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Artigo de Revisão
Dislipidemia relacionada à fibrose cística*

Cystic fibrosis-related dyslipidemia

Crésio de Aragão Dantas Alves1, Daniela Seabra Lima2

Resumo
Esse artigo tem por objetivo rever o conhecimento atual sobre a fisiopatologia, o diagnóstico e a abordagem da dislipidemia relacionada à 
fibrose cística (DFC). A pesquisa bibliográfica utilizou os bancos de dados Medline e Literatura Latino-Americana e do Caribe em Ciências 
da Saúde (1987-2007), selecionando os artigos mais relevantes sobre o tema. A DFC é caracterizada por hipertrigliceridemia e/ou hipocoles-
terolemia e deficiência de ácidos graxos essenciais. Seus principais fatores de risco são: insuficiência pancreática, dieta rica em carboidratos, 
hepatopatias, estado inflamatório e corticoterapia. Não existem recomendações específicas sobre a triagem, que habitualmente é realizada a 
partir do diagnóstico e, em intervalos regulares, com maior freqüência, nos indivíduos pertencentes aos grupos de risco. O tratamento inclui: 
dieta balanceada, reposição de micronutrientes, vitaminas e fibras, além de exercício físico regular de acordo com a tolerância individual. Na 
grande maioria dos casos, a hipertrigliceridemia da DFC não atinge valores que indiquem o uso de hipolipemiantes. Conclui-se que existem 
poucos trabalhos na literatura sobre a freqüência, etiologia e manejo da DFC. A recomendações preventivas e terapêuticas para a hipertri-
gliceridemia são extrapoladas de diretrizes para indivíduos sem fibrose cística. Mais pesquisas são necessárias para investigar a associação 
da deficiência de ácidos graxos essenciais com a fisiopatologia da fibrose cística. Como a hipertrigliceridemia é um importante fator de risco 
para doença arterial coronariana, estudos prospectivos irão contribuir para o melhor entendimento da história natural dessa complicação 
bem como definir maneiras de preveni-la e tratá-la.

Descritores: Fibrose cística; Dislipidemias; Hipertrigliceridemia; Ácidos graxos não-esterificados.

Abstract
This article aims to review the physiopathology, diagnosis and treatment of cystic fibrosis-related dyslipidemia (CFD). Bibliographic searches 
of the Medline and Latin American and Caribbean Health Sciences Literature databases were made (year range, 1987-2007), and the 
most representative papers on the theme were selected. The characteristic symptoms of CFD are hypertriglyceridemia—with or without 
hypocholesterolemia—and essential fatty acid deficiency. The principal CFD risk factors are pancreatic insufficiency, high-carbohydrate diet, 
liver diseases, inflammatory state and corticosteroid therapy. There are no specific recommendations regarding screening, which is typically 
performed based on the diagnosis, and at regular intervals, and more frequently in individuals belonging to high-risk groups. Treatment 
includes a balanced diet, micronutrient supplementation, and regular physical exercise according to individual tolerance. In the great 
majority of the cases, CFD-related hypertriglyceridemia does not reach values for which the use of hypolipidemic drugs is indicated. We 
conclude that there are few articles in the literature regarding the frequency, etiology and management of CFD. Preventive and therapeutic 
recommendations for hypertriglyceridemia are extrapolated from studies in individuals without cystic fibrosis. Further research is necessary 
to investigate the association of essential fatty acid deficiency and the physiopathology of cystic fibrosis . Since hypertriglyceridemia is an 
important risk factor for coronary artery disease, prospective studies will contribute for a better understanding of the natural history of this 
condition and define how to prevent and treat it.

Keywords: Cystic fibrosis; Dyslipidemias; Hypertriglyceridemia; Fatty Acids, nonesterified.

Introdução

A fibrose cística (FC) é um distúrbio hereditário 
multissistêmico caracterizado primariamente por insufici-
ência pancreática exócrina, obstrução e infecção das vias 
aéreas.(1) As manifestações clínicas podem ser explicadas, 
na sua maioria, pela inflamação crônica e pela disfun   
Como resultado do aumento da expectativa de vida devido 

aos avanços no tratamento, algumas complicações antes 
não observadas passaram a ser diagnosticadas, como, por 
exemplo: diabetes melito, doença hepática, osteoporose e, 
mais recentemente, dislipidemia.(4) 

Alguns indivíduos com FC apresentam um padrão 
dislipidêmico caracterizado por hipertrigliceridemia e/ou 
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células dos mamíferos, a manutenção de seus níveis 
séricos é dependente de sua adequada ingestão e 
absorção.

