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1. Metodologia de Busca da Literatura

1.1.Bases de dados consultadas

Foram consultados livros e artigos publicados nos ultimos 5 anos. A busca foi
realizada na base Medline/ Pubmed. Foram buscadas também as diretrizes dos principais
centros de referéncias internacionais em fibrose cistica, bem como livros e documentos do

Ministério da Saude.

1.2.Palavra(s) chaves(s)

Fibrose cistica, tratamento.

1.3.Periodo referenciado e quantidade de artigos relevantes

O periodo de busca englobou os ultimos cinco anos. Foram encontrados 918 artigos

de revisao sobre o assunto, sendo selecionados os 15 artigos mais relevantes.

2. Introducéo

A fibrose cistica (FC) é uma doenca genética hereditaria de evolugdo cronica e
progressiva que afeta as glandulas exdcrinas do organismo. E considerada uma das principais

causas de broncopneumopatia crénica da infancia.
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A FC tem heranca autossdmica recessiva, sendo caracterizada por mutacdes no gene
cystic fibrosis transmembrane conductance regulator (CFTR). Esse gene codifica uma
proteina reguladora de condutancia transmembrana de mesmo nome, que representa o canal
de cloro. Até o momento ja foram descritas mais de 2.000 muta¢des. No Brasil, estima-se que
a incidéncia de fibrose cistica seja ao redor de 1:10.000 nascidos-vivos, com variagdes
regionais.

A disfuncdo da CFTR provoca grande reabsorcdo de sbdio e agua, levando a
desidratacao das secrecfes mucosas, aumento da viscosidade e obstru¢do dos ductos das
glandulas exdcrinas, provocando reacdo inflamatoria. Isso resulta em uma doenga
multissistémica, que acomete, preferencialmente, os sistemas respiratério e digestdrio, com
expressao fenotipica variavel.

Classicamente, a FC manifesta-se desde os primeiros meses de vida, com sintomas
respiratorios (tosse crbnica, sibilancia recorrente e outros), associados a sintomas de
sindrome disabsortiva (como baixo ganho pondero-estatural, esteatorréia e outros), além do
suor salgado. As manifestacfes, sua gravidade, bem como a idade de aparecimento variam
entre os individuos.

A complexidade da FC e as peculiaridades do seu tratamento resultam na necessidade
de centros de tratamento especializados. Existem evidéncias de que o tratamento em centros
de referéncia especializados, que dispdem de uma equipe multidisciplinar, resulta em

melhores resultados clinicos, com impacto no prognéstico.

3. Justificativa

Sabe-se que 0 acompanhamento adequado multidisciplinar tem impacto prognéstico,
melhorando a sobrevida e a qualidade de vida dos individuos com FC. Além disso, existem
variagdes fenotipicas e diferentes graus de acometimento clinico nessa doenca. Por esse
motivo, diretrizes clinicas sao importantes para padronizacdo de condutas baseadas em

evidéncias, proporcionando melhores desfechos.

Esse protocolo clinico-assistencial tem como objetivo padronizar a linha de cuidado de
saude aos pacientes com FC acompanhados nos Centros de Referéncia em FC da Secretaria
de Saude do Distrito Federal (SES-DF), de acordo com bases cientificas vigentes.Tem, como

publico-alvo, os profissionais da satude que atuam no acompanhamento da FC na SES-DF.
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4. Classificagao Estatistica Internacional de Doencas e Problemas
Relacionados a Saude (CID-10)

E84.0 Fibrose cistica com manifestacdes pulmonares E84.1
Fibrose cistica com manifestacdes intestinais E84.8 Fibrose
cistica com outras manifestacdes

E84.8 a Fibrose cistica com manifestacfes combinadas E84.9
Fibrose cistica ndo especificada

5. Diagndstico Clinico ou Situacional

O diagnostico da Fibrose Cistica fundamenta-se em manifestagées clinicas e
alteragOes laboratoriais.

A figura 1 lista os principais sinais e sintomas da FC. Diante de alguma manifestagéo
clinica da FC, de teste de triagem neonatal positivo ou de histéria familiar positiva para FC,
indica-se o teste diagnoéstico: a dosagem de cloretos no suor (teste do suor). Outros testes de
verificag@o da funcéo da proteina CFTR também podem ser utilizados para o diagndéstico da
FC (como, por exemplo, a diferenca de potencial na mucosa nasal ou bidpsia retal), mas o
teste do suor é considerado o padrdo-ouro para o diagnéstico. O teste genético para identificar
as duas mutacdes causadoras de FC também deve ser realizado, pois tem importancia
diagnéstica e prognéstica.

A triagem neonatal (teste do pezinho) baseia-se na quantificagdo dos niveis de
tripsinogénio imunorreativo. Devem ser realizadas duas dosagens, sendo validas apenas
aguelas coletadas até os 30 dias de vida. Como ja explicado acima, a triagem neonatal positiva
nao é diagndstica, e sim uma triagem; se houver duas positivas até os 30 dias de vida, testes
diagnosticos devem ser realizados.

A figura 2 demonstra o algoritmo do fluxo da triagem neonatal para FC no DF, de
acordo com as diretrizes nacionais e internacionais.

Nos casos em que 0 paciente nao tiver triagem neonatal positiva, o diagnostico é
realizado por meio das manifestacdes clinicas, comprovadas pelo teste do suor e/ ou genético,

de acordo com a figura 3.

6. Critérios de Inclusao

Deverdo ser encaminhados para acompanhamento no centro de referéncia em FC pediatrico
ou adulto os pacientes com diagnéstico de FC, ou suspeita de FC, cujo teste do suor foi
positivo ou duvidoso (cloro no suor maior ou igual a 30mmol/L pelas técnicas da
coulometria ou titulometria; ou cloro no suor maior que 50mmol/L pela técnica da

condutividade) e/ou estudo genético com detec¢éo de duas mutacdes causadoras de FC.
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7.Critérios de Exclusao

Pacientes com teste do suor normal (cloreto no suor menor que 30mmol/l pelas técnicas
da coulometria ou titulometria, ou menor que 50mmol/L pela técnica da condutividade).

