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Fibrose cística ou mucoviscidose 

• Folclore medieval: “a criança com gosto de sal quando beijada 
é enfeitiçada e cedo morrerá” (Suiça e Áustria); 

• 1936 a primeira descrição da doença; 

• 1946: termo mucoviscidose; 

• 1953: detectaram elevado teor de eletrólitos no suor; 

• 1955 Fundação de Fibrose Cística nos EUA; 

• 1959: diagnóstico por eletrólitos no suor; 

• 1985: gene da FC; 

• 1989: clonado e sequenciado o gene (CFTR); 

• Avanços no tratamento e diagnóstico; 

• 2010: triagem neonatal em SP 

Adde et al, 2008 



http://portalgbefc.org.br/ 

 



 



Epidemiologia 

• Doença hereditária de caráter autossômico recessivo:  

• Cystic Fibrosis Foundation: Mundo: 70 mil FC 

• Brasil: REBRAFC: 3.857 FC (1:7.576 nascidos vivos) 

• Doença pediátrica fatal x doença crônica do adulto (27% 
maiores 18 anos) 

• Braço longo do cromossomo 7  codifica a CFTR (cystic 
fibrosis transmembrane conductance regulator).  

• Várias mutações: mais comum: deleta a fenilalanina na 
posição 508 da CFTR (66% dos pacientes com fibrose cística). 











 



 



Faixa etária 

 





2015: 190 óbitos (5%)  

7 deles foram devidos a outras causas (osteossarcoma de fêmur, septicemia 

por piercing, morte acidental, causa desconhecida, infarto agudo do miocárdio, 

acidente automobilístico e morte violenta). censurados na análise de sobrevida.  

Análise de sobrevida 





MUTAÇÃO DO GENE DA FC 

DEFEITO NO TRANSPORTE IÔNICO 

DIMINUIÇÃO DA SECREÇÃO DE FLUIDOS 

AUMENTO DA SECREÇÃO DE MACROMOLÉCULAS 

TUBULOPATIA OBSTRUTIVA 

PANCRÊAS 

PULMÔES 

INTESTINOS 
FÍGADO 

TESTÍCULOS 



Manifestações clínicas 
PULMONARES 

• Mucoviscoso : def da motilidade ciliar  processo obstrutivo: 
colonização bacteriana 

• Parede brônquica fibrótica (troca de gases mais difícil)  
DPOC 

 

DIGESTIVAS 

• Def pancreática exócrina 85% casos (60% ao nascimento e 
20% nos primeiros meses de vida): obstrução dos ductos 
pancreáticos: sensível à lesões e aumento da pressão 
intraductal  diarréia crônica, esteatorréia, desnutrição. 

Adde et al, 2008 
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Vídeos Vertex 

• https://www.vrtx.com/all-cf/understanding-cf 
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FISIOPATOLOGIA 

• Aumento das necessidades: 

– Gasto energético: patologia pulmonar: infecções e defeito 
da doença; 

– Perdas:  
• digestório (má absorção  esteatorréia) – alterações pancreáticas 

/ hepáticas / mucosa intestinal; 

• pulmonar (escarro) 

• suor (sais minerais e vitaminas) 

• urina (diabetes relacionada a FC) 

• Reagudização:      apetite e     necessidades. 

Oliva CAG. 2000.  



 



Diagnóstico precoce:  
teste do pezinho 

• Auxilia no tratamento;  

• estado nutricional aos 3 anos prediz a função 
pulmonar aos 6 anos de idade; 

• hábitos alimentares sadios desde cedo.  

Support, 2006 



 



Após diagnóstico 

• Dar suporte emocional e educacional a família; 

• Explicar como foi descoberta a FC; 

• Explicar as dificuldades da doença (fatal, homens 
inférteis, requer cuidados); 

• Descrever principais sintomas e o que causa; 

• Explicar o conceito de equipe de tratamento: incluir 
pais como parte da equipe; 

 



Mucoviscidose - Evolução 

• Determinada pelo quadro pulmonar 
– Agudização: redução do apetite, tosse, aumento de 

secreção, parada de ganho ponderal, febre 

 

• Escore de Shwachman - Kulczycki 
– considera atividade geral, estado nutricional, alterações 

pulmonares e a radiografia de tórax.  

