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1. Introducéo

Hoje afibrose cistica, € reconhecida como uma das mais importantes doencas

hereditéria pelo fato de ser letal e aindaincurével. E uma doenca genética,

autossdmico recessivo, cronica e progressiva, atingindo vérios 6rgdos e sistemas

do organismo. (GOMES et a 2008)

“Quando cada um dos pais tem um gene para a FC, em cada gestagéo, o risco de nascer um filho com e sem a doenca é de 25% e
75%, respectivamente. A probabilidade de nascer um filho saudavel, mas com um gene para FC, é de 50%. O pediatra deve ter em
mente esses dados para orientar futuras gestagdes das méaes dos pacientes’. (RIBEIRO 2002 et al)

A primeira descricao cientifica ocorreu em 1938 por Dorothy Andersen ela descreveu

minuciosamente a doenga, que ficou marcada pela ma absor¢éo de gorduras e

proteinas, chamada de fibrose cistica do pancreas. Jaem 1950, Farbercriou o termo

muscovidade devido secre¢Bes espessa, em 1953, ocorreu a primeira observacdo da

secrecéo aumentada de eletrélitos no suor descoberta por Di Sant’ Agnese et al.

Em1958, a padronizacdo do teste do suor por Gibson e Cooke,sendo este até hoje,

considerado teste padréo para diagndstico.

No Brasil algumas datas ficaram marcadas,1900-1970: o estudo de fibrose cistica era

restrito a Universidades e Centros de pesquisa, 1979 foi criada a Associacao

Brasileirade Apoio a mucoviscidose (ABRAM) e AssociagOes Estaduais de Pais,

1980 foi criada a Associagcdo Campineira (SP) de Assisténcia a Mucoviscidose

(http:/lwww.fibrocis.com.br),1980 Sociedade Brasileira de Pediatria. Iniciaram-se



Congressos e Jornadas Médicas Multidisciplinares pela Sociedade Brasileirade
Pediatria (SBP) 1990 Houve um inicio e aumento crescente da produgdo cientifica
nacional sobre fibrose cistica, 2003 criou-se 0 Grupo Brasileiro de Estudos em
Fibrose Cistica (GBEFC) (http://www. gbefibrose cistica.org.br, 2005 Ministério da
Sande. O Ministério da Salide cria a Portaria n. 338 de 29 de Julho para acoplar o
Atendimento ao paciente fibrocistico no Sistema Unico de Satide (SUS) e 2006
ocorreu primeiro Congresso Brasileiro sobre fibrose cistica em S&o Paulo.

(RIBEIRO et &)

2. Objetivos

Gerd
Levantar a producgao cientifica sobre a fibrose cistica, conhecendo a fisiopatologia, meios de diagndstico, expectativa e qualidade de
vida, e caracterizar os trabal hos publicados nos Ultimos seis anos.

Especificos:

1 Levantar 0 nimero de trabal hos publicados no periodo de 2004 a 2010;

2 Caracterizar os autores segundo categoria profissional;

3 Caracterizar os trabalhos segundo regido geografica;

4 |dentificar a prevaléncia e incidéncia da doenga;

5 Identificar/classificar os aspectos abordados/pesquisados nos artigos e trabal hos publicados;
6 Relatar a assisténcia de enfermagem of erecida aos portadores.

3. Desenvolvimento

Mesmo com todos esses avancos e centros especializados, a F.C ndo tem cura,
todos estes centros tem em vista proporcionar qualidade de vida para o portador,
tentando amenizar as complicagdes desta doencga tdo cruel.

A F.C afeta vérios 6rgéos, principalmente o sistema respiratério, pois ocorre
aumento na producdo da secrecdo, esta secregdo € muito espessa podendo causar
infecgdo, ja que fica secre¢do parada tornando um meio de cultura.

No trato digestivo, ocorre ainsuficiéncia pancreéticaimpedindo a producéo das
enzimas ocasionando uma mé absorc¢ao das gorduras levando & uma desnutri¢ao.

(PIZZIGNACCO 2010)

Para Cabello et al 2003 o diagndstico precoce, € primordia na eficaciado



tratamento, melhorando e muito a qualidade de vida e a sobrevida do paciente.

O rastreamento neonatal é essencial, este recomendado pelo Ministério da Sadde
através da dosagem da tripsinaimunorreativa, ou sgja através do teste do pezinho,
porém nado sdo todos os estados que incluiram a F.C no teste do pezinho (Ministério
dasaide).

O diagnéstico pode ser feitos através sinais e sintomas como, manifestagdes
pulmonares ou gastrintestinais tipicas, e historia de casos da doenca na familia,
confirmado por exames laboratoriai s e na maioria das vezes a propria mée descobri
através do beijo “beijo salgado”, devido o ecesso de sddio no suor. (GOMES et a
2008)

Os sinais, sintomas podem ou ndo estar presentes em um portador de F.C, podendo
este apresentar mais de um sintoma, sdo eles; doenca pulmonar obstrutiva crénica,
tosse produtiva cronica, colonizagdo e infeccdo das vias respiratdrias causada por S.
aureus, P.aeruginosa, obstrugéo das vias aéreas,baqueteamento digital, pan-
sinusite, ileo meconial, prolapso retal, insuficiéncia pancredtica, cirrose biliar,
Deficiéncia de vitaminas lipossolGveis e edema. ( RIBEIRO et al)

As primeiras descobertas de F.C, o portador falecia durante o primeiro ano

de vida, agora devido o avanco da medicina, mas em primeiro lugar o

diagndstico precoce, ocorreu um aumento na sobrevida até aidade adulta,

0 que ndo era comum ,apesar da fibrose cistica néo ter cura, o prognostico

tem melhorado consideravel mente nos Ultimos 20 anos, a expectativa

meédia de vida em alguns paises alcangou os 30-40 anos. (RIBEIRO et al )

" Suaincidéncia varia entre etnias, sendo de 1:2.000 a 1:5.000 em caucasianos nascidos vivos na Europa, Estados Unidos e Canada.
No Brasil, aincidénciavariade 1:1.850 até 1:9.600.” (RIBEIRO et al 2002)

4. Resultado e Discussao

Dados na literatura sugerem que o baixo nivel pondero-

estaural e a deterioracdo pulmonar nos pacientes com

fibrose cistica estéo intimamente relacionados. Esse fato

pbde ser observado neste trabalho, em que foi evidenciado

um baixo nivel pondero-estatural na populacao estudada

associado a 100% de sintomatologia respiratéria e a col onizacéo

da érvore brénquica de longa duragdo, sendo esta,

umadas principais limitagdes para alongevidade desses

pacientes. Alireratura mostra que, o diagndstico precoce é muito importante para se ter um bomprogndésticoem umavida

5. Consider agbes Finais




. Apesar de ndo existir cura para doenca, muitos

conhecimentos novos sobre a etiologia e a fisiopatologia, adquiridos
nas duas Ultimas décadas, propiciaram uma nova abordagem para o
tratamento dafibrose cistica. A compreensdo dos mecanismos

béasi cos da doenca pulmonar, bem como das manifestages digestivas
na fibrose cistica, decorrente dos conhecimentos de pesquisas
recentes, tem sido a chave para o aumento da sobrevida e a melhora
da qualidade de vida dos pacientes
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