AntilgoROilgimall

Avaliacdo clinica, nutricional e espirométrica de
pacientes com fibrose cistica apos implantacio
de atendimento multidisciplinar®

Clinical, nutritional and spirometric evaluation of patients with cystic
fibrosis after the implementation of multidisciplinary treatment

Lidia Torres, Jenny Libeth Jurado Hernandez, Giseli Barbiero de Almeida,
Liana Barbaresco Gomide, Valéria Ambrosio, Maria Inez Machado Fernandes

Resumo

Objetivo: A fibrose cistica (FC) é uma doenca hereditaria, multissistémica e cronica, para a qual é importante
uma abordagem multidisciplinar. O objetivo deste estudo foi mostrar a evolug¢do de um grupo de pacientes com
FC apds a implantacio desse tipo de atendimento. Métodos: Foram analisados retrospectivamente 19 pacientes
(idades entre 6 e 29 anos) em acompanhamento clinico no Hospital das Clinicas da Faculdade de Medicina de
Ribeirdo Preto da Universidade de Sio Paulo, na cidade de Ribeirdo Preto (SP). Os pacientes foram divididos
em dois grupos: grupo 6-12 (6-12 anos) e grupo 13+ (> 12 anos). Dados referentes a indice de massa corporal
(IMQ), escore Z, escore de Shwachman (ES), numero de exacerbagdes/ano, colonizacdo cronica por Pseudomonas
aeruginosa e medidas espirométricas (CVF, VEF, VEF % e FEFZHS%] foram obtidos. Os dados foram coletados em
dois momentos (antes e apds a implantacio de atendimento multidisciplinar) e foram analisados com o teste dos
postos sinalizados de Wilcoxon. Resultados: A mediana de idade de inicio de sintomas foi de 10 meses. No grupo
6-12, houve somente um aumento significativo do IMC e da CVF. As outras medidas espirométricas aumentaram,
mas nio significativamente. No grupo 13+, ndo houve diferencas significativas entre os dois momentos, sendo
que o ES apresentou uma diminui¢do com significancia limitrofe. Houve diminui¢do néo significativa das medidas
espirométricas. Entretanto, o numero de pacientes com volumes e fluxos alterados diminuiu nos dois grupos.
Conclus6es: Apesar do grupo pequeno, a manutengido dos parametros espirométricos pode significar estabilidade
clinica e funcional. Os pacientes estudados mantiveram estabilidade clinica, funcional e nutricional durante o
periodo, e a implantacdo de abordagem multidisciplinar pode ter contribuido nesse sentido.

Descritores: Fibrose cistica; Espirometria; indice de massa corporal; Modalidades de fisioterapia.

Abstract

Objective: Cystic fibrosis (CF) is a chronic multisystemic hereditary disease for which a multidisciplinary approach
must be taken. The objective of this study was to show the evolution of a group of patients with CF after the
implementation of multidisciplinary treatment. Methods: A retrospective study involving 19 patients (6-29 years
of age) under clinical follow-up treatment at the University of Sdo Paulo at Ribeirdo Preto School of Medicine
Hospital das Clinicas, located in the city of Ribeirdo Preto, Brazil. The patients were divided into two groups:
6-12 (6-12 years of age) and 13+ (> 12 years of age). We collected data regarding body mass index (BM1), Z score,
Shwachman score (SS), number of exacerbations/year, chronic colonization by Pseudomonas aeruginosa, and
spirometric measurements (FVC, FEV,, FEV %, and FEFZHS%]. Data were collected at two different time points
(before and after the implementation of the multidisciplinary treatment) and were analyzed with the Wilcoxon
signed rank test. Results: The median age at the onset of symptoms was 10 months. In the 6-12 group, only
BMI and FVC increased significantly. Although the other spirometric values increased, the differences were not
significant. In the 13+ group, there were no significant differences between the two time points. There was a
borderline significant decrease in SS and less than significant decreases in the spirometric measurements. However,
the number of patients with alterations in volumes and flows decreased in both groups. Conclusions: Although our
patient sample was small, the lack of changes in the spirometric parameters might reflect clinical and functional
stability. In all of the patients evaluated, clinical, functional, and nutritional parameters remained stable throughout
the study period. The implementation of a multidisciplinary approach might have contributed to this result.
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Introducdo

A fibrose cistica (FC) ¢ a doenca hereditaria
autossOmica recessiva mais comum em
caucasianos e ¢ letal. Mais de 1.500 mutagdes
relacionadas & FC foram identificadas."? A
primeira mutacdo descrita foi localizada no
braco longo do cromossomo 7 e codifica uma
proteina de 1.480 aminoacidos, a c¢ystic fibrosis
transmembrane conductance regulator, que
funciona como um canal de cloro na membrana
apical de células epiteliais. O defeito nessa
proteina resulta em uma alteracdo da viscosidade
de secrecdes, que leva, principalmente, a ma
absorcdo, perda de eletrdlitos no suor e alteracdo
das secrecdes pulmonares, com diminui¢do do
clearance mucociliar.”)