Por serem praticamente insolúveis em água, o 
colesterol e TG são transportados no plasma asso-
ciados a proteínas, formando complexos solúveis 
denominados lipoproteínas.(8) As lipoproteínas têm 
forma esférica e são formadas pelo núcleo e pela 
camada externa. O núcleo contém principalmente 
ésteres de colesterol e TG.(8) A camada externa é 
composta de fosfolípides e colesterol livre.(9) Na sua 
superfície, encontram-se as apoproteínas ou apoli-
poproteínas que se ligam a receptores específicos 
das células responsáveis pelo metabolismo das lipo-
proteínas.(8,10)

As lipoproteínas são classificadas conforme 
sua mobilidade eletroforética e densidade (quanto 
maior a quantidade de apoproteínas, maior a densi-
dade; e quanto maior a quantidade de TG, menor a 
densidade).(9) As principais lipoproteínas são: quilo-
mícrons (QM), very low-density lipoprotein (VLDL; 
lipoproteína de densidade muito baixa), lipopro-
teínas de densidade intermediária, low-density 
lipoprotein (LDL; lipoproteínas de baixa densidade) 
e high-density lipoprotein (HDL; lipoproteínas de 
alta densidade). A Tabela 1 mostra as propriedades 
das principais lipoproteínas.

No intestino, o colesterol e TG da dieta são 
emulsificados por ácidos biliares e hidrolisados 
por lipases pancreáticas. Os TG são quebrados em 
ácidos graxos e monoglicérides, e os ésteres de 
colesterol em ácidos graxos e colesterol não este-
rificado. Na célula intestinal, os monoglicérides são 
re-esterificados em TG e armazenados nos QM. A 
ApoC-II, a ApoB-48 e a Apo-E são as principais 
apoliproteínas dos QM. Os QM são secretados na 

hipocolesterolemia.(5) A alteração mais freqüente é 
a hipertrigliceridemia, apesar desses pacientes terem 
aumento do gasto energético, má absorção intestinal 
de gordura e redução da ingestão alimentar.(6) Embora 
a hipertrigliceridemia seja um dos fatores de risco 
para doença cardiovascular aterosclerótica, pouca 
atenção tem sido dada ao impacto dessa compli-
cação na morbidade dos pacientes com FC. Isto se 
torna mais importante quando houver associação 
com o diabetes melito relacionado à FC, uma vez que 
a hiperglicemia contribui para a aterogênese através 
da glicação e peroxidação da low-density lipoprotein 
(LDL; lipoproteína de baixa densidade).(4,7)

Devido à escassez de trabalhos sobre o tema, o 
presente artigo tem por objetivo realizar uma revisão 
crítica sobre o conhecimento atual da fisiopato-
logia, diagnóstico e abordagem da dislipidemia em 
pacientes com fibrose cística. No presente estudo, 
esta complicação foi denominada dislipidemia 
relacionada à FC (DFC). A pesquisa bibliográfica 
utilizou os bancos de dados Medline e Literatura 
Latino-Americana e do Caribe em Ciências da Saúde, 
selecionando os artigos mais relevantes sobre o tema 
publicados no período de 1987 a 2007.

Metabolismo lipídico normal

Colesterol e triglicérides (TG; ou triacilglicerol) 
são os principais lipídios plasmáticos. O colesterol é 
fundamental para a síntese de hormônios esteróides, 
síntese de ácidos biliares e formação das membranas 
celulares. Os TG são a principal reserva energética 
do organismo. Os ácidos graxos essenciais (por ex., 
linoléico e linolênico), participam do desenvolvi-
mento e funcionamento do sistema nervoso central, 
sistema imune e função vascular. Entretanto, por 
não serem produzidos de forma adequada pelas 

Tabela 1 - Propriedades das principais lipoproteínas.
Propriedades Quilomícrons VLDL LDL HDL