8. Conduta
8.1.Centros de referéncia em FC:

A Organizacdo Mundial da Saude (OMS), a Associacdo Internacional de Fibrose
Cistica e o Grupo Brasileiro de Estudos em Fibrose Cistica (GBEFC) recomendam o
acompanhamento dos pacientes com FC em centros especializados, mesmo nos paises em
desenvolvimento, ja que o tratamento nesses locais traria vantagens quanto ao desfecho
clinico e a sobrevida, garantindo acesso aos exames diagndsticos, ao tratamento
medicamentoso e ndo-medicamentoso.

A SES-DF oferece os centros de atendimento interdisciplinar para os individuos com FC
divididos em dois locais, de forma gratuita pelo Sistema Unico de Saude:

- Centro de Referéncia Pediatrico em FC - Hospital da Crianca de Brasilia José Alencar
(HCB) - SAIN Lote 4-B, Noroeste, Brasilia-DF, telefone +55 61 30258350, www.hcb.org.br -
para o acompanhamento de criangas e adolescentes entre 0 e 18 anos.

- Centro de Referéncia Adulto em FC - Instituto Hospital de Base (IHB) - SMHS, Area
Especial, Quadra 101, Brasilia-DF, telefone +55 61 33151361 ou 33151710,
www.institutohospitaldebase.com - para o acompanhamento de individuos maiores de 18 anos,
bem como do ambulatério de transicdo de adolescentes da equipe pediatrica para a equipe de
adultos.

8.2. Formas de admissao aos Centros FC - SES/ DF:

A forma de admissdo aos centros de referéncia em FC se faz por meio do
encaminhamento dos pacientes pelos médicos da SES-DF ou da rede privada de saude, ou
pela “Admissao a Programas” nos casos advindos da busca ativa do “Programa de Triagem
Neonatal” da SES/DF. O encaminhamento pode ser pelo Sistema de Regulagdo (SISREG-
SESDF), por “parecer especializado” (formulario de solicitagdo de parecer ou e-mail), por
agendamento de “consulta de egresso da enfermaria”, por “parecer interno” dos médicos do
mesmo hospital ou “admissao a programas” (Programa de Triagem Neonatal” da SES-DF no
HCB). Todas essas opcdes tém a finalidade de facilitar o acesso ao paciente sem demora,
estando sujeitas a adequacdes internas nos centros.

Em relagdo ao encaminhamento dos pacientes do Centro FC pediatrico (HCB) para o
Centro FC adulto (IHB), ha uma transicao gradual a partir dos 17 anos, quando séo realizadas
consultas em ambos os centros, de forma alternada, até o momento em que o paciente recebe

alta do centro pediatrico (ap6s completar os 18 anos).

8.3. Equipe FC:
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O acompanhamento interdisciplinar do paciente com FC requer, pelo menos:
- Pneumologista ou pneumologista pediatra

- Gastrenterologista ou gastrenterologista pediatra

- Enfermeiro

- Fisioterapeuta respiratorio

- Nutricionista

- Psicologo

- Assistente social

- Farmaceutico clinico

A carga horéaria dependera da quantidade e gravidade dos pacientes. Por tratar- se de
doenca complexa, com colonizacao por diferentes tipos de patdégenos, sugere- se a0 menos
dois dias diferentes de ambulatérios de quatro a cinco horas cada.

E essencial um coordenador médico, com horas disponiveis para organizar as
reunibes cientificas e liderar a atualizacdo cientifica da equipe, bem como as discussdes

interdisciplinares dos casos, de acordo com o explicitado abaixo.

Carga horaria fora de atendimentos:

O médico coordenador dos centro de referéncia em FC é o responsavel pela
organizacao das discussdes e educacdo continuada da equipe multiprofissional, bem como
da interface cientifica de apoio aos médicos da SES. S&o necesséarias reunides periddicas da
equipe interdisciplinar dos centros, com discussfes de casos clinicos e de artigos cientificos,
elaboracdo de relatérios e a atualizacdo de protocolos clinicos algoritmos sempre que
necessario. Para cumprir a demanda cientifico-administrativa, ha necessidade da dispensa de,
no minimo, 6h semanais para o médico coordenador do centro (fora da carga horaria
assistencial).

No caso do enfermeiro e do assistente social, ha necessidade também de carga horéria
reservada para contato telefénico com os pacientes ou cuidadores, verificacdo de tratamento,
visita domiciliar, verificacdo dos resultados das culturas de secrecao respiratoria, articulacéo
com a rede SUS, dentre outros assuntos, tendo a necessidade também de horas adicionais,
assim distribuidas: um profissional enfermeiro (minimo de 6h semanais); um profissional do
servico social (minimo de 4h semanais).

Demais membros da equipe interdisciplinar FC: minimo de 2h semanais para a

discusséo cientifica e atualizagGes em equipe.
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8.4. Estrutura do Centro FC:

E necesséario locais de atendimento com capacidade de um atendimento
interdisciplinar em equipe e de fazer a segregacéo dos pacientes com FC, com isolamento de
contato/goticulas, por risco de transmissdo de patdégenos entre si. A organizacdo dos
ambulatorios deve ser exercida da forma mais conveniente em cada centro.

Sugere-se fortemente que os profissionais das diversas areas estejam no mesmo dia
e horario para o atendimento ambulatorial, otimizando as idas dos pacientes ao servico
médico.

8.5. Conduta Preventiva

Sendo uma doencga genética e ainda sem cura, a FC ndo tem prevencao primaria,
exceto pelo aconselhamento genético para os casos em que se conhecem mutagfes na
familia. Apesar disso, hd muitas condutas para prevenir os danos secundarios provocados
pela patologia, conforme descrito ao longo desse protocolo. Como ja relatado acima, € muito
importante o acompanhamento nos centros de referéncia da doenca, onde existe equipe

multiprofissional treinada, especialmente quando promovem uma abordagem interdisciplinar.