– Varia de 20 a 100 pontos. Quanto menor a pontuação, 
maior a gravidade. 
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Objetivos gerais com FC 

• Bom estado nutricional; 

• Manter eficientes a fisioterapia respiratória e 
atividade física; 

• Tratamento precoce das complicações 
respiratórias. 

 

Oliva CAG. 2000.  



Tratamento 

• Medidas de alívio da obstrução brônquica  

• Tratamento das infecções pulmonares 

• Correção da deficiência pancreática - reposição 
de enzimas  

• Orientação genética 

• Apoio psicológico ao paciente e família 

• Dieta 
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Seguimento ambulatorial 

• Consultas a cada 2 a 3 meses; 
• Controle rigoroso de peso e altura; 
• Raio X tórax anual; 
• PFP a cada 6 meses; 
• Controle anual de enzimas hepáticas, glicemia, 

coagulograma, hemograma, uréia e creatinina, US 
abdome. 

• Bacteriologia de escarro a cada consulta, 
• Vacinação normal + anti-influenza anual, 
• Aconselhamento genético à família. 



 



 



 



Complicações e doenças associadas 

• íleo meconial (ausência de eliminação de mecônio, distensão abdominal, 
vômito biliar: 24 -48h de vida) 

• refluxo gastroesofágico; 
• síndrome obstrutiva intestinal distal; 
• prolapso retal; 
• colonopatia fibrosante; 
• Fertilidade: prejudicada (masculina esterilidade em 98% e feminina 20 a 

30%) 
• Glândula sudorípara: “beijo salgado”  propensão a desidratação 

hiponatrêmica 
 

• Doença celíaca 
• Diabetes relacionada a Fibrose Cística 
• Doenças hepáticas 
• Osteoporose 
 

Oliva CAG. 2000.  
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Transplante pulmonar 

• Cadáver compatível (tamanho?); 

• Critérios para fila de transplante inclui 
percentil de P/I 

 



Características 2 populações com FC 

BOSTON TORONTO 

n 499 534 

M/F (%) 57/43 58/42 

Idade (anos) 15,9 (±9,6) 15,2 (±8,3) 

Sobrevida 21 30 

Corey et al, J Clin Epidemiol, 1988 



Escore de Shwachman  
x Estado nutricional 

SHWACHMAN >=71 <=70 P 

n 39 48 

Idade (anos) 7,2 (±4,5) 8,9 (±5,1) 

 

% P/E 101,2 ±12 87 ±12 <0,001 

Z P/I -0,21 ±1,3 -2,03 ±0,9 <0,001 

Z E/I -0,26 ±0,9 -1,66 ±1,2 <0,001 

ZP/E -0,04 ±1,2 -1,33 ±0,8 <0,001 

Z CB -0,49 ±1,1 -2,12 ±1,1 <0,001 

Z PCT -0,23 ±1,1 -1,21 ±0,6 <0,001 

% Gord 19,1 ±6,1 11,7 ±6,9 <0,001 

Villac, et al J Pediatr, 2004 



 



FC x Desnutrição 
Necessidade 

Energéticas 

aumentadas e 

sintomas da 

doença 

Desnutrição 
Diminuição 

Massa 

Muscular 

Piora 

Fibrose 

Cística 

Diminuição da 

Função 

Pulmonar 

Deficiência dos 

Músculos Respiratórios 

e Elasticidade 

Pulmonar 

Diagnóstico precoce da desnutrição é 

importante para uma adequada intervenção e 

reabilitação. 

(GASPAR, et al., 2002; ZANG, LAI, 2004) 



Dietoterapia 

• expressão clínica de cada paciente; 

• faixa etária; 

• fase evolutiva da patologia. 

OBJETIVOS: 

– Alcançar e manter o peso ideal para altura; 

– Aumentar e equilibrar a ingestão energética; 

– Reduzir a má absorção; 

– Controlar  a ingestão de vitaminas e minerais. 

 Oliva CAG. 2000.   
Rosa et al, 2008 











Avaliação do estado nutricional 

 
 
 
 
 
 
 
• Períodos de maior atenção: 

– Primeiros 12 meses após o diagnóstico; 
– Nascimento aos 12 meses; 
– Puberdade 



Abordagem terapêutica 

• Educação nutricional: 
– Anual para todos; 

– A cada consulta: < 2 anos de idade e com risco nutricional. 