A apresentacdo fenotipica, tanto respiratdria,
quanto gastrintestinal, pode ser diferente em
cada paciente; entretanto, o comprometimento
pulmonar progressivo ¢ a causa mais comum de
obito. O aumento da viscosidade das secrecdes e
a consequente dificuldade de drenagem levam a
inflamacéo e a infeccdo que se tornam cronicas,
com perda gradual da funcdo pulmonar e
evolugdo para insuficiéncia respiratdria.*®
Assim, o controle das infec¢es pulmonares, a
melhora do clearance das secrecdes bronquicas,
a reposicdo enzimatica e a terapia nutricional
contribuem para a diminuicdo da morbidade e
mortalidade da doenca.’

A assisténcia multiprofissional e especializada
ao paciente com FC tem tido importante relacdo
com a diminuicdo da gravidade dos quadros e o
aumento da sobrevida. A Organizacdo Mundial
da Saude (OMS) e a Associacdo Internacional de
Fibrose Cistica recomendam a implantagdo de
centros especializados, mesmo nos paises em
desenvolvimento, ja que o tratamento nesses
locais traria vantagens quanto ao desfecho
clinico e a sobrevida, principalmente no caso do
tratamento relacionado a nutrig¢do e ao controle
da doenca pulmonar.©'?

O objetivo do presente estudo foi descrever
a evolucdo de um grupo de pacientes com FC,
do ponto de vista clinico e funcional pulmonar,
apos a implantagdo de um ambulatdrio
multidisciplinar.

Métodos

Realizou-se um estudo descritivo — com
coleta retrospectiva de dados e analise transversal
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— em que foram incluidos todos os pacientes
com diagndstico confirmado de FC, por meio
de dois testes de suor positivos, obtidos por
iontoforese com pilocarpina, e quadro clinico
compativel.'” S¢ foram incluidos os pacientes
que tinham acompanhamento clinico regular no
Hospital das Clinicas da Faculdade de Medicina
de Ribeirdo Preto, Universidade de Sio Paulo
(FMRP-USP), localizado na cidade de Ribeirdo
Preto (SP), e que eram capazes de realizar
espirometria. As varidveis foram analisadas
em duas situacdes: antes da implantacdo do
Ambulatoério Multidisciplinar de Fibrose Cistica
na instituicdo (em 2003) e quatro anos apos a
implantacdo do ambulatorio (em 2007). Nesse
ambulatdrio, os pacientes passaram a serem
avaliados, simultaneamente, por médicos
pneumologistas, médicos gastroenterologistas,
enfermeiros, fisioterapeutas, nutricionistas,
psicdlogos e assistentes sociais. Cada paciente
foi submetido a coleta sistematizada de secrecdo
respiratoria para estudo microbiologico, a cada
um ou dois meses, sendo a mesma efetuada por
uma enfermeira ou fisioterapeuta do grupo, por
meio de swab de orofaringe, coleta de escarro
normal ou induzido, ou aspirado de secre¢do
orofaringea.

A fisioterapia para a limpeza de vias aéreas
passou ser orientada de maneira uniforme, por
meio de drenagem postural, percussdo, manobras
de fluxo, vibragdo mecéanica e vibrocompressao
manual para criangas menores. Para criangas
maiores e adultos, eram ensinados exercicios
respiratorios, com utilizacdo de shakerou flutter,
tosse assistida ou técnicas de estimulacdo da
tosse, como Auffing, respiracdo diafragmatica
e frenolabial (para facilitar a desinsuflagdo de
vias aéreas periféricas); e andlise da qualidade
postural, com énfase no alongamento corporal.
A adesdo a fisioterapia e a forma de realizacdo
dos exercicios pela mae ou pelo paciente foram
reforcados a cada retorno.

