# comasmssa ot 21 A 23 DE MARCO G

PEDIATRIA DA DE 2024 -
REGIAD NORDESTE TEATRO FACISA f pociedade

CAMPINA GRANDE - P8 M CAMPINA GRANDE -PB de padiatra
1A 30 D MARGD D 2034

Trabalhos Cientificos

Titulo: Primeira Adolescente Com Fibrose Cistica Submetida Ao Tratamento Com Modulador Da Cftr
Na Paraiba: Um Relato De Caso.

Autores: RAPHAELA RODRIGUES DE QUEIROZ (UNIVERSIDADE FEDERAL DA PARAIBA),
FLAVIA MARIA CAMILO MADRUGA DE OLIVEIRA LIMA (UNIVERSIDADE FEDERAL
DA PARAIBA), LETICIA RAMOS DE SOUSA (UNIVERSIDADE FEDERAL DA
PARAIBA), MARCELLE MARIA LOPES GAMBARRA (UNIVERSIDADE FEDERAL DA
PARAIBA), GILVAN DA CRUZ BARBOSA ARAUJO (UNIVERSIDADE FEDERAL DA
PARAIBA), CONSTANTINO GIOVANNI BRAGA CARTAXO (UNIVERSIDADE
FEDERAL DA PARAIBA)

Resumo: A fibrose cistica € uma doenca pulmonar crénica, de heranca autossbmica dominante,
predominante em caucasianos e, atualmente, tratavel a depender de sua caracteristica genética. O
paciente apresenta mutacdo na codificacdo da proteina CFTR (1,2) e, em decorréncia, ha
modificacdo no fluxo de cloro, sodio e dgua nas secregdes. Acomete principalmente o muco
respiratorio, secrecdo pancredtica e do suor. Tem clinica diversa, acometendo todas as faixas
etérias com evolugdo varidvel desde assintomatico a morte nos primeiros anos de vida (1,3).
"Adolescente de 17 anos, sexo feminino e portadora de fibrose cistica. Encontrava-se em estado
de desnutrico e retardo puberal, em dependéncia de oxigenoterapia e colonizada por
Pseudomonas aeruginosa, necessitando de internacdes recorrentes. Tomografia computadorizada
revelou bronquiectasias difusas em ambos hemitdraces e radiografia toracica mostrou
espessamento de paredes bronquicas, opacidades arredondadas e lineares mal definidas em
ambos hemitéraces. A espirometria, apresentou-se com padrdo obstrutivo grave sem resposta
significativa ao broncodilatador. Foi a primeira paciente da Paraiba submetida ao tratamento com
modulador da CFTR, obtendo resultados de recuperacdo nutricional, reducéo das internagoes,
desmame de uso de oxigenioterapia e recuperacdo da qualidade de vida em relacéo a clinica antes
do tratamento."""A fibrose cistica € uma doenca de progressao fatal que compromete diversos
0rgéaos e sistemas devido a interferéncia no adequado funcionamento das glandulas exdcrinas. A
evolucdo da doenca ocorre por exacerbacfes agudas que regridem com a terapia sintomética e
antimicrobiana a medida que prejudicam de forma gradativa a funcéo pulmonar, gerando danos
permanentes a cada manifestagdo. Os moduladores de fungdo da CFTR impactam diretamente na
funcdo dessa proteina, melhorando a funcéo do cana de cloreto e bicarbonato, oferecendo bons
resultados na recuperacdo clinica de pacientes fibrético-cisticos e, portanto, devem ser incluidos
no tratamento desses pacientes.
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