• Tentar aumentar a ingestão energética; 

• Uso de suplementos orais; 

• Avaliação e intervenção comportamental nas 
refeições; 

• Avaliação psicossocial e econômica 



Necessidades aumentadas 

• 110 – 200% necessidades da população saudável da 
mesma idade, sexo e tamanho. (evidencia B) 

•  3-12 anos de idade: comportamental + 
aconselhamento dietético (evidência B) 

Pitts J.; Flack J.2008.  



Necessidades aumentadas 

Pitts J.; Flack J.2008.  

  0-6M 7-12M 1-3A 4-6A 7-10A 11-14A 15-18A 11-14A 15-18A 

CALORIAS 650 850 1300 1800 2000 2500 3000 2200 2200 

150% 975 1275 1950 2700 3000 3750 4500 3300 3300 

200% 1300 1700 2600 3600 4000 5000 6000 4400 4400 



 



Proteínas 

• 12 a 15% VCT  

(AVB 2/3 na infância e ½ na adolescência) 

• 150 a 200% da RDA 

Oliva CAG. 2000.  

Rosa et al, 2008 



Carboidratos 

• 45 – 50% VCT  

 (açúcares complexos e fibras) 

• Excesso de cho (insuf respiratória grave): 
retenção de CO2 e aumento na dificuldade 
respiratória 

• DM: CHO complexos + insulina 

Oliva CAG. 2000.  



Gorduras 

• 40% VCT 

• Alimentos gordura = densamente calóricos:    
energia    volume. 

• Déficit de AG essenciais  

(metab  / má absorção/       ingestão) 

• 1-2% VCT ac linolênico; 

• TCM cru (não precisa secr biliar e pancr): 
1ml/kg/dia até 4ml/kg/dia (lactentes) 

Oliva CAG. 2000.  



Dieta rica em Gordura e Dislipidemia 

• FC pacreato-insuf = sem alteração lipidica; 

• FC Pancreato suficiente = pop em geral; 
– Mas estes não tiveram alteração do perfil lipídico, mesmo 

com dietas com    gord; 

 

• Não existe triagem e diagnóstico para FC; 

• Dieta balanceada hiperprotéica e hipercalórica, supl 
de micronutrientes. 

• Não indicado uso de hipolipidemiantes; 

• Ingestão de poliinsat e exercícios físicos. 

Alves CAD, Lima DS, 2008 



Vitaminas 

Oliva CAG. 2000.  



Sal 

– predisposição a perda de sal  

– ocorre mais em países quentes ou quando  há esforço 
físico excessivo 

– sintomas: letargia, anorexia, náuseas, vômitos e sinais de 
desidratação 

– Recomendação: 2-4 mEq Na/kg de peso 

• 0-6 meses 0.5 g/dia 

• 6-12 meses 1g/dia 

• 1-5 anos 2 g/dia 

• > 5anos 3-5 g/dia 

 



Enzimas pancreáticas 

• Cápsulas com microesferas recobertas por enzimas ácido-
resistentes; 

• Aumenta a absorção da gordura em 85 a 90% do ingerido; 
• Várias enzimas: lipases, amilases, proteases... 

Oliva CAG. 2000.  



Exemplos de enzimas 



Enzimas Pancreáticas 

• Sempre oferecer ANTES de cada refeição; 

• Lactentes: meio de administração: banana 
amassada ou 1 colher de fórmula infantil; 

• ÚNICA SITUAÇÃO NÃO NECESSÁRIA: frutas 
(exceto abacate!) 

• Levar para escola, creche ou casa de parentes, 
amigos. 

• 1 hora de duração da ação... 



Suplementos disponíveis 
 

• TCM - frasco de 250ml – líquido  

• Nutren 1,5 - frasco 200ml - líquido  
– (02 sabores: morango; baunilha) 

• Diamax - frasco 200ml – líquido 
– (02 sabores: morango; baunilha) 

• Fortini- lata 400g - em pó  
– (baunilha/sem sabor) 

• Sustain - lata 400g - em pó  
– (3 sabores: chocolate, baunilha, morango) 

• Nutrison 1,5 Multifiber - tetra pack - líquido (para 
gastrostomia) FRESUBIN SF 

 



Lactentes 
• Manter aleitamento materno exclusivo; 

• Alimentação complementar semelhante a 
outras crianças; 

• Acréscimo de enzimas: veículo? 

