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Resumo: Introducgdo: A fibrose cistica é uma doenca causada por mutacdo no gene codificador da proteina
reguladora da condutancia transmembrana da fibrose cistica, que atua como canal de cloro.
Orkambi (lumacaftor+ivacaftor) é o primeiro medicamento aprovado para pacientes homozigotos
para a mutacao F508del neste gene. O Lumacaftor € um corretor, que aumenta o processamento e
o tréfego da proteina para a superficie celular, aumentando o transporte de cloro. Ivacaftor € um
potenciador que aumenta a probabilidade de abertura do canal. Objetivos: Avaliar os principais
efeitos adversos do Orkambi. Métodos: Trata-se de uma revisdo integrativa na base de dados
Medline (via PubMed), utilizando-se a estratégia de busca “Cystic Fibrosis and Orkambi”.O
critério de inclusdo baseou-se em artigos que abordavam o uso do Orkambi em pacientes
homozigotos para a mutacdo F508del. Resultados: Foram recuperados 74 artigos e destes, 34
foram excluidos ap6s a leitura do titulo e 19 apods a leitura do resumo. Dos 21 restantes, 14 foram
excluidos por ndo abordarem a eficacia e os principais efeitos adversos do Orkambi. Os artigos
incluidos nesta revisdo mostram que os pacientes tratados com Orkambi apresentaram melhora
da funcdo pulmonar e reducdo das exacerbacdes pulmonares. Os efeitos adversos mais comuns
foram dispneia, exacerbacdes pulmonares infecciosas, tosse, expectoracdo aumentada, hemoptise
e aumentos modestos da pressdo arterial. Conclusdes: A terapia com Orkambi, resulta em
melhorias na qualidade de vida, funcéo respiratéria e menores taxas de exacerbacdo pulmonar e
esta associada a um aumento da falta de ar transitéria inicial e aumento da pressdo arteria a
longo prazo.
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