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Resumo: INTRODUCAOQ: A Fibrose Cistica (FC) é um doenca caracterizada pela disfuncéo da proteina
CFTR, que altera principalmente o transporte de cloro e bicarbonato, e afeta aproximadamente
70,000 individuos no mundo. Nos pacientes com FC, as neoplasias mais comum sdo as do trato
digestivo, a0 passo que o risco para neoplasias hematol dgicas € baixo. DESCRICAO DO CASO:
Paciente masculino foi diagnosticado com Fibrose Cistica aos 2 meses de vida apds um
internamento por desidratacéo e alcalose hiperclorémica. Apesar do teste do pezinho negativo,
apresentou 2 testes do suor aterados, e o genética evidenciando duas mutacGes patogénicas
(pArgll7Cys e pPhe508del). Apresentava insuficiéncia pancredtica, em uso de Pancreatina e
comprometimento pulmonar, em uso de Aztromicina e nebulizagdo salina hiperténica.
DISCUSSAOQ: O paciente relatado apresentou melhora clinica completa e sustentada da Fibrose
Cistica ap6s tratamento quimiotergpico para o tratamento de linfoma. Algumas hipoteses que
sugerem a melhora clinica apds a quimioterapia, uma delas € o efeito anti-inflamatério dos
medicamentos, e outra € a regulacdo 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 transmembranares que se ligam a0 ATP, como o CFTR.
COMENTARIOS FINAIS: O resultado positivo apds o tratamento quimioterdpico na Fibrose
Cidtica destaca as chances de imunomodulacdo e tratamento antinflamatorio na doenca. Para
melhor compreensdo, é necesséria investigacdo mais aprofundada.
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