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Resumo: A sindrome cepacia (SC) caracteriza-se por pneumonia de piora aguda e rapida, febre,
insuficiéncia respiratoria progressiva, bacteremia e letalidade em até 75% dos casos. Ocorre em
pacientes com Fibrose Cistica (FC) infectados por bactérias do complexo Burkholderia cepacia
(CBc), com alta taxa de viruléncia e resisténcia antimicrobiana. Devido a baixa incidéncia e alta
letalidade, h& poucos dados na literatura. Descrevemos 0 Unico caso do nosso Centro de
Referéncia em que uma paciente sobreviveu a SC em uso de modulador de CFTR. "MLBS,
menina, 7 anos, branca, F508del/F508del, infeccdo crénica por CBc desde os 6 anos,
insuficiéncia pancredtica, desnutricdo, distlrbio ventilatério obstrutivo grave (CVF 67% e VEF1
45%) em ventilacdo mecanica ndo-invasiva (VMNI) domiciliar e O2, média de 5 internacfes por
ano. Em 10/2022, internou de forma eletiva para inicio de Lumacaftor+lvacaftor e no D2
apresentou febre. Ap6s 7 dias, evoluiu com febre persistente, piora progressiva da disfuncéo
ventilatoria e sepse de foco pulmonar, apresentando hemocultura positiva para CBc. Durante o
periodo de maior gravidade, necessitou de atos parametros de VMNI e O2, antibioticoterapia
endovenosa e inalatéria de amplo espectro e corticoterapia sistémica. Permaneceu internada por 2
meses, recebendo alta com piora da doenca pulmonar (CVF 44% e VEF1 38%), em uso de
antibioticoterapia oral e inaatéria, prednisolona, terapias mucoliticas otimizadas e VMNI
intermitente. Manteve-se estavel ambulatorialmente, com estagnacéo de peso e estatura em uso
de todas as medicagdes citadas. Em 09/2023, suspende Lumacaftor+lvacaftor apds 9 meses de
uso continuo e inicia Elexacaftor+Tezacaftor+lvacaftor (ETI). Apos 1 ano da recuperacéo da SC
e inicio de modulador de CFTR, houve ganho de peso e velocidade de crescimento de 7cm/ano,
com teste da caminhada de 6 minutos sendo executado com 99,4% do predito, sem queda de
saturacdo e sinais de esforco. Atualmente, mantém uso de Tobramicina e corticoterapiainalatoria,
com reducdo dos mucoliticos, suporte ventilatério e O2 domiciliar. Mantém crescimento de CBc
secrecdo respiratoria, desnutricdo e insuficiéncia pancredtica. """Apresentamos caso de uma
crianga com FC grave que evoluiu com SC ap6s inicio de modulador de CFTR. Evoluiu com
internacdo prolongada, piora dos paréametros funcionais e estruturais. Durante seguimento
ambulatorial, foi possivel fazer reducéo gradual das medicacdes, terapias mucoliticas, parametros
ventilatérios e O2 domiciliar. Internou apenas uma vez. Atuamente, segue em uso de ETI, com
ganho de funcéo respiratoria e nutricional, e, sobretudo qualidade de vida. Apesar de rara, nos
altimos 3 anos tivemos em nosso Centro 5 casos de SC, dos quais apenas esta paciente
sobreviveu. MLBS apresentava doenca grave, com parametros que pioraram durante e apds SC.
Acreditamos que o modulador de CFTR possa ter contribuido diretamente para sobrevivéncia de
tal evento, bem como com ganhos posteriores de fungdo organica e qualidade de vida.
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