Composição (%)
Colesterol 3 22 50 20
Triglicérides 90 55 5 5
Fosfolípides 6 15 25 25
Proteínas 1 8 20 50
Origem Intestino Fígado, intestino Produto do 

metabolismo do VLDL
Fígado, intestino

Função Transporta triglicérides 
da dieta

Transporta triglicérides 
hepático

Fornece CT para as 
células

Faz o transporte 
reverso do CT

VLDL: very low-density lipoprotein (lipoproteína de muito baixa densidade); LDL: low-density lipoprotein (lipoproteína de baixa 
densidade); HDL: high-density lipoprotein (lipoproteína de alta densidade); e CT: colesterol total.
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Dieta rica em carboidratos  
e pobre em gordura

Pacientes com insuficiência pancreática exógena 
e reposição enzimática inadequada não toleram 
dietas com teor normal de gordura devido à má 
absorção intestinal, e, como mecanismo de defesa, 
consomem um excesso de carboidratos.(5,13) O 
consumo dessas dietas com baixo teor de gorduras 
e ricas em carboidratos pode ser uma das causas da 
hipertrigliceridemia relacionada à FC. Nesses casos, 
o consumo excessivo e crônico de carboidratos faz 
com que o fígado ultrapasse sua capacidade de 
síntese e armazenamento de glicogênio, desviando 
esta via metabólica para a produção de TG.(14) 
Outras explicações seriam a diminuição da atividade 
da lipoproteína lípase e aumento da absorção intes-
tinal de glicose.(15)

Dieta rica em gordura

A fim de estudar a repercussão de uma dieta 
rica em gordura sobre os lipídios séricos, um estudo 
comparou o perfil lipídico de adultos fibrocísticos, 
com e sem insuficiência pancreática exógena, com 
controles saudáveis.(16) Observou-se que pacientes 
com FC e insuficiência pancreática, apesar de 
consumirem grandes quantidades de gordura e/ou 
colesterol, não apresentaram piora do perfil lipídico, 
em contraste com aqueles sem insuficiência pancre-
ática exógena, nos quais se observou o mesmo risco 
aterogênico da população geral. Ou seja, fibro-
císticos com função pancreática exógena normal 
apresentam risco elevado de aterogênese, seme-
lhante à população geral, ao consumirem dietas 
ricas em gordura. Entretanto, esta hipótese tem 
sido controversa desde que em um estudo não se 
observou diferença significativa no perfil lipídico de 
pacientes com FC quando comparados com o grupo 
controle, apesar do uso da dieta rica em gorduras,(17) 
e em outro estudo relatou-se que, mesmo com 
suplementação enzimática, a absorção de gordura 
da dieta variou de 79-93%.(18)

Disfunção hepática

A doença hepática é considerada uma séria 
co-morbidade da FC, alterando seu prognóstico e 
a qualidade de vida.(19) A prevalência depende dos 
critérios utilizados: desde 1,4-7% por avaliação 
clínica, até mais de 20% se forem utilizados 

linfa através do ducto torácico e levados para a 
circulação sistêmica através da veia cava. No endo-
télio capilar, os QM se ligam à lipoproteína lipase 
através da ApoC-II, liberando os TG sob a forma de 
monoglicérides e ácidos graxos livres.(8) O músculo 
utiliza os ácidos graxos livres e monoglicérides 
para produzir energia. O tecido adiposo os utiliza 
para ressintetizar TG e armazená-los nas células 
adiposas.(9) O QM resultante desse metabolismo, 
QM remanescente, de menor tamanho e mais rico 
em colesterol, é captado pelo fígado. Normalmente, 
os QM só são encontrados no plasma no período 
pós-prandial, pois eles são os transportadores dos 
TG da dieta.(8) No fígado, ocorre a síntese de TG e 
colesterol, que são incorporados às VLDL, e depois 
excretadas.(10) A VLDL transporta TG do fígado para 
os tecidos periféricos. Na membrana celular, elas 
se ligam através da ApoC-II à lipoproteína lipase 
a fim de liberar os TG, formando as lipoproteínas 
de densidade intermediária.(8) As lipoproteínas de 
densidade intermediária são removidas pelo fígado 
via ApoE onde são transformadas em LDL. A LDL 
é a principal transportadora de colesterol para as 
células.(8) Nos tecidos extra-hepáticos, incluindo o 
espaço subendotelial onde o efeito protetor dos 
antioxidantes circulantes (por ex., vitamina E) é 
perdido, a LDL é oxidada, iniciando a formação das 
placas de ateroma. A HDL é produzida no fígado e 
intestino e atua no transporte reverso do colesterol, 
o processo em que a HDL capta o excesso de coles-
terol e TG liberados às células e os transporta para 
o fígado.(11)

