Tratamento

A terapia de reposicdo enzimatica
pancreatica (TREP) é o tratamento padrdo
para a insuficiéncia pancreatica na fibrose
cistica.

e A TREP envolve a administracdo oral de
enzimas digestivas antes das refei¢cdes para
auxiliar na digestao dos alimentos.

e E importante ajustar a dose da TREP de
acordo com a resposta individual de cada
paciente e o tipo de dieta seguida.

e Além da TREP, o tratamento da fibrose cistica
também inclui cuidados respiratérios,
acompanhamento nutricional e outras
medidas para controlar os sintomas e
complicacdes da doencga.

E fundamental que pessoas com fibrose cistica e seus
familiares busquem acompanhamento médico
regular para monitorar a funcdo pancredtica e
receber o tratamento adequado para a insuficiéncia
pancreatica.
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Introducao

A fibrose cistica é transmitida de modo autossoOmico

recessivo por cerca de 3% da populagdo branca. O
gene responsavel estd localizado no membro
superior longo do cromossomo 7. Ele codifica uma
proteina associada a membrana denominada
regulador de condutancia transmembrana em fibrose
cistica (RTFC). O variante do gene mais comum,
F508del, ocorre em cerca de 85% dos alelos da
fibrose cistica; ja foram identificadas > 2000
variantes do gene do RTFC menos comuns.

A insuficiéncia pancreatica exdcrina é uma condicdo
comum na fibrose cistica (FC), afetando cerca de 85%
dos pacientes. Na FC, o muco espesso produzido pelo
corpo dificulta a chegada das enzimas digestivas do
pancreas ao intestino, prejudicando a digestdo dos
alimentos, especialmente gorduras e proteinas. Isso
pode levar a ma absor¢do de nutrientes, diarreia,
perda de peso e outros problemas digestivos.

O que é insuficiéncia pancredatica na fibrose cistica?
e Na fibrose cistica, a producdo de muco
espesso e pegajoso afeta diversos oérgaos,
incluindo o pancreas.

e O pancreas produz enzimas digestivas que
sdo essenciais para a quebra dos alimentos
no intestino.

e Na fibrose cistica, os ductos pancreaticos
podem ficar bloqueados pelo muco,
impedindo que as enzimas cheguem ao
intestino.

e Essa falta de enzimas digestivas leva a ma
absorcdo de nutrientes, resultando em
problemas digestivos e nutricionais.

Causas

Na fibrose cistica, uma alteracdo em um gene causa
problemas na proteina que controla o movimento de
sal e agua para dentro e para fora das células. Esse
gene é o regulador da condutancia transmembrana
da fibrose cistica (CFTR). Ele afeta as células que
produzem muco, suor e sucos digestivos. Quando a
proteina CFTR ndo funciona como deveria, o
resultado é um muco espesso e pegajoso nos
sistemas respiratério, digestivo e reprodutivo, além
de excesso de sal no suor.

As alteragdes no gene CFTR que causam a FC sao
divididas em varios grupos diferentes com base nos
problemas que causam. Diferentes grupos de
alteracdes genéticas afetam a quantidade de
proteina CFTR produzida e seu funcionamento.

Para ter fibrose cistica, as criancgas precisam receber
uma coépia do gene CFTR alterado de cada um dos
pais. Se as criancas receberem apenas uma copia, ndo
desenvolverdo FC. Mas serdo portadoras e poderao
transmitir o gene alterado para seus préprios filhos.
Pessoas portadoras podem ndo apresentar sintomas
de FC ou apresentar apenas alguns sintomas leves.

Sintomas

Diarréia, especialmente com fezes
gordurosas e com odor forte.

Perda de peso e dificuldade em ganhar peso,
especialmente em criangas.

Dor abdominal e inchago.

Deficiéncias de vitaminas lipossoluveis (A, D,
E e K).

Retardo no crescimento em criancas.
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