Existem muitas drogas corretoras ou potencializadoras da proteina CFTR em estudo,
algumas delas ja liberadas para 0 uso em muitos paises, com o objetivo de prevenir a
progressao da doenca. Essas medicacbes sao especificas para determinadas mutacdes
genéticas, nao devendo ser utilizadas indiscriminadamente, mas sim para as mutacdes a que
se propdem corrigir. Essas drogas ainda ndo estdo padronizadas no SUS, e apenas uma

delas ja teve aprovacdo da ANVISA recentemente em 2018.

A prevencao secundaria das doencas cronicas em geral passa por bom entendimento
sobre a patologia pelos pacientes e familiares, alimentacdo e vacinagdo adequadas e

tratamento precoce das intercorréncias.

8.6.Funcdes da equipe e tratamento nao-farmacolégico:

Fazem parte do tratamento nao-farmacoldgico o acompanhamento periddico, por toda
a vida, por médicos atualizados em FC das areas de pneumologia e gastrenterologia,
fisioterapia respiratéria, acompanhamento psicoldgico, farmacéutico, da enfermagem, do
assistente social, nutricional e suplementacao dietética. Nos casos em que haja necessidade
de acompanhamento por outras especialidades ou profissionais, 0s pacientes deverao ser
encaminhados em situac¢des individualizadas. As principais metas do acompanhamento
clinico séo:
- Recuperar e/ou manter o estado nutricional;

- Reduzir a frequéncia de exacerbacdes;

- Reduzir a frequéncia de internagdes;

Comissdo Permanente de Protocolos de Atencdo a Salde da SES-DF - CPPAS




- Tratar as colonizagfes por microrganismos patogénicos e as exacerbagdes
respiratorias de forma precoce;

- Adiar a colonizag&o cronica por bactérias patogénicas;

- Diagnosticar precocemente e tratar as complicacdes relacionadas afibrose
cistica;

- Manter o paciente nas melhores condi¢des clinicas e qualidade de vida

possiveis.

O acompanhamento psicoldgico, de forma geral, contribui para:

- O desenvolvimento de estratégias eficientes de enfrentamento da doenca, por parte
tanto do paciente como de sua familia;

- O desenvolvimento de uma adeséo adequada ao tratamento;
- A promocao de bem-estar e qualidade de vida do paciente e de sua familia;

- Uma compreenséao do paciente de forma integrada, englobando suas dimensdes
biolégicas, psicoldgicas e sociais;
O psicdlogo, assim como todos os profissionais da equipe, ndo atua de forma isolada, mas

em constante interagdo com os demais componentes da equipe.

A fisioterapia respiratoria tem como objetivos:

Promover desobstrucéo e higiene brénquica;

Melhorar a ventilagdo pulmonar;

Orientar a terapia inalatéria;

Evitar e/ou melhorar deformidades toracicas;

Prevenir complicacdes respiratorias;

Promover condicionamento fisico.

Técnicas para o alongamento e o fortalecimento dos musculos, exercicios aerébicos e
manobras de higiene brénquica sdo formas de se atingir esses objetivos, utilizadas de maneira

individualizada.

O atendimento farmacéutico ocorre durante um periodo de aproximadamente 40 minutos,
na forma de uma consulta sistematica, podendo acontecer antes do atendimento médico ou
apos. Na consulta com o farmacéutico sao avaliadas as seguintes questdes:

- Levantamento do histérico de uso de medicamentos, tanto recentes quanto
atuais;

- Verificacdo da adeséo ao tratamento medicamentoso pelo paciente;
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- Avaliagdo, seguimento e vigilancia de possiveis intera¢cdes medicamentosas e/ou efeitos
adversos associados aos medicamentos em uso;

- Otimizacdo de uso dos medicamentos visando a promog¢do do uso seguro e racional
(eventuais adequacdes de dose, via de administracdo, horario de administracdo do

medicamento, duracéo do tratamento);

- Orientacdo ao paciente quanto aos objetivos da farmacoterapia indicada, com
esclarecimento de potenciais duvidas, tendo por foco a educacao do paciente;
- Orientacdo ao paciente, familiares e equipe de salde quanto a aquisicao de

medicamentos.

A abordagem da enfermagem permeia a atuagéo de todos os profissionais, incluindo
consulta clinica, o cuidado com a segregacdo e com a higienizagdo das salas, visitas
domiciliares, busca ativa, orientagcdes quanto as medicacdes e a higiene dos nebulizadores,

estratégias para uma melhor adeséo terapéutica, entre outros.

A atuacdo do assistente social centra-se nas determinacdes sociais processo saude-
doenca, visando a minimizar os impactos da questdo social, através da viabilizacdo dos

direitos sociais e das garantias legais para a protecéo e cuidado do paciente.

O acompanhamento nutricional baseia-se na consulta clinica e no monitoramento das
medidas antropométricas, com o objetivo de deteccdo e tratamento precoces dos déficits
nutricionais, bem como prevenir a progressao da doenga e manter a nutricdo e o crescimento
adequados.