Fisiopatologia da dislipidemia 
relacionada à fibrose cística

A fisiopatologia da DFC ainda não está total-
mente elucidada. Os mecanismos mais estudados 
são: dieta rica em carboidratos e pobre em gorduras, 
dieta rica em gorduras, hepatopatia, elevação das 
citocinas pró-inflamatórias e uso de corticóides, 
provavelmente atuando de forma combinada.(5)

Estudos prévios não demonstram associação da 
dislipidemia com intolerância a glicose, diabetes 
melito, tireoidopatia, genótipos específicos da 
FC, função pulmonar, concentração da proteína C 
reativa, idade, sexo, peso, índice de massa corporal 
e pressão arterial.(5,12)
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Embora a deficiência de ácidos graxos em dife-
rentes células e tecidos tenha sido inicialmente 
atribuída apenas à má absorção intestinal de 
gordura,(24) atualmente se sabe que tal distúrbio é 
primário em alguns pacientes como resultado de 
alterações na CFTR.(25)

Uso de corticóides

Corticóides são uma das causas mais impor-
tantes de dislipidemia secundária, principalmente 
de hipertrigliceridemia.(26) Como os pacientes com 
FC, principalmente aqueles com complicações 
pulmonares, fazem uso mais freqüente e/ou crônico 
desses medicamentos, este pode ser, teoricamente, 
mais um fator contribuinte para a dislipidemia. 
Entretanto, não foram encontrados estudos na lite-
ratura mostrando essa associação em pacientes com 
FC.(5)

Alterações lipoprotéicas na fibrose 
cística

Alterações quantitativas

As principais alterações quantitativas do meta-
bolismo lipídico na FC são a hipertrigliceridemia 
e hipocolesterolemia. Em pacientes norte-ameri-
canos com FC, na faixa etária dos 5 aos 19 anos, 
a média do colesterol sérico foi 133 ± 30 mg/dL e 
a de TG foi 126 ± 70 mg/dL em comparação com, 
respectivamente, 149 mg/dL e 55 mg/dL para a 
população da mesma idade e sexo sem FC. Na faixa 
etária dos 20 aos 44 anos, os valores médios para 
colesterol total  (CT) e TG foram 155 ± 39 mg/dL 
e 162 ± 118 mg/dL, quando comparados, respec-
tivamente, com 199  mg/dL e 87 mg/dL para o 
grupo controle.(5) Isto reforça os dados que fibrocís-
ticos, apresentam, em média, valores de colesterol 
inferiores, e valores de TG superiores em relação 
a sua média populacional. Nesse mesmo estudo, 
hipertrigliceridemia definida por valores acima de 
200 mg/dL foi encontrada apenas em 16% dos 
pacientes.

Alterações qualitativas

Aproximadamente 85% dos pacientes com FC 
apresentam deficiência de ácidos graxos essenciais.
(27) O perfil típico desta deficiência é caracterizado 
por diminuição da concentração dos ácidos lino-

métodos bioquímicos e ultrassonográficos.(19) A 
hepatopatia é resultante da esteatose hepática, 
a qual é usualmente atribuída ao acúmulo de TG 
e LDL no parênquima hepático devido à redução 
na síntese de apolipoproteínas e, em alguns casos, 
devido à deficiência de carnitina.(20) Dependendo da 
sua gravidade, a hepatopatia pode contribuir para a 
hipertrigliceridemia.(21) 

Aumento dos níveis séricos do  
fator de necrose tumoral alfa  
e da proteína C reativa

Citocinas pró-inflamatórias, como o fator de 
necrose tumoral alfa, são mediadores de hiperli-
pidemia em situações de infecção ou estresse ao 
inibirem a atividade da lipase lipoprotéica (dimi-
nuindo o clearance de TG) e estimularem a lipogênese 
hepática.(22) Portanto, a hipertrigliceridemia da FC 
pode ser relacionada ao estado inflamatório crônico 
exacerbado pelos freqüentes surtos de infecção. A 
proteína C reativa, outro mediador inflamatório, 
não se associou à dislipidemia.(5) Estudos recentes 
têm chamado atenção para a possibilidade de trata-
mentos com drogas antiinflamatórias sistêmicas 
serem benéficos para pacientes com doenças infla-
matórias crônicas, como a FC, melhorando o estado 
nutricional e reduzindo a resistência insulínica, um 
dos fatores contribuintes para a dislipidemia.(2)