Realizou-se a avaliagdo nutricional dos
pacientes a cada um ou dois meses, com medida
de peso e altura para obtencdo do indice de
massa corporea (IMC), andlise do relatorio
alimentar e reforco a adesdo a dieta prescrita.

Para a analise da maioria dos dados, os 19
pacientes do estudo foram divididos em dois
grupos de acordo com a faixa etaria inicial:
grupo 6-12 (n = 8) com criangas entre 6 e
12 anos e grupo 13+ (n = 11) com pacientes
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maiores que 12 anos. Os resultados obtidos nos
dois grupos foram analisados em dois tempos:
em 2003 (antes da implantacio do ambulatério)
e em 2007 (quatro anos apds sua implantagio).

Todos os pacientes foram pesados com
roupas leves, sem sapatos. A estatura foi medida
(em cm) com um estadiémetro (Harpenden;
British Indicators, Burguess Hill, Reino Unido),
com os pacientes tendo seus calcanhares contra
a parede, estando eretos e olhando para frente.
Com esses dados, calculou-se o IMC. O ITMC foi
analisado pela mediana para os dois grupos,
além do calculo do escore Z. A avaliacdo do IMC
foi utilizada para a definicdo clinica do estado
nutricional e sequiu as recomendacoes propostas
em consensos internacionais. Os dados obtidos
foram comparados aos da curva especifica de
distribuicdo do TMC da OMS para pacientes
entre 2 e 19 anos, e considerou-se como
subnutricdo quando o paciente localizava-se
abaixo do percentil 10 e como risco nutricional
quando esse estava entre os percentis 10 e 25.
Para os pacientes acima de 19 anos, utilizou-se
também a classificacdo especifica da OMS,
considerando-se apenas o IMC < 20 kg/cm?
como individuo magro, IMC entre 20 e 25 kg/
cm? como individuo normal e IMC > 25 kg/cm?
como individuo com excesso de peso.(*'¥

Também foram analisados o escore de
Shwachman (ES), o numero de exacerbagdes
por ano e a presenca de colonizacio crénica por
Pseudomonas aeruginosa.

As medidas de funcdo pulmonar foram
as seguintes: CVF, VEF , relacdo VEFW/CVF e
FEF,, ..., todos em porcentagens do previsto.
A espirometria foi obtida com um espirdmetro
Vitatrace VT 130 (Pro Médico Ltda., Rio de
Janeiro, Brasil), com curva registrada em papel,
tendo sido tragada uma curva volume-tempo a
partir da qual se obtiveram as medidas de CVF,
VEF,, relagdo VEF /CVF e FEF, . corrigidas
em funcdo de padrdes de temperatura corporal e
pressdo sanguinea. Os valores da melhor de cinco
expiracdes forcadas foram registrados como
porcentagens do previsto de acordo com valores
de referéncia de Knudson et al. e comparados
a dados locais."'® A realizagio das provas e as
caracteristicas do aparelho estavam de acordo
com as padronizacdes da American Thoracic
Society para a realizacio de espirometria.l"”)

A colonizacdo pulmonar crénica por
Pseudomonas aeruginosa foi definida como

o isolamento da bactéria na arvore bronquica
por, pelo menos, seis meses ou trés culturas
positivas sucessivas, com pelo menos um més de
diferenca entre elas, e auséncia de sinais diretos
detectaveis de infeccdo ou dano tissular, tais
como inflamacéo ou febre.(?

A exacerbacdo pulmonar aguda foi definida
como a ocorréncia de um ou mais dos seguintes
sintomas e sinais: aumento da tosse ou da
expectoracdo, febre, anorexia ou perda de peso,
absenteismo na escola ouno trabalho, diminuicdo
da tolerancia aos exercicios, diminuicdo na
saturacdo de oxigénio, identificacdo de novos
achados a ausculta pulmonar, identificacdo de
novos achados radioldgicos ou reducio abrupta
(> 10%) no VEF .

A anilise estatistica dos dois periodos foi
realizada com o programa estatistico GraphPad
Prism (GraphPad Software, San Diego, CA, EUA),
utilizando-se o teste dos postos sinalizados de
Wilcoxon para amostras pareadas, com alfa de
5%, ja que a maioria dos dados ndo apresentou
distribuicdo normal e o numero de individuos
em cada grupo era muito pequeno. Em todos
os outros dados descritos, foi realizada a analise
estatistica de medianas.