Para o tratamento dietético dos pacientes fibrocisticos, preconiza-se uma dieta
hipercaldrica, hiperprotéica, sem restricdo de gorduras, acrescida de sal, balanceada para as
necessidades de crescimento e desenvolvimento segundo a idade, individualizada e adaptada
conforme hébitos familiares, preferéncias e intolerdncias. Recomenda-se a ingestao
energética de 120% a 200% das necessidades energéticas diarias de um individuo sem FC.
Em muitas ocasifes, suplementos nutricionais sdo indicados para que essa meta seja atingida
(uso individualizado). Casos selecionados podem precisar de suporte nutricional enteral (via
nasogastrica, nasojejunal, gastrostomia ou ainda jejunostomia), dependendo da clinica de
cada paciente. A abordagem especializada nos casos de diabetes relacionado a FC é
necessaria em casos individualizados. As formulas infantis, os suplementos orais, as dietas
enterais padrdo, especializadas e os modulos que estdo disponiveis para dispensacao dos
pacientes fibrocisticos cadastrados no Programa para o Fornecimento de Férmulas para Fins
Especiais para Atendimento Domiciliar, no &mbito do Distrito Federal, estdo apresentados no
ANEXO 1.
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Como prevencao da sindrome dia perda salina, € recomendada maior ingestdo de
cloreto de sédio e 4gua, em todas as idades, pela maior perda através do suor, principalmente,
em periodos mais quentes do ano, febre corporal, exercicios fisicos vigorosos, taquipnéia,
perda de fluidos devido a diarreia, vomitos ou perdas por ostomias. O sal adicional devera ser
ofertado a todos pacientes em pequenas por¢des ao longo do dia, inclusive nos bebés em uso

de leite materno ou féormulainfantil.

Faz-se necessario proporcionar aos pacientes o0 acesso aos exames complementares

essenciais para o diagnéstico precoce de complicacdes e de infecgbes relacionadas a FC, de

acordo com o item 10 desse protocolo.

8.7.Tratamento Farmacol6gico e esquema de administracao

Nas ultimas décadas, houve avanco significativo no tratamento medicamentoso na FC.

O quadro 1 lista as principais drogas utilizadas, a posologia, efeitos adversos e indicagdes.

A prescrigdo dos medicamentos relacionadas ao tratamento da FC deve ser realizada

pelos médicos atuantes nos centros de referéncia, pela alta complexidade do tratamento e a

necessidade continua de atualizacdo. A lista de prescritores sera fornecida para a SES-DF e

atualizada pelos coordenadores dos centros de referéncia da SES-DF.