Alteração na absorção intestinal  
de ácidos graxos livres

Um estudo observou a deficiência de ácidos 
graxos essenciais inclusive em fibrocísticos bem 
nutridos com consumo normal de gorduras e na 
ausência de manifestações clínicas de má absorção 
intestinal.(23) Os autores acreditam que tal problema 
ocorra devido à deficiência de micronutrientes 
(por ex., selênio e tocoferol), infecção crônica (que 
aumenta a produção de eicosanóides), defeito na 
incorporação de ácidos graxos na membrana celular 
ou a alterações no metabolismo lipoprotéico.

Em outro estudo observou-se que a alteração 
na absorção de gorduras nos pacientes fibrocísticos 
ocorre devido à solubilização intraluminal incom-
pleta ou reduzida absorção dos ácidos graxos de 
cadeia longa pela mucosa intestinal, não havendo 
habitualmente insuficiente reposição enzimática.(18)
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estudo(33) mostrou que os níveis de ácidos graxos 
aumentavam em pacientes com FC após tratamento 
com antibióticos, e em outro estudo(34) relatou-se 
melhora da resposta inflamatória em camundongos 
infectados cronicamente por Pseudomonas aeruginosa 
após suplementação com ácidos graxos ômega-3.

Dislipidemia e risco cardiovascular  
na fibrose cística

Ainda não está claro o papel da hipertriglice-
ridemia como fator de risco independente para 
doença cardiovascular.(26) Em indivíduos sem FC, 
esse risco estaria aumentado em situações nas 
quais a hipertrigliceridemia se associa à presença 
de frações de VLDL menores e ricas em colesterol 
(por ex., diabetes melito, obesidade e síndrome 
metabólica); e seria inexistente nas hipertrigliceri-
demias acompanhadas de frações de VLDL grandes 
e ricas em TG (por ex., dietas ricas em carboidratos 
e ingestão excessiva de álcool).(8) 

Como pacientes com FC e hipertrigliceridemia 
não apresentam fatores de risco aterogênicos (por 
ex., obesidade, síndrome metabólica), exceto pela 
presença de diabetes melito em alguns casos, e 
como a dieta rica em carboidratos não se associa a 
um maior risco de doença cardiovascular, fica ainda 
mais difícil avaliar a repercussão cardiovascular da 
DFC. Um estudo epidemiológico recente mostrou, 
na população em geral, a existência de uma asso-
ciação moderada, mas bastante significante, entre 
níveis elevados de TG e risco aumentado de doença 
coronariana.(35) Tal fato chama atenção para a 
necessidade de avaliar esse risco em pacientes com 
FC e hipertrigliceridemia.

Abordagem da dislipidemia relacionada à 
fibrose cística 

Triagem e diagnóstico

Não existe uma recomendação especifica para 
triagem e diagnóstico laboratorial da DFC. Por isto, 
as orientações e valores de referência são extra-
polados das diretrizes da National Cholesterol 
Education Program, de 1992(36) e da Sociedade 
Brasileira de Cardiologia, de 2005(37) para crianças 
(Tabela 2); e das recomendações do Adult Panel III 
of the National Cholesterol Education Program(38) 

(Tabela 3) para adultos. Os valores de referência suge-

léico (18:2n-6) e docosaexaenóico (22:6n-3); e 
aumento do ácido eicosatrienóico (20:3n-9), ácido 
oléico (18:1n-9) e ácido palmitoléico (16:1n-7).(27-30) 
Como estas alterações também foram detectadas em 
pacientes com FC bem nutridos e sem insuficiência 
pancreática exógena e em seus pais, isto sugere 
que possa existir um defeito no metabolismo dos 
ácidos graxos relacionado à etiologia da FC, como, 
por exemplo, aumento de sua oxidação como fonte 
de energia, utilização como precursores da resposta 
inflamatória, metabolismo deficiente e alterações 
da CFTR.(25,27) Ainda não se sabe como esse perfil 
de ácidos graxos se relaciona a hipocolesterolemia e 
hipertrigliceridemia dos pacientes com FC.

