC/I, houve diferenca estatisticamente significativa entre
as distancias percorridas no TC6M pelos nutridos (pIMC/I
>50) e desnutridos (pIMC/I < 10) e entre os valores médios
da FPM quando comparados os desnutridos e em risco
com os nutridos. Em relacdo a E/I e a CMB, nao houve
diferenga entre os nutridos e desnutridos. Conclusao: O
comprometimento do estado nutricional quando avaliado
pelo indice IMC/I, associou-se a diminui¢cdo da capacidade
funcional e da forca muscular de membros superiores em
criangas e adolescentes com FC.

OSCILOMETRIA DE IMPULSO EM CRIANGAS COM
FIBROSE CiSTICA HOSPITALIZADAS PARA TRATAMENTO DA
EXACERBAGAO PULMONAR AGUDA: DADOS PRELIMINARES
TEMA: FISIOTERAPIA

TAYNA CASTILHO; RENATA MABA GONCALVES WAMOSY; JANAINA
(,ZRISTINA SCALCO; RAFAELA COELHO MINSKY; LUIZ ROBERTO
AGEA CUTULO; CAMILA ISABEL SANTOS SCHIVINSKI
UNIVERSIDADE DO ESTADO DE SANTA CATARINA,
FLORIANOPOLIS/SC/BRASIL.

Introducéo: a avaliagdo da mecénica respiratoria pela
oscilometria de impulso (IOS) é utilizada de forma
complementar a espirometria em individuos com
fibrose cistica (FC), porém pouco se sabe sobre o
comportamento dos pardametros oscilométricos antes e
apos o tratamento com antibioticoterapia intravenosa (AlV)
para exacerbacédo pulmonar aguda. Objetivo: descrever a
mecéanica respiratéria de criangas com FC hospitalizadas
para AIV como tratamento da exacerbacdo pulmonar
aguda. Método: estudo descritivo, incluiu pacientes
com FC entre 6 e 15 anos em AlV como tratamento da
exacerbacdo pulmonar aguda, a qual foi identificada
pelos escores clinicos de exacerbagdo pulmonar Cystic
Fibrosis Clinical Score (CFCS) e Cystic Fibrosis Foundation
Score (CFFS). Obteve-se do prontuério, a colonizagdo
bacteriana, genoétipo e gravidade da doenca (Escore de
Schwachman-Doershuk-ESD). Nas primeiras e ultimas
72h de internagao, foram aplicados os escores CFCS/
CFFS e realizado o 10S (American Thoracic Society, 2007).
Registrou-se os parametros: Z5, R5, R20, X5, Fres, AX, e
calculou-se a porcentagem do predito segundo a equagéo
de Assumpcéo et al. (2016). A estatistica foi processada
no software SPSS® 20.0 e apresentada em frequéncia e
distribuicdo. Resultados: participaram 10 criangas (60%
meninas), com média de idade de 13,0 + 1,49 anos e 13,60
+ 0,80 dias de internacao. Do total de participantes, 50%
foram classificados com doenca moderada pelo ESD, 80%
apresentaram outros tipos de mutagdes que ndo eram
AF508 e todos eram colonizados por pelo menos uma
bactéria. No inicio da internagdo, a média dos escores
CFCS e CFFS foram de 30,80 + 5,65 € 4,80 + 1,03 pontos,
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respectivamente, e os parametros oscilométricos, em kPa
e porcentagem do predito(%) foram de: Z5 = 1,04 + 0,33/
75% = 263,40 + 72,90/R5 = 0,91 + 0,28/R5% = 163,563
+ 44,27/ R20 = 0,51 = 0,11/R20% = 112,37 + 25,97/X5
=-0,50 + 0,20/X5% = 391,32 + 122,62/ Fres = 28,49 +
6,05/ Fres% = 227,53 + 82,11/AX = 5,16 + 3,01/AX% =
5.5631,36 + 6.115,64. Ao final da internacdo, os escores
CFCS e CFFS reduziram a pontuacéo (18,80 = 1,93 e 0,30
+ 0,48), bem como o valor dos parametros oscilométricos:
75 = 0,90 + 0,39/ Z5% = 219,99 + 71,32/R5 = 0,82 =
0,36/R5% = 146,17 = 58,33/R20 = 0,560 + 0,10/R20% =
110,93 + 26,77/ X5 =-0,36 + 0,16/ X56% = 270,68 + 85,83/
Fres = 23,82 + 7,47/Fres% = 191,70 + 86,55/ AX = 3,59
+ 2,91/AX% = 2539,16 + 1736,75. Conclusao: esses
dados preliminares apontam para melhora dos parametros
oscilométricos e dos escores de exacerbagdo pulmonar
aguda apds o tratamento da exacerbacgdo pulmonar aguda
com AlIV em criancas com FC.

SEGURANGAE EFICACIA DA ULTRASSONOGRAFIA
PULMONAR E SUA CORRELAGAO COM DADOS FUNCIONAIS
E ESTRUTURAIS PARA AVALIAR A DOENGA PULMONAR NA
FIBROSE CISTICA )

TEMA: PNEUMOLOGIA E PNEUMOLOGIA PEDIATRICA
ANDRESSA OLIVEIRA PEIXOTO; FERNA:NDO AUGUSTO DE LIMA
MARSON; TIAGO HENRIQUE SOUZA; ANTONIO FI-;RNANDO RIBEIRO;
ANDREA DE MELLO ALEXANDRE FRAGA; JOSE DIRCEU RIBEIRO
UNICAMP

A ultrassonografia pulmonar é um exame que pode ser
utilizado com seguranca para avaliar o acometimento
pulmonar pela anélise de artefatos na fibrose cistica (FC).
Objetivo: Nosso objetivo primério foi de correlacionar
os achados da ultrassonografia pulmonar com a fungéo
pulmonar e o escore de Bhalla. Métodos: Pacientes
com FC foram avaliados para: ultrassonografia pulmonar,
funcao pulmonar [espirometria e SpO2] e escore de Bhalla.
Outros marcadores foram avaliados, incluindo dados
demogréficos. A correlagdo parcial ajustada pela idade
entre a ultrassonografia pulmonar, funcdo pulmonar e
escore de Bhalla foi realizada. A ultrassonografia pulmonar
foi pontuada por um novo escore detalhado no artigo,
variando de zero a 36 (maior valor associado ao maior
acometimento). O gréafico de Bland-Altman e a regresséao
linear foram realizados para verificar a presenca de viés
entre os escores de Bhalla e da ultrassonografia pulmonar.
Alpha = 0,05. Resultados: No estudo, 18 participantes
com FC foram incluidos. Na correlacéo parcial houve valor
significante e negativo do escore ultrassonogréafico com
(peso) Rho = -0,579; (indice de massa corpérea) Rho =
-0,609; (SpO2) Rho =-0,728; (CVF% pré BD) Rho =-0,538;
(CVF% pos BD) Rho = -0,560; (VEF1% pré BD) Rho =
-0,5636; (VEF1% pos BD) Rho = -0,546; (escore de Bhalla)
Rho = 0,610. Nao foi observado viés entre os escores
de Bhalla e da ultrassonografia pulmonar mensurados
pelo Z escore. Conclusao: A ultrassonografia pulmonar
é segura, eficaz e possui correlacdo e concordancia com
a tomografia computadorizada de alta resolucdo quando
avaliada pelo escore de Bhalla. Concomitantemente, a
ultrassonografia pulmonar teve correlagdo significativa
com a fungdo pulmonar e status nutricional.

TRIAGEM NEONATAL PARA FIBROSE CISTICA NO
ESTADO DA BAHIA: CONHECENDO NOSSA REALIDADE (2013
A2017)
TEMA: DIAGNOSTICO E EPIDEMIOLOGIA
CAROLINA GODOY ALMEIDA; DANIELLE CORREIA PAIXAO; LAIS
RIBEIRO MOTA; TATIANA AMORIM; NEI BOA SORTE; EDNA LUCIA
SOUZA
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UFBA - UNIVERSIDADE FEDERAL DA BAHIA

Introducao: A fibrose cistica (FC) € uma doenga genética
de cardter autossémico recessivo com incidéncia variavel
nas diferentes etnias. No Brasil, a incidéncia estimada da
doenca é de 1:7.576 nascidos vivos. A triagem neonatal
(TN) é uma agéo preventiva para o diagnostico de diversas
doencas, visando interferir precocemente e modificar
o curso das mesmas. No Estado da Bahia, a TN para FC
iniciou-se em 2013. Objetivos: Avaliar o programa de
TN para FC no estado da Bahia, entre os anos de 2013
a 2017: determinando a incidéncia da doencga no periodo;
mensurando a cobertura do programa; analisando o
fluxo coleta-triagem-busca ativa-acompanhamento
e observando o desfecho final das criancas triadas
positivamente. Método: Estudo retrospectivo descritivo,
com anélise dos dados armazenados no banco SMART
Clin®, no Servico de Referéncia em Triagem Neonatal
(SRTN) do Estado da Bahia, da Associacdo de Pais e
Amigos dos Excepcionais (APAE). O algoritmo adotado
pelo SRTN do Estado consiste na realizagao de até duas
dosagens da tripsina imunorreativa (IRT) em momentos
distintos durante o periodo neonatal, com ponto de corte
de 70 ng/mL para o exame. Resultados: Durante o periodo
avaliado, obteve-se uma cobertura média da TN de 81%.
Observou-se que 0,8% das amostras ndao puderam ser
analisadas por estarem inadequadas. A primeira dosagem
de IRT mostrou uma porcentagem de positividade de 0,6 %,
sendo que, apds a busca ativa, cerca de 0,9% desses RNs
tiveram o diagnostico confirmado da doenca. Até a coleta
dos dados, 7,1% desses RNs ainda ndo tinham diagndstico
definido pela busca ativa. Além disso, 3,0% dos RNs com
TN positiva ndo foram localizados. Observa-se um alto
indice de mortalidade neonatal dentre as criancas com
pelo menos uma IRT positiva, correspondendo a 2,8% da
populacdo estudada, mas sem confirmagao diagndstica
da doenca. A incidéncia da FC no periodo avaliado foi
de 1.26.662. (Tabela 1) Conclusées: A incidéncia da
FC na Bahia mostrou-se inferior aquela estimada para o
Brasil, porém, o dado, provavelmente, estd subestimado,
considerando-se: a ocorréncia de ébitos entre criangas com
TN positiva e nédo realizagcdo do teste do suor; o nUmero
de RNs néo localizados; a possibilidade de ocorréncia de
TN negativa e auséncia de dados de pacientes. Os dados
preliminares demonstram a importancia de avaliar o fluxo
da TN na Bahia, buscando identificar as falhas existentes e
aprimorar as condutas.

JYCKI) VALOR DA ULTRASSONOGRAFIA PANCREATICA
EM PREDIZER FUNGAO EXOCRINA / ENDOCRINA DO ORGAO
EM PACIENTES COM FIBROSE CIiSTICA )
TEMA: GASTRENTEROLOGIA E GASTRENTEROLOGIA PEDIATRICA
LILIAN HELENA POLAK MASSABKI; GABRIEL HESSEL; ELIZETE
APARECIDA LOMAZI; ROBIERTO MASSAO YAMADA; ANTONIO
FERNANDO RIBEIRO; JOSE DIRCEU RIBEIRO
UNIVERSIDADE ESTADUAL DE CAMPINAS - UNICAMP
Introducao: A ultrassonografia (US) abdominal é exame
amplamente utilizado para avaliacdo pancreatica na FC.
Ja o histograma é ferramenta da US que tenta estimar o
grau de acometimento deste érgdo. Objetivos: Pesquisar
correlacédo entre os valores do histograma pancreético com
valores de elastase fecal, esteatdcrito, indice de Massa
Corpdrea (IMC), teste glicémico, genotipo e pancreas
reduzido na FC. Métodos: Realizada US com histograma
em pacientes com FC, sendo que valor > 1 do histograma
pancreatico em relagdo ao do lobo esquerdo do figado (R)
foi considerado alterado, correspondendo ao “péncreas
branco” na US. Resultados de exames laboratoriais e
clinicos foram obtidos dos prontudrios. Testes estatisticos

J Bras Pneumol. 2019;45(supl.1R):R1-R97

usados: Coeficiente de correlagdo de Spearman e Qui-
Quadrado. Resultados: Amostra de 19 pacientes, 68,4%
do sexo masculino. A idade variou de 3 a 21 anos, média
de 11,15 e mediana de 11. A média do R foi de 1,52, com
mediana de 1,28, sendo a relacdo entre idade e R positiva
(r = 0,51). 17 pacientes (94,4%) possufam ao menos um
alelo para a mutacdo F508del. A média do IMC foi 16,35,
mediana 16,2. Quando se correlaciona z-escore de IMC <
-2 com R > 1, nado ha significancia estatistica (p > 0,05).
Entretanto, dos 4 pacientes com z-escore de IMC < -2,
3 tinham R > 1. 17 pacientes (89,5%) usavam enzimas
pancreaticas, dose média de 6537Ul/Kg/dia. Houve
associacao negativa entre os valores de R e as doses de
enzima pancredtica (r = -0,817). Nao houve paciente com
R1, 7 (54%) tinham algum teste glicémico alterado. 13
pacientes (68,4%) tinham elastase fecal alterada (1 (p >
0,05). Também nédo houve correlagdo entre valor absoluto
de elastase e valor de R (r = 0,07). 5 pacientes tinham
pancreas reduzido e todos esses tiveram R > 1. 4 pacientes
tinham esteatose hepética, mas 3 deles (75%) tiveram R
> 1. Conclusao: Estudo original na faixa etdria pediatrica.
A associacdo de R > 1 com menor IMC, teste glicémico
alterado e péncreas reduzido sugere o histograma como
bom método para avaliar essas alteracdes. A correlacéo
negativa entre dose da enzima pancredtica e R pode ser
explicada em parte pela correlagdo entre R e idade ser
positiva, ou seja, pacientes com R maior tém maior idade e
também usam menos enzimas em Ul/Kg. O fato da maioria
dos pacientes com esteatose terem R > 1 sugere que essa
alteracdo nédo subestimou os valores do histograma.

THE IMPACT OF INTERMITTENT COLONIZATION
BY METHICILLIN-RESISTANT STAPHYLOCOCCUS AUREUS
ON LUNG FUNCTION, NUTRITIONAL STATUS AND CLINICAL
SEVERITY IN PATIENTS WITH CYSTIC FIBROSIS
TEMA: MICROBIOLOGIA ~
ELIANDRA DA SILVEIRA DE LIIMA; MARIA CLARA DA SILVA VALADAO;
RENATA ONGARATTO; LUISE SGARABOT’TO PEZZIN; MARCELO
COMERLATO SCOTTA; LEONARDO ARAUJO PINTO
PUCRS
Background: Although the persistent MRSA colonization
has been associated with a decrease in lung function,
there are few data on the influence of intermittent
MRSA colonization on prognostic markers in pediatric
CF patients. Objectives: This study aimed to evaluate
the impact of intermittent MRSA colonization on lung
function, nutritional status and clinical severity of patients
with CF. Methods: This is a retrospective cohort study
that included patients ( > 3 years of age) with a confirmed
diagnosis of CF and who had complete data in CF reference
center database. Anthropometric and clinical data, airway
colonization and pulmonary function were collected.
Data were collected from the annual evaluation of these
subjects between 2009 and 2013. Results: 68 CF patients
were included (mean age: 10.35). During the five years of
follow-up (mean of 3.55 years) there was a statistically
significant reduction of FEV1/FVC. The most frequents
colonization was MSSA (29.8-46.3%), followed by non-
mucoid Pseudomonas aeruginosa (8.5-19.4%). Among 13
patients who were transiently colonized by MRSA, (2.9-
16.1%), there was a significant reduction in FEV1 (-1.79 vs.
-3.82; p = 0.004) and FVC (0.05 vs. -2.41; p = 0.005) in
year 5 compared to those not colonized MRSA. However,
there was no impact on the nutritional status and other
clinical parameters during the follow-up. Conclusions:
Our findings demonstrate that even transient bacterial
colonization by MRSA is associated with worsening in lung
function. Although the causal relationship between MRSA



colonization and decrease of lung function is unclear,
efforts for early decolonization might be a beneficial in
patients with CF.

INDICE DE MASSA CORPORAL ACIMA DO
PERCENTIL 50 E ALBUMINA COMO PREDITORES DA FUNGAO
PULMONAR EM PACIENTES COM FIBROSE CisTICA
TEMA: NUTRICAO
MIRIAM ISABEL SOUZA DOS SANTOS SIMON; THAIS WABNER
RODRIGUES; LETICIA ROCHA MACHAI?O; GABRIELE CARRA
FORTE; MARCELI FELDMANN; PAULO JOSE CAUDURO MAROSTICA
HOSPITAL DE CLINICAS DE PORTO ALEGRE
Introducao: Pacientes portadores de fibrose cistica (FC)
sdo vulnerdveis a desnutri¢cdo, que resulta do desequilibrio
entre ingestdo alimentar, gasto e perdas energéticas.
O Objetivo desse estudo foi avaliar indicadores
antropomeétricos e clinicos como preditores da fungéao
pulmonar em pacientes com FC em acompanhamento
em um hospital tercidrio do sul do Brasil. Metodologia:
Estudo transversal retrospectivo com 59 pacientes
acompanhados no ambulatério de FC. Foi utilizada uma
ficha estruturada para a coleta que continha dados de
género, mutagdo genética, indicadores nutricionais,
albumina, proteina c-reativa, colonizagdo bacteriana e
fungdo pulmonar. Os dados foram todos coletados do
prontuério eletrénico. Para avaliar a relagdo entre as
varidveis e o desfecho (funcdo pulmonar) foi construido
um modelo de regresséo linear multivariado. Resultados:
Foram coletados 59 pacientes, sendo 34 (57,6%) do sexo
feminino. Quanto a mutacdo F508del, 24 (40,7%) eram
heterozigotos, 19 (32,2%) eram homozigotos e 16 (27,1%)
apresentam outras mutagdes. O volume expiratério no
primeiro segundo (VEF1) % do previsto teve média 79,92
(+ 25) e a capacidade vital forcada (CVF) % do previsto
teve média 89,60 (+ 22,96). Em relagao a colonizagao, 45
(76,3%) pacientes eram colonizados por Staphylococcus
aureus, 24 (40,7%) por Pseudomonas aeruginosa, 11
(13,8%) pelo complexo Burkolderia cepacia e 7 (11,9%) por
Staphylococcus aureus meticilina resistente. A albumina
média foi 4,35 + 0,45 e a proteina c-reativa teve mediana
4,9 (1,00 - 23,6). A mediana do percentil Estatura/ldade
foi 32,0 (7,9 -51,62) e do percentil de IMC foi 37,6 (21
-57,67). No modelo final de regressdo multipla, albumina
e indice de massa corporal (IMC) foram associados com
funcao pulmonar. Pacientes com IMC acima do percentil
50 (IMC > P50) apresentaram um VEF1 17,68% maior. E
aumento na albumina de 0,1 mg foi associado a 2,09% de
acréscimo no VEF1 predito, ajustado para idade e mutagdo
genética (homozigotos F508del). Conclusao: IMC > P50
e albumina foram independentemente associados com
funcédo pulmonar em pacientes com FC acompanhados
em atendimento ambulatorial em um hospital terciario no
sul do Brasil.

CONCENTRAGAO DE BICARBONATO NA SALIVA
COMO MARCADOR DE INSUFICIENCIA PANCREATICA,
ACOMETIMENTO GASTROINTESTINAL E PULMONAR DA
FIBROSE CISTICA
TEMA: DIAGNOSTICO E EPIDEMIOLOGIA
ALINE CRISTINA GONCALVES; FERNANDQ AUGUSTO LIMA MRSON;
HIGOR'CAMPOS DO NASCIMENTO; JQSE DA S. NOGUEIRA JUNIOR;
ANDRE MORENO MORCILLO; JOSE DIRCEU RIBEIRO
UNIVERSIDADE ESTADUAL DE CAMPINAS
O CFTR abre e fecha, em um processo dindmico
chamado ‘gating’, para transportar os ions cloreto (Cl-)
e de bicarbonato (HCO3-) de células epiteliais, ademais,
em pessoas sem FC o CFTR se abre quando estimulado
pela AMPc e o célcio. Na FC s6 os canais estimulados pelo
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célcio se abrem, determinando uma diminuicdo relativa
da permeabilidade ao Cl- e consequentemente do HCO3-
. O pancreas é o 6rgao de secrecdo de HCO3-, o que
implica em um processo da doenca. Objetivo: Comparar
a concentracdo de HCO3- na saliva de pacientes com
diagnéstico de FC com suficiéncia versus insuficiéncia
pancreética. Métodos: A saliva foi coletada durante
01 minuto com o Salivette® (Sardest-Germany). Para a
dosagem de HCOS3- e pH na saliva pela técnica do eletrodo
fon seletivo direto (ABL, modelo 800, Radiometer),
utilizou-se 400 microlitros. A funcdo pancreética exdcrina
foi avaliada pela dosagem de elastase fecal-1 (EL-1)
Enzyme-Linked Immunosorbent Assay — ELISA) ScheBo®
Pancreatic Elastase 1™ Stool Test, como preconiza o
fabricante. Aprovacao pelo Comité de Etica da Universidade
(n° 157/2010). Resultados: A idade em anos, dos
pacientes (n = 83) incluidos nesse estudo foi 10.89 + 8.37
e a idade ao diagndéstico 3.83 + 6.04 anos. Classificando
0s participantes de acordo com o acometimento
gastrointestinal e pulmonar observamos que a idade ao
diagnéstico foi menor no grupo de paciente que tinham
acometimento gastrointestinal. Na coleta das amostras,
5 pacientes oriundos da TNN n&o tinham alteragoes
gastrointestinais ef/ou pulmonar. A concentragdo de
HCO3" foi maior no grupo que tinha apenas acometimento
gastrointestinal, quando comparado com pacientes que
tinham somente acometimento pulmonar, embora sem
diferenca estatisticamente significante (Tabela 1). Quanto
a concentracdo de HCO3™ na saliva de pacientes com
diagnéstico de FC de acordo com a funcédo pancreética
exocrina (n = 72) observamos [Suficientes(2.44 + 3.88) e
Insuficientes(0.96 + 1.62)] que a concentracdo de HCO3™
na saliva 1 foi maior em suficientes pancreatico (p = 0.199),
0 mesmo ocorreu na saliva 2 [Suficientes(4.26 + 5.98) e
Insuficientes(3.59 + 4.43) (p = 0.242)]. Conclusao: Esses
resultados sugerem uma relacdo do bicarbonato salivar
com o acometimento gastrointestinal e a insuficiéncia
pancreética exoécrina na FC, contudo é necesséario um
estudo longitudinal com maior casuistica e avaliacdo
de mais parametros, para estabelecer a real utilidade da
dosagem de bicarbonato salivar.

ASSOCIAGAO ENTRE A EXPOSIGAO ACIDA E
NAO ACIDA NO ESOFAGO E MANIFESTAGOES CLINICAS EM
CRIANGAS E ADULTOS COM FIBROSE CiSTICA (FC) - DADOS
PRELIMINARES )
TEMA: GASTRENTEROLOGIA E GASTRENTEROLOGIA PEDIATRICA
EMILIA DA SILVA GONCALVES; Jl’JLIANA ZAMARIOLA; ELIZETE
APARECIDA LOMAZI; MARIA DE FATIMA C. PIMENTA SERVIDONI;
ANTONIO FERNANDO RIBEIRO; JOSE DIRCEU RIBEIRO
DEPARTAMENTO DE PEDIATRIA/FACULDADE DE CIENCIAS
MEDICAS?UNIVERSIDADE ESTADUAL DE CAMPINAS
Introducado: Refluxo gastroesofdgico (RGE) j& foi
reportado na maior parte dos pacientes com FC e doenca
pulmonar avangada e mais de 60% dos pacientes adultos
nao relatam sintomas associados aos episodios de RGE.
Nos pacientes com FC, os pardmetros de banho é&cido
do es6fago como o indice de refluxo (total de tempo com
pH intra-esofégico inferior a 4), nimero de episodios
de refluxo acido atingindo o eséfago proximal e ndimero
de episoddios de refluxo &cido com duragao acima de 5
minutos sao significativamente alterados comparados a
controles saudéveis. A relagcao de causa e efeito entre RGE,
acompanhado ou nao de sintomas e a doenga pulmonar
é controversa nos pacientes com FC. Objetivo: Avaliar
a associagao entre banho acido e nao acido do eséfago
e sintomas respiratérios e gastrintestinais em criancas e
adultos com FC. Métodos: Estudo analitico, transversal e
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prospectivo, aprovado pelo Comité de Etica da Instituicdo.
Estudo da impedéncia intraluminal multicanal associada a
monitorizagdo do pH intra-esofédgico (IIM-pH) foi realizado
em pacientes com FC, enquanto em seguimento em
dois ambulatérios (Triagem Neonatal e de Adultos) num
Centro de Referéncia para FC. Sao elegiveis para participar
da pesquisa todos os pacientes, independente dos
sintomas referidos durante o atendimento assistencial.
Valores de referéncia foram assumidos como aqueles
reportados na literatura para adultos e criangas saudaveis.
Resultados: |IM-pH foi realizada em 24 criangas, 14 do
sexo feminino, idade de 5 meses a 9 anos, mediana de
4,2 anos e em 13 pacientes adultos, 7 mulheres, idade de
18 a 59 anos, mediana de 29 anos. Em 10 das 24 criancas
os pardmetros do estudo foram compativeis com DRGE e,
em 14/24 indicaram RGE. Entre os pacientes com estudo
laboratorial compativel com DRGE, a metade (N = 5) era
assintomética e, nos outros 5 pacientes o sintoma mais
frequentemente referido foi tosse. Entre os adultos, 8 de
13 pacientes apresentaram estudo compativel com DRGE,
trés pacientes eram assintomaéticos e 8 referiam tosse
como sintoma mais frequente. Conclusao: Esses dados
preliminares indicam que, com base em evidéncias para
a populacdo em geral, préximo da metade das criangas
e dos adultos com FC apresentam DRGE. Inferimos
que evidéncias especificas para pacientes com FC séo
desejaveis para indicagao de terapia anti-refluxo.

JYekI3) ESTADO NUTRICIONAL EM FIBROSE CiSTICA:
VALE A PENA MANTER A META DO IMC MAIOR/IGUAL P50 ?
TEMA: NUTRICAO
MIRIAM ISABEL SOUZA DOS SANTOS SIMON; THAIS WABNER
RODRIGUES; GABRIELE CARRA FORTE; MARCELI FELDMANN;
PAULO JOSE CAUDURO MAROSTICA

HOSPITAL DE CLINICAS DE PORTO ALEGRE

Introducao: As principais manifestacdes clinicas da
fibrose cistica sdo infecgcdes respiratérias recorrentes,
insuficiéncia pancredtica exécrina e enddcrina, fezes
esteatorreicas, desnutricdo e diminuicado progressiva da
funcédo pulmonar. O estudo teve como objetivo principal
avaliar o estado nutricional de pacientes com FC em
acompanhamento em um hospital terciario no sul do
Brasil e comparar as diferencas entre os pacientes de
acordo com o estado nutricional. Metodologia: Estudo
transversal retrospectivo com 80 pacientes acompanhados
em atendimento ambulatorial no ano de 2017. Para a coleta
de dados, foi utilizada uma ficha estruturada, com dados
de género, mutagao genética, colonizagcdo bacteriana,
albumina, funcdo pulmonar e antropometria. Todos dados
foram coletados do prontuério eletrdnico. Para avaliar as
diferengas entre os grupos foi estabelecido o ponto de
corte no percentil 50 do indice de massa corporal (IMC)
e realizado teste t-Student. Resultados: Foram incluidos
80 pacientes, sendo 44 (55%) do sexo feminino. Quanto
a mutacdo F508del, 32 (40%) eram homozigotos, 31
(38,8%) eram heterozigotos e 17 (21,3%) apresentam
outras mutacdes. A albumina média foi 4,35 + 0,45. O
volume expiratério forcado no primeiro segundo (VEF1)
% do previsto e a capacidade vital forcada (CVF) % do
previsto, tiveram, respectivamente, média 79,92 (+ 25)
e 89,60 (+ 22,96). Em relacao a colonizagao, 61 (76,3%)
pacientes eram colonizados por Staphylococcus aureus,
34 (42,5%) por Pseudomonas aeruginosa, 11(13,8%)
pelo complexo Burkholderia cepacia e 7(8,8%) por
Staphylococcus aureus meticilina resistente. A mediana
do percentil Estatura/ldade foi 32,5 (17,2 - 58,62) e do
percentil de IMC foi 48,8 (25,22 - 73,82). Os pacientes que
apresentaram percentil do IMC abaixo de 50 (IMC < P50),
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apresentavam valores de albumina 4,22 + 0,49, enquanto
os que tinham PIMC > P50 apresentavam 4,50 + 0,34
(P = 0,006). Da mesma forma, VEF1%predito daqueles
com IMC < P50 foi de 70,81 + 25,47, significativamente
menor do que aqueles que apresentam IMC > P50 que
tinham um VEF1% predito de 95,25 + 14,81 ( < P50 foi
de 70,81 + 25,47 quando comparados com aqueles com
IMC > P50 cujos valores foram 102,86 = 13,83 ( < P50 foi
134,33 + 63,86 enquanto os com IMC > P50, 100,25 +
68,02 (P = 0,025). Conclusao: Presente estudo confirmou
associacao de IMC > P50 com melhores parametros de
funcéo pulmonar, albumina sérica e menor idade.

AVALIAGAO DO TESTE DE CAMINHADA DE 6
MINUTOS EM PACIENTES COM FIBROSE CISTICA EM LISTA DE
ESPERA PARA O TRANSPLANTE PULMONAR
TEMA: TRANSPLANTE PULMONAR
AMANDA APARECIDI} CASTRO COELHO; FABIO ISAIAS RODRIGUES;
SUELI MARIA CUSTODIA; AMANDA TORE§ SANTOS; MARIA IGNEZ
ZANETTI FELTRIM; PAULO MANUEL PEGO-FERNANDES
INSTITUTO DO CORAGAO (INCOR - HCFMUSP)
Introducao: A distancia percorrida no teste de caminhada
de 6 minutos (TC6) tem sido empregada como indicador
de capacidade funcional, principalmente de individuos
com doencgas pulmonares. A fibrose cistica (FC) é uma
doenga autossdmica recessiva caracterizada por acometer
a fungao de alguns 6rgaos entre eles o pulmao, estando
classificada no grupo de doencas supurativas; para este
grupo além dos valores de prova de fungdo pulmonar,
caminhar distancia 0,4. Resultados: 170 pacientes foram
avaliados com média de idade de 22 + 8 anos, IMC 18,7
+ 3,5. Destes, 145 entraram para a lista de espera para o
TxP [36 foram a 6bito enquanto aguardavam o transplante,
8 sairam de lista por outros motivos, 75 realizaram
transplante pulmonar (8 ébitos no pés-operatoério imediato)
e 26 permanecem em lista de esperal. Entre os desfechos,
0s grupos que apresentaram diferenca estatisticamente
significante foram lista de espera versus ébito em lista
na distancia percorrida no TC6 (488,9 + 107,1 p = 0,03
vs 440,7 + 139,8 metros) e 0 mesmo aconteceu com a
distancia prevista no TC6 (75,8 = 18,1 p = 0,002 vs 63,9
+ 21,6%). Nao foi encontrado relacdo entre a distancia
percorrida com idade (r = 0,1), IMC (r = 0,2), ou com 0s
dados coletados durante teste, como variacéo inicial e final
da saturacgéo periférica de oxigénio (r = -0,02), frequéncia
cardiaca (r = 0,2) e frequéncia respiratéria (r = 0,02).
Conclusao: Observamos que o paciente com FC que
percorre no TC6 uma distancia abaixo de 450m ou 70%
abaixo do seu previsto pode indicar maior possibilidade
de 6bito no periodo em lista de espera para o TxP. Nao
observamos influéncia na mortalidade no periodo poés
transplante pulmonar.

ANALISE DOS PRIMEIROS CINCO ANOS DO
PROGRAMA DE TRIAGEM NEONATAL EM FIBROSE CISTICA
NO ESTADO DO PIAUI

TEMA: GASTRENTEROLOGIA

PAUITA CAROLINE HENR]QUE SANTANA COSTA; MAYLLA MOURA
ARAUJO; MARIA DO ESPIRITO SANTO ALMEIDA MOREIRA; BRENDA
LEAL MOURA

UNIVERSIDADE FEDERAL DO PIAUI

Introducao: A fibrose cistica ¢ uma doenca multissitémica
com altos indices de morbimortalidade. Atualmente, a
expectativa de vida desses pacientes elevou-se no Brasil
e no mundo. Esse avanco ocorreu principalmente pela
realizacdo do programa de triagem neonatal que permite
intervencdes precoces. Objetivo: Analisar os dados
referentes a inclusdo de Fibrose Cistica no programa




de Triagem Neonatal no Piaui nos primeiros cinco anos
de implementagdo - junho de 2013 a junho de 2018.
Método: Trata-se de um estudo transversal, descritivo
de abordagem quantitativa, realizado em hospital infantil
de referéncia do Estado, a partir de andlise documental
de registros em software. A populacdo do estudo foram
os pacientes triados no periodo de junho de 2013 a junho
de 2018 para fibrose cistica. Os dados foram analisados
através de recurso estatistico. Resultados: Do total de
triagens neonatais realizadas no Estado do Piaui no periodo
de junho de 2013 a junho de 2018 (219.080), obteve-se um
numero de 538 (0,25%) de pacientes que apresentaram o
primeiro resultado da dosagem de tripsina imunorreativa
(IRT) alterada. Observou-se um predominio do sexo
feminino (301; 55,9%) em relagdo ao masculino (237;
44,1%), além de um maior numero de pardos (297; 55,2 %)
comparado as outras etnias. J& em relagdo a procedéncia,
a maior parte veio do centro-norte piauiense, com 208
(38,5%) pacientes. Outro aspecto analisado no estudo foi o
tempo de coleta da triagem neonatal. Constatou-se que a
idade média dos pacientes foi de 9 + 10,9 dias. Em relagao
a segunda amostra de IRT, todas ndo foram realizadas
dentro dos primeiros 30 dias de vida, em desacordo com
a orientacdo do Ministério da Saude, devido ao atraso da
primeira amostra. Entéo, os pacientes com resultados da
dosagem de IRT alterados foram submetidos a anélise da
condutividade do suor, que identificou 22 (4,09%) com
valores acima de 60 mMol/l, confirmando o diagnéstico de
fibrose cistica. Assim, aincidéncia da doenca foide 1:10816
nascidos vivos do Estado do Piaui, a partir dos dados
coletados. Porém, esse valor encontra-se subestimado
devido alguns exames de triagem neonatal ndo terem sido
coletados por falta de reagente. Conclusao: Conclui-se
que o sistema de triagem do Piaui encontra-se deficiente,
necessitando de melhorias na coleta de amostras, além
de conscientizagdo da populagcdo sobre a importancia do
exame.

[kl RECONHECIMENTO DE EXACERBAGOES
PULMONARES AGUDAS EM PACIENTES COM FC - PAPEL DA

ESPIROMETRIA NAS CONSULTAS DE ROTINA
TEMA: PNEUMOLOGIA E PNEUMOLOGIA PEDIATRICA

CAROLINA SILVA BARBOZA DE AQUINO MOTA; JOAQUIM CARLOS
RODRIGUES; LUIZ VICENTE RIBEIRO FERREIRA DA SILVA FILHO

INSTITUTO DA CRIANGCA DO HOSPITAL DAS CLINICAS DA
FACULDADE DE MEDICINA DA UNIVERSIDADE DE SAO PAULO
(ICR-HCFMUSP)

Introducao: Exacerbacbes pulmonares agudas e
recorrentes tem impacto significativo na qualidade de
vida e deterioracdo da fungdo pulmonar de pacientes com
FC. Medidas da funcéo pulmonar representam uma 6tima
ferramenta para monitorizagdo da salde respiratéria dos
pacientes com FC, mas nem todos os Centros utilizam
o recurso com a frequéncia recomendada (em todas
as consultas de rotina). Objetivo: O objetivo do estudo
foi avaliar a frequéncia do diagndéstico e tratamento de
exacerbacdes pulmonares agudas (EPAs) com a realizagdo
da espirometria em todas as consultas médicas de
pacientes com FC. Método: Pacientes com diagnéstico
de FC em acompanhamento em centro de referéncia,
com idade entre 5-18 anos, realizaram uma espirometria
antes de cada consulta médica durante o periodo de um
ano (2014). O resultado da espirometria era disponibilizado
para o médico assistente responsével pela consulta, que
preenchia questionério apés. Os dados analisados foram:
frequéncia de diagnostico de exacerbacdo pulmonar
aguda, introducdo de antibidtico, presenca ou nao de
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declinio agudo do VEF1 e presenca ou nao de sinais e
sintomas clinicos. Resultados: Participaram do estudo
80 pacientes (idade média 12,1 anos e 61,3% do sexo
masculino), tendo sido realizadas 418 consultas durante
o0 ano de seguimento (5,2 consultas por paciente/ano).
EPAs foram diagnosticadas em 27,5% das consultas, com
taxa de 1,44 EPAs por paciente/ano, aumento significativo
quando comparado com o ano 2012 (p = 0,001) e marginal
com o ano 2013 (p = 0,05). O declinio agudo do VEF1
foi utilizado como critério para o diagnéstico de EPA em
83,5% das ocasioes, identificados pelo médico assistente
em questiondrio. Em 21,9% das EPAs com queda da
funcédo pulmonar, a decisao de iniciar antibioticoterapia foi
exclusivamente definida pelo declinio agudo do VEF1, na
auséncia de intensificacdo ou surgimento de novos sinais
e sintomas pulmonares. Conclusao: O estudo demonstra
que a realizagcdo de espirometria em todas as consultas
médicas aumenta o diagnoéstico e tratamento de EPAs, o
que pode beneficiar a fungdo pulmonar em longo prazo.

0 IMPACTO DAS ORIENTAGOES DOMICILIARES NA
MOBILIDADE TORACICA DE CRIANGAS E ADOLESCENTES
COM FIBROSE CISTICA
TI-;MA: FISIOTERAPIA ’ ’

CASSIO DANIEL ARAUJO DA SILVA; MARIANA ARAUJO GOES
DA MOTA; ANA LUCIA NUNES DINIZ; NELBE NESI SANTANA
INSTITUTO FERNANDES FIGUEIRA - FIOCRUZ

Introducao: A fibrose cistica (FC) € uma doenca genética,
crbnica e progressiva que acomete principalmente
o sistema respiratério, gerando inflamacédo cronica e
infeccbes recorrentes que levam a bronquiectasias e
hiperinsuflacdo pulmonar, com consequente redugdo da
mobilidade tordcica. Assim, as orientacdes domiciliares
podem visar ndo somente a desobstrugao brénquica, mas
também a realizagdo de exercicios que atenuem os efeitos
da hipomobilidade do térax sobre a mecénica respiratéria.
Objetivo: Verificar o impacto das orientagées domiciliares
na mobilidade toracica de criancas e adolescentes com FC.
Método: Estudo tipo experimental, descritivo e analitico
com criangas e adolescentes com FC colonizados por
Pseudomonas aeruginosa, atendidos no ambulatério de
fisioterapia respiratéria de um centro de referéncia no
estado do Rio de Janeiro. A mobilidade torécica foi avaliada
através da cirtometria e do teste de sentar e alcangar
(TSA) antes e apds 3 meses da realizagdo de exercicios
domiciliares orientados através de cartilha institucional. As
medidas da cirtometria foram obtidas através da diferenca
entre a inspiragdo maxima e a expiracdo maxima nas
regioes axilar, xifoide e umbilical. J& no TSA, a medida foi
obtida com o paciente sentado com os joelhos estendidos,
realizando um movimento a frente com o tronco e
tentando alcangar com as méos o maior deslocamento
possivel, medido em centimetros. Para comparar as duas
medidas, foi utilizado o método de comparagao de médias
e o p < 0,05 foi considerado estatisticamente significativo.
Resultados: Foram avaliados 7 pacientes com idade
média de 15,6 + 2,8 anos, 86% do sexo feminino, com
VEF1 médio de 68,4 + 20,8% do valor predito. Os valores
médios obtidos pelo TSA e pela cirtometria nas regides
axilar, xifoide e umbilical na primeira medida foram de
44,1 = 10,2cm, 3,4 = 1,1cm, 3,6 = 1,3cm e 3,7 = 1,17cm,
respectivamente. J4 na segunda medida, estas mesmas
varidveis apresentaram valores maiores: 49 + 5,5cm, 4,3
+1,2cm, 4,1 = 1,3cm e 4,8 £ 1,1cm, respectivamente (p <
0,001). Conclusao: Os exercicios domiciliares orientados
através da cartilha institucional foram eficazes na melhora
da mobilidade toracica avaliada pela cirtometria e pelo TSA,
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refletindo a importancia das orientagoes e do estimulo a
adesdo ao tratamento nas criangas e adolescentes com
FC.

REAL-TIME PCR PARA A OTIMIZAGAO DO
DIAGNOSTICO DA INFECGAO POR PSEUDOMONAS
AERUGINOSA EM PACIENTES COM FIBROSE CiSTICA

TEMA: MICROBIOLOGIA

RENAN MARRICHI MAUCH; FERNANDO A’UGUSTO DE LIMA
MARSON; CARMEN SILVIA BERTUZZO; JOSE DIRCEU RIBEIRO;
ANTONIO FERNANDO RIBEIRO; CARLOS EMILIO LEVY
UNIVERSIDADE ESTADUAL DE CAMPINAS

Objetivos: A deteccdo precoce da infeccdo por
Pseudomonas aeruginosa € crucial para evitar ou adiar
o estabelecimento da infeccdo pulmonar crénica em
pacientes com FC. Aqui, realizamos uma anélise preliminar
de um teste baseado em real-time PCR (qPCR), em
comparagdo com a cultura microbiolégica de material
respiratério, para esse proposito. Métodos: Uma anélise
transversal com 101 pacientes com FC e 52 controles
sauddveis e um seguimento de trés anos de 38 pacientes
com FC sem infeccéao por P. aeruginosa foram realizados
em paralelo. O teste de gPCR teve como primer-alvo
o gene gyrB (DNA-girase) de P. aeruginosa e amostras
para esse teste foram coletadas pelo menos uma vez por
ano. Resultados: Na andlise transversal, P. aeruginosa
foi detectada por cultura em 34 amostras e por gPCR em
38 amostras. A concordancia entre os testes foi de 82%
(k = 0,612; p < 0,001) e os resultados de sensibilidade,
especificidade, valores preditivos positivos e negativos
do teste de gPCR foram 81%, 84%, 73% e 89%,
respectivamente (Tabela 1). Na anélise longitudinal, o teste
de gPCR foi capaz de detectar a presenca de P. aeruginosa
em material respiratério até 35 meses antes da cultura
microbiolégica, e 10 (26%) pacientes tinham resultados
positivos do teste sem converter os resultados da cultura
no ultimo ano de seguimento. Conclusao: Apesar de
algumas limitagdes do estudo e necessidade de melhor
avaliacdo metodoldgica (em curso), o teste de real-time
PCR mostrou potencial para detecgdo precoce da infecgao
por P. aeruginosa e sua incluséo na rotina diagnostica da
FC poderé ser discutida futuramente.

JYOXB) REPETIBILIDADE DOS PARAMETROS DE
OSCILOMETRIA DE IMPULSO EM CRIANGAS SAUDAVEIS E

COM FIBROSE CISTICA
TEMA: FISIOTERAPIA

RENATA MABA GONCALVES WAMOSY; MAIRA SEABRA DE
ASSUMPCAQ; PALOMA LOPES FRANCISCO PARAZZI; JOSE DIRCEU
RIBEIRO; HELIO ROESLER; CAMILA ISABEL SANTOS SCHIVINSKI
UNIVERSIDADE DO ESTADO DE SANTA CATARINA

Introducao: o sistema de oscilometria de impulso (I0S) é
um instrumento desenvolvido para avaliar as propriedades
mecéanicas do sistema respiratério, sendo utilizado em
pacientes com fibrose cistica. Tem sido relatado que,
para uma técnica correta de conducdo do exame, faz-
se necessario realizar mais de uma medida. No entanto,
estudos que abordem essa padronizagdo ainda sao
escassos. Objetivo: determinar a confiabilidade de trés
medidas nos parametros do I0S no exame realizado em
criancgas controles saudéveis (GCS) e criancas com fibrose
cistica (GFC). Método: estudo analitico comparativo
incluiu GCS, sem doenga pulmonar, e GFC em estabilidade
clinica. Todos os participantes realizaram trés medidas
do exame |OS com um pneumatégrafo. Para avaliar a
reprodutibilidade utilizou-se o coeficiente de correlacdo
intraclasse (ICC) e para estabilidade da resposta o erro
padrdo das medidas (EPM), o qual foi avaliado nas trés
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medidas do 10S, em cada um dos grupos. Resultados:
participaram do estudo 95 sujeitos em cada grupo, com
média de idade de 10,89 + 2,21 anos no GCS e 9,73 +
2,43anos no GFC, 54 e 52 femininos, respectivamente. Em
ambos os grupos, todos os pardmetros do 10S avaliados
nas trés medidas apresentaram um ICC de 0,9, considerado
alto (tabela 1). A maioria dos pardmetros apresentou uma
taxa de EPM baixa, de 2% a 6%, com excecédo de Fres,
que apresentou 15%. Conclusao: parametros do sistema
oscilométrico obtidos em trés medidas sdo reprodutiveis,
tanto em criangas saudaveis como criangas com fibrose
cistica. Os valores de erro padrao da medida foram baixos,
exceto para Fres, nos dois grupos.

IMPACTO DA ALTERAGAO GLICEMICA NA FUNGAO
PULMONAR EM PACIENTES COM FIBROSE CISTICA.
TEMA: COMPLICACOES DA FC
RAQUEL FREIBERG; ELENARA' PROCI'ANOY; BRUNA FELIZARDO;
PAULO DALCIN; PAULO JOSE MAROSTICA; TICIANA
UNIVERSIDADE FEDERAL DO RIO GRANDE DO SUL
Introducéao: Diabetes mellitus (DM) esté associado a piora
do estado nutricional e declinio da fungdo pulmonar em
pacientes com fibrose cistica (FC). Elevacao da glicemia
de jejum, aumento da hemoglobina glicada (HbA1c) e
alteracdo do teste de tolerancia a glicose (TTG) podem
estar precocemente associadas a estes prejuizos.
Meétodos: Estudo de coorte retrospectivo em pacientes
com FC pediatricos e adultos atendidos de janeiro/ 2015
a dezembro/2016. Foram coletados dados como idade,
sexo, peso, altura, indice de massa corporal (IMC),
glicemia de jejum, HbA1c, TTG, CVF e VEF1. Resultados:
Foram incluidos 134 pacientes de 4 a 56 anos (média: 22
anos), sendo 83(62%) do sexo feminino. De 125 pacientes,
o escore z médio em criancas (n = 31) foi-0,54 (DP + 1,10)
e 0 IMC médio em adultos (n = 94): 21,3kg/m2 (DP + 2,96).
E 34 (26%) tinham baixo peso. A mediana da glicemia de
jejum foi 89 mg/dl (variagdo: 84 - 98 mg/dl) e a média da
HbA1c foi 6,1% + 1,4 (variacdo: 4,8 a 13 %). 18 pacientes
(13,4%) apresentavam DM. A CVF variou de 0,74 a 5,54 |
(20a117%) e o VEF1 de 0,382 4,54 1/s (10 a 117%). Ambos
apresentaram tendéncia linear de deterioragao de acordo
com o estado nutricional (peso normal x baixo peso) em
criangas e adultos. O percentual da CVF correlacionou-se
negativamente com a glicemia de jejum (r =-0,27 p = 0,04)
e com a HbA1c (r =-0,21 p = 0,02) e positivamente com o
peso corporal (r=0,59p =0,01). Apods andlise de regressao
com ajuste para a idade e peso, o status glicémico nao se
mostrou independentemente associado. O percentual do
VEF1 correlacionou-se negativamente com a HbATc (r =
-0,17 p = 0,05) e positivamente com o peso corporal (r =
0,22 p = 0,01). Nao foram observadas associagdes entre
funcéo pulmonar e TTG alterado. A estratificacdo da CVF
e do VEF1 em tercis permitiu observar associagdo com os
diferentes status da glicemia, desde alteracédo da glicemia
de jejum ( > 100 mg/dl) a presenca de DM. Conclusao:
Elevacao da glicemia de jejum e da HbA1c estdo associadas
a peso mais baixo e piora da fungao pulmonar em pacientes
com FC. As alteracbes glicémicas, entretanto, parecem
atuar como mediadoras de piora da fungao pulmonar, visto
que ndo se observou uma associagdo independente de
outros fatores importantes como idade e peso.

ACHADOS CLINICOS E LABORATORIAIS EM
PACIENTES PREVIAMENTE ASSUMIDOS COMO FIBROSE
CISTICA E APENAS UMA MUTAGAO DEFINITIVAMENTE
PATOGENICA ENCONTRADA EM SUBSEQUENTE ANALISE
GENETICA
TEMA: GENETICA



NATALIA NETO DIAS BARBOZA; BARBARA NEFFA; MARIANA
NACCARATO TEIXEIRA LOPES ANDRADAE; MARCELLA CORREA;
RENATA WROBEL FOLESCU COHEN; TANIA WROBEL FOLESCU
UFF

Introducao: O diagndstico de fibrose cistica (FC) pode
ser definido por um resultado positivo na triagem neonatal
(TN) ou clinica sugestiva de FC, incluindo, mas nao restrito
a, bronquiectasias; culturas de escarro com patégenos
associados a FC; insuficiéncia pancredtica exdcrina;
sindrome perdedora de sal e azoospermia obstrutiva, além
de teste do suor (TS) com cloreto acima de 59 mmol /
L e / ou duas mutacoes causadoras de FC em trans Até
recentemente 0 acesso a painéis genéticos era restrito,
devido a seu alto custo e baixa disponibilidade, e como
descrito acima, nao obrigatério para diagndstico de FC
na presenca de 2 TS positivos Apos a disponibilizacao de
andlise genética, observou-se que alguns pacientes com
TS positivo e manifestagdes clinicas ndo apresentavam
duas mutacbdes causadoras de FC, sendo em alguns
casos uma mutacgdo causadora de doenca e uma variante
de significado indeterminado (VSI) e em outros apenas
uma mutacao identificada Objetivo: Descrever o perfil
de achados clinicos, microbiolégicos e valores de teste
do suor dos pacientes nos quais apenas uma mutacdo
definitivamente causadora de FC foi identificada Método:
Levantamento de dados de prontudrio de 17 pacientes que
se enquadravam no critério de 1 mutagdo causadora de FC
associada a uma VS| ouanenhuma mutagao detectada pelo
sequenciamento utilizado. Resultados: Dos 17 pacientes
que se enquadravam nos critérios, 9 eram do sexo feminino
e 8 masculino, 64% fazem uso de alfa dornase, 47% fazem
uso de pancrease, 58% fazem uso de salina hipertonica,
76% fazem uso de b2 agonista inalatério, 30% possuem
bronquiectasias. A media de idade € de 8,8 anos, 64% séo
colonizados por S. Aureus, dos quais 36% sdo MRSA, e
30% séo colonizados por P. Aeruginosa. 82% possuem 2
TS com resultado positivo e 18% indeterminados, sendo
a média de cloreto do suor 75mmol/L As mutacbes
encontradas foram F508del (23%), G85E (23%), 5T (30%),
ABB1E, p.Val1022_11e1023del, p.leu967Ser, ¢.4333G > A,
p.Arg792GIn, p.Val470Glu, G576A, R668C, ¢.2988+1G >
A, c.243delT e R334W Conclusao: Apesar dos avangos
em relacéo aos painéis genéticos ainda existem mutacoes
a serem determinadas como patogénicas, além de
mutacdes intronicas que podem néo ser detectadas pelo
método, além disso, ao observarmos os sinais e sintomas
podemos perceber que em mais da metade dos casos,
0s pacientes possuem critérios clinicos e laboratoriais
compativeis com o diagndstico, nao sendo portanto
possivel, no momento, descartar o diagnéstico de FC.

ESTADO NUTRICIONAL E FORGA MUSCULAR EM
PACIENTES COM FIBROSE CiSTICA

TEMA: NUTRICAO

MARIA IGNEZ ZANETTI FELTRIM; ANNA CAROLINA DI CREDDO
ALVES; FABIO ISAIAS RODRIGUES; GABRIELA ANGELO TELES;
RODRIGO ABENSUR ATHANAZIO; RAFAEL STELMACH
INSTITUTO DO CORACAO- HCFMUSP

Introducédo: A Fibrose Cistica (FC) é uma doenca
genética, ocasionada pela mutacdo do gene CTRF, que
leva a alteragbes pancreaticas, intestinais e pulmonares.
Essas alteracbes interferem no estado nutricional,
podendo causar desnutricdo e perda de massa muscular.
Objetivo: Avaliar a relagcdo do estado nutricional e a forca
muscular em pacientes com FC. Método: Pacientes,
acompanhados em um ambulatério de Pneumologia em
FC, ambos os géneros, maiores de 18 anos. Coletou-se
dados espirométricos, medidas de peso e estatura para
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célculo do Indice de Massa Corpoérea (IMC), Circunferéncia
da Cintura (CC), Circunferéncia do Brago (CB), Prega
Cutanea Triciptal e Circunferéncia Muscular do Brago
(CMB). A forca muscular de Preensdo Palmar (FPP) foi
avaliada a direita (FPPD) e a esquerda (FPPE), utilizando-se
dinamdémetro. Resultados: 51 individuos, média de idade
de 27,3 anos (+ 9), 61% do género feminino, dominancia
de lateralidade direita em 96%. Segundo IMC, 72,55%
da amostra estavam eutroficos com 20,9 = 3,6Kg/m2 e
17,65% com baixo peso. A CB encontrava-se reduzida
com 24,7 + 3,9 em 53% dos pacientes e em 23,52%
estava normal. A PCT apresentou valores normais em
67% da amostra com média de 14,4 + 6,4; em 29,41% dos
pacientes havia reducéo. Os valores de CMB indicaram
desnutricdo grave em 92,15% e desnutricao moderada
em 7,85%. A forca muscular média foi de 30 + 14 kg. Em
38 (74,5%) individuos (22 mulheres e 16 homens, idade
= 27 anos, IMC = 20,31) a forca estava reduzida (25,96 +
8kgs), enquanto em 13 (25%) encontrava-se normal (41,92
+ 20kgs). O IMC apresentou significante e alta correlagao
comaCB(r=0,90;p=288E)ecomaPCT(r=0,75p=
0,00029), porem fraca associagdo com forca muscular. A
forga muscular apresentou significante correlacdo com CB
(FPPD r = 0,41; p = 0,002; FPPE r = 0,45; p = 0,0007) e
com CMB (FPPD r = 0,44, p = 0,001; FPPE r = 0,50; p =
0,0000) Nao houve associacdo com entre IMC e valores
espirométricos. Conclusao: A maioria dos pacientes,
embora classificados como eutréficos pelo IMC,
apresentam deplegdo de massa muscular e reducao da
forca muscular. A avaliagdo nutricional em pacientes com
FC néo deve se restringir ao IMC, pois este, isoladamente,
nao distingue a composigao corporal. Para a completa
classificagdo do estado nutricional a afericdo das dobras
cutaneas, circunferéncias corporais e avaliacdo da forca de
preensao palmar é fundamental.

COMPORTAMENTO DE VARIAVEIS FISIOLOGICAS
APQOS O MODIFIED SHUTTLE WALK TEST EM CRIANGAS E
ADOLESCENTES COM FIBROSE CISTICA
TEMA: FISIOTERAPIA
JULIANA CARDOSO; JANAINA CRISTINA SCALCQ; FRANCIELI
CAMILA MUCHA; FABRIZIO CAPUTO; VINICIUS RENE GIOMBELLI;
CAMILA ISABEL SANTOS SCHIVINSKI
UNIVERSIDADE DE ESTADO DE SANTA CATARINA - UDESC
Introducgao: capacidade de exercicio € um marcador
prognéstico reconhecido no manejo de pacientes com
fibrose cistica (FC), sendo o modified shuttle walk test
(MSWT) utilizado para essa avaliagdo. Isto posto, o estudo
de varidveis fisiolégicas no teste propicia o entendimento
de possiveis fatores limitantes ao exercicio. Objetivo:
comparar o comportamento de variaveis fisioldgicas antes
e ap6s o MSWT em criancas e adolescentes com FC.
Métodos: estudo analitico transversal, incluiu criangas
e adolescentes (6 a 14 anos) com FC, clinicamente
estaveis segundo escores especificos. Apods avaliacdo
antropométrica, realizou-se o exame de espirometria,
segundo as normas da American Thoracic Society (ATS).
Em seguida, conduziu-se o protocolo do MSWT, por duas
vezes, com intervalo de 30 minutos ou até o retorno de
parametros cardiorrespiratorios (fc, fr e SpO2) aos valores
basais, com os participantes portando um analisador de
gases telemétrico. A medida da distancia percorrida (DP)
e o maior nivel completo do MSWT foram consideradas as
varidveis de desempenho. Parametros cardiorrespiratérios
e outras variaveis fisiolégicas como: volume corrente (VC),
volume minuto (VE), consumo de oxigénio (VO2), produgéao
de diéxido de carbono (VCO2), taxa de troca gasosa (R) e
equivalente metabolico (METS) foram obtidos por meio
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da técnica de respiracdo a respiracdo. Conduziu-se a
anélise estatistica no software IBM SPSS versao 20.00.
A distribuicdo dos dados foi verificada por meio do teste
Shapiro-Wilk e para as comparagdes utilizou-se teste t de
Student e Wilcoxon. Adotou-se nivel de significancia de
5%. Resultados: participaram 25 criancas e adolescentes
(10,30 + 2,33 anos), sendo 16 meninos. A média do indice
de massa corporal (IMC) foi de 15,34 + 1,52kg/m2 e VEF1
68,55 + 20,63% do predito (%p). No MSWT completou-se
uma média de 9 niveis e a DP foi de 741 = 193,91metros
- equivalente a 70,91 = 18,39%, atingindo-se uma fc
méaxima de 85,35 + 5,78%, segundo férmulas preditas.
Houve alteragédo de todas as varidveis fisiologicas entre o
momento inicial e final do teste (p < 0,01), com aumento
da fr, fc, VC, VE, VO2, VCO2, R e METS. A SpO2 sofreu
variagdo negativa. Conclusao: as criangas e adolescentes
com FC classificados como excelente na escore de
gravidade apresentaram desempenho comprometido no
MSWT, sendo o comportamento das variaveis fisioldgicas
monitoradas antes e apds o teste compativeis com elevado
esforco despendido em sua realizagéo.

0 JOGO VIRTUAL E SUA APLICABILIDADE EM
PORTADORES DE FIBROSE CiSTICA

TEMA: FISIOTERAPIA ]

MARIA LEONOR GOMES DE SA VIANNA; ALINE GOMES
PRECYBILOVICZ; ANA MARIA LOHMANN GROEGEL; PRISCILLA
SASS DA GUARDA; MARIA LEONOR GOMES DE SA VIANNA
PONTIFICIA UNIVERSIDADE CATOLICA DO PARANA
Introducao: As criangas com fibrose cistica em idade
escolar sdo, em geral, pacientes mais dificeis, nem
sempre conseguem ser persuadidas a uma cooperacao
ativa muito prolongada no tratamento fisioterapéutico. No
entanto, periodos de cooperacdo podem ser obtidos por
meio de distracéo, palavras de incentivo e mediagdo com
jogos e brincadeiras. Assim se faz necessario aplicar um
tratamento associado a recursos ludicos, pois o paciente
nao se satisfaz apenas com simples exercicios, o que
requer dos profissionais responséaveis por seus cuidados,
muita criatividade a fim de motivé-lo e incentivad-lo de
modo especial. Objetivo: O presente estudo teve como
objetivo desenvolver um game que possibilite experiéncias
|tdicas associados a exercicios respiratérios e atividades
fisicas, identificando a possivel contribuicdo dos jogos
virtuais ao tratamento de pacientes portadores de fibrose
cistica. Métodos: Classifica-se como estudo de campo,
experimental, aplicado, quantitativo e qualitativo. O estudo
foi aprovado pelo Comité de Etica em Pesquisa sob o
numero do parecer 1.954.503. A populacdo estudada
foram criancas de 6 a 11 anos durante trés semanas,
portadoras de fibrose cistica. Ap6s assinarem o termo
de consentimento, Sendo encaminhado o link do jogo
via e-mail e aplicado um questionario relacionado ao
estado de saude da crianca. E ao final realizado um
ultimo questionario, referente ao jogo virtual. Resultado:
De acordo com as respostas de nove responsaveis,
durante o periodo do experimento nenhuma crianca
apresentou chio no peito, febre, falta de ar, necessidade
de consulta médica ou piora no quadro respiratério e todas
realizaram os exercicios fisioterapéuticos propostos e que
expectoraram ao realizd-los. Houve um consentimento
geral dos responséveis quanto a beneficéncia do jogo
para a saude das criangas e afirmaram melhora no
quadro respiratério da crianga. Encontramos também
unanimidade na concordancia de que as criangas gostaram
do jogo virtual e aderiram melhor ao tratamento por meio
deste. Além disso, todos concordaram que suas criangas
se mostraram mais estimuladas & realizar o tratamento
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fisioterdpico conjuntamente ao jogo. Conclusao: Verificou-
se que o jogo virtual como recurso fisioterapéutico trouxe
beneficio aos colaboradores, dando uma maior motivagéo
e de facil acesso. Foi evidenciado que a populagdo
estudada demonstrou interesse no jogo, que serviu como
ferramenta de estimulo ao tratamento fisioterapéutico
diario, resultando em maior adeséo.

HA EFEITO BROCODILATADOR EM CRIANGAS E
ADOLESCENTES COM FIBROSE CiSTICA?

TEMA: PNEUMOLOGIA ) )
RENATA MABA GONCALVES WAMOSY; TAYNA CASTILHO; JOSE
EDUARDO PEREIRA FERREIRA; ANA CAROLINA DA SILVA ALMEIDA;
LOUISE LAPAGESSE; CAMILA ISABEL DOS SANTOS SCHIVINSKI
UNIVERSIDADE DO ESTADO DE SANTA CATARINA
Introducao: a determinacéao da reversibilidade da limitacao
do fluxo aéreo com inalacdo de broncodilatadores é
comumente utilizada como parte dos testes de funcéo
pulmonar. Contudo, esse efeito ainda ndo é conhecido
em parametros do sistema de oscilometria de impulso
(I0S) em pacientes pediatricos com fibrose cistica (FC).
Objetivo: investigar o efeito broncodilatador (BD) nos
parametros da mecénica respiratéria e funcdo pulmonar
de criancas e adolescentes com FC. Método: estudo
analitico transversal, incluiu criancas com FC, idades
entre 5 e 15 anos, em estabilidade clinica. A gravidade da
doenca foi classificada segundo escore de Shwachman-
Doershuk(ESD). Conduziu-se a andlise da mecanica
respiratéria e da funcdo pulmonar antes e apés 15
minutos da inalagdo BD salbutamol 400 ug, seguindo as
recomendacdes médicas. Teste t pareado foi utilizado
para comparar os pardmetros antes e apdés o BD, com
nivel de significancia de 5%. Resultados: participaram
146 pacientes, com média de idade de 9,08 + 2,73anos
e IMC de 16,36 = 2,28 kg/m2, sendo 54,8% meninas,
79,5% deltaF508, 74% nao colonizados e ESD de 86,84 =
12,83pontos. Dos parametros da espirometria analisados,
houve diminuicdo da média do VEF1 em 2,66% do
percentual predito apés BD (p = 0,005) e FEF25-75, em
litros e %, também diminuiu (p < 0,001), ainda que com
peguena magnitude nas diferengas. Por sua vez, todos
os pardmetros oscilométricos apresentaram diferenca
estatistica antes e apés BD, que variaram de 13 a 300%
(tabelal), mas evidenciando melhora. Conclusao:
observou-se efeito BD em pardmetros oscilométricos
investigados de criancas e adolescentes com FC, assim
como em parametros espirométricos representativos da
periferia da via aérea.

UTILIDADE DA TOMOGRAFIA COMPUTADORIZADA
DE TORAX DE ULTRA-BAIXA DOSE NA AVALIAGAO DE
PACIENTES COM FIBROSE CISTICA

TEMA: IMAGEM E DIAGNOSTICO

RODRIGO ATHANAZIO; MARCIO SAWAMURA; RAFAEL STELMACH;
ALBERTO CUKIER; REGINA CARVALHO-PINTO; SAMIA RACHED
INSTITUTO DO CORACAO (INCOR) - HOSPITAL DAS CLINICAS
DA FACULDADE DE MEDICINA DA USP

Introducdo: O acometimento pulmonar na fibrose
cistica (FC) caracteriza-se pela presenca de alteracoes
heterogéneas e difusas. Diversas diretrizes recomendam
a realizacao anual de Rx de térax para seguimento destes
pacientes, apesar da sua baixa sensibilidade para deteccéo
dos achados radiolégicos pulmonares. A tomografia
de térax (TC) possui alta resolugdo para avaliagdo do
acometimento pulmonar na FC, porém preocupagdo com
exposicao frequente a doses mais elevadas de radiacdo
limitam seu uso sistematico. Objetivo: Comparar um
protocolo de TC de térax de ultra-baixa dose em relagdo



ao protocolo padrdo como ferramenta Util no seguimento
de pacientes com FC. Métodos: Foram selecionados
pacientes com diagndéstico confirmado de FC (teste
do suor e/ou genético) e que tivessem realizado TC de
térax (protocolo institucional padrdo de baixa dose) ha
menos de 12 meses da participagdo do estudo (exame
controle). Os pacientes foram submetidos a nova TC
helicoidal com multidetectores de térax com protocolo de
ultra-baixa dose (redugdo e modulagao dindmica de kV e
mAmp durante aquisicdo das imagens). Os exames foram
comparados através de dois escores tomograficos (Reiff
e Bhalla modificado) e de acordo com avaliagao subjetiva
de 3 especialistas quanto a utilidade clinica das imagens.
A dose de radiacdo de cada exame também foi medida.
Resultados: Foram avaliados 15 pacientes (10 mulheres),
com idade variando de 18 a 48 anos. O tempo médio de
diferenga entre as tomografias foi de 6,8 + 3,1 meses.
Em relacdo ao Reiff escore, foi encontrado um grau de
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concordancia de 100% entre os exames. Concordéncia
acima de 90% foi encontrada na comparagao dos exames
de tomografia de acordo com o escore Bhalla modificado.
Todos avaliadores concordaram que os exames de ultra-
baixa dose foram Uteis para avaliagdo do acometimento
pulmonar de pacientes com FC e forneciam informagoes
semelhantes aos exames com protocolo convencional. A
dose média de radiacdo de cada exame de TC de ultra-
baixa dose foi de 2,2mSy, equivalente a realizacdo de 2
radiografias de térax. Conclusao: A TC de ultra-baixa dose
é uma estratégia de facil implementacdo e que permite
adequada avaliacdo do acometimento pulmonar na FC
com doses reduzidas e seguras de radiacdo ionizante.
Diante disso, protocolos sistematicos de seguimento
tomogréafico podem ser implantados e avaliados quanto ao
beneficio clinico de um acompanhamento mais rigoroso
das alteracoes radiolégicas pulmonares.
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’P POSTER COM DISCUSSAO

AVALIAGAO DA CAPACIDADE MAXIMA DE
EXERCICIO E RELAGAO COM A COMPOSIGAO CORPORAL DE
CRIANGAS E ADOLESCENTES COM FIBROSE CiSTICA
TEMA: FISIOTERAPIA
GABRIELA BRETOS; GABRIELA MOTTER; CLAUDIO DRUCK
RICACHINEWSKY; MIRIAM ISABEL SOUZA DOS SANTOS SIMON;
ALINE FRAGA; PAULA MARIA EIDT ROVEDDER
UNIVERSIDADE FEDERAL DO RIO GRANDE DO SUL
Introducao: Pacientes com fibrose cistica (FC)
frequentemente apresentam progressiva limitagdo ao
exercicio fisico e redugdo de suas atividades de vida
diaria. Essa limitagdo é decorrente da fadiga, dispneia,
broncoespasmo, limitacao ventilatério e disfungao cardiaca.
As manifestagdes nutricionais na FC estdo relacionadas ao
defeito basico da doenca e sdo secundarias a sua evolucdo
e ou complicagdes: baixo ganho pondero-estadural,
desnutrigdo e baixa estatura. Poucos estudam relacionam a
composicao corporal e o TECP em criangas e adolescentes
com FC. Objetivo: Avaliar o consumo de oxigénio no pico
(VO2 pico) do exercicio e correlacionar com a composi¢cdo
corporal de criangas e adolescentes com FC. Metodologia:
Estudo transversal com pacientes com FC acompanhados
no Ambulatério de Pneumologia Pediatrica Infantil de um
hospital terciério no sul do pais com idade > 7 anos até 18
anos. As avaliacbes do estudo incluiram: teste de esforco
cardiopulmonar e avaliagdo da composicéo corporal através
de bioimpedancia corporal. Anélise Estatistica: Os dados
foram apresentados em média e desvio padrdo, numero
de casos e intervalo interqualitico. Foi utilizado o programa
SPSS 20, para andlise de correlagoes foi realizado o teste
de correlacdo de Pearson para os dados paramétricos e
o teste de correlacdo de Spearman para as varidveis ndo
paramétricas. O nivel de significancia adotado foi de p <
0,001), correlagdo forte e negativa com o percentual de
gordura (r = -0,77 e p < 0,001) e (r = 0,69 e p < 0,001),
respectivamente. A carga (W) apresentou correlacéo forte
e positiva com a massa magra (r = 0,64 e p < 0,001), e
de forma negativa com o percentual de gordura (r =
0,64 e p < 0,001). Conclusao: Criangas e adolescentes
com FC apresentaram consumo de VO2 de pico dentro
dos valores de normalidade. Pacientes com melhor
desempenho de TECP apresentaram maior composicdo
de massa magra, contribuindo para melhor tolerancia ao
exercicio e este estudo mostrou que pacientes com maior
composicao corporal de massa magra possuem um melhor
desempenho no teste cardiopulmonar, contribuindo para
maior tolerancia ao exercicio.

FREQUENCIA DE CONSTIPAGAO INTESTINAL (Cl)
EM CRIANGAS COM FIBROSE CISTICA (FC)
TEMA: GASTRENTEROLOGIA E GASTRENTEROLOGIA PEDIATRICA
MARINA ABIB STEFANO; ANTONIO FERNANDO RIBEIRO; ELIZETE
APARECIDA LOMAZI

DEPARTAMENTO DE PEDIATRIA/FACULDADE DE CIENCIAS
MEDICAS?UNIVERSIDADE ESTADUAL DE CAMPINAS

Introducao: Cl é a comorbidade gastrointestinal mais
comum em pacientes com Fibrose Cistica; exerce um
impacto negativo na qualidade de vida, por conta dos
sintomas gastrintestinais recorrentes e representa o
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principal diagnéstico diferencial da sindrome de obstrucéo
do intestino distal. O inicio dos sintomas costuma ser
gradual, podendo progredir para impactacao fecal em todo
o colon, o que por vezes, se complica com incontinéncia
fecal retentiva. Estudos sobre a Cl em pacientes com FC
sdo escassos. Objetivo: Registro da frequéncia de ClI
nos pacientes acompanhados num ambulatério de um
centro de referéncia em FC (CRFC). Método: Inquérito
transversal aplicado no biénio 2017/2018, em que o
diagnostico de Cl foi sistematicamente investigado, por
meio de questionario aplicado aos responsaveis e/ou
pacientes, considerando a definicdo recomendada pela
Sociedade Europeia para esse diagnostico em pacientes
com FC. Esta definicdo requer melhora dos sintomas
apds tratamento. A escala visual pediatrica de Bristol foi
aplicada como instrumento para avaliagcdo da consisténcia
das fezes. Radiografia simples de abdémen foi realizada na
suspeita de impactagao fecal. Resultados: 225 pacientes
estdo cadastrados no CRFC, 52% sexo masculino, média
de idade: 13 anos (+ 10), 34 pacientes/cuidadores (15%)
nao aceitaram participar da pesquisa, 12 pacientes (5%)
tinham idade inferior a 6 mesese nao foram incluidos e
6 pacientes (2,5%) pediram transferéncia no periodo da
pesquisa, os demais 59 pacientes (26,2%) ndo aderiram
as recomendagdes ou ainda nao retornaram para avaliagcdo
pos instituicdo da terapéutica. Dos 166 pacientes elegiveis,
107 pacientes completaram o processo de diagnéstico. A
prevaléncia de constipacao foi de 40%, média da idade:
12,7 anos (+ 7,3), 72% sexo feminino. Cerca da metade
dos pacientes (46%) referiu alivio da Cl apés adeséo
a orientagdo dietética, outros 26% necessitaram de
laxativos (polietilenoglicol) para melhora dos sintomas.
Conclusao: A prevaléncia de constipacédo intestinal em
pacientes com FC é elevada. Constipacdo intestinal
deve ser investigada sistematicamente em pacientes
acompanhados nos ambulatérios especializados de FC.
Critérios de diagnostico e ensaios clinicos de terapéutica
devem ser objeto de estudos para amparar a identificacdo
e o manejo da condicdo. Introducao: Pacientes
com fibrose cistica (FC) frequentemente apresentam
progressiva limitacao ao exercicio fisico e reducao de suas
atividades de vida diaria. Essa limitacdo é decorrente da
fadiga, dispneia, broncoespasmo, limitagdo ventilatorio
e disfuncdo cardiaca. As manifestacdes nutricionais na
FC estao relacionadas ao defeito basico da doenca e sao
secunddrias a sua evolugdo e ou complicagdes: baixo
ganho pondero-estadural, desnutricdo e baixa estatura.
Poucos estudam relacionam a composigdo corporal e
o TECP em criangas e adolescentes com FC. Objetivo:
Avaliar o consumo de oxigénio no pico (VO2 pico) do
exercicio e correlacionar com a composigdo corporal de
criangas e adolescentes com FC. Metodologia: Estudo
transversal com pacientes com FC acompanhados no
Ambulatério de Pneumologia Pediatrica Infantil de um
hospital terciério no sul do pais com idade > 7 anos até 18
anos. As avaliagdes do estudo incluiram: teste de esforgo
cardiopulmonar e avaliagdo da composicéo corporal através
de bioimpedancia corporal. Anélise Estatistica: Os dados
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foram apresentados em média e desvio padrdo, nimero
de casos e intervalo interqualitico. Foi utilizado o programa
SPSS 20, para anélise de correlagdes foi realizado o teste
de correlacdo de Pearson para os dados paramétricos e
o teste de correlagdo de Spearman para as varidveis ndo
paramétricas. O nivel de significancia adotado foi de p <
0,001), correlagao forte e negativa com o percentual de
gordura (r =-0,77 e p < 0,001) e (r = 0,69 e p < 0,007),
respectivamente. A carga (W) apresentou correlagéo forte
e positiva com a massa magra (r = 0,64 e p < 0,001), e
de forma negativa com o percentual de gordura (r =
0,64 e p < 0,001). Conclusao: Criancas e adolescentes
com FC apresentaram consumo de VO2 de pico dentro
dos valores de normalidade. Pacientes com melhor
desempenho de TECP apresentaram maior composicéo
de massa magra, contribuindo para melhor tolerdncia ao
exercicio e este estudo mostrou que pacientes com maior
composicao corporal de massa magra possuem um melhor
desempenho no teste cardiopulmonar, contribuindo para
maior tolerdncia ao exercicio.

EFEITO IMEDIATO DA TOSSE NA MECANICA
RESPIRATORIA DE ESCOLARES COM FIBROSE CiSTICA
TEMA: PNEUMOLOGIA E PNEUMOLOGIA PEDIATRICA

TAYNA CASTILHO; RAFAEL EGER ELEOTERO; LAIANA CANDIDO DE
OLIVEIRA; IZABELA CABRAL XAVIER SARMENTO DE FIGUEIREDO;
EDUARDO PIACENTINI FILHO

UDESC

Introducao: a tosse é um evento fisiolégico que também
é utilizado de forma terapéutica em pacientes com
fibrose cistica (FC). Porém, esses individuos apresentam
alteracdes na estrutura e mecénica das vias aéreas, e
episédios de expiragdo forcada, como ocorre na tosse,
podem provocar instabilidade e levar ao estreitamento
dindmico da via aérea. Sendo assim, justifica-se investigar
a repercussdo do ato de tossir na mecanica respiratéria
desses pacientes. Objetivo: verificar a repercussédo
imediata de episédios na resisténcia e reatancia das vias
aéreas de criangas com diagnostico de FC. Método:
estudo analitico transversal, incluiu pacientes com FC
entre 6 e 15 anos, clinicamente estaveis, acompanhados
em um centro de referéncia. Foram avaliados dados
antropométricos de massa, estatura, indice de massa
corporal (IMC) e coletados, em prontuério, dados da
Ultima espirometria, colonizacdo bacteriana, gendtipo e
gravidade da doenca (Escore de Schwachman-Doershuk-
ESD). Realizou-se a avaliagdo da mecanica respiratoria
por meio da oscilometria de impulso (I0S), respeitando-
se as normas da American Thoracic Society (2007) e, em
seguida, solicitou-se aos participantes que realizassem 5
tosses voluntdrias e consecutivas, sendo conduzida nova
avaliagdo imediata com o |0S. Calculou-se a porcentagem
do predito para cada parametro oscilométrico (Assumpgéao
et al., 2016) e a estatistica foi processada no software
SPSS® 20.0. Verificou-se a distribuicdo dos dados com o
teste Shapiro-Wilk e aplicou-se o teste t para amostras
pareadas e Wilcoxon para comparar 0s parametros
oscilométricos (Z5, R5, R20, X5, Fres e AX) antes e apos
a tosse. Considerou-se nivel de significancia de 5%.
Resultados: foram incluidas 29 criangas (55,2% meninas),
com média de idade 9,34 + 2,52 anos, IMC 16,51 + 2,03kg/
m2 e VEF1 75,92 + 19,67%. Do total de participantes,
69% foram classificados pelo ESD como excelentes,
75,9% apresentaram pelo menos um alelo AF508 e
65,5% eram colonizados por pelo menos uma bactéria. As
variaveis oscilométricas, em valor absoluto e porcentagem
do predito, apresentaram piora significativa imediatamente
apos a tosse, exceto a varidvel X5 (absoluto: Z5 < 0,001,
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R5 < 0,001, R20 = 0,006, X5 = 0,064, Fres = 0,014, AX
= 0,001/ porcentagem: Z5 < 0,001, R5 < 0,001, R20 =
0,006, X5 =0,177, Fres = 0,023, AX = 0,005). Conclusao:
episédios sucessivos de tosse provocam aumento, de
forma imediata, da resisténcia das vias aéreas de criancas
com FC.

@) VANIFESTAGOES OTORRINOLARINGOLOGICAS
EM PACIENTES PORTADORES DE FIBROSE CISTICA E
CORRELAGAO COM A NASOFIBROSCOPIA

TEMA: IMAGEM E DIAGNOSTICO

LORENA LEMOS DE CASTRO; JOAO RICARDO MALTEZ DE ALMEIDA;
ANTONIO DE PADUA MESQUITA MAIA FILHO; TASSIA MILENA
OLIVEIRA DE SOUZA; EDNA LUCIA SANTOS DE SOUZA; MARCUS
MIRANDA LESSA

UNIVERSIDADE FEDERAL DA BAHIA

A Fibrose Cistica (FC) € uma doencga genética autossémica
recessiva que apresenta manifestacdes multissistémicas,
incluindo o acometimento nasossinusal. Objetivos:
Descrever as manifestacbes otorrinolaringologicas,
os achados endoscopicos nasais e os tomogréaficos
paranasais e compara-los com os dados clinicos e com a
presenca da mutacdo F508del em criangas e adolescentes
com FC. Metodologia: Foi realizado um estudo de corte
transversal, sendo incluidos os pacientes com FC maiores
de dois anos. Aplicou-se um formulério padrao, seguido
do exame endoscoépico nasal. Casos selecionados foram
submetidos a avaliagdo tomogréfica. Os escores de Lund-
Kennedy e Lund-Mackay foram utilizados para anélise
endoscépica e tomogréfica, respectivamente. O banco
de dados foi elaborado e analisado descritivamente
através do EpiData 3.1. e EpiData Analysis. Com auxilio
do software GraphPadPrism 7.04 calculou-se a correlacao
entre escores. Resultados: Foram incluidos 40 pacientes
no estudo, sendo 22 (55,0%) do sexo masculino, mediana
de idade de sete anos (I.1.Q:10,75 anos). Trinta e cinco
(87,5%) tinham queixas otorrinolaringolégicas, sendo
mais frequentes: roncos noturnos (42,5%), prurido
nasal (40,0%) e obstrucdo nasal (40,0%). A mutacéo
F508del, em ao menos um dos alelos, foi identificada
em 21(52,5%) criangas. Trinta e nove (97,5%) pacientes
foram submetidos a anélise nasofibroscépica. Destes,
observou-se alguma alteracdo em 31(79,5%). Trés
(7,7%) pacientes apresentaram polipos nasais e quatro
(10,4%) tinham degeneracéo polipoide. Dezoito criangas
realizaram tomografia dos seios paranasais, observando-
se alteracoes em 16 (89,0%). Destas, foram mais
frequentes opacificagdo dos seios maxilares (77,8%), do
seio etmoidal anterior (72,2%) e opacificagdo do complexo
ostiomeatal (72,2%). As medianas do escore de Lund-
Kennedy apresentadas por pacientes com presenca
ou nado da F508del foram, respectivamente, trés (I.1.Q.
= 2) e dois (I.1.Q. = 3). O escore tomogréfico de Lund-
Mackay apresentou mediana de 14 (I.1.Q. = 8) naqueles
com F508del e sete (I.I.Q. = 9) nas criancas sem esta
mutacdo. Conclusdes: Cerca de 90% dos pacientes
tinham manifestagdes otorrinolaringoldgicas. Observou-se
alteracoes endoscédpicas em 80% dos pacientes avaliados,
mas baixa frequéncia de polipose nasal. As tomografias
apresentaram alteragcdes em 90% dos exames. O grupo
de criancas com mutacdo F508del teve mediana mais
elevada do escore endoscopico nasal e maior pontuacédo
na avaliagdo da tomografia paranasal.

