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Resumo: A fibrose cistica (FC) € uma doenca autossomica recessiva que afeta principalmente o sistema
respiratério, o qual € obstruido por secrecbes bronquiais espessas. Pacientes com a doenca
apresentam mutagdes no gene CFTR, responsavel por codificar a proteina que promove o fluxo
de cloreto e de &gua através da membrana celular, apresentando acimulo de muco e sais no
organismo. O surgimento dos moduladores da FC, como Trikafta®, revolucionaram o
progndstico da FC para os pacientes que apresentam a mutagéo F508del, tendo em vista que esses
medicamentos atuam corrigindo o defeito basico da doenca." O objetivo deste trabalho € avaliar a
func&o pulmonar (FP) de pacientes com fibrose cistica com a mutacdo F508del apds a introducéo
dos moduladores da FC por meio da comparagéo das variaveis VEF1 (Volume de ar expirado no
primeiro segundo), CVF (Volume maximo de ar exalado com esforco maximo), FEF25-75%
(Fluxo expiratério forcado intermediario) e relacdo VEFL/CVF no periodo pré e pos o uso de
moduladores."Foi realizado um estudo retrospectivo pragmatico, com andlise de espirometrias e
de prontudrios de uma coorte de pacientes pedidtricos em seguimento em um centro de
tratamento de fibrose cistica no sul do Brasil, os quais estavam em uso de moduladores. Foram
incluidos no estudo pacientes que apresentavam espirometrias datadas em até um ano antes do
inicio do tratamento e, no minimo, uma FP apés a introducdo do medicamento. Os dados foram
apresentados em percentual do previsto calculado pelo Global Lung Initiative (GLI). Para a
analise estatistica, utilizou-se o software R Studio para realizar o teste de Shapiro-Wilk a fim de
verificar a normalidade dos dados, enquanto o teste t pareado foi empregado para a comparacéo
das médias, com um nivel de significancia estabelecido em 5%." Até o momento, foram incluidos
13 pacientes, 92% deles com a presenca da mutacdo F508del, todos em uso de Trikafta®. Nossa
amostra apresentou média de idade de 13 anos, média de valor de IMC de 18,59, e 62% eram do
sexo masculino. Os resultados obtidos mostram um aumento de 24,49% na avaliagéo da variavel
VEF1 (78,8% pré e 103,29% pbs), de 41% de capacidade da FEF 25-75% (63,5% pré e 104,5%
pos) e de 19,1% de capacidade da CVF (91,69% pré e 110,79% pds). Nossos resultados, apesar
de preliminares, mostram o aumento da funcdo pulmonar dos pacientes com fibrose cistica e
mutacao F508del que fazem o uso de moduladores, visto que houve melhora de todas as variavels
avdiadas para melhora da FP."Os resultados de melhora da FP apresentados no estudo
demonstram um aumento percentual superior aos valores ja apresentados na literatura atual.
Desse modo, destaca-se a importancia de futuras pesquisas para compreender como a melhora
desses parédmetros impacta na qualidade de vida dos pacientes candidatos as terapias com
moduladores de CFTR e quais outros beneficios estdo atrelados a introducdo dessa nova terapia.
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