Deficiência de ácidos graxos essenciais e 
inflamação na fibrose cística

A morbidade e a mortalidade dos pacientes com 
FC é em grande parte resultado da doença pulmonar, 
a qual, por sua vez, é caracterizada por aumento 
da resposta inflamatória mediada por neutrófilos, 
linfócitos e citocinas pró-inflamatórias.(31) Pacientes 
com FC apresentam aumento da concentração de 
ácido aracdônico e diminuição da concentração do 
ácido docosaexaenóico.(24-25) O ácido aracdônico é 
um substrato para síntese de prostaglandina E2, 
tromboxano A2 e leucotrieno B4, contribuindo 
assim para o processo inflamatório típico da 
doença.(24) O ácido docosaexaenóico é convertido 
em potentes mediadores anti-inflamatórios (doco-
satrienos), fazendo com que a redução dos seus 
níveis séricos possa contribuir para um aumento da 
resposta inflamatória.(32) Além disso, as alterações 
dos ácidos graxos essenciais na FC podem causar 
diminuição da expressão e/ou atividade do peroxi-
some proliferator-activated receptor alpha (PPARα; 
receptor ativado por proliferadores de perosissoma 
alfa) em linfócitos. Como o PPAR-α exibe atividade 
antiinflamatória, sua diminuição, em pacientes com 
FC, poderia ser outro mecanismo responsável pela 
resposta inflamatória exacerbada.(31) Tal observação 
é importante pois pode conduzir a pesquisas que 
usem fibratos e glitazonas, ativadores sintéticos do 
PPARα, no tratamento da FC.

Assim, caso seja possível correlacionar os níveis 
séricos dos ácidos graxos essenciais com suas 
concentrações teciduais, talvez seja razoável tentar 
normalizá-los com o objetivo de atenuar a resposta 
inflamatória crônica. Corroborando esses dados, um 
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Tratamento

Não-farmacológico

Devido à maior necessidade metabólica como 
resultado do elevado gasto energético basal, perda 
de gordura pela má absorção intestinal de gorduras 
e redução da ingestão alimentar, especialmente 
durante os episódios de infecção, pacientes com FC 
são aconselhados a fazer uso de dieta balanceada, 
hiperprotéica e hipercalórica (120-150% das reco-
mendações diárias tradicionais), com suplementação 
de micronutrientes de acordo com suas deficiências 
específicas e reposição de vitaminas lipossolúveis, 
assim como fibras.(2,6)

Na ausência de insuficiência pancreática exógena, 
a recomendação de energia deve ser semelhante à 
população sem FC, por isso o uso de dieta hiperca-
lórica com alto teor de lípides deve ser monitorado 
pelo risco de dislipidemia.(16) Se houver insuficiência 
pancreática exógena, a suplementação enzimática é 
necessária. Não se deve esperar pela normalização 
de gorduras nas fezes, uma vez que o uso de doses 
excessivas de enzimas não traz maiores benefí-
cios e pode causar dano à estrutura do intestino 
levando a uma colonopatia fibrosante.(6,18) A dose 
máxima de enzimas pancreáticas não deve exceder 
10.000 UI lipase/kg/dia.(39) 

Em pacientes sem FC, as recomendações dieté-
ticas para o tratamento da hipertrigliceridemia 
incluem restrição da ingestão de gordura saturada 
e trans e aumento do consumo de ácidos graxos 
ômega-3.(26) A restrição de gorduras para menos de 
30% do consumo energético total não se aplica à 
FC, uma vez que a gordura representa 31-35% da 
sua ingestão calórica desde que, mesmo com repo-

ridos pela Sociedade Brasileira de Cardiologia para 
indivíduos menores de 19 anos diferem daqueles da 
National Cholesterol Education Program, uma vez 
que propõem valores inferiores de CT, LDL e TG. 