CORRELAGAO DA CAPACIDADE DE EXERCICIO
COM FORGA MUSCULAR PERIFERICA, NIVEL DE ATIVIDADE
FiSICA E FUNGAO PULMONAR EM PACIENTES COM FIBROSE
CisTICA
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TE'MA: FISIOTERAPIA

MARCIO VINICIUS FAGUNDES DONADIO; FERNANDA MARIA
VENDRUSCULO; NATALIA EVANGELISTA DE CAMPO§; INGRID
SILVEIRA DE ALMEIDA; MAILISE FATIMA GHELLER; JOAO PAULO
HEINZMANN FILHO

PUCRS

O consumo méaximo de oxigénio (VO2pico) estéarelacionado
com morbimortalidade em pacientes com fibrose cistica
(FC). No entanto, os fatores que influenciam a capacidade
de exercicio ainda sdo pouco conhecidos. Assim, este
estudo teve como objetivos avaliar a correlagdo da
capacidade de exercicio com a forga muscular periférica
(FMP), o nivel de atividade fisica e a funcdo pulmonar em
pacientes com FC. Ainda, investigou-se a associacdo da
capacidade de exercicio com a necessidade de uso de
antibioticoterapia. Foram incluidos pacientes com FC (
> 6 anos) em acompanhamento ambulatorial regular. O
estudo foi aprovado pelo comité de ética e os pacientes
ou responsdveis assinaram um termo de consentimento.
Todos os individuos realizaram um teste de exercicio
cardiopulmonar  (TECP)  seguindo  recomendacgdes
internacionais. Além disso, foram avaliadas a FMP (biceps,
quadriceps e isquios), a funcdo pulmonar (espirometria)
e o nivel de atividade fisica didria (questionario - IPAQ).
Coletaram-se dados clinicos e foram registrados o total
de dias de uso de antibidtico (oral e endovenoso) no
periodo de um ano subsequente a avaliagdo do TECP. Os
dados foram apresentados em média e desvio padrdo ou
mediana e intervalo interquartil e foram utilizados o teste t
de student e a correlagdo de Pearson. Foram incluidos 35
pacientes (17,8 + 4,18 anos), sendo 20% colonizados por
pseudémonas aeruginosa. A média dos valores de funcéao
pulmonar (VEF1: 83,1%; CVF: 90,4%) e VO2pico (102,3%)
encontraram-se dentro dos limites de normalidade. A
maioria dos individuos (14/24) foram classificados como
inativos e a média da forca do biceps e do quadriceps
foi de aproximadamente 20 kgf. Foi encontrada uma
correlacdo fraca e significativa (r = 0,38; p = 0,02) do
VO2pico com a CVF, mas ndo com o nivel de atividade
fisica. Houve correlagbes do VO2 no limiar anaerébico
com a forga do biceps (r = 0,45; p = 0,02) e do quadriceps
(r = 0,44; p = 0,02). Por fim, sujeitos que necessitaram
utilizar ATB um ano depois do TECP apresentaram menor
reserva ventilatoria (44,9 vs 54,4 L/min; p < 0,001) e maior
frequéncia cardiaca de repouso (96,2 vs 85,4 bpm; p <
0,04). Concluindo, a aptidao fisica de jovens com FC parece
se correlacionar com a FMP e com a fungao pulmonar, mas
nao com os niveis de atividade fisica diaria. Além disso,
uma menor reserva ventilatéria e valores elevados de
frequéncia cardiaca no repouso estao associados com a
necessidade de ATB.

CONTROLE RESPIRATORIO IMEDIATAMENTE APOS
A TOSSE: HA REPERCUSSAO NA MECANICA RESPIRATORIA
DE CRIANGAS COM FIBROSE CISTICA?
TEMA: FISIOTERAPIA
TAYNA CASTILHO; RAFAEL EGER ELEOTERO;’BRUNA WEBER
SANTOS; NORBERTO LUDWIG NETO; PATRICIA MORGANA
RENTZ KEIL
UDESC
Introducao: o controle respiratério (CR) é amplamente
utilizado por fisioterapeutas na pratica clinica. Tem como
objetivo prevenir broncoespasmo e dessaturagdo de
oxigénio. Entretanto, ndo ha evidéncias quanto a sua
repercussao no potencial evento de compressao dinamica
das vias aéreas decorrente de episédios de tosse na fibrose
cistica (FC). Objetivo: verificar o efeito do CR na resisténcia
das vias aéreas de criancas com FC, imediatamente apds
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episédios de tosse. Método: estudo analitico transversal
incluiu pacientes com FC entre 6 e 15 anos, clinicamente
estaveis, acompanhados em um centro de referéncia.
Avaliou-se o indice de massa corporal (IMC) e foi coletado,
em prontuério, dados da Ultima espirometria, colonizacdo
bacteriana, gendtipo e gravidade da doenca (Escore de
Schwachman-Doershuk-ESD). Realizou-se avaliacdo da
mecanica respiratoria pela oscilometria de impulso (I0S),
respeitando-se as normas da American Thoracic Society
(2007). Solicitou-se 5 tosses sucessivas, e imediata
avaliagdo com o |OS foi conduzida. Na sequéncia, realizou-
se 10 exercicios de CR, seguidos de novo |OS. Calculou-
se a porcentagem do predito das varidveis oscilométricas
(Assumpcao et al., 2016) e a estatistica foi processada
no software SPSS® 20.0. Verificou-se a distribuicdo dos
dados com o teste Shapiro-Wilk e aplicou-se ANOVA
de medidas repetidas e teste de Friedman. Considerou-
se nivel de significancia de 5%. Resultados: foram
incluidas 29 criangas (51,7% meninas), com média de
idade 9,62 + 2,77 anos, IMC 16,64 + 2,09kg/m2 e VEF1
76,33 + 20,66%. Do total de participantes, 72,4% foram
classificados pelo ESD como excelentes, 69% tinham pelo
menos um alelo AF508 e 65,5% eram colonizados por
pelo menos uma bactéria. A média dos valores absolutos
e em porcentagem do predito de R5 foi 0,71 = 0,23 kpa
e 112,41 + 27,88% pré-tosse, 0,79 + 0,24 kpa e 126,23
+ 31,81% pobs-tosse, 0,76 + 0,22 kpa e 121,89 = 30,91%
pés-CR. Houve diferenca estatistica na varidvel R5, em
valor absoluto (p < 0,001) e em porcentagem do predito
(p = 0,002), que ocorreu entre 0 momento pré e pés-tosse
(post-hoc < 0,001) e no momento pré-tosse e pos-CR
(post-hoc = 0,013). A varidvel R5 diminuiu p6s-CR, porém
nao atingiu o valor basal pré-tosse. Conclusao: episédios
de tosse pioram de forma imediata a resisténcia das vias
aéreas de criancas com FC, e a realizacao de 10 repeticoes
de CR nao parece ser suficiente para melhorar pardmetros
da mecanica respiratéria desses pacientes.

CONCENTRAGAO DE CLORETO E SODIO NA
SALIVA E SUOR DOS GRUPOS CONTROLE E FC - ANALISE
PAREADA POR IDADE

TEMA: DIAGNOSTICO E EPIDEMIOLOGIA

ALINE C. GONCALVES; FERNANDO AUGUSTO LIMA MARSON;
ILMA APARECIDA PASCHOAL; ELIZETE AP. LOMAZI; JOSE DIRCEU
RIBEIRO; ANTONIO FERNANDO RIBEIRO

FACULDADE DE CIENCIAS MEDICAS - UNICAMP

Com a dosagem de cloreto (Cl-) e sddio (Na+) da saliva
por gasometria, teremos um novo método de auxilio
diagnostico para a FC, com vantagens de ser de baixo
custo (Salivette® = R$2,00; Gasometria = R$15,65) ao
sistema publico de saude, indolor, coleta e anélise em 25
minutos, nao invasivo, facilidade de coleta em qualquer
idade, multiplas amostras podem ser obtidas facilmente.
Objetivo: Andlise comparativa, pareada por idade das
concentragoes de Cl- e sédio (Na+) no suor e saliva, para
pacientes FC (GFC) e do grupo controle (GC). Método:
Foram coletadas 2 amostras de saliva [Salival(por Tmin.)
e Saliva 2 (por 3min.)]. Cada grupo foi composto por 125
participantes. A andlise de Cl- e Na+ na saliva foi aferida
pelo equipamento ABL (modelo 835, Radiometer®), técnica
eletrodo ion seletivo direto. O Cl- do suor foi dosado pela
técnica de titulometria e o Na+ por fotometria de chama.
Ambos fluidos foram coletados no mesmo momento. O
teste de Wilcoxon foi aplicado para a comparacdo das
concentracoes de Cl- e Na+ entre os grupos. Comité de
Etica da Universidade (n® 157/2010). Resultados: Apds
pareamento por idade, a média de idade em anos foi
de 10,28, com mediana = 9, DP = 10,14, sendo a idade




minima 0,16 e a maxima de 45, o Range = 44,92. No GFC
[Feminino = 67 (Idade: média = 11,2 anos) e masculino =
58 (Idade: média = 9,2 anos). A idade (anos) ao diagndstico
foi: média = 4,35, DP = 7,47, range = 38. Desses, 100
(F =57 e M = 43) tem acometimento pulmonar, sendo
56 heterozigotos para F508del e 26 homozigotos para
a F508del, 19 pacientes tiveram ileo meconial e 64
pacientes sao insuficientes pancreaticos, sendo que 8 ndo
tem dosagem de EL-1. Dezesseis pacientes com FC (F =
8, M = 8; F508del/nédo identificada = 6, F508del/F508del
= 6), apresentam apenas doenga gastrointestinal. Os que
apresentam somente a doenca pulmonar sao 14 (F = 11,M
= 3; F508del/Classe 3,4,5 = 3; F508del/ndo identificada
= 6, Classel1/Classe 2 = 1,Classe 1/Classe 4 = 2, Classe
2/Classe 4 = 2). Oitenta e cinco pacientes(Feminino =
45 e Masculino = 40) com FC tem doenca pulmonar
e gastrointestinal. A mutacdo mais frequente foi a
F508del em heterozigose (F508del/ndo identificada
= 27; F508del/outras = 14). GC: Feminino = 67(ldade:
média = 10,9anos) e Masculino = 58 (Idade: média =
9,6ano0s). Andlise estatistica da Saliva e Suor vide Tabela
1. Conclusao: As concentragoes de Cl- e Na+ no suor e
saliva tem comportamento fisiologicamente semelhante,
evidenciando a possibilidade do uso da dosagem desses
fons na saliva, como um teste auxilio diagnéstico paraa FC.

PD8 AVALIAGAO DA HEPATOPATIA NA FIBROSE
CISTICA COM ESCORE DE WILLIAMS )
TEMA: GASTRENTEROLOGIA E GASTRENTEROLOGIA PEDIATRICA
DEBORA LIZANDRA CARNEIRO KIRCHNER; JOCEMARA GURMINI;
MIRELLA APARECIDA NEVES; ANGELA CRISTINA BERTOLDI;
GLEDSON PICHARSKI
HOSPITAL PEQUENO PRINCIPE
Objetivos: A identificacdo e a classificagdo da doenca
hepéatica em pacientes com fibrose cistica (FC) ¢ um
desafio na prética clinica. Entre os fatores de risco estéo:
mé-absorgao intestinal, desnutricdo, sexo masculino,
cirurgia prévia com fleo meconial e diagndstico tardio.
Na década dos anos 90, Williams e cols. desenvolveram
um escore ultrassonografico para melhor classificar o
envolvimento hepatico baseando-se em anormalidades
do parénquima hepatico, nodularidade da borda do figado
e presenca ou auséncia de fibrose periportal. O objetivo
deste trabalho foi avaliar a aplicabilidade do escore de
Williams na doenca hepéatica em pacientes com FC.
Métodos: Estudo longitudinal e prospectivo. Resultados:
Foram avaliados 53 pacientes (26M, 28F), com média
de idade de 8,75 anos [DP 5,16 anos; mediana 7 anos (4
meses a 18 anos)]. 18,8% eram suficientes pancreéticos,
5,7% apresentavam diabetes relacionado a FC e 24,5%
tinham histéria de ileo meconial. Quanto a avaliacao
antropomeétrica, 88,7% eram nutridos, 9,4% desnutridos
e apenas 1,9% obesos. Foram identificados 10 pacientes
(5M, BF) com escore de Williams alterado. A maioria
dos pacientes com o escore normal (88,4%) possuia
enzimas hepéticas dentro da normalidade (p = 0,019).
Todos os pacientes com hepatomegalia e esplenomegalia
apresentavam o escore de Williams alterado (p = 0,005
e p = 0,033, respectivamente). Ndo houve significancia
estatistica quando analisado o género (p = 1), a histéria de
fleo meconial (p = 0,095) e o diagnéstico nutricional (p =
0,224)ao se comparar os pacientes com escore de Williams
normal e alterado. Conclusées: A ultrassonografia de
abdome com avaliagdo do escore de Williams de forma
isolada ndo ¢ um bom método para o diagndstico e nem
sempre apresenta correlagdo com os fatores de risco para
doenga hepética na FC, porém pode ser utilizado para o
seguimento das lesodes.
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IMPACTO DA IMPLANTAGAO DA TRIAGEM
NEONATAL NA IDADE DE DIAGNOSTICO E EVOLUGAO
NUTRICIONAL DOS PACIENTES DE FIBROSE CISTICA.

TEMA: DIAGNOSTICO E EPIDEMIOLOGIA ’
MARIA AMENAIDE CARVALHO ALVES DE SOUSA; MARIA ROSARIO
BARRETTO; MARIA AUXILIADORA FAGUNDES; ANNA LUCIA
DINIZ; SHEYLA HAUN; MARIA ANGELICA SANTANA

HOSPITAL ESPECIALIZADO OCTAVIO MANGABEIRA

A Triagem Neonatal (TNN) foi implantada pelo SUS em
nosso estado a partir de abril 2013. O que possibilitou
acesso universal a dosagem de ITR a todos os recém-
nascidos (RN). Dados coletados em centro estadual de
referéncia de Hospital especializado de pneumologia.
Incluidos todos pacientes com idade menor 18 anos,
em acompanhamento clinico regular,com confirmacéao
diagndstica por dosagem de teste do suor e genotipagem.
Amostra composta: 55 individuos, 49,1% (27), sexo
feminino 29 (62,7%), ITR média 206,8 (+ 109,2), Idade
média atual 7,43 anos (+ 5,46), idade de diagnostico da
TNN 170,6 dias (+ 333,7), média idade no diagnostico foi
elevada por dois outliner que foram diagnosticados com
1426 e 1164 dias. Apo6s exclusao dos outliner a média de
idade de diagnoéstico da TNN 84,1 dias (+ 99,8). Todos
0s pacientes incluidos tiveram genotipagem positiva
(Realizada pelo GBEFC). Como esperado a implantacdo da
TNN levou a reducéo significativa na idade de diagnostico
(Tabela 1). A idade média de diagnéstico dos pacientes da
amostra provenientes da TNN foi inferior a média brasileira
(REBRAFC 2016): 0,15 + 0,60 anos vs 0,44 + ,21 anos. O
diagndstico precoce possibilitou melhora estatisticamente
significante dos parametros nutricionais destas criangas
no primeiro ano de vida. Com 1 ano de idade a média
das curvas de peso e IMC haviam entrado na faixa de
normalidade (Tabela 2). Como desnutricdo é um grande
problema clinico para as criangas com FC, quanto mais
precoce o diagnostico e inicio da terapéutica, melhor sera
o prognéstico. Os presentes resultados sugerem que com
diagndstico e tratamento precoce, essas criangas podem
ter evolugcao pondero-estatural dentro da normalidade.

ANALISE EVOLUTIVA DO PERFIL MICROBIOLOGICO
DE PACIENTES COM FIBROSE CISTICA DE UM CENTRO
PEDIATRICO
TEMA: MICROBIOLOGIA .
PATRICIA GABRIELLA ROCHA CARNEIRO GARCIA-ZAPATA;
STEPHANIE ELIZABETH OVELAR HELLMANN; TAYSE DE FREITAS
BRANCO PEREIRA; GABRIELA PIRAICE GOMES; LUIZ VICENTE
RIBEIRO FERREIRA DA SILVA FILHO
UNIVERSIDADE DE SAO PAULO - INSTITUTO DA CRIANCA
Introducao: Infeccdes respiratérias representam um dos
principais problemas para pacientes com fibrose cistica
(FC), estando associadas a morbidade e reducado da
expectativa de vida. O perfil dos pacientes e as estratégias
de tratamento mudam ao longo do tempo, o que pode
trazer mudancas na prevaléncia dos patégenos tipicos
da FC, como Staphylococcus aureus, Pseudomonas
aeruginosa, Stenotrophomonas maltophilia e complexo
Burkholderia cepacia. Objetivo: Avaliar a evolucdo do
padrdo de colonizagdo dos pacientes de um Centro
pediatrico de referéncia de FC da cidade de Sao Paulo, ao
longo de 8 anos. Métodos: Foram analisados dados de
210 pacientes através de busca na plataforma do Registro
Brasileiro de FC, desde o ano de 2009 até o ano de 2016.
Dados de microbiologia existentes nessa plataforma
referem-se a identificagdo do patégeno em questdo
em pelo menos uma das amostras obtidas no ano de
referéncia. Dados demogréaficos como idade e genética,
além de frequéncia de terapias de erradicacédo e de uso de
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antimicrobianos nebulizados foram analisados por ano de
seguimento. As caracteristicas clinicas foram descritas em
médias/desvio padréao ou mediana a depender do tipo de
distribuicdo dos valores. A comparagao entre prevaléncia
dos anos 2009 e 2016 foi feita pelo teste de qui-quadrado.
Resultados: Um total de 1050 seguimentos anuais
foram analisados, no periodo de 2009 a 2016. A mediana
de idade dos pacientes nao variou significativamente ao
longo dos anos. A prevaléncia de P. aeruginosa mucoide
reduziu significativamente ao longo do tempo (p < 0,001),
enquanto os outros patégenos mostraram oscilacoes
de prevaléncia nao significativas. Observou-se ainda,
aumento n&o significativo da propor¢do de pacientes
submetidos a erradicacédo de P. aeruginosa, e manutencéao
das proporcdes de pacientes em uso de antibioticoterapia
inalatéria. Conclusdes: Uma reducdo significativa da
prevaléncia de P. aeruginosa mucoide foi observada no
periodo, provavelmente associada ao aumento da vigilancia
microbiolégica e do emprego de terapias de erradicagao.

MUITO ALEM DOS LIVROS: A ESCOLA ENQUANTO
PARCEIRA FUNDAMENTAL NA ADESAO AO TRATAMENTO DE
CRIANGAS COM FIBROSE CiSTICA
TEMA: PSICOLOGIA ;

JULIANNA RODBIGUES BELTRAO; VINICIUS BEDNARCZUK DE
OLIVEIRA; VERONICA DEL GRAGNANO STASIAK BEDNARCZUK
DE OLIVEIRA

INSTITUTO UNIDOS PELA VIDA

Introducao: As escolas, por estarem envolvidas
no cotidiano das criangas com Fibrose Cistica (FC),
possuem importante fungdo de auxiliar no cumprimento
das medidas terapéuticas, promovendo a adesdo ao
tratamento. Objetivo: Identificar as barreiras para adeséo
ao tratamento de criangas com FC no Brasil e aimportancia
das escolas como parceiras nesse processo. Método:
Pesquisa de levantamento de dados quanti-qualitativa.
Aplicado questionario semiestruturado, elaborado pelos
pesquisadores, em 58 adultos brasileiros, maiores de 18
anos, pais ou responsaveis por criangas com FC, por uma
plataforma online. Dados foram analisados através de
planilhas e anélise do discurso. Resultados: A amostra
foi composta por 88,1% do sexo feminino, 50,8% com
idade entre 31 e 45 anos. A maioria (79,3%) dos filhos dos
participantes tém idade entre 0 e 12 anos, ou seja, esta
na faixa escolar. Entre os participantes, 42,4% trabalha
em regime formal, por isso, 70,7% deixa seus filhos na
escola. Apesar de 87,9% da amostra afirmar que tem ajuda
para conduzir o tratamento, a escola nao foi mencionada
por nenhum participante como um auxilio. Entretanto,
100% dos pais considera importante que a escola entenda
sobre a FC, enfatizando o auxilio no cumprimento do
tratamento e outros motivos como: medidas de cuidado
para evitar contaminacdes; compreensdo com faltas
e momentos mais dificeis da doencga; evitar bullying
e constrangimentos. Para que isso seja possivel, os
pais e responsdaveis consideram que a escola deve ter
conhecimento das seguintes informacgdes, entre outros:
“cuidados e tratamentos; sintomas; alimentacdo e uso
de enzimas”. Os participantes relataram que o processo
seria mais facil caso ocorressem palestras para a equipe
pedagdgica; atividades ludicas para todas as criangas, com
o intuito de auxiliar o entendimento sobre a doenca; ampla
divulgacdo sobre a doenca. Além disso, os participantes
reconhecem que esse processo depende diretamente do
interesse e motivacdo dos professores, diretores e dos
proéprios pais ou responsaveis envolvidos. Conclusao: E
necesséria a conscientizagdo da importancia das escolas
nos cuidados com as criangas com FC. Para isso, sugere-

J Bras Pneumol. 2019;45(supl.1R):R1-R97

se a realizagdo de palestras informativas; elaboracdo de
materiais didaticos para orientacdo dos professores e
entendimento das colegas de sala; e demais agbes para
divulgacdo da doencga, contribuindo com a adesdo ao
tratamento. De todo modo, a escola deve ser receptiva
para tais acoes, visando sua efetiva contribuicao.

AS DIFERENGAS NA PERCEPGAO DA QUALIDADE
DE VIDA ENTRE AS CRIANGAS COM FIBROSE CISTICA E SEUS
CUIDADORES
TEMA: FISIOTERAPIA
NELBE NESI SANTANA; SAINT CLAIR DO§ SANTOS GOMES JUNIOR;
CHRISTINE PEREIRA GONGCALVES; CELIA REGINA MOUTINHO
DE MIRANDA CHAVES; CLAUDIA DAYUBE PEREIRA
IFF/FIOCRUZ
Introducao: A fibrose cistica (FC) é uma doenca genética,
cronica e progressiva, cujo extenso tratamento pode afetar,
na maioria dos pacientes, sua rotina diaria, impactando
a qualidade de vida (QV) desses individuos. A crescente
preocupacdo com questdes relacionadas a QV vem de um
movimento dentro das ciéncias humanas e bioldgicas no
sentido de valorizar parémetros mais amplos que o controle
de sintomas, a diminuigdo da mortalidade ou o aumento
da expectativa de vida. Objetivo: Avaliar a percepcao da
QV em criangas com FC e seus cuidadores e comparar
os resultados entre esses grupos. Método: Estudo
transversal, descritivo, onde foram incluidas criangas de 6 a
13 anos de idade com diagndstico confirmado de FC, bem
como seus cuidadores. Aqueles com condigao neurolédgica
que impossibilitasse o preenchimento do questionario de
QV ou outras patologias que impactassem a QV foram
excluidos. A avaliagdo da QV foi realizada através do
Questionério de FC (QFC-R), considerando o escore total
e o escore de cada dominio, sendo eles: fisico, imagem,
digestivo, respiratério, emocional, social, alimentacéo,
tratamento, vitalidade, salde, papel social e peso. Tanto
os dominios quanto o score total, apresentam valores de
0 a 100. Foi utilizado o método de Kolmogorov-Smirnov
para verificar a normalidade das varidveis que foram
apresentadas através de mediana, valor minimo e valor
maéximo. Para comparar o resultado entre os dois grupos,
foi realizado o teste de Mann-Whitney. Resultados:
Participaram do estudo 24 criancas com 10,86 + 1,9
anos, 29,20% do género masculino, 47,83% colonizadas
por Pseudomonas aeruginosa e 26,09% homozigotos
para a mutacdo F508del. Ao avaliar a percepgdo da QV
pelas criancas, os dominios alimentagcdo e tratamento
alcancaram os valores mais altos. Pelos cuidadores, o
dominio fisico foi o mais pontuado. O valor alcangado
pelos pacientes e cuidadores no escore total foi de 73,94
e 73,86, respectivamente. Ao avaliar a concordancia
entre os grupos, sé houve diferenca estatisticamente
significante nos dominios emocional e tratamento. No
dominio emocional, os cuidadores atribuiram valores
maiores e no dominio tratamento, as criangcas mostraram
maior pontuagdo. Conclusées: As diferentes percepcoes
encontradas apontam a necessidade de perceber que
cuidadores e pacientes vivenciam a doenca de forma
diferente no que se refere aos dominios emocional e
tratamento. Este entendimento é importante para a
realizacdo do tratamento, visto que o mesmo impacta a
Qv.

@IED) PRECARIZAGAO DA TRIAGEM NEONATAL NO
ESTADO DO DO RIO DE JANEIRO

TEMA: DIAGNOSTICO E EPIDEMIOLOGIA

TATIANE NASCIMENTO DE ANDRADE; ALCIONE CIPRIANO DA
CRUZ; CRISTIANO SILVEIRA MENDONGA; ELOA MONTEIRO



LOPES; SIMONE LUCAS FERREIRA; THAIS CUIMBRA BERNARDINO
DE ALMEIDA

ASSOCIACAO CARIOCA DE ASSISTENCIA A MUCOVISCIDOSE
Introducao: Este trabalho é motivado pelas alteragoes
significativas no servico de Triagem Neonatal para
Fibrose Cistica no estado do Rio de Janeiro, desde sua
implementacéo, na rede publica de saide em dezembro
de 2011 o servigo contribuiu significativamente com
0 aumento de casos detectados de FC no Estado. No
entanto, em meados de 2016, com a troca do laboratério
responsavel pelas andlises, observa-se uma preocupante
perda de qualidade no servico. Nos seis meses de
indefinicdo na troca do contrato entre IEDE e APAE-RIio,
mais de 100 mil exames ficaram sem ser analisados no
prazo recomendéavel e muitas dessas amostras chegaram
a se perder por conta da deterioracdo. A ACAM RJ,
juntamente com as associagoes de doenca falciforme e
fenilcetondria, buscou junto as autoridades a normalizagao
do servigo. Fiscalizamos a situagao atual através de visitas
em postos e centros de diagndstico para saber a efetividade
dos exames realizados e a entrega dos resultados.
Objetivo: Identificar os problemas nas unidades de
coleta de exames para a realizagdo efetiva da Il Fase da
Triagem Neonatal no Estado do Rio de Janeiro. Método:
Realizada pesquisa de campo com visitas as unidades de
salde que fazem a coleta para teste do pezinho. Iniciamos
a pesquisa em abril de 2018. Foi aplicado um questionario
semiestruturado com nove questdes, abordando a média
de exames realizados pela unidade e o tempo de entrega
desses resultados. Resultados: Visitamos 29 unidades
de saude nos municipios do Rio de Janeiro, Sdo Jodo de
Meriti e Nilopolis. No Bairro da Praga Seca encontramos a
maior média de exames realizados (40) e o maior tempo de
entrega (até seis meses). No Engenho da Rainha, apenas
40% fazem a coleta no periodo correto, entre o 3° ao 5°
dia de vida do bebé. Quanto a demora na entrega dos
resultados, a maioria respondeu de 60 a 90 dias. Na llha
do Governador foi identificado dois casos com suspeita
de Fibrose Cistica. Em todos os locais ndo realizam a
segunda coleta do exame. Em nenhuma das unidades
havia campanhas educativas. Conclusao: Identificamos
que os problemas na TN podem estar também na coleta
e na entrega desses exames pelas unidades fora do prazo
recomendado. A busca ativa deficiente por parte dos
responsaveis também é um fator importante. Acreditamos
que o treinamento das equipes responsdveis pela coleta
e envio das amostras e posteriormente pela entrega dos
resultados a populagdo deva ser continuada. Campanhas
sobre a importéncia da TN também deveriam ser feitas.

@D © USO DAS CIRCUNFERENCIAS BRAQUIAL E
MUSCULAR DO BRAGO COMO PREDITORES DE DESNUTRIGAO
EM CRIANCAS E ADOLESCENTES COM FIBROSE CISTICA
TEMA: NUTRICAO

CASSIA VERONICA ALMEIDA SILVA; IZABELA ZIBETTI DE
ALBUQUERQUE; MARIA IZABEL DE SOUZA TABOADA; LUSMAIA
DAMACENO CAMARGO COSTA

UNIVERSIDADE FEDERAL DE GOIAS

Introducao: a Fibrose Cistica (FC) € uma doenca genética,
autossOmica recessiva, que afeta érgdos como pulmao,
pancreas e glandulas sudoriparas. A doenga é causada
por mutagdes no cromossomo que codifica a proteina
reguladora de condutancia transmembrana da FC (Cystic
Fibrosis Transmembrane Conductance Regulator-CFTR).
Os defeitos na CFTR resultam em alteragdes no transporte
de jons e 4gua, levando a formagao de secrecbes espessas
que ocasionam obstrugao respiratéria cronica e infecgoes,
além de insuficiéncia pancreética e prejuizo na absorgdo
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de nutrientes. O diagnostico nutricional por meio do Indice
de Massa Corporal (IMC) tem se mostrado pouco sensivel
em detectar desnutricdo, uma vez que ha alta prevaléncia
de déficit de massa muscular concomitante a valores
preservados de IMC. O ganho de massa muscular nos
pacientes estéa diretamente relacionado a melhora da funcéo
pulmonar e diminuicdo das exacerbacdes pulmonares e
hospitalizacdes. Objetivo: comparar a avaliagdo do estado
nutricional de criancas e adolescentes com FC por meio
das varidveis antropométricas IMC, circunferéncia braquial
(CB) e circunferéncia muscular do brago (CMB). Métodos:
estudo transversal, descritivo e prospectivo, realizado em
um unico centro entre agosto e novembro de 2017, com
pacientes entre 2 e 18 anos de idade. Foram coletados
dados sociodemogréficos, clinicos, de consumo alimentar
e antropométricos. Os dados foram submetidos & dupla
digitacdo e as andlises estatisticas foram realizadas no
software Statistical Package for the Social Sciences (SPSS)
21.0. As varidveis categoéricas estdo apresentadas em
frequéncias absoluta e relativa. Resultados: participaram
do estudo 23 criancgas e adolescentes. Destes, 60,86% (n
= 14) tinham até 10 anos de idade, 69,6% eram do sexo
feminino (n = 16) e 43,47% (n = 10) eram colonizados
por Pseudomonas aeruginosa e 65,2% (n = 15) estavam
com o escore clinico de Shwachman Kulczyck entre bom
e excelente. A avaliagdo do estado nutricional a partir do
indicador IMC/Idade evidenciou 17,4 % de magreza (n =
4), enquanto a avaliacdo pela adequacdo da CB e CMB
identificou desnutricdo em 60,9% (n =14) e 52,1% (n = 12)
dos pacientes, respectivamente. Conclusao: as medidas
da CB e CMB tém se mostrado mais sensiveis em detectar
desnutricdo quando comparadas ao IMC/ldade, indicador
habitualmente utilizado pelos consensos para decisdes de
suporte nutricional em pacientes com FC.

MOLECULAR ANALYSIS OF CYSTIC FIBROSIS
IN THE PUBLIC HEALTH SYSTEM: EXPANSION AND
STANDARDIZATION OF 37 MUTATIONS DETECTION DURING
NEWBORN SCREENING TO CONFIRM THE DIAGNOSIS IN
SOUTHERN BRAZIL
TEMA: GENETICA
THAIANE RISPOLI SERRANO; SIMONE MARTINS D'E CASTRO;
GRAZIELLE MOTTA RODRIGUES; LEONARDO ARAUJO PINTO;
GILBERTO BUENO FISCHER; MARIA LUCIA ROSA ROSSETTI
UNIVERSIDADE FEDERAL DO RIO GRANDE DO SUL
Molecular analysis of cystic fibrosis (CF) is an important
step to confirm the diagnosis. Due to the cost and the
broad spectrum of pathogenic mutations, this analysis is
performed in a few Brazilian states by the Public Health
System during newborn screening (NS) and is often
restricted to the F508del mutation. In the state of Rio
Grande do Sul (RS), molecular investigation begins with
the search for the major mutation F508del, followed by a
molecular panel with the 11 most frequent mutations in
the state (R1162X, G85E, R117H, 2789+5G > A, G542X,
R334W, W1282X, R553X, 1717-1G > A, 3120+1G > A,
G551D) previously published by our group. This work aims
to standardize the inclusion of more 25 mutations in the
molecular investigation flow of NS to confirm the diagnosis
of CF, capable of covering the most frequent mutations in
RS and Brazil. Control samples were previously genotyped
to verify the concordance and accuracy of the genotypes.
The mutations Y1092X, R1066C, 3272-26A > G, S549R (rs
121908757/121909005), A559T, 711+1G > T, 71145G > A,
1812-1G > A, D1152H, N1303K, 1507del, R347P, R347H,
1078delT, 3791delC, L206W, P205S, L997F, 2184delA,
S4X, 3659delC and S466X were selected. Primers were
designed for the multiplex PCR, single base extension and
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sequencing reactions. The multiplex reaction and single
base extension technique were standardized and validation
was performed by sequencing in the genetic analyzer
3130XL. Control samples, previously genotyped by new
generation sequencing (NGS), were tested in order to
verify the concordance and accuracy of the genotypes. The
inclusion of new 25 mutations in this study to the molecular
flow of neonatal screening (totaling 37 mutations) showed
high effectiveness in 103 investigated samples. Analyzing
the 37 mutations, it was possible to identify both alleles
in 52.43% of all patients with CF, in addition to having
identified at least 1 allele in 18.45%. Of the 103 samples
analyzed, 65 patients had genotype obtained by NGS which
identified mutations in 60% in both alleles and 10.77% in
only one allele. These 37 mutations comprise 90% of the
mutations found in the state and 93.01% of the mutations
found in Brazil. These data show that the inclusion of these
panels in molecular research achieves results compatible
with the results obtained by the complete new generation
sequencing with lower cost and with a less complex
methodology and analysis, allowing their insertion in the
Public Health System.

PERFIL CLINICO E EPIDEMIOLOGICO DE
PACIENTES PORTADORES DE FIBROSE CiSTICA COM
ALTERAGAO NO METABOLISMO DA GLICOSE ATENDIDOS
NO CENTRO DE REFERENCIA PEDIATRICO DO DISTRITO
FEDERAL. .

TEMA: DIABETES RELAgIONADO AFC

BLENDA DE SOUSA BAIAO; SARA HABKA; LUCIANA DE FREITAS
VELLOSO MONTE; CAROLINA DE AZEVEDO PEDROSA CUNHA;
MICHELE’ BATISTA SPENCER HOLANDA ARANTES; ANA CRISTINA
DE ARAUJO BEZERRA

HCB

Introducdo: O diabetes relacionado a fibrose cistica
(DRFC) é a comorbidade mais comum em pacientes
com FC e esté relacionado a pior prognéstico. Estima-se
uma frequéncia de 5% de criangas de até 10 anos, 15 a
20% de adolescentes e maior que 50% nos maiores de
40 anos. Objetivo: Verificar a frequéncia de alteragao no
metabolismo da glicose (intolerancia a glicose ou DRFC)
nos pacientes acompanhados em um centro de referéncia
pediatrico brasileiro e descrever as caracteristicas clinico-
epidemiolégicas dos casos. Metodologia: O estudo foi
descritivo, transversal e incluiu pacientes de 0-18 anos de
idade atendidos em um centro de referéncia pediatrico, no
ano de 2018, que apresentaram alteragdo no metabolismo
da glicose, diagnosticados de acordo com 0s consensos.
Os dados foram obtidos por revisdo de prontuérios.
Resultados: 64 pacientes foram atendidos, dos quais
15 (23,4%) apresentaram alteracdo no metabolismo da
glicose; 4/64 (6,3%) com DRFC. A faixa etéria variou
entre 10 e 18 anos de idade (média 14,1; DP 2,3anos),
53,3% do género feminino. A menor idade em que
foi identificado inicio de alteracdo no metabolismo da
glicose correspondeu a 10 anos. Todos eram pancreato-
insuficientes. Em relacdo as mutagcdes genéticas, 100%
tinham variantes das classes | ou Il. A mediana do escore
de Shwachman foi de 75. O VEF1 variou de 32 a 116%
(mediana 71%, DP 25%); 53,3% dos casos apresentaram
VEF1 menor que 80%. Quanto ao estado nutricional, 40%
foram classificados como desnutridos (IMC menor que
p10), 26,7% em risco nutricional (IMCp10-p25), 13,3%
eutroficos (IMCp25-p50) e 20% 6timo estado nutricional
(IMCp50-p85). O nuimero de exacerbacdes pulmonares
entre os pacientes variou de 0 a 6 (média 1,2). Nenhum
paciente apresentou sintomas cladssicos de diabetes,
sendo 100% diagnosticados por rastreamento de rotina
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anual, de acordo com as recomendagdes. O patégeno
mais frequente nas culturas de secregdo respiratéria
dos pacientes foi Staphylococcus aureus (66,7%);
Pseudomonas aeruginosa ocorreu em 26,7% na forma
de coinfeccdo. Conclusao: A frequéncia de criangas e
adolescentes com alteracdo no metabolismo da glicose
encontrada no estudo foi de 23,4%. A frequéncia de DRFC
(6,3%) foi menor do que a descrita na literatura para a
mesma faixa etdria, mesmo com o rastreamento anual a
partir dos 10 anos. Todos os pacientes tinham variantes
genéticas graves. A maioria dos pacientes apresentaram

desnutricdo/risco nutricional e VEF1 alterado, como
evidenciado em outros estudos.
V@ IMAGEM CORPORAL VERSUS ESTADO

NUTRICIONAL DE PACIENTES PEDIATRICOS COM FIBROSE
CISTICA

TEMA: NUTRICAO

LUANA DA SILVA BAPTISTA ARPINI; FERNANDA MAYRINK
GONCALVES LIBERATO; FERNANDA BARBOSA DOS SANTOS
MALINI; LOZANGELA APARECIDA NICACIO CARVALHO; KAREN
CRISTINA ULFELDT; ROBERTA DE CASSIA NUNES CRUZ MELOTTI

SESAES

Introducado: Considerando a relacdo direta entre o
estado nutricional e o prognéstico do paciente com
fibrose cistica (FC), os vérios fatores que interferem na
ingestao caldrica necessdria para suprir as altas demandas
energéticas especificas da doenca devem ser avaliados,
inclusive a imagem corporal, que quando distorcida pode
desencadear disturbios alimentares e comprometer a
salde e a sobrevida do paciente. Objetivo: Comparar
a auto percepgdo da imagem corporal com o estado
nutricional real de pacientes pediatricos com FC e avaliar
distdrbios alimentares. Métodos: Dados utilizados: Z
score do indice de Massa Corporal para Idade (IMC/I),
Imagem Corporal a partir da escala de Silhuetas com 8
figuras e informacdes a respeito da (in)satisfacdo corporal
e disturbios alimentares, registrados nos prontuérios
dos pacientes > 10 anos, acompanhados no centro de
referéncia em FC pediatrico do Espirito Santo no ano de
2017. Resultados: Dos 19 pacientes que compuseram a
amostra, 10 sdo do sexo feminino e 9 masculino. 58% dos
pacientes apresentaram distor¢do da imagem corporal na
comparacao da figura indicada na escala de silhuetas com
o estado nutricional real, sendo a grande maioria (72%) do
sexo feminino. Todos escolheram imagens mais magras do
que seus corpos realmente eram. Quanto aos registros de
descricdo verbal, 26% dos pacientes estavam satisfeitos
com seus corpos, enquanto 63% gostaria de ser mais
gordo(a), sendo que 33% desses estavam eutréficos mas
se percebiam mais magros do que eram. 32% assinalaram
estar abaixo do peso recomendado e apenas 1 paciente
realmente estava com peso adequado e nédo abaixo do
peso. E ainda, 1 paciente assinalou estar muito abaixo do
peso, correspondente ao peso real no periodo. Apenas
5% dos pacientes deixaram de comer para ndo engordar.
A maioria dos pacientes (47%) acreditavam comer muito,
16% comer pouco e 32% comer o suficiente para ser
sauddvel. Dentre estes, 33% estavam abaixo ou muito
abaixo do peso e se percebiam como tal, mas ainda assim,
acreditavam comer o suficiente. Cerca de metade dos
pacientes (63%) comiam porque tinham fome, o restante,
porgue tinham que comer. Apenas 21% gostaria de comer
mais, todos sem distUrbios nutricionais, mas uma se
percebia mais magra do que realmente é. Conclusao:
Dada a relevancia da imagem corporal nos pacientes com
FC, destaca-se a importancia da sua avaliagdo rotineira nas



consultas para diagnéstico e tratamento dos disturbios
nutricionais.

DESENVOLVIMENTO PUBERAL EM MENINAS COM
FIBROSE CiSTICAE HiGIDAS AVALIADO PELO ESTADIAMENTO
DE TANNER

TEMA: COMPLICACOES DA FC

PAULA DE SOUZA DIAS LOPES; SANDRA HELENA MACHADO;
PAULO JOSE CAUDURO MAROSTICA

HOSPITAL DE CLINICAS DE PORTO ALEGRE/UNIVERSIDADE
FEDERAL DO RIO GRANDE DO SUL

Introducao: Ha alta incidéncia de atraso puberal e baixo
crescimento nas pacientes com Fibrose Cistica (FC) e
isso pode ser relacionado a desnutricdo e a severidade do
acometimento pulmonar. O Estadiamento de Tanner é o
método mais utilizado para avaliar os marcos puberais. O
atraso no desenvolvimento puberal pode causar importante
impacto psicolégico nas pacientes fibrocisticas. Objetivo:
Comparar o desenvolvimento puberal em criancas e
adolescentes com FC e em controles saudaveis por
meio do Estadiamento de Tanner. Método: O estudo
abrangeu 35 pacientes com o diagnoéstico de FC, entre
seis e 17 anos, que eram acompanhadas regularmente
no ambulatério de Pneumologia Infantil de um hospital
tercidrio comparadas com 59 meninas higidas, da mesma
faixa etdria,provenientes de outro estudo do mesmo
grupo. Foram incluidas consecutivamente meninas com
FC, entre junho de 2016 e outubro de 2017, no dia em que
seria solicitado o check-up anual de rotina ambulatorial.
Foi avaliado o Estadiamento de Tanner das pacientes
com FC e comparou-se a maturagdo puberal delas com
as meninas higidas. Resultados: As pacientes com FC
tinham média de idade de 12,24 (2,92) e os controles
11,89 (3,61) anos. Dezoito pacientes fibrocisticas haviam
tido a menarca quando comparadas aos controles que
foram 37. As meninas fibrocisticas apresentavam achados
de Estadiamento de Tanner com menor desenvolvimento
puberal (3,00) em relacdo as meninas higidas (4,00) e com
significancia limitrofe (p = 0,06). (TABELA 1) Conclusao:
Houve provével atraso puberal nas meninas com FC. O
diagnostico precoce desse atraso deve ser feito para que
intervengdes que minimizem o dano psicossocial sejam
implementadas.

APLICABILIDADE DA INTOLERANCIA A GLICOSE E
DIABETES MELLITUS COMO MARCADOR DE VARIABILIDADE
DA FUNGAO PULMONAR NA FIBROSE CISTICA
TEMA: DIABETES RELACIONADO A FC
PATRICIA DA SILVA FERNANDES; ANDRESSA OLIVEIRA PE!XOTO;
FERNANDO ApGUSTO LIMA MARSON; MARIANA ZORRON MEI
HSIA PU; JOSE DIRCEU RIBEIRO; ANTONIO FERNANDO RIBEIRO
UNICAMP
Introducéao: A intoleréncia & glicose e o diabetes mellitus
sdo marcadores de gravidade da fibrose cistica. Tanto a
intolerancia a glicose, quanto o diabetes mellitus surgem
com o desenvolvimento e evolucdo da doenca e sua
progressao para a maior gravidade. Na literatura, o diabetes
mellitus é descrito como marcador de deterioragdo na
fungdo pulmonar. Dessa forma, a presenga da comorbidade
deve ser avaliada, ainda mais se considerarmos o aumento
na expectativa de vida de nossos pacientes. Objetivos:
Verificar a aplicabilidade da intolerancia a glicose e
diabetes mellitus como marcador de variabilidade da
funcdo pulmonar na fibrose cistica. Métodos: Foi realizado
um estudo retrospectivo para averiguar a presenca de
intolerancia a glicose e diabetes mellitus nos prontuarios.
Os dados dos prontuérios foram comparados com os
valores da fungédo pulmonar (valor predito), sendo eles,
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capacidade vital forgcada (CVF), volume expiratério forgcado
no primeiro segundo da CVF (VEF1) e fluxo expiratério
forcado entre 25 e 75% da CVF (FEF25-75%), antes e
apo6s o uso do broncodilatador inalatério. Resultados: A
prevaléncia de intolerancia a glicose e diabetes mellitus em
nossa casuistica foi de 21/93 (22,6%) e 16/112 (14,3%),
respectivamente. No estudo, a presenca de intolerancia a
glicose ndo apresentou associagdo com nenhum marcador
da funcado pulmonar. No entanto, nos pacientes com
diabetes mellitus, houve associacdo com piora da funcao
pulmonar para os seguintes marcadores: (VEF1) (Pré
broncodilatador) (SIM) 38,50 (24 a 56); (NAO) 64,50 (24 a
117) (p = 0,002); (P6s broncodilatador) (SIM) 42 (25 a 57);
(NAO) 67 (24 a 110) (p = 0,001); (CVF) (Pré broncodilatador)
(SIM) 50 (35 a 71); (NAO) 78 (31 a 120) (p = 0,005); (Pés
broncodilatador) (SIM) 51,50 (38 a 73); (NAO) 80 (28
a 120) (p = 0,007); (FEF25-75%) (Pré broncodilatador)
(SIM) 21 (8 a 29); (NAO) 45 (5 a 139) (p = 0,007); (Pos
broncodilatador) (SIM) 21,50 (9 a 35); (NAO) 55 (4 a 135) (p
= 0,004). Conclusao: Em nossa casuistica, a intoleréncia
a glicose nao foi um marcador associado a gravidade da
funcéo pulmonar na fibrose cistica. No entanto, o diabetes
mellitus foi associado a numerosos marcadores de piora da
doenca pulmonar avaliados pela espirometria.

FREQUENCIA DE DOENGA HEPATOBILIAR EM
PACIENTES COM FIBROSE CiSTICA DE UM CENTRO DE
REFERENCIA DE SALVADOR-BA
TEMA: COMPLICACOES DA FC .

MURILO JORGE DA SILVA; HORTENSIA MORAES DOS REIS;
TATIANE DA A. FERREI'RA; FERNANDA DE S. NASCIMENTO;
LAIS R. MOTA; EDNA LUCIA SOUZA

UNIVERSIDADE FEDERAL DA BAHIA

Introducao: A doenga hepatobiliar associada a fibrose
cistica (FC) ¢ uma complicagdo com frequéncia variavel
que, na maioria dos casos, surge ainda na primeira década
de vida e pode evoluir para formas graves e debilitantes.
Objetivo: Determinar a frequéncia de doenca hepatobiliar
em criangas e adolescentes com FC acompanhados
em um centro de referéncia. Metodologia: Estudo
longitudinal, incluindo 44 pacientes com diagnéstico de FC,
confirmado através de teste do suor e/ou estudo genético,
acompanhados em centro de referéncia entre os anos
de 2016 a 2018. A cada consulta realizada pelo paciente
no periodo, registrou-se os dados sociodemograficos,
clinicos e laboratoriais e de imagem através dos
prontuarios médicos. A doenca hepatobiliar associada
a FC foi definida por: alteracbes compativeis a biopsia
hepéatica ou evidéncia de colangiopatias (microvesicula,
litlase biliar ou estenose de ductos biliares) ou presenca,
por seis meses consecutivos, de pelo menos dois dos
critérios: (1) hepatomegalia ao exame fisico (figado > 2 cm
do rebordo costal direito, confirmada por Ultrassonografia
de abdome - USGA); (2) elevacéo acima do limite superior
de normalidade das enzimas hepaticas (3) alteracdo na
USGA (aumento da ecogenicidade hepética, nodularidade,
borda hepdtica irregular, fibrose hepéatica ou sinais de
hipertensdo portal). Resultados: A mediana de idade da
populacdo foi 6 anos, variando de 11 meses a 19 anos,
sendo 23 (52,3%) criangas do sexo masculino. A doenca
hepatobiliar foi diagnosticada em 7 (15,9%) criangas,
com incidéncia acumulada de 4,4% entre 2016 e 2018. A
mediana de idade dos pacientes a época do diagndstico
da doenca hepatobiliar foi de 3 anos, variando entre 4
meses e 7,4 anos, com leve predomindncia do sexo
feminino (567,1%). A hepatomegalia confirmada por USGA
foi o critério diagndstico mais frequente entre os pacientes
estudados. (Quadro 1). Conclusao: A doenca hepética
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foi uma complicagdo frequente na populacdo estudada,
surgindo antes da primeira década de vida em todos
0s casos. A presenca da hepatomegalia diagnosticada
através da USGA foi o achado mais frequente e enfatiza
que a elevacao das enzimas hepéticas pode ser mais tardia
nesta condicdo e destaca a importadncia do exame de
imagem para o diagnostico precoce da doenca. O rastreio
constante em busca do evento deve ser realizado com a
finalidade de abreviar o tratamento, retardando a evolugao
para complicacbes mais graves.

ENVOLVIMENTO HEPATOBILIAR EM PACIENTES
COM FIBROSE CiSTICA: CASUISTICA DE UM CENTRO DE
REFERENCIA
TEMA: GASTRENTEROLOGIA E GASTRENTEROLOGIA PEDIATRICA
GABRIELA DE MACEDO LEITE; LILIAN HELENA POLAK MASSABKI;
GABRIEL HESSEL

UNICAMP

Introducao: A doenca hepética relacionada a fibrose
cistica (DHFC) é a terceira principal causa de morte na
doenca. A prevaléncia é desconhecida, pois ndo hé critérios
definidos de hepatopatia crénica, a maioria dos pacientes
é assintomatica e ndo ha testes altamente sensiveis
para DHFC. Objetivos: Determinar a prevaléncia de
alteracoes hepatobiliares na fibrose cistica, bem como as
caracteristicas clinicas e laboratoriais da DHFC. Métodos:
Os dados clinicos e laboratoriais, bem como os dados
de ultrassonografia (US), foram obtidos dos prontuérios
meédicos. Foi utilizado o teste Qui-Quadrado para anélise
estatistica. Resultados: Amostra de 120 pacientes, 54%
do sexo masculino. A idade da amostra variou de 1 a 17
anos, média de 8,2 anos e mediana de 8 (DP = 4,8). Quanto
a frequéncia de alteracdes hepatobiliares, 86 pacientes
tiveram transaminases dosadas, sendo que em 8 deles
(9,3%) elas estavam persistentemente elevadas (1,5x
acima do valor de referéncia em duas dosagens dentro de
seis meses). Todos fizeram US de abdémen, sendo que
24 (20%) tinham esteatose hepatica e 12 (10%) possuiam
vesicula biliar (VB) alterada. Na definicdo utilizada de
hepatopatia crénica, foi considerado escore de Williams >
3, aumento persistente de transaminases e/ou hipertensdo
portal, totalizando 36 pacientes (30%). Destes, 15 (41,6%)
eram do sexo feminino e 24 (66,6%) tinham ao menos
um alelo da mutagao F508del. Ainda, 27 (22,5%) tinham
apenas escore de Williams > 3, 5 (4,1%) tinham somente
aumento persistente de transaminases e apenas 1 (0,8%)
tinhaisoladamente sinais de hipertenséo portal. 3 pacientes
tinham escore de Williams > 3 e aumento persistente de
transaminases concomitantemente. A correlacdo entre
escore de Williams > 3 e presenca de transaminases
persistentemente alteradas ndo foi estatisticamente
significante (p > 0,05). Conclusdao: Houve numero
significante de pacientes que se enquadraram nos critérios
de hepatopatia cronica, evidenciando a importéncia do
seu rastreio em pacientes com FC. Foi clara a associagao
de doenca hepatica com gendétipo grave da FC (F508del),
mas sem predominio significativo em nenhum sexo. O
escore de Williams se mostrou controverso como método
de avaliacdo de hepatopatia cronica, uma vez que nao
se associou com alteragdo de transaminases. O estudo
sugere revisdo dos critérios de hepatopatia cronica para
melhor acuracia diagndstica em pacientes com FC.

ADESAO AO TRATAMENTO INALATORIO DOS
PACIENTES COM FIBROSE CISTICA: CINCO ANOS DE
SEGUIMENTO
TEMA: FISIOTERAPIA
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EVANIRSO DA SILVA AQUINO; ANA CAROLINA PENA; LETICIA
SANTOS FERREIRA DO NASCIMENTO; ALBERTO ANDRADE
VERGARA; EVANIRSO DA SILVA AQUINO

HOSPITAL INFANTIL JOAO PAULO Il

A baixa adesdo ao tratamento medicamentoso pode
ocasionar consequéncias negativas, na qualidade de vida
e na saude do paciente com FC. Existe uma correlagdo
entre o declinio rédpido da funcdo pulmonar ao longo do
tempo, a frequéncia de exacerbacbes pulmonares e
de hospitalizacdes em pacientes com baixa adesado ao
tratamento. O objetivo do estudo foi avaliar a adesdo em
longo prazo ao tratamento de mucolitico inalatério através
do recolhimento de ampolas vazias e a associacdo com as
varidveis clinicas de seguimento dos pacientes portadores
de Fibrose Cistica, atendidos no Hospital Infantil Jodo Paulo
II/FHEMIG. Trata-se de um estudo longitudinal analitico da
adesdo ao tratamento medicamentoso ao longo de cinco
anos. Foram coletados dados como: funcdo pulmonar (%
do predito do VEF1), sinais clinicos de exacerbacéao, escore
Z do indice de massa corporal por idade e taxa de posse
da medicacao da alfa dornase (MPR). A MPR foi calculada
através da razdo do nimero de ampolas devolvidas dividido
pelo nimero de ampolas do medicamento prescrito.
As comparagdes ao longo do tempo foram realizadas
através do modelo de regressdo preliminar Generalized
Estimating Equations com alfa 0,05. Foram selecionados
99 pacientes em tratamento inalatério no entanto foram
excluidos 73 pacientes. No total de 26 pacientes foram
incluidos no estudo. Foi observado um aumento na taxa
de adeséo através do MPR da alfa dornase ao longo do
tempo. Na andlise univariada as variaveis % do predito
do VEF1, MPR da alfa dornase e Tempo de seguimento
foram significativas (P < 0,001) e incluidos no modelo de
regressao. Ao longo dos cinco anos ndo foram encontradas
associacdes entre os sinais de exacerbagao pulmonar, uso
de antibidticos orais e o Z escore IMC/idade com o MPR
da alfa dornase. No modelo de regressao o MPR da alfa
dornase aumentou ao longo do tempo em média 7,8%
(IC 95%: 4,1% a 11,6%) P = 0,001; para 1% de aumento
no VEF1 foi necessério um aumento de 0,5% no MPR da
alfa dornase (IC 95%: 0,2% a 0,7%) P < 0,001 ou seja um
aumento do VEF1 estd diretamente relacionado com o
aumento do uso da medicacédo. Concluimos que a taxa de
adesdo melhorou ao longo do tempo e estd associada a
melhora da funcdo pulmonar.

ASSOCIACAO DA ADESAO AO TRATAMENTO
PULMONAR E OS DESFECHOS CLINICOS DE PACIENTES COM
FIBROSE CiSTICA

TEMA: FISIOTERAPIA .

EVANIRSO DA SILVA AQUINO; LETICIA SANTOS FERREIRA
DO NASCIMENTO; ANA CAROLINA PENA; RENATA CRISTINA
VENTURATO JANUARIO; FLAVIA CASSEMIRO DA SILVA VIEGAS;
ALBERTO ANDRADE VERGARA

HOSPITAL INFANTIL JOAO PAULO Il

A adesédo ao tratamento ¢ um desafio para as doencas
cronicas e sua taxa varia de acordo com a complexidade
da doenca e o efeito terapéutico das intervencgdes. A baixa
adesdo em pacientes com fibrose cistica (FC) tem sido
associada ao declinio da fungao pulmonar, o aumento das
exacerbacoes pulmonares e o maiorrisco de hospitalizagdo.
O objetivo foi avaliar a taxa de adesdo ao tratamento da
doenga pulmonar na FC através do método composto
de diagnostico e a associacao das taxas de adesdo com
os desfechos clinicos de segmento dos pacientes com
FC. Trata-se de um estudo transversal e analitico do uso
dos multimétodos de avaliagdo da adesao envolvendo
pacientes pediatricos (0 a 17 anos) com diagnoéstico de



FC. A coleta de dados se deu em 2017. Os métodos de
adesao avaliados foram: adeséo da alfa dornase através da
relacdo quantidade de medicacoes utilizadas e prescritas;
consultas hospitalares agendadas e comparecidas; e a
taxa de adesdo na realizagdo da fisioterapia. O método
composto de diagnéstico da adesao foi a avaliagcdo
conjunta das varidveis de adesdo. As varidveis clinicas de
seguimento foram: fungao pulmonar; escore Z do indice de
massa corporal (IMC) e nimero de exacerbagao pulmonar.
Anélise estatistica: Os dados foram apresentados como
mediana e intervalo interquartil. A associacédo das variaveis
clinicas com a taxa de adeséo foi realizada através da
correlagdo de Spearman. Os pacientes foram divididos
em dois grupos de acordo com a adesdo a fisioterapia,
sendo: aderentes (taxa > 80%) e nao aderentes (taxa
< 80%). A comparagdo entre os grupos foi feita pelo
teste de Mann Whitney e o valor de p de 0,05. Foram
avaliados 30 pacientes, sendo 60% do sexo masculino.
A faixa etdria mediana foi de 10(8) anos. A taxa de visita
ao centro de referéncia foi 89(19)%. A taxa de adesédo ao
tratamento da alfadornase foi de 63,5(42) %, no tratamento
fisioterapéutico foi de 80(58)% e no tratamento composto
da doenca pulmonar foi de 78(21)%. Nao houve associacdo
entre as varidveis de desfechos clinicos, escore Z IMC,
sinais clinicos de exacerbacao e funcao pulmonar com as
taxas de adesdo isoladas e compostas. Na comparagao
entre os grupos de acordo com a adesdo ao tratamento
da fisioterapia, nao foi observado diferencas significativas
em relagdo ao uso da medicagao, presenga nas consultas
de segmento, sinais clinicos de exacerbacdo e varidvel
antropomeétrica. Conclui-se que a taxa de adeséo isolada e
composta néo interferiu no desfecho clinico dos pacientes
ao longo do tempo.

.m NIVEIS SERICOS DE VITAMINA A EM CRIANGAS
SUBMETIDAS A TRIAGEM NEONATAL E ATENDIDAS EM
AMBULATORIO_DE REFERENCIA PARA FC.

TEMA: NUTRICAO

IEDA REGINA DEL CIAMPO; REGINA SAWAMURA; LUIZ ANTONIO
DEL CIAMPO; MARIA INEZ MACHADO FERNANDES

HOSPITAL DAS CLINICAS DA FACULDADE DE MEDICINA DE
RIBEIRAO PRETO DA UNIVERSIDADE DE SAQ PAULO
Introducao: Deficiéncia de vitaminas lipossollUveis pode
ocorrer nos portadores de Fibrose Cistica (FC), doenca
genética em que a maioria dos pacientes apresentam
insuficiéncia pancreéatica (IP), desencadeando mé absorgao
intestinal de gorduras e vitaminas lipossoluveis, incluindo
vitamina A, anti-oxidante essencial para a integridade
do trato respiratério, dentre outras fungdes. A detecgéo
precoce da IP possibilita a introdugdo das enzimas
pancreéticas, favorecendo o seu controle. Manifestagoes
graves, incluindo ileo meconial, podem perpetuar a méa
absorcgéo intestinal. Objetivo: descrever os niveis séricos
de vitamina A em criancas com FC detectada pela Triagem
Neonatal e correlacionad-los com outros pardametros
clinicos e laboratoriais. Método: estudo transversal,
observacional, recuperando dados do prontudrio eletrénico
do servico. Incluidas as criancas detectadas com FC tipica
(2 dosagens de cloro no suor > 60 mEq/L) ou atipica (uma
ou 2 dosagens de cloro no suor entre 30-60 mEg/L ou 1
dosagem > 60 e 1 uma entre 30 e 60, com manifestagoes
clinicas), atendidas em ambulatério de referéncia no
estado de Sdo Paulo, no ano de 2017. Varidveis estudadas:
niveis séricos de vitamina A (VR = 0,30), caracterizagao
da FC (tipica ou atipica), triagem neonatal falso negativo
(sim, n&o), ileo meconial e/ou gastrostomia prévia (sim,
nao), esteatocrito > 2% (sim, nédo), género (M, F). Anélise

VIl Congresso Brasileiro de Fibrose Cistica

descritiva: célculo de percentuais e medianas (min;
max). A correlagdo entre os niveis séricos de vitamina
A e demais varidveis foi calculada pelo teste de Kruskal
Wallis e adotado p < 0,05 como nivel de significancia.
Resultados: 42 criancas: 39 (92,9%) FC tipica; 3 (7,1%)
(3) falso negativo; 22 (52,4%) M; 21,2% (7/33) esteatdcrito
> 2%; 6 (14,3%) ileo/gastrostomia [ileo meconial (5) ou
gastrostomia (1)]. Mediana idade (min;max) foi igual a 43
(2;91) meses. Vitamina A sérica foi avaliada em 88,3%
(38/42), sendo 73,7% (28/38) IP e 26,3% (10/38) SP, com
medianas (min;max) iguais a 0,36 (0,17;0,60) Total; 0,39
(0,33;0,47) SP e 0,33 (0,17;0,60) IP. A correlagdo entre
0s niveis séricos de vitamina A com as demais varidveis
mostrou diferenca estatisticamente significante (p < 0,05)
para esteatocrito > 2%.

m DESENVOLVIMENTO DE UM APLICATIVO DE
ORIENTAGOES E EXERCICIOS RESPIRATORIOS PARA
PACIENTES ADOLESCENTES PORTADORES DE FIBROSE
cisTicA

TEMA: FISIOTERAPIA ’

MARIA LEONOR GOMES DE SA VIANNA; VANESSA GONZALEZ
MUNSTER CICARELLO; JULIANA DO ESPIRITO SANTO CRECENCIO;
PRICILA FERNANDA RABELO

PONTIFICIA UNIVERSIDADE CATOLICA DO PARANA
Introdugao: Com a evolucao das tecnologias méveis em
diversas éareas, sobretudo dos dispositivos vestiveis, uma
nova modalidade de servico fica mais acessivel. O Mobile
Health (ou mHealth) é o termo utilizado para a prética
de medicina e saude publica suportada por dispositivos
moveis como smartphones e tablets. A drea de mHealth
que tem finalidade de melhorar a adesdo ao tratamento
de pacientes com doencas cronicas, que emergiu como
um subsegmento de eHealth, que consiste no uso de
Tecnologia da Informagdo e Comunicagdo para auxiliar
servicos de saude. Objetivo: Desenvolver e testar um
aplicativo com informagdes e videos com as técnicas de
fisioterapia respiratéria para buscar adesao do tratamento
da fisioterapia respiratéria de adolescentes de 12 a 16
anos portadores de Fibrose Cistica. Método: O estudo
foi de campo experimental, aplicado e qualitativo, sendo
esse estudo aprovado sob o numero de aprovacéao
1.844.706 do Comité de Etica em Pesquisa. O processo
de desenvolvimento do protétipo consistiu em trés
fases: construgdo, publicacdo e avaliagdo do aplicativo.
O protétipo denominado Just Breathe! Foi desenvolvido
pelos autores da pesquisa, utilizando um framework,
que permite a construcédo de aplicativos para dispositivos
moveis utilizando as linguagens de programacao HTML
(HyperText Markup Language), CSS (Cascading Style
heeSts) e JavaScript, disponibilizado pelo site de criagdes
AppyPie.com utilizar a plataforma Android, que possui
como caracteristica maior abrangéncia de dispositivos
compativeis. Apds, selecionou-se os itens que compde
o aplicativo, tais como videos tutorias demonstrando
qual a forma correta de realizar as técnicas respiratorias,
questionérios de avaliacdo e informacdes de contato.
Resultado: Através dos questionéarios aplicados e anélise
da utilizagdo do aplicativo, verificou-se que a performance
do aplicativo e sua funcionalidade foi satisfatéria,
mostrando ser de facil acesso e de manejo simples.
Conclusao: Ao término da andlise de dados, o protétipo
desenvolvido apresentou grau de usabilidade, indicando
viabilidade como ferramenta para auxilio da manutencéo
da qualidade de vida de adolescentes com fibrose cistica.

_COMPORTAMENTO DE PARAMETROS
HEMODINAMICOS E PERCEPGAO DE ESFORGO DURANTE
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TESTE DE APTIDAO CARDIORRESPIRATORIA EM CRIANGAS
E ADOLESCENTES COM FIBROSE CISTICA.

TEMA: EDUCACAO FISICA

VIVIANE SOARES; PEDRO HENRIQUE DE ALMEIDA SILVA; IGOR
PEREIRA MACHADO; AMANDA PAIVA DA SILVA; DANIELLA ALVES
VENTO; VIRGINIA AUXILIADORA FREITAS DE CASTRO
CENTRO UNIVERSITARIO DE ANAPOLIS - UNIEVANGELICA
Introducao: A aptiddo cardiorrespiratéria (ACR) tem sido
relacionada com numero de internacoes e mortalidade em
criancas/adolescentes com fibrose cistica (FC). O teste do
step de 3min é comumente utilizado e oferece percepgdes
sobre o comportamento de varidveis hemodinamicas e de
esforco. Objetivo: Avaliar o comportamento de pardmetros
de aptiddo cardiorrespiratéria em criangcas/adolescentes
com fibrose cistica. Métodos: Foram avaliadas 20
criangas (11 meninos e 09 meninas) com FC (faixa etéaria
entre 03-17 anos) atendidas em um centro especializado.
Para avaliar a ACR foi utilizado o teste do step de 3 min
em que a crianga deve subir e descer do step (15 cm) em
um ritmo de 33 passos/min. As varidveis avaliadas foram:
pressao arterial sistolica (PAS), presséo arterial diastélica
(PAD), frequéncia cardiaca (FC), saturagdo periférica de
oxigénio (SatO2) e percepgao subjetiva de esforco (escala
de Borg). A diferenca entre os sexos foi verificada com
o teste t-Student para amostras independentes. Para o
comportamento das varidveis intragrupo (pré, Tmin, 2min,
pés e bmin pos teste) foi utilizado o teste ANOVA para
medidas repetidas (post hoc de Bonferroni) considerando
p < 0,05. Resultados: 20 criangas terminaram o teste e
uma ndo conseguiu por fadiga respiratéria. Quando os
parametros foram comparados de acordo com o sexo,
apenas a PAD de repouso foi maior no sexo feminino
(Tabela 1). APAS, PAD e a percepcéo de esforgo retornaram
aos niveis de repouso ap6s 5min de teste para ambos
os sexos. Na andlise intragrupo, ao final do teste (3min),
houve o incremento da PAS (p = 0,03 para os meninos e
p = 0,005 para as meninas) e da FC (p < 0,001 para os
meninos e p = 0,04 para as meninas). A SatO2 néo sofreu
alteracoes apds o teste. Ao final do teste, a percepcédo
de esforco ainda era maior quando comparado com o
repouso (classificado como exaustivo para as criancas/
adolescentes). No primeiro minuto de teste, houve o
maior incremento da FC (27 bpm-meninos e 38 bpm-
meninas) e 0 mesmo ocorreu para 0s escore da percepcao
de esforco (3,6 pontos-meninos e 4,5 pontos-meninas)
indicando que o primeiro minuto € crucial para os ajustes
cardiovasculares. Conclusao: A andlise intragrupo indicou
que os incrementos na frequéncia cardiaca e percepcao
de esforco foram maiores no primeiro minuto sugerindo
que ser o momento crucial para iniciar e continuar a realizar
o exercicio. Apoés bmin de teste a pressao arterial e a
percepcao de esforco retornaram aos valores basais.

oyyg DESEMPENHO FUNCIONAL NO TESTE
INCREMENTAL DE SHUTTLE EM CRIANGAS E ADOLESCENTES
SAUDAVEIS E COM FIBROSE CISTICA
TEMA: FISIOTERAPIA
EVANIRSO DA SILVA AQUINO; LUANNA RODRIGUES LEITE; KAREN
CAROLINE VA§CONCELOS QUEIROZ; CRISTIANE CENACHI COELHO;
MARCIO VINICIUS F. DONADIO; ALBERTO ANDRADE VERGARA
HOSPITAL INFANTIL JOAO PAULO Il - FHEMIG / PUC MINAS -
BETIM
Introducao: A avaliagdo da capacidade funcional dos
pacientes com fibrose cistica é eficiente para detectar
os efeitos da doenca e pode ser feita pelo shuttle
walking test modificado (SWTM). Esse estudo teve
como objetivo avaliar os fatores que estdo associados ao
desempenho cardiorrespiratério no SWTM em criangas e
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adolescentes com fibrose cistica e comparar com criangas
e adolescentes saudaveis. Trata se de estudo descritivo
transversal do tipo analitico. Os voluntérios foram divididos
em dois grupos : grupo de criangas e adolescentes com
fibrose cistica (GFC) e grupo de criangas e adolescentes
sauddveis - controle (GC). As varidveis de desempenho
foram a distédncia caminhada e o nivel alcangado no
teste. As co-varidveis consideradas foram a variacdo da
frequéncia cardiaca (AFC), presséo arterial média pds-
teste (PAM Pt) e variagdo da saturacdo periférica de
oxigénio (ASPO2) e funcdo pulmonar. Para a comparagéao
entre os grupos foi utilizado o teste Mann Whitney e para
a associagao das variaveis de desempenho e co-variaveis
o coeficiente de Spearman e o valor de significancia de
0,05. Foram avaliados 60 voluntérios, entre 6 e 16 anos,
60% do sexo masculino pareados nos grupos. Nao foi
observada diferenca nos dados antropométricos entre
os grupos. Na comparacdo das varidveis frequéncia
cardiaca basal (FCB), frequéncia cardiaca de pico (FCP),
AFC, frequéncia respiratéria pos-teste (FRPt), saturacdo
periférica de oxigénio basal (SpO2B) e nivel alcangado no
teste foi observada diferenca significante entre os grupos
(p < 0,05). AFC e PAMPt tiveram correlagao forte positiva
e significativa, respectivamente (r = 0,6 e p < 0,001; r =
0,6 ep<000,r=06ep<0001,r=0,6¢€ep<000),
com a distancia e o nivel nos dois grupos. No GFC o nivel
alcancado no teste teve associacao significativa (r = 0,4 e
p = 0,02) com o %VEF1. Os pacientes com fibrose cistica
apresentam limitagdo funcional avaliada pelo SWTM. Os
fatores associados ao desempenho foram semelhantes
nos dois grupos, porém o GC apresentou melhor
desempenho. No GFC a fungdo pulmonar influenciou
diretamente na capacidade funcional.

AVALIAGAO DA ESTATURA EM PACIENTES COM
FIBROSE CiSTICA ATENDIDOS EM UM HOSPITAL DO SUL DO
BRASIL )

TEMA: NUTRICAO

PATRICIA FERRAZ HASSELMANN; JOCEMARA GURMINI; MIRELLA
APARECIDA NEVES; DANIELY LOURES BUCH

HOSPITAL PEQUENO PRINCIPE

Objetivos: Estabelecer escore Z de estatura para idade
(E/1) e de estatura ajustada para o potencial genético (El/
PG) de criangas com fibrose cistica (FC), bem como avaliar
a diferenca e a concordéancia entre eles. Métodos: Estudo
transversal com anélise de prontuarios de 48 pacientes
com diagnéstico de FC entre 2 e 18 anos. Dados: peso
e estatura do paciente, estatura dos pais, reposicdo
enzimatica, fleo meconial, triagem neonatal e mutacédo
genética. Calculamos escore Z EI/PG através da subtracdo
do escore Z de estatura alvo do escore Z E/I. O teste t
pareado testou diferengas entre escore Z E/l e escore Z El/
PG, que entdo foram subdivididos em quatro categorias:
escoreZ>0,<0e>-1,<-1e>-2e<-2. Aconcordancia
entre classes foi avaliada através do coeficiente kappa de
Cohen ponderado. Resultados: Os escores Z E/I e EI/PG
diferiram significativamente entre si (p = 0,0177), sendo
que E/I foi em média 0,2446 inferior. Entre as classes de
escore Z E/l e EI/PG foi encontrada concordancia moderada
(kappa de Cohen ponderado = 0,516). Conclusao: O ajuste
da estatura para o potencial genético é importante para a
decisado quanto ao suporte nutricional adequado para cada
paciente com FC. A subestimacéao de baixa estatura, isto &,
criangas com escore Z E/I fora do risco nutricional, porém
com escore Z EI/PG na faixa de risco, careceriam de
suporte nutricional adequado para atingir uma altura 6tima
caso nao fosse realizado o ajuste para o potencial genético.



INTERVENGOES FARMACEUTICAS REALIZADAS
EM UM AMBULATORIO MULTIPROFISISONAL DE REFERENCIA
EM FIBROSE CISTICA NA PEDIATRIA )
TEMA: PNEUMOLOGIA E PNEUMOLOGIA PEDIATRICA
SAMANTHA ZAMBERLAN; BRUNA BERGMANN SANTOS
HCPA
Introducédo: A fibrose cistica ¢ uma doenca genética
autossdmica recessiva caracterizada pela disfuncdo do
gene CFTR, comum entre os caucasianos. A doenca
acomete diversos sistemas, principalmente respiratério,
gastrointestinal e reprodutor, além do figado e células
secretoras. Devido a cronicidade e complexidade
do tratamento recomenda-se que estes pacientes
sejam acompanhados em centros de referéncia com
acompanhamento de uma equipe multiprofissional.
Nesta equipe, o farmacéutico pode atuar na reviséo e
acompanhamento da farmacoterapia, promovendo o
uso racional dos medicamentos e melhoria na adeséo
a terapia. Além disso pode auxiliar na identificagdo e
resolucdo de problemas relacionados aos medicamentos.
Objetivo: Detectar a frequéncia e os tipos de problemas
relacionados a medicamentos em criangas portadoras de
fibrose cistica, através das intervencdes farmacéuticas
realizadas em consulta ambulatorial. Método: Estudo
transversal incluindo pacientes pediatricos, entre 0 a
18 anos, portadores de fibrose cistica atendidos em um
ambulatério multiprofissional de um centro de referéncia
na Regido Sul do Brasil em um periodo de 6 meses.
Os dados foram coletados a partir dos registros das
consultas farmacéuticas do Ultimo semestre de 2018.
Resultados: Foram atendidos 129 pacientes, sendo que
124 vieram para consulta de manutencéo e 5 vieram para
a primeira consulta. Destes, 61,2% (79) dos pacientes
apresentaram pelo menos um problema relacionado a
medicamento. No total foram encontrados 105 problemas
relacionados com medicamentos, 22,9% (24) envolvendo
o polivitaminico, 20% (21) envolvendo a solugao salina
hipertdnica e 6,7% (7) envolvendo as enzimas. Os
principais problemas relacionados com medicamentos
encontrados foram a administragdo de forma inadequada
(25 casos), o armazenamento inadequado (14 casos) e a
indisponibilidade do medicamento (9 casos). Conclusao:
Considerando que todos os erros sao evitaveis, o
farmacéutico pode contribuir para a seguranga no uso dos
medicamentos e na promogao do uso correto e racional
dos medicamento no domicilio. Além de contribuir para
uma melhor adesdo ao tratamento e conhecimento da
familia acerca dos medicamentos.

NEWBORN SCREENING FOR CYSTIC FIBROSIS:
EXPERIENCE OF 6 YEARS IN THE PUBLIC HEALTH SYSTEM IN
SOUTHERN BRAZIL

TEMA: DIAGNOSTICO E EPIDEMIOLOGIA

SIMONE MARTINS DE CASTRO; THAIANE RISPOLI; GRAZIELLE
MOTTA RODRIGUES; TARCIANA GRANDI; MARTA CHAPPER;
HELENA MOCELIN

HOSPITAL MATERNO INFANTIL PRESIDENTE VARGAS
Introduction: Cystic fibrosis (CF) is a genetic disorder and
its clinical manifestations result from the dysfunction of the
CFTR protein. The accuracy of newborn screening with IRT
altered can be increased by combining the sweat test and
genotyping in newborns (NB). Objectives and Methods:
A cross-sectional descriptive study was performed of all
NBs that showed altered IRT results in the Rio Grande
do Sul (RS) Newborn Screening Reference Service from
June 2012 to May 2018. In the public network of RS, the
reference values for IRT are less than 70 ng/mL, and the
sweat test and the F508del test are the confirmatory
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exams for CF. Results: In the six years, 638,581 NB
were screened. Of these, 2,795 (0.44%) were referred for
confirmatory exams with clinical or laboratory suspicion of
CF. Among the suspects, 60 NBs (1:10,643) confirmed a
diagnosis of CF, of which 4 cases presented meconium
ileus and were negative on screening and the diagnose was
based on clinical suspicion. Deaths were 190 (6.8%) cases
before the end of the investigations and 2,545 (91.1%) had
no CF or were incomplete or inconclusive until the end
of this survey. The median age of the RNs at the time of
collection of the first and second samples was 6 and 15
days, respectively. The IRT median in the first sample was
146 and 81.2 ng/mL, and in the second sample it was 142
and 32.5 ng/ml between patients and non-patients. The
median time for sweat testing was 34 days in suspect
babies and the median chlorine and sodium dosage was
96.9 and 92.9 mmol/L. Of the 60 children diagnosed with
CF, 31 (51.7%) were homozygous for the F508del mutation
and 5 (8.3%) had no mutation in an expanded study.
Among the other mutations studied in the service, G542X,
71141G > T, 3120+1G > A, R1162X, 1717-1G > A, R334W,
2789+5G > A and N1303K were found in homozygous
or heterozygous. Steatorrhea, cough and meconium
ileus were the main clinical manifestations in the first
consultation with a specialist. Conclusion: Early diagnosis
is a determinant factor in treatment efficacy, contributing
to quality of life and patient survival. The implementation of
the newborn screening will contribute to an asymptomatic
diagnosis of the disease, allowing an early and appropriate
therapeutic approach for the RNs in RS state.

CARACTERISTICAS CITOLOGICAS E
MICROBIOLOGICAS DO ESCARRO EM  PACIENTES
ADULTOS COM FIBROSE CISTICA NAS EXACERBAGOES
RESPIRATORIAS.

TEMA: MICROBIOLOGIA

ALMERIO MACHADO JR.; ISA RACHEL COQUEIRO MEIRA
HOSPITAL ESPECIALIZADO OCTAVIO MANGABEIRA
Introducao: A Fibrose cistica (FC) ¢ uma doenca
autossdmica recessiva, caracterizada fisiopatologicamente
pelo aumento da viscosidade das secrecdes exdgenas
humanas e acomete principalmente os pulmoées. Isto
implica no aumento da incidéncia de infecgdes pulmonares
por bactérias como S. aureus e P. aeruginosa, dentre
outras. A exacerbacdo respiratéria, caracterizada pela
agudizagao dos sintomas causados pela doenca pulmonar
cronica, tem grande impacto na afeccdo. O conhecimento
das caracteristicas da exacerbagao é imprescindivel para
mitigar estes danos. Objetivos: Analisar as caracteristicas
macroscopicas, citolégicas e microbiolégicas do escarro
dos pacientes adultos com FC em exacerbacéao respiratéria
ou ndo, acompanhados em um hospital tercidrio de
referéncia em FC de Salvador (Bahia, Brasil). Métodos:
Estudo observacional do tipo corte transversal baseado
em dados obtidos através da avaliacéo clinica, da aplicacéo
de questiondrios e da andlise de prontuérios dos pacientes
adultos com FC, com dois testes do suor positivos,
acompanhados regularmente no Hospital Especializado
Octévio Mangabeira, nos anos de 2015 e 2016.
Resultados: A amostra foi composta por 72 pacientes e
caracterizada na maioria pelo sexo feminino (62,5%), com
mediana (IQ) de idade de 39 anos (24,3; 62,8), e cor ndo
branca (61,1%). A frequéncia de exacerbacao respiratoria
nos pacientes ao serem admitidos no estudo foi de 68,1%.
A mediana (I1Q) de exacerbacéo por paciente foi de 1 (0; 3),
no ano anterior a admissao no estudo. O sinal apresentado
com maior frequéncia na exacerbacdo foi a mudanca
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nas caracteristicas do escarro (64,3%). Houve diferenca
estatisticamente significante entre o grupo dos pacientes
que exacerbaram e o grupo dos que nao exacerbaram com
relacdo a caracteristicas do escarro. Quanto aos aspectos
citolégicos e microbiolégicos, o grupo dos exacerbadores
teve escarro com maior volume (p = 0,06), com aspecto
mais purulento ou mucopurulento (p = 0,03), com maior
numero de leucécitos por campo (p < 0,001), e com maior
numero de UFC nos resultados de cultura (p = 0,02). A
prevaléncia de colonizacdo por Pseudomonas aeruginosa
foi maior nos pacientes que exacerbaram (p < 0,001).
Conclusao: Neste estudo, os pacientes adultos com FC,
em curso de exacerbagbes respiratorias, apresentaram
caracteristicas macroscopicas e microscépicas do esputo
podem prever uma agudizacdo infeciosa e o agente
etiolégico, independente de outras informacdes clinicas,
radiogréficas ou labarotoriais.

