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Resumo: A fibrose cistica (FC) € uma doenca genética que afeta o gene Cystic Fibrosis Transmembrane
Regulator (CFTR), levando a complicactes respiratérias e perda progressiva da funcdo pulmonar.
A terapia tripla com elexacaftor, tezacaftor e ivacaftor tem mostrado resultados promissores na
funcdo pulmonar de pacientes com a mutacdo F508del. "Avaliar o impacto da terapia tripla na
impedancia respiratéria de criangas e adolescentes com FC."Trata-se de um estudo quase-
experimental, do tipo antes e depois, envolvendo criangas e adolescentes com fibrose cistica
(FC), de 6 a 18 anos, em tratamento com terapia tripla e em acompanhamento no Centro Clinico
da PUCRS. As avaiagOes utilizando oscilometria, ocorreram antes do inicio da terapia e
novamente até 3 meses apds seu inicio."O estudo incluiu 13 pacientes com FC, média de idade de
12,95 + 2,59 anos, sendo 77% do sexo masculino. A atura média foi 153,08 £ 14,71 cm, 0 peso
médio 46,20 + 14,14 kg, e o IMC em escore Z teve mediana de -0,16 (-0,84, -0,06). Todos
apresentavam insuficiéncia pancredtica, 31% tinham colonizacdo crénica por Pseudomonas
aeruginosa, o escore de Brody mediano foi 36,00 (27,00, 64,25), e o tempo médio de terapia
triplafoi 67,00 dias (43,00, 84,00). Na andlise espectra e intra-breath realizada antes e durante a
terapia tripla, todos os parametros de resisténcia e reatancia apresentaram melhora significativa
durante o uso do farmaco, com diferencas estatisticamente significativas em todas as variaveis (p
< 0,01). Os valores pré-tratamento foram: R6, 4,56 + 1,95; R20, 3,87 + 0,75; e R6-R20, 0,26
(0,02 a 1,76) para os parametros de resisténcia. Para os parametros de reaténcia, os valores
foram: X6, -0,86 (-1,58 a -0,47); X8, -0,55 (-1,56 a -0,31); X10, -0,25 (-1,01 a -0,06); e
Freguéncia de Ressonancia (Fres), 11,21 (9,71 a 15,13). Nos parametros intra-breath, os valores
observados foram: ReE, 4,07 + 1,91; Rel, 3,17 £ 0,96; ReE-Rel, 0,29 (0,14 a 1,01); XeE, 0,16 (-
1,72 a 0,26); Xel, -0,10 (-0,73 a 0,11); e XeE-Xel, 0,01 (-0,20 a 0,22). Durante o tratamento, 0s
valores respectivos foram: R6, 4,07 £ 1,17; R20, 3,65 £+ 1,11; e R6-R20, 0,42 (0,21 a 0,89) para
0s parametros de resisténcia. Para os parametros de reaténcia, os valores foram: X6, -0,84 (-1,44
a -0,63); X8, -0,55 (-0,95 a -0,29); X10, -0,34 (-0,58 a -0,10); e Fres, 12,27 (10,82 a 14,77). J&A
nos parametros intra-breath, os valores durante o tratamento foram: ReE, 3,17 + 1,02; Rel, 3,02 +
1,08; ReE-Rel, 0,21 (0,00 a 0,29); XeE, 0,01 (-0,35 a 0,23); Xel, -0,13 (-0,43 a0,11); e XeE-Xel,
0,14 (-0,08 a 0,20)."A terapia tripla demonstrou melhora significativa na mecanica respiratéria de
criancas e adolescentes com FC. A FOT permitiu uma avaliacdo abrangente da impedancia
pulmonar. Houve reducdo da resisténcia e aumento da reaténcia nas vias aéreas periféricas e
centrais, indicando melhorias na viscoel asti cidade e na fun¢éo pulmonar.
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