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Resumo: Introducdo: A fibrose cistica (FC) € uma doenca genética cronica caracterizada pela disfuncéo do
gene CFTR, que codifica uma proteina reguladora de conduténcia do cloro, trazendo morbidade e
menor sobrevida aos seus pacientes. Assim, diagndstico precoce e tratamento adequado séo
importantes para modificar a historia natural da doenca."Abordar os principais métodos
terapéuticos da fibrose cistica no Brasil."Foi realizada uma revisao bibliogréfica na base de dados
PubMed, utilizando a combinacdo dos descritores fibrose cistica, criangas e tratamento. Os
artigos que ndo se enquadravam na temética central, agueles que estavam duplicados e fora do
corte temporal, foram excluidos, sendo selecionados 6 artigos entre 2012 e 2022, em portugués e
inglés, disponiveis na integra." O tratamento da FC deve ser realizado com base multidisciplinar,
objetivando prevencdo e controle de infecgBes, clearance mucociliar, terapia nutricional,
monitoramento de complicacBes e manutencdo da funcdo pulmonar. Realiza-se fisioterapia,
antibioticoprofilaxia e vigilancia microbioldgica, enzimas pancreéticas, reposicdo de vitaminas
lipossolUvei's, e moduladores da CFTR, atuando na causa e ndo causa consequéncia da doenca.
Alguns disponiveis sdo o lvacaftor, anteriormente indicados para crian¢as maiores de 6 anos com
mutacdo rara, atuamente demonstrou beneficio em criancas de 2 a 5 anos; Lumacaftor,
associacfes do Ivacaftor / Lumacaftor e Tezacaftor / Ivacaftor, com resultados favoraveis na
mutacéo F508del; e, ainda a terapia tripla com o Trikafta (Elexacaftor / Tezacaftor / Ivacaftor),
uma opcdo recentemente aprovada pela ANVISA para uso em maiores de 6 anos, homozigotas
ou heterozigotas para F508del. "Um dos maiores desafios no tratamento da FC é a adeséo e
gerenciamento de cuidados. Os novos moduladores da CFTR trazem maior esperanca aos
pacientes e perspectivas futuras animadoras.
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