QUADRO 1. PRINCIPAIS MEDICAMENTOS USADOS EM PACIENTES COM

FIBROSE CISTICA
MEDICA | APRESEN EFEITOS INDICAGOES E :
MENTO TACAO DOSES USUAIS ADVERSOS OBSERVACOES AQUISICAO
ALFADO 2,5 mg, uma
N vez ao dia L Para pacientes
RNASE Solucdo Rouquidado, sintométicos Componente
. para . ~ faringite, respiratérios especializado
. . o Aad t L
Nebulizador:a | ;3¢50 1 é @ rlmms racao em laringite, Pode ser utilizada SES/DF —
ato de ar - ias alternados pode Lo
J mg/mL : conjuntivite, em qualquer Protocolo do
ou ser considerada nos . . av AR
ampola de ) o dispneia e horario, pelo Ministério da
membrana 25 L pauentes estaveis e ~ N S ,d
. L. 2 m duas vezes ao dia S menos 30 min aude
vibratoria em pacientes cutanea. antes da
ativa.l graves). f|§|ot§r§p|a
respiratoria.
Criangas:
ACIDO 30mg/kg/dia em Cefaleia, Casosselecionados
URSODES Comprimido 2 tomadas ' msomal, com hepta\topatla Componente
. de 300 m 15-20 mg/kg/dia depressdo, associada. especializado
oxicotico & em 2 a 3 tomadas nausea, Aconselhavel P
. . SES/DF
vomito, fezes administrar com
(dose méxima pastosas e alimento.
didria: diarreia.
1,5g/dia)
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Para os casos de
insuficiéncia
pancreatica.
Criancas <4 anos Podem ser tomadas
ENZIMAS Cépsula com -Dose inicial': ) D(,)r abdoArnlr\aI, no inicio og (ilurante
PANCREA microgr3 1000UI/kg/refeicdo nausga vqmlto, as refeicdes.
nulos de . ' diarreia, Lactentes podem Componente
TICAS/ i . Pacientes >4 anos: | constipacdo. ingerir os granulos | especializado
PANCREA I|ber,a¢.;ao - Dose inicial: 500 | g ingerido sem misturados com SES/DF —
TINA bl UI/kg/rgfglcao a protegdo da leite ou papa de Protocolo do
10.000 Ul e | - Dose maxima por . S
(lipase + de 25.000 Ul | refeicdo — 2.500 capsulé [:?ode~ frutas. , Mlnlst,erlo da
amilase + Ul/kg ocorrer irritacdo . A dose sera Saude
protease) - Lanches: % doset | 93 Mucosaorale | ajustada de acordo
gengivas e com a gravidade da
Evitar doses > podem ser doenca, controle da
. 10'000U|, inativadas pela esteatorreia e
lipase/kg/dia acidez do suco manutenc¢do do
gastrico. peso.
Para os casos de
Spray ou asma associada, ou
Aerossol Criangas: de 100 paraa prevengléo
oral 100 mcg (1 dose) a do broncoespasmo
SALBUTAMOL | mce/dose— | 400 mcg (4 .
frasco 200 doses). potencialmente _
(B2 curta LU Soluggo para prolvogado Ipela u,m_dacile
duracio) (Disponivel | nebulizaggo: 0,5 Comuns: . s0lugdo sa |r:a GERLEICT
FAM) a 1 ml diluidos tremor; dor ipertonica inalada. | Satde (UBS)
Broncodi em 3 mlde soro de cabega; * Inicio da. agao: 1- Farmaa.a
latador Solucdo fisiolégico taquicardia. 5len. ambulatorial e
para Intervalo de * Duragdo: 3-4h HCB
inalacdo 5 administragdo: * Ndo deve ser
mg/mL — variavel e utilizado com B-
frasco 10 mL | individualizado. bloqueadores ndo
seletivos como
propranolol
Para pacientes
SOLUGAO sintomaticos
respiratérios
Nebulizador; | HIPETIONCS Reduz
Ultrassénico | 2 37:°%ou 2 vezes ao dia Broncoespasmo exacerbagdes
7% respiratorias e
. romove melhoras
oua Jelto de P na fungdo
ar pulmonar.
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NaCl 20%
e/ou Para reposi¢do de
~ Ampolas ou e - sal nos lactentes,
solucdo de A critério médico )
. ~ envelopes via oral, em doses
reidratacdo individualizadas
oral
ANBTlmggo s DOSES USUAIS EFEITOS OBSERVACOES
TACAO ADVERSOS
Staphylococcus
50 mg/kg/dia — e
Comprimi | doses divididas pheumococo,
AMOXICI | do 500 + de 8/8h ou I-_Ia;elmphuus Unidade
LINA + 125mg Ou | 12/12h (dose da N LG 74zl ni
5 ] Diarreia, Pode ser Bésica de
CLAVULA | suspensao amoxicilina) . , ; "
NATO oral 250mg nausea, ingerido com ou Saude
N Méximo de vomito, sem alimentos, (UBS) e
62,5mg/5ml 1500 mg por candidiase durante a Farmacia
’ AR mucocutanea refeicéo ambulatorial
dia Crianca: B . HCB
150mg/kg/dia ginite. iniiza
o risco de
intolerancia
gastrintestinal.
Crianca: Epigastralgia,
Smg/ka/dia por alteracbes
5 dias eletrocardiogra- |Imunomodulador;
(dose dupla no 1° ficas
AZITROMI Comprimi dia) o= L Componente
CINA oL ototoxicidade Colo[uz_acao especializado
Uso prolongado: e infeccao e SESIDF (a
500mg prolong por para P. . @
250 mg para peso | micobactérias aeruginosa Farmécia
<40 kg e 500 mg nao Administrar 1h | gmpulatoria
parapeso>40 | tuberculosas. | antes ou 2h apds |
. kg; Diarreia, dor e as refeicbes HCB
trés vezes colica
por abdominal,
semana nausea, vomito e
flatuléncia.
50'10%”‘9/ kg/dia Staphylococcus UBS e
— doses i
CEFALEXI | comprimido L Cefaléia, fadiga, aureus Farmécia
divididas de . Pode ser .
NA 500mg 6/6ht tonteira, _ % ambulatoria
4000 mg por cor!fusa~o,
B alucinacdes
VO: 25-
40ma/kal/dia )
divididoem 2a3 | VOmito, nausea, Pseudomonas | Componente
o doses diarreia, dor aeruginosa especializado
CIPROFLO | Comprimido |y, 30-50mg/kg/dia;]  abdominal, Exacerbagdio |SES/DF (a) e
XACINO | de500mg | joces divididas em | tontura, cefaleia pulmonar Farmécia
12/12h? entre outros. ambulatorial
Maximo de HCB
1500mg por dia
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COLISTM
ETATO
Nebulizador g
Prurido,
ajato de ar <2anos: 05 neurotoxicidade .
ou P6 PARA milhdo Ul tais COMo Erradicagéo da
m'embr’a.na SOLUCAO 2.10 anos: 1 e Pseuc_;lomonas
vbredra |NAATORA | mingour | paresiesias | GO | Componene
DU |INJETAVEL | > 10anos:2 peri- oral, suprespsiva SESIDE
membrana |1.000.000 Ul | Milhdes UI* Aoy continua na
. L fraqueza .
vibratéria | FRASCO ) muscular colonizagéo
passiva com _PO para tosse aper’to crbnica pela P.
adaptacao inalacao: . bei ‘o aeruginosa
do p.adr’ﬁ'o 1 capsula broncoconstricao
respiratério T
broncoespasmo
Suspenséo
SULFAME oral (200 40 | 40 mg/kg/dia — Confuséo, Evitar o uso Unidade
TOXAZOL mg)/5 mL — |dose dividida em depresséo, em menores Bésica de
N frasco com |12/12h (dose do convulséo, de 2 meses. Saude
TRIMETO 100 mL |sulfametoxazol)! alucinacoes, De preferéncia (UBS) e
PRIMA Maximo de 1600 | nausea, vomito, apos a Farmécia
Comprimdo mg por dia prurido. refeicéo. ambulatorial
de 400 HCB
+ 80 mg
TOBRA
MICINA
Erradicacdo da
Nebulizador Esri%?r?g;gnii Componente
:ajato de ar . especializado
ouU SOPL:FS:O >6 anos: 300 | Nefrotoxicidade terapia SES/DF -
membrana | INALACAO mg/dose x 2 Sl Protocolo
vibratéria 300MG ototoxicidade, continua na do
o colonizagéo it Ar
. AMPOLA Meses neurotoxicida -2 Ministério
a(t)l\l/Ja ou alternados de. cronicapela P. | g3 saide
aeruginosa
vibratéria
passiva com
adaptacéo
do padréo
respiratorio
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Tratamento com antimicrobianos de amplo espectro e antifungicos:

podem ser indicados em casos selecionados, tanto pela via oral, como intravenosa.

Tratamento medicamentoso da doenca do refluxo gastro-esofagico:
Procinético. DOMPERIDONA SUSPENSAO ORAL 1 MG/ML FRASCO 100 ML: 0,2 a 0,4
mg/kg
(max.20 mg) de 8/8 h
Anti4cidos: RANITIDINA SOLUCAO INJETAVEL 25 MG/ML AMPOLA 2 ML e RANITIDINA
XAROPE 15 MG/ML FRASCO 120 ML: 6m: 2-4 mg/kg/dose 12/12 h (max 150 mg) ou

omeprazol capsula 20 mg (para maiores de 1 ano): 0,4 a 0,7 mg/kg em até 2 doses (max. 40

mg /dia).

Tratamento medicamentoso para rinite alérgica e asma ou hiperresponsividade
brénquica: pode ser utilizado de acordo com os protocolos o “Programa de atendimento ao
portador de asma da SES/DF”: medicacdes inalatérias de beclometasona, budesonida,
salmeterol + fluticasona, formoterol + budesonida, beclometasona nasal, montelucaste,

prednisolona, prednisona, dentre outras.