REABILITAGAO NUTRICIONAL POR
GASTROSTOMIA ENDOSCOPICA EM PACIENTES COM
FIBROSE CISTICA

TEMA: NUTRICAO

THAIS OLIVEIRA DE SOUSA; BIANCA PENTEADO FAVERO;
LEONARDO ARAUJO PINTO; RITA MATTIELLO; MATIAS EPIFANIO
HOSPITAL SAO LUCAS DA PUCRS

Introducdo: A importancia do estado nutricional da
morbilidade e mortalidade dos pacientes com Fibrose
Cistica (FC) ja estd bem estabelecida. Em alguns casos,
0 aumento da demanda energética e a condicao clinica,
requer intervencgdo terapéutica nutricionais. Dentro das
intervengdes nutricionais mais invasivas, a gastrotomia tem
sido indicada nos casos que os tratamentos tradicionais
nao sao efetivos para a melhora clinica. O objetivo desse
estudo é avaliar a efetividade da reabilitagdo nutricional
mediantes a gastrotomia nos paréametros antropométricos
em pacientes com FC. Método: Estudo retrospetivo com
dados obtidos a partir de registros em prontuéarios de
pacientes com FC que realizam acompanhamento periédico
em um ambulatério multidisciplinar de hospital terciario.
Todos os pacientes incluidos realizaram gastrostomia
endoscopica. A medida dos dados antrométricos
escore Z para: peso o indice de massa corporal (IMC) é
realizada de forma padronizada e periddicas nos pacientes
que participam desse ambulatéorio. Os pardmetros
antropométricos foram avaliados no dia da realizagdo
de gastrostomia e seis meses ap6s a intervencao.
Foram avaliados dados clinicos dos pacientes incluindo
a avaliagdo da funcdo pulmonar, medida pelo volume
expiratério forgado no primeiro segundo (VEF1), nimero de
internacdes e gendtipos. Resultados: Foram analisados
12 prontuérios de pacientes submetidos a gastrostomia,
com dados de acompanhamento ambulatorial e de
internacédo. A idade média da instalacdo da gastrostomia
foi de 8,3 anos. A mediana do peso e de z escore do IMC
no momento da gastrostomia foi de 23,9kg (1Q25-75:10,4-
35,2) e -1,40 (1Q25-75: -2,9 - -0,4) respetivamente. Apods
6 meses de uso da gastrostomia, o peso mediano foi de
26,8 kg (1Q25-75:12,9-38,7) p < 0,02) e z escore de IMC de
-0.90. (IQ25-75:-1,5-0,4) (p < 0,02). Entre os oito pacientes
que realizaram o estudo de fungdo pulmonar, apesar de
mudancas no VEF1, nao foram significativas quando
correlacionadas com o IMC. Conclusao: A reabilitacdo
nutricional por meio da dieta enteral por gastrostomia foi
segura e efetiva para melhora do estado nutricional. Uma
terapia nutricional mais "agressiva” pode contribuir de
forma importante para reduzir morbidade e mortalidade
dos pacientes com Fibrose Cistica.
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CORRELAGAO DA ELASTOGRAFIA HEPATICA
TRANSITORIA COM O ESCORE DE WILLIAMS, APRI E FIB-4 EM
PACIENTES PEDIATRICOS COM FIBROSE CISTICA
TEMA: GASTRENTEROLOGIA E GASTRENTEROLOGIA EEDIATRICA
FLAVIA ANDRESSA JU§TO PATUTTI; JULIANA CORREA CAMPOS
BARRETO; TIAGO SEVA PEREIRA; ANTONIO FERNANDO RIBEIRO;
GABRIEL HESSEL; MARIA ANGELA BELLOMO-BRANDAO
UNICAMP
Introducao: A doenca hepética relacionada a Fibrose
Cistica (DHFC) representa a terceira causa de morte neste
grupo. Apesar de inicio precoce, suas manifestagdes sdo
tardias. Assim, tem sido realizados esforgos para sua
deteccdo nos estdgios iniciais. Alteracdes de enzimas
hepéticas e ultrassom (US) com base no escore de
Williams séo utilizadas, porém com falhas. Outras, como
os indices APRI e FIB4, também sao consideradas. A
bidpsia hepatica é considerada o melhor método, mas é
invasiva e pode ocorrer erro na amostragem. A elastografia
hepatica transitéria (EHT) tem-se mostrado util, com alta
sensibilidade. Objetivo: Correlacionar os resultados da
EHT com outros testes ndo invasivos (escore de Williams,
APRI e FIB-4) em criangas e adolescentes portadores de
Fibrose Cistica (FC). Método: Estudo transversal com
pacientes de 3 a 19 anos com FC. Foram verificados nos
prontuérios dados do US (escore de Williams), EHT, APRI
e FIB-4. Excluidos os com outras causas para hepatopatia
ou exacerbacéo infecciosa pulmonar. Foram submetidos
a EHT 40 pacientes. Destes, 25 preencheram critério
para avaliagdo da concordancia entre a EHT e o escore de
Williams e 29 para concordancia entre a EHT e os indices
APRI e FIB-4. O teste estatistico para avaliar concordancia
entre os métodos e a EHT foi o coeficiente de correlacdo
intra-classes (ICC). Para correlacionar os escores com a
idade foi utilizado o coeficiente de correlacdo de Spearman
(Rs), com significancia de 5%. Resultados: A média
de idade foi de 10,9 anos. A média e mediana da EHT
foram de, respectivamente, 7,26 e 5,0 kPa e a média e
mediana do escore de Williams de 3,8 e 3,0. Houve uma
concordéancia fraca entre essas varidveis, com ICC de
0,176. A média e mediana do APRI foram de 0,2 e 0,17, e
a média e mediana do indice FIB-4 foram 0,26 e 0,2. Ndo
houve concordancia entre a EHT e APRI (ICC0,02) e, da
mesma forma, entre EHT e FIB-4 (ICC0,021) — Tabela 1.
A idade foi correlacionada aos achados de cada método
em anélise, sendo pouco significativa a correlacéo entre
idade e escore de Williams (Rs0,36), EHT (Rs0,35) e FIB-
4 (Rs0,65). Nao houve correlacdo entre idade e resultado
do APRI (Rs-0,05). Conclusao: APRI e FIB-4 nédo se
correlacionaram com a EHT e, portanto, a EHT pode
representar um método de identificagdo mais precoce da
DHFC. O escore de Williams apresentou baixa correlagédo
com a EHT, indicando um valor limitado desse método. O
diagnostico da DHFC representa um desafio e ainda séo
necessarios novos estudos.

CARACTERISTICAS CLINICAS, FUNCIONAIS E
MICROBIOLOGICAS DE PACIENTES COM FIBROSE CISTICA
COM MAIS DE 50 ANOS ACOMPANHADOS EM UM CENTRO DE
REFERENCIA
TEMA: DIAGNOSTICO E EPIDEMIOLOGIA
RAQUEL BALDINI CAMPOS; ANTONIO CARLOS GOMES DE BARROS
JR; RICARDO SIUFI MAGALHAES; PAULO ROBERTO ARAUJO
MENDES; ILMA APARECIDA PASCHOAL; MONICA CORSO PEREIRA
UNICAMP
Introducao: O numero de adultos vem crescendo nos
Gltimos anos. Para os pacientes diagnosticados na
infancia houve aumento da sobrevida devido a melhora no
suporte multidisciplinar e maior acesso a medicamentos.




A grande variabilidade nos fenotipos clinicos resulta
também em maior nimero de doentes diagnosticados
na idade adulta. Objetivos: Descrever as caracteristicas
clinicas, funcionais e microbioldgicas dos pacientes com
FC com mais de 50 anos acompanhados em um centro
de referéncia para a doenca. Métodos: Estudo transversal
e retrospectivo realizado a partir da coleta de dados de
prontuarios médicos. A partir do banco de dados da
Pneumologia de adultos com pacientes com diagnéstico
de FC, aqueles com mais de 50 anos tiveram seus
prontuérios revisados. Resultados: Foram selecionados
b2 pacientes com mais de 50 anos e excluidos sete
pacientes (ébito). Dos 45 restantes, foram levantados
dados de 36 pessoas (prontuarios disponiveis), sendo
72% do sexo feminino, média de idade de 67 anos. Apenas
26% dos pacientes apresentaram inicio de sintomas com
menos de 18 anos, a idade de diagndstico variou de 36
a 81 anos. Apenas 30% tem pesquisa de mutacéo até o
momento; destes, as mutacdes mais frequentes foram
r334w/f508del, e em 13% (5) dos pacientes pesquisados
nao foram identificadas mutacoes. Todos os pacientes
tém acometimento pulmonar, 20% apresentam sinais de
insuficiéncia exocrina e 61% de insuficiéncia enddcrina.
De 17 espirometrias (recentes) avaliadas, apenas 17%
apresentaram valores dentro da normalidade (dados
na Tabela 1). Utilizam oxigénio domiciliar 27% dos
pacientes. Quanto as medicagdes usadas regularmente:
broncodilatador de longa duracdo: 44%; corticoide
inalatorio:36%; anticolinérgico de longa duracdo:16%.
As comorbidades mais encontradas foram hipertensdo
arterial sistémica, osteoporose, hipotireoidismo, doenca
do refluxo gastroesofdgico. Outras medicagdes usadas:
alfadornase, macrolideos e antibiéticos inalatérios. As
culturas periodicas de escarro mostraram Pseudomonas
aeruginosa em 45%, Staphylococcus aureus em 59%
e Aspergillus em 13%. Outros microrganismos menos
frequentes foram Moraxella catharralis, Haemophillus
influenzae, Klebisiellla pneumoniae.  Conclusoes:
Os pacientes avaliados tém acometimento pulmonar
frequente, sendo a maioria com distlrbio ventilatério
moderado a grave; acometimento pancreatico €
infrequente. O perfil microbiolégico é semelhante ao de
populagdes mais jovens com FC.
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TESTE DO SUOR NO ESTADO DO CEARA:
RESULTADOS APOS IMPLANTAGAO DO CLORIDROMETRO.
TEMA: DIAGNOSTICO E EPIDEMIOLOGIA
DANILO SANTOS GUERREIRO; CLAUDIA DE CASTRO E SILVA;
EVALTO MONTE DE ARAUJO FILHO; VANIA FEIJO CORDEIRO;
PRISCILA LOPES STUDART DA FONSECA; FRANCISCA ENEIDA
NOGUEIRA BARREIRA

HOSPITAL INFANTIL ALBERT SABIN

Introducdo: O teste do suor ainda é o padrdo ouro
para o diagnostico da fibrose cistica(FC), mesmo na era
dos testes genéticos. Esse exame tem provado ser um
robusto teste no diagnéstico da FC e tem contribuido para
muitos avangos no entendimento da sua fisiopatologia
e ser de grande valor na avaliacdo dos efeitos de drogas
que restauram a funcdo da CFTR. Objetivo: Apresentar
e analisar os resultados do teste do suor no estado do
Ceard no periodo de 2016 a 2018. Método: Trata-se
de um estudo descritivo com andlise dos resultados
do teste do suor realizados no periodo de 2016 a 2018
apds implantacdo da estimulacdo por iontoforese com
pilocarpina (pilogel), coleta pelo Macroduct e anélise pelo
ChloroCheck. A coleta foi realizada pelo mesmo técnico
em laboratério qualificado e com controle de qualidade. Os
valores de referéncia do suor seguiram as recomendacoes
das Diretrizes Brasileiras de FC, sendo considerados
normais 0s exames com valores menores do que 30
mmol/, intermediérios 30-59 mmol/ e positivos a partir de
60mmol/l. Resultados: Foram realizados 1195 exames
em um total de 1010 pacientes, totalizando um custo
aproximado de R$ 179.000,00. Desses 79(6,6%) foram
positivos; 89(7,4%) intermediarios; 1027(86%) negativos.
Entre os pacientes com resultados intermediérios, apenas
24(28,9%) repetiram a coleta. Entre os 1010 pacientes
analisados 29(2,9%) sédo acompanhados no ambulatério
de FC e dentre eles, 26 fizeram painel de mutacéo, sendo
que, 12(41,3%) sdo homozigotos para F508del; 12(41,3%)
sdo heterozigotos para F508del; 2(7%) outras mutagdes
e 3(10,3%) nao tem teste genético. Conclusoes: Houve
uma predominancia de testes do suor negativos, o que,
indiretamente, pode representar uma falha no programa
de triagem neonatal no nosso estado. Resultados
intermediarios sao relatados na literatura.
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AVALIAGAO DA FUNGAO PULMONAR DE
CRIANGAS COM FC HOSPITALIZADAS PARA TRATAMENTO DA
EXACERBAGAO PULMONAR AGUDA: DADOS PRELIMINARES
TEMA: PNEUMOLOGIA
TAYNA CASTILHO; RENATA MABA GONGALVES WAMOSY; RAFAELA
COELHO MINSKY; JANAINA CRISTINA SCALCO; NORBERTO
LUDWIG NETO; CAMILA ISABEL SANTOS SCHIVINSKI
UNIVERSIDADE DO ESTADO DE SANTA CATARINA
Introducao: A funcao pulmonar, avaliada por espirometria, é
utilizada para verificar a presenca de exacerbacao pulmonar
aguda e a resposta ao tratamento em individuos com fibrose
cistica (FC) que necessitam de antiboticoterapia intravenosa
(AlV). Objetivo: descrever a funcdo pulmonar de criancas
com FC, antes e apds a internagao para AlV, como
tratamento da exacerbacdo pulmonar aguda. Método:
estudo descritivo incluiu pacientes com FC entre 6 e 15
anos, internados para tratamento da exacerbagdo pulmonar
aguda, a qual foi identificada pelos escores clinicos de
exacerbagdo pulmonar Cystic Fibrosis Clinical Score
(CFCS) e Cystic Fibrosis Foundation Score (CFFS). Foram
obtidos, em prontudrio, dados de colonizacdo bacteriana,
gendtipo e gravidade da doenca (Escore de Schwachman-
Doershuk-ESD). Nas primeiras e Ultimas 72h de internagao
foram aplicados os escores (CFCS e CFFS) e realizada
espirometria, respeitando-se as normas da American
Thoracic Society (2005). Calculou-se os valores preditos de
acordo com Polgar (1971) e Knudson (1976). A estatistica
foi processada no software SPSS® 20.0 e apresentada em
frequéncia e distribuicdo. Resultados: foram incluidas 11
criangas (63,6% meninas), com média de idade de 13,18
+ 1,54 anos e 13,64 + 0,81 dias de internagdo. Do total de
participantes, 54,5% foram classificados pelo ESD como
doenga moderada, 72,7% apresentaram outros tipos de
mutagoes que nao eram AF508 e todos eram colonizados
por pelo menos uma bactéria. No inicio da internagdo, a
média dos escores CFCS e CFFS foram de 30,55 + 5,44
e 4,82 + 0,98 pontos, respectivamente. Os parametros
espirométricos em valores absolutos (L e L/s) e em
porcentagem do predito (%) foram de: CVF = 0,99 + 0,31/
CVF% = 37,25 + 7,31/VEF1 = 0,60 + 0,25/VEF1% = 24,27
+ 7,68/PFE = 1,46 + 0,65/PFE% = 25,46 + 9,87/FEF25-
75 = 0,33 + 0,21/FEF25-75% = 11,0 + 6,95. Ao final da
internacéo os escores CFCS e CFFS reduziram a pontuacédo
(18,82 + 1,83 e 0,27 + 0,47 pontos, respectivamente) e
houve aumento dos pardametros espirométricos, tanto em
valores absolutos como em porcentagem do predito: CVF
=1,37 + 0,53/CVF% = 51,31 + 14,88/ VEF1 = 0,92 + 0,45/
VEF1% = 37,48 + 15,04/ PFE = 2,44 + 1,28/ PFE% = 43,41
+ 18,0/ FEF25-75 = 0,59 + 0,50/ FEF25-75% = 19,49 =
17,09. Conclusao: esses dados preliminares apontam para
melhora da funcao pulmonar e de escores de exacerbacéao
pulmonar aguda apds tratamento com AIV em criangas
com FC. Esses resultados corroboram com dados prévios
da literatura cientifica e merecem a ampliagdo do tamanho
amostral para aplicacao de testes estatisticos.

EVOLUGAO DO ESTADO NUTRICIONAL DE
CRIANGAS COM FIBROSE CISTICA EM USO DE FORMULA
HIPERCALORICA PARA LACTENTES
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TEMA: NUTRICAO
RENATA RODRIGUES GUIRAU; MARIA DE FATIMA SERVIDONI;
FERNANDO LIMA MARSON; ELIZETE APARECIDA LOMAZI; VANESSA
G. G. BRILHANTE

UNICAMP

Introducado: Criancas com diagnostico de fibrose
cistica apresentam maior risco nutricional, devido as
caracteristicas da doencga, sendo necesséario o estudo de
intervencdes para minimizar e/ou prevenir a desnutricdo
nesses pacientes, melhorando seu progndstico e
qualidade de vida, principalmente na primeira infancia, que
pode impactar na saude a longo prazo. Objetivo: Avaliar a
influéncia do uso de férmula hipercalérica adequada para
idade no ganho de peso de criangas com diagnéstico de
FC de 0 a 2 anos de idade. Casuistica e método: Pacientes
em acompanhamento ambulatorial com idade entre 0 e 24
meses foram convidados a substituir o consumo de leite
artificial por férmula hipercaldrica para lactentes durante 3
meses, mantendo o padréo habitual de consumo de leite e/
ou férmula infantil padrdo. Dados de peso e estatura foram
coletados em trés momentos: trés meses antes, durante
e trés meses apds a suplementagao. Foram excluidas
criangas em aleitamento materno exclusivo ou que néo
aceitaram os termos da pesquisa, registrada pelo CEP
Unicamp sob o nimero CAAE:56896116.0.0000.5404.
A comparacdo dos valores de peso e estatura nos
trés periodos avaliados, em Z-score, se deu através
do Teste de Friedman, adotando-se valor de p < 0,05.
Resultados: Dos 24 pacientes com idade adequada em
acompanhamento, 7 foram excluidos e 3 apresentaram
sintomas gastrointestinais com o uso da formula e tiveram
a participacao interrompida. Entdo, 14 criancas finalizaram
o estudo. A média de suplemento usado foi de 500mL
por dia, representando 53% da necessidade caldrica dos
participantes, mantendo-se o volume de ingestdo habitual
da crianca, bem como mantido o padrao da alimentacéo
complementar e/ou aleitamento materno. Houve diferenca
significativa nas médias de peso (0,19, 0,32 e 0,21,
respectivamente, p = 0,019) e indice de massa corporal
(0,13, 0,32 e 0,63, respectivamente, p = 0,001) nas
avaliacbes antes, durante e depois da suplementacéo.
Nao houve diferenca no ganho de estatura nos periodos
avaliados. Conclusao: Apesar do curto tempo de
suplementacéo, houve melhora significativa no ganho de
peso e indice de massa corporal na amostra, o que nao se
refletiu na estatura, provavelmente pelo tempo de apenas
trés meses de uso da suplementacéo.

m CYSTIC FIBROSIS: A STUDY OF THE PHENOTYPIC
AND GENOTYPIC NEWBORN’S PRESENTATION IN THE
SOUTHERN BRAZIL.

TEMA: GENETICA

GRAZIELLE MOTTA RODRIGUES; THAIANE RISPOLI SERRANO;
HELENA MOCELIN; TARCIANA GRANDI; MARIA TERESA VIEIRA
SANSEVERINO; SIMONE MARTINS DE CASTRO
UNIVERSIDADE FEDERAL DO RIO GRANDE DO SUL

In cystic fibrosis (CF), the clinical consequences usually
begin before the birth of the individual with CF. Changes
in the gastrointestinal system, pancreas, and respiratory

ISSN 1806-3713



system are among the first clinical manifestations. The
objective of this study is to describe the most frequent
clinical, genotypic and laboratory characteristics in
Rio Grande do Sul (RS) patients until the first medical
evaluation. In this work, a cross-sectional and descriptive
study of the newborns diagnosed with CF, screened by the
Reference Service in Neonatal Screening in RS, between
the years of 2012 and 2018, submitted to molecular study.
The data were obtained from the analysis of medical
records, laboratory data and clinical phenotypes obtained
at the first consultation of the newborn. Epidemiological,
anthropometric, laboratory and clinical data were collected,
as well as the genetic data of the mutations found during
the molecular analysis. Statistical analysis was performed
using p > 0.05. In total, 61 patients were included, of
whom 20% had low birth weight and only 9.8% were
asymptomatic at the time of the first medical evaluation.
Steatorrhea (31.1%), cough (29.5%) and meconium ileum
(24.6%) were the most observed clinical manifestations
and the median age at the first consultation was 35 days.
Immunoreactive trypsinogen (IRT) had significantly lower
values in neonates with a history of meconium ileus, and
significantly higher in patients who had the p.Phe508del
mutation. As for genotypic data, the p.Phe508del mutation
was found in 66.7% of the total alleles studied in the
newborns, and this mutation was observed in homozygous
in 51.7% of the patients. In addition, it was observed that
the cases of CF in the RS state are concentrated between
the north and east regions. The interpretation of the
genotype-phenotype relationship is still a challenge, since
the isolated genetic analysis is not enough to predict the
severity of CF. The great phenotypic heterogeneity can be
explained due to the action of environmental influences
and modifying genes. Further studies should be performed
to better understand the effect of the genotype on the
onset and evolution of the clinical manifestations of the
individual with CF.

COMPOSIGAO CORPORAL DOS PACIENTES
ADULTOS PORTADORES DE FIBROSE CISTICA EM CENTRO
DE REFERENCIA DO ESTADO DO RIO DE JANEIRO
TEMA: NUTRICAO
CRISTIANE BARBOSA CHAGAS DA SILVA COSTA; MONICA MULLER
TAULOIS; MARCOS CESAR SANTOS DE CASTRO; MONICA DE
CASSIA FIRMIDA; DANIELA DE SOUZA PAIVA BORGLI; SANDRA
PEREIRA IMPAGLIAZZO

UERJ

Introducao: O estado nutricional adequado é fundamental
no prognoéstico dos pacientes portadores de Fibrose
Cistica (FC). Outros métodos além da afericao do indice de
massa corporal (IMC) podem trazer informagdes de grande
relevancia. Objetivo: Avaliar a adequacgdo da composicéo
corporal e descrever as caracteristicas dos pacientes
adultos portadores de Fibrose Cistica (FC). Método:
Estudo prospectivo, observacional, em uma coorte de
pacientes adultos portadores de FC. Foram coletadas as
seguintes informacdes: idade, sexo, peso, altura, IMC,
colonizagao, manifestagdes extrapulmonares, atividade
fisica e suplemento nutricional. A avaliacdo da composigao
corporal foi realizada pela densitometria éssea por dupla
emissao com fontes de raio-x (DXA), no equipamento GE
Healthcare Lunar iDXA, software Encore, versao 12.2.
O estudo foi aprovado sob o parecer do Comité de Etica
em Pesquisa 52641415.9.0000.5259. As anélises foram
realizadas no software SPSS, versdo 17. Resultados: Os
dados preliminares deste estudo, que estd em andamento,
foram coletados de 15 pacientes, sendo 6 mulheres
(40%) e 9 homens (60%), com idade de 29,86 + 41 anos,
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IMC 21,57 + 3,21 kg/m2, sendo adequado em 73,3%
(n = 11), com massa magra 68,49 = 10,99 % e massa
gorda 28,24 + 11,99 %. Quanto a colonizacdo 46,7 % (n
= 7) apresentaram Pseudomonas aeruginosa. Sobre as
manifestacbes extrapulmonares, 66,7 % (n = 10) com
insuficiéncia pancreética, 26,7 % (n = 4) com doenca
hepaética relacionada a FC (DHRFC) e 20 % (n = 3) com
diabetes relacionado a FC (DRFC). 53,3 % (n = 8) relataram
realizar atividade fisica e 53,3 % (n = 8) referem néo utilizar
suplemento nutricional, apesar de 4 destes pacientes
terem recebido prescricdo para suplementagao. Quanto a
composicéo corporal, sobre a massa magra, 100 % (n = 6)
das mulheres e 88,9 % (n = 8) dos homens estao abaixo
do recomendado. Para a massa gorda, 100 % (n = 6) das
mulheres estdo acima do recomendado e 55,6 % (n = 5) dos
homens estdo acima do recomendado. Conclusao: Esses
dados iniciais apontam a importéncia de se investigar a
composicao corporal dos pacientes portadores de FC, pois
ainda que o IMC seja de eutrofia, a distribuicdo corporal
pode nédo ser adequada, principalmente relacionada a
massa magra, que apresenta associacdo com a da funcao
pulmonar, necessitando investimento para melhor adeséo
ao cuidado multidisciplinar, com énfase no aporte protéico-
caldrico, preservagao da funcdo pulmonar e controle das
manifestacdes extrapulmonares, proporcionado melhor
qualidade de vida.

PSICOPEDAGOGIA E FIBROSE CISTICA: DA

AVALIAGAO A INTERVENGAO

TEMA: PSICOLOGIA

ALEKSANDRA SALES; ENIO DIAS JUNIOR; BIANCA FONSECA;
EDICLEIA MASCARENHAS

UFF

A Fibrose Cistica (FC) é uma doenga genética, que
até o momento ndo tem cura, e que junto as demais
comorbidades da doenca, exige cuidados especiais que
necessitam de estratégias inovadoras e motivadoras. A
Fibrose Cistica afeta mais de 70.000 pessoas no mundo,
e no Brasil, onde dados do Ministério da Saude estimam
aproximadamente 1,5 mil pessoas com Fibrose Cistica.
No Rio de Janeiro, em estudo de Cabello e colaboradores
a incidéncia de FC foi estimada em 1: 6.902 nascidos
vivos (Cabello et al., 1999). E este artigo tem por objetivo
nortear o itinerdrio terapéutico de criancas com Fibrose
Cistica, a partir da perspectiva do acompanhamento
psicopedagogico. Para tanto, foi feito um estudo tedrico
e metodoldgico onde participaram 6 criancas da mesma
familia de 4a10 anos todas com o diagnéstico de FC, em
acompanhamento na Associagdo Carioca de Assisténcia
a Mucoviscidose do Rio de Janeiro ACAMRJ. Os dados
foram coletados por 6 meses com cada crianca partindo-
se do referencial do VISCA, mediante observacédo
participante, entrevistas e confeccdes de materiais que
permitiram a interacao infantil. Foram utilizados recursos
e materiais, como brinquedos, jogos, livros e revistas,
materiais diversificados, devidamente limpos, esterilizados
e individualizados. As atividades foram organizadas por
meio de planejamento prévio, porém é preciso ressaltar
que ele ndo é imutavel — dependia do estado fisico da
crianga. Buscou-se também identificar as principais
habilidades e dificuldades de cada crianga em relacdo ao
que era esperado para a sua etapa do desenvolvimento.
Como resultado, foi observado que o trabalho favoreceu a
evolucéo da crianga, pela possibilidade de poder brincar e
ter atividades que nao a deixassem afastadas do cotidiano
de uma crianca para sua faixa etéria. A superacgdo das
provéaveis perturbacdes psicolégicas decorrentes da
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modificacdo do seu ritmo normal de vida no periodo de
hospitalizagdo, através das atividades ludo pedagdgicas,
por meio do brincar, fez com que estas criancas saissem
da condigdo de vitimas e fossem estimuladas no desejo
de retorno a vida normal, através dessa intervencéao
psicopedagodgica, fator positivo que pode ser observado
no tratamento e na reabilitacdo, auxiliando assim no
tratamento médico também.

@D 0 GRUPO ENQUANTO ESPAGO DE ESCUTA,
ACOLHIMENTO E REDE APOIO DOS CUIDADORES
DE CRIANGAS COM FIBROSE CiSTICA VISANDO O
PROTAGONISMO NO TRATAMENTO

TEMA: PSICOLOGIA

VANESSA GIMENES FiOMES BRILHANTE; RENATA RODRIGUES
GUIRAU; MARIA CECILIA SARAIVA; ANTONIO FERNANDO RIBEIRO
UNICAMP

Introducao: A fibrose cistica (FC) é uma doenca
genética, autossOmica recessiva, que leva a producao
de secrecdbes mucosas espessas favorecendo sintomas,
sobretudo, pulmonares e gastrointestinais. O investimento
em pesquisa tem proporcionado grande evolugdo no
tratamento da fibrose cistica com consequente aumento
da sobrevida dos pacientes em acompanhamento. A
mudanca da faixa etéria prevalente convoca os profissionais
de saude para que direcionem um olhar numa perspectiva
multidisciplinar, dada a complexidade desta doenga crénica.
Além disso, o trabalho com os cuidadores e familiares se
mostra de grande importéancia. A familia precisa aprender
a lidar com todas as implicagdes fisioldégicas e emocionais
que cercam a vida com FC. Nesta perspectiva, faz-se
necessario um outro espaco além das consultas individuais
realizadas ambulatorialmente. Objetivo: O objetivo desse
grupo € promover um espaco de escuta e didlogo para os
familiares a fim de fortalecer a adesdo ao tratamento dos
pacientes com FC. Método: Foi desenvolvida uma acéao
em grupo com os cuidadores das criangas com diagndéstico
da doenca através do Programa Nacional de Triagem
Neonatal, sendo coordenada pela equipe multidisciplinar
(nutricionista e psicdloga). O grupo teve inicio em agosto
de 2017, acontece semanalmente nos dias em que 0s
pacientes sédo atendidos no Ambulatério ao qual séo
vinculados. Resultado: A participacdo média é de quatro
familiares em cada encontro. Nesse periodo, o grupo
vem problematizando temas que representam desafios e
questionamentos relevantes para o tratamento adequado
da FC como: a descoberta da doencga, complicagdes no
inicio da vida, intervencdes e procedimentos necessarios
ao tratamento, medo e ansiedade em relagdo ao futuro,
interacédo social da crianca e o contato com a historia de vida
de pacientes mais velhos. Conclusao: Assim, instituiu-se
o grupo no ambulatério de FC, que tem como caracteristica
principal colocar equipe de salde e familiares ou
responsaveis legais numa relagao direta, problematizando
e estimulando o compromisso e a implicacdo de ambos na
busca de solugdes para as questdes que envolvem a vida
das pessoas com FC.

AVALIAGAO DOS NIiVEIS DE ATIVIDADE FiSICA
DIARIA, DA FUNGAO PULMONAR E DA CAPACIDADE DE
EXERCICIO EM CRIANGAS E ADOLESCENTES COM FIBROSE
CiSTICA E SAUDAVEIS

TEMA: FISIOTERAPIA

MAIARA FARIAS BELUSSO; MARJANE CARDOSO; CAROLINE
SCHMIDT; CAROLINA TAFFAREL; PAULO MAROSTICA; PAULA
MARIA EIDT ROVEDDER

UNIVERSIDADE FEDERAL DO RIO GRANDE DO SUL
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Objetivo: Avaliar o nivel de atividade fisica diaria (NAFD),
a funcdo pulmonar e a capacidade de exercicio em
criangas e adolescentes com diagndstico de fibrose
cistica (FC) e compara-los com criancas e adolescentes
saudaveis. Metodologia: Estudo de carater transversal
com um grupo controle. Foram incluidas criangas e
adolescentes clinicamente estéveis (6 até 18 anos) com
FC, acompanhados no Ambulatério de Pneumologia
Infantil de um hospital terciario no sul do pais e pareados
por idade e sexo com controles saudaveis de uma
comunidade local. As avaliagdes incluiram a contagem
didria de passos (usando um peddémetro validado para
essa populagao pedidtrica), o teste de caminhada de seis
minutos (TC6M) e a espirometria. Resultados: Foram
avaliados 70 criangas e adolescentes, 35 com diagndstico
de FC e 35 controles saudéveis, pareados para idade e
sexo. A média de idade foi de 11,6 + 2,9 anos, 60% eram
do sexo feminino e 91% relataram atividade fisica regular.
Nao houve diferenca significativa no NAFD entre os grupos
de pacientes e controle (p = 0,350). O NAFD nao diferiu
significativamente entre os sexos na andlise do grupo de
pacientes com FC (p > 0,05). Os pacientes apresentaram
valores significativamente menores para o IMC (p = 0,04),
VEF1 em % do previsto e escore Zdo VEF1 (p =0,02e p
= 0,010). Na andlise de correlagdes ndo houve diferenca
significativa entre o NAFD e os pardmetros clinicos
estudados no grupo paciente (p > 0,05). Conclusao: O
estudo demonstrou que criangas e adolescentes com
FC possuem o mesmo NAFD que saudaveis. Meninos
e meninas com FC apresentaram mesmo NAFD quando
estratificados por sexo e quando comparados com mesmo
género saudaveis. Foram observadas diferencas entre o
IMC, o VEF1 e varidveis dos testes da capacidade funcional
entre os grupos sem magnitude clinica.

COMPARAGAO DO TESTE DE CAMINHADA DE
DOIS E DE SEIS MINUTOS NAAVALIAGAO DA DESSATURAGAO
INDUZIDA PELO ESFORGO E NA CAPACIDADE FUNCIONAL
DE CRIANGAS E ADOLESCENTES COM FIBROSE CiSTICA:
RESULTADOS PRELIMINARES

TEMA: FISIOTERAPIA

JAQUELINE DE PAULA BORGES; LUCIANA SANTOS DE CARVALHO;
HIGOR MELQUIADES; EVANIRSO AQUINO; MARTA CRISTINA
DUARTE; CARLA MALAGUTI

UFJF

Introducdo: O teste de caminhada de dois minutos
(TC2) é bem menos validado do que o bem conhecido
teste de caminhada de seis minutos na avaliacdo da
capacidade funcional de doencas respiratérias croénicas
como a Fibrose Cistica (FC), e pode ser interessante por
ser um teste curto. Objetivos: Comparar o TC2 com o
teste de caminhada de seis minutos (TC6) na avaliagdo
da dessaturagao induzida pelo esforco e na capacidade
funcional de criangas e adolescentes com fibrose cistica.
Meétodo: Criangas e adolescentes com FC, normoxémicos
ao repouso, realizaram avaliagédo clinica e antropométrica,
espirometria, dois TC2 e dois TC6 em ordem aleatéria.
Medidas da distancia caminhada, saturagdo de oxgénio
(S02), frequéncia cardiaca, dispnéia e fadiga nas pernas
foram avaliadas. A dessaturacdo induzida pelo esforgco
foi estabelecida na detecgdo SaO2 menor do que 88%
e queda maior que 4% da SaO2 basal durante os testes.
Resultados: Foram envolvidos no estudo 42 pacientes
com FC com idade de 10,2 + 3,7 anos, volume forgcado
em um segundo de 2,1 + 0,8 L e 74,3 + 16,7 %pred. A
andlise de concordancia pelo X2 demonstrou 83,3% de
concordancia na avaliagao da dessaturacdo induzida pelo
esforco (p = 0,002). Pacientes que dessaturaram no TC6




apresentaram menor distancia caminhada dos que os que
nao dessaturaram (DTC6: 536,9 + 83,1 vs 462,5 + 95,6 m
-p =0,03), porém no TC2 os pacientes que dessaturaram
nao apresentaram diferenca na distancia caminhada dos
que os que nao-dessaturaram (DTC2: 168,3 = 27,0 vs
164,5 =+ 25,6 m — p = 0,59). Outras medidas incluindo
freqliéncia cardiaca e niveis de percepcdo de esforgo
foram comparéveis entre o TC6 e o TC2. Conclusao: O
TC2 foi capaz de detectar a dessaturagao esforgo-induzida,
porém nao foi capaz de discriminar a capacidade funcional
comparavel ao TC6 em criangas e adolescentes com
fibrose cistica.

CARACTERIZAQAO GENETICA DE CRIANGAS E
ADOLESCENTES COM FIBROSE CiSTICA NO SUL DO BRASIL
E DESCRIGAO DE MUTAGOES TRATAVEIS
TEMA: GENETICA
ELIANDRA DA SILVEIRA DE LIMA; LUiSE SGARABOTTO PEZZIN;
RENATA ONGARATTO; MATIAS EPIFANIO; LEONARDO ARAUJO
PINTO

PUCRS

Introducéao: A fibrose cistica (FC) é a doenca genética
autossdmica recessiva mais frequente em populacbes
caucasianas, causada por variagdes na sequéncia do gene
que codifica a proteina Cystic fibrosis transmembrane
conductance regulator (CFTR). Alguns protocolos incluem
a avaliagao genética complementar a triagem neonatal e ao
diagnostico clinico da fibrose cistica, permitindo identificar
pacientes elegiveis as terapias mutagao-especificas.
As variantes do CFTR sao divididas em 6 classes de
mutacbes, baseadas nos seus efeitos funcionais.
Objetivo: Descrever as principais mutacoes identificadas
no gene CFTR em pacientes acompanhados em um centro
multidisciplinar de tratamento de Fibrose Cistica no Sul do
Brasil, bem como identificar mutagdes tratédveis. Métodos:
Estudo transversal descritivo. A populacgédo incluiu criangas
e adolescentes com diagndstico de fibrose cistica que
apresentassem mutagao no gene CFTR com pelo menos
2 alelos identificados. Os dados de genotipagem foram
coletados a partir de registros em prontuérios eletrénico
e fisico. Resultados: Foram incluidos 87 pacientes com
fibrose cistica com pelo menos 2 mutagodes identificadas.
Destes, foram identificadas 3 mutacées em 2 dos
casos. A mutacdo mais frequentemente encontrada foi
a DELTAF508, abrangendo 91 alelos (51,7%). A segunda
mutacdo mais comum foi a R1162X (14 alelos — 7,9%),
seguida das mutacoes G542X (8 alelos — 4,5%) e N1303K
(7 alelos — 3,9%). Os homozigotos para a mutagao F508del
totalizam 30 pacientes (34,4%). Quanto as mutacdes
de classes mais brandas, foram encontados 5 alelos de
classe 11 (2,8%), 6 alelos de classe IV (3,4%) e 3 de classe
V (1,7%). Conclusdes: As mutagdes do CFTR que foram
identificadas com maior frequéncia foram F508del (classe
II) e R1162X (classe 1), respectivamente. As classes | e |l
apresentam um fendtipo de mais grave da doenca. Mais da
metade dos pacientes apresentou a mutacdo F508del em
um dos alelos. Entre eles, os homozigotos para F508del
somaram 34,4%, caracterizando-se como potenciais
pacientes a serem tratados com lvacaftor-Lumacaftor
(potencializador/corretor). Sete pacientes (8%) séo
portadores de mutagdes responsivas ao lvacaftor, sendo
candidatos ao tratamento com este farmaco.

@D CONCENTRAGAO DO IRT DE ACORDO COM A
FUNGAO PANCREATICA
TEMA: BIOLOGIA CELULAR / FISIOPATOLOGIA / MODELOS ANIMAIS
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ALINE CRISTINA GONQA!_VES; FERNANDO A. LIMA MARSON; gOSE
DA SILVA NOGUEIRA JUNIOR; ELIZETE AP. LOMAZI; ANTONIO
FERNANDO RIBEIRO; CARLOS EMILIO LEVY

FACULDADE DE CIENCIAS MEDICAS - UNICAMP

O tripsinogénio, forma precursora da enzima tripsina, €
encontrado no suco pancredtico. A tripsina é ativada por
uma enteropeptidase encontrada na mucosa intestinal
para formar a tripsina a qual éproduzida pelo pancreas.
Ao atingir o duodeno, o tripsinogénio se transforma
em tripsina inativa. De acordo com a literatura, na FC o
aumento da tripsina sérica € secundario ao refluxo de
secrecao pancreatica, provocado pela obstrucao dos
ductos pancreaticos. A elastase pancredtica (EL-1) é
inicialmente produzida como um zimogénio inativo e
posteriormente ativada no duodeno pela tripsina. Quanto
maior for a concentragdo de tripsinogénio menor seré a
concentragdo de EL-1. Objetivo: Observar se héa relagdo
entre o IRT e EL-1. Métodos: Participaram desse estudo
45 pacientes com diagnéstico de FC, atendidos no
Centro Especializado de Referéncia em Fibrose Cistica,
que fizeram a dosagem do IRT e EL-1. A dosagem do
IRT foi realizada de acordo com o Programa de Triagem
Neonatal. A fungao pancredtica exécrina foi avaliada pela
dosagem de EL-1(Enzyme-Linked Immunosorbent Assay —
ELISA) ScheBo® Pancreatic Elastase 1™ Stool Test,como
preconiza o fabricante. Os dados foram processados com
Software Statistical Packagefor Social Sciences® (SPSS)
versédo 16. As comparagdes das médias das varidveis entre
os grupos foram realizadas pelo teste de Mann-Whitney.
Aprovacao Comité de Etica da Universidade (n°157/2010).
Resultados: A média de idade em anos dos pacientes FC
(n = 45)foi 4,91, o DP = 1,83 e a mediana = 5. No grupo
de pacientes com FC com insuficiéncia pancreética(n =
30) a idade em anos foi menor (média = 4,5; DP = 1,77,
Mediana = 4) quando comparado com pacientes FC com
SUFICIENCIA PANCREATICA (n = 15) [média = 5,73; DP
= 1,7, Mediana = 5]p = 0,032. A concentragao do 1°IRT foi
maior no grupo FC com insuficiéncia pancreatica (média
= 184,49ng/dL; mediana = 199ng/dL; DP = 92,58ng/dL;
Amplitude total = 354,10ng/dL) quando comparado com
0 grupo com FC e SUFICIENCIA PANCREATICA (média =
159,33 ng/dL; mediana = 156,6ng/dL; DP = 71,23ng/dL;
Amplitude total = 209,20 ng/dL)p = 0,363. Na dosagem
do 2°IRT:FC com Insuficiéncia Pancredtica (média =
191,74 ng/dL; mediana = 155 ng/dL; DP = 119,01ng/dL;
Amplitude total = 483,20 ng/dL) e FC com SUFICIENCIA
PANCREATICA (média = 190,85ng/dL; mediana =
168,90ng/dL; DP = 106,82 ng/dL; Amplitude total =
406,80 ng/dL) p = 0,982. Conclusao: Nossos dados
corroboram com os dados da literatura cientifica, quanto
maior a concentragao do IRT maior a de EL-1.

ANALISE DESCRITIVA DOS PRINCIPAIS ACHADOS
NA ULTRASSONOGRAFIA PULMONAR NA AVALIAGAO DA
DOENCA PULMONAR DA FIBROSE CiSTICA ’
TEMA: PNEUMOLOGIA E PNEUMOLOGIA PEDIATRICA
W; FERNANDO AUGUSTO LIMA
MARSON; SERGIO SAN JUAN DERT[(IGIL; RAQUEL POLO DERTKIGIL;
TIAGO HENRIQUE SOUZA; JOSE DIRCEU RIBEIRO
UNICAMP
Introducdo: O uso da ultrassonografia pulmonar é
bem estabelecido nas doengas agudas em servicos de
emergéncia, e tem sido ampliado no manejo de doengas
pulmonares crénicas, como a tuberculose, doengas cisticas
raras, e outras doengas com alteragao difusa do parénquima
pulmonar. O exame se baseia na identificacdo visual de
artefatos e sua avaliacdo é pouca difundida, apesar de sua
importancia (baixo custo, realizado a leito, amplamente
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disponivel, avaliacdo seriada sem radiagao ionizante, facil
realizacdo e com aprendizado répido). Objetivo: Descrever
as imagens dos achados da ultrassonografia pulmonar
adquiridos em uma casuistica de pacientes com fibrose
cistica em um centro de referéncia. Métodos: Pacientes
com fibrose cistica foram avaliados para ultrassonografia
pulmonar de acordo com os seguintes padroes: (i) padrédo
A, (i) padrao B; (iii) consolidacao; (iv) derrame pleural; (v)
novos achados - irregularidades da pleura. Os padroes
foram categorizados em: (i) sindrome intersticial (presenca
de apenas padrao B); (ii) misto (padrdo B + consolidacéo);
(i) derrame pleural; (iv) auséncia de alteracdes na
ultrassonografia pulmonar (padrao A e presenca de
deslizamento pleural). A ultrassonografia pulmonar avaliou
12 regides, e foi realizado por uma pneumologista e
dois radiologistas da pediatria. Resultados: No estudo,
18 participantes com fibrose cistica foram incluidos.
O detalhamento dos dados obtidos, em imagens, esta
apresentado na figura 1. Na ultrassonografia pulmonar

os pacientes foram classificados em: (i) acometimento
misto — 13/18 (72,2%); (i) acometimento misto + derrame
pleural — 1/18 (5,6%); (i) sindrome intersticial — 4/18

(22,2%). Na ultrassonografia pulmonar, todos os pacientes
apresentaram o padrdo B variando de 5/12 regides
acometidas, a todo o pulmdo acometido. No entanto,
a consolidagcdo ocorreu no maximo em 3 regides do
pulméo em 5 participantes. Ao todo, 4 participantes nao
tiveram a presenca de consolidacdo. O derrame pleural foi
identificado em um paciente da casuistica. Conclusao:
Os achados em imagens da ultrassonografia pulmonar
possibilitam avaliagdo da doenca pulmonar, tendo como
modelo, o nosso estudo na fibrose cistica. Para a prética
clinica, nosso estudo, pode viabilizar a divulgacdo e
implementacédo desta ferramenta, na avaliacdo da doenca
pulmonar na fibrose cistica e outras doencas crénicas, que
afetam o parénquima pulmonar.

@IED AVALIAGAO DA MOBILIDADE TORACICA E SUA
CORRELAGAO COM A PROVA DE FUNGAO RESPIRATORIA
TI-;MA: FISIOTERAPIA' ]

CASSIO DANIEL ARAUJO DA SILVA; MARIANA ARAUJO GOES
DA MOTA; ANA LUCIA NUNES DINIZ; NELBE NESI SANTANA
INSTITUTO FERNANDES FIGUEIRA - FIOCRUZ

Introducao: A fibrose cistica (FC) € uma doenca genética,
cronica e progressiva que acomete principalmente
o sistema respiratério, gerando inflamacado cronica e
infeccdes recorrentes que levam a bronquiectasias e
hiperinsuflagdo pulmonar. O térax hiperinsuflado pode
gerar compensagbdes na coluna vertebral e na cintura
escapular e pélvica, que podem ocasionar reducédo
da mobilidade da caixa torécica, contribuindo para a
exacerbacdo da dispneia e da fadiga, bem como para
o declinio da fungdo pulmonar. ObjetivoS: Avaliar a
mobilidade toracica em criangas e adolescentes com FC e
verificar a associagdo desta com as varidveis da prova de
funcéo respiratoria (PFR). Métodos: Estudo transversal,
observacional, descritivo, com criancas e adolescentes
com FC colonizados por Pseudomonas aeruginosa. A
mobilidade tordcica foi avaliada através da cirtometria
e do teste de sentar e alcancar (TSA). As medidas da
cirtometria foram obtidas através da diferenca entre a
inspiragdo maxima e a expiracdo méxima nas regides axilar,
xifoide e umbilical. J& no TSA, a medida foi obtida com o
paciente sentado com os joelhos estendidos, realizando
um movimento a frente com o tronco e tentando alcancar
com as maos o maior deslocamento possivel, medido
em centimetros. As varidveis analisadas da PFR foram o
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volume expiratério forcado do primeiro segundo (VEF1), a
capacidade vital forcada (CVF) e a relagao VEF1/CVF. Para
correlacionar as varidveis da mobilidade toracica com as da
PFR, foi utilizado o método de Spearman e o p < 0,05 foi
considerado estatisticamente significativo. Resultados:
Foram avaliados 10 pacientes com idade média de 14,9
anos, 80% do sexo feminino, com VEF1, CVF e relacdo
VEF1/CVF médios de 66,6 = 20,4%, 81,1 + 13,2% e 78,0
+ 13,3% dos valores preditos, respectivamente. A medida
obtidano TSA foide 44,1 + 10,2cm, enquanto as diferengas
entre a expiracdo méxima e inspiracdo méaxima alcancadas
na cirtometria foide 3,3+ 1,7cm, 3,5+ 1,3cme 3,7 £ 1,1cm
nas regides axilar, xifoide e umbilical respectivamente.
O TSA e a cirtometria nao se correlacionaram entre si,
porém observou-se correlagdo forte entre os testes e as
varidveis da PFR, principalmente entre o TSA e o VEF1
(R:0,8; p:0,01) e a CVF (R: 0,9; p:0,001). Conclusao: A
cirtometria e o TSA correlacionaram-se fortemente com
a PFR, indicando a importéncia dessas medidas para a
prética clinica, principalmente por serem testes de baixo
custo e simples execugao.

SINDROME DA OBSTRUGAO INTESTINAL DISTAL
EM PACIENTES PEDIATRICOS COM FIBROSE CiSTICA:
EXPERIENCIA DE UM HOSPITAL TERCIARIO NOS ULTIMOS 16
ANOS
TEMA: GASTRENTEROLOGIA E GASTRENTEROLOGIA PEDIATRICA
LILIAN HELENA POLAK MASSABKI; ELIZETE APARECIDA LOMAZI;
NATASCHA SIL\{A SANDY; GABRIEL HESSEL; ANTONIO FERNANDO
RIBEIRO; JOSE DIRCEU RIBEIRO

UNIVERSIDADE ESTADUAL DE CAMPINAS - UNICAMP

Introducédo: A Sindrome da Obstrucdo Intestinal Distal
(SOID) é evento agudo que ocorre apenas em pacientes
com Fibrose Cistica (FC). Recentemente seus critérios
diagnésticos foram atualizados, o que resultou na
identificacdo de mais casos, valorizando a necessidade
de maior suspeicdo diagnostica. Objetivos: Descrever a
casufistica de SOID de um centro de referéncia nos Gltimos
16 anos, na tentativa de identificar fatores clinicos e
laboratoriais que possam melhorar a acuracia diagnostica.
Meétodos: Revisdo de prontudrios de 12 pacientes com FC.
Coletados os seguintes dados: sexo, idade, idade na SOID,
mutacao genética da FC, estado de hidratacdo no evento,
exacerbacao pulmonar concomitante, antecedente de ileo
meconial, presenca ou nao de insuficiéncia pancreética,
indice de massa corpdérea (IMC) no evento, tratamento
utilizado, tratamento de manutengao, exame de imagem
realizado, apresentagao clinica e dose de lipase em uso.
Resultados: Dos 12 pacientes, sete sao homens, com
total de 30 episédios de SOID. Houve recorréncia em
seis casos, sendo s6 dois em mulheres. Todos realizaram
radiografia de abddémen e sete realizaram ultrassonografia
ou tomografia. A mediana de idade ao diagnéstico foi
de 13 anos (10 meses a 36 anos). A média de IMC foi
de 17,2Kg/m2. Quanto a genética, 67% dos pacientes
possuiam mutacdes graves. lleo meconial ocorreu em
7/12 pacientes. Todos tinham insuficiéncia pancreatica,
sendo que 25% ja eram diabéticos. A dose de lipase em
uso variou de 2,9 a 17,9 mil Ul/Kg/dia (mediana de 7,15).
O tratamento clinico foi eficaz em 66,6% e cirurgia foi
necesséaria em 4 pacientes. Apenas trés episodios foram
de obstrugdo completa. Desidratacdo foi descrita em
apenas 33% dos casos e 41,6% tiveram exacerbacdo
pulmonar associada. O tratamento clinico foi realizado
preferencialmente com Polietilenoglicol via oral. A terapia
de manutengdo mais utilizada foi a Acetilcisteina. O tempo
meédio de seguimento foi de 7,1 anos. Conclusao: Todos
os pacientes tiveram dois fatores de risco importantes



para SOID: insuficiéncia pancreética e genétipo grave. {leo
meconial como fator de risco para ocorréncia, recorréncia
ou risco de tratamento cirlrgico permanece controverso.
A forma de apresentacdo e o antecedente de eventos
prévios de SOID também parecem ser fatores de risco e
podem auxiliar para maior suspeicdo diagnostica frente a
possibilidade de novo evento obstrutivo.

@D CARACTERIZAGOES FENOTIPICAS E
MOLECULARES DE CEPAS DE STAPHYLOCOCCUS AUREUS
(MRSA) ISOLADOS AMOSTRAS RESPIRATORIAS DE
PACIENTES COM FIBROSE CiSTICA

TEMA: MICROBIOLOGIA

JANNAINA FERREIRA DE MELO VASCO; LARISSA VILAS BOAS
DE OLIVEIRA; LORENA BEATRIZ EGG FERREIRA; LUIZA SOUZA
RODRIGUES; LIANA ALVES DE OLIVEIRA; NELSON AUGUSTO
ROSARIO FILHO

UNIBRASIL

Fibrose Cistica (FC) € uma doenca autossémica recessiva
causada por mutacdes no gene CFTR (Cystic Fibrosis
Tramnsmembrane Condutance Regulator). Entre os
fenétipos observados estdo danos nas propriedades
viscoeldsticas do muco respiratério, ocasionando disturbios
pulmonares e desenvolvimento de doenca pulmonar
supurativa, obstrutiva e progressiva. Em individuos com
FC a prevaléncia de culturas respiratérias positivas para
Staphylococcus aureus resistente a meticilina (MRSA)
aumentaram nos Ultimos anos nos centros de tratamento
da FC no Brasil, com altos indices de morbidade e letalidade
desses pacientes. Estudos transversais e epidemioldgicos
demonstraram que o MRSA esté associado com funcéo
prejudicada do trato respiratério inferior, bem como o maior
uso de terapias médicas para tratamento e erradicacéo da
infeccdo. Este trabalho teve como objetivo caracterizar
cepas de Staphylococcus aureus, isoladas de amostras
de fibrocisticos, através de dois diferentes métodos
fenotipicos e um método molecular para identificacdo do
MRSA. Os isolados foram provenientes de amostras do
trato respiratorio inferior de pacientes diagnosticados com
FC e acompanhados no Ambulatério de Fibrose Cistica de
um grande hospital universitario na cidade de Curitiba /
PR, durante o periodo de Maio a Outubro de 2017. Foram
realizadas provas biogquimicas microbiolégicas padroes
para caracterizagdo de 146 cepas de S. aureus. Para a
deteccdo do MRSA foram utilizados dois testes fenotipicos,
crescimento em Agar Cromogénico MRSA® e Teste de
disco-difusdo com Cefoxitina. A caracterizagdo molecular
se deu pela deteccdo do gene mecA por reagdo em cadeia
da polimerase (PCR). De 146 cepas analisadas, trinta e
sete (25,3%) cresceram no Agar Cromogénico MRSA® e
doze (8,2%) delas foram resistentes frente ao teste com
disco de Cefoxitina. Assim, de acordo com os resultados
desses dois testes analisados houve discordancia de
vinte e cinco (17,1%), quando comparamos um método
com outro. Na caracterizacdo molecular, as 12 amostras
resistentes no teste de cefoxitina foram mecA positivas.
A identificacao apropriada do MRSA colonizador das vias
areas e potencial patégeno é de extrema importéancia para
o inicio de uma correta antibioticoterapia, pois riscos de
tratamento prolongado e indiscriminado da aquisicdo de
MRSA incluem o surgimento de novas estirpes, sendo
assim, cada vez mais resistentes e com uma maior
toxicidade relacionada ao tratamento.

PERFIL GENETICO DE PACIENTES COM FIBROSE
CISTICA E iLEO MECONIAL EM UM CENTRO DE REFERENCIA
TEMA: COMPLICACOES DA FC

VIl Congresso Brasileiro de Fibrose Cistica

ELISA SILVEIRA REBELO GRILO; ANDRESSA OLIVEIRA PEIXOTO;
FERNANDO AUGUSTO LIMA MARSON; ADYLEIA APAREEIDA
DALBO CONTRERA TORO; JOSE DIRCEU RIBEIRO; ANTONIO
FERNANDO RIBEIRO

UNICAMP

Introducao: O ileo meconial € uma complicagédo perinatal
dafibrose cisticasendoum marcador daevolugcdodadoenca
e com peguena associacdo com fatores ambientais. Na
fibrose cistica a presenca de variantes patogénicas no gene
CFTR é fator de risco para a comorbidade, sendo que sua
presenca denota no direcionamento para a identificagdo de
variantes com maior gravidade, principalmente de classe
I, 1l efou Ill. Objetivo: descrever o perfil genético de
pacientes com fibrose cistica e ileo meconial em um centro
de referéncia de acordo com a prevaléncia de mutagoes
patogénicas no gene CFTR. Meétodos: foi realizado
um estudo retrospectivo para averiguar a presenca de
fleo  meconial nos prontuarios. Concomitantemente,
foi identificada a presenca de variantes no gene CFTR,
pelo sequenciamento de nova geragdo, nos individuos
descritos como portadores da condicédo clinica, a saber,
ileo meconial. Resultados: Em nossa casuistica, 32/202
(15,8%) pacientes apresentaram fleo meconial. Nos
pacientes com ileo meconial, houve a prevaléncia de
mutacoes no CFTR reconhecidamente patogénicas e de
classe I,Il e/ou lll. No perfil genético, temos: 13 pacientes
F508del/F508del; 4 F508ddel/G542X; 2 F508del/1717-1G
> A. Nos demais pacientes houve a presenca de gendtipos
Unicos, caracterizando a elevada heterogeneidade
genética em nossa casuistica, sendo eles: F508del/
R1066C; F508del/R334W; F508del/Y1092X; F508del/
R347P; F508del/Del14b,Dup17A; F508del/621+1G > T,
S466X; R1070Q/G542X; F508del/2184del_A; F508del/
Q1238X; F508del/R334W; R1162X/N1303K; Gb542X/
desconhecido. Apenas 1 paciente ndo teve a identificagdo
de variantespatogénicas no gene CFTR. Conclusao: O
fleo meconial € um marcadorclinico que pode indicar a
presenca de variantes patgénicas no gene CFTR antes do
sequenciamento genético. Além disso, devido a elevada
associacdo com a presenca de mutagcdes mais graves,
pode ser um fator que determina o entendimento do
prognéstico do paciente.

RELAGAO ENTRE VARIAVEIS DE COMPOSIGAO
CORPORAL E PARAMETROS ESPIROMETRICOS EM
CRIANGAS E ADOLESCENTES COM FIBROSE CiSTICA

TEMA: FISIOTERAPIA

JULIANA CARDOSO; JANAINA CRISTINA SCALCO; ELIANA
BARBOSA; MONIQUE FERREIRA GARCIA; FABRIZIO CAPUTO;
CAMILA ISABEL SANTOS SCHIVINSKI

UNIVERSIDADE DE ESTADO DE SANTA CATARINA - UDESC
Introducao: pacientes com fibrose cistica (FC) sofrem
influéncias em sua composicdo corporal devido a ma-
absor¢do de nutrientes e a presenca de inflamacgédo
cronica envolvida na progressdo da doenca. Objetivo:
verificar relacdo entre varidveis de composicdo corporal
e parametros espirométricos em criancas e adolescentes
com FC. Métodos: estudo analitico transversal, incluiu
criancas e adolescentes (6 a 14 anos) com diagnéstico de
FC, clinicamente estéveis segundo escores especificos.
Inicialmente os participantes realizaram o exame de
bioimpedéncia para avaliagdo da composicdo corporal -
massa magra (MM), massa gorda (MG) e indice de massa
corporal (IMC). Em seguida, realizaram a espirometria
segundo as normas da American Thoracic Society (ATS)
e considerou-se a porcentagem dos valores preditos de
capacidade vital forcada (CVF), volume expiratério forgcado
no primeiro segundo (VEF1) e pico de fluxo expiratério (PFE),
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de acordo com Polgar et al (1971) e Knudson et al (1976). A
andlise estatistica foi realizada por meio do software IBM
SPSS versao 20.0©. A distribuicdo dos dados foi verificada
por meio do teste Shapiro-Wilk e, para a correlagdo das
varidveis utilizou-se o teste de Pearson e classificagado de
Dancey e Reidy (2013). Adotou-se nivel de significancia
de 5% para todos os testes. Resultados: participaram 27
pacientes (10,17 + 2,24 anos), sendo 19 meninos. A média
do IMC foi de 15,72 kg/m2, do escore de Schwachman
(ES) 87,77 pontos, VEF1 72,45%, CVF 83,33%, MM
81,85% e MG de 18,14%. A varidvel MM, expressa em
valores absolutos, apresentou correlagbes positivas
significativas com os pardmetros de CVF (r = 0,46; p =
0,01), como VEF1 (r=-0,43;p=0,02) e PFE (r=0,44;p =
0,01). A MG em valor absoluto nao apresentou correlagcdo
significativa com nenhum dos pardmetros espirométricos
analisados, bem como seu valor em percentual do predito,
e de MM e de IMC. Conclusao: varidveis de composicao
corporal dessa amostra de criangas e adolescentes com
FC, classificada como excelente no escore de gravidade
da doenca, parecem nao se relacionar com parametros
de funcdo pulmonar, quando normalizadas em valores
preditos. Evidencia-se uma melhor correlagao da variavel
MM, quando comparada ao IMC.

FOCOS DE ATUAGAO DO SERVIGO DE PSICOLOGIA
DO HOSPITAL INFANTIL JOANA DE GUSMAO NO CUIDADO AO
PACIENTE COM FIBROSE CISTICA E SUA FAMILIA

TEMA: PSICOLOGIA

SIMONE SCHEIBE; CHARLENE KNAUL; ELINETE ANACLETO;
LUISA TODESCHINI; ISADORA LINS PORTO DANTAS

HOSPITAL INFANTIL JOANA DE GUSMAOQ

Introducao: A atuacédo da psicologia, no ambulatério e
internacdo dos pacientes com Fibrose Cistica (FC) no
Hospital Infantil Joana de Gusmao (HIJG), tem como alvo
de cuidado o sistema familiar como um todo, considerando
asrelagdes que se ddo a partir do momento em que a familia
é impactada emocionalmente pelo diagnéstico de FC;
passando a acompanhé-la em seus aspectos psicolégicos
a fim de que haja uma boa adesdo ao tratamento e
incremento da qualidade de vida do paciente e seu grupo
familiar. Objetivo: descrever os focos de atuacdo do Servico
de Psicologia no cuidado aos pacientes com FC e suas
familias. Método: relato de experiéncia com abordagem
descritiva e qualitativa. Resultados: Considerando
uma atuacdo longitudinal, citam-se os seguintes eixos
tematicos e seus pontos de atengcdo: 1) Momento
Diagnéstico: 1.1 Elaboracdo do luto, 1.2 Viabilizacdo da
condicao psicolégica para o tratamento, 1.3 Adaptacao
familiar a nova rotina, 1.4 Estratégias de enfrentamento;
2) Comportamento de adesdo: 2.1 Apropriagdo cognitiva
e emocional do tratamento, 2.2 Construcdo de um
significado positivo para o tratamento, associado a
projetos de vida para além da doenca, 2.3 Orientagao para
aquisicdo de habitos visando aprimoramento da adeséo;
3) Processo de Transicdo: 3.1 Proporcionar a insergao e
o protagonismo do paciente pediétrico em seu processo
de saude, 3.2 Estimulo a autonomia, responsabilidade
e autocuidado em nivel crescente, considerando as
etapas do desenvolvimento; 4) Situacoes especificas: 4.1
Internacoes frequentes, procedimentos invasivos e suas
repercussdes psiquicas, 4.2 Triagem de complicagcdes
psicolégicas e/ou psiquidtricas e encaminhamentos; 5)
Terminalidade: 5.1 Elaboragdo de sentimentos associados
a finitude; 5.2. Expressdo de preocupagbes e desejos
do paciente e familia, 5.3 Suporte ao luto. Conclusao:
A atuagado da Psicologia contribui para a integralidade
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do cuidado, favorecendo o melhor enfrentamento das
situacOes criticas e desafios cotidianos na realizacdo do
tratamento. Deste modo, colabora para a qualidade de vida
e para a prevencao de complicagdes psicolégicas oriundas
da vivéncia com a doenca cronica.

IN SILICO EFFECT EVALUATION OF UNKNOWN
SIGNIFICANCE MUTATIONS IN CYSTIC FIBROSIS

TEMA: CFTR .

THA!ANE RISPOLI SERBANO: LEONARDO ARAUJO PINTO; PA_ULO
JOSE (;AUDURO MAROSTICA; JOSE EDUARDO VARGAS MUNOZ;
MAURICIO MENEGATTI RIGO

UNIVERSIDADE FEDERAL DO RIO GRANDE DO SUL
Mutations in the CFTR (Cystic Fibrosis Transmembrane
Conductance Regulator) gene may cause changes in
the CFTR protein, leading to clinical manifestations of
cystic fibrosis (CF). The detection and characterization
of these mutations continue to expand worldwide, as
these studies improve diagnosis, follow-up, personalized
treatment and genetic counseling. Due to the importance
of early diagnosis and the diversity of mutations present
in the CFTR gene, this work aims to evaluate in silico
the effect of non-synonyms mutations of unknown
significance found in patients with typical clinical signs of
CF in southern Brazil. First, we retrieved from Protein Data
Bank a CFTR structure experimentally resolved through
Electronic Cryomicroscopy (PDB ID: 5UAK). We also
gathered from literature four CFTR structures representing
different conformational states generated by homology
modeling. The UCSF Chimera program was used to
perform in silico mutations in each one of the protein
structures in the following positions: G576A, T351S,
1467F, S158N and T1057A. In addition, we also analyzed
the number of contacts with neighboring residues before
and after the residue modification. The effect of mutations
in terms of energy variation (AAG) was inferred from
the PositionScan command of the FoldX program. The
AAG values of the mutations were pooled according to
previous studies as stabilizing mutations (AAG < -0.5
kcal / mol), neutral mutations (AAG [-0.5, 0.5] kcal / mol)
and destabilizing mutations (AAG > 0.5 kcal / mol). It was
observed that mutations led to the loss of interactions with
nearby residues, suggesting a lower protein stabilization,
except by the glycine to alanine exchange at position 576
(G576A), which maintained the same number of contacts
independent of the structure analyzed. Regarding energy
variation, mutations T351S, 1467F, S158N and T1057A
appeared in one or more structures as being destabilizing.
Interestingly, in the BUAK structure all mutations appeared
to be stabilizing or neutral, possibly due to the low
resolution of the structure or the conformational state
that the structure was at the moment, emphasizing the
importance of using an approach that evaluates different
conformational states of the CFTR. The in silico evidences
point to a possible pathogenic role of these mutations.
Other studies such as coarse-grained molecular dynamics
analysis may provide us with more data to evaluate the
individual role of each mutation in the CFTR protein.

ESTADO NUTRICIONAL E FATORES ASSOCIADOS
EM LACTENTES COM FIBROSE CiSTICA NOS DOIS PRIMEIROS
ANOS DE VIDA
TEMA: NUTRICAO
RENATA RODRIGUES GUIRAU; ELIZETE APARECIDA LOMAZI;
ANTONIO FERNANDO RIBEIRO
UNICAMP
Introducao: A fibrose cistica ¢ uma doenga genética,
que afeta diretamente o estado nutricional dos pacientes,



principalmente no inicio da vida, cursando com risco
aumentado para desnutricdo cronica. Objetivo: Avaliar
a relacdo do estado nutricional com variante genética,
idade ao inicio do tratamento, presenca de infeccdo por
Pseudomonas aeruginosas (PA) e funcao pancreética (FP)
em criangas com fibrose cistica nos dois primeiros anos
de vida. Métodos: Foram analisados registros de criangas
com diagndstico de fibrose cistica em 5 momentos: ao
nascer, aos 6, 12, 18 e 24 meses. Foi utilizada a anélise
de variancia ANOVA para comprar as médias de Score Z
de peso, estatura e IMC em cada periodo, com intervalos
de confianca de 95%. Resultados: Dados de 40 criangas
mostraram a idade média na primeira consulta foi de
66,9 (= 34,73) dias. Do total, 62,5% (n = 25) iniciaram o
tratamento antes dos 60 dias de vida; 22,5% (n = 9) entre
61e90dias; e 15% (n = 6) apds esse periodo. As médias de
Score Z de peso, estatura e IMC foram significativamente
diferentes entre os trés grupos ao nascer (p = 0,02; p =
0,006; p = 0,002 respectivamente) e aos 6 meses de idade
(p = 0,008; p = 0,04; p = 0,03, respectivamente), sendo
que o grupo de inicio mais tardio obteve piores médias.
Em relagdo aos periodos avaliados, houve diferenga entre
as médias de Score Z de peso e IMC (p = 0,0001 e p =
0,00005 respectivamente), sendo os valores mais baixos
encontrados aos 6 meses de vida, o que se normaliza a
partir dos 12 meses. Em 20% (n = 8) das criangas foram
encontrados dois alelos para F508del, 55,2% (n = 23)
de criangas heterozigotas para essa variante e 21,6% (n
= 9) com outras mutacdes. Houve diferenca significativa
nas médias de Score Z para peso e estatura entre os trés
grupos (p =0,014 e p = 0,005, respectivamente) apenas no
sexto més de vida, sendo que o grupo “outras variantes”
apresentou menores médias de peso e estatura. Houve
diferenca nas médias de Score Z de peso entre criangas
com exame positivo para PA apenas aos 6 meses de
idade (p = 0,03). Nas demais avaliacdes, a presenca de
PA ndo mostrou impactar no estado nutricional. Nao
houve diferenca entre o estado nutricional de acordo com
a FP em nenhum periodo da avaliacdo. Conclusao: A FP
e a presenca de PA nédo apresentaram influéncia direta
no estado nutricional, enquanto que a idade ao inicio do
tratamento e a variante genética podem ser associadas a
maior risco de baixo peso e baixo IMC, principalmente nos
seis primeiros meses de vida.

PERFIL EPIDEMIOLOGICO DOS PACIENTES
PORTADORES DE FIBROSE CiSTICA COM BAIXA ADESAO
MEDICAMENTOSA ACOMPANHADOS EM UM CENTRO DE
REFERENCIA
TEMA: PSICOLOGIA
LUCAS ROCHA ALVARENGA; SABRINA SAYURI SUZUKI; VANESSA
GIMENES GOMES BRILHANTE; RENATA RODRIGUES GUIRAU;
ALINE CRISTINA GONCALVES; GABRIEL HESSEL
UNIVERSIDADE ESTADUAL DE CAMPINAS - UNICAMP
Introducao: A Fibrose Cistica (FC) é uma condicao
progressiva que, apesar da melhoria das terapéuticas,
permanece sem cura. O avango na expectativa de vida
se deve a adesdo ao uso de medicagcdes e terapias
multidisciplinares. A adesao corresponde, usualmente, a
medida em que o comportamento do paciente se aproxima
das recomendacbes prescritas e varia com idade, tipo e
quantidade das terapias, numero de comorbidades,
condicdo socioecondmica, relacdo do paciente com os
cuidadores e profissionais, além de condicbes psicoldgicas
e cognitivas dos pacientes. Embora esse tema seja
bastante estudado, nenhuma intervencao foi padronizada
para melhoria da adesédo. Dessa forma, sdo necessarias
pesquisas qualitativas para decifrar a complexidade desse
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parametro. Objetivo: Tracar o perfil epidemiolégico dos
pacientes com FC e baixa adesdo medicamentosa, baseado
nas variaveis: idade, sexo, idade ao diagnoéstico, numero
de internacdes (2016-2017), comorbidades associadas
(diabetes mellitus, doenca do refluxo gastroesofagico e
doenga hepatobiliar) e indicagao de transplante pulmonar.
Materiais e Métodos: Estudo retrospectivo e descritivo,
baseado na analise de prontuérios e dispensacdo de
medicagdo na farmécia de alto custo. “Baixa adeséo
medicamentosa”: pacientes que nao retiraram, de forma
regular e continua, as medicacdoes Dornase Alfa (DA) e
Enzimas Pancreéticas (EP) nafarmacia nos ultimos 6 meses.
Inclusao: diagnostico confirmado de FC; pacientes com
indicacdo do uso de DA e EP; acompanhamento regular no
servico e com baixa adesao medicamentosa. Resultados:
O servico possui 142 pacientes com FC. Desses, 36
preenchem os critérios de inclusao, 16 do sexo feminino
e 20 masculino. A idade variou entre 1 e 42 anos (média:
16,83; mediana:16) e idade ao diagndstico entre 1 més e 31
anos (média: 7,93; mediana: 5,5). Na amostra, 11 (30,5%)
apresentaram comorbidades associadas e 1 (0,02%)
estd em fila de transplante pulmonar. Apenas 6 (0,16%)
pacientes internaram no periodo avaliado. Conclusao: A
dispensacéao assidua de medicagdes pode ser um indicador
do uso regular, contribuindo para um tratamento efetivo.
Apesar da baixa adesdo estar relacionada com maior
numero de internacdes e comorbidades, esse achado ndo
se confirmou neste estudo. Porém, o maior indice de baixa
adesdo se concentra em adolescentes, dado encontrado
na literatura mundial. Uma maior casuistica e investigacdo
detalhada pode reverter em estratégias individuais ou
coletivas para melhoria desses parametros.

@D VANIFESTAGOES ~ GASTROINTESTINAIS ~ EM
CRIANCAS COM FIBROSE CISTICA, DETECTADAS PELA
TRIAGEM NEONATAL, ATENDIDAS EM UM CENTRO DE
REFERENCIA. .

TEMA: COMPLICACOES DA FC ~
MARIANA MOLINA JUNQUEIRA; GABRIELA BOGADO MANHAES;
IEDA REGINA LOPES DEL CIAMPO; REGINA SAWAMURA; ROBERTTA
KELLY MARQUES FERREIRA; MARIA INEZ MACHADO FERNANDES
HOSPITAL DAS CLINICAS DE RIBEIRAO PRETO

A insuficiéncia pancredtica (IP) é a manifestacdo
gastrointestinal mais comum da Fibrose Cistica (FC), que
atinge multiplos 6rgéaos, podendo ocasionar esteatorréia,
baixo ganho pondero-estatural, desnutricdo proteico-
calorica (DPC) e deficiéncia de vitaminas lipossoluveis.
Disturbios hidroeletroliticos, anemia hipoalbuminémica,
fleo meconial, constipacdo intestinal, doenga do refluxo
gastroesofagico (DRGE), sindrome da obstrucéo intestinal
distal (DIOS), pancreatite recorrente e alguns graus de
hepatopatia também podem estar presentes. Objetivo:
Avaliar as manifestacdes gastrointestinais dos pacientes
com FC detectados pela triagem neonatal (TNN).
Metodologia: Estudo transversal, descritivo. Dados
acessados dos prontudrios dos pacientes diagnosticados
com FC detectados pela TNN, fevereiro/2010 a
dezembro/2018, atendidos em Centro de Referéncia
do estado de SP. Varidveis: presenca de disturbios
hidroeletroliticos, IP, DRGE, anemia hipoalbuminémica,
Doenca hepética relacionada a FC (DHRFC), diagnéstico
DPC, constipacéo intestinal (Cl), Sindrome da Obstrucéo
Intestinal Distal (DIOS) e ileo meconial (IM). Andlise:
varidveis categorizadas em dicotémicas (sim/nédo) e
célculo percentual. Resultados: Das 47 criancas, todas ja
tinham apresentado alguma manifestacao gastrointestinal.
Disturbios hidroeletroliticos ocorreram em 36 (76,6%);
IP em 28 (59,6%); DRGE em 17 (36,2%); anemia
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hipoalbuminémica em 14 (29,8%), DHRFC em 14 (29,8%);
desnutricdo em 11 (23,4%); Cl em 9 (19,1%); IM em 7
(14,9%); nenhum caso de DIOS. Discussao: Disturbios
hidroeletroliticos foram frequentes, propiciados pelo
clima quente da regido. A IP foi elevada, concordando
com estudos que estimam sua presengca em 2/3 dos
lactentes ao nascimento e de até 85% em graus varidveis
no decorrer da vida. Mesmo com elevado percentual de
anemia hipoalbuminémica, a maioria ndo apresentava
caracteristicas clinicas avangadas dessa manifestacao.
DHRFC esteve presente na primeira década de vida. O
diagnéstico de desnutricdo, mostra que o inicio precoce
da reposicdo enzimatica associado a dieta hiperproteica
e hipercalérica com suplementagdo de vitaminas €
fundamental para a melhor evolugao da doenca. DRGE, Cl
e IM também estiveram presentes. Conclusdo: Mesmo
participando dos programas de TNN para FC, os pacientes
apresentaram  manifestacbes  gastrointestinais. 0
programa de TNN é importante para o diagndstico precoce
da FC e intervengédo, com impacto na morbimortalidade,
melhorando consideravelmente o progndstico.

AVALIAGAO DA AUDIGAO: AUDIOMETRIA DE
ALTAS FREQUENCIAS EM CRIANGAS E ADOLESCENTES COM
FIBROSE CISTICA .
TEMA: COMPLICACOES DA FC .
PAULA MARIA MARTINS DUARTE; GABRIEL HESSEL; ANTONIO
FENANDO RIBEIRO; MARIA FRANCISCA COLELLA DOS SANTOS
UNICAMP
A Fibrose Cistica € uma doenca autossémica recessiva
que afeta as glandulas exécrinas. Essas glandulas, quando
produzem secregbes viscosas, causam manifestagoes,
principalmente respiratérias e digestivas. As vias aéreas
se tornam, de maneira cronica, colonizadas por bactérias.
Eles provocam bronquite, bronquiectasia, fibrose
pulmonar e conseqiente insuficiéncia respiratoria. O uso
de aminoglicosideos é comum ao tratamento. Essa classe
de drogas provoca risco para o desenvolvimento de perda
auditiva neurossensorial. O objetivo deste estudo foi
analisar a audicdo periférica de criancas e adolescentes
com fibrose cistica e comparar os resultados obtidos na
avaliacdo audioldgica basica e na audiometria de altas
frequéncias entre os grupos estudados. O projeto foi
aprovado por comité de ética e financiado. Foram avaliados
88 sujeitos, sendo 44 com fibrose cistica, com idades
entre 7 e 20 anos e 44 pacientes da mesma faixa etéria
sem a doenga que constituiram o grupo controle. Todos os
pacientes com a doenca tiveram colonizagao pela bactéria
Pseudomonas aeruginosa e fizeram uso de antibidticos
aminoglicosideos. Os procedimentos realizados foram a
meatoscopia, imitanciometria, audiometria tonal liminar
e audiometria de altas frequéncias. Na imitanciometria
e na audiometria tonal liminar, encontramos resultados
compativeis com a normalidade em todas as frequéncias
em 100% dos pacientes. Ao analisar o grupo de estudo,
ndao houve diferenca nos limiares entre os géneros
masculino e feminino. Nao foi detectada diferenca entre
os limiares auditivos das orelhas direita e esquerda e,
por esse motivo, a média das orelhas foi utilizada para
representar esses limiares. Quando comparados o0s
limiares auditivos obtidos na audiometria tonal liminar
(250-8.000 Hz) e audiometria de altas frequéncias
(9.000-20.000 Hz) entre os grupos, foram observados
limiares mais elevados no grupo estudo, com as maiores
diferengas ocorrendo nas altas frequéncias. Esses achados
demonstram a importéancia do uso da audiometria de altas
frequéncias na monitorizagdo de pacientes com fibrose
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cistica. Valores limiares aumentados na audiometria de
altas frequéncias sdo achados importantes na avaliagcdo
auditiva de pacientes com fibrose cistica. Esses resultados
podem indicar danos causados pelo uso constante de
aminoglicosideos no tratamento da doencga e que nao sdo
observados na audiometria tonal realizada rotineiramente
na prética clinica.

