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1. A fibrose cistica é a doenca genética letal mais comum em populacdes
caucasianas e € caracterizada por infec¢des cronicas e recorrentes do pulmao,
insuficiéncia pancreatica e elevados niveis de cloro no suor. E uma doenga de
heranca autossdmica recessiva causada pela mutacéo no gene do CFTC, que
induz o organismo a produzir secre¢cdes espessas e viscosas que obstruem os
pulmdes, o pancreas e o ducto biliar. Muitos pacientes apresentam insuficiéncia
pancreética, que leva a ma-absorcao de nutrientes especialmente de proteinas
e lipideos e a complicacdes gastrintestinais tais como prolapso retal, sindrome
da obstrucdo intestinal, constipacdo e cirrose hepéatica. Diante do exposto,
como é a terapia nutricional para criangas acima de 6 meses.

Resposta:

A terapia atual da fibrose cistica inclui a manutencéo do estado nutricional, a
prescricdo de suplementos energéticos, dietas hiperlipidicas e normoprotéica
(12%-15% do VCT), a suplementacdo de minerais e vitaminas lipossoluveis,
bem como a suplementacédo de enzimas pancreaticas para auxiliar a digestao.

2. Fibrose cistica é uma doenca hereditaria, caracterizada por uma doenca
pulmonar supurativa cronica e insuficiéncia pancreatica, que incide em criancas
e adultos jovens. A cerca dos cuidados nutricionais para paciente com fibrose
cistica, julgue as afirmacfes abaixo:

| — Deve-se sempre que necessario, repor as enzimas pancreaticas.

Il — Incluir na dieta nutrientes com alta densidade energética 2 a 3 vezes/dia.
IIl — Deve-se adicionar sal as refei¢cdes. Estao corretas as afirmacoes:

a) Apenas a afirmativa Il, esta correta.

b) Apenas as afirmativas | e Il, estdo corretas.

c) Apenas a afirmativa |, esta correta.

d) Todas as afirmativas estao corretas.

e) N.D.A



3. A fibrose cistica (FC) é um distarbio complexo que acomete mudltiplos
sistemas, sendo herdado de forma autossdémica recessiva. As caracteristicas
clinicas sdo determinadas pelo envolvimento do trato respiratério, das
glandulas sudoriparas e salivares, intestino, pancreas, figado e sistema
reprodutor. Esta doenca tem um impacto profundo ao sistema digestivo. Neste
contexto, sobre esta doenca, pode se afirmar que:

a) O padrao ouro para a confirmacédo final do diagnéstico de FC ainda é a
biopsia da mucosa intestinal. Quanto a nutricdo, ressalta-se a importancia da
supressao das fontes de gluten e a suplementacao de vitaminas e minerais

b) Os critérios para diagnéstico de FC incluem a presenca de um resultado
positivo no teste do suor e a presenca da doenca pulmonar crénica, déficit no
crescimento e ma absorcao. Quanto a nutricdo, ressalta-se a importancia da
supressao das fontes de gluten.

c) O padrao ouro para a confirmacgéo final do diagnéstico de FC ainda € a
biopsia da mucosa intestinal. Quanto a nutricdo, ressalta-se a importancia da
reposicao enzimatica

d) Os critérios para diagnostico de FC incluem a presenca de um
resultado positivo no teste do suor e a presenca da doenca pulmonar
cronica, déficit no crescimento e ma absorcao ou histérico familiar de FC.

e) O padrdo ouro para a confirmacéo final do diagnostico de FC é o resultado
positivo no teste do suor. Quanto a nutricdo, ressalta-se a importancia da
substituicdo das fontes de glaten por milho, batata, arroz, soja, tapioca e
araruta.

4. As manifestacdes da FC sdo numerosas e variam de paciente para paciente,
em parte devido ao grande numero de mutacdes e defeitos genéticos. De
acordo com a declaracdo de consenso sobre o diagnostico de FC publicada
pela Fundacao Fibrose Cistica, o diagndstico deve basear-se na presenca de
uma ou mais caracteristicas da doenca. Aponte pelo menos quatro
caracteristicas que evidenciam a presenca de fibrose cistica no paciente.

Resposta:

Evidéncia de doenca sinopulmonar crénica

Evidéncia de anormalidades gastrointestinais e nutricionais

Evidéncia de sindrome de perda de sal

Evidéncia de azoospermia obstrutiva (gerando infertilidade em homens)
Histéria familiar da doenca

Um teste de triagem neonatal positivo mais um teste de cloreto de suor
elevado.



5. Os problemas nutricionais e as consequéncias da fibrose cistica séo
multifatoriais e relacionadas com a progressdo da doenca. Fatores
interdependentes, como deterioracdo da funcdo pulmonar, anorexia, vomitos,
insuficiéncia pancreatica e complicacdes biliares e intestinais sao responsaveis
pelo aumento das necessidades energéticas, ingestdo diminuida e aumento
das perdas atribuidas a inadequacdo nutricional, com conseqiiente perda da
massa magra e depressao da func¢ado imunologica.

Essas complicacbes podem ser evitadas ainda na primeira infancia, desde que
se detecte a doenca precocemente, assim, como deve ser orientado 0 manejo
nutricional em bebés com fibrose cistica.

Resposta:

Os bebés devem continuar recebendo amamentacgéo exclusiva até os seis
meses ou na auséncia, receberem formulas fortificadas com ferro. Em
situacOes especiais como em lactentes com resseccéo intestinal ou aumento
da ma absorcéo de gorduras, devem-se inserir formulas de proteina hidrolisada
contendo triglicerideos de cadeia media.

Também deve-se fazer a administracdo de enzimas pancreaticas antes das
refeicdes.

Suplementos vitaminicos e fontes de fllor deve ser dada.

A Introducéo de alimentos sélidos e avanco na dieta devem preceder com as
recomendacdes da Academia Brasileira de Pediatria.

As carnes podem ser recomendadas como uma boa fonte de ferro e zinco,
sendo uma boa opc¢ao para introducao alimentar juntamente com a
amamentacao.

Adicao de sal as férmulas ou ao leite materno, particularmente em dias
quentes.

Quando a crianca iniciar o consumo de alimentos solidos, o sal pode ser
adicionado nesses alimentos.