A triagem da dislipidemia é realizada através da 
determinação do perfil lipídico (CT, HDL, VLDL e 
TG) após 12 horas de jejum. O LDL é calculado pela 
fórmula de Friedewald (LDL = [CT − HDL] − [TG/5]) 
se os TG < 400 mg/dL. Idealmente, o perfil lipídico 
deverá ser determinado em indivíduos usando sua 
dieta habitual, na ausência de grandes variações 
recentes no peso e sem terem realizado atividade 
física vigorosa ou consumido álcool nas 24 h que 
antecedem o exame. Deve-se questionar sobre uso 
de medicamentos que alteram o perfil lipídico como 
corticóides, contraceptivos hormonais, anti-hiper-
tensivos e anticonvulsivantes e sobre os fatores de 
risco tradicionais para dislipidemia como tabagismo, 
hipertensão e sedentarismo, entre outros.(26)

Resultados anormais devem ser confirmados 
por um segundo exame. Se persistirem alterados 
é fundamental excluir e tratar causas secundárias 
como hipotireoidismo, diabetes, nefropatia, seden-
tarismo, consumo de álcool e uso de medicamentos, 
principalmente corticóides e estrógenos. (8,26) 

Apesar dos relatos freqüentes de deficiência de 
ácidos graxos essenciais, principalmente o linoléico 
e o docosaexaenóico, não existem recomendações 
quanto à dosagem rotineira dos ácidos graxos 
livres no sangue ou nas membranas dos eritró-
citos de pacientes com FC.(30) Alguns dos fatores 
que dificultam o estabelecimento de um valor de 
normalidade são: infecções (diminuem os níveis de 
ácidos graxos livres), estado nutricional, severidade 
da mutação do CFTR e o fato dos níveis séricos de 
ácidos graxos não refletirem sua concentração teci-
dual.(25,27,33)

Tabela 2 - Valores de referência para o perfil lipídico para indivíduos menores de 20 anos de acordo com o National 
Cholesterol Education Program (1992) e a Sociedade Brasileira de Cardiologia (2005) .

Lípide Valor desejadoa Valor limítrofea Valor não desejadoa

NCEP SBC NCEP SBC NCEP SBC
CT <170 <150 170-199 150-169 >200 ≥170
LDL <110 <100 110-129 100-129 >130 ≥130
HDL >45 ≥45 35-45 - <35 -
VLDL Até 23 Até 23 - - >23 >23
TG <125 <100 - 100-129 >150 ≥130

avalores expressos em mg/dL. NCEP: National Cholesterol Education Program; SBC: Sociedade Brasileira de Cardiologia; CT: coles-
terol total; LDL: low-density lipoprotein (lipoproteína de baixa densidade); HDL: high-density lipoprotein (lipoproteína de alta 
densidade); VLDL: very low-density lipoprotein (lipoproteína de muito baixa densidade); e TG: triglicérides.
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ezetimiba (reduz a absorção intestinal do colesterol) 
não são indicados, porque uma das características 
da DFC é a hipocolesterolemia. As resinas seqüestra-
doras de ácidos biliares (colestipol e colestiramina) 
não são indicadas por poderem aumentar os TG 
(maior síntese de VLDL) e por contribuírem para a 
má absorção intestinal.(37)

Alguns estudos tem sido realizados com o ácido 
ursodeoxicólico com o objetivo de melhorar o fluxo 
biliar e assim prevenir ou tratar a doença hepática 
relacionada à FC e, desse modo, reduzir o risco de 
dislipidemia.(42) Entretanto, em um estudo,(43) não se 
observaram evidências significativas de melhora da 
função hepática com o uso de tal medicação.

O uso de suplementação com ácidos graxos 
ômega-3 e ômega-6 tem apresentado resultados 
discrepantes, sendo necessária a realização de mais 
estudos para a recomendação de seu uso no trata-
mento da FC.(27,30,34)

Considerações finais e perspectivas para 
o futuro

Existem poucos estudos avaliando a prevalência 
e a fisiopatologia da DFC. Por isto, não existem 
consensos orientando como realizar a triagem para 
esse distúrbio, como preveni-lo, e, se presente, 
como tratá-lo. Devido ao aumento da expectativa 
de vida dos fibrocísticos e diante das alterações 
metabólicas apresentadas por esses indivíduos, é 
fundamental a realização de trabalhos prospectivos 
visando responder a maioria dessas questões, prin-
cipalmente o papel da hipertrigliceridemia isolada 
como fator de risco para doenças cardiovasculares. 
No momento, a maioria das recomendações quanto 
ao manejo da hipertrigliceridemia provém de 
estudos em pacientes sem FC e com outros fatores 
de risco cardiovasculares. Mais pesquisas também 
são necessárias visando a esclarecer melhor o papel 
da deficiência de ácidos graxos essenciais na fisio-
patologia da FC.
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