Tratamento medicamentoso para o diabetes relacionado a FC: terapia com insulina
pode ser necesséria de acordo com os protocolos do programa de diabetes da SES/DF, de
forma particularizada da FC. Deve ser prescrito pela equipe de endocrinologia que acompanha

0 paciente.

Suplementacdo de minerais e oligoelementos: pode haver necessidade de
suplementagdo em situagfes especificas, especialmente do ferro e célcio, nos casos de
deficiéncia de ferro/anemia ferropriva e osteopenia/osteoporose, respectivamente.

Bisfosfonados raramente podem ser indicados na osteoporose.

Suplementagdo de vitaminas: indicadas para pacientes FC com insuficiéncia

pancreatica.

8.7.1 Tempo de Tratamento — Critérios de Interrupgao

O tratamento é continuo e individualizado, devendo ser suspensoou substituido se

houver intolerancia, reacdes adversas ou alérgicas moderadas a graves.

9. Beneficios Esperados

Estabelecer uma linha de cuidado para o paciente com FC, garantindo o acesso dos
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mesmos aos centros de referéncia da doenga pediatrico e adulto, promovendo a prevencao e
o tratamento precoce das complicacdes, reducdo do numero e gravidade das exacerbacdes
respiratorias infecciosas, preservacao do estado nutricional adequado, favorecendo melhor

gualidade de vida e reducéo da velocidade de progressdo da doenca .

10. Monitorizacao
A monitorizacdo clinica periédica € realizada por meio de consultas que variam de

semanais a trimestrais, a depender da gravidade e idade do paciente. Durante o primeiro
semestre de vida, recomendam-se avaliacbes mensais, nos pacientes com boa evolucéo e
sem intercorréncias. No segundo semestre de vida, consultas bimensais, e posteriormente
trimestrais.

Os exames complementares auxiliam na monitorizacao clinica, devendo ser realizados na

primeira consulta e repetidos de acordo com a frequéncia descrita no Quadro 3.

QUADRO 3. EXAMES COMPLEMENTARES

Culturas de escarro ou de esfregaco de orofaringe (naqueles pacientes sem capacidade
para expectorar): devem ser coletadas na primeira consulta e periodicamente, pelo menos

a cada trés meses.

Escarro para pesquisa e cultura de BAAR (micobacterioses): na primeira consulta e

periodicamente, pelo menos a cada seis meses (nos pacientes com expectoracao).

Dosagem de gordura fecal de 24 horas ou esteatdcrito acido fecal ou Sudan Ill: na primeira

consulta e frequéncia anual (ou antes se houver clinica sugestiva de esteatorréia).

Elastase pancreéatica fecal: na primeira consulta; depois, a critério clinico, em casos

selecionados.

Dosagem de sédio urinario em amostra isolada (para os lactentes): primeira consulta e

mensal ou de acordo com a necessidade até adequacao daingesta de sal x perdas.

Hemograma completo, reticuldcitos, ferro, ferritina, uréia, creatinina, Na, K, Mg, ClI, Ca,
glicemia de jejum, enzimas e funcéo hepética (TGO/TGP, Fosfatase alcalina, BTF, PTF,
atividade prontrombinica / INR), colesterol total e fracdes, triglicerideos, IgE total, IgA,
lgG, IgM, dosagens sérias de vitaminas A, D, E e K: primeira consulta e frequéncia anual

(ou antes, a critério clinico).
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Gasometria arterial a critério clinico por gravidade.

Teste de tolerancia oral a glicose: 0 e 120 minutos a partir dos 10 anos de idade:

primeira consulta e frequéncia anual (ou antes, a critério clinico).

Espirometria para maiores de 5 anos: todas as consultas ou a critério clinico.

Radiografia de torax: primeira consulta e frequéncia anual (ou antes, a critério

clinico).

Teste da caminhada de 6 minutos para maiores de 6 anos: primeira consulta e

frequéncia anual (ou antes, a critério clinico).

Ultrassonografia abdominal total: primeira consulta e frequéncia anual (ou antes a

critério clinico).

Audiometria a partir dos 6 anos de idade: anual.

Tomografia de torax alta resolugdo (geralmente ap6s os 2 anos de idade; em casos
selecionados com doenga pulmonar grave, se for modificar a conduta, realizar antes);

repetir a critério clinico.

Tomografia de seios da face de acordo com avaliacéo clinica.

Nasofibrolaringoscopia de acordo com avaliacéo clinica: encaminhamento para

Otorrinolaringologia.

Densitometria 6ssea para maiores de 8 anos de idade. Para pacientes menores de 20
anos, solicitar avaliagdo de corpo total (excluindo a cabecga) e coluna lombar. Pacientes

maiores de 20 anos, solicitar quadril e coluna lombar.

Angiotomografia de pulm&o e/ou angiografia de artérias brénquicas de acordo com a

clinica.

IgE e IgG especificos para Aspergilus fumigatus de acordo com a clinica.

Teste de hipersensibilidade cutanea imediata (prick) para Aspergilus fumigatus

Eletrocardiograma para avaliacéo do intervalo QT antes do inicio e no uso crénico de

azitromicina.

Ecocardiograma com medida da pressdao media da artéria pulmonar (casos

selecionados).

Endoscopia digestiva alta com biépsia esofagogastroduodenal de acordo com a clinica

Dosagem hormonal de acordo com o endocrinologista

Elastografia hepética de acordo com a clinica

US de rins e vias urinarias de acordo com a clinica.

pHmetria de acordo com critérios clinicos.
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11. Acompanhamento Pos-tratamento
O acompanhamento é continuo, durante toda avida.