A pesquisa foi aprovada pelo Comité de
Etica em Pesquisa da FMRP-USP, sob o numero
2094/2009.

Resultados

Foram estudados os dados de 19 pacientes
capazes de realizar espirometria, sendo
7 mulheres (5 no grupo 6-12 e 2 no grupo 13+)
e 12 homens, que correspondiam a 30% dos
pacientes em seguimento no servico em 2003,
exceto os dados finais de 2 homens que foram a
obito durante o seqguimento: 1 por insuficiéncia
respiratoria, e 1 devido a miocardiopatia
dilatada. Além disso, 1 paciente mudou de
domicilio. Desses pacientes, 12 (63%) tiveram
a doenca diagnosticada antes dos 24 meses de
idade, 6 (31%), até os 6 anos, e apenas 1 foi
diagnosticado com 144 meses. A mediana da
idade ao diagnostico foi de 10,5 meses.

Foi observado um aumento significativo do
IMC no grupo 6-12 durante o periodo de estudo.
Entretanto, todos os pacientes mantiveram um
risco nutricional semelhante nos dois periodos
avaliados, assim como todos os pacientes com
idade entre 13 e 19 anos em 2003. Em 2007, dos
4 pacientes maiores que 19 anos, 3 tiveram IMC
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Tabela 1 - Indice de massa corpdrea, escore de Shwachman e numero anual de exacerbacdes nos dois grupos,

nos dois momentos avaliados.?

Variaveis Grupo 6-12, Grupo 6-12, p* Grupo 13+, Grupo 13+, p*

2003 2007 2003 2007
IMC, kg/m? 15,3 (13,6-18,5) 17,2 (14,8-20,5) 0,04 20,0 (13,5-21,5) 18,8 (16,9-28,8) 0,84
Exacerbacdes/ano, n 3,12 (2,00-5,00) 2,12 (0,00-4,00) 0,48 2,5 (0,0-5,0) 2,5 (0,0-4,0) 0,62
Escore de Shwachman 77,5 (55,0-90,0) 75,0 (65,0-85,0) 0,46 90,0 (55,0-90,0) 70 (50,0-85,0) 0,09

IMC: indice de massa corporea. Valores expressos em mediana (variaciio). *Teste de postos sinalizados de Wilcoxon para

amostras pareadas.

normal e 1 passou para a faixa considerada como
excesso de peso, mas esse paciente era atleta
de halterofilismo, sendo seu aumento de peso
devido ao aumento da musculatura. O escore
Z do IMC foi analisado para o grupo formado
por pacientes com idades abaixo dos 19 anos, e
observou-se manutencdo das medianas (0,4 em
2003 e -0,39 em 2007; p = 0,51). O ES diminuiu
nos dois grupos, nos dois periodos estudados,
mas essa diferenca ndo apresentou significancia
estatistica, embora tenha tido valores limitrofes
para o grupo 13+. Ndo houve uma alteracio
significativa quanto ao numero de exacerbacdes,
€ 0s mesmos pacientes que estavam colonizados
em 2003, assim se mantiveram em 2007, sendo
1 no grupo 6-12 e 6 no grupo 13+. Um resumo
desses dados estd apresentado na Tabela 1.
Observou-se um aumento das medianas
de CVF, VEF, e FEF, ., em porcentagem do
previsto, no grupo 6-12 durante o periodo de
estudo, mas esse aumento so foi estatisticamente
significativo para a CVF, sendo limitrofe para o
VEF,. Observou-se uma diminui¢do do numero
de pacientes com volumes e fluxos alterados no
grupo 6-12, exceto para a relagdo VEF /CVF,
que se manteve. No grupo 13+, houve queda
de todas as medianas, mas a diferenca também
ndo foi significativa. O numero de pacientes
com CVF e VEF, alterados se manteve, mas
houve uma diminuicdo do nimero de pacientes
com FEF e relacio VEF /CVF alterados,

25-75%
considerando-se, como pontos de corte, 80%

Tabela 2 - Valores de fungdo pulmonar para CVF, VEF,, relacdo VEF /CVF e FEF

periodos avaliados.?

do previsto para CVF e VEF,, 70% do previsto
para o FEF,, . e 759% do previsto para a relacdo
VEF [CVF. Esses dados podem ser vistos nas
Tabelas 2 e 3.