EVOLUGAO PONDERAL, APOS ORIENTAGAO
DIETETICA, EM PACIENTES PORTADORES DE FIBROSE
CISTICA AVALIADOS PARA TRANSPLANTE PULMONAR
TEMA: NUTRICAO
ROBERTA GARCIA DE OLIVEIRA FERNANDES; ANNA CAROLINA
DI CREDDO ALVES; LIS PROENCA VIEIRA; RICARDO HENRIQUE
DE OLIVEIRA BRAGA TEIXEIRA; MARCOS NAOYUKI SAMANO
INSTITUTO DO CORAGAO- HCFMUSP
Introducé@o: A Fibrose Cistica (FC) é uma doenca
genética, decorrente da mutacdo do gene CFTR, que
leva a alteragbes pulmonares, pancreéticas e intestinais,
comprometendo o estado nutricional. Uma das alternativas
de tratamento é o transplante de pulmao (TXP). Estudos
mostram forte relagcdo entre o estado nutricional pré-
operatério e a mortalidade apés TXP, mostrando que
pacientes com indice de Massa Corporal (IMC) inferior a
17kg/m2 antes do TXP tém maior risco de morte apdés a
cirurgia. Objetivo: Verificar a evolugao ponderal durante
um ano de acompanhamento nutricional em pacientes
com FC, avaliados para transplante pulmonar, que
necessitavam de ganho de peso para a cirurgia. Método:
Estudo retrospectivo, incluindo pacientes com diagndéstico
de FC, adultos, de ambos os sexos, avaliados pela equipe
de TXP do InCor, com IMC < 17Kg/m2, acompanhados no
ambulatério de nutricdo com o minimo de dois atendimentos
por um ano ou mais, que iniciaram o tratamento dietético
até julho de 2017. Foram calculadas a ingestdo caldrica
dos avaliados, com base no recordatério alimentar
da primeira consulta, e as necessidades energéticas,
estimadas pelas férmulas especificas para FC. Também
coletadas informagodes sobre o uso de suplementos e/ou
gastrostomia (GTT) e desfecho clinico. Tais varidveis foram
analisadas para verificar possivel correlagdo com ganho de
peso durante o acompanhamento nutricional. Resultados:
Foram avaliados 12 individuos, com média de idade de 25
anos, 75% do sexo feminino. 83% usavam suplemento e
25% utilizaram GTT. Deles, 83% apresentaram adequacao
entre consumo e necessidade energética. Ganharam
peso 66,6% dos avaliados. Quanto ao desfecho, 41,7%
transplantaram e 16,7% foram a ébito. Todos os que
transplantaram ganharam peso e atingiram o IMC minimo
para TXP (17kg/m2), critério para incluséo em lista TXP,
nao havendo diferencga significante entre quem tomou ou
nao suplemento e fez uso ou ndo de GTT. Houve perda de
peso, antes e apés o acompanhamento nutricional, mas
quem transplantou, ganhou peso (+ 2,1Kg) Conclusao:
Todos os pacientes que foram para TXP ganharam peso,
independente do uso de terapias coadjuvantes, ressaltando
a importancia da adequacéo do estado nutricional no TxP

PERCEPGAO DE PAIS/RESPONSAVEIS SOBRE A
QUALIDADE DE VIDA DE CRIANGAS COM FIBROSE CiSTICA
UTILIZANDO O DISABIKIDS - MODULO FIBROSE CiSTICA.
TEMA: FISIOTERAPIA
VIVIANE SOARES; PEDRO HENRIQUE DE ALMEIDA SILVA; MARCOS
VINICIUS DE SOUSA FERNANDES; AMANDA PAIVA DA SILVAA; IGOR
PEREIRA MACHADO; PATRICIA ESPINDOLA MOTA VENANCIO
CENTRO UNIVERSITARIO DE ANAPOLIS - UNIEVANGELICA
Introducdo: A percepcdo subjetiva dos pais/
responséaveis sobre a qualidade de vida (QV) de criangas



com fibrose cistica (FC) pode oferecer subsidios para
melhor assisténcia dos filhos e dos pais que em muitas
circunstancias se encontram sobrecarregados e possuem
a mesma percepcdo em relacdo aos filhos. Objetivo:
avaliar a percepcao do pais/responsaveis sobre a qualidade
de vida de criancas/adolescentes com FC e verificar a
correlacdo da QV com as varidveis séciodemogréficas.
Métodos: Participaram do estudo 29 pais/responsaveis
(um homem e 28 mulheres) de criancas com FC. Nos dias
de consulta das criangas/adolescentes, eles responderam
um questiondrio especifico — DISABIKIDS (modulo
Fibrose Cistica) que possui versdo proxy validado para
pais. O questiondrio possui dez questdes com resposta
tipo likert, que avaliam a percepgao dos pais sobre
qualidade de vida dos filhos com FC. Quatro itens sé&o
relacionados ao dominio impacto da doenca sobre os
aspectos fisicos (percepcao de esforco e dispneia) e seis
itens relacionados ao dominio tratamento (ingestdo de
enzimas, realizar fisioterapia, ir a consultas médicas). Os
escores do questionéario foram descritos em percentual.
O coeficiente de Spearman verificou a correlagdo entre
os dominios impacto e tratamento com a idade dos pais,
idades das criancas/adolescentes e o numero de filhos. O
valor considerado de p foi < 0,05. Resultados: A idade
média dos pais foi 34,3 (11,5) anos, numero de filhos 2
(2) e idade dos filhos 66,6 (50,6) meses. Dos avaliados,
19 (65,5%) eram casados, trés (10,3%) separados e sete
(24,1%) outras formas. Com relagdo ao dominio impacto
oito pais/responséveis e no dominio tratamento, quatro
pais consideraram a QV dos filhos inferior a 50%. Em
contrapartida, cinco pais acharam que nao ha impacto da
doenga sobre a QV dos filhos e, somente dois acharam
que o tratamento nao influencia na QV. Quando o estado
civil dos pais foi estratificado em casado e solteiros, os
pais/responsaveis casados possuem uma percepgao
melhor da QV dos filhos no dominio tratamento (casados:
76,5% (23,3) e solteiros 57,5% (24,3), p = 0,049). Houve
correlagao negativa entre a idade dos filhos (r =-0,51, p =
0,004) e o numero de filhos (r =-0,55, p = 0,002) com o
dominio impacto da doenga (tabela 1). Conclusao: Os pais
casados possuem uma melhor percepgao da QV de seus
filhos. Houve uma correlacdo negativa entre o dominio
impacto com a idade dos filhos e o numero de filhos dos
pais /responséaveis.

PESQUISA FENOTIPICA DA FORMAGAO DE
BIOFILME EM STAPHYLOCOCCUS AUREUS ISOLADOS DE
AMOSTRAS RESPIRATORIAS DE PACIENTES COM FIBROSE
CISTICA.
TEMA: MICROBIOLOGIA
JANNAINA F. DE MELO VASCO; DANAYLA SANTOS DA COSTA;
MONICA QUEKES SCHNITZLER; LUIZA SOUZA RODRIGUES;
CARLOS ANTONIO RIEDI; NELSON AUGUSTO ROSARIO FILHO

UNIBRASIL

A Fibrose Cistica (FC), também denominada
mucoviscidose, € uma doenca hereditaria autossémica
recessiva definida pelo comprometimento sistémico das
glandulas exoécrinas, sendo o pulmao o local preponderante
de manifestacdo da doencga. As infecgdes pulmonares da
fibrose cistica (FC) sao cronicas e dificeis de erradicar.
Staphylococcus aureus é um dos patdégenos respiratérios
mais prevalentes em pacientes com FC e estd associado
a resultados desfavoréveis, pois apresenta varios fatores
de viruléncia, dentre eles a capacidade de formacéo de
biofilme. O biofilme é definido como uma comunidade
de microrganismos contidos em uma matriz extracelular
polissacaridea associados a superficies biodticas ou
abidticas. Estudos apontam potencial associagao entre
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a capacidade de formar biofilme e dificuldades no
tratamento, com consequente piora no prognéstico da
doenca. O presente estudo teve como objetivo avaliar a
capacidade de formagao de biofilme por método fenotipico
em cepas de S. aureus isolados do trato respiratério de
pacientes com FC. Os isolados foram provenientes
de amostras do trato respiratério inferior de pacientes
diagnosticados com FC e acompanhados no Ambulatério
de Fibrose Cistica de um grande hospital universitario
na cidade de Curitiba / PR, durante o periodo de Maio a
Outubro de 2017. Foram realizadas provas bioguimicas
microbiolégicas padroes para caracterizagdo de 23 cepas
de S. aureus. A produgdo de biofilme foi determinada
por método fenotipico realizado em tubo tipo falcon com
interpretacao visual, apés o cultivo dos microrganismos
em caldo BHI enriquecido com 8% de glicose, incubacéo
por 24 horas em estufa bacteriolégica a 35 +/- 2 °C,
lavagem com tampéo fosfato-salino, coloracdo com
solugéo cristal de violeta (0,1%) e Ultima etapa de lavagem
com agua destilada. Os resultados revelaram que 47,82%
(11) das cepas analisadas tinham a capacidade de formar
biofilme, sendo observada a cor lilds na parede do tubo.
Biofilmes sao dificeis de serem removidos e/ou eliminados
e funcionam como uma fonte de infecgdes recalcitrantes,
além de contribuir para uma alta tolerancia ao tratamento
com antibiéticos, sendo a sua pesquisa relevante por
contribuir no mau prognostico dos pacientes.

ANALISE DA VARIABILIDADE DA FREQUENCIA
CARDIACA EM CRIANGAS E ADOLESCENTES COM FIBROSE
CIiSTICA
TEMA: FISIOTERAPIA - .
PITIGUARA DE FREITAS COELHO; PAMELA REIS VIDAL; JOSE
LU,CAS SOUZA RAMOS; ROBERTA RIBEIRO BATISTA BARBOSA;
MARCIO VINICIUS FAGUNDES DONADIO
UNIFESP
Introducao: No paciente com fibrose cistica, os episédios
de infecgOes respiratérias sdo recorrentes, acarretando
no declinio da funcdo pulmonar e alteracdo do estado
nutricional, que sao fatores determinantes de progndstico.
Estudos evidenciam a existéncia de correlagado entre
alteragdes na variabilidade da frequéncia cardiaca e
mortalidade emindividuos com diversas condicoes clinicas,
porém hé poucas evidéncias que relacionam a atuacéo do
sistema nervoso autbnomo em pacientes com Fibrose
cistica. Objetivo: Analisar a variabilidade da frequéncia
cardiaca e a capacidade de exercicio em individuos com
fibrose cistica. Método: Trata-se de um estudo transversal,
realizado com 30 criancas e adolescentes com diagndéstico
de fibrose cistica atendidos em uma clinica escola de
Fisioterapia do municipio de Vitéria, Espirito Santo. A
andlise foi realizada através de frequéncia absoluta e testes
estatisticos no programa Stata versdo 12.0. Resultados:
A maior parte da amostra era do sexo masculino, do
interior do estado, de raca parda e com IMC classificado
em eutrofia. Foi observado diferencas estatisticamente
significante entre as varidveis de variabilidade da frequéncia
cardiaca (VFC) em repouso e exercicio. Houve diminuigdo
durante o momento do exercicio dos seguintes parametros
da VFC: SDNN (modulagao simpdatica e parassimpética),
RMSSD (parassimpatica), pPNN50 (parassimpética). Além
disso, houve aumento durante o exercicio dos parametros:
LF (simpético), HF (nervo vago), e LF/HF (simpético e
parassimpatico). Nao houve correlacdo significante entre
as varidveis de VFC com escore z da altura e escore z do
IMC. Conclusao: Pode-se observar que o individuo com
fibrose cistica possui grande dificuldades na realizacao de
exercicios fisicos e que o sistema nervoso autbnomo gera
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uma resposta simpaética a este momento, mostrando que
ha um dificuldade de adaptacao e uma mé resposta a esse
periodo.

EVOLUGAO DA MORTALIDADE POR FIBROSE
CISTICA DE 1979 A 1995 (CID 9) E DE 1996 A 2016 (CID 10) NO
BRASIL.

TEMA: EPIDEMIOLOGIA

ALINE DESSIMONI SALGADO; BIANCA VAZ MICHERINO; CARMEN
LUCIA ANTAO PAIVA; GLORIA REGINA DA SILVA E SA
UNIVERSIDADE FEDERAL DO ESTADO DO RIO DE JANEIRO
Introducao: A fibrose cistica (FC) é uma doenca
autossdmica recessiva multissistémica. No Brasil sua
incidéncia foi estimada em 1:7000 nascimentos, com
variagdes regionais. Diante desse cendrio, é importante
analisar a evolucdo da mortalidade notificada por FC para
tracar o perfil de notificagdo de ébitos por essa doenga no
pais. Objetivo: Investigar a evolugdo da mortalidade por
FC no Brasil utilizando-se os codigos 277 e E84 (CID9 e
10, respectivamente), sem e com idade de corte de 44
anos. Método: Trata-se de um estudo ecoldgico baseado
em dados coletados no SIM/DATASUS referentes as
declaragdes de o6bito (DO) tendo como causa bésica
a FC nos periodos referentes ao CID 9 e 10. Usou-se a
idade de corte (IC) de 44 anos como sobrevida maxima
dos portadores de FC, j& que, segundo o Ministério da
Saude, atualmente, apenas 50% dos pacientes com FC
vivem até os 30 anos, sendo a expectativa de vida de
aproximadamente 15 anos. Dados demogréficos foram
coletados do IBGE e organizados utilizando o programa
Excel (Microsoft®) para investigar a evolugdo do nimero
de DO por 100 mil habitantes. Resultados: Os resultados
demonstram que houve aumento no nimero absoluto de
DO por FC no CID9 e 10. Entretanto, nao seria esperado
aumento no numero de O6bitos, pois se trata de uma
doenca genética. Os resultados referentes ao CID 9, sem
e com IC de 44 anos, mostraram taxas de mortalidade
de FC/ 100.000 habitantes, relativamente estéveis.
Analisando-se as taxas mortalidade / 100.000 habitantes
no CID 10, com IC de 44 anos, nota-se que houve uma
relativa estabilidade, com leve aumento ao longo dos anos.
No entanto, essas taxas no CID 10, sem IC, aumentaram,
indicando um desvio do padrdo esperado para doengas
genéticas em grandes populagdes. Conclusao: Observou-
se que a FC sofreu modificagdes no nimero e nas idades
de 6bitos notificados, principalmente na anélise do CID 10.
Isso pode ser explicado ndo sé pelo melhor conhecimento
da doenca, devido a obrigatoriedade da Triagem Neonatal
a partir de 2013, mas também pela alteragdo no SIM
referente aos codigos de registro de 6bito por FC no CID
10 (J84 para FC idiopéatica e E84 para FC cldssica), pois a
partir de 44 anos taxa de mortalidade volta a crescer.

oy ESTADO NUTRICIONAL DE CRIANCAS
SUBMETIDAS A TRIAGEM NEONATAL PARA FIBROSE CISTICA
E ATENDIDAS EM AMBULATORIO DE REFERENCIA.
TEMA: NUTRICAO
IEDA REGINA LOPES DEL CIAMPO; REGINA SAWAMURA; LUIZ
ANTONIO DEL CIAMPO; MARIA INEZ MACHADO FERNANDES
HOSPITAL DAS CLINICAS DA FACULDADE DE MEDICINA DE
RIBEIRAO PRETO DA UNIVERSIDADE DE SAO PAULO
Introducao: A Fibrose Cistica (FC) pode afetar o estado
nutricional (EN), pela insuficiéncia pancreética (IP) e
processos inflamatérios/infecciosos pulmonares cronicos,
entre outros agravos. Alteracdes do EN pioram a funcédo
pulmonar. Sua deteccdo mais precoce, geralmente
pela Triagem Neonatal (TNN), melhora as chances de
manutencdo do EN. Objetivos: Comparar o EN de
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criangas atendidas em ambulatério de referéncia para
FC, previamente submetidas a TNN. Método: estudo
transversal, recuperando dados do prontudrio. Incluidas as
criangas detectadas com FC tipica (2 dosagens de cloro
no suor > 60 mEg/L) ou atipica (uma ou 2 dosagens de
cloro no suor entre 30-60 mEg/L ou 1 dosagem > 60 e 1
entre 30 e 60, com manifestacdes clinicas), atendidas em
ambulatério de referéncia no estado de Sdo Paulo em 2017.
Variaveis: caracterizagdo da FC (tipica/atipica), TNN falso
negativo (sim/nao), ileo meconial e/ou gastrostomia prévia
(sim/ndo), esteatocrito > 2% (sim/ndo), género (M/F);
idade ( < 2/2 anos). Indicadores avaliacdo EN: E/I; P/l e P/E
(VN > -2); P/E avaliado até 5 anos vida. Anélise descritiva:
cédlculo de percentuais e medianas (min; max). Célculos
dos indicadores nutricionais: Programas Anthro e Anthro
plus. A correlacdo entre os indicadores nutricionais e
demais variaveis foi calculada pelo teste de Kruskal Wallis.
Adotado p < 0,05 como nivel de significancia. Resultado:
42 criangas: 22 (52,4%) M; 32 (76,2%) IP; 39 (92,9%) FC
tipica; 3(7,1%) TNN falso negativo; 6 (14,3%) ileo-meconial/
gastrostomia: [(B) ileo/(1)gastrostomial; 73,8%(31) > 2
anos. EN (VN > -2): 83,3%(35/42) E/I; 100%(25/25) P/E;
92,9%(39/42) P/I; 100%(42) IMC/I. Medianas (min;max):
E/lI -0,4 (-3,9;1,5); P/E 0,63 (-1,83;1,85); P/I -0,30 (-2,7;
2,8) e IMC/I 0,36 (-1,56; 3,16). Nao houve correlagdo do
EN com as demais variaveis. Conclusao: os indicadores
nutriicionais  foram adequados, considerando-se a
amostra, j4 que suas medianas apresentaram-se na faixa
de adequacgdo da normalidade. Entretanto, mesmo 100%
apresentando adequado IMC/I, o indicador E/I (83,3%
com niveis de adequacéo) sugeriria casos de desnutricdo
pregressa. Os valores minimos de E/I e P/l localizaram-
se abaixo dos niveis de adequagdo. Manifestagoes
particularmente graves presentes nos pacientes que sao
direcionados aos centros que proporcionam atendimento
em nivel terciario, além dos proprios aspectos sociais,
devem ser sempre consideradas a fim de se individualizar
e aperfeicoar o tratamento para a obtencdo dos melhores
resultados.

@ ZP SINTOMAS  PRECOCES  DETECTADOS  NO
NEONATO/CRIANGA PORTADORA DE FIBROSE CISTICA
DURANTE A TRIAGEM NEONATAL

TEMA: ENFERMAGEM

RENATA RODRIGUES GUIRAU; SANDRA CRISTINA VEIGA DE OLIVEIRA
SANTOS; CRISTIANE MARIA CARVALHO LOPES; JULIANA CORREA
CAMPOS BARRETO; VANESSA GOMES GIMENES BRILHANTE;
VITORIA REGIA PINHEIRO

UNICAMP

Introdugado: Os programas de triagem neonatal sé&o
fundamentais para a identificacdo de doengas no recém-
nascido, favorecendo a deteccédo precoce dos sintomas
e a melhora na qualidade de vida das pessoas. Tosse
cronica, esteatorréia e suor salgado, dificuldade de
ganho de peso, dor abdominal, ileo meconial, ictericia
prolongada sédo algumas das manifestagdes clinicas
da Fibrose Cistica (FC), cuja gravidade e a frequéncia
sao varidveis. Atualmente, a triagem neonatal para FC é
realizada com a analise dos niveis sanguineos da tripsina
imunorreativa (IRT) em duas amostras e o diagnéstico dos
casos suspeitos € feito pela dosagem de cloretos no suor
ou Teste do Suor (TS). Objetivo: Identificar os sintomas
apresentados precocemente pela crianga portadora de FC
através de Consulta de Enfermagem, durante o processo
de confirmacgao diagnéstica da doenca. Método: Estudo
descritivo, retrospectivo, realizado em um servigco de
referéncia em triagem neonatal do interior do estado de
Séo Paulo, no periodo de 2010 a 2017. Foram incluidos




pacientes que realizaram a Consulta de Enfermagem,
incluida na Triagem Neonatal do local do estudo, com
posterior confirmacdo diagndstica através do teste do
suor. Foram incluidas criangas com dois IRTs alterados
quando passaram por Consulta de Enfermagem. Foram
excluidos os pacientes que, mesmo com diagnéstico
de FC ndo passaram por consulta de enfermagem antes
da realizagdo do TS. Resultados: No periodo de 2010 a
2017, ocorreram 34 casos confirmados de FC com dois
IRTs alterados + dois TS positivos, sendo que 41,1% (n
= 14) apresentaram algum sintoma, 44,1% (n = 15) nao
apresentaram sintomas e 14,75% (n = 5) ndo passaram
por Consulta de Enfermagem. Foram identificados 10
sintomas diferentes, conforme apresentado na Tabela 1.
Dos pacientes sintomaticos, 28,56% (n = 4) tinham apenas
1 sintoma, 49,98% (n = 7) tinham de 2 a 3 sintomas e
21,42% (n = 3) tinham mais que 3 sintomas no momento
da consulta. Conclusao: Observou-se um alto percentual
de criangcas que apresentaram pelo menos 1 sintoma
relacionado a FC antes da confirmagéo diagnostica, sendo
que metade dos pacientes sintomaticos apresentaram
2 a 3 sintomas no momento da consulta. Os principais
sintomas identificados estdo relacionados ao sistema
respiratoério e dificuldade de ganho de peso.

FREQUENCIA DA MUTAGAO F508DEL EM
PACIENTES ENCAMINHADOS PELO SERVIGO DE TRIAGEM
NEONATAL NO ESTADO DE SANTA CATARINA

TEMA: DIAGNOSTICO E EPIDEMIOLOGIA

EDUARDO PIACENTINI FILHO; NORBERTO LUDWIG NETO; LUIZ
ROBERTO AGEA CUTOLO; JOSE EDUARDO PEREIRA FERREIRA;
LOUISE LAPAGESSE DE CAMARGO PINTO; VINICIUS RENE GIOMBELLI

HOSPITAL INFANTIL JOANA DE GUSMAOQ

Introducédo: a fibrose cistica (FC) é uma doenca
genética autossOmica recessiva com acometimento
multissistémico. O gene da FC localiza-se no brago longo
do cromossomo 7 e codifica uma proteina denominada
CFTR (cystic fibrosis conductance regulator). Mais de 2000
mutacdes podem interferir no funcionamento da proteina.
A mais frequente ocorre por uma delecdo de um residuo
de fenilalanina na posicao 508 (F508del). Esta mutacédo
pertence a classe |l e esté relacionada a alteragcbes no
transporte da proteina CFTR até a membrana celular
e cursa com manifestagdes fenotipicas significativas.
Objetivo: descrever a frequéncia da mutacdo F508del
nos pacientes portadores de fibrose cistica encaminhados
pelo Servico de Triagem Neonatal no Estado de Santa
Catarina. Método: estudo retrospectivo descritivo. Foram
selecionados os pacientes encaminhados pelo Servigo
de Triagem Neonatal com uma ou duas amostras de
tripsina imunorreativa alteradas e, posteriormente, teste
do suor confirmando o diagnostico de fibrose cistica no
periodo entre janeiro de 2004 e dezembro de 2018 no
Estado de Santa Catarina. Resultados: foram incluidos
neste estudo 121 pacientes. Quarenta e oito pacientes
(39,7%) eram homozigotos para a mutacdo F508del e
43 pacientes (35,5%) portavam a mutagcdo F508del em
heterozigose. Dezenove pacientes (15,7%) apresentavam
outras mutacoes e 11 (9,1%) estavam sem as mutagoes
identificadas até a finalizagdo deste trabalho. Conclusao:
a mutacao F508del foi identificada em noventa e um
pacientes (75,2%). Destes, 48 pacientes (39,7%) em
homozigose e 43 pacientes (35,5%) em heterozigose. A
determinacao dos diversos gendtipos tem relevancia para
o aconselhamento genético das familias, para a criagao de
politicas publicas com a oferta de painéis especificos de
acordo com a frequéncia em determinada populacéo, na
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correlagdo gendtipo/fendtipo e na indicagao de terapias
especificas.

s PERFIL DOS PACIENTES ACOMPANHADOS EM UM
CENTRO DE REFERENCIA PEDIATRICO: 3 ANOS DE FOLLOW
UP
TEMA: EPIDEMIOLOGIA

FERNANDA MAYRINK GONCALVES LIBERATO; LUANA DA SILVA
BAPTISTA ARPINI; ROBERTA DE CASSIA NUNES CRUZ MELOTTI;
FERNANDA BARBOSA DOS SANTOS MALINI

HOSPITAL INFANTIL NOSSA SENHORA DA GLORIA
Introducao: A fibrose cistica € uma doenga genética grave
e multissistémica, que vem evoluindo com melhora do
diagnéstico e tratamento com base no perfil clinico dos
pacientes. Objetivo: Descrever a evolugao do perfil clinico
dos pacientes no periodo de 3 anos. Método: Estudo
seccional, com dados de prontudrios dos pacientes com
fibrose cistica acompanhados em 2016, 2017 e 2018 no
Centro Pediatrico de Fibrose Cistica do Espirito Santo.
Foram calculadas as frequéncias das varidveis: Média de
idade, vinculo atual (em acompanhamento, transferidos e
6bitos), manifestagdes clinicas; colonizagao bacteriana em
vias aéreas e estado nutricional. Resultados: A média de
idade dos pacientes em 2016 foi de 8,2 anos, enquanto em
2017 foi de 9,08 e em 2018 de 8,23. Nos anos de 2016,
2017 e 2018, respectivamente, o nUmero de pacientes que
iniciaram acompanhamento no centro foram 11, 2 e 10,
permanecendo em acompanhamento 91, 86 e 85, tendo
ainda 5, 4 e 1 transferidos para o centro de adultos, e 1,2 e 1
evoluiram a 6bito. No que tange as manifestagoes clinicas,
93,8% dos pacientes apresentaram manifestagoes
pulmonares, 70,1% insuficiéncia pancreatica e 22,7%
polipose nasal em 2016, enquanto esses valores em 2017
foram 71%, 77,4% e 31,2% e em 2018 foram 76%, 73% e
27%, respectivamente. Quanto as colonizagdes, em 2016
39,2% dos pacientes nao eram colonizados, 41,2% era
colonizado por Staphylococcus Aureus sensivel a Oxacilina
(SASO), 16,5% por Pseudomonas Aeruginosa (PA) e 3,1%
por microorganismos multirresistentes (MM). Em 2017
observou-se 15,1% nao colonizados, 63,4% colonizados
por SASO, 17,2% por PA e 4,3% por MM. Em 2018 as
frequéncias de colonizagdo foram, na mesma ordem,
de 23%, 48,3%, 19,5% e 9,2%. Em relacdo ao estado
nutricional, os resultados mostram que ao longo dos
anos, houve uma redugao da prevaléncia de eutrofia, com
aumento do percentual tanto de magreza, como de excesso
de peso. Observa-se que em 2016, 92,8% dos pacientes
estavam eutroficos, 5,2% magros e 2,1% com magreza
acentuada, sem caso de excesso de peso. Enquanto que
em 2017, 88,2% estavam eutrdéficos, 8,6% magros, 2,2%
com magreza acentuada e 1,1% com sobrepeso. J& em
2018, observa-se que 81,6% estavam eutroficos, 11,5%
magros, 2,3% com magreza acentuada e 4,6% com
excesso de peso, classificados pelo de indice de massa
corpérea para a idade. Conclusao: O acompanhamento
periédico dos pacientes permite o conhecimento do perfil
destes, bem como visualizar sua evolugéo.

PREVALENCIA DE ESTEATOSE HEPATICA EM
CRIANCAS E ADOLESCENTES COM FIBROSE CISTICA E
ASSOCIAGAO COM O ESTADO NUTRICIONAL
TEMA: NUTRICAO
AMANDA OLIVA GOBATO; ANA CAROLINA JUNQUEIRA VASQUES;
ANTONIO FERNANDO RIBEIRO; ROBERTO MASSAO YAMADA;
GABRIEL HESSEL
UNICAMP
Introducao: O termo doenga hepética na FC é inespecifico
e tem sido empregado para descrever um amplo espectro
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de alteragoes hepatobiliares incluindo a esteatose
hepatica. Essa alteracao é citada nas casuisticas com uma
frequéncia de 20% a 60%. Embora a etiopatogénese na
maioria dos pacientes seja desconhecida, ela tem sido
associada com deficiéncias nutricionais especificas,
alteracdo no metabolismo de fosfolipideo e desnutricdo.
Objetivo: Determinar a prevaléncia de esteatose hepatica
(EH) em criancas e adolescentes com fibrose cistica
(FC) e associar com o estado nutricional. Métodos:
Estudo transversal com criangas e adolescentes com
diagndéstico de FC. Foram aferidos o peso e altura para
o célculo do IMC e classificagdo do estado nutricional.
A circunferéncia do braco (CB), a dobra cuténea tricipital
(DCT) e a circunferéncia muscular do brago (CMB) foram
empregadas para avaliagdo da composigao corporal. A
ultrassonografia abdominal foi realizada para o diagnéstico
de EH. Os testes estatisticos empregados foram o teste
t de Student, Mann-Whitney e Qui-quadrado, com nivel
de significancia de 5%. Resultados: Dos 50 pacientes
avaliados, 18 (36%) apresentaram EH (Grupo A) e 32 (64 %)
sem EH (Grupo B). Para as médias de idade (Grupo A-13,3
+ 5,0 anos e Grupo B - 11,7 £ 5,0 anos), IMC (Grupo A
18,0 £ 4,1 e Grupo B 15,7 + 3,8) e DCT (Grupo A - 8,4mm
+ 3,6 e Grupo B - 7,0mm =+ 2,5), ndo houve diferenca
significativa entre os grupos. A média da CB e da CMB
diferiram significativamente entre os grupos, sendo mais
elevada no grupo com EH com valor de p respectivos de
0,047 e 0,043. Conclusées: E alta a frequéncia de EH em
pacientes com FC e ndo estérelacionada com a desnutricado
segundo os parametros de IMC, DCT e CMB. Os valores
de CB e CMB indicaram maior reserva de massa muscular
nos pacientes com EH.

PANCREATITE COMO COMPLICAGAO DA FIBROSE
CISTICA: CASUISTICA DE UM CENTRO DE REFERENCIA
TEMA: PANCREATITE
LILIAN HELENA POLAK MA§SABKI; GABRIEL HESSEL; ANTONIQ
FERN@NDO RIBEIRO; JOSE DIRCEU RIBEIRO; ROBERTO JOSE
NEGRAO NOGUEIRA; CARLOS EMILIO LEVY
UNIVERSIDADE ESTADUAL DE CAMPINAS - UNICAMP
Introducao: O péancreas assume relevancia na Fibrose
cistica (FC), pois suas secrecoes mais viscosas destroem
0 6rgéo e predispdem a pancreatites. Objetivo: Descrever
casos de pancreatite em pacientes com FC e correlacionar
com antecedente de ileo meconial, mutacdo genética,
valor de esteatécrito e elastase fecal. Método: Coleta de
dados do prontuario e do laboratério do hospital. Foram
usados os testes de Mann-Whitney e Qui-quadrado para
analise estatistica. Resultados: De 220 pacientes, foram
excluidos 76 por dados incompletos - N final de 144, com
idade variando de 2 meses a 45 anos (46% sexo feminino).
Sete pacientes (5%) apresentaram pancreatite (43% sexo
masculino), com média de idade de 7,3 anos e mediana
de 6 (DP = 5,3). Entre esses, 6 eram heterozigotos para
a mutacdo F508del e 1 era homozigoto. Apenas um
paciente que teve pancreatite apresentou ileo meconial,
nao mostrando correlagdo entre os dados. Seis tiveram
esteatdcrito coletado, sendo a média de 23,6% e a
mediana de 9,09% (DP = 23,6). Dos 137 individuos que
nao tiveram pancreatite, 114 tiveram esteatocrito dosado,
com média de 17,82% e mediana de 14,29% (DP = 11,98).
Os valores de esteatécrito entre pacientes com e sem
pancreatite ndo tiveram diferenga estatistica (p > 0,05).
Entre os 7 pacientes com pancreatite, 5 tiveram elastase
fecal dosada, sendo a média de 154,72ug/g, com mediana
de 68,89 (DP = 162,7). Entre os 137 pacientes que ndo
tiveram pancreatite, 69 tiveram elastase fecal coletada,
com média de 141,46ug/g e mediana de 42,5 (DP =
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195,63). Os valores de elastase entre pacientes com e sem
pancreatite nao tiveram diferenca estatistica (p > 0,05).
Ainda, ndo houve relagao significativa entre ocorréncia
de pancreatite e valor de elastase > 200ug/g (p > 0,05).
Entretanto, dos 5 pacientes que tiveram pancreatite e
elastase fecal coletada, 2 possuiam elastase > 200ug/g.
Conclusao: A pancreatite € complicagédo grave que, apesar
de pouco frequente na amostra, continua sendo relevante.
Os resultados sugerem associacdo entre a mutagao
F508del e ocorréncia de pancreatite. A auséncia de
associacao entre valores de elastase fecal ou esteatocrito
e ocorréncia de pancreatite pode ser explicada talvez pelo
baixo numero de pacientes com essa complicagdo na
amostra. O fato de 40% dos pacientes com pancreatite
terem suficiéncia pancreética (elastase > 200pug/g) indica
que essa complicagcdo pode ocorrer em qualquer paciente
com FC, independente da fungao do érgéo.

TRIAGEM NEONATAL PARA FIBROSE CISTICA NO
ESTADO DO MIARANHAO EVOLUGAO EM 5 ANOS

TEMA: DIAGNOSTICO E EPIDEMIOLOGIA

DENISE MARIA COSTA' HAIDAR; MARIA JULIANA RODOVALHO
DORIQUI; HUGO JOSE ALVES; JENILSON MOTA DA SILVA
UFMA

Introducéo: A dosagem do Tripsinogénio Imunorreativo
(TIR) na Triagem Neonatal (TN) possibilita o diagnéstico
e tratamento precoces da Fibrose Cistica (FC). Em 2012,
foi implantada a fase Il do Programa Nacional de Triagem
Neonatal (PNTN) no Maranhdo pelo Sistema Unico de
Saude (SUS). Objetivos: Avaliar a cobertura da triagem
no Estado; conhecer a distribuicdo dos casos com triagem
positiva; identificar a idade na 1 e 2% coletas; o tempo entre
coleta e o processamento; idade na liberagdo do resultado;
nuimero de testes de suor realizados e os desfechos.
Metodologia: Trata-se de estudo descritivo retrospectivo
do periodo de 2012 a 2017. Participaram do estudo
criangas com a 1?2 coleta de IRT alterada, criancas com
as duas coletas alteradas e as que foram impossibilitadas
de fazer a 2% coleta por desfechos diversos. Os dados
foram obtidos das fichas individuais e boletins do Servico
Estadual de Referéncia para Triagem Neonatal (SERTN).
Em 2016, houve interrupcdo dos exames de junho a
outubro por falta de kits, o que justifica a auséncia dos
dados deste periodo. Informagdes sobre o teste do suor
(Wescor) foram restritas aos boletins do SERTN por
indisponibilidade do laboratério credenciado. Foi calculada
a média e a mediana dos dados. Resultados: A cobertura
da Triagem Neonatal (TN) para FC variou de 56,3 a 80,2%.
Os exames positivos predominaram no interior do Estado
em frequéncia que variou de 33,4 a 83,3 % nos 5 anos. No
mesmo periodo, a idade das criangas na 1% coleta variou
de 07 a 15 dias de vida. A idade na 2° coleta variou de 27
a 92 dias. O tempo médio entre a coleta e a chegada ao
laboratorio variou de 7 a 20 dias. A idade dos pacientes a
época do resultado final variou de 35 a 111 dias. No total,
constam 33 criangas sem informagao sobre o teste do suor
e 13 com o teste realizado. Entre os triados, héa registro
de 30 o6bitos, 20 destes com apenas a 1% TIR. Dos 13
testes realizados, 06 foram positivos. Conclusao: A TN no
Maranhéao avancga de forma lenta desde a sua implantagao.
As varidveis analisadas ndo estdo em conformidade com
as recomendacdes atuais de precocidade do diagnostico e
tratamento. A gravidade torna-se maior, considerando que
a maior parte dos triados sao do interior do Estado, o que
implica em deslocamento retardado das amostras, bem
como das criangas para o atendimento, restrito a capital.
Os numeros sinalizam ao poder publico necessidade de



intervencdes imediatas que otimizem a TN e assisténcia
adequadas.

SEQUENCIAMENTO  GENETICO
FALSO-NEGATIVO: RELATO DE CASO
TEMA: PNEUMOLOGIA
SUELEN SANTOS CAMARGO; LEONARDO ARAUJO PINTO;
KATCHIBIANCA BASSANI WEBER; DEBORA MARIA PILAU
PHILIPPSEN; BRUNA FREIRE ACCORIS; RAFAEL PURPER ORTIZ
PONTIFICIA UNIVERSIDADE CATOLICA DO RIO GRANDE DO
SUL
Introducdo: A Fibrose Cistica (FC) é uma doenca
multissistémica, de carater recessivo, ligado a mutagées no
gene CFTR (Cystic Fibrosis Transmembrane Conductance
Regulator). Apresenta-se, muitas vezes, com alteragao
em exames de triagem neonatal, necessitando, por isso,
investigacdo complementar. Dentre os exames indicados,
estd a pesquisa de eletrélitos no suor e sequenciamento
genético. Relato de Caso: Paciente feminina, pais
consanguineos (primos), apresentou exame de triagem
neonatal alterado, com tripsinogénio imunorreativo (IRT)
de 405 ng/mL nos primeiros dias de vida, associado a
manifestacdo de ileo meconial no periodo neonatal. Aos
40 dias de vida, coletado teste do suor com Cloro com
72mmol/L. Iniciado acompanhamento em servigo terciario
especializado aos 2 anos de idade, com nova coleta de
eletrolitos no suor (Cloro de = 105,2 mmol/L). Solicitado,
portanto, sequenciamento genético que demonstrou
resultado negativo. Paciente manteve acompanhamento
em centro especializado, com terapia adequada e coletas
de exames de rotina. Durante o acompanhamento,
apresentou infecgdes respiratérias, além de colonizagdo
de orofaringe por bactérias comuns no manejo de Fibrose
Cistica, como P. aeruginosa. Considerando o quadro
clinico com apresentacao classica para Fibrose Cistica,
foi solicitado novo sequenciamento genético do gene
CFTR. Em novo exame, apresentou de delecdo nos
éxons 19 a 21, em homozigoze. Comentaros: A Fibrose
Cistica tem diversas apresentagdes e 0 sequenciamento
genético tem permitido estudo de mutacdoes e sua
relacdo com apresentagdes clinicas da doencga. Por
outro lado, o sequenciamento genético negativo na
presenca de sintomas classicos deve ser interpretado
com cuidado. Existem situagdes especificas associadas
ao risco de resultados falso-negativos. Nestas situagoes,
as mutagdes intronicas ou grandes delegcbes devem ser
suspeitadas, especialmente em familias com histérico de
consanguinidade e, portanto, maior risco de homozigoze
para mutagodes infrequentes.

COMPLETO

TERAPIA INALATORIA: PRESCRI(}AO E CUIDADOS
NOS CENTROS BRASILEIROS DE TRATAMENTO DA FIBROSE
CISTICA
TEMA: FISIOTERAPIA
EVANIRSO DA SILVA AQUINO; ANNE EMANUELE P. ROQUE;
LARISSA F. ANDRADE; ROSIANE S. SILVA; TAINA JORGE O.
PEREIRA; NUCLEO NOVAS MEDICAGOES E NEBULIZADORES -
GRUPO BRASILEIRO DE ESTUDOS EM FIBROSE CISTICA

HOSPITAL INFANTIL JOAO PAULO Il - FHEMIG / PUC MINAS -
BETIM

A terapia inalatéria (TI) utilizada de maneira correta,
proporciona maior efetividade no tratamento de pacientes
com Fibrose Cistica (FC), assim é fundamental que a
equipe multidisciplinar indigue o melhor dispositivo e
oriente seu uso de acordo com as diretrizes de cuidados.
O objetivo do estudo foi avaliar: o nivel de conhecimento
e cuidados com a TI. A concordéncia entre os aparelhos
utilizados e os indicados na bula dos medicamentos nos
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Centros de Tratamento em FC do Brasil. Foi realizado
uma avaliacdo qualitativa através de um questiondrio
semiestruturado, com 14 questdes divididas em trés
sessbes, enviado via e-mail aos profissionais dos Centros.
100% dos entrevistados usaram os critérios de eficiéncia
do nebulizador para prescrever os dispositivos e 73%
consideram a presenca dos nebulizadores na bula da
medicacdo. Foi observado um alto nivel de discordancia,
variando de 29% a 90% entre os nebulizadores disponiveis
para uso e aqueles indicados na bula. O fisioterapeuta se
destaca como responséavel pela orientagao da Tl, e em
todos os centros, os pacientes sdo orientados verbalmente
nos cuidados com os dispositivos. A avaliacdo do
funcionamento adequado dos sistemas, esté relacionada
ao desfecho clinico, melhora da fungao pulmonar e relato
do paciente. Existe um alto grau de conhecimento sobre os
principios da prescricéo e cuidados com os nebulizadores,
contudo, nota-se grande discordancia na utilizagao dos
dispositivos presentes na bula das medicagoes.

MUTAGOES DO GENE CFTR EM UM CENTRO DE
REFERENCIA DE FIBROSE CIiSTICA
TEMA: GENETICA ]
SONIA MAYUMI CHIBA; MARCELA DUARTE DE SILLOS; DEBORA
TOLAINI PINTO PIMENTEL; BEATRIZ NEUHAUS BARBISAN;
CLOVIS EDUARDO TADEU GOMES
UNIFESP
Introducdo: Todos os pacientes com FC devem ser
submetidos a estudo genético, segundo as “Diretrizes
brasileiras de diagnoéstico e tratamento da fibrose
cistica (FC)". Conhecer as mutagdes patogénicas mais
prevalentes do gene CFTR em pacientes brasileiros com
fibrose cistica (FC) pode contribuir para a elaboragao de
painéis diagndsticos mais adequados e de menor custo.
Objetivos. Determinar a frequéncia das mutagbes do
gene CFTR de pacientes com FC. Identificar a presenca
de mutacdes consideradas raras e mutacdes novas.
Métodos: Foram avaliados os dados da anélise molecular
por sequenciamento de nova geracdo do gene CFTR
de pacientes com diagnéstico de FC, estabelecido de
acordo com os critérios da Cystic Fibrosis Foundation
(dois testes do suor positivos), acompanhados em centro
de referéncia. Informagdes a respeito das mutacdes
encontradas foram obtidas nos bancos de dados CFTR2
(http://www.cftr2.org), ClinVar  (http://www.ncbi.nlm.
nih.gov/clinvar), GenBan (http://www.ncbi.nlm.nih.gov/
genbank) e PubMed (http://www.ncbi.nlm.nih.gov/
pubmed). Resultados: Foram encontradas 33 mutagoes
do gene CFTR em 98 pacientes (sexo feminino 47,9%), de
0,4 a 40,5 anos de idade. As mutagdes mais frequentes
foram: F508del (62,5%), G542X (4,6%), 3120+1G > A
(3,5%), G85E (3,5%), R334W (3%) e S549R (3%). F508del
em homozigose e heterozigose foi encontrada em 41
(41,8%) e 22 (22,4%) dos pacientes, respectivamente.
Quatorze mutagbées raras foram identificadas em 21
pacientes (21,4%), e dois pacientes (2%) apresentavam
mutagdes novas (164+2insT e 51delC). Um paciente
(0,01%) apresentava 3 mutacoes do gene CFTR. Em
2 pacientes (0,02%) so6 foi identificada uma mutacédo
patogénica em heterozigose. Conclusdes: As mutagoes
do gene CFTR mais prevalentes foram F508del, presente
em mais da metade da amostra, seguida das mutagdes
Gb42X, 31204+1G > A, G85E, R334W e S549R. Foram
identificadas 14 mutacdes raras e 2 mutagdes patogénicas
novas (164+2insT e 51delC).

[JokF)) RELACAO DAMUTAGAO DO GENE SERPINA 1 COM
HEPATOPATIA DA FIBROSE CiSTICA
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TEMA: COMPLICACOES DA FC

RAQUEL DE CASTRO SIQUEIRA TOGNI; ANTONIO FERNANDO
RIBEIRO; CARMEN SILVIA BERTUZZO; GABRIEL HESSEL; LUCAS
ROCHA ALVARENGA; SABRINA SAYURI SUZUKI

UNICAMP

Introducao: A fibrose cistica, doenca autossémica
recessiva, atinge diversos 6rgdos e sistemas do corpo,
através do defeito basico de auséncia ou diminuicdo
da atividade da proteina de membrana cystic fibrosis
transmembrane conductance regulator (CFTR). Além das
manifestacdes classicas e mais frequentes (concentragdes
elevadas de sais no suor, sinais e sintomas respiratérios
e de insuficiéncia pancreatica exdcrina), pode apresentar
diversos quadros abdominais, incluindo a hepatopatia
cronica, sendo esta Ultima a terceira causa de morte. Para
o diagnostico precoce da doenga ainda ndo ha um critério
comum ou exame especifico e sensivel para avaliar a
fungao das células do sistema hepatobiliar. No estudo das
mutacoes genéticas da Fibrose cistica, um dos fatores de
risco aventados para a alteracao hepatica, &€ a mutacéo no
gene da SERPINA 1. Objetivos: avaliar, dentre os pacientes
acompanhados por fibrose cistica no Ambulatério de
Fibrose Cistica do Hospital de Clinicas da Unicamp, se
existe relacao entre a presenca de hepatopatia cronica e
a mutacgdo do gene Serpina 1. Sujeitos e métodos: estudo
retrospectivo e transversal, através de anélise retrospectiva
de prontuérios, referentes aos pacientes com diagndstico
de fibrose cistica admitidos durante o periodo de 1987 a
2015 (numero estimado de 70 pacientes), sendo excluidos
0s pacientes que nao realizaram a pesquisa do gen serpina.
Resultados: Num N = 60 pacientes foram encontrados os
seguintes dados: 30 pacientes do sexo masculino e 30
pacientes do sexo feminino. Apenas 19 pacientes foram
considerados com hepatopatia (9 mulheres e 10 homens);
A média de idade de inicio da apresentacéao da hepatopatia
foi 11,33 anos (4-21 anos); Nos pacientes hepatopatas:
4 pacientes com diagnostico confirmado por biopsia
hepatica; 2 pacientes com aumento de consisténcia do
figado ao exame; 4 pacientes com presenca de sinais de
hipertensao portal (ascite e/ou varizes esofégicas e/ou
HDA por varizes). Estes pacientes também apresentavam
alteracoes ultrassonogréficas. Apenas 8 pacientes
apresentavam a mutacéo no gene Serpina 1 (alelo S ou Z).
E destes, apenas 3 foram considerados com hepatopatia.
Conclusao: Nao foi evidenciada relacdo entre a mutacao
no gene Serpina 1 e o desenvolvimento de hepatopatia,
nos portadores de fibrose cistica.

AVALIAGAO DA ADESAO A FISIOTERAPIA DE
PACIENTES COM FIBROSE CiSTICA DE UM CENTRO DE
REFERENCIA DE ADULTOS NO ESTADO DO ESPIRITO SANTO
T!-ZMA: FISIOTERAPIA
CINTIA HELENA SANTUZZI; FERNANDA MAYRINK GONCALVES
LIBERATO; SAMILLY ARIANY CORREA MORAU; LUANA DA SILVA
BAPTISTA ARPINI
HOSPITAL ESTADUAL INFANTIL NOSSA SENHORA DA GLORIA
- VITORIA/ES
Introducao: A fibrose cistica (FC) é cronica e progressiva
que evolui com comprometimento pulmonar. Os exercicios
respiratérios sdo fundamentais para sobrevida do paciente.
Objetivo: Verificar a adeséo ao tratamento Fisioterapéutico
proposto pelos pacientes com FC. Método: Estudo
transversal, realizado no Centro de Referéncia de Fibrose
Cistica de Adultos do Espirito Santo. Dados referentes
a espirometria e adesdo a Fisioterapia (questionario
estruturado aplicado rotineiramente nas consultas com
fisioterapeuta- versdo paciente e profissional) foram
coletados dos prontudrios dos pacientes acompanhados
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em 2018. Resultados: Dos 32 pacientes acompanhados
no periodo, 22 tinham os dados de interesse completos
nos prontudrios. Conforme os registros, apenas 36,3%
dos pacientes realizavam os exercicios respiratérios com
a frequéncia semanal recomendada pelo fisioterapeuta,
no entanto, 59,0% referiram ter uma frequéncia diaria de
exercicios respiratérios compativel com a recomendacéao,
0 que evidencia que apesar da baixa adesdo dos
pacientes aos exercicios prescritos pelo fisioterapeuta,
mais da metade mantinha uma rotina diéria de exercicios
respiratérios. Somente 13,6% realizavam os exercicios
respiratérios no tempo recomendado, sendo que 63,6%
faziam por um periodo menor do que o recomendado
diariamente. A falta de tempo foi o motivo registrado
para 0s pacientes que ndo realizavam o0s exercicios
recomendados. Quanto a atividade fisica, apenas 22,7%
a realizavam como recomendado e 18,2% realizavam pelo
tempo recomendado, todavia, 40% relatavam realizar a
atividade fisica por um periodo maior que o recomendado.
13,6% néo realizavam atividade fisica porque: fazia
fisioterapia respiratéria e ndo achava necessario, ndo gosta
de fazer exercicios, por falta de tempo e/ou cansaco. Dos
pacientes que realizavam exercicios respiratérios como
orientado, 37,5% apresentavam VEF1% acima de 60%, j&
dentre os paciente que ndo seguiam as recomendagdes
21,4% apresentavam VEF1% abaixo de 60% mostrando
0 maior comprometimento pulmonar em pacientes com
menor adesdo ao tratamento. Conclusao: A piora da
funcédo pulmonar foi observada nos pacientes com baixa
adesdo a fisioterapia e exercicios respiratérios, sendo
necesséarios mais estudos para se verificar uma real
correlagdo. Entretanto, se é possivel que a adesdo ao
tratamento fisioterapéutico esteja diretamente relacionada
ao prognostico da doenga, € de suma importancia a
elaboracao de estratégias para auxiliar o paciente nessa
tarefa.

MUTAGOES RARAS NAO DESCRITAS NO CFTR2
ENCONTRADAS EM PACIENTES DA TRIAGEM NEONATAL DE
POPULAQAQ MISCIGENADA.

TEMA: GENETICA

MARIA AMENAIDE CARVALHO ALVES DE SOUSA; MARIA ROSARIO
BARRETTO; MARIA AUXILIADORA FAGUNDES; ANNA LUCIA
DINIZ; SHEYLA HAUN; MARIA ANGELICA SANTANA

HOSPITAL ESPECIALIZADO OCTAVIO MANGABEIRA

Temos um estado com grande parte da populagdo
miscigenada com afrodescendentes. O sequenciamento
genético de populagdo altamente miscigenada traz dados
importantes para aperfeicoamento do diagndstico dos
pacientes com FC. Dados coletados em centro estadual
de referéncia de Hospital especializado de pneumologia.
Incluidos todos pacientes encaminhados pela Triagem
Neonatal (TNN), com genotipagem realizada até 12/2018
(realizada pelo GBEFC)e em acompanhamento clinico
regular. Amostra composta:27 individuos, com ldade
média atual 2,7 anos (+ 1,5), Idade Média Diagndéstico 0,15
anos + 0,60, sexo feminino 15 (55,6%), ITR média 206,8 (+
109,2). Todos os pacientes da TNN tiveram genotipagem
positiva. Dos 27 pacientes com mutagdes identificadas,
8 mutagodes (9 alelos) ndo constavam no banco de dados
do CFTR2 (Tabela 1), e 5 mutagdes (6 alelos) tem menos
de 50 casos descritos no CFTR22 (tabela 2) com um
total de 13 mutagoes raras (15 alelos). Dentre as trés
mutagdes mais comuns relatadas no REBRAFC 2016,
identificamos a mutacdo F508del em 16 pacientes
(69,3%), sendo 9 (33,3%) homozigotos. O percentual de
F508del é proximo ao encontrado em estudo anterior na
populacédo baiana, porém com percentual de homozigotos




mais elevado que do REBRAFC 2016 (25,1%). A variante
Gb542X foi encontrada em 1,0 (3,7%) e 3120+1G > A 3,0
(11,17%). Devido forte presenca de afrodescendentes em
nossa populagdo esperdvamos maior frequéncia G542X.
O presente estudo reforga importancia da genotipagem
em populagdes miscigenadas, possibilitando a criagao de”
kits” de testes genéticos mais especificos.

PERFIL DE ACOMPANHAMENTO CLINICO E
FISIOTERAPEUTICO DE PACIENTES COM FIBROSE CiSTICA
ASSISTIDOS EM UM CENTRO DE REFERENCIA
TEMA: FISIOTERAPIA
NELBE NESI SANTANA; BRUNA DE SOUZA SIXEL; MAIRA BENTES
DE ALMEIDA RAMOS; CLAUDIA DAYUBE PEREIRA
IFF/FIOCRUZ
Introducao: A Fibrose Cistica (FC) € uma doenga genética
de heranca autossdmica recessiva, considerada a
patologia congénita letal mais comum no mundo ocidental.
As principais manifestacdes clinicas da doenga respiratéria
na FC sdo a retencdo de secrecdes broncopulmonares
e as infecgdes de repeticdo, com consequente reducédo
da capacidade de exercicio e aumento da dispnéia.
Dessa forma, a fisioterapia respiratdria torna-se um
componente imprescindivel para seu tratamento,
envolvendo intervengdes que incluem a higiene das vias
aéreas e treinamento fisico, com o objetivo de reduzir a
progressdao da doenga respiratéria desses pacientes.
Objetivo: Descrever o perfil da assisténcia clinica e de
fisioterapia para pacientes com FC cadastrados em um
centro de referéncia no municipio do Rio de Janeiro.
Método: Estudo transversal, descritivo e observacional,
onde pacientes com FC responderam a um questionério
estruturado acerca da realizagao de fisioterapia e atividade
fisica regular. As varidveis estudadas foram idade, sexo,
acompanhamento fisioterapéutico e comprometimento
respiratério  caracterizado  por  necessidade de
oxigenioterapia domiciliar, suporte ventilatério ndo invasivo
e valor percentual do predito do volume expiratério forcado
no primeiro segundo (VEF1). Como acompanhamento
fisioterapéutico, foi verificada a realizagdo de fisioterapia,
sozinho(a) ou acompanhado de um profissional, em
instituicdopublica, privadaouseudomicilio, e suafrequéncia
semanal. Utilizou-se o teste de Kolmogorov-Smirnov para
avaliacdo da distribuicdo das varidveis, cuja descricao foi
realizada como frequéncias absolutas e relativas. O teste
de Mann-Whitney foi utilizado para comparar as varidveis
e o p < 0,05 foi considerado estatisticamente significativo.
Resultados: Foram analisados 131 pacientes, com
mediana de idade de 8,2 (0,4-18) anos, dos quais 55,7%
foram meninas. A fisioterapia era realizada por 82,4% dos
pacientes. Destes, 53,7% tinham o acompanhamento
regular de um fisioterapeuta, além de realizd-la em
domicilio. Os pacientes que realizavam fisioterapia
regularmente eram os mais graves. A atividade fisica
era praticada por apenas 23,7% dos pacientes e esta
relacionada a menor gravidade. Conclusao: Grande parte
dos pacientes estudados realiza fisioterapia, e mais de
50% séao assistidos por um fisioterapeuta e seguem as
orientagdes domiciliares, com frequéncia semanal média
elevada, evidenciando boa adeséo relatada ao tratamento.

COBERTURA DA DOSAGEM DE TRIPSINA
IMUNORREATIVA  COMO COMPONENTE DO TESTE DO
PEZINHO EM NASCIDOS VIVOS NAS REGIOES BRASILEIRAS
DE 2008 A 2016
TEMA: DIAGNOSTICO E EPIDEMIOLOGIA )
GABRIELA SADIGURSCHI; GLORIA REGINA DA SILVA E SA; CARMEN
LUCIA ANTAO PAIVA
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UNIVERSIDADE FEDERAL DO ESTADO DO RIO DE JANEIRO

Introducao: A Fibrose Cistica (FC) é uma doenca genética
autossdmica recessiva com incidéncia média no Brasil de
uma para 10 mil pessoas. Apesar da FC ndo possuir cura,
estudos demonstram que diagndstico precoce diminui a
morbidade. Diante disso, no territério brasileiro a dosagem
de tripsina imunorreativa (IRT) foi incluida no teste do
pezinho na Fase Ill do Programa Nacional de Triagem
Neonatal-PNTN. Segundo o Ministério da Saude, no fim
de 2011, 9 estados brasileiros estavam habilitados na
fase Ill e ao final de 2013, houve a universalizagdo desta.
Objetivo: Avaliar o nimero de dosagens de IRT como
componente do Teste do Pezinho por mil nascidos vivos
nas Regides Brasileiras de 2008 a 2016. Metodologia:
Trata-se de um estudo ecoldgico, utilizando dados
agrupados do SIA/SUS referentes aos procedimentos de
dosagem de IRT como componente do Teste do pezinho
por ano de atendimento no periodo de 2008 a 2016 por
Unidade de Federacéo(UF) e Regides brasileiras. Foram
coletados dados do SINASC/SUS referentes aos nascidos
vivos neste mesmo periodo. Realizou-se o célculo
proporcional de procedimentos de dosagem de IRT para
cada mil nascidos vivos estratificados por UF e regides
brasileiras. As observagdes foram estruturadas utilizando
o programa Excel(Microsoft®) e o software estatistico R
i386, no qual foram avaliadas a média, mediana e o desvio
padréo. Resultados: A andlise por Regides brasileiras nos
anos de 2008,2011 e 2016 respectivamente, apresentou
cobertura da dosagem de IRT em nascidos vivos de:
Centro-Oeste(0%;0% ;65,9%), Nordeste(0%;0%;64.4%),
Norte(0%;0%;70.8%), Sudeste(21.3%;39.9%;81,9%),
Sul(66%;65.3%;93.3%). J& por UF's de 2008 a 2016,
Rio Grande do Norte apresentou menor média de
procedimentos por mil nascidos vivos(média:34.36)
e Parand a maior(média:1035.11) com o numero de
procedimentos excedendo mil nascidos vivos em todos os
anos, exceto em 2014. O estado Amapéa nao apresentou
registros de procedimentos realizados. Nota-se que varios
estados iniciaram a dosagem de IRT a partir de 2013.
Conclusao: Observou-se aumento expressivo no nimero
de dosagens de IRT no periodo de 2008 a 2016, desde
a implantacao da Fase Ill do PNTN(Tabela 1). No entanto,
todas as regides em 2014, exceto Nordeste, mostraram
diminuicdo o niumero de procedimentos em mil nascidos
vivos se comparado a 2013, retomando o aumento
nos anos seguintes. Ademais, verificam-se diferencas
interestaduais e inter-regionais, sendo a regido Sul a com
maior cobertura enquanto a Norte apresentou a menor.

AVALIAGAO DO SONO POR ACTIGRAFIA
DOMICILIAR EM PACIENTES COM FIBROSE cisTiCA
TEMA: COMPLICACOES DA FC
CLAUDIA DE CASTRO E SILVA; MARIA LILIAN MAIA FERNANDES;
EVALTO MONTE DE ARAUJO FILHO; DANILO SANTOS GUERREIRO;
ANGELA ELIZABETE HOLANDA A. FREITAS; HILDENIA BALTASAR
RIBEIRO
HOSPITAL INFANTIL ALBERT SABIN
Introducao: A Fibrose Cistica (FC) é uma doenca genética
autossdmica recessiva, também conhecida como
mucoviscidose. A apresentagdo clinica e gravidade da
doenga sao varidveis. Transtornos diversos, tais como,
ansiedade, depressdo e alteragdbes do sono podem
ocorrer. Objetivo: avaliar de forma transversal um grupo
de pacientes com FC quanto aos achados clinicos e
comportamentais e quanto ao ritmo vigilia-sono através
de actigrafia domiciliar. Métodos: Foram estudados
30 pacientes, 15 do sexo masculino e 15 femininos
provenientes de um servico terciario para atendimento de
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FC do Hospital Infantil Albert Sabin (HIAS), em Fortaleza. Os
dados foram obtidos com os pacientes e corroborados com
a familia, estudo de prontuérios e informagdes do médico,
quando necessario. Foram utilizados os questionéarios
para depressdo de Hamilton (HAM-N), para a qualidade
do sono de Pittsburgh (PSQI) e para a sonoléncia diurna
de Epworth (ESE). Resultados: ndo houve diferencas
entre as manifestacdes clinicas, resultados laboratoriais e
questionarios comportamentais entre os grupos. Também
nao houve diferencas relacionadas as medidas do registro
vigilia-sono. Os pacientes com maior idade apresentavam
maior indice de Massa Corpdrea (p = 0,001). N&o houve
relacdo entre as medidas subjetivas de avaliacdo do sono
(PSQI) e o registro obtido por actigrafia. O tempo acordado
apés o sono relacionou-se inversamente com o VEF1 (p
= 0,004) e diretamente com o escore de Scwachman-
Kulczycki (S-K) Conclusao: Nesse estudo nao foram
observados ma qualidade do sono, sonoléncia diurna
ou sintomas depressivos; As caracteristicas clinicas e
comportamentais nao foram diferentes entre o sexo
masculino e feminino; O estudo mostrou que um pior
S0N0, expresso como maior tempo acordado apds o sono,
associa-se a pior funcdo respiratéria e a piores escores
de gravidade clinica. O estudo de actigrafia poderia ter
avaliado um nimero maior de pacientes.

[{¢.'%) FLUXO DE PROCESSOS EM UM SERVICO DE
REFERENCIA EM TRIAGEM NEONATAL PARA DIAGNOSTICO
DE FIBROSE CiSTICA )

TEMA: IMAGEM E DIAGNOSTICO

SANDRA CRISTINA BIBRIES; CRISTIANE MARIA CARVALHO LOPES;
FRANCISCA PONTES FARIAS; MARCELLE CRISTINE NABAS; LIVIA
GRANJA CARRUCHA; VANESSA GOMES GIMENEZ BRILHANTE
UNICAMP

Introducao: O Programa Nacional de Triagem Neonatal,
também conhecido por Teste do Pezinho, é uma agao
preventiva que permite realizar o diagnostico de diversas
doencas congénitas no periodo neonatal e interferir
em seu curso, permitindo a instituicdo do tratamento
precoce especifico e a redugdo ou prevencéo das sequelas
associadas a cada doenca. Nessa abordagem, considera-
se a triagem neonatal como um processo que envolve
varias etapas, compreendendo a coleta da amostra, o
processamento do exame laboratorial, a busca ativa dos
casos suspeitos, a confirmacéo diagndstica, o tratamento
e oacompanhamento multidisciplinar especializado desses
pacientes. Objetivo: Demonstrar a sistematizacao do fluxo
de processos nas etapas envolvidas para a confirmagao do
diagnéstico de Fibrose Cistica. Método: Levantamento
com todos os usudrios do fluxo de processos a partir
da rotina j& existente, realizando a modelagem a partir
de um direcionamento para cada conduta proposta,
desde a identificagdo do primeiro resultado alterado
da Tripsina Imunoreativa(lRT) do recém nascido até a
concluséao do diagndstico, com o Teste do Suor e posterior
encaminhamento ao Centro Especializado de Referéncia
em Fibrose Cistica(CERFC). Resultados: Uma vez que
a amostra inicial do recém nascido € identificada como
alterada, o laboratério de Triagem Neonatal solicita
a coleta de nova amostra em papel filtro. Quando o
resultado da segunda amostra coletada dentro do periodo
preconizado apresentar alteragdo ou essa amostra for
colhida apés o tempo adequado (apoés 45 dias de vida), é
gerada a convocacgéo para o Teste do Suor. Nesse caso
a Enfermagem agenda esse exame e o Servico Social
convoca a familia por telefone para comparecer ao Servigo
de Referéncia em Triagem Neonatal. Apds a realizagcdo
do Teste do Suor, é dada continuidade no fluxo, onde o
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Laboratério de Triagem Neonatal registra o resultado
do exame e encaminha para o profissional médico a fim
de que se possa concluir a conduta, que podera ser alta
meédica ou acompanhamento no CERFC, de acordo com a
residéncia da familia. A cada etapa realizada sao geradas
acdes no sistema de informacdes para cada &rea da
Triagem Neonatal, permitindo a visualizacdo do processo
como um todo aos responsaveis envolvidos, facilitando
0 gerenciamento dos casos em andamento. Conclusao:
Com a construgao do fluxo de atendimento foi possivel
uma maior visibilidade do processo, por todas as &reas
envolvidas, facilitando o gerenciamento dos casos em
andamento.

@D ASPECTOS EPIDEMIOLOGICOS DOS PACIENTES
COM FIBROSE CISTICA ATENDIDOS EM CENTRO DE
REFERENCIA NO ESTADO DO PIAUI

TEMA: EPIDEMIOLOGIA

MAYLLA MOURA ARAUJO; MARIA DO ESPIRITO SANTO ALMEIDA
MOREIRA; PAULA CAROLINE HENRIQUE SANTANA COSTA; SAMIA
MOURA ARAUJO; REGILANE SILVA BARROS; CELSA FERREIRA
LUSTOSA NASCIMENTO

UNIVERSIDADE FEDERAL DO PIAUI

Introducado: A fibrose cistica (FC) ¢ uma doenca de
heranca autossdmica recessiva, associada a mutacdes no
gene Cystic Fibrosis Transmembrane Regulator (CFTR),
afeta diversos érgaos, principalmente sistema digestério
e respiratério, evoluindo de forma cronica e progressiva,
inclusive com desnutricdo grave. Em 2015, no Brasil,
haviam sido registrados 3857 casos da patologia. O
diagnéstico é clinico e confirmado através da dosagem do
cloreto no suor e/ou genotipagem do gene CFTR. A triagem
neonatal tem sido importante propedéutica e possibilita
intervencao precoce, antecedendo as manifestacoes
clinicas. Objetivo: Demonstrar o perfil epidemioldgico
de pacientes com FC atendidos em um ambulatério
especializado no estado do Piaui. Método: Trata-se de um
estudo descritivo, quantitativo, retrospectivo e transversal,
no qual se analisaram 30 prontuérios referentes a todos os
pacientes atendidos no ambulatério no periodo de 2001
a 2018. Foram avaliadas as varidveis género, idade, raca,
procedéncia, forma de diagnéstico, confirmacao pelo
teste do suor e genotipo. Resultados: A idade média foi
de 9,03 anos (DP + 7,45), sendo 15 (560%) masculinos e
15 (50%) femininos. Quanto a etnia, 3 (10%) eram negros,
13 (43%) brancos e 14 (47%) mesticos. Entre todos, 24
eram procedentes do Piaui, sendo 14 (58%) provenientes
do Sudeste piauiense, 9 (38%) do Centro-norte piauiense.
Apenas 1 individuo era da regido Norte e nenhum caso foi
identificado no Sudoeste do estado. A menor parcela dos
pacientes foi diagnosticado através da triagem neonatal
(40%/12), sendo que 27 casos foram confirmados através
do teste do suor, os demais, cujo registro néao foi localizado,
apresentavam genotipagem compativel. A idade média ao
diagnostico foi de aproximadamente 2 anos (DP + 3,14),
sendo que os pacientes que realizaram triagem neonatal
apresentaram média de idade inferior, cerca de 6 meses de
vida. Ja os que foram diagnosticados ap6s manifestacoes
clinicas, tinham idade média de 3 anos (DP + 3,7). Apenas
2 pacientes nado realizaram teste genético. 10 (33%)
pacientes possuem gendtipo heterozigético, enquanto
18 (60%) sdo homozigotos. Ha predominio dos casos
homozigoticos na regido Sudeste piauiense (11 casos).
Conclusao: Observou-se um perfil epidemiolégico similar
ao de outros centros de referéncia no Pais. E importante
avaliar as caracteristicas dos pacientes com FC, a fim de
delinear o tipo de assisténcia, bem como verificar falhas



no acompanhamento e melhorar o acesso aos servigos de
saude.

L[ PERFIL DOS PACIENTES COM FIBROSE
CISTICA ACOMPANHADOS EM CENTRO DE REFERENCIA E
ENCAMINHADOS PARA TRANSPLANTE PULMONAR
TEMA: TRANSPLANTE PULMONAR
TANIA WROBEL FOLESCU; RENATA WROBEL FOLESCU COHEN;
PATRICIA FERNANDES BARRETO MACHADO COSTA; IZABELA
ROCHA SAD; MARIANA NACCARATO TEIXEIRA LOPES; MARCELLA
CORREA

INSTITUTO FERNANDES FIGUEIRA

Introducao: A doenca respiratéria na FC é responsével
pela maior parte da morbidade e mortalidade durante o
curso da doenca. Avangos terapéuticos vém aumentando
a sobrevida de pacientes com fibrose cistica (FC), porém
a deterioracdo da funcao pulmonar ocorre na maioria dos
casos. Transplante pulmonar € um recurso terapéutico para
a insuficiéncia respiratéria avancada e a FC é a principal
indicacédo desse tipo de transplante em pacientes menores
de 18 anos. Desta forma, se faz essencial o conhecimento
detalhado da indicagdo e dos desfechos ao transplante
em FC. Objetivo: Descrever o perfil e o desfecho dos
pacientes com fibrose cistica que receberam indicacdo
de transplante pulmonar. Método: Estudo retrospectivo,
observacional realizado em banco de dados de pacientes
acompanhados de janeiro/2008 a dezembro/2018.
Foram avaliadas informacoes referentes ao diagnéstico,
estadiamento da doenca no momento da indicacdo do
transplante, bem como os desfechos apés indicagdo e/ou
realizacdo do transplante. Resultados: De 200 pacientes
vinculados ao centro de referencia de fibrose cistica
durante os 11 anos do estudo, 19 receberam indicagao de
transplante pulmonar, sendo 78,9% do genero feminino,
média de idade de 1,8 anos ao diagnostico e 15,8 anos na
indicacédo do transplante. Todos apresentavam insuficiéncia
pancredtica, 68% uso de oxigénio suplementar e 47%
gastrostomia. A maioria (74%) apresentava comorbidades
como hemoptise prévia (42%), diabetes (32%),
pneumotoérax prévio (16%), doenca inflamatoéria intestinal
(11%) ou osteoporose (5%). Quase todos os pacientes
(95%) preenchiam critérios de colonizacdo bacteriana
cronica: 79% por Pseudomonas aeruginosa, 47% por
S.aureus, 21% por S.aureus resistente a meticilina (MRSA)
e 21% por bactérias do complexo Burkholderia cepacia.
Nas avaliacdes realizadas nos dois anos anteriores, a
progressao da doenca foi evidenciada através do declinio
da média de volume expiratério 1 segundo (VEF1), de 40,1
para 35,9% e no aumento na média de internagdes/ano,
de 2,8 para 3,6. Dos 19 pacientes neste estudo, 4 estdo
em fase de avaliagdo pelo centro de transplante, 2 estdo
listados aguardando e 4 foram submetidos a transplante
pulmonar. Ocorreram 10 6bitos, sendo 6 antes da listagem,
3 na fila de espera e 1 no pds-operatério do transplante.
Conclusao: Os desfechos de todo o processo de
transplante podem ser influenciados pelo entendimento do
momento ideal de sua indicagao, bem como das possiveis
causas de complicagdes per operatodrias.

RELAGAO ENTRE ILEO MECONIAL E ESTADO
NUTRICIONAL: ESTUDO CASO CONTROLE.

TEMA: NUTRICAO

CAMILLA COSTA RIBEIRO; PEDRO KASCHER SILVA; CRISTINA MARA
NUNES DE PAULA COELHO; MARTA CRISTINA DUARTE; MARIO
FLAVIO CARDOSO DE LIMA; LUCIANA CARVALHO DOS SANTOS
UNIVERSIDADE FEDERAL DE JUIZ DE FORA

Introducao: Fibrose cistica (FC) € uma doengaautossémica
recessiva causada pela mutacdo no gene CFTR. fleo
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meconial (IM) é uma obstrugdo intestinal causada por
meconio espesso ocupando a porgao terminal do ileo; 75%
dos neonatos com IM tém FC e IM é a manifestacdo mais
precoce de FC em 20% dos casos. Os pacientes com FC
possuem manifestacdes multissistémicas, com destaque
para a deficiéncia pancreética e subsequente tendéncia a
desnutricdo, as quais podem ser mais significativas nos
pacientes com IM. Objetivo: Observar relacdo entre a
presenca de IM e o estado nutricional de pacientes com
FC. Metodologia: Foram calculados, a partir dos Ultimos
dados antropométricos dos anos de 2015, 2016 e 2017,
os escores Z relativos ao peso de 10 pacientes com FC.
O grupo de estudo foi formado por 5 pacientes com FC
que apresentaram IM; e o grupo controle por 5 pacientes
com FC que ndo apresentaram |IM. Cada integrante do
grupo de estudo foi pareado com um controle de mesma
idade. Os dados foram agrupados, assim como as médias
e as probabilidades de significancia calculadas (p < 0,05),
utilizando software estatistico adequado. Resultados: O
escore Z relativo a média dos pesos, em 2015, foi de -1,64
(p = 0,101) no grupo de estudo e de 0,63 (p = 0,5287) no
grupo controle; em 2016, foi de -1,79 (p = 0,0735) no grupo
de estudo e de 0,63 (p = 0,5287) no grupo controle; e, em
2017, foi de -1,97 (p = 0,0488) no grupo de estudo e de
0,78 (p = 0,4354) no grupo controle. A média dos escores Z
relativos ao peso nos 3 anos de estudo foi de -1,81 (0,0703)
no grupo de estudo e de 0,68 (p = 0,4965) no grupo
controle. Conclusao: Apesar de ndo haver associagdo
estatisticamente significativa, é possivel observar a
relagdo entre menor estado nutricional e presenca de IM,
tanto por meio da andlise dos valores absolutos quanto por
meio do acompanhamento clinico dos pacientes. Cabe
observar ainda que, enquanto pacientes com FC sem IM
possuem escore Z gradativamente maior, essa relagdo €
inversa naqueles com IM.

DESCRIGAO DO PRIMEIRO CASO EM HOMOZIGOSE
DA MUTA(;AO G1249E

TEMA: GENETICA

LOUISE LAPAGESSE DE CAMARGO PINTO; EDUARDO PIACENTINI
FILHO; LUIZ ROBERTO AQEA CUTOLO; JOSE EDUARDO PEREIRA
FERREIRA; VINICIUS RENE GIOMBELLI; NORBERTO LUDWIG NETO
HOSPITAL INFANTIL JOANA DE GUSMAOQ

Apresentacao do caso. LA, 1 ano e 9 meses, Unica filha
de haitianos ndo consanguineos. Sem historia familiar
de doencas genéticas. Triagem neonatal positiva (IRT
238). Dois testes do suor (coulometria) alterados 82 e
73. Aos 3 meses, internada por perda ponderal. No més
seguinte,internada eletivamente (cultura positiva para
Pseudomonas aeruginosa). Até a consulta em novembro,
sem novas internagdes e adequado ganho pondero
estatural. O painel de 36 mutacdes no gene CFRT
foi negativo. O resultado do sequenciamento revelou
variante em homozigose ¢.3747G > A (p.Gly1249Glu ou
G1249E). Discusséo. Ja foram descritas 2031 mutagdes
no gene CFRT, sendo a maioria missense. A mutacéo
p.Gly1249Glu promove a substituicao da glicina na
posicao 1249 por glutamina, no exon 20. Essa mutacédo
esta presente em heterozigose em 1 entre cerca de
15 mil individuos. Uma Unica paciente foi descrita
com essa mutagcao em heterozigose com DF508 aos
6 meses com teste do suor positivo. De acordo com
as recomendagdes do American College of Medical
Genetics essa variante apresenta significado incerto
(VUS). Para a comprovacdo de patogenicidade de um
mutacédo existem diversos criterios a serem preenchidos.
No nosso caso destacamos que essa mutagao preenche
os critérios de levar a uma alteracdo na sequencia de
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aminodcidos que afete gravemente a sintese e/ou a funcao
da proteina CFTR e é capaz de alterar o transporte de
cloretos, com teste do suor positivo. Comentarios finais.
Um dos fatores que pode estar contribuindo para a nao
confirmacdo da patogenidade dessa mutacado é a baixa
prevalencia individuos afrodescentes com fibrose cistica.
O gene da CFTR apresenta uma heterogeneidade alelica
impressionante e novas mutagdes tem sido rapidamente
descritas. A paciente tem diagnostico clinico e fenotipico
de FC e, como ¢é a segunda paciente com essa mutagao e
a Unica em homozigose, pretende-se contribuir para que a
patogenicidade da p.Gly1249Glu seja comprovada.

MRSA:  CARACTERISTICAS  CLINICA E
EPIDEMIOLOGICA DO PRIMEIRO  ISOLAMENTO DOS
PACIENTES DE UM CENTRO ESPECIALIZADO PEDIATRICO DE
SAO PAULO.

TEMA: MICROBIOLOGIA

TAYSE DE FREITAS BRANCO PEREIRA; GABRIELA PIRAICE GOMES;
PATRICIA GABRIELLA ROCHA CARNEIRO GARCIA-ZAPATA;
STEPHANIE ELIZABETH OVELAR HELLMANN; LUIZ VICENTE
RIBEIRO FERREIRA DA SILVA FILHO

INSTITUTO DA CRIANGA DO HOSPITAL DAS CLINICAS FMUSP
Introducao: Infeccbes por Staphylococcus aureus
resistente a meticilina (MRSA) sdo comumente descritas
em pacientes com fibrose cistica com doenca avancada
e internacdes frequentes, causando impacto significativo
no prognéstico e qualidade de vida. Infecgbes precoces
por MRSA, por outro lado, tém sido associadas a cepas
adquiridasnacomunidade comimpactoclinicoquestionavel.
Objetivo: Avaliar a idade do primeiro isolamento de MRSA
e descrever caracteristicas clinicas dos pacientes neste
momento. Métodos: Trata-se de estudo retrospectivo,
avaliando pacientes com diagnéstico de fibrose cistica
através da triagem neonatal, acompanhados no Centro
Especializado pediatrico. As informagdes foram coletadas
através de pesquisa nos dados depositados no Registro
Brasileiro de Fibrose Cistica. Foram incluidos pacientes
com nascimento anterior a 2018, com isolamento de
MRSA em culturas de secrecgdo respiratéria — coletadas
habitualmente a cada consulta clinica (mensal/bimensal).
As caracteristicas clinicas foram descritas em médias/
desvio padrdo ou mediana/intervalo interquartil a depender
do tipo de distribuicdo dos valores. Os desfechos clinicos
foram definidos como presenca de exacerbagao pulmonar
(sim/néo) e tratamento domiciliar ou tratamento hospitalar.
Resultados: Foram identificados 20 pacientes com
isolamento de MRSA. A mediana de idade no primeiro
isolamento de MRSA foi de 15,5 meses (intervalo
interquartil 4 — 23), sendo que em 4 casos o isolamento
ocorreu aos 2 meses de vida. Treze pacientes (65%) tinham
episédio de admissao hospitalar anterior ao 10 isolamento,
sendo 11/13 decorrentes de problemas respiratérios. Nove
pacientes (45%) apresentavam exacerbacdo pulmonar
aguda, e destes, sete receberam tratamento via oral
domiciliar e dois necessitaram de internagcdo hospitalar
para tratamento endovenoso. Dos nove pacientes tratados,
dois mantiveram isolamento subsequente de MRSA -
caracterizando colonizacdo crénica. Dos 11 pacientes
que nao apresentavam exacerbacdo e ndo receberam
tratamento, trés mantiveram colonizacdo crénica pelo
MRSA. Conclusao: O isolamento inicial de MRSA em
lactentes com FC foi frequentemente precedido de uma
admissdo hospitalar, o que pode significar que a origem
clonal das cepas nem sempre € comunitaria nesses casos.
Esse primeiro isolamento foi associado a exacerbacgédo de
sintomas respiratérios em cerca de metade das vezes. As
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opgoes para antibioticoterapia domiciliar séo limitadas, e
podem nao ser efetivas em erradicar o patégeno.

@D DIsPOSITIVOS  DE  PRESSAO  POSITIVA
OSCILATORIA EM PACIENTES COM FIBROSE CiSTICA UM
ESTUDO DE EQUIVALENCIA

TEMA: FISIOTERAPIA

EVANIRSO DA SILVA AQUINO; FRANCIELLY DORVINA MEDEIROS
RIBEIRO DO CARMO; CRISTIANE CENACHI COELHO; RENATA
CRISTINA JANUARIO VENTURATO

HOSPITAL INFANTIL JOAO PAULO Il - FHEMIG / PUC MINAS -
BETIM

Os pacientes com fibrose cistica, possuem o mecanismo
de depuracdo mucociliar comprometido, a principal
consequéncia é a retencdo de secregdes, que levam a
infeccao e inflamacao crénica das pequenas vias aéreas
causando danos irreversiveis. Os dispositivos de pressdo
expiratéria positiva (PEP) favorecem a expectoracdo das
secregoes pulmonares. Objetivo: foi avaliar a eficiéncia
da aplicagao do dispositivo Quake® e Shaker® na remocéo
das secrecOes de vias aéreas em relagao as medidas de
peso Umido e seco da secregdo expectorada e parametros
cardiorrespiratérios dos pacientes com fibrose cistica.
Trata-se de um estudo prospectivo, do tipo cruzado, sobre
a utilizacdo de dois dispositivos de pressdo positivas
oscilatérias, Shaker® e Quake® O estudo foi aprovado pelo
comité de ética e pesquisa. Foram selecionadas criancas e
adolescentes com fibrose cisticacom idade entre cincoe 17
anos acompanhadas em um Hospital Infantil,previamente
foi realizada a distribuicdo aleatéria das intervengdes. Em
cada procedimento foram coletados os dados iniciais e
finais apds o uso dos dispositivos, além da mensuragao
do peso Umido, peso seco e a preferéncia de uso. Um
intervalo de sete dias foi considerado em cada intervencgéao.
Foi utilizado o programa o SPSS versdo 17.0 para
andlise estatistica. O teste de normalidade Shapiro-Wilk
demonstrou distribuicdo assimétrica e diante disso testes
nao-paramétricos foram utilizados para comparagao entre
os dispositivos. Participaram do estudo nove pacientes,
sendo oito meninos e uma menina. Na comparacéo entre
os dois dispositivos, ndo foram encontradas diferengas
significativas na  frequéncia cardiaca, frequéncia
respiratéria, escala de Borg, saturagdo periférica de
oxigénio, peso Umido e seco. Apds a intervencdo com
o Quake® e Shaker® houveram aumento na frequéncia
respiratéria (p = 0,012), peso Umido (p = 0,036) quando
comparado com a coleta basal. Em relagao a percepcao
do esforco Borg, houve um aumento nesta varidvel
apos a realizacdo do Quake® (p = 0,04). Na avaliacao da
preferéncia quanto ao uso dos dispositivos, sete pacientes
relataram preferir o uso do Quake® e um paciente o uso
do Shaker® Os dispositivos Shaker e Quake apresentam
efeitos equivalentes nos parametros cardiorrespiratérios
e na remocao das secrecdes pulmonares e os pacientes
preferiram realizar o dispositivo Quake.