• Se ganho de peso inadequado: complementar 
com fórmula infantil de partida; 

• Ganho de peso inadequado: complemento 
nas fórmulas com TCM; 

• Prescrição de vitaminas lipossolúvies  
verificar dosagem sérica anualmente. 



Lactentes 

• Suplementação de zinco: 

– 1mg/kg/dia em várias doses durante 6 meses:  

– não está crescendo adequadamente apesar da ingestão 
energética e reposição enzimática. 

• Suplementação de sódio: 

– 1/8 colher de chá de sal ao diagnóstico até ¼ de colher de 
chá por dia aos 6 meses de idade;  

– Não há evidências para suplementação de ácido linolêico 
ou DHA. 



Pré-escolares 

• Cuidado com introdução da alimentãção 
complementar; 

• Não deixar ficar “beliscando” – enzimas? 

• Orientar uso adequado de suplementos 
(alguns somente após 4 anos de idade) 



Escolares 

• Orientação para alimentação na escola; 

• Reforçar a utilização de enzimas na escola; 

• Orientar suplementação na escola (uso de 
garrafinhas); 

 



Dificuldades de atingir meta calórica 

• Exacerbações respiratórias; 

• Refluxo gastro-esofágico; 

• Alterações comportamentais; 

• Síndr obstrução intestinal distal 



Enteral noturna 

• Déficit de P/E > 15%  enteral noturna 

• EUA: p<25  indicação de gastrostomia 

• Enteral noturna (fórmula? Polimérica 
hipercalórica) 

• Nasogástrica (curto prazo) ou gastrostomia 
(longa duração) 

• 40 – 50% das necessidades diárias; 

• Controlar glicose (DM) 

Oliva CAG. 2000.  



Avaliação da alimentação 

• Estimativa do consumo habitual 
– Dia habitual,  

– recordatório 24h;  
– registro alimentar 

• Avaliação: 
– Padrão (número e tipo de refeição); 
– Composição (alimentos e número de porções); 
– Variação; 
– Administração (local onde faz refeição, mastigação, 

utensílios) 
– Disciplina (horários das refeições, adesão ao tto). 

 



Hábito Alimentar Família 
 

– disponibilidade de alimentos 

– habilidade culinária 

– comportamento de preparo 

– Aquisição, seleção de alimentos 



Alimentação do paciente 

• apetite / preferências e restrições (histórico) 

• sinais e sintomas gastrointestinais 

• uso de gordura e enzimas  

• fatores de risco para baixa ingestão 

• consumo de alimentos e preparações 
hipercalóricas 

• uso de suplementos (histórico) 

• fracionamento da dieta 



Condutas 

• DIETA HIPERCALÓRICA, HIPERPROTEICA, HIPERLIPÍDICA  
considerar o padrão de dieta // cálculo da dieta 

• Consistência e administração adequada 
• fracionamento em 6 a 8 refeições/dia 
• atender preferências no caso de anorexia 
• Verificar a aceitação e fazer adaptações para atender 

recomendações 
• Dicas de como aumentar o conteúdo calórico da dieta; 
• Oferecer opções de receitas hipercalóricas; 
• PLANEJAMENTO DE METAS 



Alimentos ricos em calorias 

•farinhas ( mandioca, milho, arroz, aveia) 

•mel, melado, creme amendoim, geléia 

•frutas secas ( ameixa, banana, passas ) 

•frituras ( empanados, à milanesa, bolinhos ) 

•creme de leite, maionese, leite de coco 

•massas com molhos, croissant, sonhos, roscas  

•nozes, amendoim, castanha, avelã 

•óleo, margarina, bacon, azeite 

•doces concentrados ( marmelada, goiabada) 



Educação nutricional 

• Educação nutricional verbal e por escrito 
durante as consultas médicas: 

– melhorou o estado nutricional (antropometria) 

– melhorou aderência ao tratamento com enzimas 
pancreáticas,  

– melhorou uso de suplementos alimentares.  

Pitts J.; Flack J.2008.  
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Estudo de caso 1 

• DLGS, 15anos, faz musculação 5x/semana, 
entrou no curso técnico em nutrição 

 



Estudo de caso 2 
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