Tratamento

O tratamento dos problemas pulmonares tem
como foco

e Prevenir o bloqueio das vias aéreas
e Controlar as infecgdes

A pessoa deve receber todas as imunizacdes de

rotina, sobretudo contra infeccdes que podem
causar problemas respiratérios.

Técnicas de desobstrucdo das vias aéreas, que
incluem drenagem postural, percussdo tordacica,
vibracdo da mao sobre a parede toracica e o
estimulo da tosse sao iniciadas assim que a fibrose
cistica é diagnosticada.

Broncodilatadores sdo medicamentos que ajudam
a prevenir o estreitamento das vias aéreas.

Medicamentos que ajudam a afinar o muco
espesso nas vias respiratdrias, como a dornase
alfa ou solugdo salina hipertonica (uma solucdo
salina altamente concentrada), sdo amplamente
usados.

Corticosteroides, como prednisona ou
dexametasona, administrados por via oral podem
aliviar os sintomas de inflamacdo bronquica
grave.

Antibidticos
Os antibidticos sao frequentemente usados para

tratar infeccGes agudas e cronicas das vias aéreas
em pessoas com fibrose cistica.
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Introducao

A fibrose cistica é transmitida de modo
autossdmico recessivo por cerca de 3% da
populacdo branca. O gene responsavel esta
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.

As manifestacdes pulmonares da fibrose cistica
incluem tosse persistente, producao de catarro,
infeccbes respiratérias recorrentes, chiado no
peito e dificuldade para respirar. O acumulo de
Mmuco espesso nas vias aéreas pode levar a
obstrucdo, inflamagao crénica e infec¢des, como
bronquites e pneumonias.

Causas

Na fibrose cistica, uma alteracdo em um gene causa
problemas na proteina que controla o movimento
de sal e dgua 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 nado funciona
como deveria, o resultado é um muco espesso e
pegajoso nos sistemas respiratorio, 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
alteragbes genéticas afetam a quantidade de
proteina CFTR produzida e seu funcionamento.

Para ter fibrose cistica, as criangas precisam
receber uma coépia do gene CFTR alterado de cada
um dos pais. Se as criangas receberem apenas uma
cbépia, nao desenvolverdago FC. Mas serao
portadoras e poderdao transmitir o gene alterado
para seus proprios filhos. Pessoas portadoras
podem ndo apresentar sintomas de FC ou
apresentar apenas alguns sintomas leves.

Sintomas

Sintomas comuns:

Tosse persistente: Geralmente com
producdao de muco espesso e pegajoso.

Expectoragao: A tosse pode ser
acompanhada pela elimina¢do de muco, as
vezes com sangue.

InfecgGes respiratorias

recorrentes: Pneumonia e bronquite sdo
comuns devido a dificuldade de eliminar o
muco e a predisposicdo a infec¢Ges.

Chiado no peito: Pode ocorrer devido a
obstrugao das vias aéreas.

Dificuldade para respirar: Pode variar de
leve a grave, dependendo da progressao
da doenga.

InfecgOes frequentes dos seios da
face: Podem ocorrer em conjunto com as
infec¢cOes respiratorias.

Crescimento lento e falha no
desenvolvimento: Embora ndo seja um
sintoma pulmonar direto, pode ocorrer em
criangas com fibrose cistica.
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