@3 AVALIAGAO DO ESTADO NUTRICIONAL POR
MEIO DE ANTROPOMETRIA E COMPOSIGAO CORPORAL:
DESCOBERTAS E DESAFIOS

TEMA: NUTRICAO

LUANA DA SILVA BAPTISTA ARPINI; ROBERTA DE CASSIA NUNES
CRUZ MELOTTI; FERNANDA MAYRINK GONCALVES LIBERATO
HOSPITAL ESTADUAL INFANTIL NOSSA SENHORA DA GLORIA
- VITORIA/ES

Introducao: A nutricdo do paciente com fibrose cistica
(FC) estd diretamente relacionada ao progndstico da
doencga. Protocolos internacionais recomendam avaliacdo
do estado nutricional toda consulta, com indicacdo de



dietas com alto teor calérico e lipidico para a manutencéo/
recuperacao do estado nutricional adequado (Z escore
0 no IMC/I). Objetivo: Avaliar o estado nutricional de
pacientes com fibrose cistica por meio de antropometria
e composicédo corporal. Método: O estado nutricional foi
avaliado pela classificacdo do Z escore do indice de Massa
Corporal para ldade (IMC/l) e anédlise de composicdo
corporal por meio de bioimpedancia elétrica tetrapolar
(BIA), a partir de dados de prontudrio dos pacientes
acompanhados em 2018, no centro de referéncia em
fibrose cistica pediatrico do Espirito Santo. Resultados:
Dos 87 pacientes acompanhados no periodo, 33 (34%)
foram excluidos por ndo terem os dados de BIA, resultando
numa amostra final de 54 pacientes (62%). Observa-se
que dos eutréficos pelo IMC/I (85,2%), 32% apresentavam
massa magra baixa, 4% no limite inferior e 2% aumentada,
enquanto que para massa gorda, os percentuais foram:
19,6% baixa, 6,5% no limite inferior, 17,4% aumentada e
2,2% no limite superior. Ainda, o % de gordura corporal
esteve elevado em 28,3% dos pacientes eutroficos.
Dos pacientes que apresentavam desnutricédo (Z score <
-2), todos apresentavam massa magra baixa, entretanto,
14,3% apresentavam grande quantidade de gordura
corporal (Kg) enquanto 28,6% apresentavam baixa gordura
corporal. Alem disso o %gordura corporal esteve elevado
em 28,6% dos desnutridos. Apenas 1 paciente apresentou
excesso de peso, e tanto a massa magra quanto a gordura
em Kg estavam normais, enquanto que o % de gordura
corporal estava elevado. Conclusao: Diagnodstico de
Eutrofia em IMC/I ndo deve predizer nutricdo adequada.
Este estudo demonstra que o IMC isolado € um método
limitado de avaliacdo do estado nutricional também na FC,
pois nao possibilita andlise das alteragées na composicdo
corporal dos pacientes, devendo ser associado a outros
métodos para diagndsticos mais precisos que direcionem
as condutas nutricionais que promovam a Proporgao
adequada de massa magra e gordura. E possivel que o
padrao de dieta recomendado para esses pacientes possa
favorecer uma composigdo corporal inadequada, onde se
observa eutrofia de IMC/I com excesso de massa gorda e
déficit de massa magra corporal, mas outros estudos séo
necessarios para mais associacoes.

EXPERIENCIAS DE UMAEQUIPE MULTIDISCIPLINAR
NA INDICAGAO DE GASTROSTOMIA DE PACIENTES
PEDIATRICOS COM FIBROSE CISTICA: DIFICULDADES A
SEREM VENCIDAS A PARTIR DOS RELATOS DE PACIENTES E
SEUS FAMILIARES
TEMA: NUTRICAO
LUANA DA SILVA BAPTISTA ARPINI; FERNANDA MAYRINK
GONGCALVES LIBERATO; ANA PAULA TON GROBERIO; ROBERTA
DE CASSIA NUNES CRUZ MELOTTI; FERNANDA BARBOSA DOS
SANTOS MALINI; LOZANGELA APARECIDA NICACIO CARVALHO
HOSPITAL ESTADUAL INFANTIL NOSSA SENHORA DA GLORIA
- VITORIA/ES
Introducao: A fibrose cistica € uma doenca genética grave
que evolui com comprometimento do estado nutricional
devido ao hipermetabolismo, méa absorcdo e baixa ingesta
caldrica, levando a desnutrigdo, piora da funcao pulmonar
e um progndstico ruim do paciente. A gastrostomia é
recomendada para a recuperacdo do estado nutricional,
possibilitando a alimentagdo enteral (periodo noturno e
na hiporexia), garantindo o aporte calérico necessario.
Entretanto é comum a discordancia dos pacientes e/ou de
seus cuidadores em realizar o procedimento. Objetivo:
Descrever as motivacdes relatadas pelos pacientes e/ou
familiares paraa discordancia na realizagao da gastrostomia.
Método: Estudo descritivo, transversal, com dados de
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prontuério dos pacientes, menores de 18 anos, atendidos
no ano de 2018 no Centro de Referéncia Pediatrico de
Fibrose Cistica do Espirito Santo. Resultados: Dos 87
pacientes acompanhados no periodo, 16 tiveram indicacdo
de gastrostomia para recuperacdo do estado nutricional,
apds serem esgotadas as possibilidades com terapéuticas
convencionais nao invasivas. Entretanto, 10 familias/
pacientes recusaram o procedimento. As justificativas
relatadas pelos familiares foram: medo de ndo conseguir
realizar os cuidado com a ostomia e administracdo das
dietas; medo do procedimento cirlrgico e de o(a) filho(a)
ser discriminado(a); falta de apoio dos outros membros
da familia; dificuldade de acordar na madrugada caso
necessite de dietas noturnas; por serem condizentes a
recusa do filho(a) e por ndo perceberem a necessidade do
procedimento ou acreditarem que héa outras possibilidades
de recuperagao nutricional mantendo alimentagdo por
via oral exclusiva. No que tange os pacientes, a maioria
deles apresentava grande preocupagdo com a imagem
corporal, principalmente os adolescentes, porém, havia
ainda aqueles que acreditavam que ganhariam peso
com mudangas na alimentagdo e os que tinham medo
do procedimento cirtrgico. Muitos familiares referiram
sensacdo de fracasso a indicacdo de gastrostomia,
considerando todos os esforgos didrios que realizam
na tentativa de que os filhos ingiram o suficiente para
ganhar peso. Conclusao: Pontua - se a relevancia da
equipe multidisciplinar em ouvir e compreender os fatores
relacionados a nao aceitagdo da gastrostomia, bem como
trabalhar cada um deles, aprimorando o esclarecimento
dos envolvidos e melhorando a abordagem a futuros
candidatos ao procedimento, dada a importancia da
realizacdo do mesmo no prognéstico do paciente.

HABITO INTESTINAL (HI) EM CRIANGAS COM
FIBROSE CiSTICA (FC) NOS PRIMEIROS ANOS DE VIDA
TEMA: GASTRENTEROLOGIA E GASTRENTEROLOGIA PEDIATRICA
DIANE CHOU; RENATA RODRIGUES GUIRAU; MARINA ABIB STEFANO;
ANTONIO FERNANDO RIBEIRO; ELIZETE APARECIDA LOMAZI
DEPARTAMENTO DE PEDIATRIA/FACULDADE DE CIENCIAS
MEDICAS?UNIVERSIDADE ESTADUAL DE CAMPINAS
Introducao: Alteragbes no HI sao consideradas na
etiologia dos sintomas gastrintestinais que repercutem
negativamente na qualidade de vida de pacientes com
FC. Objetivo: Caracterizar o HI de criangas pré-escolares
com diagnéstico de FC. Métodos: Inquérito sistematico
sobre frequéncia de evacuacgbes, consisténcia e aspecto
das fezes. O aspecto foi avaliado subjetivamente e pela
escala visual pediatrica de Bristol, em que, visualmente, as
fezes podem ser caracterizadas em 5 aspectos: 1. Cibalos,
2. Forma de banana encarocada e com gretas, 3. Forma de
banana lisa e macia, 4. Macia, ndo formada e 5. Diarreica.
Foram elegiveis todos os pacientes com idade até sete
anos de vida, em seguimento ambulatorial num centro
de referéncia especializado em FC, onde sdo seguidas
cerca de 90 criangas, identificadas por Triagem Neonatal
e com diagnostico confirmado (dosagem de soédio/
cloro no suor e estudo genético). A funcédo pancreética
foi avaliada por dosagem da elastase fecal (ref.. > 100
pg/g fezes). Foram excluidos do inquérito pacientes
ostomizados e agueles em que néo foi possivel preencher
o inquérito de forma completa. Resultados: Cuidadores
de 49 criancas responderam ao inquérito, 25 meninas,
mediana de idade 3,5 anos (min. 0,09 e méx. 7,6 anos).
A maioria dos pacientes (46/49) apresentou insuficiéncia
pancredtica e estava em uso de enzima pancreatica,
em doses entre 5 a 10 mil unidades de lipase/Kg/dia. A
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frequéncia das evacuacgbes variou de 1 a 4 vezes por dia;
16/49 pacientes referiram frequéncia didria. Consisténcia
das fezes foi referida como pastosa em 24/49 pacientes ou
endurecida, ressecada com gretas ou, ainda, em cibalos
em 25/49. A avaliacdo da consisténcia pela escala visual
foi concordante com a informacédo subjetiva, a saber:
Bristol 1 ou 2: 25 pacientes, Bristol 3 ou 4: 21 pacientes e
Bristol 5 em 3 pacientes. Nos 3 pacientes com suficiéncia
pancreédtica, a consisténcia das fezes foi descrita como
dura e o aspecto classificado como Bristol 1. Conclusao:
Em cerca da metade das criancas avaliadas foi identificado
alteracdes no aspecto e consisténcia das fezes, apesar de
frequéncia didria ou mais de uma vez por dia. Busca ativa e
intervencao para essa condigao pode prevenir progressao
para quadros de constipagdo e impactacéo fecal.

DESCRIGAO DE PARAMETROS CLINICOS E
LABORATORIAIS DOS PACIENTES ATENDIDOS EM UM
CENTRO DE REFERENCIA EM FIBROSE CIiSTICA
TEMA: EPIDEMIOLOGIA
MAYRA DE SOUZA EL BECK; RENATA THOMAZINI DALLAGO;
MARIA HELENA MARIANO; JULIANA PARAGUASSU DEMES;
ANTONIO FERNANDO RIBEIRO; MARIANA ZORRON MEI HSIA PU
UNICAMP
Introducao: A fibrose cistica (FC) é uma doenca
autossdmica recessiva que afeta a funcdo do gene
CFTR, que por sua vez codifica uma proteina de mesmo
nome responséavel pelo transporte de cloreto. A FC afeta
progressivamente a funcdo de diversos 6rgéos, limitando
a expectativa de vida desses individuos. ObjetivoS:
Conhecer as caracteristicas clinicas e laboratoriais dos
pacientes com 10 anos ou mais de idade atendidos no
ambulatério de FC de um centro de referéncia brasileiro.
Métodos: Foi realizada anélise descritiva de pacientes
diagnosticados com FC através da identificacdo de 2
variantes do gene CFTR e/ou duas dosagens de cloreto
no suor > 60 mEg/L, que acompanham regularmente no
centro de referéncia. Utilizou-se para anélise o software
SPSS versao 16.0 (SPSS Inc., Chicago, lllinois, EUA). Os
dados foram obtidos por pesquisa em prontuarios nos
anos de 2017 e 2018. Resultados: Foram analisados
111 prontuérios, sendo 56 individuos do sexo feminino
e 55, masculino. A anélise das variantes do gene CFTR
demonstrou que 35% possuem a mutagao F508del em
homozigose, 42,3% F508del em heterozigose e 20,7%
outras variantes. A distribuicdo de idade e funcédo pulmonar
dos pacientes sao apresentadas na Tabela 1. Em relacdo
ao estadiamento puberal, 9% foram considerados pré-
puberes e 72% com puberdade completa. Quanto ao
IMC, 48,6% foram considerados eutréficos, 23,4% baixo
peso, e 5,4% sobrepeso. A colonizacdo por Pseudomonas
aeruginosa foi encontrada em 47,7% individuos. A
dosagem de EL-1 demonstrou que 17,8% (15/84) séao
suficientes pancreaticos e 82,1% (69/84) sao insuficientes
pancreéticos. A avaliagdo do TTOG demonstrou que 22,5%
foram considerados normotolerantes, 31,5%, intolerantes
a glicose e 17,1%, diabéticos. Conclusao: Sabe-se que a
funcdo pulmonar desses pacientes & progressivamente
comprometida; na nossa casuistica a mediana de VEF1
foi de 55%, demonstrando uma perda moderada. A
maioria dos pacientes possui ao menos uma das variantes
F508del, que é responséavel por 2/3 dos alelos mutados
em populagbes americanas e européias. Assim como
descrito na literatura, a maioria dos pacientes avaliados
tinham insuficiéncia pancreética e eram colonizados por
Pseudomonas aeruginosa. Entretanto, quase metade dos
individuos avaliados foram considerados eutroéficos, o que
fala a favor de um acompanhamento nutricional adequado.
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Por fim, 17,1% dos pacientes tem diabetes, similar a
literatura em que cerca de 20% dos pacientes com 20 anos
de idade ja possuem esse diagndstico.

PREVALENCIA DE iLEO MECONIAL E EVOLUGAO
EM PACIENTES COM FIBROSE CiSTICA ’
TEMA: GASTRENTEROLOGIA E GASTRENTEROLOGIA PEDIATRICA
SABRINA SAYURI SUZUKI; KELLE AGUILAR; GABRIEL HESSEL;
MARIA DE FATIMA CORREA PIMENTA SERVIDONI; ANTONIO
FERNANDO RIBEIRO; LILIAN HELENA POLAK MASSABKI
UNIVERSIDADE ESTADUAL DE CAMPINAS
Introducédo: O ileo meconial (IM) é uma obstrucdo
intestinal causada por meconio espesso, rico em proteina,
aderido a porcéo distal do ileo terminal. A fibrose cistica
(FC) é diagnosticada em 75% dos pacientes com IM, sendo
a primeira manifestagdo em 20% dos casos. O prognéstico
de criangas com IM era reservado, até que em 1948 foi
relatado o primeiro tratamento cirdrgico bem-sucedido,
através da desimpactacdo intra-operatéria de mecoénio
com soro fisiolégico instilado no intestino por meio de
enterostomia por sonda. Objetivo: Analisar a prevaléncia
de pacientes com FC que apresentaram |M, e sua evolugdo
em um centro de estudo e pesquisa referenciado em
FC. Metodologia: Estudo observacional restrospectivo
descritivo, baseado na analise de prontuérios de pacientes
com FC em um Centro de Referéncia. A andlise estatistica
empregada foi o teste do qui-quadrado com nivel de
significancia de 5%. Resultados: Dos 156 pacientes
do estudo, 32 apresentaram ileo meconial (20,51%). A
mutacao mais frequente foi F508 del (29 pacientes com
IM possufam pelo menos 1 alelo, sendo 12 homozigotos;
dentre os 124 pacientes sem IM, 88 possuiam pelo menos
1 alelo F508 del e 36 ndo possuiam nenhum alelo F508
del) sendo a diferenca significativa com p = 0,02. Em
relacdo as manifestagdes do sistema digestério, 1 paciente
apresentou colestase neonatal, 3 pacientes evoluiram com
colestase pos natal, 10 pacientes com equivalente a ileo
meconial e 10 pacientes com acometimento hepatobiliar.
Nos pacientes sem IM, 1 paciente apresentou colestase
neonatal, 1 paciente com colestase pds natal e 61 pacientes
evoluiram com acometimento hepatobiliar. Para essas
varidveis, ndo houve diferenca significativa. Da mesma
forma, o estado nutricional foi equivalente nos 2 grupos
(IMC com média de 14 na primeira consulta). Em relacéo
aos agentes infecciosos, no grupo com IM, 20(62%)
foram colonizados por Pseudomonas em algum momento,
idade média de 2 anos para primeira amostra positiva; e
20(62%) por S.aureus. No grupo sem IM, 85(68%) foram
colonizados por Pseudomonas, idade média de 5 anos, e
100(80%) por S. aureus. Conclusao: A prevaléncia de IM
nessa casuistica foi alta sendo compardvel aos relatados
na literatura. Essa complicacdo foi mais comum nos
pacientes que apresentaram pelo menos 1 alelo F508 del.
Nao houve diferenga na evolugdo entre os pacientes com e
sem IM em relagao as variaveis: colestase, acometimento
hepatobiliar e infeccao por pseudomonas.

CONCORDANCIA ENTRE A DOSAGEM DE
CLORETO NO SUOR E A DOSAGEM DE CLORETO NA SALIVA
E A DOSAGEM DO TRIPSINOGENIO IMUNORREATIVO PARA
IDENTIFICAR A FIBROSE cisTICA
TEMA: DIAGNOSTICO E EPIDEMIOLOGIA
ALINE CRISTINA GONCALVES; FERNANDO AUGUSTO LIMA MARSON;
MAURA MIK[E FUKUJIMA GQTO; ANDRE MORENO MORCILLO;
CARLOS EMILIO LEVY; JOSE DIRCEU RIBEIRO
UNIVERSIDADE ESTADUAL DE CAMPINAS
Introducao: O teste do suor (TS) é o padrdo ouro no
diagnostico de fibrose cistica. Na triagem neonatal, a



dosagem do tripsinogénio imunorreativo (IRT) vem sendo
utilizada no Programa de Triagem Neonatal para a FC,
entretanto a real utilidade da concentracdo de cloreto na
saliva tem sido avaliada. Objetivo: Verificar a concordancia
entre a concentracdo de cloreto no suor, na saliva e o
IRT. Métodos: O teste do suor foi realizado pelo método
de Gibson e Cooke, a concentragdo de cloreto na saliva
foi aferida por gasometria e titulometria. Resultados:
Participaram desse estudo 46 criangas [43,48% com
FC e 56,52% nao FC]. As seguintes correlagoes foram
observadas (p-value < 0,001). Entretanto, a quantificacdo
da [cloreto] na saliva mensurada pela titulometria ndo foi
capaz de distinguir entre os grupos (p-value = 0,722). Na
andlise do gréfico de Bland-Altman, a diferenca entre os
testes apresentou um viés com intervalo de confianga que
incluiu a linha de equidade (valor zero). Ao mesmo tempo,
a média aritmética dos valores foi proxima ao valor de zero.
Dessa forma, houve concordéncia entre os resultados
obtidos, dentre os diferentes testes de diagnoéstico, para
nossa amostra. Conclusao: Nossos dados sugerem que
a quantificagdo do fon cloreto na saliva, pela gasometria,
tem melhor desempenho, que o IRT-1 e IRT-2, como teste
de triagem neonatal.

SEGUIMENTO NUTRICIONAL DE PACIENTES COM
FIBROSE CISTICA SUBMETIDOS A TRIAGEM NEONATAL.
TEMA: NUTRICAO

HORTENSIA MORAES DOS REIS; MURILO JORGE DA SILVA;
FERNANDA DE S. NASCIMENTO; VIRGINIA MARIA CASTRO
RIBEIRO GUEDES; REGINA TERSE TRINDADE RAMOS; EDNA
LUCIA SANTOS DE SOUZA

UNIVERSIDADE FEDERAL DA BAHIA

Introducao: A Fibrose Cistica (FC) foi incluida no
Programa de Triagem Neonatal (TN), visando possibilitar
uma intervengao precoce, o manejo mais adequado para
a doenca e melhores desfechos para os pacientes. A
manutencado de um bom estado nutricional é indispensavel,
uma vez que um quadro de desnutricdo aumenta o risco de
morbimortalidade,associando-se com o comprometimento
da funcédo pulmonar. Objetivos: Acompanhar o estado
nutricional das criangas diagnosticadas com FC apds a
realizacdo da TN e avaliar diferengas clinicas entre as
criangas com rastreio positivo ou negativo. Método: Trata-
se de um estudo longitudinal, incluindo-se pacientes que
apresentaram diagndéstico confirmado de FC entre 2013
e 2018, acompanhados em um centro de referéncia,
submetidos a TN na Bahia. Foram realizadas consultas aos
prontuérios e coleta de dados sociodemograficos, clinicos e
laboratoriais, incluindo-se registros de peso, altura, calculo
de Z Score para Peso/ldade (P/I), Altura/ldade (A/l) e Peso/
Altura (P/A) ao diagnéstico, aos 3, 6 e 12 meses de vida.
Pacientes que obtiveram a confirmacgao diagndstica para
FC ap6s 12 meses de vida foram excluidos. Resultados:
Foram incluidas 19 criangas,79% considerados nao
brancos, 52,6% do sexo feminino. Todos pacientes
realizaram sequenciamento para o gene CFTR tendo
duas mutacdes identificadas, dos quais,16% apresentam
a mutacao F508del em homozigose. Dos 19 pacientes,
58%, apresentaram TN positiva (TNP), a mediana de idade
do diagnodstico da FC para este subgrupo foi 3 meses (1 a
7). Para o subgrupo com TN negativa (TNN), a mediana da
idade ao diagnéstico foi 6,5 meses (2 a 7). As medianas
de Z Score para P/I, A/l, P/A ao diagndéstico para o grupo
de TNP foi de: -2,44,-2,97, +0,58. Para o grupo de TNN foi
de -3,13, -1,98 e -2,94. A insuficiéncia pancreéatica estava
presente em todos os pacientes de TNP e em 87,5% dos
de TNN. Ocorreram dois ébitos, um por complicagdes de
pneumonia e no outro a crianca apresentava Sindrome de
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Down e cardiopatia congénita. Conclusdes: No subgrupo
de TNN, o diagnostico da FC foi mais tardio e os agravos
nutricionais mais frequentes. Entre as criangas com TNP,
observou-se também retardo diagnéstico e agravos
nutricionais, evidenciando-se dificuldades no fluxo da
triagem. Houve um incremento no peso e na alturaem 43%
dos individuos no primeiro ano. Os resultados enfatizam a
importancia da realizacdo da TN e a necessidade de um
fluxo de acompanhamento bem estabelecido para uma
intervencao precoce e efetiva.

COLONIZAGAO POR PSEUDOMONAS
AERUGINOSA NO PRIMEIRO ANO DE VIDA EM PACIENTES
PORTADORES DE FIBROSE CIiSTICA

TEMA: MICROBIOLOGIA

W; LUCAS ROCHA ALVARENGA; GABRIEL
HESSEL; CARLOS EMILIO LEVY; ANTONIO FERNANDO RIBEIRO;
MARIA DE FATIMA CORREA PIMENTA SERVIDONI
UNIVERSIDADE ESTADUAL DE CAMPINAS

Introducao: A Fibrose Cistica (FC) é uma doenca
hereditéria, autossémica recessiva, que causa depuragao
mucociliar, predispondo a colonizagdo por uma variedade
de patégenos oportunistas, incluindo Pseudomonas
aeruginosa, responsavel por reacdo inflamatéria do
trato respiratério inferior, aumento da necessidade
de antibiéticos e de hospitalizagcbes, diminuicdo do
desenvolvimento  ponderoestatural e aumento na
mortalidade. Os fatores de risco para aquisicdo precoce
desse patdgeno incluem: sexo feminino, homozigose
para a mutagdo F508 delta e contato com pacientes ja
colonizados por P. aeruginosa. Objetivo: Tracar um perfil
epidemiolégico de criangas atendidas no ambulatério de
triagem neonatal (TNN) e comparar a prevaléncia de P.
aeruginosa no primeiro ano de vida, assim como o tipo de
mutacédo prevalente, sexo, e erradicacdo. Metodologia:
Estudo retrospectivo descritivo, baseado na andlise de
prontuérios de pacientes que participam do ambulatério
de TNN, nascidas ap6s 2010 ou aquelas nascidas antes
de 2010, com forte suspeita para a doenca. Incluidas
aquelas confirmadas pelo IRT/ teste do suor/ genotipagem
da FC. Realizado swab de orofaringe na primeira consulta
e apods trimestralmente. A andlise estatistica empregada
foi o teste do qui-quadrado com nivel de significancia
de 5%. Resultados: Dos 64 pacientes do estudo (idade
de 1 més a 10 anos), 34 (63%) foram colonizados por P.
aeuruginosa no primeiro ano de vida (19 do sexo masculino
e 15 do sexo feminino), 21 apds o primeiro ano, e 9 ndo
colonizados até o momento. A erradicacdo do patégeno
foi encontrada em 30 (88%) dos 34 pacientes menores
de 1 ano, e em 13 dos 21 pacientes maiores de 1 ano,
sendo a diferenca significativa com p = 0,02. A média de
idade para primeira cultura positiva com P. aeruginosa em
menores de 1 ano foi de 5 meses, e nos maiores foi de 2
anos. A mutagdo mais frequente foi F508 del (19 criancas
colonizadas por P.aeruginosa possuiam pelo menos 1
alelo, sendo 6 homozigotas). Para essa variavel ndo houve
diferenca significativa. Conclusao: Foi alta a colonizagcdo
de P. aeruginosa no primeiro ano de vida. A erradicacao
desse patdgeno foi mais efetiva nessa faixa etéria. Esses
resultados indicam a necessidade de culturas periédicas
de swab de orofaringe para pesquisa desse patdégeno
no primeiro ano de vida e tratamento com objetivo de
erradicacdo. Estudos futuros sédo necessaérios para avaliar
a evolucao desses pacientes para predizer os beneficios da
identificacdo e intervencéo precoce.

@ SUBSTITUIGOES DE AMINOACIDOS NA PROTEINA
CFTR ESTAO SIGNIFICATIVAMENTE ~ASSOCIADAS A
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DESFECHO NEUTRO OU DELETERIO SEGUNDO PREDITORES
IN SILICO

TEMA: CFTR

MARCUS SILVA MICHELS; PAULA BAPTISTA SANSEVERINO;
MARINA SIEBERT; MARIA TERESA VIEIRA SANSEVERINO
UNIVERSIDADE FEDERAL DO RIO GRANDE DO SUL

Variantes patogénicas no gene regulador da conduténcia
transmembréanica da fibrose cistica (CFTR) sao
responséaveis pelo desenvolvimento de Fibrose Cistica
(FC), doenca monogénica autossdmico-recessiva mais
comum. O diagnéstico da FC baseia-se em uma clinica
compativel e também e estudos funcionais e moleculares.
Atualmente, hd mais de 2.000 variantes descritas no
gene CFTR, sendo cerca de 40% delas do tipo missense.
Como apenas uma pequena parcela dessas variantes tem
sua patogenicidade confirmada, estudos in silico podem
auxiliar no diagnéstico molecular e no aconselhamento
genético associado a essas variantes. O objetivo deste
trabalho foi determinar se héa substituicées de aminoéacidos
na proteina CFTR que sdo significativamente associadas
ao desfecho neutro ou deletério por diferentes preditores
in silico. Nesse estudo, a patogenicidade de 779 variantes
missense do gene CFTR (listadas no HGMD® professional
2016.2) foi predita no preditor consenso PredictSNP
e comparadas a anotagdes do CFTR2 e do ClinVar. O
PredictSNP faz uma anélise que conta com escores de
outros preditores (MAPP, PhDSNP, PolyPhen1, PolyPhen2,
SIFT, SNAP, PANTHER e snSNPAnalyzer). Porém, o
PANTHER foi excluido das anélises devido a limitagdes
desse preditor. A andlise estatistica foi realizada por
teste de Qui-quadrado e/ou Teste Exato de Fisher, e o
p-valor foi considerado significativo quando p < 0,05. Para
identificar se os preditores poderiam associar as trocas
de aminoécidos com um desfecho (neutro ou deletério),
nao considerando o contexto da troca de aminodcido na
proteina, 272 mutagdes com frequéncia absoluta igual
ou superior a 10 foram analisadas. Como destaques,
substituicdes de isoleucinas (lle) por valinas (Val) (lle-
Val) foram significativamente associadas a neutralidade
por todos os preditores (p < 0,05), com excecdo do
MAPP (residuo ajustado nao significativo, p < 0,001) e
snSNPAnalyzer (p = 0,120). Tal resultado é corroborado
pela estrutura bioquimica desses aminoacidos, j& que
ambos sao alifaticos e apolares. Substituigdes que leucinas
(Leu) por prolinas (Pro) (Leu-Pro) foram significativamente
associadas com o desfecho patogénico (p < 0,05) por
todos os preditores, com excecdo do snSNPAnalyzer (p
= 0,120). Neste caso, a substituicdo de um aminoéacido
apolar e alifatico por outro que € polar e tem cadeia lateral
ciclica, possivelmente interfere com o ambiente proteico
em que a troca ocorre, o que explica a patogenicidade de
tal substituicéo.

ASSOCIAGAO ENTRE A DENSIDADE MINERAL
OSSEA, O ESTADO NUTRICIONAL E O PERFIL DE ACIDOS
GRAXOS NOS ERITROCITOS DE PACIENTES PEDIATRICOS
COM FIBROSE CISTICA

TEMA: NUTRICAO

ANA LUCIA PEREIRA DA CUNHA; ANA CAROLINA CARIOCA DA
COSTA; CELIA REGINA MOUTINHO DE MIRANDA CHAVES
INSTITUTO NACIONAL DE SAUDE DA MULHER, DA CRIANCA E
DO ADOLESCENTE FERNANDES FIGUEIRA

Introducao: A presenca de doenca mineral &ssea
em pacientes pediatricos com Fibrose Cistica (FC),
caracterizada por diminuicao da densidade mineral (DMO),
aumentaoriscode fraturas e pioraamorbidade. Entre outros
fatores de risco para reducdo da DMO estao a desnutrigao,
deficiéncia de &cidos graxos essenciais, de célcio e de
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vitamina D, e a presenca de infecgdo e inflamagao cronicas.
Objetivo: Avaliar a DMO de criancas e adolescentes
com FC e sua associagdo com as caracteristicas clinicas,
antropométricas e o perfil de acidos graxos nos eritrécitos.
Meétodo: Estudo retrospectivo transversal com pacientes
pediatricos diagnosticados com FC, entre oito e dezoito
anos, de um centro de referéncia do Rio de Janeiro. A
DMO foi avaliada pela absorciometria de duplo feixe de
energia emitida por raios-X (DXA). Os dados clinicos e
antropomeétricos, indice de massa corporal e estatura
para idade (IMC/I e E/I), foram obtidos nos registros de
atendimento ambulatorial. Os &cidos graxos analisados
nos eritrécitos por cromatografia gasosa. A deficiéncia
de 4cidos graxos essenciais (AGE) foi determinada pela
concentracdo de 4cido linoleico < 21%. Para comparar
os resultados foi usado o teste do qui-quadrado ou teste
exato de Fisher e os testes de correlagdo de Pearson e
Sperman. Foi adotada significancia de 5% e utilizado o
SPSS versédo 17.0. Resultados: Foram analisados dados
de 48 pacientes (22 criancas e 26 adolescentes), idade
media de 11,1 + 3,0 anos, a maioria meninas (64,6%), com
insuficiéncia pancredtica exdcrina (77,1%) e heterozigoto
para mutagdo DF508 (562,1%). A DXA detectou osteopenia
e osteoporose em 31,3% e 14,6%, respectivamente.
Sendo 12,5% nas criangas e 33,3% nos adolescentes.
Somente 27,1% estavam desnutridos tanto pelo IMC/I
como pela E/I. As criangas apresentaram melhor estado
nutricional em relagdo aos adolescentes. Foi verificada
associacdo da DMO com o IMC/l e a E/I (p = 0,000). Todos
apresentaram concentracao de 4cido linoleico baixa (6,1 K
3,5%). Somente a relagao acidos graxos n6:n3 apresentou
correlagdo fraca com a DMO (p = 0,020; r = 0,335).
Conclusao: A diminuicdo da DMO foi observada na
amostra, principalmente nos adolescentes e apresentou
associacao com o pior estado nutricional, provavelmente
nagueles com maior grau de inflamagao e menor ingestao
de célcio e vitamina D. Apesar da deficiéncia de AGE,
encontrada em toda a amostra, ndo houve correlagao com
a DMO.

@3 consumo ALIMENTAR E PERFIL
ANTROPOMETRICO DE CRIANGAS E ADOLESCENTES COM
FIBROSE CI'STIS)A EM SUPLEMENTAGAO NUTRICIONAL ORAL
TEMA: NUTRICAO

THAIS DE PAULA MARQUES; IZABELA ZIBETTI DE ALBUQUERQUE;
LUDIMILA PEREIRA DA SILVA SOUZA; LUSMAIA DAMACENO
CAMARGO COSTA; THAISA ANDERS CARVALHO SOUZA
UNIVERSIDADE FEDERAL DE GOIAS

Introducédo: a Fibrose Cistica (FC) é uma doenca
autossdmica recessiva que acomete 6rgdos como 0s
pulmdes, pancreas, vesicula biliar e intestino. O estado
nutricional inadequado estéd associado a piora da funcéo
pulmonar e sobrevida em criangas com FC. O uso de
suplementos nutricionais orais pode ser necessario
quando criangas e adolescentes com FC apresentarem
perda de peso em um periodo de dois a quatro meses,
nao terem ganhado peso em um periodo de dois meses
ou estiverem entre o percentil 10 e 50 das curvas de
crescimento. Objetivo: comparar o perfil antropométrico
e o consumo alimentar de criangas e adolescentes
com FC com e sem suplementagao nutricional oral.
Métodos: estudo prospectivo realizado em um centro
de referéncia em FC, com criangas e adolescentes em
acompanhamento nutricional, no periodo de 6 meses.
Elegeu-se para o estudo pacientes com uso diario de
suplementacao nutricional oral e os que nao o faziam.
Coletou-se dados antropométricos de peso, estatura e
circunferéncia do braco (CB), e de consumo alimentar, por



meio de recordatério habitual, no tempo 0 (T0) e tempo 1
(T1 — apds 6 meses). As necessidades nutricionais foram
calculadas de acordo com as diretrizes de FC. Utilizou-se
o software SPSS 21.0 para a anélise estatistica. Varidveis
categoricas foram expressas em frequéncias absoluta e
relativa e as variaveis continuas em média e desvio padrao.
Para a comparacgao entre o consumo alimentar e o perfil
antropométrico dos pacientes com e sem suplementacao
foram aplicados os testes T de Student e Qui-quadrado,
adotando como significancia p < 0,05. Resultados: Vinte
pacientes participaram do estudo no periodo de seis
meses. Metade da amostra fazia uso de suplementagao
oral. A amostra foi heterogénea quanto ao peso ao nascer,
em que a média do grupo com suplementacdo foi de
2824,6g e do grupo sem suplementagao de 3549,9g (p
= 0,027). Nao houve diferenca estatistica entre os grupos
em relagao a adequacgéao do consumo energético e lipidico.
Verificou-se que o grupo com suplementacéo apresentaou
menor altura/idade (p = 0,025) e menor peso/idade (p =
0,014) em TO e T1, respectivamente, quando comparados
ao grupo sem suplementacgédo. Nao foi observada diferenca
significativa para os demais indices antropométricos.
Conclusao: Ndo houve diferente entre os grupos em
relacdo ao consumo alimentar, contudo foi observado
menor peso P/l e E/I no grupo com suplementacdo. A
suplementacdo oral deve ser coadjuvante no manejo
nutricional e indicada criteriosamente.

PERFIL GENOTIPICO DOS PACIENTES
ENCAMINHADOS PELO SERVICO DE TRIAGEM NEONATAL NO
ESTADO DE SANTA CATARINA ENTRE 2016 E 2018.

TEMA: DIAGNOSTICO E EPIDEMIOLOGIA

EDUARDO PIACENTINI FILHO; NORBERTO LUDWIG NETO; LUIZ
ROBERTO AGEA CUTOLO; JOSE EDUARDO PEREIRA FERREIRA;
LOUISE LAPAGESSE DE CAMARGO PINTO; VINICIUS RENE GIOMBELLI
HOSPITAL INFANTIL JOANA DE GUSMAO

Introducao: a fibrose cistica (FC) é uma doenca
autossdmica recessiva com acometimento
multissistémico. O gene da FC estd localizado no
braco longo do cromossomo 7 e codifica uma proteina
denominada CFTR (cystic fibrosis conductance regulator).
Até o momento, 2031 mutagdes podem interferir no
funcionamento desta proteina. A mais frequente ocorre
por uma delecdo de um residuo de fenilalanina na posicéo
508 (F508del). Objetivo: descrever o perfil genotipico dos
pacientes portadores de fibrose cistica procedentes da
Triagem Neonatal no Estado de Santa Catarina. Método:
estudo retrospectivo descritivo. Foram incluidos os
pacientes encaminhados pelo Servigco de Triagem Neonatal
com uma ou duas amostras de tripsina imunorreativa
alteradas e, posteriormente, teste do suor confirmando o
diagnostico de fibrose cistica, no periodo entre janeiro de
2016 e dezembro de 2018, no Estado de Santa Catarina.
Resultados: neste periodo, foram realizados 256.872
testes de triagem neonatal. Vinte e nove pacientes
tiveram o diagnostico de fibrose cistica confirmado. A
prevaléncia situa-se em 1:8.857 na populagao estudada.
A mediana da idade ao diagnéstico foi 85,1 dias. Dos 29
incluidos no estudo, 10 pacientes eram homozigotos para
a mutacdo F508del e 8 eram heterozigotos para a mutagao
F508del. Estes apresentaram no outro alelo as seguintes
mutagoes: G542X (2), 1717-1G > A (1), S4X (1), S549R
(1), R334W (1), CFTRdele2,3 (1) e desconhecida (1). As
outras mutacdes identificadas séo: 2183 AAKG homozigoto
(1), G542X homozigoto (1), ¢.3746G > A homozigoto (1),
G542X/CFTRdele2,3 (1) e 621+1GKT/2184delA (1). Seis
pacientes estavam sem as mutacgdes identificadas até
a finalizacdo deste trabalho. Apenas uma paciente nao
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apresentava déficit de ganho ponderal e/ou evidéncia
clinica de esteatorréia ao diagnoéstico. Ela estava entre
0s pacientes sem mutagao identificada. Em relacdo a
colonizacao, 10 pacientes apresentaram desenvolvimento
de Pseudomonas aeruginosa nas culturas de vigilancia.
Cinco deles, sdo homozigotos para a mutagdao F508del.
Ndo houve isolamento de Staphylococcus aureus
resistente a oxacilina. Conclusao: a mutacdo F508del
foi identificada em dezoito pacientes, sendo a mutagdo
mais frequente como observado na literatura. Destes, 10
pacientes em homozigose e 8 pacientes em heterozigose.
A identificagdo do perfil genotipico pode fornecer
subsidios para o aconselhamento genético das familias,
para a indicagao de terapias especificas e a correlagdo com
as manifestagdes fenotipicas.

PREVALENCIA DA PSEUDOMONAS AERUGINOSA
(MUCOIDE E NAO MUCOIDE) E STAPHYLOCOCCUS AUREUS
EM UM CENTRO DE REFERENCIA E SUA ASSOCIAGAO COM A
ESPIROMETRIA

TEMA: MICROBIOLOGIA

RENATA SILVIA BAGNATTO; ANDRESSA OLIVEIRA PEIXOTO;
CAR!_OS EMILIO LEVY; FERI‘{ANDO AUGUSTO LIMA MARSON;
JOSE DIRCEU RIBEIRO; ANTONIO FERNANDO RIBEIRO
UNICAMP

A principal causa de morbidade e mortalidade na fibrose
cistica esta associada a doenca pulmonar, principalmente
causada pelo processo ciclico de colonizagdo/infeccdo
cronicas que acometem as vias respiratérias. Dentre os
microrganismos que sdo marcadores de deterioracdo
pulmonar se destaca a Pseudomonas aeruginosa (mucoide
e ndo mucoide) e o Staphylococcus aureus. Objetivo:
Descrever a prevaléncia da P. aeruginosa (mucoide e
nao mucoide) e S. aureus em um centro de referéncia e
associar, sua presenca com a espirometria. Métodos:
Os dados sobre a presenga da Pseudomonas aeruginosa
(mucoide e ndo mucoide) e o S. aureus foram obtidos nos
prontuérios. A espirometria foi avaliada para a capacidade
vital forgada (CVF), volume expiratério forcado no primeiro
segundo da CVF (VEF1) e fluxo expiratoério forcado entre
25 e 75% da CVF (FEF25-75%), antes e apds o uso do
broncodilatador inalatério. A anélise estatistica foi realizada
pelos Teste T e pelo teste de Mann-Whitney, ambos para
amostras independentes. Alpha = 0,05. Resultados: No
estudo, houve a prevaléncia de 64/158 (40,5%), 111/161
(68,9%) e 146/160 (91,3%), respectivamente, para P.
aeruginosa mucoide e P. aeruginosa ndo mucoide e
o S. aureus. Além disso, na associagdo entre o perfil
microbiolégico e os dados da espirometria foi observado
menor valor da espirometria na presenca de bactéria na
cultura microbiolégica, sendo: (P. aeruginosa mucoide)
CVF antes do uso do broncodilatador: (SIM) 79,50 (29
a 111), (NAO) 91 (51 a 113) (p = 0,008); CVF apés o uso
do broncodilatador: (SIM) 78,42 + 18,66, (NAO) 88,19 +
15,58 (p = 0,028); VEF1 antes o uso do broncodilatador:
(SIM) 70,68 + 21,14, (NAO) 81,32 + 19,82 (p = 0,028);
(P. aeruginosa ndo mucoide) FEF25-75% antes do uso do
broncodilatador: (SIM) 67,02 + 30,25, (NAO) 86,67 + 28,99
(p = 0,019). Conclusao: A presenca de P. aeruginosa foi
um marcador que caracteriza a pior fungao pulmonar nos
pacientes com fibrose cistica. Curiosamente, o mesmo
nado foi observado para o S. aureus, que apesar de ter
elevada prevaléncia, nao foi um marcador de gravidade em
nossa casuistica.

[[78) IMPLEMENTACAO DA  ULTRASSONOGRAFIA
PULMONAR NA DOENGA PULMONAR DA FIBROSE CISTICA
PARA AVALIAR A RESPOSTA DA ANTIOBIOTERAPIA NA
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EXACERBAGAO PULMONAR

TEMA: IMAGEM E DIAGNOSTICO

ABDRESSA OLIVEIRA PEIXOTO; FERNANDO AUGUSTO LIMA
MARSON; TIAGO HENRIQUE SOUZA; ANDREA MELO ALEXANDRE
FRAGA; ANTONIO FERNANDO RIBEIRO; JOSE DIRCEU RIBEIRO

Introducao: A avaliagdo do sucesso da antibioticoterapia
na fibrose cistica é baseada em, principalmente, dois
fatores: (i) exame clinico; (i) funcdo pulmonar; (iii) estudo
microbiolégico. No entanto, carecemos da avaliacao
estrutural do pulmao. A avaliagcdo estrutural tem como
padrdo ouro a aquisicdo de imagens com a necessidade
de uso de radiacdo. Tendo em vista que a fibrose cistica
é uma doenca crdnica, a incidéncia de radiagdo ao longo
da vida deve ser considerada, fato que inviabiliza o uso da
tomografia e/ou Raio-X, antes e apds a descolonizagao
por antibiéticos na rotina de acompanhamento e evolucéo
dos pacientes. Dessa forma, a ultrassonografia pulmonar
surge como uma alternativa que poderd ser uma
ferramenta na anélise temporal e seriada na progressao
da doenca pulmonar, incluindo o periodo antes e apds
a descolonizagdo. Objetivo: Avaliar os achados da
ultrassonografia pulmonar antes e apds a descolonizagdo
por antibioticoterapia. Métodos: Dentre os pacientes
com FC avaliados para a ultrassonografia pulmonar,
dois foram avaliados antes e apds a descolonizagao por
antibioticoterapia. A ultrassonografia pulmonar foi realizada
por protocolo padrdo com a identificacdo e caracterizacao
de: (i) padrao A, (i) padrao B; (i) consolidagao; (iv)
derrame pleural. Resultados: Nos 2 participantes com
fibrose cistica que fizeram o exame antes e apds a
descolonizagao, a ultrassonografia pulmonar foi capaz de
evidenciar as regides pulmonares que tiveram reducédo
de acometimento do parénquima pulmonar apds a
descolonizagdo. Resumidamente, na comparacdo da
ultrassonografia pulmonar, antes e pos descolonizagdo
bacteriana por antibioticoterapia, um participante teve
uma regido pulmonar com padrdao B, mudando para o
padrédo A, e em outro participante, houveram 4 regioes,
sendo categorizadas de padrdo B para A. Conclusao: A
ultrassonografia pulmonar é capaz de mensurar mudangas
na doenca pulmonar no periodo de descolonizacao
(antibioticoterapia) apesar de ser necessario o aumento do
tamanho da amostra.

@I TRIAGEM NEONATAL PARA FIBROSE CISTICA EM
SERGIPE )

TEMA: DIAGNOSTICO E EPI,DEMIOLOGIA

DANIELA GOIS MENESES; FABIA REGINA DOS SANTOS; ISABELLA
SANTANA SANTOS CHAGAS; ANNE JARDIM BOTELHO; GLEYDE
OLIVEIRA ANDRADE

UNIVERSIDADE FEDERAL DE SERGIPE

Introducao: A dosagem da tripsina imunorreativa (IRT), no
periodo neonatal, possibilita a identificagdo precoce dos
pacientes com Fibrose cistica (FC). O diagnostico realizado
num periodo assintomatico e o inicio do tratamento nos
primeiros meses de vida favorece uma melhor qualidade
de vida e aumenta a sobrevida desses pacientes.
Objetivo: Avaliar o funcionamento do programa de triagem
neonatal para FC em Sergipe. Método: Estudo descritivo
e transversal. Analisados os resultados dos exames de
triagem neonatal realizados no periodo de 01 de janeiro de
2015 a 31 de dezembro de 2018. Os dados foram coletados
dos formulérios do teste do pezinho e armazenados nos
sistemas IMHOTEP, MEDLYNX e SISNEO. Para andlise
das variaveis foi utilizado o Microsoft®Excel. Resultados:
Foram realizados 112.393 exames no periodo. Mais de
80% dos nascidos vivos foram avaliados, porém menos de
50% dos recém-nascidos triados colheram o exame até 5
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dias de vida. A média de tempo de chegada do exame ao
laboratorio foi de 11 dias apds a coleta e a média de tempo
entre a chegada do exame e a emisséo do resultado foi de
4 dias. A primeira amostra de IRT estava alterada em 564
pacientes, desses 44,7% colheram a segunda amostra,
34,4% foram submetidos ao teste do suor (maiores de 30
dias de vida) e 20,9% nao concluiram a investigacdo. As
primeiras amostras de IRT alteradas apresentaram 98%
de falso positivos e 0,003% de falso negativos entre os
pacientes que concluiram a investigacao. A sensibilidade
do IRT foi de 75%, especificidade 99,5%, acurécia de
99,6% e um valor preditivo negativo de 99,9% e positivo
de 2%. Foram diagnosticados 9 pacientes com FC e a
mediana de idade na primeira consulta foi de 79 dias. Foram
detectados 3 pacientes com resultado falso negativo da
triagem neonatal. Conclusao: O percentual de cobertura
da triagem neonatal em Sergipe foi semelhante aos indices
nacionais. O teste mostrou uma baixa sensibilidade, boa
especificidade e acuracia para afastar a possibilidade da
doenca. A coleta tardia do IRT, o atraso para a chegada das
amostras ao laboratério e as dificuldades para convocagédo
dos pacientes impossibilitaram a conclusdo da investigacdo
de muitos recém nascidos, contribuiram para a realizagdo
de um maior quantitativo de testes do suor e atrasaram o
diagnostico e tratamento da FC. Os pediatras devem estar
atentos aos pacientes com quadro clinico suspeito e IRT
normal no periodo neonatal.

FREQUENCIA DE INTERNAGOES NOS ANOS DE
2016 E 2017 DE PACIENTES COM DIAGNOSTICO DE FIBROSE
CISTICA APOS A TRIAGEM NEONATAL

TEMA: EPIDEMIOLOGIA

ALINE CRISTINA GONCALVES; 'ISADORA ROGIERI; HIGOR
QAMPOS DO NASCIMENTO; JOSE DIRCEU RIBEIRO; CARMEN
SILVIA BERTUZZO; ANTONIO FERNANDO RIBEIRO
UNIVERSIDADE ESTADUAL DE CAMPINAS

Introducdo: FC é uma doenca cronica, progressiva
e evolui com periodos de agravamento que demanda
internacdo hospitalar para seu controle Objetivo:
Descrever e comparar o nUmero e principais motivos
de internacdo de pacientes com FC no periodo de
Janeiro/2016-Dezembro/2017. Métodos: Estudo
descritivo observacional retrospectivo, do qual fizeram
parte 82 pacientes com diagnéstico de FC com idade de
zero a 09 anos e 11 meses, atendidos no Ambulatério de
Pediatria. Aprovacdo Comité de Etica da Universidade
(n® 157/2010). Resultados: O ileo meconial foi frequente
em 09 pacientes, 45 sdo insuficientes pancreéticos, 36
sdo colonizados [Pseudomonas aeruginosa ndo mucoide
e S. aureus (n = 19) e somente por S. aureus (n = 13)].
Quanto ainternacao, 11 (14,3%) [Feminino = 6 e Masculino
= b, {leo meconial = 4, insuficiéncia pancreéatica exdcrina
= 06, acometimento pulmonar e gastrointestinal = 8,
acometimento gastrointestinal = 2 e acometimento
pulmonar = 1] pacientes precisaram de tratamento em
ambiente hospitalar. Sobre a colonizacdo pulmonar por
microrganismos patogénicos para a FC, em pacientes
internados, 06 sado colonizados [P. aeruginosa néao
mucoide e S. aureus (n = 3) e somente por S. aureus (n
= 3)]. O motivo mais frequente (n = 7) das hospitalizagcdes
foi o acometimento pulmonar, seguido de disturbios
metabdlicos [n = 4(Verdo/2017 = 3 e Primavera/2016 =
1)] e doenca gastrointestinal (n = 3). Trés pacientes foram
internados 2 vezes nesse periodo (Tabela 1), sendo que
para dois desses, o motivo foi a manifestacdo pulmonar
nas duas internagdes (intervalo entre as internacbes =
1 més e para o outro paciente 17 meses) e para o outro
paciente a causa foi a manifestacdo gastrointestinal



(intervalo entre as internagdes = 7meses). Apesar de uma
amostra pequena, os dados corroboraram com a literatura
e contribuiram para o melhor conhecimento dos pacientes
em acompanhamento em nosso Centro Especializado
de Referéncia em Fibrose Cistica da Unicamp. Todas as
internagdes no inverno (n = 03) foram por acometimento
pulmonar, mas também ocorreram internagdoes por
manifestagdo pulmonar nas outras estacdes [Verdo(n
= 02), Primavera(n = 01), Outono(n = 01)]. Conclusao:
Dados do Cepagri-Unicamp demonstraram que em 2017
as temperaturas foram mais elevadas e niveis de chuvas
menores, corroborando com nossos resultados e com a
hipdtese de que a baixa umidade do ar e altas temperaturas
atuam no agravamento das manifestagdes clinicas de
pacientes com FC. Este estudo indica a necessidade de
maior suplementagao de NaCl no verao.

[Jef3@) DISTURBIO DE COMPORTAMENTO ALIMENTAR EM
FIBROSE CiSTICA- PERFIL DE UM HOSPITAL PEDIATRICO DO
SUL DO BRASIL
TEMA: NUTRICAO
MIRELLA APARECIDA NEVES; JOCEMARA GURMINI; DENISE TIEMI
MIYAKAWA; ROSIANE GUETTER MELO; GLEDSON PICHARSKI
HOSPITAL PEQUENO PRINCIPE
Foram aplicados os questiondrios BPFAS para 41 pais
e cuidadores de pacientes com Fibrose Cistica. Sendo
destes 58 % do sexo masculino e 43 % sexo feminino,
idade minima de 1 ano e 6 meses e maxima de 19 anos,
com média de 11 anos. O questionéario de “avaliagdo do
comportamento alimentar” verifica o comportamento das
criangas frente o alimento como dos pais no momento
das refeicbes. O mesmo resulta um total de freqliiéncia
que acima de 84 pontos como um comportamento
anormal do paciente e um indice de problema acima de
9 a preocupacgdo dos pais com a alimentagao do filhos.
Tivemos como resultado apenas 6 pacientes (14,6%)
com o escore acima da média, 35 (85,4%) dentro da
normalidade. Em relagdo ao indice de problema tivemos
13 pais preocupados (31,7%) o dobro do numero de
criangas com problemas durante a refeicdo. Sabemos que
o estado nutricional estd diretamente relacionado com a
melhor fungao pulmonar, menos internagdes e infecgoes
pulmonares, o que justifica pais mais preocupados com a
nutricdo dos filhos. Porém a intervencdo comportamental
é de extrema importancia para que estes pacientes que
nao possuem comportamentos anormais nao adquiram
e também para melhor adesédo ao tratamento nutricional,
assim tendo estado nutricional adequado.

COMPARAGAO DO MICROBIOMA RESPIRATORIO
EM AMOSTRAS DE ESCARRO COLETADAS PELA INALAGAO
DE SOLUGAO SALINA HIPERTONICA VERSUS TOSSE
ESPONTANEA/SWAB DE OROFARINGE

TEMA: MICROBIOLOGIA )

PAL_JLO CESAR KUSSEK; RAISA ELENA TAVARES PINHEIRO;
JOAO FRANCESCO STRAPASSON; YASMIN CARLA RIBEIRO;
JOCEMARA GURMINI

HOSPITAL PEQUENO PRINCIPE

Introducao: O principal objetivo no tratamento da Fibrose
Cistica (FC) é a preservacao da fungao pulmonar através do
controle das infecgoes respiratorias, por isto € de extrema
importancia que a amostra de escarro seja representativa
e proveniente das vias aéreas inferiores, bem como a
analise microbioldgica utilize meios de cultivo compativeis
com a extensa flora bacteriana presente na FC. Objetivo:
Comparar a eficiéncia da determinagdo bacteriana em
escarroinduzido pelainalacdo de solugao salina hiperténica
a 7% (SSH7%) versus amostra por tosse espontanea ou
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swab de orofaringe fornecida pelo mesmo paciente na
rotina de acompanhamento ambulatorial. Método: De
um grupo inicial de 36 pacientes, foram selecionados os
11 nao produtores de escarro, com idade entre 8-21 anos,
para participarem do estudo, no ultimo semestre de 2018,
quando foram coletadas 3 amostras de escarro, a intervalo
de 60 dias, exclusivamente por indugdo com SSH7% em
inalador ultrassénico (débito de 1 ml/min). Os pacientes
foram encorajados a tossir, quando estivessem com muita
secrecao bronquica, diretamente no frasco coletor estéril,
este sendo encaminhado para analise microbiolégica. Os
resultados foram comparados com 3 amostras por swab
de orofaringe ou tosse esponténea fornecidas pelo mesmo
paciente durante a rotina de atendimento nos meses
que antecederam ao estudo. Todas as amostras foram
coletadas independente da condicao clinica de exacerbacdo
ou nao da doenga, bem como do uso ou ndo de antibidticos
inalatérios. Resultados: Houve uma grande variedade e
frequéncia de bactérias, sendo as de maior relevancia
assim distribuidas no escarro induzido (n = 33) e swab
orofaringe/tosse espontanea (n = 33), respectivamente:
Staphylococcus aureus (19/23), Pseudomonas aeruginosa
(11/12), Achromobacter sp (4/3), Burkholderia sp (1/0),
outras  bactérias  (2/2)-Streptococcus  pneumoniae,
Moraxella sp, Pseudomonas putida, Acinobacter baumanii,
e auséncia de microrganismos de interesse patogénico
(5 /1). Conclusao: Nao houve diferenca significativa da
variedade e frequéncia de espécies bacterianas obtidas
entre as amostras com e sem indugdo de escarro. Estes
resultados devem ser analisados com cautela, pois ndo
tivemos controle similar das amostras coletadas na rotina
ambulatorial (se escarro ou saliva), e também pelo baixo
nimero de participantes selecionados, submetidos a
inducéo do escarro.

ANALISE DOS FATORES QUE PODEM INTERFERIR
NO PROCESSO DE DIAGNOSTICO DA FIBROSE CISTICA NO
BRASIL )

TEMA: DIAGNOSTICO E EPIDEMIOLOGIA

VERONICA DEL GRAGNANO STASIAK BEDNARCZUK DE OLIVEIRA;
JULIANNA RODRIGUES BELTRAO; VINICIUS BEDNARCZUK DE
OLIVEIRA

UNIDOS PELA VIDA - INSTITUTO BRASILEIRO DE ATENCAO A
FIBROSE CISTICA

Introdugao: No Brasil, estima-se que aproximadamente
4 mil pessoas com Fibrose Cistica (FC) estejam em
tratamento, nimero abaixo do esperado de acordo com a
incidéncia da FC na populagdo. Muitos aspectos podem
contribuir para isto, como o desconhecimento da doenca
e a situacéo do teste do pezinho, teste do suor e exames
genéticos em algumas regides do pais. Objetivo: Analisar
a situacdo do Teste do Pezinho, Teste do Suor e exame
genético nos estados brasileiros e identificar possiveis
pontos de melhoria. Método: Pesquisa de levantamento
de dados quanti-qualitativa, realizada através de entrevistas
por telefone com 20 representantes de Associagoes de FC
do Brasil, maiores de 18 anos, guiadas por questiondrio
semiestruturado elaborado pelos pesquisadores. Os dados
foram analisados através de planilhas e anélise do discurso.
Resultados: Identificou-se que as principais barreiras
para o diagnéstico precoce da FC estédo relacionadas com
a Triagem Neonatal. Citou-se o tempo de espera para
obtencéo do resultado e falhas na busca ativa dos bebés
com testes alterados, fazendo com que muitas familias
deixem de realizar as recoletas e testes complementares.
Os entrevistados relataram que parte da populagdo
atendida pelas associagdes indica nao saber a importancia
do Teste do Pezinho. Sobre o Teste do Suor, foram citados
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obstaculos de acessibilidade, como a burocracia para
agendamento e restricdo dos locais de realizagdo, pois a
maioria é realizada nas capitais, além do custo do teste.
Sobre o exame genético, apesar dos avangos obtidos
pelo projeto pontual realizado nacionalmente pelo Grupo
Brasileiro de Estudos de Fibrose Cistica (GBEFC), ainda
gera preocupacgao na populacdo entrevistada pelo elevado
custo na rede particular, por ndo ser disponibilizado no
Sistema Unico de Salde (SUS) e, quando feito, pela
dificuldade de entendimento do resultado pelos pacientes
e familiares, especialmente quando as mutagdes nao
sao identificadas e hd uma “mudanca” no diagndstico
pré existente. Conclusao: Sugere-se o fortalecimento
de politicas publicas regionais; trabalho em conjunto
entre associagdes, profissionais, governo e familiares;
capacitacbes e campanhas com especial atencdo ao
aprimoramento da busca ativa e divulgagdo da importancia
dos testes; ampliagcdo dos centros de diagnostico, para
melhorar a acessibilidade e reduzir o tempo de espera
dos resultados; e, efetiva realizacdo da fase Ill do Teste do
Pezinho (que contempla a identificacdo da FC) nos estados
brasileiros.

“VAMOS CONVERSAR?”: COMO O DIALOGO
ABERTO ENTRE PROFISSIONAIS E ADULTOS COM FIBROSE
CISTICA INCENTIVA A ADESAO AO TRATAMENTO

TEMA: PSICOLOGIA

VERONICA DEL GRAGNANO STAS~IAK BEDNARCZUK DE OLIVEIRA;
JULIANNA RODRIGUES BELTRAO; VINICIUS BEDNARCZUK DE
OLIVEIRA

UNIDOS PELA VIDA - INSTITUTO BRASILEIRO DE ATENCAO A
FIBROSE CISTICA

Introducao: A Fibrose Cistica (FC) requer um complexo
plano de tratamento que, apesar de contribuir para o
aumento da sobrevida e qualidade de vida, por vezes ndo
é adequadamente cumprido pelo paciente, por diferentes
motivos. Tendo isto, o profissional da saude, por meio
da relacdo com o paciente, pode auxiliar na melhora na
adesdo ao tratamento. Objetivo: Identificar as principais
dificuldades para a adeséo ao tratamento da FC em adultos
e demonstrar a importancia da relagao de confianga com
os profissionais. Método: Pesquisa de levantamento
de dados quanti-qualitativa. Foi aplicado questionario
semiestruturado, elaborado pelos pesquisadores, em 86
adultos brasileiros, maiores de 18 anos e com FC, por
uma plataforma online. Dados foram analisados através
de planilhas e andlise do discurso. Resultados: Dentre
os participantes, 60,6% sao do sexo feminino, 33,3%
tém idade entre 18 e 25 anos, e 58,6% sado solteiros.
A maioria (55,2%) tém formagado no ensino superior e
44,8% nao estd trabalhando em regime formal. 18,4%
receberam o diagndstico com 1 ano de idade. Com relacéao
a adesao, 35,6% dos participantes revelaram ndo cumprir
adequadamente o tratamento nas duas semanas que
antecederam a participacdo na pesquisa, € 0s principais
motivos foram: falta de tempo (31%), esquecimento (31%),
excesso de medicagbes na rotina terapéutica (27,6%)
e falta de acesso aos medicamentos ou suplementos
(21,8%). Entretanto, essa situagdo nem sempre é relatada
de maneira fidedigna a equipe, visto que 29,1% da amostra
j& "mentiu algumas vezes” afirmando ter realizado o
tratamento melhor do que de fato foi feito, especialmente
por sentirem vergonha (31,8%) de assumirem o como foi
feito. Outra razdo para a falta de sinceridade é o medo
da reacédo do profissional, principalmente por conta das
“broncas” e falta de empatia. Ademais, relatou-se que
a abertura no didlogo para transparéncia sobre a adesédo
depende da relagdo construida no processo de tratamento.
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Conclusao: Sugere-se que os profissionais estabelecam
relagbes com empatia, comunicacao aberta e escolha
conjunta de planos adequados ao cotidiano, visando
fortalecer o vinculo e entender a realidade do paciente com
FC, para que sejam realizadas adaptacdes de acordo com
a necessidade. A atuagéo, portanto, vai além da prescricdo
formal, visto que a comunicagdo na relagdo é essencial
para o processo de adesao ao tratamento, impactando na
evolucdo da doenca e qualidade de vida.

QUEM CUIDA PRECISA SER CUIDADO: VISAO DOS
PAIS E RESPONSAVEIS SOBRE A ROTINA DE TRATAMENTO
DA FIBROSE CISTICA EM CRIANGAS

TEMA: PSICOLOGIA B

JULIANNA RODBIGUES BELTRAOQ; VINICIUS BEDNARCZUK DE
OLIVEIRA; VERONICA DEL GRAGNANO STASIAK BEDNARCZUK
DE OLIVEIRA

INSTITUTO UNIDOS PELA VIDA

Introducdo: A Fibrose Cistica (FC) afeta nao apenas
aqueles com a condigado, mas também familiares e outros
envolvidos. A préatica dos tratamentos exige adaptagdes
nas rotinas cotidianas, podendo ocasionar dificuldades
para 0s pais e responsdveis, além de impactos na adesao
ao tratamento. Objetivo: |dentificar as dificuldades de
pais/responsaveis na conciliacdo da rotina de vida e de
tratamento de criancas com FC no Brasil, e o impacto
na adesdo. Método: Pesquisa de levantamento de
dados quanti-qualitativa. Foi aplicado questionario
semiestruturado, elaborado pelos pesquisadores, em
58 adultos brasileiros, maiores de 18 anos, pais ou
responséaveis por criangas com FC, por uma plataforma
online. Dados foram analisados através de planilhas e
analise do discurso. Resultados: A amostra foi composta
por 88,1% do sexo feminino, 50,8% com idade entre 31 e
45 anos e 52,5% casados. ldentificou-se que 42,4% dos
participantes trabalha em regime formal, por isso, 20,7%
informou que somente “as vezes” possui horérios flexiveis
para cuidar do filho, e 12,7% nao possui flexibilidade,
ademais, 12,1% dos pais nao tém ajuda de outras pessoas
para conduzir o tratamento. Possivelmente por isso, o
tratamento € visto como um “incdmodo” para 51,7%
dos pais, sendo considerado “incobmodo moderado”
para 23,7% da amostra. Os entrevistados revelam que
os tratamentos mais dificeis de conduzir sdo: uso de
antibidticos; inalagdo; e internamentos hospitalares. As
dificuldades com o tratamento podem estar relacionadas
as definicoes de FC com conotagdo negativa de alguns
participantes, citando termos como: “maldosa; traicoeira;
incurdvel; desafio de sobrevivéncia”. Para reduzir as
dificuldades com o tratamento, os participantes desejam:
maior disponibilidade para cuidar de seus filhos ou
maior apoio de familiares; palestras motivacionais que
demonstrem a importéncia dos pais no tratamento; que
seus filhos entendam sobre a doenca para que auxiliem
nos tratamentos; redugcdo do numero de medicamentos
e melhor acesso a fisioterapia domiciliar. Conclusao:
Conciliar as rotinas terapéuticas com as exigéncias
cotidianas pode ser complicado para alguns pais/
responsaveis, podendo ocasionar incobmodos e uma visao
distorcida da FC. Sugere-se que os profissionais da saude
tenham um olhar de cuidado para quem cuida, realizando
adaptagdes nos tratamentos de acordo com a rotina da
familia e impedindo que as dificuldades enfrentadas por
eles tornem-se obstaculos a adesdo ao tratamento de
criangas com FC.

JJ73) IMPLEMENTAGAO DE ESPIROMETRIA EM TODAS
AS CONSULTAS DE SEGUIMENTO DE PACIENTES COM



FIBROSE CISTICA - IMPACTO NA FUNGAO PULMONAR?
TEMA: PNEUMOLOGIA E PNEUMOLOGIA PEDIATRICA

CAROLINA SILVA BARBOZA DE AQUINO MOTA; JOAQUIM CARLOS
RODRIGUES; LUIZ VICENTE RIBEIRO FERREIRA DA SILVA FILHO

INSTITUTO DA CRIANGCA DO HOSPITAL DAS CLINICAS DA
FACULDADE DE MEDICINA DA UNIVERSIDADE DE SAO PAULO
(ICR-HCFMUSP)

Introducao: A doencga pulmonar na fibrose cistica (FC) é
caracterizada por exacerbagdes recorrentes dos sintomas
respiratérios e pela deterioracdo progressiva da fungao
pulmonar. A gravidade da doenca pulmonar é mensurada
pelo volume expiratério forgado no primeiro segundo
(VEF1), um preditor de mortalidade bem documentado
na literatura, obtido através da espirometria. Objetivo:
O objetivo do estudo foi avaliar o impacto da realizagcéo
da espirometria em todas as consultas médicas na
funcdo pulmonar dos pacientes com FC ao longo do
tempo. Método: Pacientes com diagnéstico de FC em
acompanhamento em centro de referéncia, com idade
entre 5-18 anos, realizaram uma espirometria antes de cada
consulta médica durante o periodo de um ano (2014). Os
dados coletados durante o seguimento foram comparados
com o periodo de 24 meses anteriores ao estudo, periodo
no qual os pacientes realizavam rotineiramente apenas
uma espirometria a cada seis meses. Dados de fungéo
pulmonar dos anos 2015 e 20-16 foram recuperados do
Registro Brasileiro de Fibrose Cistica. O principal desfecho
avaliado foi a média do VEF1 basal (percentual do predito),
e a comparacgao entre as médias de VEF1 realizada pelo
teste t de Student (programa SPSS 19.0). Resultados:
Participaram do estudo 80 pacientes (idade média 12,1
anos e 61,3% do sexo masculino), tendo sido realizadas
418 consultas durante o ano de seguimento (5,2 consultas
por paciente/ano). A média do VEF1 basal da amostra foi de
80% do previsto (DP + 28,2), em comparacdo com a média
de 78,1% do previsto em 2013 (p = 0,27); e de 76,7% do
previsto em 2012 (p = 0,7). Nos anos subsequentes, os
valores observados foram 79,6% em 2015 (p = 0,06) e
79% em 2016 (p = 0,06). Conclusao: O estudo evidencia
um aumento néo significativo dos valores de VEF1 basal
dos pacientes ao longo do tempo, mas nao é possivel
concluir se ha associagdo com a nova rotina de avaliagcdo
da fungdo pulmonar.

CONSCIENTIZANDO A POPULAGAO SOBRE
FIBROSE CiST]CA

TEMA: DIAGNOSTICO E EPIDEMIOLOGIA

CAMILLA COSTA RIBEIRO; PEDRO KASCHER SILVA; MARTA
CRI'STINA DUARTE; TERESA CRISTINA RIBEIRO LOPES; MARIO
FLAVIO CARDOSO DE LIMA; LUCIANA CARVALHO DOS SANTOS
UNIVERSIDADE FEDERAL DE JUIZ DE FORA

Introducéao: Fibrose cistica (FC) € uma doencga genética
que afeta uma a cada 10 mil pessoas no Brasil, sendo,
portanto, uma das doencgas raras mais comuns. Apesar
de estar incluida nas patologias rastreadas pelo teste do
pezinho, a FC ainda é pouco conhecida pela populagdo
e é comumente confundida com outras afecgdes
respiratérias como asma e pneumonia. Objetivo:
Conscientizar a populacdo de Juiz de Fora (JF) sobre
FC. Métodos: Foi realizada campanha de divulgacéo e
conscientizagdo da FC na primeira semana do més de
setembro de 2018, em locais de circulagdo publica na
cidade de JF. A acdo contou com a participagado de 16
estudantes de medicina, orientados pela coordenadora
local do Centro de Referéncia em FC. Os alunos, com
o auxilio de materiais gréficos, orientaram transeuntes
acerca dos sinais, sintomas, diagnéstico, tratamento e
expectativas futuras com relacdo a doenca. A experiéncia
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foi avaliada por meio de pesquisa qualitativa com os alunos
participantes, que responderam as perguntas: “qual a
parte mais interessante dessa experiéncia?” e “o que essa
experiéncia acrescentou para vocé como profissional?”.
Resultados: O desconhecimento da doenca pela
populacdo foi o tema mais destacado pelos alunos. “Foi
bem interessante saber que mesmo a FC sendo rastreada
pelo teste do pezinho, quase ninguém conhece. As
pessoas fizeram muita confusdo com doencas com nomes
ou sintomas parecidos, todo mundo achava que algum
parente tinha FC.”. Os alunos também observaram que
houve um interesse geral em aprender sobre a doenga,
especialmente ao saber sobre o Centro de Referéncia.
“As pessoas se mostraram muito interessadas em ouvir e
aprender sobre a FC, ficaram impressionadas ao saber que
JF é referéncia no tratamento. Foi incrivel ganhar a atencdo
das pessoas, que nos agradeceram e se comprometeram
a divulgar a FC para conhecidos”. J& na visdo de futuro
profissional de saude, todos avaliaram positivamente
o didlogo com a populagdo. “Como profissional, tive a
oportunidade ndo sé de aprender mais sobre uma doenca
rara como também de traduzir o saber médico para o saber
popular.”; “E maravilhoso levar um pouco do conhecimento
académico para a populagdo, especialmente em um tema
importante como esse! Me sinto mais preparada para lidar
com pacientes e futuros pacientes apds essa semana de
contato direto nas ruas.”. Conclusao: A conscientizagdo
sobre FC realizada em JF em 2018 demonstrou a
importancia de agdes de estudantes e profissionais de
salde em conjunto com a populacéo.

AVALIAGAO DE INDICADORES
ANTROPOMETRICOS DO ESTADO NUTRICIONAL E SUA
RELAGAO COM A CAPACIDADE PULMONAR EM CRIANGAS E
ADOLESCENTES COM FIBROSE CISTICA

TE’MA: NU'I:RICAO i

MARIO FLAVIO CARDOSO DE LIMA; ANA LETICIA ANDRIES;
LUCIANA SANTOS DE CARVALHO; MARTA CRISTINA DUARTE;
BRUNA COSTA DUARTE; BRUNA PINHEIRO BASTOS

CENTRO DE REFERENCIA EM FIBROSE CISTICA/ HOSPITAL
UNIVERSITARIO DA UNIVERSIDADE FEDERAL DE JUIZ DE
FORA/ EMPRESA BRASILEIRA DE SERVICOS HOSPITALARES
Introducao: A Fibrose Cistica (FC), doenga autossémica
recessiva, decorre de mutacdes na proteina reguladora
da conduténcia transmembrana da FC. A FC pode
acarretar alta demanda energética que, associada a outros
fatores, leva a um desequilibrio energético que interfere
negativamente no estado nutricional (EN) do paciente.
Suas principais complicagdes clinicas estdo relacionadas
ao comprometimento da fungdo pulmonar, o qual apresenta
uma relagdo muito proxima ao déficit nutricional, afetando,
portanto, a sobrevida total dos individuos. Objetivo:
Avaliar o EN por meio de indices antropométricos e a
relacdo destes com as varidveis da capacidade pulmonar
obtidas por espirometria em criangas e adolescentes
com FC atendidos em um Centro de Referéncia em FC.
Método: Trata-se de um estudo retrospectivo que avaliou
criancas de ambos os sexos, diagnosticadas com FC.
Foram coletados dados antropométricos (peso e estatura)
e de espirometria. O EN foi avaliado por meio dos pontos
de corte para os indices de estatura para idade(E/l) e
indice de massa corporal para idade(IMC/I). A normalidade
dos dados foi atestada por meio do teste Shapiro-Wilk e
a relacdo entre os indices antropométricos e as variaveis
de funcédo pulmonar pelo teste de Correlagcdo de Pearson.
Considerou-se um p < 0,05 para significancia estatistica.
Resultados: Foram avaliados 15 pacientes de ambos os
sexos (5 meninas e 10 meninos) com média de idade de
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10,7anos(+ 2,9). As médias da massa corporal, estatura,
IMC e dos indices E/I e IMC/I foram respectivamente
37,0(x 14,7)kg, 141,6(x 17,3)cm, 17,72(x 3,17)kg/m2,
-0,30(x 1,09) e -0,44(x 1,27). Em relacao a avaliagdo dos
indices antropométricos observou-se que 67% (n = 10)
foram classificados como "“Eutréficos” enquanto 93%
(14) com "Estatura Adequada para Idade”. Os valores de
VEF1 e CVF foram respectivamente 87,5(+ 20,7) e 101,1(x
19,8) litros sendo que 33% dos pacientes apresentavam
algum disturbio respiratério (3 leves e 2 moderados).
Foram observadas correlagdes positivas e significantes
(p < 0,01) entre o indice IMC/I e os valores de VEF1 (r =
0,652) e CVF (0,667). Conclusao: Mais da metade dos
pacientes apresentaram os indices antropométricos dentro
da normalidade. O indice de IMC/I apresentou correlagdo
positiva com os valores de VEF1. Assim, é importante
monitorar o referido indice para, quando necessario, intervir
de maneira répida e eficaz garantindo um adequado EN a
fim de preservar/melhorar a funcdo pulmonar do paciente,
evitando eventuais complicacdes da FC.

FREQUENCIA DA PRATICA DE EXERCICIOS
FISICOS ORIENTADOS EM PACIENTES COM FIBROSE CISTICA
TEMA: EDUCACAO FiSICA
SEBASTIAQ EVANGELISTA SALGUEIRO JUNIOR; MARIO FLAVIO
CARDOSO DE LIMA; BRUNA PINHEIRO BASTOS; BRUNA COSTA
DUARTE; LUCIANA SANTOS DE CARVALHO; MARTA CRISTINA
DUARTE

CENTRO DE REFERENCIA EM FIBROSE CISTICA/ HOSPITAL
UNIVERSITARIO DA UNIVERSIDADE FEDERAL DE JUIZ DE
FORA/ EMPRESA BRASILEIRA DE SERVICOS HOSPITALARES

Introducao: A fibrose cistica (FC) é uma doenca
genética, de heranca autossdmica recessiva que tem
entre suas principais manifestacdes clinicas as infeccoes
respiratérias recorrentes com consequente diminuicéo
progressiva da fungao pulmonar e da capacidade funcional
para o exercicio. Estudos mostram que a prética regular
de exercicios fisicos aliados a terapia padrao auxiliam
na melhora da funcdo pulmonar, capacidade aerdbica,
forca muscular e consequente qualidade de vida e
sobrevida do paciente. Porém, existem poucos estudos
que mostram a incidéncia da prética de exercicios fisicos
dentre essa populacdo. Objetivo: Observar a adeséo e
frequéncia a exercicios fisicos orientados de pacientes
com FC atendidos em um Centro de Referéncia. Método:
Foram analisados os prontuéarios de pacientes atendidos
nos periodos de outubro a dezembro de 2018 no qual
constavam dados de frequéncia e tipo de exercicio
realizado. Foram excluidos aqueles pacientes fora de
idade escolar. Resultados: Foram coletados os dados de
13 pacientes, sendo, 10 do sexo masculino e 3 do sexo
feminino, com idade de 9,30 + 2,95 anos. Destes, 8
(61,5%) participam das aulas de educagéo fisica escolar
(EFE), com frequéncia de 1,33 = 0,70 dias por semana.
No periodo em que ndo estao na escola, apenas 5(38,5%)
destes pacientes fazem algum tipo de exercicio fisico
monitorado (EFM), com frequéncia de 1,33 = 1,50 dias por
semana, sendo que os outros 8 (61,5%) nao participam de
quaisquer atividades. Observamos que 3 (23%) participam
tanto da EFE quanto de EFM fora do ambiente escolar, 7
(63,8%) frequentam uma ou outra, e 3 deles ndo fazem
qualquer tipo de EFM. Os esportes mais relatados na
EFE foram o futsal e as brincadeiras ltdicas, como correr,
pular e saltar, e fora do ambiente escolar, destacam se o
futebol, futsal, caraté, gindstica ritmica e a natacdo. Os
principais fatores relatados para as criancas que nao fazem
qualquer atividade, foram a inseguranga para a pratica e
a impossibilidade econémica de se matricular em algum
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clube que forneca esses tipos de exercicios. Conclusao:
A pratica de exercicios fisicos orientados foi observada na
maioria dos pacientes. Contudo, observa-se ainda baixa
pratica de exercicios fora do ambiente escolar. O exercicio
deve ser orientado como parte do tratamento desses
pacientes como meio de auxiliar na qualidade de vida e do
tratamento dos mesmos.

INCIDENCIA DE FIBROSE CiSTICA (FC) EM
ALAGOAS AP(:)S AIMPLANTAGAO DA TRIAGEM NEONATAL.
TEMA: DIAGNOSTICO E EPIDEMIOLOGIA

STEPHANIE BARRETO PASSOS; ATAIANNY KARINE SIQUEIRA
ALMEIDA; GUILHERME FERNANDES FSOIS DANTAS; KATHARINA
VIDAL DE NEGREIROS MOURA; NATALIA RODRIGUES ANDRADE
CENTRO UNIVERSITARIO TIRADENTES

Introducao: A Fibrose Cistica (FC), ou mucoviscidose,
é uma doenca genética autossémica recessiva que
afeta cerca de 1:2000 a 1:10000 individuos de origem
caucasiana. No Brasil estima-se que a incidéncia seja
em torno de 1:10000, variando entre cada regido. Seu
diagnéstico, geralmente clinico, afeta 6rgaos de diversos
sistemas. No entanto, o diagndéstico clinico muitas vezes
é tardio, notado apenas com cerca de 1 ano de idade e
pode levar a consequéncias irreversiveis. Em 2001, com
o Programa Nacional de Triagem Neonatal, a FC passou a
ser incorporada nas doengas precocemente detectadas no
chamado “Teste do Pezinho", e juntamente com o servigo
de referéncia realizado pelo Laboratério especializado em
triagem neonatal, Laboratério Hormonal Fatima Cunha
na cidade de Macei6-AL concretizou-se a realizagao
da Triagem para FC no estado. Objetivo: Apresentar e
analisar os dados obtidos da Triagem Neonatal para FC
em Alagoas do ano de 2016 a 2018. Método: Estudo
descritivo realizado com dados da triagem feita em
134.248 mil criangas do ano de 2016 até 2018, coletados
pelo Laboratério Hormonal Fatima Cunha. Apdés a triagem,
as criangas com os niveis de tripsina imunorreativas (IRT)
alterados foram encaminhadas para a dosagem de cloro no
suor- Teste do Suor- pelo método de condutancia, também
realizado pelo laboratério da triagem. Resultados: Os
dados coletados evidenciam que, apés a implementacédo
da pesquisa para a FC no Teste do Pezinho em Alagoas, no
ano de 2016, 134.248 mil recém-nascidos realizaram este
exame até dezembro de 2018, nos quais foram detectados
1.623 com alteracdes de IRT. A partir de agosto de 2017
comecou a ser realizado o Teste do Suor através do
meétodo de condutancia para as criangas que apresentaram
alteracdes nas triagens, confirmando 24 casos positivos e
1 duvidoso. Chama-se atencdo a elevada positividade de
casos novos detectados, onde ja existiam 27 pacientes
em segmento e que apos a triagem neonatal surgiram
24 casos novos. Conclusao: Conclui-se, a partir destes
dados, que a adocédo da pesquisa para a FC na triagem
neonatal em Alagoas mostrou-se Util para a realizagéo
de um diagndstico precoce dessa doenga, evitando 6bito
precoce e possivel melhor qualidade de vida dos seus
portadores. A longo prazo poderd ser avaliada a melhora
na qualidade de vida, uma vez que a realizagdo do teste do
suor em criangas com alteragdes no IRT, evidenciadas no
Teste do Pezinho dobrou o nimero de pacientes em um
centro ainda ndo completamente estruturado.