12. Termo de Esclarecimento e Responsabilidade — TER
Sdo utilizados os TER do Ministério da Saude (disponivel em
http://bvsms.saude.gov.br/bvs/saudelegis/sas/2010/prt0224 10 05 2010.html)

13. Regulagao/Controle/Avaliacao pelo Gestor
N&o se aplica.
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Fonte: Damasceno, 2010

Figura 1 — Sintomas e sinais da fibrose cistica.
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Resultado da Triagem Heonatal para FC:

TIR/TIR (12 dosagem ate & dias de vida, 22 dosagem até 30 dias de vida) Até 4

Avaliacdo no Centro de Fibrose Cistica:

Teste do Suor (2 amostras) :| 4 - 6 semanas

» 60 mmol/1 ‘?m < 79 mmol/1

7 mutagies FC

Y

0-1 mutagdo OU
sem estudo genstico

¥ FC improvavel

Diagnostico de FC FC possivel

| . .

Encaminhamento para Centro de FC:
- Pesquisa de mutaches

- Avaliacao clinica

- Iniciar tratamento para
manutencao da saude

- Teste do suor nos inMmdos

Pesquisa de mutagbes FC:
paingis ou sequenciamento
do gens CFTR 1 a 2 meses

Metodos auxiliares

Y
Repetir o Teste do Suor :| 2 a 6 meses

Figura 2: Conducédo dos casos com triagem neonatal positiva para fibrose cistica. FC: fibrose cistica;
TIR: tripsinogénio imunorreativo. Fonte: Athanazio et al, 2017.

A B

Caracteristicas Fenotipicas (1 ou mais) Evidéncia laboratorial de disfungédo da CFTR

Doenca sinusal ou pulmonar

cronica, polipose nasal Teste do suor:

Alteracdes gastrintestinais e Cloro no suor >60mEg/L em 2 dosagens em 2 ou
nutricionais Sindrome de perda mais ocasides

salina,

Alteracdes urogenitais com azoospermia

obstrutiva

ou ou

L L ) L Identificacdo de 2 mutacdes (DNA) para fibrose
Histdria de irmé&o com fibrose cistica o
cistica

ou ou

. » Alteracdo no exame de Diferenga Potencial Nasal
Teste de triagem neonatal (TIR) positiva o
ou bidpsia retal

Fonte: Modificado Rosenstein BJ & Cutting GR, 1998
Figura 3: Critérios diagndsticos de Fibrose Cistica. Para o diagndstico é necessario no minimo um
dos itens da coluna A e um da coluna B.
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ANEXO 1: Relacdo de formulas enterais para pacientes portadores de Fibrose Cistica.

Itens | Cédigo DESCRITIVO SES
SES

FORMULAS INFANTIS

FORMULA INFANTIL DE SEGUIMENTO PARA LACTENTES A BASE DE SOJA. Aplicagdo: indicada
1 21465 | para lactentes maiores de 6 meses de idade, com intolerdncia ao leite de vaca. Caracteristicas|
Adicionais: isenta de sacarose, lactose e gluten.

FORMULA INFANTIL PARA LACTENTES E DE SEGUIMENTO PARA LACTENTES DESTINADA A
NECESSIDADES DIETOTERAPICAS ESPECIFICAS. Aplicacdo: indicado para lactentes desde o
nascimento, com alergia alimentar ao leite de vaca e/ou leite de soja e que ndo apresentem
sintomatologia gastrointestinal. Caracteristicas Adicionais: a base de proteina
extensamente hidrolisada de soro de leite, isenta de sacarose, frutose e gliten, com ou
sem adicdo de prebidticos e com lactose.

FORMULA INFANTIL PARA LACTENTES E DE SEGUIMENTO PARA LACTENTES DESTINADA A
NECESSIDADES DIETOTERAPICAS ESPECIFICAS. Aplicagdo: indicada para lactentes desde o
3 17659 nascimento, com alergia ao leite de vaca e/ou leite de soja, Caracteristicas Adicionais: a base
de proteina extensamente hidrolisada de soro de leite, isenta de sacarose, gluten e lactose.

2 25798

ALIMENTO NUTRICIONALMENTE COMPLETO PARA NUTRI(;AO ENTERAL OU ORAL. Aplicagao:
20206 indicado para criangas de 1 a 10 anos de idade, com sindromes disabsortivas, Caracteristicas|

4 Adicionais: a base de peptideos, adicionada de sacarose, de densidade calérica de 1,0a 1,2
kcal/ml, na diluicdo padrio e teor protéico de 9 a 13% do valor calérico total.

FORMULA INFANTIL PARA LACTENTES E DE SEGUIMENTO PARA LACTENTES E CRIANCA DE
PRIMEIRA INFANCIA DESTINADA A NECESSIDADES DIETOTERAPICAS ESPECIFICAS.
5 33207 | Aplicagdo: indicado para lactentes desde o nascimento, com necessidades caldrica e
proteica aumentadas. Caracteristicas adicionais: a base de leite de vaca, densidade
caldrica 1,0 a 1,2kcal/ml. Isenta de sacarose e gliten.

FORMULA INFANTIL PARA LACTENTES E DE SEGUIMENTO PARA LACTENTES E CRIANCA DE
PRIMEIRA INFANCIA DESTINADA A NECESSIDADES DIETOTERAPICAS ESPECIFICAS.
6 17686 | Aplicagdo: indicado para lactentes desde o nascimento, com necessidades caldrica e
proteica aumentadas. Caracteristicas adicionais: a base de leite de vaca, densidade
caldrica 1,0 a 1,2kcal/ml. Isenta de sacarose e gliten.

FORMULA INFANTIL POLIMERICA PARA NUTRI(;AO ENTERAL OU ORAL, NUTRICIONALMENTE

COMPLETA, Aplicagdo: indicada para criangas a partir de 1 ano de idade com necessidades
7 2990 | caldricas aumentadas, Caracteristicas Adicionais: enriquecida com vitaminas e minerais,
isenta de lactose, adicionada de sacarose, de densidade calérica entre 1,0 a 1,5 kcal/ml, e
teor protéico de 9 a 13% do valor caldrico total.

