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Resumo: A Fibrose Cistica é uma doenca de comprometimento multiorganico causada pela disfuncéo da
proteina reguladora da condutancia transmembrana na Fibrose Cistica (CFTR). Estudos recentes
demonstraram que a terapia moduladora da CFTR pode melhorar de forma significativa a fungéo
pulmonar, com reducéo das exacerbacdes pulmonares, assim como alterar a composi¢céo corporal
dos individuos que recebem essa medicagdo."Avaliar os efeitos de moduladores da CFTR na
funcdo pulmonar, composicdo corporal e densitometria 6ssea em pacientes com Fibrose Cistica
(FC), buscando “insights’ para aprimorar o tratamento."Conduziu-se um estudo longitudina e
retrospectivo com 14 pacientes de FC, utilizando moduladores da CFTR, acompanhados em um
centro especializado. Avaliacbes incluiram espirometria, seguindo padroes da ERS/ATS,
composicdo corporal e densitometria O0ssea (DO) por DXA, antes e apds trés meses de
tratamento. Andlises estatisticas apropriadas foram aplicadas. A pesquisa foi aprovada pelo
comité de éica em pesquisa da Universidade Estadual de Campinas, CAAE:
77232624.4.0000.5404, com consentimento e assentimento informado dos participantes.”Foram
incluidos 14 individuos, 64,3% do sexo masculino, sendo 92% com genética composta entre
Classe Il e |. Na espirometria apos 3 meses do uso do modulador, os participantes apresentaram
médiatdesvio padrdo das variaveis (TOxT1): Peso: 43,21+16,55 x 46,99+16,70; CVF L:
2,42+1,03 x 2,86+1,06; CVF%: 81,48+31,53 x 96,85+29,86; VEF1 L: 1,81+0,95 x 2,28+1,12;
VEF1%: 70,47+35,85 x 87,06+39,28; VEFL/CVF. 0,71+0,17 x 0,76+0,16; FEF25-75 L/s.
1,67+1,21 x 2,61+1,90. Houve melhora estatisticamente significativa em todas as variaveis
espirométricas (p<0,05), visto que a média do percentual de melhora apds a medicagdo foi de
22,46+15,84 L para CVF e 31,70+19,72 L para VEF1l. Além disso, os 14 participantes
apresentaram uma média de 3,2 exacerbacdes pulmonares com uso de antibioticoterapia via oral
ou endovenosa no ano anterior ao uso do modulador, que reduziu para média de 0,14 nos ultimos
6 meses apdés 0 modulador. Somente 11 individuos realizaram a avaliacdo da composicéo
corporal e DO, e apresentaram médiatdesvio padréo das variaveis (TOxT1): BMD z: -0,43+1,19
X -0,49+1,21; MG kg: 11,47+10,05 x 13,48+8,58; MG%: 23,27+12,00 x 26,08+9,13; MM kg:
31,87+9,12 x 34,73+9,75; MM%: 73,22+12,44 x 70,26+8,69. Houve diferenca estatisticamente
significativa para BMD z (p=0,287), MG kg (p=0,021), MM kg (p=0,003). Um individuo
apresentou BMD z-score <-2,0."Moduladores da CFTR melhoraram a fungdo pulmonar, o
nimero de exacerbacbes e a composicdo corporal em pacientes com FC, sublinhando sua
relevancia terapéutica. A auséncia de impacto significativo na densidade mineral Gssea sugere a
necessidade de uma abordagem de tratamento mais holistica para abordar todos os aspectos da
FC.
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