0S VESTIGIOS DA IMIGRAGAO ITALIANA NOS
PACIENTES COM FIBROSE CiSTICA

TEMA: EPIDEMIOLOGIA

PAULA BAPTISTA SANSEVERINO; MARIA TERESA VIEIRA
SANSEVERINO; PAULO JOSE CAUDURO MAROSTICA
HOSPITAL DA CRIANCA SANTO ANTONIO



A Fibrose Cistica € uma doenga genética, autossémica
dominante com mais de 2000 mutacbes j& relatadas,
sendo a mais comum a mutacdo DeltaF508. E uma
doenga comum em caucasianos, sendo mais comum nas
regides sul e sudeste do Brasil. A origem da populagao
brasileira ¢ uma mistura de descendéncias africanas,
europeias e indigenas. Esta mistura estd no nosso
DNA. Uma série de fatos histéricos moldou a estrutura
genética dos brasileiros. A imigracao italiana para o Rio
Grande do Sul se deu principalmente entre 1884 e 1894
gracas a concessdo de passagens transatlanticas pelo
governo republicano. A principal 4rea de emigracao para
o Rio Grande do Sul, na Itélia, foi o Véneto, onde a crise
era maior por volta de 1875, sobretudo nas provincias
de Vicenza, Treviso e Verona. Estima-se que do total de
imigrantes que veio para o RS, 54% seriam vénetos, 33%
lombardos, 7% trentinos e as outras regides forneceram
os restantes 6%. Entre 1875 e 1914, entraram no estado
entre 80 e 100 mil italianos. A religido e a cultura do vinho
que trouxeram consigo foi decisivo para sua permanéncia
nesta regido. Estes imigrantes vieram para outras regioes
do brasil, principalmente para a regido sul e trouxeram
consigo também sua carga genética diferente das dos
nativos aqui e outros imigrantes. Estudos italianos que
avaliaram a distribuicdo das mutagdes mostraram que na
regido de Veneto e Trentino a mutagdo R1162X aparece
com mais frequéncia (aproximadamente 10%). Um estudo
mais antigo italiano mostrava esta mutagao com a terceira
mais frequente no sul europeu (3,61%), porém 23 de 24
cromossomos italianos com a mutacéao eram de individuos
de diferentes familias da regido de Veneto. Nosso centro
é localizado na regiao sul do Brasil e comparado com os
registros nacionais, temos uma média maior de pacientes
com a mutagdo R1162X (aproximadamente 7% dos
pacientes). Levando em conta a distribuicao dos alelos
em comparacdo com Brasil e com a Regido Sul onde
respectivamente a frequéncia da R1162X é 1,88% e
2,1%, enquanto aqui é 3,4% dos alelos. Estes achados se
devem provavelmente devido a onda migratéria da regido
de Véneto para nosso estado. A variabilidade genética
brasileira decorrente dessas e de outras ondas migratérias
fazem do nosso cédigo genético um conjunto cultural
ainda a ser desvendado.

ABSCESSO PERIESPLENICO CAUSADO POR
ACHROMOBACTER XYLOSOXIDANS EM PACIENTE COM
FIBROSE CISTICA

TEMA: MICROBIOLOGIA

LUCAS ROCHA ALVARENGA; GABRIEL HESSEL; CARLOS EMILIO
LEVY; ANTONIO FERNANDO RIBEIRO; JOSE DIRCEU RIBEIRO;
MARIA DE FATIMA CORREA PIMENTA SERVIDONI

UNIVERSIDADE ESTADUAL DE CAMPINAS - UNICAMP

Apresentacao do Caso: GOV, masculino, 13 anos,
branco, natural e procedente de Campinas-SP. Paciente
deu entrada no servigo com 40 horas de vida apresentando
distensdo abdominal e vomitos biliosos. A investigacdo
revelou fleo meconial com necessidade cirtrgica. O
resultado de dois testes do suor foi indicativo de Fibrose
Cistica (so6dio de 98mEq/L e 94 e cloro de 105mEq/L
e 100). Aos 3 meses de idade apresentou o primeiro
episodio de colonizagdo por Pseudomonas aeruginosa. Foi
internado diversas vezes para tratamento de exacerbagao
por Pseudomonas e com quadros de subocluséo intestinal
(12 vezes) necessitando de tratamento cirdrgico em 7
ocasides. Aos 8 anos comecou a apresentar episddios
de dor abdominal associados a periodos intermitentes de
febre. Aos 10 anos, feito Tomografia Computadorizada (TC)
de Abdome que evidenciou bago de contornos normais e
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textura heterogénea com presenca de area hipoecdica
subcapsular medindo 4,6 x 3,6 x 2,7cm. As hipoteses
eram de hemangioma, hamartoma ou abscesso. Como
houve melhora do quadro clinico e ndo houve aumento
na dimenséo da lesao, optou-se por conduta expectante.
Porém, aos 10 anos e 6 meses, apresentou novamente
febre persistente e dor abdominal difusa. Feito nova TC
de Abdome que mostrou reducao parcial da colecdo
periesplénica medindo 3,2 x 3,1 x 1,7cm. Aos 10 anos e
9 meses, apresentou cultura de secrecdo de aspiracdo
de seio nasal positiva para Achromobacter xylosoxidans.
Aos 11 anos, como os sintomas de dor abdominal e febre
retornaram, realizada puncdo da lesdo com saida de
secrecao purulenta sendo a cultura negativa para fungos e
micobactérias e positiva para Achromobacter xylosoxidans.
Realizado tratamento com Sulfametoxazol + Trimetoprim
com melhora da febre e da dor abdominal. Um ano depois,
em ultrassonografia de controle, ndo hd mais a imagem
hipoecoica periesplénica. Discussao: A Fibrose Cistica
(FC) ¢ uma condigdo crénica multissistémica que implica
em um aumento da suscetibilidade a multiplos agentes
infecciosos pouco comuns e resistentes a antibidticos
usuais. Os quadros de febre prolongada nos pacientes
com FC merecem ser amplamente investigados em busca
de focos pulmonares cldssicos e extrapulmonares atipicos.
Comentarios Finais: O Achromobacter xylosoxidans é
um patégeno emergente que pode colonizar ou causar
infeccdo em pacientes com FC, principalmente pulmonar.
Esse relato informa de outro sitio de infecgdo sendo o
primeiro caso relatado na literatura até o momento.

PERFIL METABOLICO GLICEMICO, LIPIDICO E
HEPATICO DE CRIANGCAS E ADOLESCENTES COM FIBROSE
CISTICA E SUAASSOCIAGAO COM A ESTEATOSE HEPATICAE
0 ESTADO NUTRICIONAL
TEMA: NUTRICAO
AMANDA OLIVA GOBATO; ANA CAROLINA JUNQUEIRA VASQUES;
ANTONIO FERNANDO RIBEIRO; ROBERTO MASSAO YAMADA;
GABRIEL HESSEL
UNICAMP
Introducao: A fibrose cistica (FC), também conhecida
como mucoviscidose, ¢é uma doenca genética
autossdmica recessiva caracterizada pela disfuncdo do
gene cystic fibrosis transmembrane conductance regulator
(CFTR). E considerada uma doenca potencialmente letal
e multissistémica pois afeta glandulas sudoriparas,
pancreas, pulmdes, figado, intestino e ductos de
Wolff. Recentemente, tem-se dado maior atencado ao
acometimento hepatico na fibrose cistica (FC), pois é
a terceira principal causa de morte, apds insuficiéncia
respiratéria e complicagdes relacionadas ao transplante
pulmonar. Objetivo: Associar a esteatose hepética (EH) e
o estado nutricional com o perfil metabdlico em criancas
e adolescentes com fibrose cistica. Métodos: Estudo
transversal com criangas e adolescentes com diagndéstico
de FC. O estado nutricional foi avaliado pelo IMC/idade
e classificado segundo os pontos de corte da OMS e
do Consenso Internacional de FC. A ultrassonografia
abdominal foi realizada para o diagnéstico de EH. O perfil
metabdlico foi avaliado pelas aminotransferases, perfil
lipidico, triglicérides, glicemia de jejum e insulina basal
para o célculo do indice de HOMA. Os testes estatisticos
empregados foram o teste t de Student, Mann-Whitney,
Qui-quadrado e Anova. O nivel de significancia adotado foi
de 5%. Resultados: Foram avaliados 50 pacientes, com
idades entre 2 e 19 anos incompletos (12,28 + 4,96), 18
(36%) foram diagnosticados com EH (Grupo A) e 32 (64%)
sem EH (Grupo B). O grupo A apresentou média mais
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elevada da aspartato aminotransferase (AST) (p = 0,034)
e 61,1% deste grupo apresentaram niveis elevados de
fosfatase alcalina (FALC) (p = 0,012). No grupo A, a média
do colesterol total e do HDL foi mais baixa em comparacédo
com o grupo B (p = 0,029 e 0,018) respectivamente. A
associacao entre a classificagao do estado nutricional e o
perfil metabdlico nao foi significativa. Conclusao: A EH e
o perfil metabodlico em pacientes com FC néao foi associada
com o estado nutricional. Houve uma média mais elevada
da AST e da FALC no grupo com EH e valores menores de
colesterol total e HDL nesse grupo.

CARACTERISTICAS DOS PACIENTES ATENDIDOS
EM UM CENTRO DE REFERENCIA

TEMA: DIABETES RELACIONADO A FC

MAYRA DE SOUZA EL BECK; RENATA THOMAZINI DALLAGO;
MARINA HELENA MARIANO; JULIANA PARAGL’JASSU DEMES;
ANTONIO FERNANDO RIBEIRO; MARIANA ZORRON MEI HSIA PU
UNICAMP

Introducao: A fibrose cistica (FC) é uma doenca
autossdmica recessiva causada por mutagcdes no
gene CFTR, que além das complicacdes mais comuns
(insuficiéncia pancredtica exocrina e doenca pulmonar),
também apresenta anormalidades endécrinas. O diabetes
relacionado a FC é a mais comum delas, caracterizando-se
por uma perda da primeira fase de secrecdo de insulina
a uma carga de glicose; sendo por esse motivo o teste
de tolerancia oral a glicose (TTOG) o padrdo ouro para
o diagnoéstico dessa comorbidade. O diabetes impacta
negativamente a fungdo pulmonar, indice de massa
corporal (IMC) e consequentemente longevidade desses
pacientes. ObjetivoS: Apresentar as caracteristicas dos
pacientes atendidos no ambulatério de FC de um centro
de referéncia brasileiro a partir do TTOG. Métodos: Foi
realizada anélise descritiva de pacientes diagnosticados
com FC através da identificacdo de 2 variantes do gene
CFTR e/ou duas dosagens de cloreto no suor > 60 mEq/L
que acompanham regularmente no ambulatério. Utilizou-
se para andlise estatistica o software SPSS versdo 16.0
(SPSS Inc., Chicago, lllinois, EUA) e o teste ANOVA para
comparagao entre os grupos. Os dados foram obtidos por
pesquisa em prontudrios nos anos de 2017 e 2018. O TTOG
foi realizado segundo as recomendacbes da OMS) pelo
método enzimético colorimétrico, e a classificagdo quanto
as alteracdes glicémicas seguiu os critérios da ADA/ISPAD
(American Diabetes Association/International Society
for Pediatric and Adolescent Diabetes). Resultados:
Participaram desse estudo 79 pacientes, sendo destes
25 classificados como normotolerantes a glicose (NGT),
35 como intolerantes a glicose (IGT) e 19 com diabetes
relacionado a fibrose cistica (DRFC). A anélise estatistica
pelo método ANOVA demonstrou diferenca significativa
entre a varidvel idade e os grupos NGT/IGT/DRFC (p <
0,001). As demais variaveis analisadas sao apresentadas
na Tabela 1. Conclusao: Dados da literatura corroboram
o resultado encontrado, pois o DRFC acomete 20% dos
adolescentes e 50% dos individuos em idade adulta, dessa
forma, quanto maior a idade dos pacientes, maior risco
de evolucdo para DRFC. O fato de nao se encontrarem
diferengas estatisticas significativas entre IMC e funcgéo
pulmonar dos pacientes com diferentes sensibilidades a
glicose pode ser explicado por avancos no tratamento na
FC, bem como uma insulinoterapia eficiente.

PERFIL BACTERIOLOGICO DE PACIENTES
FIBROCISTICOS ATENDIDOS NO AMBULATORIO DO HOSPITAL
UNIVERSITARIO DO OESTE DO PARANA

TEMA: MICROBIOLOGIA
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MAFALDA LUCIA KUHN; LUZIA NERI COSMO MACHADO; NEREIDA
MELLO DA ROSA GIOPPO; SUELEM BASSAN BRANDT; MONIQUE
KARINE PICOLOTTO

UNIOESTE

O isolamento e identificagdo de microrganismos é um dos
principais exames utilizado para diagnoéstico de Fibrose
Cistica (FC). Alguns pesquisadores relatam que o perfil
microbiolégico das infecgdes pulmonares em pacientes
com FC ocorre por um numero relativamente restrito de
microrganismos, bem como, que existe uma correlagao
entre a idade do paciente e a predisposicao a colonizacao
por um microrganismo em particular. Como por exemplo,
Staphylococcus aureus e Pseudomonas aeruginosa séo os
dois microrganismos mais frequentemente isolados em
pacientes fibrocisticos, porém S. aureus € isolado mais
frequentemente em criangas, ou seja, no inicio da doenca
pulmonar e P. aeruginosa quando os pacientes atingem
a adolescéncia, podendo tornar-se crdnica devido a
presenca de cepas mucoides. Através da identificagdo dos
microrganismos que colonizam e/ou infectam pacientes
com FC, é possivel o direcionamento do tratamento, a
manutencédo da qualidade de vida, as perspectivas para
o transplante e a sobrevida desses pacientes. O objetivo
desse trabalho foi analisar o perfil dos microrganismos
causadores de infeccoes respiratérias em pacientes
com FC. Foi realizado um estudo retrospectivo dos
microrganismos isolados, durante o periodo de abril
de 2018 a dezembro de 2018, de todas de amostras de
secrecao do trato respiratério coletadas de 35 pacientes
fibrocisticos atendidos no ambulatério de referéncia
em FC de um hospital universitério no oeste do Parana
e analisar o perfil de resisténcia aos antibidticos desses
microrganismos. Das 344 amostras analisadas o0s
principais microrganismos isolados foram S. aureus 117
(34,5%), P. aeruginosa 92 (27,2%) e Burkholderia cepacia
11(3,25%) com perfil de resisténcia maior para penicilina
(81,1%), gentamicina (45,6%) e ciprofloxacino (54,5%),
respectivamente. A pesquisa microbiolégica de patdgenos
respiratérios em FC possibilita ao médico reconhecer a
evolugdo do paciente frente ao tratamento da infeccdo
bem como para o direcionamento no uso adequado de
antibioticos.

0 VELHO ESCORE DE SHWACHMAN-KULCZYCKI
E SUAS ASSOCIAGOES COM A FUNGAO PULMONAR DE
PACIENTES PEDIATRICOS COM FIBROSE CISTICA

TEMA: EPIDEMIOLOGIA

FERNANDA R. KLIEMANN FEIJO; TALITA SANTOS DE CERQUEIRA;
ANA MARIA RIBEIRO FERNANDEZ; LUIZ VICENTE RIBEIRO F.
DA SILVA FILHO

ICR-FMUSP

Introducao: O escore de Shwachman-Kulczycki (SSK) foi
descrito pela primeira vez em 1958 como uma ferramenta
de acompanhamento dos pacientes com fibrose cistica
(FC), e desde entdo tem sido usado na prética clinica
em todo o mundo. Ele engloba atividade fisica, nutricéo,
avaliacdo de radiografia de térax e do exame fisico. O
objetivo desse estudo foi avaliar a correlagdo do SSK e
o fungao pulmonar (VEF1) de pacientes pediétricos com
FC. Método: Foram revisados os dados de pacientes em
acompanhamento em Centro Pediatrico de FC, com dados
depositados na plataforma do Registro Brasileiro de FC.
Incluidos os casos com seguimento no ano 2016, que
realizaram espirometria. O escore SSK foi calculado pela
equipe médica, e categorizado em “Excelente” (86-100
pontos), “Bom” (71-85 pontos), “Médio” (56-70 pontos),
“Moderado” (41-55 pontos) e “Grave” (= / < 40 pontos). O
percentual do predito do VEF1 %VEF1) foi calculado com



base na equacao GLI (Global Lung Initiative). O disturbio
obstrutivo na funcédo pulmonar foi classificado em Normal
(VEF1 >/ = 80%), Leve (VEF1 60-79%), Moderado (VEF1
41-59%) e Grave (VEF1 </ = 40%). Os resultados foram
descritos em mediana e intervalo interquartil ou media e
desvio padrdo, dependendo da distribuicao dos valores. A
correlagao entre os valores de %VEF1 e de escore SSK
foi feita através do teste de qui-quadrado de Pearson.
Resultados: Sessenta e nove pacientes foram incluidos
na anélise, com mediana de idade 12,4 anos (IQR 7,6 —
15,8). A media do %VEF1 foi 82,8% (DP 28,8%) e a
mediana do escore SSK foi 80 (IQR 70 - 87,5). A correlagao
entre %VEF1 e escore SSK foi positiva e forte, com r =
0,76 (p < 0,001). Entretanto, disparidades na classificagcdo
pelos dois critérios foram notadas, como 5/25 pacientes
(20%) com escore SSK “Bom"” demonstrando %VEF1 com
grau de obstrucdo leve ou moderado. Entre os pacientes
com escore SSK “"Médio”, 6/19 (31,5%) apresentam grau
de obstrugcdo moderado ou grave. Conclusao: O escore
SSK mostra boa correlacdo com os valores de %VEF1,
mas a categorizagdo dos pacientes é de pouca ajuda para
identificar individuos com comprometimento da fungéo
pulmonar, especialmente em fases precoces da doenca.
Novas estratégias mais abrangentes de classificar a
gravidade da doenga e identificar pontos criticos para
atuacgdo sdo necessérias.

[LLEJ) ANALISE PRELIMINAR DO  MICROBIOMA
RESPIRATORIO E SUA RELAGAO COM CARACTERISTICAS
CLINICAS E FUNCIONAIS EM PACIENTES ATENDIDOS EM
HOSPITAL PEDIATRICO EM CURITIBA COM FIBROSE CISTICA
(FC).

TEMA: MICROBIOLOGIA

PAULO KUSSEK; JUSSARA KASUKO PALMEIRO; RAISA ELENA
TAVARES PINHEIRO; YASMIN CARLA RIBEIRO; JOAO FRANCESCO
STRAPASSON; LIBERA MARIA DALLA COSTA

HOSPITAL PEQUENO PRINCIPE

Introducéao: Na FC, a infeccdo pulmonar é um importante
fator prognostico, entretanto, a correlagcdo entre bactérias,
mutacdes CFTR e gravidade da doencga ndo € bem clara, e
as chamadas exacerbagdes com “cultura negativa” ainda
sdo um desafio. Objetivo: Analisar se hé correlacao entre
o resultado da cultura de amostras de escarro, funcéo
pulmonar e condicao clinica dos pacientes. Método: Foram
selecionados 36 pacientes com idade entre 8-23 anos,
com mutacdo genética conhecida (F508del/F508del-8,
F508del/G542X-6, F508del/outras-10, G542X/G542X-2,
Gb42X/outras-4 e outras/outras-6, sendo coletadas 3
amostras de escarro em triplicata a intervalo de 60 dias
totalizando 324. Das amostras em triplicata, somente a
mais mucopurulenta foi cultivada em meios seletivos,
mas todas submetidas a extracdo de DNA bacteriano
e congeladas para posterior Sequenciamento de Nova
Geragdo. Os pacientes foram submetidos a anamnese,
exame clinico e espirometria imediatamente antes da
coleta classificando a fungcado pulmonar pelo VEF1 em
normal ( > 90%), leve (= 80-89%), moderado (= 50-79%),
grave (= 30-49%) e muito grave ( < 30). Os pacientes nao-
produtores de escarro foram submetidos a escarro induzido
pela salina hiperténica a 7%. As amostras foram coletadas
independente do uso de antibidticos de manutencéo, e
da condicéo clinica do paciente, mas classificadas em B-
Basal (sem sintomas respiratérios agudos, sem uso de
antibidticos sistémicos por mais de 30 dias). E- Exacerbagédo
pulmonar (antes do inicio do antibiético sistémico, sem uso
de antibidticos sistémicos por mais de 30 dias). T- Durante
o Tratamento — em uso de antibidticos por mais de 7 dias.
R- Recuperacdo (sem uso de antibidticos sistémicos
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por 7 dias ou mais). Resultados: As bactérias mais
prevalentes foram Staphylococcus aureus e Pseudomonas
aeruginosa distribuidas nas 3 coletas (Figuras 1,2,3). O
grau de acometimento pulmonar foi respectivamente nas
3 coletas: normal(10,9,9), leve(6,4,5), moderada(11,13,9),
grave(7,9,11) e muito grave(2,1,2), e a condicéo clinica foi:
B (19,18,25), E (7,5,3), T (7,6,7), R (3,7,1). Conclusao: A
diversidade da comunidade bacteriana foi semelhante
nas trés coletas, entretanto houve aparecimento de 2
cepas do complexo Bulkolderia cepacia na terceira coleta,
concordante com um numero maior de pacientes com
disfuncdo pulmonar grave, entretanto, os pacientes ndo
relatavam piora da condicéo clinica basal indicando que a
medigao seriada da funcdo pulmonar pode ser uma medida
util da exacerbacéo.

PERFIL CLINICO-LABORATORIAL DE PACIENTES
COM FC EM UMA POPULAGAO MISCIGENADA DO NORDESTE
DO BRASIL

TEMA: DIAGNOSTICO E EPIDEMIOLOGIA

LAIS RIBEIRO MOTA; MURILO JORGE DA SILVA; HORTENSIA
MORAES DOS REIS; RENATA LUCIA LEITE FERREIRA DE LIMA;
MARIA BETANIA PEREIRA TORALLES; EDNA LUCIA SOUZA

UFBA - UNIVERSIDADE FEDERAL DA BAHIA

Introducao: A fibrose cistica (FC) ¢ uma doenga genética
causada por mutagoes no gene CFTR. O conhecimento do
perfil genético contribui tanto para o diagnéstico, quanto
para uma melhor compreensdo da relacdo gendtipo/
fenétipo. Apesar de ndo ser um método diagndstico,
a triagem neonatal (TN) iniciada no Estado da Bahia
em 2013 e neste Centro em 2016, ¢ uma importante
ferramenta que ajuda no diagnéstico precoce, tendo
fundamental importancia no prognéstico do paciente com
FC. Objetivo: Descrever os dados clinico-laboratoriais e
o perfil genético, bem como as condi¢cbes que levaram
ao diagnostico em pacientes com FC acompanhados em
um centro de referéncia no Nordeste do Brasil. Métodos:
estudo transversal. Os dados clinicos e laboratoriais foram
obtidos através de prontuédrios médicos. As mutagoes
foram pesquisadas inicialmente métodos convencionais. E
nos casos em que duas mutacdes patoldégicas nao foram
identificadas, realizou-se o sequenciamento do gene
CFTR. Resultados: Cinquenta pacientes foram incluidos,
sendo 25 (50%) do sexo masculino e 48 nao brancos,
mediana de idade atual 6,2 anos, a idade do diagnéstico
variou de 1 a 190 meses. Vinte mutacoes diferentes foram
identificadas em 46 (92%) pacientes, trés pacientes (6%)
tiveram apenas uma mutacéo identificada e em apenas
um paciente ndo foram encontradas mutagdes. As
frequéncias alélicas observadas foram: F508del (49%);
3120+1G-A e G542X (8%); R1162X, R334W, G1069R e
Q1100P (3%); K162E (2%) e 1% para as demais mutacoes.
O diagnéstico foi motivado por histéria familiar (1/50), TN
+ historia familiar (2/50), TN (8/50) e majoritariamente
por manifestacdes clinicas, das quais as principais foram
sintomas respiratérios e dificuldade em ganhar peso.
Dos 21 pacientes que realizaram a TN, onze (52,4%)
foram falso-negativos; duas criangcas com TN positiva
ndo foram diagnosticadas precocemente por alguma
falha na conducéo do programa, sendo diagnosticas pelas
manifestacoes clinicas (Tabela). Conclusdes: A elevada
frequéncia de mutagdes de diferentes etnias evidencia
o alto grau de miscigenagdo na populagdo estudada e
enfatiza a importancia do estudo genético, na elucidacdo
do perfil genético e no manejo dos pacientes. A TN vem
contribuindo para um diagndstico precoce, porém a FC
continua sendo subdiagnosticada no Brasil, tanto pela
cobertura incompleta/falhas na conducédo do programa de
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TN, quanto pela baixa suspeicdo clinica da doenga, bem
como devido a dificuldades no diagnéstico diferencial com
outras patologias.

DESCRICAO DE NOVAS E RARAS VARIANTES
GENETICAS EM PACIENTES COM FIBROSE CiSTICA
ACOMPANHADOS NO CENTRO DE REFERENCIA PEDIATRICO
EM FIBROSE CISTICA DO DISTRITO FEDERAL

TEMA: CFTR

VIVIANE THAIS FERNANDES; LUCIANA DE FREITAS VELLQSO
MONTE; ADRIANA GOYA; ALAINE ALVES BEZERRA; PATRICIA
FELTRIN CACIATORI RONZANI; MARIA DE LOURDES JABORANDY
PAIM DA CUNHA

SES-DF

Introducao: A fibrose cistica (FC) € uma doenca genética
autossdmica recessiva causada por disfungbes do gene
CFTR, com mais de 2000 variantes descritas, distribuidas
de formas diferentes no mundo. A alta miscigenacao
étnica da populacédo brasileira pode sugerir a existéncia
de mutacgdes ainda nao descritas. Objetivos: Descrever
novas e raras variantes genéticas do CFTR e dados clinicos
relacionados, nos pacientes com FC acompanhados
em centro de referéncia pediatrico, no ano de 2018.
Metodologia: Estudo transversal, descritivo, com dados
dos prontuérios das criangas e adolescentes com FC
acompanhados no ambulatério de referéncia no ano de
2018. Resultados: 64 pacientes foram atendidos em
2018, 100% com as mutagdes genéticas detectadas. Sete
pacientes (10,9%) com idade entre 1 e 15 anos (média
7,3,DP 4,8 anos) tiveram variantes raras e foram incluidos
no estudo: trés deles com quatro variantes patogénicas
raramente encontradas no Brasil (c.3299A > C, ¢.743+1G
> A, ¢.25652G > T, ¢.1052C > G); um paciente apresentou a
variante ¢.3607A > G, de significado incerto, previamente
descrita na literatura, em uma ocasido, em homozigose,
num individuo tunisiano com FC; trés pacientes com
quatro mutagdes provavelmente patogénicas ndo descritas
em pacientes com FC em todo o mundo (c.676 G > C,
c.1540A > G, ¢.875+1G > A, ¢.1559T > A). Todos eram
compostos heterozigotos, com excegédo das ¢.1540A > G
e ¢.875+1G > A, que se apresentaram em homozigose,
com consanguinidade familiar. Nos sete casos incluidos
no estudo, a idade ao diagnéstico variou de 2 a 19 meses
(média 9,5; DP 5,5 anos). As principais manifestagcoes
clinicas ao diagndéstico incluiram sintomas respiratérios
(4/7), esteatorreia (4/7), dificuldade em ganhar peso (4/7)
e sindrome da perda salina (3/7). Cinco (71,4%) pacientes
tinham diagndéstico de insuficiéncia pancreéatica exdcrina
em 2018. Os niveis de cloreto nos testes do suor variaram
de 74 a 106mmol/L (média 84,06;DP 16,3). Trés pacientes
tinham etnia branca e 4 eram miscigenados/pardos.
Conclusao: 10,9% pacientes com FC acompanhados no
centro de referéncia pediatrico tiveram variantes raras
ou sem descricdo prévia na literatura. A maioria dos
individuos apresentavam sintomas classicos de FC. Esse
estudo, realizado numa populagdo brasileira heterogénea
do ponto de vista étnico, contribui para o banco genético
de variantes patogénicas relacionadas a FC, ampliando a
possibilidade de futuros estudos para o desenvolvimento
de novos tratamentos.

PERFIL CLINICO E NUTRICIONAL DE PACIENTES
COM FIBROSE CISTICA ACOMPANHADOS EM AMBULATORIO
MULTIPROFISSIONAL

TEMA: NUTRICAO

JUSSARA MELO DE CERQUEIRA MAIA; MAYRA LISYER DE SIQUEIRA
DANTAS; MARIA KATARINE ALMEIDA ALVES; LETICIA MORAIS DE
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ANDRADE; ANA CRISTINA VIEIRA DE MELO; JOSILENE MARIA
FERREIRA PINHEIRO

UNIVERSIDADE FEDERAL DO RIO GRANDE DO NORTE
Introducédo: Fibrose Cistica (FC) é uma doenca
hereditaria autossdmica recessiva caracterizada por
infecgdes pulmonares cronicas, insuficiéncia pancreéatica
e cloro elevado no suor. Mé&-absorcdo de nutrientes e
consequente desnutricdo sdo comuns e agravam seu
prognéstico. O manejo nutricional inclui prescricdo
de suplementos energéticos, dietas hiperlipidicas e
hiperprotéicas, suplementacdo de minerais e vitaminas
lipossoluveis Objetivo: descrever aspectos clinicos e
avaliacao nutricional antropométrica ao diagnostico e apos
intervencgao nutricional, avaliar consumo alimentar e niveis
de vitamina D em fibrocisticos Metodologia: anélise de
dados clinicos, bioguimicos, antropométricos e nutricionais
de pacientes fibrocisticos pediatricos acompanhados em
ambulatério multiprofissional de abril 1991/abril 2018.
Utilizou-se IMC e critérios da OMS (2006)para avaliagado
e classificacdo do estado nutricional ao diagnéstico e
recordatorio de 24h e tabela TACO 2011/2012 para anélise
do consumo alimentar Resultados: foram estudados
34 pacientes; prevaleceu sexo masculino (55%). Ao
diagndstico, 62% (21)tinham idade acima de 1 ano e 38%
(13) abaixo de 1 ano sendo 6 encaminhados da triagem
neonatal com IRT médio 113 (11-369). Valor médio cloro no
suor de 75 mEg/L(45-119) e 75,5 mEg/L(20-125) na 1%/2°
amostras respectivamente. Considerando os sintomas
iniciais as formas clinicas foram: mista 85,3% (29),
pulmonar 8,8% (3) pulmonar e 5,9% (2) gastrointestinal
. Niveis séricos de Vitamina D insuficientes em 7/17
pacientes que realizaram o exame. Enzima pancreética
e suplementacdo de vitamina D foram utilizadas por
67,6% (23) e 88,2% (17) dos pacientes, respectivamente.
Quanto ao estado nutricional antropométrico (IMC/
|dade) ao diagndstico, 79,4% (27) eutréficos, 11,8%
(4)magreza, 5,9% (2)magreza acentuada e 2,9% (1)
sobrepeso. Apds intervencéo nutricional, considerando os
consumos energético e protéico, 41,2% (14) e 35,3%(12),
respectivamente, atendiam 100% das necessidades
totais minimas (110% RDA). Utilizavam suplemento
alimentar 50% (17). A maioria dos pacientes estava
eutréfica ao diagndstico. Apds intervengao nutricional, a
maior parte ndo atingiu as necessidades recomendadas
de consumo energético/protéico o que pode interferir na
manutencéo e/ou recuperacgdo do estado nutricional, com
impacto negativo no prognéstico. Conclusao: os dados
demonstram a necessidade de estratégias que garantam o
acesso de fibrocisticos a um consumo alimentar de melhor
qualidade .

A ATUAGAO DO SERVIGO SOCIAL NO PROCESSO
DE ENCAMINHAMENTO PARA TRANSPLANTE PULMONAR
EM CRIANGAS E ADOLESCENTES COM FIBROSE CiSTICA:
REFLEXOES NECESSARIAS.

TEMA: TRANSPLANTE PULMONAR

KATTY ANNE CARVALHO MARINS

INSTITUTO NACIONAL DE SAUDE DA MULHER, DA CRIANCA E
DO ADOLESCENTE FERNANDES FIGUEIRA (IFF/FIOCRUZ)

Introducao: A indicagdo de Transplante Pulmonar aos
cronicamente adoecidos por Fibrose Cistica advém do
imperativo em atribuir maior expectativa/qualidade de
vida aqueles com grave comprometimento pulmonar.
Compreende elementos além dos critérios clinicos de
progressividade do adoecimento, como os condicionantes
socioeconémicos de acesso e permanéncia no aguardo
do transplante, implicando em mudancas de territério




e Centro de Referéncia, reorganizacdo dos espagos e
relacbes, o que impacta no cotidiano. Deste modo, o
Assistente Social quanto profissional inserido na equipe
multiprofissional desenvolve estratégias interventivas que
potencializem os meios de acesso a recursos publicos
de custeio/estadia através do Programa de Tratamento
Fora do Domicilio (TFD) e no processo de reorganizagao
frente a realidade apresentada. Objetivo: Refletir acerca
do processo interventivo do Servico Social, a partir
da indicacdo e aguardo do Transplante Pulmonar nas
interfaces com o TFD interestadual do Estado do Rio de
Janeiro. Método: Considera-se a atuacdo do Assistente
Social nos casos de indicacdo de Transplante Pulmonar
pelo ambulatério de Pneumologia do IFF/Fiocruz a
partir da Resolugdo SES/RJ n.1325 de 29/12/2015 que
regulamenta a concessao de auxilio no ambito do SUS
pelo TFD/RJ. Resultados: O Assistente Social intervém
desde a abordagem multidisciplinar inicial de indicacdo ao
Transplante Pulmonar, as reflexdes/orientagdes quanto
0s impactos socioecondémicos/culturais ja presentes
nos primeiros deslocamentos as consultas avaliativas;
as mudancas advindas no estabelecer de novo territério
e moradia, impactando nas relagdes familiares, sociais
e financeiras. Articula o acesso ao TFD/RJ, ao auxiliar
no itinerario de documentagdes e formularios a serem
preenchidos pela equipe médica encaminhadora e
formalizada ciéncia do gestor municipal de salde; nas
cotagoes de meios de transportes etc., para finalmente
protocolar o agendamento da primeira consulta e
solicitagdo de recursos/custeio, os quais serdo prestados
conta a cada deslocamento e estadia. Conclusao: O
fazer profissional do Servico Social no processo de
indicacdo de paciente com FC para Transplante Pulmonar
potencializa a abordagem das singularidades, fomenta
reflexdes acerca dos avancos/desafios da Resolugao SES/
RJ n.1325, estratégica no acesso a recursos publicos, e
direciona o debate do viés da judicializagdo do acesso para
o da ampliagédo dos recursos tornando-os consonantes as
demandas/necessidades vivenciadas.

ADESAO AO TRATAMENTO NO
TERAPEUTICO EM FIBROSE CISTICA

TEMA: PSICOLOGIA

LUCIANA MARTINS SARAIVA

HOSPITAL INFANTIL JOANA DE GUSMAO

Nas familias em que um de seus membros esteja
acometido por uma doenca cronica, pelo menos trés
diferentes dimensdes interagem entre si, familia-
paciente-equipe multiprofissional, constituindo o espaco
terapéutico. Assim, considera-se que uma intervencgao
psicossocial deve estar orientada para o gque ocorre
em cada uma dessas trés dimensdes, uma vez que
as exigéncias e limitacdoes do tratamento, mobilizam
diversos sentimentos em cada uma dessas dimensodes
gue constituem a triade familia-paciente-equipe, os quais
impactuam na adesao ao tratamento. Este trabalho resulta
de uma pesquisa que utilizou o método qualitativo para
compreender a experiéncia do tratamento da crianga com
diagnostico de fibrose cistica na perspectiva dos familiares
e profissionais de uma equipe multidisciplinar. Os achados
informam que sob a perspectiva da familia hd que se
considerar que o diagndéstico de uma doenga cronica afeta
a dindmica familiar gerando dificuldades nas relagdes entre
seus membros e estes, nem sempre, POSsuem recursos
pessoais para lidar com essas vivéncias. Ainda que os
pais sejam preparados pela equipe de saude através de
informacoes sobre a doenga, é comum que apresentem
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duvidas e dificuldades para lidar com a situagdo. Sob
a perspectiva dos pacientes, os dados informam que
o tratamento deve considerar a faixa etaria em que se
encontram, uma vez que, por exemplo, o significado da
doenca para uma criancga enferma é diferente se comparado
a um adolescente ou a um adulto. Considerar ou ndo os
estadgios do desenvolvimento é um cuidado que pode
prevenir ou interferir no desenvolvimento da autonomia e
independéncia do paciente. Sob a perspectiva da equipe
multiprofissional hd que se considerar a “qualidade da
comunicacdo” entre equipe-paciente-familia, uma vez
que este é um conceito fundamental para o alcance das
metas terapéuticas da adesédo. A simples presenca dos
profissionais no atendimento, ndo garante a criacdo de
um ambiente de vinculo e confianga, condigdes estas,
fundamentais para adesdo ao tratamento. A situacdo
exige adequado manejo comunicacional por parte dos
profissionais. A partir dos resultados, considera-se que 0os
diferentes modos de perceber, pensar e sentir no espago
terapéutico em fibrose cistica, intercruzam-se e interferem
nos rumos e na adesdo do tratamento. A complexidade de
um tratamento em FC estd numa postura multidisciplinar,
em que um dos principais desafios é a articulagdo dessas
diferentes dimensoes.

AVALIAGAO NUTRICIONAL E SUA ASSOCIAGAO
COM VARIAVEIS CLINICAS E LABORATORIAIS EM CRIANCAS
E ADOLESCENTES COM FIBROSE CiSTICA DE UM CENTRO DE
REFERENCIA NO NORDESTE BRASILEIRO

TEMA: NUTRICAO

JAMILE CARDOSO BOMFIM; VALMIR MACHADO DE MELO FILHQO;
FERNANDA GOMES COQUEIRO; TATIANE DA ANpNCIACAO
FERREIRA; FERNANDA MATOS FONTANELLE; EDNA LUCIA SOUZA
UNIVERSIDADE FEDERAL DA BAHIA

Introducao: A avaliagdo e 0 acompanhamento nutricional
fazem parte do cuidado integral dos pacientes com
fibrose cistica (FC). A avaliagao nutricional €, comumente,
realizada pelo registro dos indicadores antropométricos
de Peso para Altura (P/A), indice de Massa corpérea para
Idade (IMC/l) e Altura para Idade (A/l). Avaliacbes da
composicdo corporal podem contribuir para uma melhor
determinacéo do estado nutricional. Objetivo: Comparar a
avaliacdo do estado nutricional de criangas e adolescentes
com Fibrose Cistica (FC) através de diferentes indicadores
antropométricos e pesquisar sua associagado com variaveis
clinicas e laboratoriais. Métodos: Estudo descritivo,
incluindo criangas e adolescentes com FC entre 1-19 anos.
Feitas avaliacbes em consultas de rotina, registrando-se
as medidas de peso, estatura, circunferéncia do brago
(CB) e da prega cuténea tricipital (PCT), sendo calculados
os indicadores antropométricos (Peso/ldade- P/I, A/l,
IMC/I) e realizado célculo da Circunferéncia Muscular
do Brago (CMB). Comparou-se a avaliacdo do estado
nutricional, através dos indicadores IMC/l e da CMB, com
varidveis demograficas, clinicas e laboratoriais através
do célculo de razdes de prevaléncia (RP). Resultados:
Foram incluidas 41 criancas e adolescentes, 40,9% do
sexo masculino, com mediana de idade de 78 meses.
Um total de 56,1% e 43,9% criangas tiveram idade do
diagnéstico 12 meses, respectivamente. Quinze (36,6%)
pacientes foram classificados como desnutridos pela
avaliacdo da CMB < P5, enquanto, através do indicador
IMC/I, apenas um apresentava magreza. Trinta (73,1%)
pacientes tinha insuficiéncia pancreatica (IP), determinada
pelo uso da terapia de reposicdo enzimética (TRE) e/ou
niveis da elastase fecal. Todos os pacientes realizaram
pesquisas de mutacdées no gene CFTR e 38 (92,8%)
tiveram duas mutagbes patologicas identificadas, dos
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quais 25 (65,8%) tinham pelo menos um alelo para a
mutacdo F508del. Dezesseis (39%) criancas cursavam
com infeccdes respiratorias recorrentes. A desnutricdo
(CMBP15, mutacao F508/del, TRE e A/l < -2, observando-
se maior associagdo com as Ultimas, RP de 3,2, 2,38;
e 2,06; respectivamente. Conclusoes: Houve maior
prevaléncia de desnutricao pelo indicador antropométrico
CMB (36,5%). Com excecao das infecgbes respiratorias,
todas as demais varidveis estudadas associaram-se com
desnutricdo pelo indicador CMB < P5.

ANALISE DAS CARACTERISTICAS DAS CRIANGAS
DIAGNOSTICADAS COM FIBROSE CISTICA PELO TESTE DA
TRIAGEM NEONATAL AO NASCIMENTO E COM UM ANO DE
VIDA )

TEMA: DIAGNOSTICO E EPIDEMIOLOGIA

ANA CRISTINA DE CARVALHO FERNANDEZ FONSECA; MARIANA
ISADORA RIBEIRO VIEIRA; PRISCILLA DELASALLE RIBEIRO
HOSPITAL DAS CLINICAS DA UFMG

Introducao: O cuidado no primeiro ano de vida é
fundamental para que possamos garantir um crescimento
e desenvolvimento adequado para as criangcas com o
diagnéstico de fibrose cistica. Por isso a importancia de
avaliarmos os achados mais comuns e intervir de maneira
precoce. Objetivo: Avaliar e comparar caracteristicas
(estado nutricional, insuficiéncia pancreatica,
hipoalbuminemia, sédio urindrio e colonizagao) de criangas
com fibrose cistica ao nascimento e apdés um ano de vida.
Método: Através da andlise do banco de dados e de
prontuérios, coletamos os dados das criangas nascidas no
segundo semestre de 2017 que foram encaminhadas para
nosso servigo. Os dados coletados para anélise foram: -
dias entre o nascimento e diagnéstico; - valores de teste do
suor e tripsina imunorreativa (teste do pezinho); - resultado
da genética de cada paciente; - estado nutricional, nivel de
albumina sérica, sodio urinério e elastase fecal; - cultura de
swab de orofaringe Os dados coletados foram referentes
a primeira consulta da crianga e apds completar um ano
de vida. Resultados: No periodo de junho a dezembro
de 2017 recebemos 13 criangas oriundas da triagem
neonatal com diagnostico de fibrose cistica, sendo oito
do sexo masculino. Infelizmente uma criangca do sexo
masculino faleceu antes de completar um ano de vida e
por isso foi excluida dos dados. A média de dias entre o
nascimento e o diagnostico/primeira consulta foi de 32
dias. O teste do suor variou de 113 a 40 mEqg/L, sendo
a média de 84,1 mEqg/L. Em relagdo ao teste genético,
apenas duas criancas foram homozigotas para DF508.
Na primeira cultura de swab de orofaringe ja cresceu S.
aureus sensivel a oxacilina em duas criangas, sendo que
em uma delas cresceu junto Pseudomonas aeruginosa.
Conclusao: Através da andlise dos dados concluimos
que é fundamental iniciar a reposicao de sodio oral ja
na primeira consulta, uma vez que 100% dos nossos
pacientes demonstraram sédio urinario baixo na urina. A
insuficiéncia pancreatica foi muito importante também,
por isso devemos avaliar bem o ganho de peso e as fezes
dos bebés para iniciar com enzimas pancreéaticas o mais
rapido possivel para garantir um ganho de peso adequado.
Outro dado importante é que 50% dos nossos pacientes
j& tinham apresentado crescimento de Pseudomonas
aeruginosa com um ano de vida. Por isso devemos ser
rigorosos nas coletas das amostras e no tratamento
efetivo para reduzir o comprometimento pulmonar dessas
criancas no futuro.

XX ASSOCIAGAO ENTRE FUNGAO PULMONAR E
ESTADO NUTRICIONAL EM CRIANGAS E ADOLESCENTES
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COM FIBROSE CISTICA
TEMA: NUTRICAO

GABRIELA ALMEIDA DE MENDONCA SOARES; ANA BEATRIZ DE
ALMEIDA FREITAS; NELBE NESI SANTANA

INSTITUTO FERNANDES FIGUEIRA - IFF/FIOCRUZ
Introducédo: Também conhecida como mucoviscidose, a
fibrose cistica (FC) é uma doenca genética, autossémica,
recessiva, com acometimento multissistémico, cuja maior
causa de morbimortalidade é a doenca pulmonar cronica,
manifestada por obstrucdo ao fluxo aéreo e destruicao
do parénquima pulmonar. Além disso, a alteragdao no
sistema digestorio gera dificuldade no ganho de peso e
estatura e consequentemente, desnutricdo. Visto que o
estado nutricional € um importante preditor de sobrevida
e a doenga pulmonar a maior causa de mortalidade nos
pacientes com FC, é de extrema importancia a avaliagdo
destes parametros. Objetivo: Verificar a associagdo
entre estado nutricional e funcdo pulmonar em criangas
e adolescentes com FC. Método: Estudo transversal,
observacional e descritivo, onde o estado nutricional foi
avaliado através do indice de massa corporal para a idade
(IMC/I) e da estatura para a idade (E/I). Para avaliar a funcao
pulmonar, considerou-se o percentual do valor predito
alcangado pelo paciente da capacidade vital forgada (CVF)
e do volume expiratério do primeiro segundo (VEF1). Para
avaliar a normalidade das variadveis, foi utilizado o teste de
Kolmogorov-Smirnov. Para verificar a associagdo entre as
mesmas, utilizou-se o método de Pearson. Considerou-
se estatisticamente significativo o p < 0,05. Resultados:
Participaram do estudo 57 pacientes com idade média
de 13,26 + 3,1 anos, 42,1% do sexo masculino, 40,3%
colonizados por Pseudomonas aeruginosa e 42,1%
com pelo menos uma mutacdo F508del. Os pacientes
apresentaram em média, E/I de 33,41 + 25,40, IMC/I
de 34,64 + 26,57, CVF de 86,50 = 19,35% e VEF1 de
76,39 + 21,98%. Ao verificar a correlagao entre o estado
nutricional e a fungdo pulmonar, observou-se que o
IMC/I correlacionou-se tanto com o VEF1 (R = 0,344, p
= 0,009), quanto com a CVF (R = 0,287, p = 0,031). Nao
foi observada correlacdo entre a E/l e as varidveis da
funcdo pulmonar. Conclusao: Neste estudo, o estado
nutricional correlacionou-se com a fungdo pulmonar e
pode influenciar na evolugao clinica da FC. Sendo assim,
a andlise desses parametros foi fundamental, contribuindo
para um melhor prognostico e expectativa de vida em
criangas e adolescentes com fibrose cistica.

INTERVENGAO FISIOTERAPEUTICA CoMm
EXERCICIOS LUDICOS EM CRIANGAS DE 3 A 6 ANOS
PORTADORES DE FIBROSE CISTICA
TEMA: FISIOTERAPIA
MARIA LEONOR GOMES DE SA VIANNA; GIOVANNA CAROLINE
PILLATTO; KETHELYN CONTENTE ALVES; NATHALIE BUENO
DOS REIS

PONTIFICIA UNIVERSIDADE CATOLICA DO PARANA

Introducao: A Fibrose Cistica como uma doenca cronica
e progressiva e, considerando que a crianga portadora
vivencia sentimentos e situagdes complexas, torna-se
fundamental que os profissionais de salde conhecam
essas demandas e as incorporem ao plano de cuidados,
conseguindo entdo, uma intervencdo efetiva e maior
aderéncia ao tratamento E relevante valorizarmos o brincar
enquantouminstrumentoque privilegiaafungaoterapéutica
em situacodes de adoecimento croénico. Além de ser uma
estratégia de estabelecimento de vinculo de confianca
entre os profissionais de salde e seus pacientes Objetivo:
Avaliar a efetividade, aceitacdo e aderéncia da crianca no
tratamento fisioterapéutico, por meio de recursos ludicos



em criangas portadoras de Fibrose Cistica. Métodos: O
estudo foi aprovado pelo Comité de Etica em Pesquisa sob
o parecer de numero 2.534.699 e foi classificado como
pesquisa de campo com carater exploratério, qualitativa
e quantitativa. Para avaliar a efetividade do tratamento
terapéutico foi utilizado um kit lidico composto por um
livro a qual é composto por 8 histérias infantis sendo elas:
Os Trés porquinhos, Chapeuzinho Vermelho, Rapunzel,
Pinoquio, Procurando o Nemo, Branca de Neve, O Patinho
Feio e Jodo e o pé de feijao, com a insercdo dos exercicios
e técnicas respiratérias e brinquedos respectivos para
esta faixa etaria que foi realizado diariamente na casa do
paciente e em um periodo de 4 semanas de duragéo .
Apds foi aplicado um questionério pré-validado para que
0s pais e/ou cuidadores respondessem de acordo com a
experiéncia proposta pelo método. Resultados: A amostra
foi composta por 7 colaboradores com diagnéstico de
Fibrose Cistica com idade entre 3 a 6 anos. Apds a
intervencédo os resultados foram: melhora na adesao ao
método ludico proposto, ndo necessidade de internamento
durante o tratamento fisioterapéutico ltudico. Com relagdo
as queixas clinicas otimizou a tosse e o escarro, facilitando
a expectoracdo. Conclusao: A ludicidade demonstrou ser
uma alternativa prazerosa facilitadora para os exercicios
respiratérios, potencializando a efetividade da tosse
e, conseqlientemente, minimizando as complicagdes
respiratorias.

PERFIL CLiNICO, TERAPEUTICO E
FISIOTERAPEUTICO DE LACTENTES COM FIBROSE CiSTICA
DE UM CENTRO DE REFERENCIA
TEMA: FISIOTERAPIA )
LUANA VINCJENSI DORIGO; BRUNA WEBER SANTOS; TAYNA
CASTILHO; SONIA PALACIOS; SIMONE SCHEIBE; CAMILA ISABEL
SANTOS SCHIVINSKI
UNIVERSIDADE DE ESTADO DE SANTA CATARINA - UDESC
Introducéo: sabe-se que o diagndstico precoce associado
ao manejo e ao acompanhamento multidisciplinar de
individuos com fibrose cistica (FC) interfere no prognostico
da doenca, expectativa de vida e qualidade de vida desta
populacgéo. Portanto, € importante identificar caracteristicas
da doenca nos primeiros anos de vida para implementar
as intervencdes adequadas, dentre elas a fisioterapia.
Objetivo: caracterizar o perfil clinico, terapéutico e
fisioterapéutico de lactentes com FC acompanhados
por um centro de referéncia. Método: estudo descritivo
observacional do tipo série de casos, incluiu lactentes com
FC clinicamente estéveis no dia da avaliagdo. Aplicou-se
aos responsaveis um recordatério de saude criado pelas
pesquisadoras para obter informagdes sobre idade, sexo,
etnia, diagndstico, medicagoes, internagdes e fisioterapia.
Dados de mutagéo e colonizagdo foram obtidos por meio do
prontuério. A estatistica foi processada no software SPSS®
20.0 e empregou-se andlise descritiva e de frequéncias.
Resultados: compuseram a amostra 10 lactentes (70%
meninas) de etnia caucasiana, com média de idade de
11,23 + 6,83 meses. Todos receberam o diagnéstico de FC
no primeiro trimestre de vida por meio da triagem neonatal,
confirmado posteriormente pelo teste do suor. Da amostra
total, 60% apresentaram mutacdo de pelo menos um
alelo AF508. Todos os individuos faziam uso de vitaminas
e de enzimas, 70% utilizavam mucoliticos e, destes,
todos inalavam solugao salina hipertonica e 14,8% deles
Pulmozyme. Apenas 10% do total da amostra realizavam
antibidticoterapia, exclusivamente a Azitromicina, e 50%
tiveram pelo menos uma internacao hospitalar, sendo que
40% apresentaram infeccdo pulmonar pelo menos uma
vez. Dos individuos infectados, 75% por Staphylococcus
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aureus, 50% por Pseudomonas aeruginosa e 50%
por outros patégenos, e todos apresentaram mais de
um patdégeno. A amostra total realizava fisioterapia
respiratéria pelo Sistema Unico de Saude (SUS), 90%
considerando-a importante, relatando-a, mas sem saber
nominar as técnicas, e 60% realizavam uma vez por
semana. Dos responsaveis, 80% referiram aplicar pelo
menos uma técnica de fisioterapia em domicilio, destes,
60% orientados por um fisioterapeuta. Conclusao: todos
os lactentes incluidos receberam o diagndéstico precoce
e sdo acompanhados por uma equipe multidisciplinar,
fazem uso de vitaminas, de enzimas e realizam fisioterapia
respiratéria pelo SUS.

[TLFI) COMO O APRENDIZADO PRATICO EM UM CENTRO
DE REFERENCIA EM FIBROSE CISTICA PODE INFLUENCIAR
NA FORMAGAO ACADEMICA DE DISCENTES DE MEDICINA
TEMA: PNEUMOLOGIA E PNEUMOLOGIA PEDIATRICA
PEDRO KASCHER SILVA; CAMILLA COSTA RIBEIRO; MARTA
CR[STINA DUARTE; LUCIANA CARVALHO DOS SANTOS; MARIO
FLAVIO CARDOSO DE LIMA; TERESA CRISTINA RIBEIRO LOPES
UNIVERSIDADE FEDERAL DE JUIZ DE FORA
Introducao: Fibrose cistica (FC) ¢ uma doenca genética
multissistémica, ainda sem cura. Pacientes com FC
precisam ser acompanhados por equipe multidisciplinar
apta a lidar com as manifestacdes dessa doenca. Nesse
sentido, a preparacdo profissional para a abordagem
da FC deve ser estabelecida de forma precoce e
integrada. Objetivo: Apresentar os resultados do
treinamento profissional de académicos de Medicina
de uma universidade publica em Centro de Referéncia
em Fibrose Cistica (CRFC). Métodos: O treinamento no
CRFC foi realizado por dois estudantes de medicina (A1
e A2) durante dois anos, do terceiro ao sétimo periodo
da graduacdo, e constituiu-se no acompanhamento de
profissionais de salde das areas de medicina, psicologia,
nutricdo, fisioterapia, enfermagem, além da realizacéo
de consultas monitoradas por professor e da leitura
periédica de artigos e consensos sobre FC. Apds os dois
anos, os alunos e a professora coordenadora do Centro
(C1) realizaram anélise qualitativa dos conhecimentos
e habilidades adquiridas a partir de eixos tematicos
previamente estabelecidos, sendo eles: aprendizado sobre
a doenga; relagao médico-paciente; e trabalho em equipe
multidisciplinar. Resultados: Houve resposta positiva nos
trés eixos tematicos. Segundo Al: “E importante ressaltar
0 que aprendemos sobre a doenga por si s6, uma vez que
é pouco falada no curso. O fato de vocé conviver com
criangcas com uma doenga cronica rara, € uma experiéncia
edificante, tanto como profissional de satide quanto como
ser humano.” Segundo A2: “Além do que ja foi falado,
nosso contato multiprofissional foi muito importante para
o desenvolvimento de espirito de trabalho em equipe e,
principalmente, de valorizagéo e respeito dos profissionais
das diversas dreas que abrangem o tratamento.” Segundo
C1: "Em um primeiro momento, é digno de se ressaltar
o interesse precoce de A1 e A2 pelo tema, considerando
gue este é complexo e pouco discutido na graduacéo.
Além disso, foi possivel perceber um aumento na
producéo cientifica do CRFC estimulada pelos préprios
académicos. Por fim, vejo a participacdo dos estudantes
enquanto membros ativos no CRFC em consonéncia
com a estratégia de Integracdo Ensino-Servico que é,
atualmente, um dos principais objetivos do planejamento
da educagao médica.” Conclusao: A imerséo precoce de
académicos de medicina em um CRFC é uma experiéncia
positiva tanto para discentes quanto para docentes e
outros profissionais, devendo esta pratica ser estimulada.

J Bras Pneumol. 2019;45(supl.1R):R1-R97

R69



R70

VII Congresso Brasileiro de Fibrose Cistica

OBSTRUGAO DO APARELHO DIGESTIVO E
SINDROME DISABSORTIVA EM PACIENTE COM FIBROSE
CISTICA )
TEMA: GASTRENTEROLOGIA E GASTRENTEROLOGIA PEI?IATRICA
MARIANA MACHADO PINHEIRO; PETRUS FERREIRA RENO; MARTA
CRISTINA DUARTE; GABRIELA CRISTINA FERREIRA RIBEIRO;
ANA CAROLINA GUEDES DE PAIVA
UNIVERSIDADE FEDERAL DE JUIZ DE FORA
ALMP, dois dias de vida, sexo feminino, branca, natural
e residente em Muriaé - MG, veio encaminhada para a
unidade de terapia intensiva neonatal (UTl) em Juiz de
Fora - MG devido ao diagnéstico de obstrucédo intestinal
desde o nascimento, caracterizado por auséncia de
eliminagado de meconio, distensao abdominal progressiva,
recusa alimentar e vomitos fecaloides. A radiografia de
abdome solicitada imediatamente mostrou auséncia
de gases no intestino grosso e dilatagdo a montante do
intestino delgado, sendo confirmada obstrugao intestinal.
A recém-nascida foi submetida ao tratamento cirlrgico
com laparotomia, constatando ileo meconial. Foi feita a
resseccdo do segmento obstruido e anastomose boca-
boca. Permaneceu internada em UTI neonatal no pods-
operatério, recebendo nutricdo parenteral e enteral com
férmula infantil e tendo alta apds 16 dias de hospitalizacéo.
Foi realizada a triagem neonatal para Fibrose Cistica
recomendada pelo Minestério da Saude através da
dosagem do Tripsinogénio imunorreativo — IRT no Teste
do Pezinho, obtendo 108.0 nanog/ml (valor de referéncia:
< 110.0 nanog/ml), ou seja, negativo. Entretanto, aos 40
dias de vida, retornou a UTI neonatal do mesmo servigo
por apresentar diarreia cronica, esteatorreia, edema 2+/4+,
hiponatremia, hipoalbuminemia e dificuldade de ganho
ponderal. Exame fisico: peso 3.100g (Z = -2,4), estatura
51,2cm (Z = -1,56) e IMC 12 (Z = -2,3). A confirmacéo
diagnéstica de Fibrose Cistica dessa paciente veio por
meio do Teste do Suor, em que a dosagem quantitativa
de cloretos no suor da 1% amostra foi 90,62 mmol/l e da
2% amostra foi 85,84 mmol/l (valor de referéncia: < 29,00
mmol/l). Sendo assim, foi levantada a questdo sobre a
importancia da valorizacdo das alteragoes do aparelho
digestivo na Fibrose Cistica, uma vez que, nos recém-
nascidos, a presenca de obstrucdo do ileo terminal por
meconio espesso representa em cerca de 90% das vezes
casos da doenca. Além disso, a suspeita de Fibrose Cistica
devido ao diagnoéstico de ileo meconial se torna ainda mais
relevante diante do resultado falso negativo obtido na
dosagem do tripsinogénio neonatal. Logo, os profissionais
de Gastroenterologia e Gatroenterologia pedidtrica ndo
devem postergar a solicitagdo do Teste do Suor, visando a
confirmacéo diagndstica precoce, para que seja instituido
o tratamento adequado antes da piora clinica do paciente.

[IE[J) AUMENTO DOS NiVEIS GLICEMICOS EM PACIENTE
PORTADORA DE FIBROSE CISTICA EM VIGENCIA DE
INFECGAO E USO DE CORTICOTERAPIA VENOSA
TEMA: DIABETES RELACIONADO A FC
CAROLINA RIBEIRO D MIRANDA; LEONARDO RODRIGUES RESENDE;
RAFAEL PONTES RIBEIRO; DAYANE DANIELLI; LARISSA NEVES
OLSEN; LAIZA DE CASTRO RODRIGUES
IPED/APAE
Introducao: Alteragcdes do metabolismo de carboidratos
sdao uma complicacdo frequente na fibrose cistica (FC),
evoluindo progressivamente para Diabetes Relacionado
a Fibrose Cistica (DRFC). Devemos estar atentos ao
diagndstico precoce, visto a interferéncia direta na evolugdo
do quadro clinico, com piora das condi¢gdes nutricionais
e pulmonares. Apresentacao do Caso: Paciente sexo
feminino, dez anos de idade, portadora de fibrose cistica,
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internada devido quadro de sinusopatia bacteriana
complicada, sendo prescrito Vancomicina e Ceftazidima.
Devido intensidade dos sintomas obstrutivos superiores
associado dexametasona endovenosa. No sétimo dia
de internacdo paciente iniciou sintomas relativamente
abruptos de polidipsia, politria e polifagia. Medida de
glicemia capilar na ocasiéo foi HI. Imediatamente suspenso
0 uso da dexametasona e optado por observagao por 48
horas antes de intervencdo medicamentosa. Realizadas
medicoes seriadas de glicemia capilar com valores pés-
prandiais persistentemente alterados, porém glicemia de
jejum em valores normais. Evoluiu com queda progressiva
dos niveis glicémicos, ndo necessitando de insulina.
Durante segmento ambulatorial, ocasionalmente apresenta
picos de glicemia durante intercorréncias infecciosas,
porém ainda sem necessidade de insulinoterapia.
Discussao: A evolugao natural da DRFC é ainda pouco
compreendida. Existe um espectro continuo, progredindo
da glicemia normal para a intoleréncia a glicose, sendo
hiperglicemia pés-prandial a manifestacdo mais precoce,
agravando-se em direcdo ao DRFC sem hiperglicemia
de jejum e, finalmente, culminando na DRFC com
hiperglicemia de jejum. Insulina é o tratamento de escolha;
hipoglicemiantes orais ndo sdo indicados nesta condicéo.
Comentarios Finais: Com o aumento da longevidade nas
Ultimas décadas, novas complicacées e desafios estdo
surgindo no acompanhamento dos pacientes fibrocisticos.
Quadros infecciosos e uso de corticoides sistémicos
podem contribuir para o aparecimento de sintomas da
DRFC, e devemos estar atentos ao diagndstico precoce
destas intercorréncias.

IDENTIFICAGAO DE COLONIAS  VARIANTES
PEQUENAS (SCVS) DE STAPHYLOCOCCUS AUREUS EM
PACIENTES COM FIBROSE CISTICA PELA TECNICA DE
ESPECTROMETRIA DE MASSAS (MALDI-TOF)

TEMA: MICROBIOLOGIA

CRISTIANE DOS SANTOS CRUZ PIVETA; CRISTIANO DA SILVA;
CARLOS EMILIO LEVY

UNICAMP

Fibrose cistica (FC) € uma doenca hereditaria autossémica
recessiva que se manifesta por alteragdes nos canais de
Cloro na membrana das células epiteliais, ocasionando
dentre outras manifestagdes o aumento na viscosidade das
secrecoes. O acumulo de muco nas vias respiratérias leva
a infecgdes pulmonares recorrentes e cronicas, portanto,
faz-se necesséario o uso de antibioticoterapia constante,
porém a insuficiéncia respiratéria progressiva ainda é a
principal causa de morbidade e mortalidade entre esses
pacientes. Staphylococcus aureus geralmente é o primeiro
microrganismo detectado nas culturas respiratérios dos
portadores de FC e permanece como um dos patdgenos
mais frequentes mesmo na vida adulta, podendo sofrer
adaptagdes que favorecem sua manutencdo no ambiente
pulmonar, como Coldnias Variantes Pequenas (SCVs).
SCVs estao relacionadas com a persisténcia e recorréncia
destas infecgdes e se caracterizam por coldnias atipicas,
tamanho reduzido e crescimento lento em relacdo as
selvagens e devido a estas caracteristicas, seu isolamento
e identificagdo podem ser subestimados pelos laboratérios
de microbiologia clinica, levando a falha terapéutica.
Neste contexto, o espectréometro de massa MALDI-TOF
(Matrix Associated Laser Desorption-lonization - Time of
Flight) tem se mostrado uma ferramenta répida e eficaz na
identificacdo destavariante. Destaforma, opresente estudo
teve como objetivo identificar SCVs de Staphylococcus
aureus em culturas de orofaringe e escarro de portadores



de FC atendidos no ambulatério de Fibrose Cistica do
Hospital de Clinicas da Unicamp. Col6nias suspeitas
com crescimento em Agar sangue e/ou Agar manitol
foram submetidas a andlise no equipamento MALDI-TOF
Bruker BD®. Até o momento, foram identificadas 10 cepas
SCVs de diferentes pacientes e confirmadas por MALDI-
TOF e provas complementares de rotina. Sendo assim,
concluimos que o MALDI-TOF é uma o6tima ferramenta
para identificacdo répida e precisa destas variantes com
metabolismo mais lento, os quais apresentam dificuldade
de identificacdo pelos métodos convencionais. Embora
comumente associado a resisténcia, nesta casuistica
todas amostras eram sensiveis a oxacilina.

MOTIVOS E PERIODOS MAIS FREQUENTES DAS
INTERNAGOES DE PACIENTES COM FC EM 2016 E/OU 2017
TEMA: EPIDEMIOLOGIA

ALINE C. GONCALVES; FERNANDO AUGUSTO DE LIMAMARSON;
HIGOR NASCIMENTO; CARMEN S. BERTUZZO; JOSE DIRCEU
RIBEIRO; ANTONIO FERNANDO RIBEIRO

FACULDADE DE CIENCIAS MEDICAS - UNICAMP

Introdugédo: A FC é uma doenca cronica, progressiva
e evolui com periodos de agravamento que demanda
internacao hospitalar para controle da mesma. Objetivo:
Descrever e comparar o numero e principais motivos
de internacdo de pacientes com FC no periodo de
Janeiro/2016 - Dezembro/2017. Meétodos: Estudo
descritivo observacional retrospectivo, do qual fizeram
parte 240 pacientes com diagnostico de FC com idade de
zero a 33 anos, atendidos em nosso Centro Especializado
de Referéncia em FC. Aprovado pelo Comité de Etica da
Universidade (n° 157/2010). Resultados: Nesse periodo
25 (Género: Feminino = 14 e Masculino = 11; Idade em
anos: média = 12,52; mediana = 13; DP = 8,59; minimo =
0 e méximo = 33) pacientes precisaram de hospitalizagdes
para tratamento, a média de duragdo das internagoes em
horas foi de 293,7 (Mediana = 305; DP = 250,98 Min.
= 16; Méax. = 1515). De 25 pacientes 19 precisaram de
tratamento hospitalar apenas 01 vez, sendo o motivo mais
frequente o acometimento pulmonar, [n = 19 (Idade: Média
= 11,16; Mediana = 12; DP = 9,54; Min. = 0; Méx. = 33;
Duragéo da Internagdo em horas: Média = 280,9; Mediana
=267, DP = 322,77; Min. = 16; Méx. = 1515)] e a estacdo
do ano mais frequente que ocorreram essas internagoes
foi o inverno, seguido do outono. Quanto as variantes
genéticas, 23/25 pacientes possuem ao menos uma
variante F508del, um paciente tinha uma variante de classe
V(3849+10kbc > T) em homozigose e o outro a variante
de N1303K (Classe Il) em homozigoze. Pacientes que
foram internados (n = 19) apenas uma vez nesse periodo
a idade minima em anos foi zero e & méaxima 33 anos
(média = 10,37; DP = 9,15), o tempo de internacdo médio
foi de 13,52 dias(324,56 horas). Em 06/19 dos pacientes
que foram internados mais de uma vez nesse periodo,
o motivo mais frequente foi o acometimento pulmonar
[04 pacientes foram hospitalizados 02 vezes e 02 foram
internados 03 vezes]. Trés/seis desses pacientes foram a
obito (2 = F508del/F508del e 01 = F508del/3120+1G > A)
possuem variantes de classe Il e |, sendo 02 do género
feminino (Idade = 10 anos) e 01 do masculino (ldade = 11
anos). O total de tratamentos hospitalares desse estudo foi
13,75%(33). Conclusao: Nos participantes desse estudo
a doencga pulmonar foi a principal causa das internacoes
e de 6bito. Com base nos dados [3126 pacientes (100%),
724 tratamentos intravenosos — internagdes (23,16%), 557
tratamentos hospitalares (17,81%)] publicados no Registro
Brasileiro de FC (2016) observamos que o numero de
internacdes foi menor nessa casuistica.
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PERFIL DE COLONIZAGAO CRONICA NOS
PACIENTES PEDIATRICOS PORTADORES DE FIBROSE
CISTICA ATENDIDOS NO CENTRO DE REFERENCIA DO
ESTADO DO MATO GROSSO DO SUL

TEMA: MICROBIOLOGIA

CAROLINA RIBEIRO DE MIRANDA; VALINE DEL MATTO ZUCCHI
NIMER; LEONARDO RODRIGUES RESENDE; JOSAINE DE SOUSA
PALMIERI; INDIARA CORREIA PEREIRA; FERNANDA RODRIGUES
VIEIRA

IPED/APAE

Introducao: A Fibrose Cistica (FC), rara doencga genética,
estd associada com a presenca de secrecoes espessas,
conduzindo a obstrucdo das vias aéreas e inflamacao
cronica, o que predispde a colonizagdo crénica por
microrganismos patogénicos, com consequente
destruicdo do parénquima e perda de funcdo pulmonar,
sendo uma das principais causas de morbimortalidade
da doenca Método: Foi avaliado o perfil de Colonizagdo
Crénica (CC) dos 34 pacientes pediatricos acompanhados
até dezembro de 2018. Entende-se como Colonizacdo
Crénica (CC) a identificagdo do mesmo patégeno em 3
culturas sequenciais de secrecdo respiratéria (escarro
ou swab orofaringe), coletadas com intervalo maior de
30 dias, no periodo de 6 meses. Os pacientes foram
separados por faixa etéria, de 0 até 12 meses, 1 a 5 anos
e 6 a 12 anos. O resultado foi descrito em porcentagem.
Resultados: O Staphilococcus aureus (AS) foi o patégeno
mais comumente isolado em nosso centro, observado
em 50% dos pacientes, sendo 8,8% da cepa resistente a
oxacilina (MRSA). Identiificamos 38% dos pacientes como
nao Colonizados. Pseudomonas aeruginosa esté presente
em 20% dos casos, sendo 8,8% pela cepa mucoide (PAM).
A colonizagdo mista por dois patdgenos foi identificada em
8,8% dos nossos pacientes. Conclusao: Os patégenos
mais comumente relatados na literatura foram também os
encontrados em nosso centro. Observamos a auséncia de
CC no primeiro ano de vida, com tendéncia ao SA como
primeira colonizacédo, seguido por PAS em faixas etédrias
posteriores. A Colonizacéo cronica por MRSA e PAM, com
a consequente formacédo de biofilmes, estd associada
a declinio acentuado da fungdo pulmonar. Conhecer a
colonizagao cronica e seu perfil de sensibilidade aumenta
a efetividade do tratamento, melhorando a qualidade e
expectativa de vida.

FIBROSE CiSTICA: UM CASO DE QUATRO IRMAOS
NAO GEMELARES, FILHOS DE UM MESMO CASAL NAO
CONSANGUINEO

TEMA: GENETICA

MARIANA PENA COSTA; ALAN BARTASSON FERREIRA ROSA;
LUCIANA CARNEIRO PEREIRA GONGALVES; MARIA CRISTINA
CAMIN; MARA LiCIA MACHADO AZEVEDO ANTUNES; ERICA
RODRIGUES MARIANO DE ALMEIDA REZENDE

UNIVERSIDADE FEDERAL DE UBERLANDIA

Quatro irmdos com idades atuais de 2, 5, 7 e 11 anos
(dois meninos e duas meninas) em acompanhamento
atual em centro de referéncia com diagndstico de fibrose
cistica (FC), inicialmente suspeito em triagem neonatal e
posteriormente confirmado com duas amostras de cloro
no suor acima de 60mEq/L. Sao filhos do mesmo casal,
pais saudaveis e nao consangiineos, com orientagao para
planejamento familiar desde o primeiro filho afetado, assim
que firmado o diagnéstico. As criangas apresentaram
sinais de insuficiéncia pancreatica desde os primeiros dias
de vida, requerendo utilizacdo de enzimas pancreaticas.
As meninas, com 2 e 5 anos e um menino de 7 anos
apresentaram sintomas respiratérios precoces. As duas
meninas sdo colonizados cronicamente por Psedomonas
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aeruginosa. Atualmente encontram-se eutroficos (na curva
Z Score para idade e sexo), apresentaram desenvolvimento
neuro psico motor adequado e em atividades ludicas e
escolares compativeis para idade. Seguem em tratamento
medicamentoso e dietético, com acompanhamento
interdisciplinar, apoio nutricional e psicolégico. A
investigacdo genética observou a mutagao pSer (S4X) e
pArg (R1162X) em todas as criangas. A fibrose cistica &
uma doenca genética incuravel, a qual, para manifestar-se,
€ preciso que ocorra uma mutagao no gene da proteina
CTFR, tanto na cépia herdada pela mae quanto a herdada
pelo pai, tornando rara a incidéncia em mais de um filho.
Por ser uma heranca autossémica recessiva, hd 25% de
chance de reincidéncia da doengca em novas gestagoes,
25% de chance de ter os dois genes normais (saudéavel)
e 50% de chance de ter um dos genes com a mutagdo
(portador saudavel), compilando 75% de chance de nao
manifestar a doenga. A delecao da fenilalanina 508 (AF508)
é a mutacdo mais comum nos pacientes com FC no Brasil
e no mundo, com disfuncdo da CFTR e conseqlentes
manifestagdes clinicas (pulmonares, gastrointestinais,
endocrinometabdlicas). A mutacdo encontrada nesses
pacientes ¢ infreqliente e pode revelar um fenétipo mais
severo da doenga. Familias com um filho com diagndéstico
de FC devem seracompanhadas por equipe multidisciplinar
inclusive por equipe de aconselhamento genético e
planejamento familiar, j4 que é possivel a ocorréncia da
doenca em mais de uma gestagéo. O impacto da doenga na
qualidade de vida dos pacientes e na dinamica das familias
é importante. Acreditamos ser importante a realizagdo do
estudo genético com mapeamento das mutacgdes dos pais.

QGEIID MANIFESTAGAO DO COMPLEXO ILEO MECONIAL
NA FIBROSE CiSTICA - IMPORTANCIA DO DIAGNOSTICO POR
IMAGEM E HISTOPATOLOGIA: RELATO DE 2 CASOS.

TEMA: IMAGEM E PIAGNOSTICO

MARCELLA CORREA NETTO MENDES; MARIANA NACCARATO
TEIXEIRA LOPES ANDRADE; RENATA WROBEL FOLESCU COHEN;
TANIA WROBEL FOLESCU; LAURINDA YOKO SHINZATO HIGA;
ELYZABETH AVVAD PORTARI

INSTITUTO FERNANDES FIGUEIRAS

Apresentacao de casos: Caso 1: RN a termo, 3258g,
masculino, alta hospitalar com 24h de vida. Com 72h ainda
sem eliminar meconio, evoluiu com vomitos fecaldides e
distensado abdominal e sepse. Rx com dilatagdo de algas e
pneumoperitoneo. Submetido a resseccao de ileo,valvula
fleocecal e apéndice com histopatologia de rolhas de
mecdnio produzindo distensao da luz glandular compativel
com ileo meconial (IM) com é&reas de perfuragcdo no
ceco e processo inflamatério transmural. Confirmado
diagndstico de FC através de TIR e teste do suor alterados
e genética F508del/F508del. Aos 4 meses, permanece
com ileostomia, eutréfico com reposicdo enzimatica,
assintomaético respiratério. Caso 2: RN a termo, 3460g,
masculino. Com 24h de vida ao apresentar distensdo
abdominal e vomitos biliosos, suspeita-se de obstrucao
intestinal comprovada no RX pela presenca de dilatagao de
alcas. No ato cirlrgico, constata-se meconio espesso no
interior do Iimen intestinal. Histopatolégico com atresias
do intestino com a luz totalmente obstruida por tecido
fibroso e/ou calcificagdo, mecdnio espesso e rolhas nas
vilosidades e alteragdes isquémicas no segmento dilatado.
Confirmado diagnéstico de FC através de TIR e teste do
suor alterados e genética F508del/c.2988+1G > A. Aos 8
meses, feita reanastomose no 24° dia de vida, eutréfico
com reposicdo enzimatica, estéavel, TCAR com disturbio
de aeracao e isolamento de P. aeruginosa, ja erradicada.
Discussao:Os casos descritos foram diagnosticados
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precocemente e 0s exames realizados apresentaram
boa acuracia, poupando a familia do desgaste produzido
por resultados falso-negativos e/ou indeterminados. As
mutacbdes identificadas nos pacientes pertencem as
classes I-ll, que sdo associadas com maior freqliéncia
ao IM. O risco de IM é 24,9% em F508del homozigotos
e 16,9% em heterozigotos. Na abordagem da obstrucéao
intestinal do RN, os recursos de imagem foram
fundamentais na avaliagdo e na conducéo cirtrgica. Os
casos descritos encontram-se na categoria do complexo
IM, conforme evidencia a histopatologia. Comentarios
Finais: Os casos acima ilustram IM como manifestacéao
clinica inicial, levando a importante comprometimento
nos primeiros dias, destacando o papel da imagem e
da histopatologia na conducédo destes. Ressalta-se as
multiplas formas de apresentagdao do IM em pacientes
com FC e a importancia de um répido encaminhamento
destes para uma equipe de especialistas, mesmo diante
de possivel triagem neonatal negativa, dada a relevante
associacéo entre IM e FC.

INVESTIGAGAO DAS INFECGOES RESPIRATORIAS
BACTERIANAS DE PACIENTES COM FIBROSE CiSTICA
DURANTE O SEGUIMENTO, DO ANO DE DIAGNOSTICO A 2017,
EM UM MUNICiPIO DA REGIAO CENTRAL DE GOIAS.

TEMA: PATOGENESE

MARCELA SILVESTRE; ANA KARINA MARQUES SAL_GE; KAR!NA
MACHADO SIQUEIRA; JANAINA VALADARES GUIMARAES; MARILIA
CORDEIRO DE SOUSA; VANDRESSA BARBOSA FIGUEIRA
FACULDADE DE ENFERMAGEM- UFG E CENTRO
UNIVERSITARIO UNIEVANGELICA

Introducédo: As infecgbes respiratérias expressam
grandes repercussoes no prognéstico dos pacientes com
fibrose cistica. Objetivo(s): Investigar o perfil das infeccdes
respiratérias bacterianas de pacientes com fibrose cistica
durante o seguimento ambulatorial desde o diagndstico.
Método: Estudo documental do tipo transversal
retrospectivo. A populacdo composta por pacientes
diagnosticados com FC que estejam em seguimento
até agosto de 2017. Procedia-se com a identificagdo da
primeira cultura positiva do paciente, seguida do perfil de
colonizagdo e por Ultimo a verificagdo da Ultima cultura
positiva. O estudo foi submetido ao Comité de Etica com
parecer favoravel. Resultados: A amostra foi composta por
39 pacientes, sendo 32 em acompanhamento e 7 em ébito.
A média aritmética do total de culturas negativas foi 11 e de
culturas positivas 5. Numero méximo de culturas positivas
por individuo foi de 26 e o de culturas negativas 22. No
primeiro exame de cultura positiva predominou entre os
pacientes a colonizagdo por Staphylococcus aureus 38,5
% (15/39). Na bacterioscopia referente a ultima consulta,
foi Staphylococcus aureus foi o mais frequente 56,4%
(22/39). O mesmo se apresenta como o mais incidente
ao longo de todo seguimento, independentemente do
tempo de tratamento com 66,7% (26/39). Percebeu-se a
associacao entre tempo de tratamento em anos e o nimero
de culturas positivas durante o tempo de seguimento (p =
0,04). Dos 6bitos investigados 17,8% eram decorrentes de
complicacdes da fibrose cistica e todas relacionaram-se ao
aparelho respiratério Conclusao: O estudo demonstra que
o perfil de colonizagdo da populacédo estudada é similar ao
da populagdo brasileira. A predominancia das infecgdes
por Staphylococcus aureus € significativa e de grande
importancia, considerando que essas causam lesdes
graves e aumentam o risco de infeccdo subsequentes
por Pseudomonas aeruginosa. Devemos considerar
que o numero de culturas positivas durante o tempo de
seguimento e a associagdo entre tempo e numero de



culturas evidenciam as infecgdes recorrentes no decorrer
davidado paciente. Nao se pode excluir os vieses de adeséao
a tratamento e terapéuticas bem como os gendtipos do
CFTR que influenciam o quadro respiratério. Entendemos
a importancia de investiga¢des que evidenciem o controle
terapéutico das infeccdes para que haja a consolidagdo
dos protocolos e de condutas assistenciais visto que as
causas de o6bito sdo predominantemente em decorréncia
de complicacbes respiratérias.