ALIMENTO PARA SUPLEMENTACAO DE NUTRICAO ENTERAL OU ORAL. Aplicagdo: indicado
para suplementacdo oral de criangas a partir de 1 ano de idade desnutridas ou com
8 17350 | necessidades caldricas aumentadas, Caracteristicas Adicionais: isento de lactose, adicionado
ou ndo de fibras, com sacarose, densidade caldrica entre 1,5 a 2,0 kcal/ml e teor protéico de
9 a 13% do valor caldrico total, contendo todos os macronutrientes e micronutrientes.
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FORMULAS PADRAO E ESPECIALIZADAS
ALIMENTO NUTRICIONALMENTE COMPLETO PARA NUTRI(;AO ENTERAL OU ORAL. Aplicagao:
indicado para individuos em terapia nutricional enteral via sondas ou ostomias, Caracteristicas
9 | 17714 Adicionais: hipossddica, isento de sacarose, lactose e gluten, acrescida de fibras, de densidade
caldrica de 1,0 a 1,2 kcal/ml, na diluigdo padréo, e teor protéico de 14 a 17% do valor caldrico
total.
ALIMENTO NUTRICIONALMENTE COMPLETO PARA NUTRICAO ENTERAL OU ORAL. Aplicag3o:
indicado para pacientes com sindromes disabsortivas, Caracteristicas Adicionais: a base de
10 | 17312 | Proteina oligomérica e/ou monomérica, isento de lactose e sacarose, de densidade caldrica de
1,0 a 1,2 kcal/ml, na dilui¢do padrdo, e teor protéico de 13 a 20%.

ALIMENTO PARA SUPLEMENTACAO DE NUTRICAO ENTERAL OU ORAL. Aplicacdo: indicado
para suplementacdo oral de adolescentes e adultos desnutridos. Caracteristicas Adicionais:
11 | 24479 acrescido de sacarose, acrescido ou ndo de fibras, de densidade caldrica entre 1,0 a 1,5
Kcal/ml, e teor protéico de 14 a 20% do valor caldrico tota, contendo todos os macronutrientes
e micronutrientes.

ALIMENTO PARA SITUACOES METABOLICAS ESPECIAIS PARA NUTRICAO ENTERAL OU ORAL.
Aplicagdo: indicado para suplementacdo oral de individuos portadores de diabetes,
desnutridos e/ou com necessidades aumentadas de proteinas, Caracteristicas Adicionais:
isento de sacarose e gluten, acrescida de fibras, de densidade caldrica > 0,9 kcal/ml, na
diluicdo padrdo e teor protéico de 15 a 25% do valor caldrico total.
ALIMENTO PARA SUPLEMENTACAO DE NUTRICAO ENTERAL OU ORAL. Aplicacdo: indicado
para suplementacdo oral de adolescentes e adultos desnutridos ou individuos com
necessidades caldricas aumentadas, Caracteristicas Adicionais: acrescido de sacarose,
13 | 17408 | acrescido ou n3o de fibras, de densidade caldrica entre 1,2 a 1,9 Kcal/ml, e teor protéico de 14
a 20% do valor caldrico total, contendo todos os macronutrientes e micronutrientes.
ALIMENTO PARA SUPLEMENTACAO DE NUTRICAO ENTERAL OU ORAL. Aplicacdo: indicado
para adolescentes e adultos desnutridos ou individuos com necessidades caldricas e protéicas
aumentadas, Caracteristicas Adicionais: acrescido ou ndo de sacarose, acrescido ou ndo de

12 | 24499

14 | 24468 fibras, de densidade caldrica entre 2,0 a 2,5 Kcal/ml, e teor protéico de 15 a 20% do valor
caldrico total, contendo todos os macronutrientes e micronutrientes.
MODULOS
MODULO DE FIBRAS SOLUVEIS PARA NUTRICAO ENTERAL OU ORAL. Aplicacdo: indicado para
15 | 24469 regularizacdo do transito gastrointestinal e/ou controle glicmico, Caracteristicas Adicionais:

100% de fibras soluveis.

MODULO DE FIBRAS SOLUVEIS E INSOLUVEIS PARA NUTRICAO ENTERAL OU ORAL. Aplicacdo:
16 | 17675 | indicado para regularizagdo do transito gastrointestinal, Caracteristicas Adicionais: mix de fibras
soluveis e insoluveis.

MODULO DE TRIGLICERIDEOS DE CADEIA MEDIA PARA NUTRICAO ENTERAL OU ORAL.
FORMULA NUTRICIONALMENTE INCOMPLETA, PARA NUTRI(;AO ENTERAL OU ORAL, Aplicagdo:
17 | 17354 | indicado para pacientes com necessidades caloricas aumentadas provenientes de lipideos de
facil absor¢do, Caracteristicas Adicionais: acrescido de 4cidos graxos essenciais e
antioxidantes.

MODULO DE TRIGLICERIDEOS DE CADEIA LONGA PARA NUTRICAO ENTERAL OU ORAL.
Aplicacdo: indicado para pacientes com necessidades caléricas aumentadas e/ou desnutricdo.
18 | 24470 | Caracteristicas adicionais: emulsdo de triglicerideos de cadeia longa pronta para uso, com ou
sem sabor, adicionado ou n3o de sacarose e densidade calérica total entre 4,0 a 5,0 Kcal/ml.
MODULO DE GLUTAMINA PARA NUTRICAO ENTERAL OU ORAL Aplicagdo: indicado para
manutencdo da integridade da mucosa intestinal e/ou fungdo imunomoduladora,
Caracteristicas Adicionais: 100% glutamina.

MODULO DE CASEINA PARA NUTRIGCAO ENTERAL OU ORAL. Aplicacdo: indicado para pacientes
20 | 17630 | com necessidades protéicas elevadas, Caracteristicas Adicionais: 100% caseina.

MODULO DE MALTODEXTRINA PARA NUTRICAO ENTERAL OU ORAL. Aplicacdo: indicado para
pacientes com necessidades caldricas elevadas, Caracteristicas Adicionais: 100%
maltodextrina, isento de sabor e de lactose.

19 | 17673

21 | 17631
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