0 IMPACTO DA GINASTICA RITMICA DESPORTIVA
NA VIDA DE UMA CRIANGA COM FIBROSE CiSTICA: RELATO
DE CASO o
TEMA: E~DUCACAO FISICA .
SEBASTIAO EVANGELISTA SALGUEIRO JUNIOR; ADRIANA LEITE DE
SQUSA; LUFIANA SANTOS DE CARVALHO; ANA LETICIA ANDRIES;
MARIO FLAVIO CARDOSO DE LIMA; MARTA CRISTINA DUARTE
CENTRO DE REFERENCIA EM FIBROSE CISTICA/ HOSPITAL
UNIVERSITARIO DA UNIVERSIDADE FEDERAL DE JUIZ DE
FORA/ EMPRESA BRASILEIRA DE SERVICOS HOSPITALARES
Apresentacao do Caso: Realizou-se um estudo de caso
descritivo, exploratério e qualitativo, uma vez que este
possibilita uma visdo mais ampla do cenério e entendimento
maior sobre a natureza geral de determinadas questoes.
LXS, 8 anos, feminino, com triagem neonatal positiva
para Fibrose Cistica (FC) e confirmacdo do diagndstico
por teste do suor e genético (mutagdes 3120+1G > A e
p.Gin1100Pro). Em marco de 2017, iniciou atividades na
modalidade Ginastica Ritmica Desportiva (GRD) por meio
de projeto de extensao de uma universidade publica, o qual
frequenta até a presente data. Apds o consentimento da
mae e da paciente, foi realizada uma entrevista estruturada
sobre a percepcéo da crianca em relacéo a atividade fisica
realizada, no tocante aos aspectos fisico, social, mental e
comportamental. Discussao: No aspecto fisico, a crianca
relatou melhoria do padrao respiratério e diminuicdo do
“catarro” apds iniciar a pratica da GRD. Ao sentir falta de ar
ou dificuldade respiratéria durante o exercicio, fazia breve
pausa para descanso e ingestdo de liquidos, retomando
sua pratica, normalmente, apés 5 minutos, em média. LXS
referiu pouca dificuldade na execucdo dos movimentos
propostos e desempenho da maioria das atividades de
forma semelhante as outras criangas. Sob o aspecto social,
mencionou ter um bom relacionamento com as professoras
e as outras ginastas e que, em nenhum momento, recebeu
tratamento diferenciado. No que diz respeito aos aspectos
mental e comportamental, relatou sentir-se muito melhor
no dia a dia, frequentando as aulas muito feliz e motivada.
Ademais, mencionou sua participacdo em apresentacao
publica, a qual a fez sentir “orgulho de si mesma”. Ao
final da entrevista, LXS expressou-se por meio de uma
mensagem as pessoas com FC, de qualguer idade, na qual
incentivou o inicio da préatica de gindstica ou qualquer outro
esporte: “... "Eu acho que é muito bom fazer ginastica...
também é bom para a pessoa, fica melhor, € muita coisa
legal que a gente aprende...”.” Comentarios Finais: O
relato de LXS corrobora os dados da literatura acerca do
impacto positivo da pratica do exercicio fisico sob todos
os aspectos relacionados ao tratamento da FC. O presente
estudo mostrou-se uma experiéncia benéfica, servindo
de motivagado para que os portadores de FC se insiram
em programas regulares de atividade fisica monitorada,
com objetivo de uma melhor resposta ao tratamento e
consequentemente na qualidade de vida.

[ZJ[YP PREVALENCIA DE SINTOMAS INICIAIS EM
PACIENTES COM FIBROSE CISTICA ACOMPANHADOS EM
SERVIGO DE REFERENCIA: UM ALERTA AO PEDIATRA GERAL

VIl Congresso Brasileiro de Fibrose Cistica

TEMA: DIAGNOSTICO E EPIDEMIOLOGIA

JUSSARA MELO DE CERQUEIRA MAIA; MAYRA LISYER DE SIQUEIRA
DANTAS; !(ARLA KALENA FERNANDES MELO; MAYARA ALVES
MAIA; CLEIA TEIXEIRA DO AMARAL; VERA MARIA DANTAS
UNIVERSIDADE FEDERAL DO RIO GRANDE DO NORTE
Introducao: Fibrose Cistica (FC) € uma doenca hereditaria
autossdmica recessiva ocasionada por insuficiéncia na
producédo ou na funcionalidade do peptideo regulador da
condutancia transmembrana (CFTR). Caracteriza-se por
quadro clinico de intensidades varidveis e sistémicas,
de inicio precoce, quase invariavelmente levando ao
desenvolvimento de insuficiéncia pancredtica exocrina,
problemas na motilidade intestinal e aumento dos
niveis de cloro no suor. Tais mecanismos podem levar a
quadros de infeccdo pulmonar de repeticao, problemas no
crescimento e desenvolvimento, dentre outros. Trabalhos
apontam para tendéncia atual de diagndsticos realizados
no primeiro ano de vida, mas & preocupante o numero
de diagnosticos tardios ainda realizados em nosso meio.
Objetivo: descrever os sintomas iniciais apresentados
ao diagnéstico de pacientes com FC acompanhados
por equipe multiprofissional em unidade pediatrica de
referéncia. Metodologia: realizado estudo transversal
descritivo, com andlise de dados obtidos de prontuérios
de pacientes com FC no periodo de abril de 1991 e abril
de 2018 . Foram analisadas faixa etéria, sintomas iniciais
e forma clinica da doenca ao diagnéstico. Resultados: De
um total de 34 pacientes avaliados, 21 (61,8%) tiveram o
diagnésticode FC comidade superioraumanoe 13 (38,2%)
com menos de um ano de idade, 8 destes encaminhados
da triagem neonatal (65,4%). A maioria (53%) manifestou
0s primeiros sintomas até os 3 meses de vida. A idade
meédia do diagndstico foi de 3 anos, variando de 13 dias a
14 anos, com 21 (61,7%) dos casos diagnosticados apés
1 ano de idade. Os sintomas iniciais mais prevalentes
foram pulmonares 30 (88,2%), digestérios 24 (70,5%), e
2 (5,9%) apresentaram disturbio metabdlico precoce. Na
evolucéo, os principais sintomas pulmonares que surgiram
foram tosse, chiado e pneumonia em 33 (97,05%), 16
(47,05%) e 14 (41,15%) dos pacientes, respectivamente.
Em relacdo aos sintomas gastrointestinais, 19 (55,9%)
tinham diarreia, 10 (29,4%) esteatorreia, 8 (23,5%)
referiram perda de peso, 4 (11,8%) apresentaram ileo
meconial e outros 4 dor abdominal. Quanto a forma clinica,
prevaleceu a mista (82,35%), seguida pela pulmonar
(8,82%) e gastrointestinal (5,88%). Conclusao: ressalta-
se a importancia da triagem neonatal no diagnéstico da
FC e a necessidade de aumentar a suspeicdo diagndstica
por parte dos pediatras, considerando o inicio precoce dos
sintomas e o diagnéstico tardio da doenca.

PNEUMECTOMIA NA FIBROSE CISTICA: UM
RELATO DE CASO
TEMA:’ PNEUMOLOGIA
AI:IDRE FELIPE Dg AMORIN; CAIO VINICIUS OLIVEIRA NERI;
PERICLES BRANDAO NETO; THALES DIONISIO MARCON
UNIVERSIDADE DO OESTE PAULISTA
A Fibrose Cistica (FC) é uma doenca genética, hereditéria,
autossdmica recessiva, causada por alteracdes no gene
que codifica o cystic fibrosis transmembrane regulator,
pode gerar sintomatologia diversa, sendo frequente casos
de acometimento pulmonar e infecgcoes respiratérias de
repeticdo. A fibrose cistica ocorre com maior incidéncia
sobre a populagado caucasiana: estima-se que, no Brasil
a prevaléncia seja de 1:10.000 nascidos vivos, variando
nas diferentes regides do pais. Este trabalho tem como
objetivo relatar o manejo de uma paciente submetida
a pneumectomia e seu prognostico poés cirdrgico. A
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necessidade de intervencéo decorreu da grande incidéncia
de infeccbes cronicas no local de fibrose pulmonar
ocasionado pela doencga. Sendo assim optou-se por uma
pneumectomia de totalizacdo & direita que evoluiu com
a formacédo de uma fistula brénquica detectada através
de broncoscopia. Dessa forma, indicou se um lavado
brénquico com coleta de material para cultura. Ao retorno
no més seguinte o coto brénquico direito apresentava
boa cicatrizacdo e auséncia de fistula. Apds periodo de
recuperacao do procedimento, a paciente apresentou boa
condigao clinica, evoluindo sem maiores complicagdoes
por um periodo de seis anos. Apesar de nao relatar perda
da qualidade de vida, a avaliagdo espirométrica revelou
grande piora da funcéo pulmonar com disturbio obstrutivo
severo com reducao da capacidade vital forcada, indice de
Tiffenau de 67% e VEF1 de 27% com sibilos expiratérios
e tosse produtiva durante o teste. A presenca de literatura
sobre pneumectomia na FC é escassa, com indicagdes do
procedimento em outras bronquiectasias néao relacionadas
a fibrose cistica, sendo realizada na populagdo infantil com
evolugdo para perda de fungao pulmonar por infecgoes
virais e bacterianas. Apesar do alto risco, a modernizagao
das técnicas cirlrgicas e medidas de prevencdo de
complicacbes geram resultados com bom prognéstico,
além do desenvolvimento de uma independéncia e
maior capacidade funcional pds cirlrgica. A utilizagcdo da
pneumectomia na fibrose cistica é pouco relatada, sendo
uma pratica incomum. Apesar disso, o procedimento
apresentou beneficios & paciente que relatou maior periodo
de controle da doenca e menor recorréncia de internacoes
mesmo apresentando piora das funcdes pulmonares.
Ainda assim, o resultado depende de fatores individuais
como imunocompeténcia e capacidade de adaptacdo
pulmonar.

FISIOTERAPIA RESPIRATORIA E O DESAFIO NA
FIBROSE CISTICA

TEMA: EISIOT!ERAPIA

DULCINEIA BUCHLER BERSI; MARION VECINA ARCURI VECINA
UNIPUNIVERSIDADE PAULISTA

Fibrose Cistica é uma doenca genética autossdmica
recessiva, multissistémica, cronica e progressiva, com
maior incidéncia na populacdo caucasiana, 0 gene
responséavel esté locado no brago longo do cromossomo 7,
na posicdo q3 responsavel pela codificagdo do gene cystic
fibrosis transmembrane conductance regulator (CFTR).
A principal causa de morbidade e mortalidade sdo as
complicacbes respiratérias, a fisioterapia respiratéria tem
como objetivo ganho de forga muscular respiratoéria, manter
fungao pulmonar, higiene brénquica, educacédo da doenca
e facilitar a adesao ao tratamento. Objetivo: Identificar
idade, tempo de diagnostico, perfil socioecondmico, avaliar
conhecimento e execugao das técnicas fisioterapéuticas,
possiveis causas da baixa aderéncia e impacto na
qualidade de vida. Método: Participaram da pesquisa 36
portadores de Fibrose Cistica, residentes em todo territério
nacional, foi aplicado questionario de avaliacao da situagao
socioeconémica, conhecimento, aplicagdo e aceitacdo
de técnicas fisioterapéuticas e impacto na qualidade de
vida através do Questiondrio do Hospital Saint George na
Doenca Respiratéria (SGRQ). Resultados: A idade variou
entre 5 meses e 49 anos, idade média 12,3 anos, 98%
com diagndstico até os 6 anos de idade, 82,4% possuem
casas proéprias, 35,3% tém renda acima de 3 salérios
minimos e 11,8% estdo desempregados, a escolaridade
é compativel com a faixa etéria. A Drenagem Autdgena
apresentou menor indice de conhecimento sendo que
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71,4% desconhecem a técnica, melhor aderéncia segundo
este estudo é o Shaker com 69,7% de aplicagdo e
67,6% dos pacientes realizam fisioterapia respiratéria de
1 a 3 vezes ao dia, 17,6% privam-se; 47,1% nao gostam
de realizar as manobras e técnicas. Os participantes
declararam presentes a sintomatologia da FC, porém 37,1%
declaram ter muita energia, 51,4% muita confianca para
sair de casa, 45,7% dorme profundamente. Conclusao:
A aceitagdo e execucado das técnicas fisioterapéuticas é
baixa diante da evolucao da doenga e suas morbidades. O
nivel social, escolaridade, idade e sexo ndo interferiram no
resultado neste estudo. A percepcdo e compreensao da
evolugdo da doencga sdo baixas mostrando-se pequeno o
impacto na doenca na Qualidade de Vida. Novos estudos
multidisciplinares serdo necessarios para relacionar a
percepcdo da doencga, conhecimento do prognoéstico e a
interferéncia desses fatores na aderéncia aos tratamentos
propostos.

IDENTIFICAGAO E FREQUENCIA DE MUTAGOES
COM POSSIBILIDADE DE TRATAMENTO NAO CONVENCIONAL
EM PACIENTES PORTADORES DE FIBROSE CISTICA DA
REGIAO CENTRO-OESTE DO ESTADO DE SAQ PAULO

TEMA: CFTR

ABDO EDUARDO GARBIM TANNURI; FRANCYELLY WISNIEVSKI
YAMAMOTO; LIGIA MARIA KFOURI; LUCIANA OLIVEIRA SILVANO
TOSTES; GIESELA FLEISCHER FERRARI

UNESP

Introducao: A fibrose cistica (FC) é uma doenca genética
autossdmica recessiva caracterizada pela disfuncéo
do gene cystic fibrosis transmembrane conductance
regulator (CFTR), que codifica uma proteina reguladora de
conduténcia transmembrana de cloro. No Brasil, estima-se
que a incidéncia de fibrose cistica seja de 1:7.576 nascidos
vivos; porém, apresenta diferencas regionais. Estudos
recentes indicam que o uso de seqguenciamento genético
é uma abordagem confidvel para diagnéstico e permite um
tratamento mais personalizado. Objetivo: O estudo tem
como objetivo identificar as mutagoes e suas frequéncias
em pacientes em seguimento no Centro de Referéncia de
Fibrose Cistica do Hospital das Clinicas da Faculdade de
Medicina de Botucatu — UNESP para possivel tratamento
nao convencional. Metodologia: Estudo retrospectivo de
pacientes em seguimento com tratamento habitual para
fibrose cistica e que realizaram genotipagem em 2017.
Resultados: Foram analisados 62 pacientes dos 88 em
seguimento, sendo 39 do sexo masculino (62%) e 23 do
sexo feminino (38%). Em relacdo a faixa etéria temos 5
lactentes, pré-escolar e escolar 35, adolescentes 13 e
adultos 9 pacientes. Dentro do grupo estudado, 77% séo
da raga branca, 18% pardos e 5% da raca negra. Deste
montante 9 (14,5%) sdo homozigotos para a mutagcéao
F508del (4 s&o menores de 6 anos de idade) e 35 sao
heterozigotos (56,4%). A segunda mutacao mais frequente
do Brasil que é G542X foi encontrada em 5% como
homozigose e 22,5% em heterozigose, sendo o restante
heterozigoto para vérias outras mutagoes. Conclusao: As
identificacoes das mutacdes mais encontradas na regiao
Centro-Oeste do Estado de Sdo Paulo sdo semelhantes
ao restante do pais, entretanto a frequéncia de F508del
(71%) e G542X (27,4%) é maior que o restante do Brasil.
E importante ressaltar que 14,5% dos nossos pacientes
j& poderdo ser beneficiados com a terapia moduladora
para proteina CFTR (Cystic Fibrosis Transmembrane
Conductance Regulator), dos quais, de acordo com a
literatura, os resultados sdo mais promissores para 0s
menores de 6 anos.



(I[P PERFIL GENETICO DOS PACIENTES DE CENTRO
DE REFERENCIA BRASILEIRO
TEMA: GENETICA
CAMILLA COSTA RIBEIRO; PEDRO KASCHER SILVA; MA'RTA CRISTINA
DUARTE; LUCIANA CARVALHO DOS SANTOS; MARIO FLAVIO
CARDOSO DE LIMA; CRISTINA MARA NUNES DE PAULA COELHO
UNIVERSIDADE FEDERAL DE JUIZ DE FORA
Introdugcao: As mutagdes que caracterizam a fibrose
cistica (FC) somam mais de 2000 e séo divididas em cinco
classes. No ano de 2018, foi realizado teste genético em
diversos pacientes nos Centros de Referéncia em Fibrose
Cistica (CRFC) do Brasil. Objetivos: Realizar anélise
epidemiologica da FC, quanto as mutacoes, dos pacientes
do Centro de Referéncia em FC (CRFC). Metodologia:
Foram analisados os resultados genéticos de 35 pacientes
do CRFC. As mutacdes encontradas foram divididas
nas sete classes existentes de acordo com bancos de
dados disponiveis online. Resultados: Encontrou-se
17 distintas mutacées em 70 alelos. A prevalente foi
F508del (35 alelos), seguida pelas mutacdes intronicas
que, quando unidas, sdo encontradas em 11 alelos. A
seguir, encontramos Ala561Glu, Serd* e Gly542*, com
3 alelos cada; Glu726Arg, Arg1162* e Gly85Glu (2 alelos
cada); e, enfim, foram encontradas 9 mutagdes com 1
alelo cada: Arg851Leu, Tyr1092%, Tyr913* Pheb87Ser,
Thr351Ser, GIn1100Pro, Leu462Phe, Pro205Ser e 5T. Dos
35 pacientes, 33 apresentam mutagdes pertencentes as
classes | ou Il, 16 deles portadores de ao menos uma
mutacao classe | e 29 de mutagao classe Il. Dois pacientes
apresentaram ambas as mutagoes ainda nao classificadas.
26 pacientes apresentam Phe508del, 9 em homozigose e
17 em heterozigose. Discussao/conclusdo: Ao comparar
os resultados do CRFC com os dados genéticos dos
pacientes registrados no Registro Brasileiro de Fibrose
Cistica (REBRAFC), é possivel observar uma consonéancia
entre os resultados. No Brasil, a porcentagem de pacientes
com Pheb08del em heterozigose corresponde a 53%, e,
no CRFC, é de 49%; com Phe508del em homozigose, no
Brasil, sdo 31% dos pacientes, contra 26% no CRFC. Por
fim, o dado com maior distancia é os de pacientes com
nenhuma mutagdo Phe508del, que correspondem a 15%
dos brasileiros e 26% dos pacientes locais.

[JI[F) PERFIL GENETICO DOS PACIENTES PORTADORES
DE FIBROSE CiSTICA EM UM CENTRO DE REFERENCIA DO
ESTADO DOICEARA
TEMA: GENETICA
EVALTO MONTE DE ARAUJO FILHO; CLAUDIA DE CASTRO E
SILVA; ANGELA ELIZABETH DE HOLANDA ARAUJO FREITAS;
DANILO SANTOS GUERREIRO; ADRIANA DO VALE RODRIGUES;
KARYNE RIBEIRO DE LIMA
HOSPITAL INFANTIL ALBERT SABIN
Introducédo: A Fibrose Cistica (FC) é uma doenca de
heranca autossémica recessiva causada por numerosas
mutacbdes no gene CFTR, cuja gravidade correlaciona-se
com a atividade protéica remanescente. No Brasil a sua
incidéncia & muito varidvel, ocorrendo relatos na literatura
de 1/10.000 entre caucasianos e, sendo rara entre africanos
e asiaticos. O gene responsdvel pela sintomatologia é
denominado CFTR e se localiza no cromossomo 7, sendo
dividido em 27 éxons. At¢é o momento, mais de 2.000
variacoes de sequéncia foram identificadas no gene CFTR,
sendo que a mutagao F508del é a mais frequente entre os
pacientes de FC. No Brasil, a frequéncia dessa mutacéo
nao ¢ tdo elevada, devido provavelmente a miscigenagao
e, consequentemente, o locus CFTR apresenta maior
heterogeneidade alélica. Objetivo: O objetivo deste
trabalho foi detalhar a prevaléncia das principais mutacoes
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genéticas nos pacientes portadores de Fibrose Cistica em
um ambulatério de referéncia no estado do Cearad. Método:
Nesse estudo foram avaliados 79 pacientes acompanhados
em um centro de referéncia do estado do Ceara. O estado
foi dividido em 7 mesorregides e para cada paciente foram
observados o local de nascimento e a mutacéo, a fim de
detalhar o perfil epidemiolégico. Resultados: A principal
mutacdo encontrada foi F508del homozigoto (57%)
seguida por F508del heterozigoto (14%) e apds F508del /
intronica (6%). As demais mutacoes foram observadas em
guantidades inferiores. A maior concentragao de pacientes
foi encontrada na regido metropolitana de Fortaleza (47 %),
seguida pela regido sul e noroeste cearense (10% cada).
Nessas mesorregides estdo enquadradas as cidades
mais populosas do estado. Em todos os pacientes foram
realizados o teste do suor em 2 amostras e em 5 pacientes
(6%) foram encontrados resultados intermediarios (30-
59 mmol/L). Conclusao: Em um pais continental como o
Brasil, com grande miscigenacédo populacional, pode ser
evidenciado variagbes genéticas significativas entre os
estados. A identificagdo de raras mutagdes em pacientes
com FC no Ceard revela a heterogeneidade genética
da nossa populacdo. A alta prevaléncia da mutacéo
F508del na populagdo estudada, pode ter justificativa
na colonizagdo do estado ser principalmente de origem
europeia, especificamente, portuguesa e holandesa.

ESPECTROMETRIA DE MASSAS MALDI-TOF PARA
IDENTIFICAGAO DE BACTERIAS NAO FERMENTADORAS
OPORTUNISTAS EM PACIENTES COM FIBROSE CISTICA.
TEMA: MICROBIOLOGIA
CRISTIANO SILVA; CRISTIANE DOS SANTOS CRUZ PIVETA;
CARLOS EMILIO LEVY

UNICAMP

Introducao: Bactérias ndo fermentadoras oportunistas
(BNFO) sao frequentemente isoladas em pacientes
portadores de Fibrose Cistica (FC), mas a identificacdo
destas bactérias ¢é dificil por provas bioguimicas
tradicionais, mesmo por equipamentos de automagao por
insuficiéncia ou limitagdo de provas ou do banco de dados
e pela dificuldade de caracterizacdo de espécies mesmo
com técnicas moleculares como é o caso do complexo
Burkholderia cepacia. A espectrometria de massas aplicada
a Microbiologia ou MALDI-TOF trouxe avangos em termos
de rapidez, baixo custo do exame e existéncia de extenso
banco de dados e baseia-se na anélise da composicéo
protéica das bactérias, mas apresenta também limitagoes
apenas superadas por sequenciamento de multiplos loci
(MLST) ou total do genoma (WGS). Objetivos. Comparar os
resultados da identificacdo de BNFO isolados de pacientes
com infecgdes pulmonares por técnica automatizada
e pelo MALDI-TOF. Material e Meétodos.- Foram
selecionadas BNFO isolados de pacientes com infecgdes
pulmonares atendidos no HC da Unicamp, no periodo de
um ano. Foram identificados pelo equipamento PHOENIX
BD® e por espectrometria de massas pelo equipamento
MALDI-TOF Bruker BD® . Resultados e Conclusodes:
Houve concordancia de identificacdo em nivel de Genero
em 93% das amostras, mas apenas 17% na identificacdo
das espécies. A automacéo identifica com facilidade
Stenotrophomonas maltophilia, mas apresenta limitagoes
naidentificacdo das espécies de Achromobacter, complexo
Burkholderia cepacia, Chryseobacterium e Elizabethkingia.
Embora estas bactérias ndo tenham sido sequenciadas
é possivel evidenciar a limitagdo do banco de dados do
equipamento de automacéo para permitir a identificacéo
mais acurada das espécies de BNFO.
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COLONIZAGOES BACTERIANAS QUE MAIS
ACOMETEM OS PACIENTES ADULTOS FIBROCISTICOS
ATENDIDOS NO CENTRO DE REFERENCIA DO ESTADO DO
MATO GROSSO DO SUL
TEMA: MICROBIOLOGIA
CLAUDIA RIBEIRO DA SILVA CUBEL; MICHELLE ZANCHIN; JULIANA
DE LIMA LUPION SILVA; PRISCILA DUARTE DE ARAUJO; LIANE
DE ROSSO GIULIANI; LILIAN CRISTINA FERREIRA ANDRIES
IPED/APAE
Introducdo: Os pacientes portadores de Fibrose
Cistica (FC) apresentam manifestacbes pulmonares
e gastrointestinais. O acometimento das vias aéreas,
por microrganismos, € uma das principais causas
de morbimortalidade da doenca. Conhecer o agente
infeccioso e sua sensibilidade aumenta a efetividade
da farmacoterapia e diminui a frequéncia dos obitos.
Metodologia: Foi identificado o perfil microbiolégico,
por idade, de 09 pacientes adultos atendidos no centro
de referéncia do estado do Mato Grosso do Sul. Para
isto, foram avaliadas 3 culturas de secrecéo respiratoria
(escarro ou swab de orofaringe), coletadas com intervalo
maior de 30 dias, no periodo de 6 meses. O resultado foi
descrito em porcentagem. Resultados e Discussao: Os
pacientes avaliados sd&o maiores de 13 anos, 25% dos
pacientes apresentaram colonizagdo por Pseudomonas
aeruginosa cepa mucdéide (PAM), 37,50% por PAM
associado com Staphylococcus aureus (OSSA), 25% por
OSSA e 12,50% dos pacientes sdo ndo colonizados (NC).
Uma observacado importante € que os pacientes adultos
nao apresentaram colonizagdo por Staphylococcus aureus
resistente a oxacilina (MRSA), o que é incomum para a
faixa etaria. No entanto, os patégenos encontrados estao
relatados na literatura como causadores de mortalidade
para a doenca, especialmente Pseudomonas aeruginosa
cepa mucéide por ter resisténcia a muitos farmacos
disponiveis. Conclusao: Os patdégenos encontrados
em pacientes de Mato Grosso do Sul estdo comumente
presentes em pacientes com fibrose cistica. A presenca de
Pseudomonas aeruginosa cepa mucoide € a que oferece
maior risco e causa exacerbacdes pulmonares. Desta
maneira, o conhecimento das colonizagdes e as suas
especificidades permitem a conduta precoce adequada.

0 CUIDADOR DE PACIENTE COM FIBROSE CISTICA:
ASPECTOS EMOCIONAIS X ADESAO AO TRATAMENTO

TEMA: ENFERMAGEM

TELMA DE FATIMA VITALIANO DA SILVA VERAS

HOSPITAL UNIVERSITARIO ONOFRE LOPES/UFRN

Muito se tem falado e considerado o paciente com
Fibrose Cistica nos varios aspectos do seu tratamento.
Seja no manejo clinico, na busca pela qualidade da
assisténcia, visando uma melhoria na qualidade de vida,
e oferecer condicbes de uma sobrevida, com o minimo
de comprometimento possivel. O paciente com fibrose
cistica apresenta varias nuances, considerando a sua
trajetoria desde a investigacdo diagndstica até a instituicao
terapéutica, o que nos leva a apontar um grande desafio,
em atravessar todas as etapas deste processo. O
tratamento por vezes se torna enfadonho (considerando-
se que, o paciente precisa de aproximadamente 2 horas ao
longo do dia para executa-lo de forma eficaz) e complicado,
uma vez que exige tempo, persisténcia, e disciplina, ndo s6
por parte do paciente, mas de toda a familia. Diante de
tantos desafios enfrentados por ele e por seus familiares, é
de suma importancia versar a figura do Cuidador, este ator
que se esconde por trés, nos bastidores. Este, cujo valor
no contexto da adesdo ao tratamento, € tdo importante
quanto o doente, no entanto, pouco se fala, ou se debruca
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sobre este personagem. O cuidador do paciente com
Fibrose cistica é aquele cujo peso em seus ombros
é imponderavel, considerando os aspectos fisicos e
emocionais, que necessitam estar em equilibrio constante,
por lidar com uma doenga crénica, degenerativa, insidiosa
e fatal. Além do mais, este cuidador necessita de tempo
disponivel para diuturnamente esforgar-se para assegurar
esta terapéutica. Além de lidar com estes conflitos, a
busca pelo tratamento em todos os seus aspectos, se
torna tdo angustiante quanto a noticia do diagnéstico. A
acessibilidade dos moradores em municipios do estado
é outro fator complicador. Neste contexto, o Cuidador do
paciente com fibrose cistica € aquele que resoluciona todos
os problemas, seja ele leigo ou com um padrdo cultural
mais elevado. E ele quem agenda as viagens, as consultas,
vem ao Centro de distribuicdo de Medicamentos, que vai
em busca dos profissionais da Equipe. depreendendo
tempo, enfrentando sede, fome, calor e frio. Diante do
exposto, julga-se necessério empreender um trabalho
junto a esse personagem, uma vez que ele necessita de
atencao e insergédo no tratamento, supondo-se que, seus
aspectos fisicos e psicolégicos necessitam do olhar mais
agucado por parte dos servigos de saude,objetivando uma
boa adesao ao tratamento.

PERFIL DOS PACIENTES PEDIATRICOS COM
FIBROSE CISTICA DIAGNOSTICADOS APOS A IMPLANTAC/:\O
DA TRIAGEM NEONATAL
TEMA: DIAGNOSTICO E EPIDEMIOLOGIA
SYNTHIA SOUZA SILVA; KAMILLA KAUANNE CASTRO BASTOS;
DEBORA TOLAIANI PINTO PIMENTEL; BEATRIZ NEUHAUS BARBISAN;
MARCELA DUARTE DE SILLOS; SONIA MAYUMI CHIBA

UNIFESP

Introducado: Pacientes com fibrose cistica (FC)
diagnosticados precocemente podem apresentar melhor
prognéstico e sobrevida. No Estado de Séo Paulo, a TNN
foi implantada em fevereiro de 2010. Objetivos. Descrever
as caracteristicas clinicas de criancas diagnosticadas com
FC apds implantagdo da TNN. Métodos. Foram incluidas
criangas com diagnéstico de FC acompanhadas em um
centro de referéncia no periodo de fevereiro de 2010 a
dezembro de 2018. Foram excluidas criancas transferidas
ou que abandonaram o acompanhamento. Resultados:
Foram incluidos 36 pacientes (55,5% sexo masculino),
com mediana (p25;p75) de idade de 5,3 anos (3,3;6,5).
Destes, 4 (11,7%) apresentavam TNN negativa. Um
paciente (2,7%) foi a ébito aos 18 meses de vida. Foram
excluidas 6 criancas (2 transferéncias e 4 abandonos).
O diagnostico de FC ocorreu aos 2 meses (1;4) para
aqueles com TNN positiva e aos 6,5 meses (3,2;15,7)
para pacientes com TNN negativa. A primeira consulta
no centro de referéncia foi aos 3,4 meses (2,0;5,9) para
pacientes com TNN positiva, e aos 7,3 meses (2,7;16,5)
para os com TNN negativa. Os gendtipos mais prevalentes
foram: homozigose para F508del (52,7%) e heterozigose
para F508del (38,3%). Outras mutacdes ocorreram em
8,3% dos pacientes. Um paciente (2,7%) apresentava 3
mutacdes (2 patogénicas e 1 de significado incerto). Os
sintomas gastrintestinais iniciaram-se aos 1,7 meses (1;3)
e 0s respiratérios aos 2 meses (1;3). A avaliagdo nutricional
atual dos pacientes revelou z-score IMC/I de -0,18(-
0,92;1,00) e z-score de E/I de -0,82(-1,59;-0,04). A mediana
da idade do primeiro crescimento de Pseudomonas
aeruginosa (Pa) foi de 1,1 anos (0,5;2,3) e a mediana da
idade do diagndstico de colonizagao crénica por Pa foi de
2 anos (1,6;4,1). A maioria dos pacientes (97,2%) ja havia
sido internada, sendo 83,3% por causas respiratérias e
52,7% por disturbio hidroeletrolitico. A mediana de idade



na primeira internagéo foi de 3,6 meses (2;6). Conclusoes.
Os pacientes pediatricos foram diagnosticados com
FC através da TNN aos 2 meses de vida, e chegaram a
primeira consulta no centro de referéncia 1,4 meses apos
o diagnostico. O gendtipo F508del homozigoto foi o mais
prevalente. Os sintomas gastrointestinais precederam os
sintomas respiratérios, e ambos foram de inicio precoce.
O estado nutricional dos pacientes é adequado. Apesar
do diagnoéstico precoce, as internacdes hospitalares
tanto por sintomas respiratérios, como por distlrbios
hidroeletroliticos foram muito frequentes.

CRESCIMENTO EM CRIANGAS E ADOLESCENTES
COM FIBROSE QI'STICA
TEMA: NUTRICAO
ISABELLA FREIRE GASPARETTO; GABRIELA DA SILVA LEITE;
RENATA RODRIGUES GUIRAU
UNIVERSIDADE ESTADUAL DE CAMPINAS
Introducao: A Fibrose cistica (FC) é a doenca autossémica
recessiva, cujas conseqliéncias sdo a funcdo pulmonar
gravemente comprometida, infeccdes pulmonares,
insuficiéncia pancredtica, diabetes, deficiéncia de
crescimento e morte. Problemas nutricionais sdo comuns
na FC, afetando o crescimento, ganho de peso e absorgéo
de nutrientes nos portadores de FC. Objetivo: Revisar na
literatura os dados a respeito do crescimento de pacientes
com fibrose cistica. Métodos: Foram feitas buscas nas
bases de dados Pubmed, Bireme e Scielo, utilizando os
descritores Fibrose Cistica e Crescimento, nos idiomas
inglés, portugués e espanhol. Para refinar a busca, foi
utilizado o filtro de idade em todas as bases de dados,
selecionando apenas criangas e adolescentes. A busca nas
bases de dados ocorreu nos meses de setembro e outubro
de 2018. Os artigos foram selecionados pelos critérios de
busca e refinados por titulo, em seguida pela leitura dos
resumos e, finalmente, pela relevancia avaliada pela leitura
dos textos na integra. As referéncias bibliogréficas dos
artigos incluidos na selecgéo final também foram checadas
para avaliacdo de alguma possivel publicagdo relevante
para a pesquisa. Resultados: Foi selecionado um total
de 5320 artigos na busca inicial, nimero que se reduziu
para 155 apds a aplicagao dos filtros de idade e tipo de
estudo. Apds a selecgao feita pela leitura dos titulos, foram
selecionados 82 estudos para a leitura dos resumos, ja
excluindo-se os titulos duplicados pelas bases de dados.
Para a leitura na integra foram selecionados 26 estudos,
dos quais 16 foram considerados adequados a proposta
dessa revisdo. O déficit de estatura foi encontrado por 15
estudos, enquanto apenas 1 estudo ndo encontrou impacto
da doenga no crescimento. A tabela mostra o resumo dos
estudos incluidos, de acordo com seu desenho de estudo,
local da coleta de dados e principais achados. Conclusao:
Os pacientes FC apresentam déficit de crescimento
relacionado a doenca cronica, atraso na puberdade, menor
crescimento durante o estirdo puberal, baixo peso, menor
densidade 6ssea e frequéncia de internagodes.

AVALIAGAO NUTRICIONAL E ALIMENTAR DE
LACTENTES COM FIBROSE CiSTICA.
TEMA: NUTRICAO B ]
VALERIA LAGUNA SALOMAO AMBROSIO; IEDA REGINA LOPES
DEL CIAMPO; MARIA INEZ MACHADO FERNANDES.
HOSPITAL DAS CLINICAS DA FACULDADE DE MEDICINA DE
RIBEIRAO PRETO-USP
Na Fibrose Cistica (FC), a desnutricao e o déficit de
crescimento estao associados a queda da qualidade
de vida e maior morbidade ocorre por fatores como:
dificuldade em atingir as elevadas necessidades
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energéticas, inflamacéo e infeccdo pulmonar crénica, ma
absorcdo decorrente da insuficiéncia pancreatica (IP),ileo
meconial (IM) e aceitagdo da familia da doenca e adeséo
ao tratamento. Objetivo: é avaliar estado nutricional
e alimentacdo dos lactentes com FC,ambulatério de
Fibrose Cistica de referéncia do estado de Sao Paulo.
O Estudo foi descritivo,transversal. Levantamento nos
prontuarios dos lactentes atendidos ambulatério de
referéncia  janeiro/2016-dezembro/2018,acompanhados
mensalmente no primeiro e bimestralmente no segundo
ano de vida. Varidveis:sexo, idade gestacional, peso,
comprimento, IM, intestino curto(IC),alimentacao, alergia a
proteina do leite de vaca(APLV). Antropometria realizada na
consulta médica (peso em balanca eletrénica, sem roupas,
comprimento aferido em antropometro horizontal infantil).
Estado nutricional: dados de escore z e classificado
conforme Organizacdo Mundial da Saude (OMS). Eutréfia:
Peso/Comprimento (P/C) entre -1 a +1 do escore Z.
Magreza: P/C entre Z escore < 2 e > 3. Alimentacao obtida
pelo recordatério 24 horas (relato materno). Resultados:
18 lactentes. 11M e 7F; 14 (78%) a termo e 4 (22%)
prematuros; destes, 3(75%)com IM e tiveram o intestino
encurtado. 3(16,6%)apresentaram APLV. 5(27,8%)baixo
peso ao nascer, P/C 12(67%)eutrofia,1(5%)risco sobrepeso
e b (28%)magreza, P/l 1(5%)muito baixo peso. Alimentacdo
aos 3 meses de vida: 10 (55,5%) Leite Materno(LM)
exclusivo; 2(11%) LM mais féormula de partida(FP);2(11%)
FP, 1(5,5%) formula semi-elementar(FSE) e 3(16,6%)
formula elementar (FE). 6 meses de vida: 1(5,6%)LM
exclusivo,17(94,4%) iniciaram alimentacdo complementar;
5(27,7%)FE  (APLV), 2(11%)FSE (ganho inadequado
peso), 4(22%) FP concentrada com adicdo maltodextrina
(atingir o gasto energético), 2(11%)LM e FP,1(5%)LM e
FSE; 2(11%)LM e FE e 1 (5%) leite de vaca integral(sem
condicbes econdmicas).14 criangas eutroficas com 1 a 2
anos idade com alimentacdo normal, 6(43%)precisaram
iniciar suplemento nutricional para atingir recomendacoes
nutricionais FC,3(21%)FE(APLV). Conclui-se a maioria de
lactentes eutréficos,com manifestagoes clinicas diversas,
reflete a importancia do trabalho do nutricionista em
educacédo e orientacdo nutricional em harmonia com os
demais especialistas em FC e familiares, visando a adesdo
e melhores resultados.

EVOLUGAO CLINICA DE PACIENTE PEDIATRICO
COLONIZADO POR STAPHILOCOCCUS AUREUS VARIANTE DE
PEQUENAS COLONIAS )

TEMA: PNEUMOLOGIA E PNEUMOLOGIA PEDIATRICA

JULIANA M. K. MURATA; JESSICA DROBRZENSKI; CINTI,’C\ DE
MATOS RODRIGUES DA SILVA; NELSON AUGUSTO ROSARIO
FILHO; CARLOS ANTONIO RIEDI

HOSPITAL DE CLINICAS UFPR

Caso: P.H.A.C., 7 anos, masculino. Diagnostico de Fibrose
Cistica e acompanhamento em ambulatério especializado
desde 1 més e 20 dias de vida. Desde Margo de 2013 o
paciente estava colonizado por Staphylococcus aureus
sensivel a Meticilina em cultura de escarro, e a partir dai,
esta bactéria esteve presente em todas as culturas. Fez
diversos cursos de antibioticoterapia com Sulfametoxazol-
Trimetropim (SMX-TMP). A primeira deteccao do fenétipo
S. aureus Variante de Pequenas Col6nias dependente
de timidina foi em Julho de 2017, depois novamente em
Outubrode 2017, Maio de 2018 e Julho de 2018. O paciente
internou em Outubro de 2017 em estado grave, com
necessidade de UTI. Nesta ocasido foi detectado o SCV S
aureus em cultura de escarro e também em hemocultura.
E desde este internamento, o paciente apresentou
piora importante do quadro clinico, necessitando de
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diversos internamentos por exacerbagdo pulmonar e
deterioragcao progressiva do quadro respiratério, até o
6bito em Julho de 2018. Discussao: A Fibrose Cistica
é um distUrbio autossémico recessivo que limita a vida
e afeta aproximadamente 70.000 pessoas em todo o
mundo. A inflamagao gerada pela incapacidade de eliminar
microrganismos e pela geracdo de um microambiente
pro-inflamatério toxico sdo os principais mecanismos na
patologia da doenga pulmonar. As infecgdes respiratorias
sao causadas principalmente pelo Staphylococcus aureus,
Haemophilus influenzae e Pseudomonas aeruginosa.
Acredita-se que o S. aureus persista nos paciente com
FC ao longo dos anos pois se adapta ao ambiente. Uma
ocorréncia de adaptagéo é o fenotipo de variante de colonia
pequena (SCVs), que produz infecgbes persistentes
e recorrentes. A mudanga para o SCV permite que o S.
aureus se esconda dentro das células hospedeiras e
escape da resposta imune. Sugere-se que a presenca
de SCV de S aureus na doenca pulmonar da FC esta
associada a uma doenga mais avancada, em comparagao
com os pacientes com S aureus normal, os colonizados
por esse fenoétipo sdo mais velhos, com co- colonizacdo
por P aeruginosa e apresentam pior estado clinico e pior
funcdo pulmonar (menores valores de VEF1). E o uso
de Sulfametoxazol- Trimetropim esté relacionado ao
aparecimento desta resisténcia bacteriana. Comentarios
Finais: A compreensdo da doenca pulmonar no inicio
da vida em termos de estrutura pulmonar, fisiologia,
inflamacéo e infeccdo informa possiveis estratégias de
intervencao na pratica da rotina clinica.

PERFIL SOCIOECONOMICO E ACESSO A DIREITOS
SOCIAIS DOS USUARIOS COM FIBROSE CISTICA EM UM
CENTRO DE REFERENCIA

TEMA: EPIDEMIOLOGIA

LESLIE APARECIDA DE FREITAS; AMANDA CAMPOS
BERGASMASQUINI; CAMILA MARTINS DA SILVA; MARTA CRISTINA
DUARTE; LUCIANA SANTOS DE CARVALHO; MARIO FLAVIO
CARDOSO DE LIMA

HUUFJF/EBSERH

Introducao: A Fibrose Cistica (FC) é uma doenca
hereditaria grave e potencialmente letal que requer um
tratamento complexo. Atualmente, a partir do diagnéstico
precoce e da realizagdo do trabalho multiprofissional,
visando a assisténcia a saude de forma integral, tem
melhorado o progndstico consideravelmente, alcangando
50% de sobrevida até a terceira década de vida. Contudo,
dada a complexidade da doenga e os altos custos para o
seu tratamento o acesso a direitos sociais pode auxiliar na
assisténcia a salde, permitindo a realizacdo do tratamento
de forma integral. Dentre esses direitos podemos citar o
Beneficio de Prestacdo Continuada (BPC), assegurado na
Lei Organica da Assisténcia Social (LOAS), que destina o
valor de um salério minimo a usudrios com determinadas
doencas e que possuem a renda familiar até % do salério
minimo; o Tratamento Fora do Domicilio (TFD), programa
que visa garantir o acesso a servicos assistenciais de
um municipio a outro. E o acesso a medicamento e
suplemento alimentar via Geréncia Regional de Saude
(GRS). Objetivo: Tracar o perfil socioeconémico e o0 acesso
a direitos sociais dos usudrios com FC acompanhados em
um Centro de Referéncia (CR). Método: Foram avaliados
os prontudrios dos 37 usuérios atendidos pelo CR. Aqueles
usuérios cujos dados encontravam-se incompletos, foi
realizado contato teleféonico para a complementacdo dos
mesmos. Assim, obteve-se os dados de idade, municipio
e renda familiar, bem como do acesso ao BPC, TFD e
recebimento de medicamento e suplemento alimentar
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via GRS. Resultados: Avaliou-se 29 usuérios com idade
média de 13,5 anos, de ambos os sexos (21 masculinos
e 8 femininos) sendo 20 criangcas e adolescentes e 9
adultos. Dentre os usuérios analisados, 75,7% (n = 22) séo
classificados como “baixa renda” (renda de até 3 salérios
minimos/més). Sobre o acesso desses usuarios aos
direitos sociais observou-se que 37,9% (n = 11) recebem
o BPC e 31,0% (n = 9) utilizam TFD para a realizacdo do
tratamento. Em relagcdo ao acesso a medicacdes e/ou
suplemento alimentar via GRS, 82,8% (n = 24) utilizam o
servico, apesar de 62,1% (n = 18) dos usuérios relatarem
dificuldades no acesso ao mesmo. Conclusao: Os
usuarios atendidos no CR sdo em sua maioria criangas
e adolescentes, integrantes de familias de baixa renda.
Dentre os entrevistados, 86,3% fazem uso de pelo
menos um dos direitos sociais analisados, evidenciando
a relevancia do acesso a esses direitos na continuidade e
integralidade do tratamento ao usuério com FC.

GASTROSTOMIA EM PACIENTES COM FIBROSE
CISTICA: INDICA(}AO AINDA RESTRITA EM NOSSO MEIO
TEMA: NUTRICAO .
KELLE SANTOS AGUILAR; LUCAS ROCHA ALVARENGA; SILVIA
REGINA CARDOSO; MARIA DE FATIMA CORREA PIMENTA SERVIDONI;
SABRINA SAYURI SUZUKI; LILIAN HELENA POLAK MASSABKI
UNIVERSIDADE ESTADUAL DE CAMPINAS - UNICAMP
Introducao: A melhora do estado nutricional desempenha
um importante papel no curso clinico dos pacientes com
Fibrose Cistica (FC). Prejuizos nutricionais geram alteracoes
na fungcdo pulmonar e na sobrevida dos pacientes. Os
tratamentos nutricionais devem ser precoces, agressivos
e incluem a recomendacdo de um consumo calérico
aumentado para a idade, bem como uso correto das
enzimas pancredticas. Nos pacientes com faléncia
nutricional pela impossibilidade de atingir as necessidades
caléricas ou com necessidade de uma via enteral
prolongada, a Gastrostomia (GTM) consiste em uma étima
opcgdo. No entanto, observa-se uma grande resisténcia
dos profissionais de saude na indicagdo da GTM, muitas
vezes devido a oposicdo do paciente e familiares em
realizar o procedimento, tornando-o estigmatizado como
Ultima alternativa no tratamento da doencga. Esse atraso na
indicacao e, consequentemente, na melhora da condigao
nutricional dos pacientes, acaba piorando o prognéstico
da doenca a curto e longo prazo. Objetivo: Avaliar a
casuistica e evolugédo dos pacientes portadores de FC com
GTM em um centro de referéncia. Materiais e Métodos:
Estudo observacional, retrospectivo e descritivo, baseado
na analise de prontuarios médicos. Resultados: Dos 156
pacientes do servico, apenas 2 pacientes (ambos do sexo
masculino) foram submetidos &8 GTM. Ambos em uso de
suplementagao nutricional e reposicdo enzimatica. Apos
colocacdo da GTM houve um aumento, estatisticamente
significativo, do peso e IMC em ambos os casos. A idade
do procedimento no primeiro paciente foi de 20 anos e no
segundo de 10. O ganho de peso no primeiro caso foi de
4 kg em intervalo de 6 meses apos colocacdo da GTM e
o IMC passou de 13,6 para 14,6. No segundo caso, houve
um incremento de 3,4 kg em um intervalo de 1 ano, com
um avanc¢o no IMC de 12,2 (Z escore < -3) para 13,7 (Z
escore entre -2 e -1). Ambos os procedimentos ocorreram
sem intercorréncias e a evolugdo permanece positiva
até o momento. Nao houve melhora na funcdo pulmonar
nos dois casos. Conclusao: Apesar de ser um centro de
referéncia em FC, a prevaléncia de pacientes com GTM
foi muito baixa e indicada de forma tardia. Mesmo sendo
comprovado, nos paises desenvolvidos, que o uso precoce
da GTM em pacientes com faléncia nutricional pode



otimizar o estado nutricional e melhorar a fungao pulmonar
dos pacientes, ainda observamos grande resisténcia dos
profissionais da salde em indicarem este procedimento
em nosso meio.

@D AVALIACAO PRE E POS  INTERVENGAO
NUTRICIONAL EM PACIENTES ADULTOS E PEDIATRICOS
PORTADORES DE FIBROSE CISTICA DO CENTRO DE
REFERENCIA DE MATO GROSSO DO SUL/MS

TEMA: NUTRICAO

FERNANDA RODRIGUES VIEIRA

ASSOCIACAO DE PAIS E AMIGOS DOS EXCEPCIONAIS DE
CAMPO GRANDE/MS

Introducédo: A FC é uma doenga genética, hereditéria
e autossOmica, dentre tantas caracteristicas estd o
acumulo de secregbes mais densas e pegajosas no trato
digestivo, afetando o estado nutricional por imiscuir-se na
absorgdo dos nutrientes. Objetivo: Avaliar o impacto do
acompanhamento nutricional nos pacientes fibrocisticos
do centro de referéncia do MS, através de um resultado
comparativo pré e pos-intervengdo nutricional no periodo
de 04 anos. Método: Pacientes com FC em atendimento
regular no Centro de Referéncia do MS no periodo de 2014
a 2018, foram acompanhados em duas etapas: Anamnese
Alimentar seguida de Avaliagdo Antropomeétrica e a outra
apos 04 anos, divididos em grupos etéarios: 0a 1, 1ab, 6
a 12 e acima de 13 anos. Realizada avaliacdo nutricional
mensalmente que consistia de medidas de peso, estatura,
circunferéncias, pregas cutdneas, porcentagem de
gordura corporal e célculos de Escores Z. Foram feitas
verificacoes e dosagens de suplementos nutricionais e
acompanhamento do uso das enzimas pancreéticas pelo
médico responsavel. Nos atendimentos foram feitos
aconselhamento nutricional por escrito, verbal, prescricbes
dietoterdpicas através de dietas personalizadas,
hipercaldricas e hiperprotéicas, com adequagédo de macro
e micronutrientes, através de receitas e livro de receitas
explicativas, realizada e entregue para todos os pacientes
do ambulatério. Resultados: Através dos dados da
Avaliacao Antropomeétrica, dos 43 pacientes avaliados
no comparativo, 26 sexo feminino e 17 sexo masculino,
com idades entre 05 meses a 38 anos. Na etapa inicial a
maioria dos pacientes em porcentagem foi classificada
como 47% Eutrofia, porém, valores menores de Escore
Z, foram observados entre idades de 0 a 5 anos de idade
51% (Magreza acentuada a Magreza) e 02 % de Obesidade
Mérbida acima dos 13 anos de idade. Na etapa final 72%
Eutrofia e 21% para Magreza acentuada e Magreza pelas
mesmas faixas etérias e ficando ainda com 07% obitos por
ma adesdo ao tratamento dietoterdpico. A aderéncia ao
consumo alimentar, suplementos nutricionais e as enzimas
pancredticas, mostraram-se adequados e melhoraram
durante o estudo. Conclusao: O acompanhamento
nutricional aos pacientes, possibilitou um bom manejo
das agdes nutricionais e o consumo alimentar adequado
na aderéncia a continuidade ao uso dos suplementos
nutricionais e enzimas pancredticas, tentando buscar o
controle da sintomatologia e a progressdo da doenca,
principalmente para aqueles que apresentavam magreza
acentuada.

EFEITOS DA APLICAGAO DO METODO DE
REEQUILIBRIO TORACOABDOMINAL E PROGRAMA DE
EXERCICIOS FiSICOS EM PACIENTES COM FIBROSE
CiSTICA SOBRE A MOBILIDADE TORACICA E A CAPACIDADE
FUNCIONAL, UM RELATO DE CASO
TEMA: FISIOTERAPIA
MARESSA LAIS SENA DOS SANTOS
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UNIP

A Fibrose Cistica (FC) € uma doenca crénica progressiva,
de carater autossémico recessiva. E hereditaria e a
probabilidade de nascer um filho com FC de pais que
tenham um gene para FC cada um, é de 25% em cada
gestacdo, enquanto a probabilidade de nascer um filho
saudavel com um gene para FC é de 50%. No sul do
Brasil a sua prevaléncia é aproximadamente a mesma
da populacdo caucasiana centro-européia, de 1/2000 a
1/5000 nascidos vivos enquanto que nas demais regioes é
de 1/10000 nascidos vivos, isso se difere conforme a etnia.
Este é um estudo de caso que tem como objetivo comparar
a capacidade funcional aplicando o teste de caminhada de
seis minutos (TC 6) e a mobilidade toréacica realizando a
cirtometria de térax de um paciente portador de Fibrose
Cistica, antes e apds atendimentos de fisioterapia
com programa de exercicios fisicos supervisionados e
aplicagcdo dos manuseios da técnica de RTA, fazendo uma
comparacéao dos resultados. Foi realizado um estudo de
caso do paciente N.S.M.S., de 14 anos de idade, do sexo
masculino com Fibrose cistica, apresentando insuficiéncia
pancredtica e manifestagdes pulmonares, atendido no
Centro de Referéncia de FC no Hospital da Crianga de
Brasilia — José Alencar (HCB). O paciente foi submetido
a duas avaliacoes fisioterapéuticas, sendo realizado prova
de fungao pulmonar - Espirometria, TC 6, cirtometria de
térax e avalicdo postural e de forga muscular, no inicio do
tratamento e apds todos os atendimentos. O tratamento
consistiu na aplicacdo dos manuseios da técnica de
Reequilibrio Toracoabdominal (RTA) e na aplicacdo de
programa de exercicios fisicos uma vez na semana com
duracédo de uma hora sem descartar as terapias de Higiene
bronquicas ja utilizadas pelo paciente e seguimento das
orientacdes em casa.

ADESAO AO TRATAMENTO FISIOTERAPEUTICO
EM PACIENTES COM FIBROSE CiSTICA
TEMA: FISIOTERAPIA
EVANIRSO DA SILVA AQUINO; RENATA CRISTINA VENTURATO
JANUARIO; FRANCIELLY DORVINA MEDEIROS RIBEIRO DO CARMO;
CRISTIANE CENACHI COELHO; ALBERTO ANDRADE VERGARA;
EVANIRSO DA SILVA AQUINO
HOSPITAL INFANTIL JOAO PAULO Il
Avaliar a taxa de adeséo autorrelatada as recomendacoes
fisioterapéuticas, em pacientes pediatricos com fibrose
cistica, correlacionar com as taxas de adeséo informadas
pelos fisioterapeutas assistentes e verificar se existe
associagéo das taxas de adesdo com as respostas clinicas
e caracteristicas da populagédo. Trata-se de um estudo
transversal analitico envolvendo pacientes de 0 a 17 anos.
Foi utilizado um questiondrio adaptado que abordou o
tema adesao ao tratamento fisioterapéutico pela légica dos
pacientes e dos fisioterapeutas assistentes. As varidveis
clinicas (fungdo pulmonar, indice de massa corporal,
altura, peso, saturagao periférica de oxigénio em repouso)
e caracteristicas da populagdo (idade, sexo, mutacéo
genética e bacteriologia do escarro) foram coletadas
através dos prontuérios. Foram avaliados 65 pacientes, no
periodo de Setembro a Dezembro de 2017. De acordo com
a andlise quantitativa, 48% foram considerados aderentes
e 52% como ndo aderentes ao tratamento. Na avaliagcdo
da associagado entre os indicadores clinicos e a taxa de
adesdo autorrelatada, ndo foi encontrado associagdo das
taxas de adesdo com as varidveis clinicas de seguimento.
Foi observada uma diferenca significativa (p = 0,01)
entre a taxa de adesao autorrelatada e a taxa de adeséo
relatada pelo fisioterapeuta assistente. Conclusdes: A
taxa de adesdo ao tratamento de fisioterapia respiratéria
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estad reduzida em 52% nos pacientes avaliados e existe
diferenga em relacao ao relato de adesédo do paciente e
do profissional.

EVOLUGAO DA IDADE MEDIA DE OBITO POR
FIBROSE CISTICA NO BRASIL DE 1979 A 1995 (CID 9) E 1996 A
2016 (CID 10).
TEMA: EPIDEMIOLOGIA
BIANCA VAZ MICHERINO; ALINE DESSIMONI S/_ALGADO; GLORIA
REGINA DA SILVA E SA; CARMEN LUCIA ANTAO PAIVA
UNIRIO
Introducao: A fibrose cistica (FC) é uma doenca
autossdmica recessiva com baixa expectativa de vida (15
anos). Com o avanco das tecnologias para o tratamento e
diagndstico houve um aumento da idade média de ébito
(IMO) por FC principalmente nos paises desenvolvidos.
Objetivo: Investigar a IMO por FC no Brasil utilizando-
se os CID 9 e 10, com e sem idade de corte de 44 anos,
para comparacdo. Método: Trata-se de um estudo
ecolégico baseado em dados coletados no SIM/DATA
SUS referentes a idade de obito por FC nos periodos
correspondentes ao CID 9 e 10. Usou-se a idade de
corte 44 anos como sobrevida méaxima dos fibrocisticos,
pois, segundo o Ministério da Salde, atualmente apenas
50% dos pacientes com FC vivem até a terceira década
de vida. Foi calculada a idade média de 6bito por FC em
cada CID para comparacdo entre eles. Resultados:
A IMO no CID 9, sem idade de corte, foi de 8,09 anos,
enquanto que, com idade corte de 44 anos, foi de 4,77
anos. Ao se analisar o CID 10 sem idade de corte, a IMO
foi de 31,44 anos e, com idade corte de 44 anos, a média
foi de 11,94 anos. Conclusao: Os resultados mostraram
que houve um importante aumento na IMO quando os
dados do SIM foram analisados pela CID 10. Isso pode ser
explicado, em parte, pelas novas terapias e tratamentos
multidisciplinares; além de o diagnéstico mais precoce
colaborar com o aumento da sobrevida, principalmente
ap6s a obrigatoriedade da Triagem Neonatal em 2013,
favorecendo o registro correto da causa béasica dos ébitos
por FC. Entretanto, essa discrepancia entre as médias
de idade de 6bito entre os CID pode estar relacionada
também com o fator esperado de mudanca gerado pelo
CID 10, da FC classica (E84) e da FC idiopatica (J84). Esse
fato pode ter agregado ébitos codificados e classificados
erroneamente, aumentando a IMO referente aos dados do
CID 10.

MELHORA CLINICA DA FIBROSE CISTICA APOS
TRATAMENTO QUIMIOTERAPICO )
TEMA: PNEUMOLOGIA E PNEUMOLOGIA PEDIATRICA
JULIANA MAYUMI KAM!MURA MURATA; JESSICA DROBRZENSKI;
NELSON AUGUSTO ROSARIO FILHO; CINTIA DE MATOS RODRIGUES
DA SILVA; CARLOS ANTONIO RIEDI
HOSPITAL DE CLINICAS UFPR
Caso Clinico: Paciente masculino foi diagnosticado com
Fibrose Cistica aos 2 meses de vida apos um internamento
por desidratacgao e alcalose hiperclorémica. Apesar do teste
do pezinho negativo, apresentou 2 testes do suor alterados,
e 0 genética evidenciando duas mutacdes patogénicas
(pArg117Cys e pPheb08del). Apds o diagnostico manteve
acompanhamento no Servico de Pneumologia Pediatrica
do Hospital de Clinicas — UFPR. Apresentava insuficiéncia
pancreética, em uso de Pancreatina e comprometimento
pulmonar, em uso de Aztromicina e nebulizagdo salina
hipertonica. Aos 6 anos de vida foi diagnosticado com
Linfoma de Hodgkin, pelo qual realizou quimioterapia
com Isofosfamida, Etoposideo e Carboplatina. Aos 9 anos
nao necessitava da Pancreatina e fazia uso irregular das
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outras medicagbes. Aos 11 anos, j& ndo necessitava de
nenhum medicamento para controle da Fibrose Cistica.
Hoje aos 13 anos, é completamente assintomatico, livre
da neoplasia, ndo faz uso de nenhuma medicagéo continua
e as culturas de escarro sempre negativas para qualquer
microorganismo. Discussao: A Fibrose Cistica (FC) é uma
doengaautossdmicarecessiva caracterizada pela disfungdo
do gene CFTR, afeta diversos sistemas do organismo,
principalmente o respiratério e o gastrointestinal. Estima-
se gue no Brasil aincidéncia seja de 1:7576 nascidos vivos.
Nos pacientes com FC, as neoplasias mais comum s&o as
do trato digestivo, ao passo que o risco para neoplasias
hematoldgicas é baixo. O paciente relatado apresentou
melhora clinica completa e sustentada da Fibrose Cistica
ap6s tratamento quimioterdpico para o tratamento de
linfoma. Algumas hipéteses que sugerem a melhora clinica
apds a quimioterapia, uma delas é o efeito anti-inflamatério
dos medicamentos, e outra é a regulagao positiva a longo
prazo de genes que promovem a resisténcia a multiplas
drogas (MDR) e de proteinas associadas a resisténcia a
farmacos multiplos (MRP) que podem complementar a
proteina CFTR deficiente. O MDR e o MRP pertencem a
mesma familia de transportadores transmembrana que
se ligam ao ATP, como o CFTR. Comentarios Finais: O
resultado positivo apds o tratamento quimioterdpico na
Fibrose Cistica destaca as chances de imunomodulacao
e tratamento antinflamatério na doenga. Para melhor
compreensao, é necessaria investigacdo mais aprofundada.

[TXPZP INSUFICIENCIA PANCREATICA EM PACIENTE
OBESO .

TEMA: NUTRICAO

VIRGINIA AUXILIOADORA FRE!TAS DE CASTRO; IZABELA
ZIBETTI DE ALBUQUERQUE; MARILIA SILVA GARROTE; LL!SMAIA
DAMACENO CAMARGO COSTA; THALMA TIBURCIO VENANCIO;
LIVIA FIOROTTO CAMPOS

APAE ANAPOLIS

Apresentacao do Caso: G.A.B, 5 anos, diagnéstico de
fibrose cistica pela triagem neonatal (IRT: 325/296 ng/
ml), confirmado pela dosagem de cloro no suor (106/114
mmol/l) e teste genético (S4X homozigoto). Apresenta
manifestagdes respiratérias intermitentes, caracterizadas,
mais freqlentemente, por rinossinusites. Colonizado
cronico por Stafilococos 4dureus e intermitente por
Pseudomonas aeruginosa. Apresenta peso no score Z
+3 e altura score Z entre 0 e +1, assim como IMC /idade
score z > +3. Percentual de gordura corporal (%GC) maior
que percentil 95, adequacédo da circunferéncia do brago
de 125,71% e adequacéo da circunferéncia muscular do
braco de 119,72%, caracterizando obesidade. Apresenta
hepatomegalia discreta e j& foi colecistectomizado
(colelitiase). Negava esteatorréia. Realizado sudam
positivo (13,26 g/24h), dosagem de vitamina A normal
(0,58), mas vitaminas D (16,3 ng/ml) e E (2,99) que
apresentavam-se inferiores aos valores de normalidade.
Elastase fecal diminuida ( < 15mcg/g), confirmando o
diagnoéstico de insuficiéncia pancreatica. Apds esse
diagnostico, iniciou uso continuo de suplentacdo de
vitaminas e pancreatina. Discussdo do Caso: A suspeita
de insuficiéncia pancredtica pelo estado nutricional
avaliado pelos parametros antropométricos pode levar a
um subdiagnéstico. O paciente em questdo apresentava
obesidade segundo os pardmetros de peso, estatura e
IMC, mas apresentava déficit nutricional com predominio
de massa gorda e hipovitaminose. A dosagem da elastase
fecal e os niveis séricos de vitaminas nortearam o
diagnostico de insuficiéncia pancreatica, corroborado pela
dosagem quantitativa de gordura nas fezes. Comentarios




Finais: A avaliagdo nutricional criteriosa e a dosagem da
elastase fecal deve ser sempre realizada para a triagem
da insuficiéncia pancredtica mesmo em pacientes com
parametros antropométricos normais ou acima do normal.

MUTAGOES DO GENE CFTR E MANIFESTAGOES
CLINICAS EM PACIENTES PEDIATRICOS COM FIBROSE
CiSTICA DO ESPIRITO SANTO, BRASIL
TEMA: GENETICA
FERNANDA MAYRINK GONCALVES LIBERATO; LUANA DA SILVA
BAPTISTA ARPINI; ROBERTA DE CASSIA NUNES CRUZ MELOTTI;
FERNANDA BARBOSA DOS SANTOS MALINI

HOSPITAL INFANTIL NOSSA SENHORA DA GLORIA
Introducao: A Fibrose Cistica € uma doenga genética com
mais de 2000 mutacbes descritas no gene Cystic Fibrosis
Transmembrane Regulator (CFTR), o que, associado
a acdo de genes moduladores e fatores ambientais,
conferem diferentes manifestacgdes clinicas aos pacientes.
Portanto, a identificacdo dessas mutacdes é relevante,
inclusive pela possibilidade de terapéutica com uso de
medicacbes genéticas especificas. Objetivo: Descrever a
frequéncia das manifestacoes clinicas e das mutacdes no
gene CFTR de pacientes pediatricos com fibrose cistica.
Método: Estudo transversal realizado a partir de dados
de prontudrio dos pacientes com fibrose cistica, menores
de 18 anos, atendidos em 2018 no Centro de Referéncia
de Fibrose Cistica Pediatrico do Espirito Santo. Obteve-
se as frequéncias das varidveis relacionadas as mutagoes
e manifestagdes clinicas  (pulmonar, insuficiéncia
pancreatica, polipo nasal, desnutricdo, hepéatica e ileo
meconial). Resultados: Dos 87 pacientes, 84 realizaram
teste genético para identificacdo das mutagdes do gene
CFTR. Foram identificadas 31 mutacdes diferentes, sendo
as mais prevalentes: p.Pheb08del (49,4% dos alelos),
Intronica 1pb do éxon (6,9% dos alelos) e p.Gly542X (6,3%
dos alelos). 74,7% dos pacientes apresentaram a mutacao
p.Pheb08del, sendo 50,6% em heterozigose, e 24,1% em
homozigose. As mutagdes mais prevalentes dos pacientes
de acordo com a manifestacao clinica foram: pulmonar
(n = 78) - p.Pheb508del (52,6%), p.Gly542X (10,25%) e
Intronica 1 pb do exon (7,69%); insuficiéncia pancreética
(n = 67) - p.Phe508del (58,2%), p.Gly542X (8,95%) e
p.Lys684AsnfsX38 (8,95%) e Intronica 1 pb do exon
(7,46%); hepético - p.Phe508del (62,06%), p.Gly542X
(13,79%) e Intronica 1 pb do exon (10,34%). Dos pacientes
com podlipo nasal e ileo meconial, 62,96% e 77,77%
apresentavam ao menos uma mutagcdo p.Pheb508del,
respectivamente. Quanto a desnutricao (Z score IMC/I <
-2) 66,66% dos pacientes apresentavam ao menos uma
mutacao p.Phe508del e 33,33% a Intronica 1 pb do exon.
Conclusao: A mutagdo mais prevalente nos pacientes
avaliados é classificada como Classe Il e a terceira mais
prevalente de Classe |, podendo indicar pacientes com
potencial de evolugéo grave. Os achados apontam para a
importancia do estudo dessas mutacdes e identificagcdo
dos fatores que atuam modulando a expressao dessas
mutacgdes, para maior compreensdo das manifestagoes
clinicas apresentadas.

A SAGA EM BUSCA DE UM DIAGNOSTICO
TEMA: PSICOLOGIA
MARIA AUGUSTA DURAE§ TRINDADE; PRISCILA RAQUEL DA
SILVA NASCIMENTO; VALERIA DE CARVALHO MARTINS
UNIVERSIDADE FEDERAL DO PARA
O sofrimento  desencadeado pelas dificuldades
enfrentadas para definir diagnoéstico de Fibrose Cistica (FC)
quando o resultado da triagem neonatal é positivo € had o
encaminhamento do municipio do interior do Estado para
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fazer o Teste do Suor (TS) na Unidade de Referéncia da
Capital, é o tema do trabalho. O objetivo é apresentar os
danos a salide do menor de 18 meses de idade, proveniente
do interior, assistido em psicoterapia na internagdo e
seguimento ambulatorial e suas implicagdes quando ha
entraves na triagem neonatal. Foram realizadas de julho
a dezembro de 2018 em média 3 sessoes psicoterapicas
semanal com a mée e o menor, no leito, de julho a agosto
de 2018 e, 2 consultas de retorno no ambulatério. Ao
chegar no Ambulatério do Programa de FC para a realizagdo
do TS o bioguimico identificou que o menor apresentava
lesdes de pele e escoriagdes difusa em toda superficie do
corpo com cristais de sal em abundéncia, impossibilitando
a realizacdo do teste do suor. Diante do fato, encaminhou o
menor para avaliagdo com a pediatra. A médica identificou
ainda, anasarca, grave atraso motor (a crianca ndo sentava)
e dispnéia e, solicitou internagdo imediata. A genitora
relutou frente a necessidade de internacdo alegando
distancia dos familiares e medo de perder o seu bebé.
Queixou, chorosa, que a vida inteira seu filho havia sido
internado sem descobrirem o que ele tinha. Internada a
dupla méae-bebé, logo veio a comunicagao do diagndéstico
de FC. A noticia desencadeou ansiedade reativa a temores
em torno da doenca, a rotina de tratamento na internacéo;
conflitos com a equipe de salde reveladas em queixas
quanto a discriminacéo por ser procedente do interior, pelo
modo de cuidar da sua crianga, por sentir seu saber tratado
como se ‘ndo valesse de nada’. Cuidar do sofrimento
possibilitou a reducao da ansiedade face ao diagndstico e
minimizou o medo da morte. Amparada e ‘calma’ a mée
pode resignificar sua saga em busca do diagnoéstico.

{oiri@) PERFIL NUTRICIONAL DE
PORTADORES DE FIBROSE CISTICA
TEMA: NUTRICAO
THAMIRIS FORTES MESQUITA; NAYARA TUANY DA SILVA LIMA
CENTRO UNIVERSITARIO DO ESTADO DO PARA
Introducado: A Fibrose Cistica (FC) é uma doenca
crbnica, progressiva e genética que acomete cerca de
70.000 pessoas, com incidéncia de 1:7000 nascidos
vivos. Nela, ocorre a mutacdo do gene que leva ao mau
funcionamento da proteina reguladora da FC, sendo que
seus sintomas variam desde problemas respiratérios
e metabdlicos até problemas de crescimento e o
diagnéstico ¢ dificil, demorando anos para ser concluido.
Muitos portadores apresentam problemas respiratorios
e alteracboes metabdlicas, além de problemas de ma
absorcdo. Geralmente o tratamento varia de acordo com a
gravidade da doenca, e pode ser desde antibiéticoterapia,
fisioterapia respiratéria, dietas especificas e reposicdo
enzimética. Objetivos: analisar as variaveis relacionadas
ao perfil nutricional de criangas atendidas no programa de
fibrose cistica em um hospital universitario de Belém —
PA. Metodologia: Foi realizada uma pesquisa descritiva,
transversal e analitica, com dados coletados através de
uma ficha pré-estabelecida, em que analisou-se um banco
de dados através do software Bio Estat® 5.0. A amostra
continha 35 individuos, sendo todas criangcas com média
de idade de 1 a 5 anos, de ambos 0s sexos, acometidas
por Fibrose Cistica, e participantes do Programa de Fibrose
Cistica do ambulatério oeste do Hospital Universitério
Jodo de Barros Barreto/Universidade Federal do Para
(HUJBB/UFPA). Os pardmetros usados foram as medidas
antropomeétricas com o objetivo de avaliar os indicadores
peso/estatura (P/E) e estatura/idade (E/I), além também da
anélise dos exames bioquimicos. Resultados: Observou-
se que 68,50% de criangas eram sexo masculino,

PACIENTES
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sendo de maior incidéncia sobre o sexo feminino que
registrou apenas 39,50%. Em relacdo aos parametros
antropomeétricos, observou-se niveis positivos, pois
grande parte dos pacientes apresentavam diagndstico
adequado de P/A e E/I. Também foram analisados exames
bioguimicos, que mostraram resultados significativos na
maioria dos marcadores, com pequena alteracdo apenas
nos resultados para TGO e Colesterol Total. Conclusao:
Mesmo a doenca nao tendo cura, notou-se que o0s
portadores de FC atendidos pelo programa de tratamento
de FC do HUJBB, tiveram bons resultados em relagédo ao
tratamento realizado, pois a maioria dos dados analisados
mantiveram-se dentro dos padrdes, tendo pequenas
alteracoes. Logo, identificando que os pacientes estdo
evoluindo de forma saudavel. Palavras chave: Fibrose
cistica, criangas, doenca genética, perfil nutricional.

PROTOCOLO DE ATENDIMENTO
FISIOTERAPEUTICO NA EXACERBAGAO PULMONAR DA
FIBROSE CiSTICA: RELATO DE CASO

TEMA: FISIOTERAPIA

L!-IIA CORDEIRO DE OLIVEIRA; ANA PAULA DE SOUZA PAGANINI;
LIGIA MARIA TEZO DALOIA; THIAGO LUCIANO BODRIGUES DA
SILVA; ANA CAROLINA DA SILVA COELHO; CLOVIS EDUARDO
TADEU GOMES

UNIVERSIDADE FEDERAL DE SAO PAULO

Apresentacao do Caso: Paciente do sexo masculino,
7 anos de idade. Apresentou teste de triagem neonatal
alterado e teste do suor positivo, sendo entdo diagnosticado
com Fibrose Cistica (FC). Apresentou ileo meconial
ao nascimento, realizou ileostomia e reconstrugdo
do transito intestinal. Realiza acompanhamento com
a pneumopediatria. Possui histérico de mais de 10
internacdes prévias. Procurou o PSI por piora da tosse
e aumento da secrecéo e ha 1 dia com piora do quadro
de Desconforto Respiratério (DR) e febre. Na entrada
estava febril, saturando 80%, taquipnéico, com DR
moderado, ausculta pulmonar com crepitacbes e roncos
difusos e radiografia de térax, conforme apresentado
na tabela 1. A fisioterapia instalou suporte de oxigénio e
iniciou o protocolo de atendimento para FC, composto
por manobras de desobstrugao de vias aéreas inferiores:
aumento do fluxo expiratério lento, vibrocompresséo,
oscilacao de alta frequéncia, expiracdes forcadas e tosse,
e Ventilacdo Mecanica Nao Invasiva por Pressao Positiva
(VNIPP) por 2 horas, em 3 periodos diarios, com os
seguintes parametros: PIP 13, PEEP 7 e FiO2 35% nos 2
primeiros dias, PIP 20, PEEP 6 e FiO2 50% nos 12 dias
subsequentes e CPAP de 7 cmH20 nos ultimos 3 dias,
até a alta. No 7° dia houve moderada melhora do quadro,
sendo acrescentados exercicios ativos respiratérios e de
membros superiores e no 9° dia foi iniciada a reabilitacdo
cardiopulmonar  progressiva, com  fortalecimento
muscular, deambulagao e degraus. A alta foi apés 18 dias,
em ar ambiente, sem DR, com resolucédo do velamento de
pulméo esquerdo em radiografia de térax, sem limitagdes
funcionais. Discussao: As técnicas de fisioterapia
respiratéria didrias em pacientes com FC apresentam
beneficios clinicos comprovados. Ndo ha superioridade
entre as técnicas e também podem ser utilizados recursos
instrumentais, como a maéscara de pressdo expiratoria
positiva e os dispositivos de pressdo oscilatéria positiva.
A VNIPP diminui a fadiga muscular respiratéria, determina
mudancas regionais no calibre das vias aéreas, abrindo
as vias aéreas parcial ou completamente ocluidas,
especialmente as distais, e promove o redirecionamento
do fluxo de ar para areas bem perfundidas, melhorando a
relacdo de perfuséo ventilatéria, reduzindo a hipoxemia e
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favorecendo a expectoracdo de secrecoes. Comentarios
Finais: AVNIPP e afisioterapiarespiratéria sdoamplamente
indicadas para pacientes com FC e promovem melhora da
funcionalidade e das imagens radioldgicas de térax.

CONTRIBUIGOES NA FORMAGAO  MEDICA
UNIVERSITARIA DE DISCIPLINAS E ASSOCIAGAO DE
PACIENTES NA SENSIBILIZAGAO PARA QUESTOES DE
BIOLOGIA CELULAR, PESQUISA, DROGAS ORFAS, POLITICAS
GOVERNAMENTAIS E RELAGAO MEDICO-PACIENTE NA
FIBROSE CISTICA

TEMA: BIOLOGIA CELULAR / FISIOPATOLOGIA / MODELOS ANIMAIS
CAROLINA NASCIMENTO SPIEGEL; YASMIN O. DE NAZARETH;
LILIAN KOIFMAN; MARISE BASSO AMARAL

UNIVERSIDADE FEDERAL FLUMINENSE

Curriculos que permitam uma integracdo das disciplinas
bésicas com aspectos humanos, sociais e politicos séo
uma preocupacao na formacado médica. Este trabalho teve
por objetivo sensibilizar alunos do primeiro periodo para um
debate mais amplo a respeito da Fibrose Cistica (FC). Foram
elaboradas atividades que permitiram a discussdo desde
0s aspectos da biologia celular a importéncia da pesquisa
de medicamentos ¢rfaos, de diagnéstico precoce, dos
aspectos éticos e sociais, da necessidade de um trabalho
multidisciplinar, da relagdo médico-paciente e de uma
politica clara governamental para doencas raras. O trabalho
envolveu as disciplinas de Biologia Celular, Trabalho de
Campo Supervisionado e uma professora da Faculdade
de Educacédo que também ¢é representante dos familiares
de pessoas com doengas raras, mais especificamente da
FC na ACAM-RJ e no Instituto Unidos pela Vida. Foram
estruturadas as seguintes atividades: (1) Seminérios
realizados pelos alunos sobre os aspectos da biologia
celular de diferentes doencas raras (Doencas Lisossomais,
Mitocondriais e FC); (2) Elaboragdo de um texto critico
reflexivo apds assistirem ao filme “Decisdes Extremas” e
lerem o artigo “Medicamentos de alto custo para doencgas
raras no Brasil: o exemplo das doencas lisossémicas”; (3)
Realizagdo de uma Webquest problematizando os sintomas
da FC, a Biologia Celular, novos farmacos, tratamentos
e como as propostas de mudancas na legislacdo podem
afetar o acesso dos portadores de doengas raras a novos
medicamentos, disponivel em: http://zunal.com/tasks.
php?w = 360373; (4) Realizagdo de um debate com a
professora da faculdade da Educacéo, representante de
uma associagdo de pacientes que preparou uma palestra
a partir de uma visdo diferente, a de mae, cuidadora e
ativista das organizagcdes a qual pertence. A partir deste
olhar, trouxe para os alunos o lado humano de quem
convive com a doenga, da relacdo médico paciente, da
importancia da associacdo, do trabalho multidisciplinar,
das pesquisas cientificas mostrando o triste cenério
politico atual envolvendo doengas raras especialmente no
estado do Rio de Janeiro. Acreditamos que o conjunto de
atividades permitiu maior sensibilizacdo para os futuros
meédicos acerca da complexidade dos problemas da FC.

ASSISTENCIA FARMACEUTICA AOS PACIENTES
CcoMm FIBROSEICiSTICA NO ESTADO DO RIO GRANDE DO SUL
TEMA: ANTIBIOTICOS

CHRISTIANI LANDVOIGT DA ROSA

FME

Este trabalho é um estudo de revisao tedrica que ressalta
a importancia da Assisténcia Farmacéutica aos portadores
de fibrose cistica no Sistema Unico de Satde (SUS), em
especial, dos medicamentos disponibilizados pelo Estado
do Rio Grande do Sul. Tratando-se de uma patologia
multissistémica, o gradual aumento na expectativa de vida



requer um vasto e efetivo suporte terapéutico ampliando
a participacdo do farmacéutico na escolha, programacao,
aquisicao e distribuicdo dos medicamentos. Com o objetivo
de melhorar a disponibilidade dos fa&rmacos e suplementos
ao menor custo possivel para nao restringir o acesso a
simples disponibilidade da medicagdo sem considerarmos
o momento, o local, forma de ingresso no sistema e o
nivel de informacao prestada ao paciente. Este estudo
versa sobre a competéncia das trés esferas (municipal,
estadual e federal) em relacdo aos componentes bdésico,
especial e especializado da Assisténcia Farmacéutica
no SUS tendo o farmacéutico como principal gestor.
Verificou-se sua importancia durante a dispensacao e nas
vérias etapas que a antecedem. Ressaltou-se o trabalho de
acompanhamento desenvolvido nos centros de referéncia
e de selecdo da cémara técnica Estadual, onde vérios
6rgdos publicos discutem a melhor alternativa terapéutica
a ser implantada. Observou-se poucos protocolos clinicos
do Ministério da Saude contemplando medicamentos para
Fibrose Cistica o que gerou uma Acgéo Civil Publica contra o
Estado do Rio Grande do Sul instituindo o fornecimento de
uma lista de medicagdes preestabelecida em reunides da
Camara Técnica através de protocolos estaduais, onerando
de forma desigual este ultimo.

QUEM CUIDA DAS MAES DE FIBRA? INTERVENGAO
PSICOSSOCIAL DIRECIONADA AS MAES DE PACIENTES COM
FIBROSE CiSTICA
TEMA: PSICOLOGIA

MARCOS SAMUEL COSTA DA CONCEICAQ; MARIA AUGUSTA
TRINDADE

UFPA

Observou-se que as méaes de criancas e adolescentes
com doencas crénicas sdo as pessoas mais envolvidas no
processo de cuidado, somam para si, ainda, sobrecargas
de responsabilidades domésticas e autocuidado. Foram
realizadas Rodas de Conversas com as mesmas dentro
do Projeto “Educacéo, Salde e Adesao ao Tratamento de
Fibrose"”, no Ambulatério do Programa de Fibrose Cistica de
um hospital da regidao metropolitana de Belém, por meio da
proposta de intervengao entre Psicologia e Servigo Social.
Teve como objetivo realizar intervencdes Psicossociais
voltadas as maes de pacientes com diagndstico de
fibrose cistica em tratamento no Programa de Assisténcia
Multiprofissional a Pacientes com Fibrose Cistica do Par4,
por meio das Rodas de Conversas; conhecer o perfil
socioecondmico e as relagdes intrafamiliares das maes,
aléem do compartilhamento do cuidado entre elas. A roda
de conversa foi utilizada como ferramenta metodolégica
para promover a comunicacdo dindmica e produtiva em
conjunto com atividades ludicas (musica, cinema, saraus).
Essas intervengoes ocorreram no Centro de Estudos do
hospital, todas as segundas tercas-feiras de cada més,
junto com o encontro da Equipe Multiprofissional. A Roda
de Conversa possibilitou um espaco de compartilhamentos
das formas de cuidados entre as mées. O relato das méaes
permitiu identificar excesso de demanda que afeta sua
saude fisica e mental e ocasiona, na maioria das vezes,
isolamentos sociais. A Roda de Conversa possibilitou a
melhora ao ampliar a rede de cuidado e compartilhamento.

IMPORTANCIA DO USO DE ESCARRO INDUZIDO
NA COLETA DE AMOSTRAS DE PACIENTES COM FIBROSE
CiSTICA EM UM HOSPITAL PEDIATRICO DE CURITIBA-PR
TEMA: MICROBIOLOGIA
PAULO KUSSEK; JOAO FRANCESCO STRAPASSON; RAISA ELENA
TAVARES PINHEIRO; YASMIN CARLA RIBEIRO; JOCEMARA GURMINI
HOSPITAL PEQUENO PRINCIPE
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Introducao: A andlise de amostras de secrecao
coletadas apods tosse ou por swab de orofaringe é
objeto de discussao frente a representatividade da
comunidade bacteriana que infecta e lesiona as vias
aéreas inferiores. O conhecimento do agente infectante,
orientard o uso correto dos antibidticos, retardando a
perda funcional pulmonar e aumentando a longevidade
do paciente. Objetivo: Comparar o material fornecido
espontaneamente pelo paciente por swab de orofaringe/
tosse versus inducdo por inalacdo de solucdo salina
hipertonica a 7% (SSH 7%). Método: Foram selecionados
36 pacientes entre 8-23 anos. Cada individuo forneceu 3
coletas de amostras de escarro em 3 momentos distintos,
sendo induzido ou espontédneo conforme a quantidade
de secrecdo bronquica, totalizando 324 amostras. Foi
realizada anamnese e exame fisico completo seguida de
espirometria antes da coleta do escarro para avaliar sinais
de broncoespasmo e a necessidade de inducédo do escarro.
Utilizou-se o nebulizador ultrassénico com 5ml de SSH 7%
na vazao de 1 ml/minuto iniciando 10 minutos apés do uso
de broncodilatador na dose 200mcg de salbutamol para
evitar broncoespasmo. Durante a nebulizacdo o paciente
foi orientado a respirar pela boca e tossir dentro do frasco
coletor estéril quando apresentasse secrecdo brénquica.
Foram monitorados por oximetria de pulso, com suspensao
do procedimento se saturagao < 90% e/ou alteragao da
frequéncia cardiaca para pulso > 180 ou < 100 bpm. As
amostras foram coletadas independente de exacerbacéo da
doenca ou do uso de antibiéticos inalatérios. Resultados:
Dentre as coletas 224 foram induzidas, 97 espontaneas
e 3 indeterminadas. Dos 36 pacientes, 21 tiveram em
algum momento escarro induzido. Nenhum procedimento
foi interrompido. Os aspectos morfolégicos do escarro
mais frequentes foram purulento, salivar e mucosalivar,
compreendendo 84,2% das amostras. Das coletas por
escarro induzido 30% foram purulentos, 29% salivar e 30%
mucosalivar. Para as espontaneas 46% foram purulentos,
13% salivar e 17% mucosalivar. Conclusao: O nimero de
coletas por escarro induzido foi significativamente maior
que o espontdneo. Ainda que amostras espontaneas
tenham maior chances de apresentar escarros purulentos
e, portanto maior probabilidade de conter comunidades
bacterianas patologicas da fibrose cistica, em menos
de 1/3 das coletas foi possivel a obtencao de escarro de
modo esponténeo, evidenciando a importéancia da inducéo
do escarro mesmo naqueles pacientes com doenga mais
grave.

ANASTOMOSE PORTOSSISTEMICA INTRA-
HEPATICA TRANSJUGULAR (TIPS): UMA ALTERNATIVA NO
TRATAMENTO DA HIPERTENSAO PORTA ASSOCIADA A
FIBROSE CiSTICA. RELATO DE CASO.

TEMA: COMPLICACOES DA FC A
MONICA MULLER TAULOIS; CAMILA MARQUES DE ALCANTARA
BARRETO; RAPHAEL,BRAZ LEVIGARD; MONICA DE CASSIA
FIRMIDA; MARCOS CESAR SANTOS DE CASTRO; CRISTIANE
BARBOSA CHAGAS DA SILVA COSTA

UERJ

A doenca hepética na Fibrose Cistica (FC) é a terceira
causa de morte e compreende desde a colestase
neonatal até condicdo de maior gravidade com cirrose e
hipertensdo porta. Relato do Caso: masculino, 16 anos,
F508del/E92X, diagndstico com 11 meses, insuficiéncia
pancredtica exocrina, colonizado por Pseudomonas
mucoide, hepatopatia diagnosticada aos 12 anos. Até
entdo era acompanhado por esplenomegalia com
enzimas hepaticas normais. Em 2015 TC de abdome:
esplenomegalia 20,7cm, dilatacéo difusa do sistema porta,
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atrofia do lobo direito com lobulagdo grosseira do lobo
caudado. Em 2016, elastografia hepatica 17kPa - fibrose
avancada, APRI 1,6. Inicia neste servico com 15 anos, em
2018, IMC 17,46Kg/m2, VEF1 59% (2015 88%), Leucdcitos
(L) 2000 mm3, plaguetas (Pqt) 68000 mm3, hemoglobina
(Hb)9,2g/dL, hematdcerito,(Htc) 28,7, AST 26U/L, ALT 22
U/L, GGT 16 U/L, albumina 4,2g/dL. Submetido a ligadura
de variz esofdgica em 03/18, com varizes géstricas GOV2.
Revisdo de 15 dias, auséncia de sangramento ativo. Apds
bdias, apresenta hematémese, melena e exacerbacao
pulmonar. Internado em UTI, Octreotida por 5 dias e nova
ligadura de variz. L1800 mm3, Hb 7,12g/dL, Htc 23%, Pqt
60.000 mm3 . Apo6s 48h, novo episddio de hematémese
com choque hipovolémico. Indicado a Anastomose
Portossistémica Intra-hepéatica Transjugular (TIPS) de
urgéncia, com Stent de 8mm. Apds 5 meses de evolugédo o
USG Doppler hepatoesplénico mostra veia porta com 1cm
e velocidade de fluxo hepatopetal 25cm/s (vn = 15cm/s) e
TIPS pérvio 77cm/s. Em dezembro de 2018 o VEF1 62,8%,
L 4700mm3, Hb 12g/dL, Htc 37%, Pgt 103000mm3 .
Houve uma redugédo da esplenomegalia, na tomografia
de abdome de 27,5 cm, antes do TIPS, para 20cm apds
6 meses. EDA um més apoés o TIPS auséncia de varizes
de esofago e estdbmago. Em 8 meses, cresceu 3cm e
ganhou 6Kg com aumento do IMC de 17,04 para 18,38 Kg/
m2 Discussao: Na hepatopatia FC, o risco de desenvolver
cirrose € de 3,5%, com média de idade de diagnéstico em
torno dos 10 anos. O sangramento de varizes ocorre em
2-5% dos pacientes e a hipertenséo porta predispde a um
risco de morte 3 vezes maior, comparado aos controles.
No caso descrito o TIPS surgiu como alternativa ao shunt
portossistémico, em um adolescente com hepatopatia
FC, sendo minimamente invasivo. Consideragdes gerais:
A realizagao do TIPS possibilitou controle da hipertensao
porta, sangramentos de repeticdo, ganho pondero-
estatural e qualidade de vida.

SINDROME DE OBSTRUGAO INTESTINAL DISTAL
NA FIBROSE CISTICA EM ADULTOS - RELATO DE 3 CASOS
TEMA: GASTRENTEROLOGIA
ANTONIO CARLOS GOMES DE BARROS JR; ANTONIO CARLOS
GOMES DE BARROS JR; RAQUEL BALDINI CAMPOS; RICARDO
SIUFI MAGALHAES; PAULO ROBERTO ARAUJO MENDES; MONICA
CORSO PEREIRA

HOSPITAL DE CLINICAS DA UNICAMP

Apresentagdo dos casos A primeira paciente (TMS) tem
atualmente 30anos, foidiagnosticada nainfanciae tem duas
mutacoes F508del; apresenta insuficiéncia pancreética
exocrina e endocrina, bronquiectasias difusas bilaterais.
O segundo caso (AMAC), sexo feminino, com 41 anos
na época das intercorréncias intestinais, teve diagndéstico
tardio de fibrose cistica; apresentava bronquiectasias
difusas, antecedente de toracoplastia e insuficiéncia
respiratéria cronica; ndo tinha insuficiéncia pancreética e
também néo teve mutagdes pesquisadas. O terceiro caso
(GACM) é do sexo masculino, também de diagndstico
tardio, com 19 anos na época, sem mutagoes identificadas
e também sem insuficiéncia pancreética; apresentava
bronquiectasias difusas e insuficiéncia respiratéria cronica
grave. Os trés casos foram admitidos na Unidade de
Emergéncia, em diferentes épocas, com histéria de dor
e distensdo abdominal e parada de eliminagdo de fezes e
flatos. Todos foram submetidos a laparotomia exploradora
(LE). Os trés casos cursaram com diversas complicagoes
no pos-operatorio, sendo que o caso 1 apresentou falhas
de extubacao, necessidade de droga vasoativa e suporte
dialitico, recebendo alta hospitalar apds internacdo
prolongada. Os casos 2 e 3 evoluiram com insuficiéncia
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respiratéria refrataria e ébito em periodo inferior a 7 dias
do procedimento cirurgico. Discussao As complicagdes
gastrointestinais associadas a fibrose cistica fazem parte
de um conjunto de manifestagcoes de ampla relevancia
clinica no seguimento ambulatorial e na conducdo de
emergéncias médicas, com prevaléncia de até 16% na
populacédo adulta. O reconhecimento dessas condigdes na
unidade de emergéncia é capaz de otimizar o tratamento
a fim de se obter o melhor resultado, com menor nimero
de complicacoes, a despeito dos possiveis cenérios de
gravidade. Dentre eles a oclusdo intestinal e a sindrome
de obstrucéo intestinal distal (DIOS) merecem especial
destaque. A ndo submissdo imediata desses pacientes a
procedimentos cirlrgicos com uma decisdo convicta de
medidas clinicas com laxativos com polietilenoglicol e
solugbes osméticas via retal representam papel central
na abordagem na emergéncia. A avaliagdo cirlrgica sera
imperativa na refratariedade de medidas, no sofrimento
de algas com isquemia e na peritonite. Comentérios finais
O manejo das complicagbes gastrointestinais, dentre
elas a DIOS, representa um desafio clinico na pratica
médica na medida de se evitar complicacbes associadas
a intervencao cirdrgica.

CONSTRUGAO E VALIDAGAO DE BRINQUEDO
PARA O AUTOCUIDADO DA CRIANCA SUBMETIDA A
GASTROSTOMIA: UM OLHAR DA ENFERMAGEM DE
REABILITAGAO

TEMA: ENFERMAGEM

RAMON CARLOS PEDROSO DE MORAIS; SORAIA DORNELLES
SCHOELLER; LUCAS ANTUNES; CAROLINE PORCELIS VARGAS;
MILENA AMORIM ZUCHETTO; MARYHANA DOS SANTOS CAVALHEIRO
DE MORAIS

UNIVERSIDADE FEDERAL DE SANTA CATARINA

Introducao: Brincar é um direito garantido e preconizado
mundialmente. A crianga hospitalizada, ou com alguma
doenga cronico-degenerativa, enfrenta uma ardua rotina
que muitas vezes causa dor, estresse e impossibilita seu
direito de brincar. O brincar, o brinquedo e a brincadeira sédo
componentes basicos no processo de desenvolvimento
mental, fisico e social da crianca e podem integrar-se
aos cuidados durante a hospitalizacdo e enfrentamento
da doenca. O brinquedo terapéutico auxilia a equipe de
saude, especialmente no cuidado a crianga com problemas
cronicos. A gastrostomia é procedimento cirlrgico,
resultando em comunicagédo direta do ambiente externo
com o estdmago para facilitar o processo de nutricao. E
realizada quando ha impossibilidade de alimentacéao oral
ou necessidade de suplementacédo alimentar, condigcoes
associadas a problemas genéticos, neurolégicos,
metabdlicos e pulmonares. Apesar dos beneficios
reconhecidos deste procedimento, o mesmo gera
inseguranca, resisténcia e dificuldades para a realizacdo do
autocuidado, seja pela crianga, por seu cuidador ou pelos
profissionais de saude. Objetivos: Construir um brinquedo
voltado ao autocuidado da crianga com fibrose cistica
submetida a gastrostomia para facilitar o enfrentamento
da situacédo pelos envolvidos: crianga, cuidador e equipe
de saude, especialmente a enfermagem, a quem cabe as
orientacdes de autocuidado durante o cuidado de criangas
com gastrostomia. Material e Métodos: Para isso, o
método de desenvolvimento de brinquedo é através da
construgdo e validagdo de protétipos de um boneco. O
produto sera um boneco, no qual a crianga, através do
brincar, aprende a lidar com sua prépria situagao de forma
lidica e construtiva. Isso,orientada pelos profissionais
de salde. Resultados e Conclusoes: Espera-se que
o cuidado de salde a estas criangas seja qualificado,



diminuindo os traumas e complicagcbes decorrentes e
capacitando-a para o autocuidado.

ATELECTASIA E BRONQUIECTASIA CRONICA EM
PACIENTE COM FIBROSE CISTICA: RELATO DE CASO

TEMA: COMPLICACOE.S. DA FC

ISABEL CRISTINA SCHUTZ FERREIRA; ANNELIESE HOFFMANN;
VALQ_UIRIA SCHRODEB; LUIZE PEREIRA DOS SANTOS; PAULO
JOSE CAUDURO MAROSTICA

HOSPITAL DE CLINICAS DE PORTO ALEGRE

P.S.C., 15 anos, fibrose cistica (FC) diagnosticada aos 7
meses de vida, em acompanhamento desde entdo, com
ma adesao ao tratamento. Mutagdes: DeltaF508/R1162X.
Colonizagdo pulmonar crénica por Burkholderia cepacea,
Pseudomonas aeruginosa (PA) e Staphylococcus aureus
sensivel a meticilina (MSSA). Exacerbacdes frequentes
desde 2013, com uso mensal de antibiéticos por via oral.
Exames de imagem do térax (tomografia e radiografia) a
partir de 2014 evidenciando atelectasia e bronquiectasias
em lobo superior direito (LSD). Otimizado manejo
clinico, sem adequada resposta, mantendo episédios de
exacerbacoes. Submetida a lobectomia superior direita em
03/10/18, sem intercorréncias. Bronquiectasias, obstrucdo
ao fluxo aéreo, inflamacédo cronica das vias aéreas e
retencdo de secrecdes mucopurulentas sdo manifestagoes
pulmonares encontradas na FC. As bronquiectasias
estdo associadas a maiores concentracoes de elastase
neutrofilica, perpetuando o dano ao parénquima pulmonar.
Além disso, atelectasia/bronquiectasias persistentes
estdo associadas a sintomas respiratérios persistentes,
exacerbacoes pulmonares frequentes, internagdes
hospitalares e diminuicdo da qualidade de vida. Neste
caso, a paciente, apesar da mé adesdo ao tratamento,
apresentava boa evolugao clinica, sem tosse crénica e/ou
exacerbagdes pulmonares frequentes até o surgimento
da atelectasia/bronquiectasias em 2014. Apds, passou
a apresentar tosse cronica, exacerbacbes recorrentes
e internacdes hospitalares mais frequentes. Indicada
lobectomia com propésito de proporcionar melhora clinica
e prevenir dano secundario ao parénquima adjacente.
Procedimento realizado sem intercorréncias e paciente
com boa evolugdo clinica poés-operatéria. Em nosso
servigo, a resseccdo pulmonar é indicada, raramente,
em pacientes com doenca localizada e se evolugdo
desfavoravel. Nesse caso, houve nitida piora clinica com
o surgimento da atelectasia/bronquiectasias localizada,
justificando procedimento cirtrgico. Em revisdo apds 2
meses, paciente sem tosse, clinicamente estavel, com
melhora da adesao ao tratamento e com Rx de térax com
boa expanséo pulmonar a direita.

PRODU(}AO CIENTIFICA DE UM CENTRO DE
REFERENCIA EM FIBROSE CiSTICA
TEMA: GENETICA
JOSE DIRCEU RIBEIRO; FERNANDO AUGUSTO DE LIMA MARSON;
ILMA APARECIDA PASCHOAL; CARLOS EMILIO LEVY; CARMEN
SILVIA BERTUZZO; ANTONIO FERNANDO RIBEIRO

Introducao: A maior parte das pesquisas e trabalhos
cientificos sobre fibrose cistica (FC) tem sido realizada
em paises desenvolvidos. Atualmente, o Brasil, por
meio de Centros de Referéncia em FC, tem aumentado
as publicagdes sobre aspectos relacionados a doenca.
Objetivo: Descrever a produgdo académica de um centro
de referéncia interdisciplinar em FC no estado de Sé&o
Paulo. Método: Realizou-se um estudo retrospectivo pela
busca e anélise da producéo cientifica do servico durante o
periodo de 1993 a 2018. Foram consideradas as seguintes
producdes: (i) artigos completos publicados em periddicos
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indexados em bases de dados; (ii) posteres ou temas livres
apresentados em congressos nacionais ou internacionais,
(iii) edicao de livros; (iv) capitulos de livros; (v) orientacoes
(mestrado, doutorado, trabalho de conclusdo de curso
(TCC) e iniciacao cientifica); (vi) prémios académicos; (vii)
patentes. Para a varidvel artigos completos publicados,
o periodo de 26 anos foi dividido em dois grupos: (1°.
periodo) 1993 a 2005; (2°. periodo) 2006 a 2018. Os artigos
foram categorizados em: pneumologia, gastroenterologia,
fisioterapia, genética, microbiologia, nutricédo,
endocrinologia, psicologia, fisiologia e diagndstico.
Resultados: A producdo académica total, nos uUltimos 26
anos, foi de 376 e constituiu-se de: 87 artigos (3,3/ano)
sendo 9 no primeiro periodo e 78 no 2° periodo; 197 pbésteres
ou temas livres (7,6/ano); 1 livro foi publicado; 20 capitulos
de livros; 54 orientagoes (37 mestrados, 7 doutorados, 2
TCCs e 8iniciagdes cientificas); 16 prémios e uma patente.
Os artigos versaram sobre os seguintes temas: genética
= 24,1%; diagnéstico = 20,7%; pneumologia = 13,8%;
fisioterapia = 11,5%; microbiologia = 9,2%; fisiologia =
5,7%; psicologia = 4,6%; endocrinologia = 4,6%; nutricdo
= 3,6% e gastroenterologia = 2,3%. Conclusées: A FC
permitiu uma produgao académica robusta que pode ser
avaliada por: (i) apresentacéao de pdsteres ou temas livres
em congressos hacionais e internacionais; (ii) publicacéo
de 6 artigos completos publicados/ano no 2° periodo;
(ii) relagdo entre temas livres apresentados com artigos
publicados foi de 2,2/1,0; (iv) producdo académica teve
como areas mais frequentes a genética e diagndstico de
FC e houve apoio da FAPESP e do CNPq para a maioria
dos trabalhos publicados e apresentados em congressos.

PROPOSTA DE REABILITAGAO PULMONAR
REMOTA (DOMICILIAR) PARA PACIENTES PORTADORES DE
FIBROSE CISTICA

TEMA: FISIOTERAPIA !

SHEYLA RAMOS HAUN;'ANNA LUCIA DINIZ; VALDIVIA ALVES
DE SOUSA; MARIA ANGELICA SANTANA

HOAPITAL ESPECIALIZADO OTAVIO MANGABEIRA

A Fibrose Cistica tem como uma das principais
caracteristicas patolégicas o comprometimento do
sistema respiratério, bem como da fungdo pulmonar.
Individuos que apresentam doencas respiratérias relatam
sensacao de dispnéia durante a execucao de atividades
fisicas. Embora esta queixa possa se tornar um fator
limitante para a atividade fisica, o paciente deve se
manter o mais ativo possivel para ndo entrar no circulo
vicioso da inatividade. E sabido que a pratica de atividade
fisica orientada trds uma melhora na funcdo pulmonar
e na qualidade de vida. O National Institute of Health
define reabilitagdo pulmonar (RP) como “um espectro
multidimensional de servigos dirigidos a pessoas com
doenca pulmonar e suas familias, geralmente por uma
equipe interdisciplinar de especialistas, com o objetivo de
alcangar e manter o nivel maximo de independéncia do
individuo e seu funcionamento na comunidade”. A RP tem
como principais caracteristicas a realizagdo de exercicios
para ajudar a aumentar a sua resisténcia fisica, forca e
flexibilidade, a educacéo, o conhecimento das medicagoes
e equipamentos que porventura tenham sido indicados
pelo profissional, técnicas de respiragdo. A proposta €
a elaboragdo de um programa de RP no domicilio do
paciente através de uma cartilha ilustrada contendo
informagodes detalhadas sobre o programa a ser realizado,
que direcionaré a realizagao dos exercicios, bem como uma
escala de Borg para identificacdo do grau de dispnéia. A
frequéncia das sessoes serd 2 vezes/semana e a duragao:

J Bras Pneumol. 2019;45(supl.1R):R1-R97

R85



R86

VII Congresso Brasileiro de Fibrose Cistica

3 meses (24 sessbes). Todos os exercicios propostos
na cartilha serdo previamente ensinados e treinados
com o paciente. Os pacientes irdo realizar atividade com
acompanhamento remoto. Haverd um ndmero de telefone
através do qual os pacientes entrardo em contato com o0s
profissionais para informar sobre o andamento da execugéao
da RP e tirar as duvidas necessérias. O paciente passara
por avaliacao fisica individual através do TC6, avaliacdo
nutricional através do IMC, responderd o Questionéario de
Qualidade de Vida validado para FC (SF 36) e apresentara
uma espirometria recente. As sessdes sdo compostas
de: Exercicio aerébio em esteira ou bicicleta ergométrica
com suplemento de Oxigénio se necessério; Exercicios de
fortalecimento muscular de MMSS e MMII ; Treinamento
Muscular Respiratério quando indicado; Alongamentos
da musculatura de cintura escapular e MMII; Exercicios
intervalados de MMSS e MMII; Educacéo sobre a doenga.

RADIOGRAFIA SIMPLES E SEU PAPEL NO
DIAGNOSTICO PRECOCE DE FIBROSE CiSTICA
TEMA: IMAGEM E DIAGNOSTICO
MARIANA MACHADO PINHEIRO; PETRUS FERREIRA RENO; MARTA
CRISTINA DUARTE; GABRIELA CRISTINA FERREIRA RIBEIRO;
ANA CAROLINA GUEDES DE PAIVA

UNIVERSIDADE FEDERAL DE JUIZ DE FORA

ALMP, dois dias de vida, sexo feminino, branca, natural
e residente em Muriaé - MG, veio encaminhada para a
unidade de terapia intensiva neonatal em Juiz de Fora -
MG devido ao diagndstico de obstrucao intestinal desde
0 nascimento, caracterizado por auséncia de eliminagdo
de mecobnio, distensdo abdominal progressiva, recusa
alimentar e vomitos fecaloides. A radiografia de abdome
solicitada imediatamente mostrou auséncia de gases
no intestino grosso e dilatagdo a montante do intestino
delgado, sendo confirmada obstrucédo intestinal (Figura
1). A recém-nascida foi submetida ao tratamento cirtrgico
com laparotomia, constatando ileo meconial. Foi feita a
resseccdo do segmento obstruido e anastomose boca-
boca (Figura 2). Permaneceu internada em UTI neonatal no
pos-operatorio, evoluindo satisfatoriamente. Foi realizada
a triagem neonatal para Fibrose Cistica recomendada pelo
Minestério da Saude através da dosagem do Tripsinogénio
imunorreativo — IRT no Teste do Pezinho, obtendo 108.0
nanog/ml (valor de referéncia: < 110.0 nanog/ml), ou seja,
negativo. A confirmacao diagnostica de Fibrose Cistica
dessa paciente veio por meio do Teste do Suor, em que
a dosagem quantitativa de cloretos no suor da 1* amostra
foi 90,62 mmol/l e da 2 amostra foi 85,84 mmol/| (valor
de referéncia: < 29,00 mmol/l). Sendo assim, foi levantada
a questdo sobre a importancia de exames de imagem na
elaboracao da hipdtese diagnostica de Fibrose Cistica, uma
vez que, nos recém-nascidos, a presenga de obstrucéo do
fleo terminal por meconio espesso representa em cerca
de 90% das vezes casos da doenga, o que pode ser
facilmente confirmado através de uma radiografia simples
de abdome. Além disso, a suspeita diagnéstica de Fibrose
Cistica devido ao diagnéstico de ileo meconial se torna
ainda mais relevante diante do resultado falso negativo
obtido na dosagem do tripsinogénio neonatal. Figura 1. RX
simples de abdome em incidéncia anteroposterior com a
seta mostrando o local de estreitamento no nivel do ileo
devido a obstrucdo pelo mecdnio e o cédlon que se segue,
de calibre reduzido (microcélon), quando comparado ao
intestino delgado dilatado a montante. Figura 2. Segmento
de ileo ressecado cirurgicamente, com dilatagdo do
intestino delgado (seta azul) e o local da obstrucdo seguido
pelo microcélon (seta vermelha), bem como o mecoénio
espesso (demais).
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ML ODIREITOAVIDAE ADIGNIDADE DA PESSOA COM
FIBROSE CISTICA NO CENARIO BRASILEIRO: A URGENCIA NA

EFETIVAGAO DAS POLITICAS PUBLICAS

TEMA: NOVAS TERAPIAS B

SYBELLE LUZIA GUIMARAES DRUMOND; LUIZ AUGUSTO DO
COUTO CHAGAS

ACAMRJ

1. Introducao: O presente estudo analisa o direito a vida
e a dignidade da pessoa com fibrose cistica, no cenério
brasileiro. 2. Objetivo: a) Demonstrar que o Estado
Democréatico de Direito deve atender as necessidades
individuais da pessoa com fibrose cistica; b) Demonstrar
a necessidade da efetivacdo dos Tratados e Convencoes
Internacionais incorporados no Brasil como politicas
publicas em saude; ¢) Demonstrar que é possivel para o
cidadao brasileiro ter acesso integral de seu tratamento
terapéutico. 3. Método: a) Anélise da Lei da Propriedade
Industrial, Lei 9.279/96 e da Constituicdo Federal de 1988;
b) Estudo da legislagao brasileira sobre direito a vida e a
salde; c) Estudo da Declaracéo dos Direitos do Homem e
do Cidadéo de 1789, da Declaracao Universal dos Direitos
Humanos de 1948, da Convengao da Unido de Paris de
1975 - Agreement on Trade - Related Aspects of Intellectual
Property Rights de 1994 e da Declaracdo de Doha de
2001; d) Pesquisa da Jurisprudéncia relativa as questoes
que relacionam salde publica e dignidade humana. 4.
Resultados: A pessoa com fibrose cistica no Brasil
necessita do acesso as terapias farmacéuticas inovadoras.
Apesar do pais ser signatério da Convencéo Internacional
dos Direitos Humanos e do Acordo sobre Aspectos dos
Direitos de Propriedade Intelectual relacionados ao
Comércio - TRIPs, o tratamento politico oferecido a essas
pessoas ndo assegura a dignidade e o direito a vida de
forma plena. A média de sobrevida dessas pessoas esta
muito aquém do que se observa nos paises membros
da OCDE, como no caso dos EUA e o Canadéa. A Fibrose
Cistica € uma doencga cronica grave, progressiva, pode
ser uma potencial causa de invalidez precoce, necessita,
urgentemente, do reconhecimento estatal. 5. Conclusao:
A igualdade entre os seres humanos e o direito a vida
estédo previstos na Convencéo Internacional dos Direitos
Humanos. A pessoa com fibrose cistica possui limitacdes
e incapacidades que se estendem e se agravam ao longo
dos anos. E essencial que a atuacdo politica atenda
as necessidades minimas existenciais dos pacientes,
excluindo qualquer forma de omisséo e negligéncia publica
no atendimento ao direito desse paciente de viver com
dignidade. Bem como que seja resguardado o minimo
existencial garantista e motivacional como incentivo a seus
beneficidrios na busca do seu préprio maximo existencial.

A IMPORTANCIA DO TESTE GENETICO PARA
DIAGNOSTICO DE FIBROSE CiSTICA: TESTE DO SUOR
INDETERMINADO E QUADRO CLINICO LEVE
TEMA: GENETICA
VIRGINIA AUXILIADOPRA FREITAS DE CASTRO; BRUNO BENTO
RODRIGUES; RENATA FRANCA BRAGA; FERNANDA ARANTES;
MARCOS ZUCCHETTI; FLAVIANE MARCILIA PEDATELLA
APAE ANAPOLIS
Apresentacao do Caso: J.M.S.P, sexo masculino,
procedente de Mineiros-Goids. Encaminhado a um centro
de tratamento para fibrose cistica com triagem neonatal
alterada (IRT: 100,06 ng/ml e 100 ng/ml). Realizado teste
do suor em 3 ocasides: 31 mmol/ml (quantitativo-q) e 53
mmol/ml (condutividade-c); 42(q) e 61 (c); 47(q) e 32(c).
Na primeira consulta, tinha 40 dias de vida, a méae referia
tosse e obstrucdo nasal esporadicos, suor mais salgado
quando questionado e fezes semi-liquidas e fétidas.



Estava em aleitamento materno exclusivo e apresentava
um ganho ponderal de 785 gramas desde o nascimento.
Nasceu de termo e peso de 3455 gramas. E o exame
fisico era normal. Paciente evolui bem, apresentando
quadro de infeccoes de vias aéreas superiores leves e
esporadicas, ndo necessitou de nenhuma internacéo.
Apresenta colonizacao por Stafilococus aureus, mas sem
exacerbacoes associadas. Nado tem queixa de esteatorréia
e mantém peso, altura e IMC no score z 0/-1. Exames
laboratoriais periddicos com pequenas alteracoes e nao
mantidas: TGO (56 U/L), K (6,2mEg/L) e Na (135mEqg/L) e
hemoglobina (10,6 g/dl)e hematocrito (30,9%), uma Unica
vez. Paciente, atualmente, com 2 anos e 5 meses, faz uso
apenas de polivitaminico. Ndo tem adeséo 4 fisioterapia
respiratéria, apesar de recomendado. Na Ultima consulta,
foi solicitado elastase fecal. Discussao: A triagem
neonatal positiva identifica o paciente com risco de fibrose
cistica que serd entdo submetido ao teste do suor. E
dosagens de cloreto por métodos quantitativos maior ou
igual 60 mmol/l em duas amostras confirma o diagnéstico
de fibrose cistica. O que ndo ocorreu no paciente referido
acima. A clinica geralmente é associada a pneumonias
de repeticdo, diarréia e deficit nutricional importante, o
que nao ocorre nesse paciente de forma consistente. O
teste genético identificando as 2 mutagdes patogénicas
definiu o diagnéstico desse paciente. Permitindo que ele
seja acompanhado por uma equipe multidisciplinar em
um centro de referéncia. Comentarios Finais: A triagem
neonatal foi essencial para suspeicdo e investigagdo de
fibrose cistica nesse paciente e o teste genético para
confirmacéao do diagndstico. Uma vez que o paciente tem
um quadro clinico leve poderia demorar muito para que
existisse essa suspeicdo e diagndstico. O que poderia
piorar o prognostico dele.

RELAGAO ENTRE A MUTAGAO AF508 E
0s MICRORGANISMOS EUBACTERIUM RECTALE,
FAECALIBACTERIUM PRAUSNITZII E PSEUDOMONAS
AERUGINOSA EM CRIANCAS E ADOLESCENTES COM
FIBROSE CIiSTICA
TEMA: MICROBIOLOGIA
CAMILA TOMIO; EMILIAADDISON MACHADO MOREIRA; MAIARA
BRUSCO DE FREITAS; JULIA SALVAN DA ROSA; ELIANA BARBOSA;
NORBERTO LUDWIG-NETO
UNIVERSIDADE FEDERAL DE SANTA CATARINA
Introducdo: A Fibrose Cistica (FC) é uma doenca
genética, resultante de mutagdes no gene Cystic Fibrosis
Transmembrane Regulator (CFTR). As complicagoes da FC
estao relacionadas com o tipo da mutagao da proteina CFTR
sendo a mutacdo AF508 a mais conhecida. No intestino
uma das consequéncias da FC é afetar a microbiota
intestinal, de modo que pacientes com FC tém um padréao
de microbiota intestinal diferente quando comparado com
um grupo controle. Objetivo: Avaliar a relacdo entre os
microrganismos E. rectale, F. prausnitzii e P. aeruginosa
com a presenga da mutacdo DF508 em criangas e
adolescentes com FC. Método: Estudo clinico transversal
realizado com pacientes com FC, com 36 sujeitos
compostos por criangas e adolescentes distribuidos em
Grupo Controle (GC, n = 17) e Grupo FC (GFC, n = 19), com
idade entre 0 a < 15 anos. O GFC foi subdividido em GFC
com mutagdo DF508 Homozigoto (GFCDF508-Homo, n =
07) e GFC com mutagdo DF508 Heterozigoto (GFCDF508-
Hetero, n = 07). A microbiota intestinal foi avaliada pela
técnica Fluorescent in Situ Hybridization (FISH). Andlise
de regresséao linear univariada e multivariada foi realizada
entre os GC, GFC, GFCDF508-Homo e GFCDF508-
Hetero e as varidveis de ajuste foram idade e sexo, os
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dados assimétricos foram submetidos a normalizagdo
logaritmica. Para avaliar o tamanho do efeito destes
dados, foi aplicada a estatistica de Cohen. Resultados:
Observou-se diferenca estatisticamente significativa entre
os microrganismos E. rectale, F. prausnitzii e P. aeruginosa
(p < 0,05). As bactérias E. rectale, e F. prausnitzii tiveram
sua concentracdo aumentada no GC quando comparadas
aos grupos de FC ao passo que a P. aeruginosa mostrou-
se elevada nos grupos com FC quando comparada ao GC,
com destaque para o GFCDF508-Hetero que apresentou
a maior mediana de concentracdo de P. aeruginosa
(1,77x109mL fezes) e o GFCDF508-Homo que apresentou
a menor mediana de concentracdo da F. prausnitzii
(0,0x109mL fezes) a nivel intestinal quando comparados
com o GC. Conclusao: Na FC observa-se um padrdo
diferente da microbiota intestinal em relacdo ao GC, no
entanto, nos pacientes com mutagdo DF508 homozigoto
essa alteracdo aparece exacerbada, revelando que a
concentragdo dos microrganismos E. rectale e F. prausnitzii
estavam significativamente reduzidos no GFCDF508-
Homo enquanto que o microrganismo P. aeruginosa estava
significativamente aumentada no GFCDF508-Homo.

PACIENTE DE 3 ANOS ASSINTOMATICA COM
DIAGNOSTICO GENETICO CONFIRMADO
TEMA: CASOS CLINICOS
FAGUNDES, M.A.; M.A.C.A; BARRETTO, M.R.R; DINIZ, A.L;
HAUN, S.; SANTANA, M.A.
Apresentacao: LSL, 3 anos, sexo feminino, afro
descendente, natural de Jacobina/BA. Encaminhada em
08/03/16, com 1 més e 20 dias da triagem neonatal com
ITR = 72ng/ml - 9 dias de vida, ndo fez 2* dosagem. Estava
assintomatica, em uso de Aleitamento Materno Exclusivo,
peso = 4750g, altura = 56,5cm, PC = 37cm. Peso ao
nascer = 3.400g. Exame fisico sem alteracdes. Teste do
Suor por Titulometria em 10/05/16 = 63 mEq/L; 24/05/16
=54mEq/L; 04/05/17 = 125 e 94 mEq/L; e por Coulometria
em 03/08/18 = 131Tmmol/L. Crianga acompanhada no
Servigo, com ganho pondero-estatural adequado, exames
laboratoriais normais (hemograma, eletrélitos, funcao
hepética, gordura fecal e elastase pancreética fecal de
500mcg/g de fezes) e culturas de vias aéreas trimestrais
normais. Mantém-se assintomatica, motivo pelo qual ndo
foi iniciada terapéutica especifica. Registro Brasileiro do
GBEFC em 04/09/17 gene CFTR - Variante 1717-8G- > A
e L206W. Discussao: Em pesquisa no banco de dados
do CFTR2, as consequéncias da combinagdo dessas duas
variantes sdo desconhecidas, sendo que individualmente
a 1717-8G- > A causa insuficiéncia pancreatica quando
combinada com outra variante que causa insuficiéncia
pancreatica; e para L206W os pacientes provavelmente
nao apresentam insuficiéncia pancreética. Isto corrobora
com a evolugao clinica de LSL, que desde o diagndstico
evolui assintomaética, com suficiéncia pancredtica e
crescimento adequado. As duas metodologias utilizadas
para dosagem de cloretos apresentaram resultados
compativeis. Considera¢des Finais: O presente caso
reforca ndo somente a importéncia da triagem neonatal,
bem como a identificagdo do gendtipo no diagndéstico
precoce da Fibrose Cistica. Neste caso, a combinacédo
das variantes 1717-8G- > A e L206W, em que até entdo
ndo foram descritas as consequéncias, torna relevante
para a compreenséo da possivel apresentacdo fenotipica
propiciar uma abordagem terapéutica adequada. O
acompanhamento desta paciente, no futuro podera
contribuir com informagdes reais da apresentagéo clinica.

JXITP DIAGNOSTICO CLINICO E GENETICO DE FIBROSE
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CiSTICA EM PACIENTES NA IDADE ADULTA

TEMA: CASOS CLINICOS

SANTANA, MA; CARNEIRO, ACC; MACHADO, A; DINIZ, AL;
HAUN, S; COSTA, M.

Introducao: A Fibrose Cistica (FC) € uma doenca genética,
autossdmica e recessiva com alta variabilidade na
expressao clinica que teve o gene identificado em 1989,no
cromossoma 7q31.2(CFTR). E consenso que o diagndstico
de FC deve ser baseado na presenca de uma ou mais
manifestacaoclinica da FC, histéria de FC na familia, e um
screen neonatal positivou evidéncias de anormalidade
no gene CFTR, concentragao de cloro anormal no suor e
diferenca do potencial nasalou identificagdo de mutagdo
em cada cépia do gene CFTR2. Numerosos estudos vém
sendo publicados desde entédo, com identificacdo de mais
de duas mil mutagoes somente desse gene CFTR em
2018. As manifestagdes clinicas da FC sdo complexas e
0 espectro da doenca nao é totalmente conhecido, isso
devido também a interagéo entre status sécio econémico
e o0s eventos de salde. Esses conhecimentos levaram
a pensar no diagnéstico de FC também em pacientes
adultos com doenca de vias aéreas superiores associadas,
ou nao, a doenca broncopulmonar e/ou sintomas
digestivos e/ou azoospermia. Objetivo: Descrever as
caracteristicas clinicas, demogréficas e funcdo pulmonar
de uma amostra de pacientes que tiveram diagndstico
de FC na idade adulta, confirmados através dos testes
de suor e da identificacdo genética de FC. Métodos:
Trata-se de um estudo observacional, corte transversal,
realizado no Hospital Octavio Mangabeira/SESAB, unidade
de referéncia em pneumologia na Bahia, bem como
referéncia em FC e Triagem Neonatal para FC. Foram
inicialmente recrutados 50 pacientes, diagnosticados
com idade adulta e com acompanhamento ambulatorial
desde o iniciodo funcionamento do ambulatério em 1990,
até dezembro de 2018. Foram excluidos pacientes que
tiveram Cloro no suor abaixo de 30mEqg/! e aqueles que
ainda nao haviam realizado o exame genético. Foram
incluidos todos os pacientes com apresentagao clinica
compativel com FC, com dosagens de Cloro > 60mEqg/l e
com confirmacéo através da identificacdo das mutagoes.
Todos os participantes da pesquisa assinaram o Termo de
Consentimento Livre e Esclarecido (TCLE). Resultados:
Foram selecionados 26 pacientes, todos com confirmagao
diagnéstica de FC através da identificagdo da mutagdo
genética. Pacientes miscigenados, distribuidos em sexo
feminino 57,7% com média de idade do diagndéstico de
34,28 + 19 anos, com um minimo de 10 e maximo de 84
anos. O periodo de acompanhamento no ambulatério foi de
94,45 + 69 meses, com um minimo de 1 més e um maximo
de 218 meses de observagao. Os valores do VEF1(litros)
1,9 + 0,86. Apresentaram bronquiectasias 92% dos
pacientes. Estava presente colonizagdo bacteriana: com
Pseudomonas aeruginosa em 69,23%, Staphylococcus
aureus em 30,7% e Mycobacterium tuberculosis — 3,9%,
Burkholderia cepacia — 3,9% (Tabela 1 e Grafico 1). Todos
os pacientes, mesmo antes da confirmagao genética,
receberam intervencéo terapéutica para as manifestagoes
clinicas da doenca, o que pode ter contribuido, também,
para a longevidade apresentada. Conclusao: O presente
estudo demonstra que a FC na idade adulta deve ser
investigada e que o teste do suor e o exame genético
devem tornar- se acessiveis a todos, de modo a propiciar
um diagnéstico mais precoce e possibilitar uma melhor
qualidade de vida e sobrevida.

Q@B ROTHIA MUCILAGINOSA EM PACIENTES COM
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FIBROSE CISTICA: SERIE DE CASOS

TEMA: MICROBIOLOGIA

LUIZE PEREIRA DOS SANTOS; ISABEL CRISTINA SCHUTZ FERREIRA;
VALQUIRIA SCHRODER; LETICIA ROCHA MACHADO; ELENARA
DA FONSECA ANDRADE PROCIANOY; ANNELIESE HOFFMANN
HOSPITAL DE CLINICAS DE PORTO ALEGRE

A microbiota pulmonar de pacientes com fibrose cistica (FC)
tém grande variabilidade. Patégenos como Pseudomonas
aeruginosa (PA), Burkholderia, Stenotrophomonas e
Achromobacter tém tendéncia a dominar a microbiota
quando presentes. Rothia mucilaginosa ¢ uma bactéria
encapsulada, Gram-positiva, anaerobia facultativa,
comumente encontrada na cavidade oral humana e trato
respiratério superior. Alguns estudos mostram a co-
ocorréncia de R. mucilaginosa e PA. Ao analisar a relacao
entre a presenca de bactérias usuais em FC e queda na
funcéo pulmonar, apenas S. pneumoniae e R. mucilaginosa
relacionaram-se a maior queda no volume expiratério
forcado em 1 segundo (VEF1). Abaixo os pacientes
gue apresentaram este patdégeno em nosso servico: ®
A.S.M.S., 3a1m, fibrose cistica (FC), Heretozigoto 1812-1G
> A, colonizado por MRSA. R. mucilaginosa em escarro
de 14/08/18. Nao apresentou exacerbacao respiratoria. ®
I.L.T, 8abm, FC, mutacéo Delta F 508/p.glub6x/c.4242+5G
> A, nao colonizada, R. mucilaginosa em escarro de
24/04/2018. Apresentou 1 exacerbacao respiratéria apos
esta data e queda de VEF1 em espirometria (89%- > 84%
do previsto). ® M.S.,2a7m, FC, homozigoto deltaF508,
R. mucilaginosa em escarro de 27/06/2018. Apresentou
1 exacerbacdo pulmonar em 09/2018. N&do apresenta
colonizagdo por outras bactérias. Sem espirometria. ®
S.P.C,4a3m, FC, homozigoto deltaF508, R. mucilaginosa
em escarro de 10/08/2018. N&o colonizada por outras
bactérias e nao realizou espirometria. Ndo apresentou
exacerbacdo pulmonar até o momento. ¢ V.R.S, 2a1m, FC,
mutacéao delta F508/ N1303K. R. mucilaginosa em escarro
de 23/11/2018. Né&o colonizada por outras bactérias, sem
exacerbacao respiratéria até o momento. ® W.B., 5a7m,
FC, homozigoto deltaF508. R. mucilaginosa em escarro
de 07/12/2018. Nao colonizado por outras bactérias. Sem
exacerbacao respiratéria até o momento. Tem espirometria
realizada em 08/2018 com VEF1 107%. Ainda ha poucos
estudos sobre patogenicidade da R. mucilaginosa em
pacientes com FC. Em nosso servico, até o ano de 2018
esta bactéria nédo era identificada nos culturais de escarro,
sendo identificada apdés mudanga de método. Atualmente
é usado o método MALDITOF através da méaquina Vitek
MS por espectrometria de massa. Nossos pacientes com
R. mucilaginosa (com excecéo de 1) ndo eram colonizados
por outras bactérias, como Pseudomonas, e ndo houve
maior frequéncia de exacerbagbes ou perda de fungéo
pulmonar até o momento.

[JoYIT ILEO MECONIAL E SEU PAPEL EPIDEMIOLOGICO
NO DIAGNOSTICO PRECOCE DE FIBROSE CISTICA
TEMA: DIAGNOSTICO E EPIDEMIOLOGIA ]
MARIANA MACHADO PINHEIRO; PETRUS FERREIRA RENO; MARTA
CRISTINA DUARTE; GABRIELA CRISTINA FERREIRA RIBEIRO;
ANA CAROLINA GUEDES DE PAIVA

UNIVERSIDADE FEDERAL DE JUIZ DE FORA
ALMP, dois dias de vida, sexo feminino, branca, natural
e residente em Muriaé - MG, veio encaminhada para a
unidade de terapia intensiva neonatal em Juiz de Fora -
MG devido ao diagnéstico de obstrucao intestinal desde
0 nascimento, caracterizado por auséncia de eliminacdo
de mecobnio, distensdao abdominal progressiva, recusa
alimentar e vomitos fecaloides. A radiografia de abdome
solicitada imediatamente mostrou auséncia de gases



no intestino grosso e dilatacdo a montante do intestino
delgado, sendo confirmada obstrugdo intestinal. A
recém-nascida foi submetida ao tratamento cirlrgico
com laparotomia, constatando ifleo meconial. Foi feita a
ressecgao do segmento obstruido e anastomose boca-
boca. Permaneceu internada em UTI neonatal no poés-
operatério, evoluindo satisfatoriamente. Foi realizada a
triagem neonatal para Fibrose Cistica recomendada pelo
Minestério da Saude através da dosagem do Tripsinogénio
imunorreativo — IRT no Teste do Pezinho, obtendo 108.0
nanog/ml (valor de referéncia: < 110.0 nanog/ml), ou seja,
negativo. A confirmacao diagnostica de Fibrose Cistica
dessa paciente veio por meio do Teste do Suor, em que a
dosagem quantitativa de cloretos no suor da 1* amostra foi
90,62 mmol/l e da 2* amostra foi 85,84 mmol/I (valor de
referéncia: < 29,00 mmol/l). Diante disso, foi levantada a
questdo sobre a ocorréncia de resultados falso negativos
quanto a dosagem do tripsinogénio, uma vez que este
é um indicador indireto da doencga, pois avalia a funcéo
pancredtica. Se esta estiver normal ao nascimento, o IRT
poderé ser negativo, mesmo com a presenca da doenga. O
IRT, em portadores de fibrose cistica, permanece elevado
até 30 dias de idade, por isso, em criangas maiores, 0s
niveis sanguineos de IRT podem ser normais, mesmo em
fibrocisticos, gerando assim maior nimero de resultados
falso negativos surgindo entdo, a necessidade da
realizacdo do teste do suor em criangas além do periodo
neonatal. Os resultados falso negativos podem ainda
estar relacionados, principalmente, a condigdes clinicas
no periodo neonatal, como insuficiéncia respiratdria,
hipoglicemia, outras doengas genéticas e obstrucdo do
fleo terminal por mecénio espesso, como foi o caso da
paciente. Além disso, nos recém-nascidos, a presenca
de ileo meconial representa em cerca de 90% das vezes
casos de Fibrose Cistica epidemiologicamente.

{o)ly® RELATO DE CASO: MANIFESTAGOES
PULMONARES ATIPICAS EM PACIENTE COM IRT ALTERADO
TEMA: PNEUMOLOGIA .

SUELEN SANTOS CAMARGO; LEONARDO ARAUJO PINTO; ELIANDRA
DA SILVEIRA DE LIMA; BRUNA FREIRE ACCORSI; KATCHBIANCA
BASSANI WEBER; DEBORA MARIA PILAU PHILIPPSEN
PONTIFICIA UNIVERSIDADE CATOLICA DO RIO GRANDE DO
SuL

Introdugcdo: A Fibrose Cistica (FC)¢ uma doenca
autossémica recessiva, multissistémica, causada por
mutagées no CFTR (Cystic Fibrosis transmembrane
conductance regulator). Os teste de triagem neonatal
levam a suspeita diagnéstica quando hé alteragdes na
medida do tripsinogénio imunorreativo (IRT), sendo o
teste de suor preconizado para realizagdo do diagndéstico.
Descricao do Caso: Paciente masculino, apresentou IRT
de 328ng/ml aos 7 dias de vida e de 233ng/ml aos 14 dias
de vida. Realizados dois testes de suor apresentando: cloro
32mmol/L (aos 26 dias de vida) e cloro 21Tmmol/L (aos 47
dias de vida). Aos 2 meses de idade, necessitou internagdo
hospitalar por quadro de pneumonia bacteriana. Tomografia
de toérax aos 3 meses com lesdo escavada sugestiva de
pneumonia necrotizante. Exame tomogréafico de controle
aos 8 meses de idade, demonstrou regressao de lesées
escavadas, apresentando bronquiectasias localizadas. A
despeito de adequado crescimento pondero-estatural,
realizada nova tomografia de térax aos 23 meses de idade
devido recorréncia de infeccdes respiratérias a partir
dos 18 meses de vida, com manutengao das éareas de
bronquiectasias localizadas. Novo teste de suor coletado
aos 29 meses de vida, com cloro de 72mmol/L. Iniciado
acompanhamento em centro terciario especializado.
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Comentarios: A FC pode se apresentar com diversas
manifestacdes, dificultando o diagndstico. Infecgoes
respiratérias de repeticdo em pacientes com IRT alterado
devem levar a suspeita diagnéstica, mesmo em pacientes
com testes de suor normais/borderline prévios e com bom
ganho péndero-estatural. Nesses casos, deve ser levada
em consideragdo nova investigacao para FC.

SINDROME DE PSEUDO-BARTTER EM PACIENTES
ACOMPANHADOS NO CENTRO DE REFERENCIA PEDIATRICO
EM FIBROSE CI'STI(_IA DO DISTRITO FEDERAL

TEMA: COMPLICACOES DA FC

PATRICIA FELTRIN CACIATORI RONZANI; VIVIANE THAIS
FERNANDES; LUCIANA DE FREITAS VELLOSO MONTE; ADRIANA
GOYA; KARQLINE LAURENTINO LOPES PINTO; SILVANA AUGUSTA
JACARANDA DE FARIA

HBDF

Introducdo: A Sindrome de Pseudo-Bartter (SPB),
ou Sindrome da Perda Salina, ¢ uma complicagcdo da
Fibrose Cistica (FC) caracterizada por alcalose metabdlica
hiponatrémica, hipoclorémica e hipocalémica na auséncia
de patologia tubular renal. Por vezes subestimado, é
importante que esse diagndstico seja considerado,
especialmente nos lactentes jovens com FC que vivem
em locais de clima quente, pois ha formas de prevenir.
Além disso, SPB pode ser fatal quando nao tratada.
Objetivos: Avaliar a frequéncia e os aspectos clinico-
epidemiolégicos das criancas e adolescentes com FC,
acompanhadas em um centro de referéncia brasileiro e
que desenvolveram SPB. Metodologia: Estudo descritivo
e retrospectivo com coleta de dados dos prontuérios de
pacientes com diagnostico de FC e SPB, atendidos em um
centro de referéncia em FC no ano de 2018. Resultados:
Dos 64 pacientes com FC, 14 (21,8%) pacientes tiveram
o diagndéstico de SPB ao longo da vida. No entanto, por
insuficiéncia de dados, foi necessério excluir 1 paciente
dessa amostra, sendo incluidos 13 casos no estudo.
No diagnéstico da SPB, os sintomas e sinais mais
frequentemente identificados foram desidratacao (76,9%),
vomitos (38,5%) e hipoatividade (38,5%). A idade do
primeiro episédio de SPB diagnosticado variou de 3 a 9
meses, com média de 6,2 meses (DP 2,0). A variante
genética mais frequentemente encontrada na amostra
estudada foi F508del (61,5%), estando 38,5% dos casos
em homozigose. Todos o0s pacientes desse estudo
apresentaram variantes genéticas das classes | ou Il em
pelo menos um de seus alelos. Conclusao: Vomitos,
hipoatividade e, principalmente, desidratagdo foram os
sinais de alerta da SPB na amostra estudada, constituida de
lactentes na sua totalidade. Além disso, observamos que
todos os pacientes apresentaram mutagdes genéticas das
classes | ou Il, em pelo menos um dos alelos, sugerindo
doenca potencialmente mais grave. Os resultados desse
estudo, contribuem para alertar pais e profissionais da
saude sobre a SPB, particularmente nos lactentes com FC
e a importancia de reconhecer seus sinais, a fim de evitar
complicagdes potencialmente fatais.

FREQUENCIA G542X DIMINUIDA - POR QUE?
TEMA: DIAGNOSTICO E EPIDEMIOLOGIA

PAULA BAPTISTA SANSEVERINO; PAULO JOSE CAUDURO
MAROSTICA; MARIA TERESA VIEIRA SANSEVERINO

HOSPITAL DA CRIANCA SANTO ANTONIO

A origem da populagdo brasileira inclui uma mistura
de descendéncia indigena, africana e europeia. Esta
variabilidade presente no DNA dos brasileiros decorre de
uma série de fatos histéricos que formou nossa estrutura
genética. A Fibrose Cistica (FC) € uma doenca prevalente
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em caucasianos, sendo mais comum nas regides sul
e sudeste do Brasil. A FC é uma doenga autossémica
recessiva com mais de 2000 mutagdes ja relatadas, sendo
a mais comum a mutacdo p.F508del. A frequéncia e
distribuicdo das mutagdes variam de acordo com a origem
étnica dos pacientes. Analisamos em nosso centro,
localizado no sul do Brasil, as frequéncias dos alelos de
114 pacientes com diagnéstico de FC. Algumas variacdes
nos chamaram atencdo. A baixa frequéncia, quando
comparada com os dados da regido sul e do Brasil, para
a mutacgao p.Gly542X conforme dados do Ultimo Relatério
Brasileiro de FC. Esta ¢ uma mutacao classificada como
classe | - ou seja, leva a auséncia de producéo da proteina
CFTR. Apresentamos aqui nossos 6 pacientes com essa
mutacdo. Nenhum paciente estd em homozigose para a
mutacdo. Em meados de 2018 nossa Unica paciente em
homozigose faleceu por complicagcbes relacionadas a
fibrose cistica. Trés dos nossos pacientes (50% dos casos)
em seu outro alelo apresentam a mutacao p.508del.
A média de idade destes pacientes é de 11 anos e a de
funcéo pulmonar pelo VEF1 88%. Todos pacientes sao
clinicamente insuficientes pancredticos. Pela naturalidade
de cada paciente, ndo conseguimos tracar nenhuma
relacdo quanto a ancestralidade dos pacientes. Estudos
sugerem que a origem da mutagao p.Gly542X seja da
antiga regido da fenicia, hoje o Libano. Outro estudo mostra
a relacado dela com pacientes de origem judaica. Em um
estudo recente publicado por outro centro da regiao sul
esta frequéncia foi de 7,4%, similar aos dados brasileiros
e da regido sul. Em nosso centro, entretanto a frequéncia
deste alelo foi de 2,6% - quase 3 vezes menor. (Tabela 1).
O motivo dessa diferenca de frequéncia ainda paira nas
especulagbdes. A distribuicdo heterogénea dos pacientes
para cada centro em relacéo a sua ancestralidade poderia
explicar a diferenca entre centros de um mesmo estado e
a quantidade de pacientes de cada centro também poderia
ser relacionado a diferengas. A distribuicdo das etnias
relacionadas a essa mutagéo, ainda que digna de nota, ndo
foi tdo expressiva quanto outras ondas migratérias para
nosso estado podendo esse ser outro motivo para essa
diferenca.

DOENGA CELIACA EM PORTADOR DE FIBROSE
CISTICA: RELATO DE CASO ’
TEMA: GASTRENTEROLOGIA E GA§TRENTEROLOGIA PEDIATRICA
EDUARDO PIACENTINI FILHO; JOSE EDUARDO PEREIRA FERREIRA;
NORBERTO LUDWIG NETO; LUIZ ROBERTO ARGOLO CUTULO;
LOUISE LAPAGESSE DE CAMARGO PINTO; GEISLA THAMARA
DE ABREU
HOSPITAL INFANTIL JOANA DE GUSMAO
Apresentacao do Caso: paciente masculino, 2 anos,
histéria de ileo meconial nos primeiros dias de vida,
submetido a resseccao de segmento de ileo e preservacdo
da vaélvula ileocecal. Aos 5 meses, confirmado o
diagnéstico de fibrose cistica (FC) pelo teste do suor
(129/137). Aos 9 meses, teste genético evidenciou as
mutacoes R1162X/F508del. A partir dos 18 meses,
evoluiu com desaceleracdo do ganho ponderal. Apesar
do ajuste das enzimas pancreaticas e a auséncia de
infecgdes, permaneceu com baixo peso, sendo solicitados
os exames: coprolégico funcional e parasitolégico de
fezes, sem alteragoes, ELISA para Giardia negativo, anti-
transglutaminase IgA positivo (116 U/mL), IgA sérica
normal (90 mg/dL), Anti-gliadina positivo (IgA 167,7 U/ml
e IgG 147,8 U/mL). Foi submetido a endoscopia digestiva
alta com bidpsia duodenal que evidenciou: encurtamento
de vilosidades, relacéo vilosidade/cripta de 1/1; hipertrofia
de criptas e linfocitos intraepiteliais > 40%. A sorologia
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positiva e a bidpsia intestinal com alteragcdes tipicas
confirmaram o diagnostico de doenca celiaca (DC). Apos
3 meses de dieta isenta de gluten, nova dosagem da
anti-transglutaminase IgA estava normal (19,6U/mL) e
0 paciente retomou bom ganho ponderal. Discussao:
a dificuldade de ganho de peso em FC esté relacionada
normalmente a baixa adesao ao tratamento, infeccdes e/ou
sub dose de enzimas pancredticas, sendo que a resseccéao
intestinal, neste caso, também contribui para esta situagéo.
O paciente apresentou desaceleracdo do ganho ponderal
com boa adeséo ao tratamento e auséncia de infecgoes.
Refluxo gastroesofagico, alergia proteina do leite de vaca,
doenca celiaca podem ocorrer simultaneamente com FC
e contribuir para a dificuldade de ganho de peso. No caso
apresentado, foi confirmada a doenca celiaca. Apds 3
meses de dieta sem gluten, o paciente apresentou queda
nos niveis da anti-transglutaminase IgA e ganho de peso.
A discussédo na literatura é se essas doengas possuem
relacdo entre si. Um estudo revelou maior prevaléncia de
doenca celiaca entre poloneses com FC que na populagdo
geral. Outros autores, em décadas anteriores, descreveram
os mesmos achados. Comentarios Finais: pacientes
com fibrose cistica podem apresentar simultaneamente
doengas que interferem no ganho de peso. Ao observar
que pacientes nao respondem ao tratamento adequado,
o diagnéstico de doencga celiaca ou outras doengas que
cursam com mé absorgao deve ser considerado.

ACRODERMATITE ENTEROPATICA PRIMARIA OU
SINDROME DE MA ABSORGAO SECUNDARIA A FIBROSE
CISTICA? )

TEMA: CASOS CLINICOS B

SARA HABKA; BLENDA DE SOUSA BAIAO; LUCIANA DE FREITAS
VELLOSO MONTE; ADRIANA GOYA; MARIA DE LOL]RDES JABORANDY
PAIM DA CUNHA; HUGO TADASHI OSHIRO TAVORA

HCB

Apresentacdao do Caso: Crianca do sexo masculino,
nascido a termo, baixo peso, sem intercorréncias clinicas
ao nascimento. Foi encaminhado a um centro de referéncia
pediatrico em Fibrose Cistica (FC) aos 5 meses de idade,
por alteracdo no teste do pezinho e no teste do suor,
dificuldade no ganho pondero-estatural e esteatorreia
clinica. Ao exame fisico: peso 47709 (z-4,36), comprimento
58,4 cm (z-4,11) e indice de massa corporal de 14 kg/m?2 (z
-2,65), cabelos rarefeitos. Em regiao occipital, apresentava
lesdo eritematosa associada a crostas hematicas. Em
regido perineal, lesdes exulceradas e descamativas e,
em membros inferiores, pele xerotica, dspera e também
dreas de descamacgdo. Com a hipétese diagndstica de
acrodermatite enteropatica, iniciou-se suplementacédo
oral com gliconato de zinco Tmg/kg/dia, empiricamente,
pois nivel sérico indisponivel. Iniciaram-se outras medidas
terapéuticas para o diagndstico de Fibrose Cistica, tais
como: dieta hipercalérica, suplementagdo vitaminica,
enzimas pancredticas e aumento do aporte de sal e 4gua
na dieta. Observou-se melhora répida e significativa das
lesdes ap6s cerca de uma semana de uso.. A reposicéo
de zinco foi suspensa apés 55 dias, e o paciente ndo
apresentou novas lesdes na pele, mantendo-se estével.
Discussao: A acrodermatite enteropéatica € uma doencga
genética, com heranga autossémica recessiva, rara, que
cursa com a deficiéncia de absorgao intestinal de zinco.
As manifestacdes clinicas caracterizam-se por dermatite
eczematosa e erosiva, alopecia, diarreia, dificuldade de
ganho ponderal, retardo no crescimento, anemia, maior
predisposicao ainfecgoes, diarreia, entre outros. O paciente
em questado apresentava sinais e sintomas que poderiam
corresponder a acrodermatite enteropdatica, contudo, na



presenca do diagnéstico de FC, essas manifestagoes
foram relacionadas a sindrome de mé absorgdo secundéria
a doenca de base, tanto que, apds a suspensao da
reposicdo de zinco, nao houve retorno das lesbes como
seria esperado nos casos de acrodermatite enteropatica
priméria. Comentarios Finais: O caso descrito evidencia
a importancia de se considerar diagnésticos diferenciais, a
acrodermatite enteropatica e a FC. No caso em questao,
0 paciente ja tinha o diagnéstico de FC, mas acredita-se
que a suplementacao de zinco contribuiu para a melhora
clinica mais répida do paciente, além das outras medidas
terapéuticas da FC.

DESCRICAO DE DUAS MUTAGOES NOVAS NO
GENE CFTR EM PACIENTES COM FIBROSE CisTICA
TEMA: CASOS CLINICOS .
CAROLINA FREITAS FERNANDES DA SILVA; DEBORA TOLAINI;
CAROLINA FREITAS FERNANDES DA SILVA; BEATRIZ N BARBISAN;
MARCELA DUARTE DE SILLOS; SONIA MAYUMI CHIBA; CLOVIS
EDUARDO T. GOMES
UNIFESP
Descricao de duas mutacdes novas no gene CFTR em
pacientes com fibrose cistica. Relato de casos: 1° Caso:
DMFG, masculino, branco, 6anos. Apos a triagem neonatal
alterada, realizou teste do suor, 1° cloreto (Cl-) deu normal.
0O 2° Cl- confirmou FC aos 6 meses(m). As manifestagoes
respiratérias e de insuficiéncia pancreatica (IPE) iniciaram
aos trés meses. Apos a 1°internacédo, aos 4meses, manteve
tosse persistente. Aos 7m internado com dispneia,
desidratacdo e desnutricdo. Estava em uso irregular de
enzimas pancredticas. Os exames laboratoriais iniciais da
internagdo demonstraram pancitopenia e hipoalbuminemia.
O mielograma revelou caracteristicas de megaloblastose.
Paciente com anemia megaloblastica (deficiéncia vitamina
B12) secundéria a sindrome ma absortiva, agravada pelo
uso irregular das enzimas pancreéticas. A terapia adequada
e aderéncia da familia contribuiram para recuperacédo
do estado nutricional. Mantem-se eutréfico e poucas
exacerbacoes. O sequenciamento genético detectou
além da mutacdo F508del, a mutagéo 164+2ins, ainda ndo
descrita e uma 3° variante a V754M de significado incerto.
2° Caso: JVSC, masculino, negro,18 anos, diagndstico
de FC aos 13 anos. Iniciou sintomas respiratérios aos 2
meses. Auséncia de alteracbes gastrointestinais, exceto
vomitos nas agudizacdes. Fez tratamento medicamentoso
para refluxo gastro esofagico(RGE) em diversas ocasioes.
Aos 5 anos como mantinha sintomas respiratorios realizou
cirurgia para RGE. Melhorou somente da dispepsia. Evoluiu
com inimeras internagdes até o diagnostico. E suficiente
pancreatico. No seguimento ambulatorial mostrou
colonizagdo crénica para Pseudomonas aeruginosa
e S.aureus. Pouca adesdo ao tratamento. Na ultima
internagédo evoluiu com pneumotdrax bilateral. A analise
genética revelou duas variantes, a Y1092X considerada
rara e a 51delC, ainda néo descrita. Ambas consideradas
patogénicas. Discussao: Descrevemos dois casos de
gravidade diferente e gendtipos ainda ndo descritos. No
casol, o teste do suor normal retardou o diagnéstico. A
pouca aderéncia da familia provavelmente contribuiu para
anemia megaloblastica. Salientamos a presenca de 3
mutagdes no gene CFTR, uma rara condigdo. O caso 2 o
diagnéstico de FC foi demais tardio. Este fator aumentou
a gravidade clinica. Conclusao: A identificacdo das
mutacdes CFTR nao descritas em fibrocisticos demonstra
a grande variabilidade genética. A genotipagem além de
contribuir para painéis de mutagao especifica pode auxiliar
no entendimento da complexa relagao gendtipo / fendtipo.
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DIAGNOSTICO DE FIBROSE CiSTICAEM LACTENTE
APOS APRESENTAGAO INICIAL ATIPICA COMO SINDROME DE
PSEUDO-BARTTER
TEMA: CASOS CLINICOS )
MAYLLA MOURA ARAUJO; MARIA Dp ESPIRITO SANTIO ALMEIDA
MOREIRA; BRENDA LEAL MOURA; SAMIA MOURA ARAUJO; CELSA
FERREIRA LUSTOSA NASCIMENTO; REGILANE SILVA BARROS
UNIVERSIDADE FEDERAL DO PIAUI
Apresentacao do Caso: Lactente de 7 meses, masculino,
pardo, procedente do sudeste piauiense, com histéria de
baixo ganho ponderal. Aleitamento materno exclusivo até
1 més de vida, quando introduziu-se férmula infantil. Aos
6 meses, pouca aceitacdo de alimentos solidos. Nega
queixas respiratérias ou gastrintestinais, evacuacoes
fisiolégicas. Gestacdo sem intercorréncias, nasceu a termo
com 2860g. Eliminou meconio no 1° dia. Triagem neonatal
sem alteragdes, ndo contemplando Tripsina Imunorreativa.
Ao exame, eupneico, hipocorado +/4+, desnutrido grave,
sem sinais de desconforto respiratério, auséncia de
edemas. Peso 3900g. Internou-se para suporte nutricional
e investigacdo. Apos 7 dias, transferido para UTI por
desconforto respiratorio, tosse produtiva e oliguria, além de
hiponatremia(Na+ 125 mEqg/L), hipocalemia(K+ 2,2 mEqg/L),
hipocloremia(Cl- 75 mEq/L) e alcalose metabdlica (pH: 7,47,
HCOS3- 31Tmmol/L), bem como insuficiéncia renal aguada.
Ascite de pequeno volume, associada a hipoalbuminemia
e microalbumindria. Direcionou-se investigacdo de
tubulopatias renais e Fibrose Cistica (FC). Atividade de
renina plasmatica e Aldosterona elevadas. Teste do suor
107mmol/L e 136mmol/L. Concluiu-se tratar de FC com
Sindrome de Pseudo-Bartter (SPB). Realizou-se corregéo
da alcalose e disturbios hidroeletroliticos (DHE), através
de reposicdo venosa e, posteriormente, oral de eletrélitos.
Apds compensagao, iniciou reposicao enzimatica com
pancreatina e vitaminas A, D, E e K, permanecendo em
suporte nutricional, com ganho ponderal importante.
Discussao: As manifestagdes clinicas da FC sao variaveis,
podendo inclusive levar a graves disturbios metabdlicos,
como a SPB, comuns em regides de clima quente e em
lactentes em torno de 6 meses. A ocorréncia em pacientes
com FC tem variado entre 12 a 16%. Caracteriza-se
por alcalose metabdlica, hiponatremia, hipocalemia e
hipocloremia, sem acometimento dos tlubulos renais. Na
SPB, ocorre perda de cloreto pelo suor, sendo a perda na
urina baixa, enquanto que o contrério ocorre na Sindrome
de Bartter. A auséncia de triagem neonatal para FC
culminou no diagnoéstico tardio, apés descompensacao
grave e com possibilidade de 6bito. Comentarios Finais:
O diagnostico de FC deve ser sempre considerado em
lactentes com alcalose metabdlica e DHE, associados ou
nao a sintomas gastrointestinais/respiratérios.

FIBROSE CiSTICA EM PORTADOR DE SiINDROME
DE DOWN: RELATO DE CASO
TEMA: CASOS CLINICOS
EDUARDO PIACENTINI FILHO; NORBERTO LUDWIG NETO; LUIZ
ROBERTO AGEA CUTOLO; JOSE EDUARDO PEREIRA FERREIRA;
LOUISE LAPAGESSE DE CAMARGO PINTO; VINICIUS RENE GIOMBELLI
HOSPITAL INFANTIL JOANA DE GUSMAO
Apresentacao do Caso: lactente de 45 dias, género
feminino, portadora de sindrome de Down e cardiopatia
congénita(CIAcomsignificativarepercussdohemodindmica
+ CIV pequena), encaminhada do interior do estado para
investigacao de baixo ganho ponderal, ictericia prolongada
e esteatorréia associadas a alteracdo da triagem neonatal
(amostra isolada da IRT = 165 coletada aos 27 dias de
vida). Apo6s 5 dias de reposicdo das enzimas pancreaticas
e antibioticoterapia, houve melhora da consisténcia
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das fezes e ganho ponderal. No 9° dia de internacéo,
evoluiu com piora do padrao ventilatério apés episodio de
aspiragao. Durante periodo em UTI, necessitou de drogas
vasoativas e da troca do esquema antimicrobiano para
estabilizacéo clinica. Apds retorno a enfermaria, manteve
oscilacdo do padrdo ventilatério e disturbio eletrolitico
recorrente. Neste periodo, o diagnostico de fibrose cistica
foi confirmado (Gibson & Cooke 66 e 76). Na época, a
investigacdo genética era restrita a mutacdo F508del que
veio negativa. Em relacdo ao diagnéstico da sindrome de
Down, foi baseado em achados clinicos, posteriormente,
confirmado pelo cariétipo. Sete semanas apds a admissao,
identificada Pseudomonas aeruginosa em secrecéao
de orofaringe. Iniciou novo ciclo de antibioticoterapia
endovenosa e tobramicina inalatéria. Apesar do esquema
antimicrobiano e do suporte nutricional adequados, apds
7 dias, evoluiu a 6ébito por agudizacdo dos sintomas
respiratérios. Discussao: a coexisténcia de fibrose cistica
e sindrome de Down € rara. No Reino Unido, a incidéncia
estimada ¢é aproximadamente 1: 2.650.000 nascidos
vivos. Poucos casos sdo descritos na literatura. A maior
parte deles aponta para uma baixa expectativa de vida.
Comentarios Finais: a associacdo da sindrome de Down
e Fibrose Cistica (FC) embora rara na literatura levanta a
possibilidade do diagnéstico ser mais laborioso devido
aos falsos negativos no teste do suor. Sugere-se que
nesses casos a analise molecular esteja disponivel para
auxiliar na confirmagéo do diagnostico. Neste caso, o teste
do suor confirmou o diagnéstico de FC. Se por um lado
a maioria dos estudos sugere um pior progndstico com
essa associagdo, outros sugerem que sdo necessarios um
maior numero de pacientes para confirmar estes achados.

GENE CFTR COM 3 VARIANTES IDENTIFICADAS EM
PACIENTE ASSINTOMATICA
TEMA: CASOS CLINICOS )
NATALIA RODRI~GUES ANDRADE; CASSANDRA LUIZA DE SA SILVA;
LOUISE ARAGAO BARBOSA; RAFAELLE BEZERRA MARTINS;
TAIANNY KARINE SIQUEIRA ALMEIDA; STEPHANIE BARRETO
PASSOS
UNIT
Apresentacao do Caso: lactente, 18 meses de vida,
sexo feminino, assintomatica, ganho ponderal normal,
apresentou niveis sanguineos elevados de IRT (180ng/
mL) no exame de triagem neonatal realizado no 6° dia de
vida. O teste de cloro no suor realizado aos 54 dias de vida
também apresentou alteracdo (66mmol/l). Realizou-se
entdao o exame de sequenciamento genético, através do
qual péde-se fazer a anédlise molecular a fim de investigar
a existéncia de variantes potencialmente patogénicas
no gene CFTR. Foram identificadas trés variantes, em
heterozigose: uma variante na posicdo chr7:117. 230.454,
variagdo G > C, que promove a substituicdo do aminoécido
glicina na posigcdo 576 por alanina(p.Gly576Ala); outra
variante na posicao chr7:117. 232.223, variagdo C > T, a qual
promove a substituicdo do aminoacido arginina na posicao
668 por cisteinalp.Arg668Cys). O hapdtiplo composto por
tais variantes é classificado como de significado incerto.
Por fim, a ultima variante encontrada, foi na posicao
chr7:117. 250.575, variagdo G > C, responsével por
promover a substituicdo do aminodcido leucina na posicéo
997 por fenilalanina(p.Leu997Phe) também apresenta
significado incerto. Ndo hé& conclusdo definitiva se a
variante p.Leu997Phe e o alelo complexo [p.Gly576Ala;
p.Arg668Cys] identificados estdo em alelos distintos (em
trans), ou no mesmo alelo (em cis), no entanto, mesmo
que estejam em trans, ndo resultam na forma clinica de
fibrose cistica classica. Discussao: a presenca de trés
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variantes em alelos diferentes é achado raro em doencas
assim. e seu significado ainda & incerto. A realizagdo do
sequenciamento genético trard a tona novas mutacoes,
algumas sem significado clinico mas que exigirdo
seguimento clinico dos casos detectados por tempo
indeterminado, o que pode contribuir com a detecgcéao
precoce de nova formas da doencga, porém com ansiedade
e maior preocupagao de cuidadores quanto a evolugdo
clinica. Comentarios Finais: apesar do diagndstico
comprovado de fibrose cistica, e do sequenciamento
genético indicar que se trata de um caso de heterozigose
com trés mutagdes e auséncia de sintomatologia clinica
indica um caso atipico e raro. O gendétipo, sugestivo de
uma doenga grave ndo manifestou, nos primeiros meses,
o fenoétipo tipico e esperado, pois mesmo com teste do
suor alterado, a paciente nao apresenta sintomas precoces
da doenga.

PANDORAEA SPUTORUM: UMA RARA BACTERIA
NA FIBROSE CISTICA

TEMA: CASOS CLINICOS

CAROLINA FREITAS FERNANDES DA SILVA; AKISA P OLIVEIRA QE
SOUSA; LEANDRO ODONE BERTELLI; VANESSA GODOY; THOMAS
CARDOSO CHAGAS NETO; BEATRIZ N BARBISAN

UNIFESP

Apresentacdao do Caso: ERMS, feminina, 11 anos,
diagnéstico de fibrose cistica (FC) aos 2 anos. Paciente
insuficiente pancreética, evoluiu desde o inicio do
seguimento ambulatorial com agudizacdes pulmonares
frequentes, necessidade de antibidticos e dificuldade de
ganho ponderal. A partir dos 10 anos evoluiu com piora
clinica, apresentando importante limitacdo aos esforgos
fisicos, episodios mais frequentes de hemoptise e
menores valores de saturacoes de O2 em ar ambiente.
Nesta ocasido foi indicada uso de oxigénio domiciliar
inicialmente para uso noturno. Realizou a gastrostomia
aos 10 anos devido a desnutricdo. O primeiro crescimento
da Pandoraea sputorum na cultura de escarro foi aos
10 anos, posteriormente houve crescimento em mais
quatros ocasides com intervalo de um a dois meses. No
ultimo crescimento foi internada por 20 dias e recebeu
piperacilina-tazobactam e sulfametoxazol-trimetoprim.
As duas culturas ap6s a internagao, intervalo de um més,
nao evidenciaram o crescimen to da bactéria mas a uUltima
cultura de escarro demonstrou novamente a Pandoraea
sputorum. Nos ultimos dois anos houve piora da funcdo
pulmonar com queda acentuada nos valores do VEF1. E
o primeiro relato com identificacdo desta bactéria neste
centro de referéncia. O dados clinicos e laboratoriais
demonstraram uma provavel colonizacdo crénica com
Pandoraea sputorum associada a uma deterioragdo da
funcéo pulmonar em uma paciente grave. A identificagdo
de Pandoraea sp implica em melhorar os métodos
laboratoriais, com técnicas mais avancadas, como a
espectometria de massa, e necessidade de laboratérios
especializados para reduzir o erro na identificagdo de
patégenos Esta bactéria foi identificada pelo método
novo, MALDI-TOF. A Pandoraea sputorum é considerada
um patdégeno emergente na Fibrose Cistica, de dificil
identificacdo pelos métodos bioguimicos convencionais.
Apresenta resisténcia a multiplas drogas e seu mecanismo
de resisténcia, o impacto no prognostico e na funcédo
pulmonar permanecem ainda desconhecidos. Ainda sao
poucos 0s casos descritos.

[{E]® TUBERCULOSE PULMONAR EM PACIENTE
PEDIATRICO PORTADOR DE FIBROSE CiSTICA: RELATO DE
CASO



TEMA: CASOS CLINICOS

VINICIUS RENE GIOMBELLI; EDUARDO PIACENTINI FILHO;
NORBERTO LUDWIG NETO; LUIZ ROBERTO AGEA CUTOLO;
JOSE EDUARDO PEREIRA FERREIRA; MAYARA LICHTENFELTZ
DE OLIVEIRA

HIUG

Apresentacao do Caso: paciente masculino, 8 anos,
encaminhado para internagcdo devido a quadro de
anorexia (ha 2 semanas), tosse intensa e febre alta. A
admisséo, apresentava-se em regular estado geral, febril,
taquidispneico e saturando 93% em uso de oxigenoterapia
(3 litros/minuto em cénula nasal). Apresentava colonizagao
prévia por Pseudomonas aeruginosa, Staphylococcus
aureus e Burkholderia cepacia. Iniciado esquema de
amplo espectro (cefatzidime, oxacilina, tobramicina e
cloranfenicol). A partir do 3° dia de internacéo, resolucéo
da febre. Por outro lado, mantinha padrdo ventilatério
ruim e dificuldade de desmame da oxigenoterapia. Novos
exames foram realizados e a andlise do escarro revelou
a presenca de DNA de Mycobacterium tuberculosis.
A 27 amostra também foi positiva. Iniciado o esquema
terapéutico com rifampicina, isoniazida, pirazinamida
e etambutol. No 40° dia de internagdo, apresentou
descompensacdo do quadro. Evoluiu a obito no dia
seguinte. Discussao: a causa da infrequéncia da infeccéo
por Mycobacterium tuberculosis em portadores de
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fibrose cistica ainda nao é totalmente conhecida. Uma
das teorias € a de que a ascensdo da tuberculose, no
século 16, agiu como um agente de selecdo natural nos
individuos e a mutagao do gene G551D surge como um
fator de protegao, principalmente em heterozigotos. Tal
alteracdo faz com que o tecido conjuntivo dos pacientes
seja capaz de aumentar a producédo de acido hialurénico,
componente primario da barreira contra a propagacgéao
da bactéria. Outra possibilidade é a reducao da atividade
da enzima lisossomal arilsulfatase B nos portadores de
fibrose cistica. O Mycobacterium tuberculosis ndo possui
atividade intrinseca dessa enzima e necessita do sulfato
liberado pela arilsulfatase do hospedeiro para a construgao
da parede celular. A diminuicdo da atividade da enzima
priva a bactéria de um nutriente necessario para a sua
sobrevivéncia no hospedeiro. Comentarios Finais: apesar
da infecgao por tuberculose nao ser a mais frequente entre
os portadores de fibrose cistica é necesséria a suspeicao
deste diagndstico para instituicdo terapéutica precoce e
melhor desfecho do quadro. Além disso, sdo necessérios
mais estudos para que se possa esclarecer a origem da
protecdo conferida pela fibrose cistica para a infeccéo
por tuberculose, entender os mecanismos genéticos de
resisténcia e os explorar no desenvolvimento de terapias
ou aprimoramento das terapias existentes.
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