Discussédo

Existem varias normatizacdes para que os
centros de tratamento especializado em FC
tenham equipes multidisciplinares, facilitando
a avaliacdo global dos pacientes. Entretanto,
isso acarreta em um aumento da complexidade
e do custo desses servicos, principalmente em
paises em desenvolvimento. Por outro lado,
com a sua implantacdo, os estudos mostram
indices de declinio funcional pulmonar e de
piora tomografica menores nos anos mais
recentes. #1020

Todos os pacientes estudados tiveram inicio
de sintomas e diagnostico precoce, mas foram
divididos em dois grupos segundo a faixa etaria,
e analisados em dois tempos. Optou-se por essa
divisdo, mesmo com um grupo tdo pequeno,
porque a evolugdo da FC varia conforme a
faixa etdria, e é conhecido que os individuos
apresentam maior preservacdo do estado
de saude no inicio da vida, quando as lesdes
pulmonares nao sdo extensas. Entretanto, para a
analise do escore Z do IMC, em relagdo ao padrio,
como somente hd uma curva de referéncia até
os 19 anos, optamos pela andlise dos individuos
como um s6 grupo. Os dados para a comparagao

45750, NOS dOis grupos, nos dois

Variaveis Grupo 6-12, Grupo 6-12, p* Grupo 13+, Grupo 13+, p*
2003 2007 2003 2007
CVF, % previsto 78,0 (45,0-101,0) 86,0 (70-91) 0,01 82,5(29,0-104,0) 63,0 (42,0-104,0) 0,54
VEF,, % previsto 70,0 (61,0-104,0) 80,0 (66,0-81,0) 0,07 70,5 (30,0-96,0) 45,0 (20,0-104,0) 0,46
VEF, [CVF, % previsto 82,5 (73,0-91,0) 83,0 (68,0-88,0) 0,62 72,0 (41,0-84,0) 64,0 (38,0-84,0) 0,46
FEF,, ..., % previsto 55,0 (38,0-115,0) 64,0 (29,0-96,0) 0,68 38,5 (5,0-100,0) 19,5 (6,0-80,0) 0,54

“Valores expressos em mediana (variacio). *Teste de postos sinalizados de Wilcoxon para amostras pareadas.
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Tabela 3 - Distribuicdo dos pacientes com fun¢do pulmonar alterada nos dois grupos, nos dois momentos do

estudo, em relacdo as varidveis estudadas.?

Variaveis Grupo 6-12, Grupo 6-12, Grupo 13+, Grupo 13+,
2003 2007 2003 2007
(n=8/19) (n=28/17) (n=11/19) (n=9/17)
CVF < 80% do previsto 4 (50,0) 1(12,5) 4 (36,4) 4 (44,4)
VEF, < 80% do previsto 5 (62,5) 3 (37,5) 6 (54,5) 6 (66,6)
VEF, /CVF < 75% do previsto 1(12,5) 1(12,5) 7 (87,5) 6 (66,6)
FEF .. < 70% do previsto 6 (75,0) 5 (62,5) 10 (90,9) 8 (88,8)

%Valores expressos em n (%).

entre os dois periodos e para aqueles pacientes
maiores que 18 anos foram analisados através da
mediana. Observou-se um aumento significativo
dos indices de TMC no grupo 6-12, mas os
pacientes mantiveram-se no mesmo percentil,
durante o periodo de seguimento, o que nio
foi observado nos pacientes mais velhos,
que apresentaram queda ndo significativa
do indice. Houve uma diminuicdo, também
ndo significativa, dos escores Z em ambos os
grupos. Ndo foram utilizadas as medidas de
pregas, muito recomendadas pelos consensos
internacionais, ja que esses dados ndo estavam
disponiveis para todos os pacientes em 2003. Foi,
portanto, observado que o estado nutricional
desse pequeno grupo manteve-se preservado
durante o periodo de seguimento, o que é um
dos principais objetivos do tratamento da FC,
ja que a desnutricdo interfere na capacidade
ventilatoria, na tolerancia ao exercicio, no
tamanho pulmonar, na funcido pulmonar e na
ocorréncia de infecgdes.?'->)

Foi observada uma diminuicdo do numero
de pacientes com volumes alterados e houve
um aumento significativo da CVF e limitrofe
do VEF, no grupo 6-12, com um aumento ndo
significativo das medianas dos outros fluxos. Isso
pode indicar que, mesmo nesse pequeno grupo,
0s mais jovens mantiveram os valores de funcéo
pulmonar preservados durante os quatro anos de
estudo, e esses dados coincidiram com a melhora
do IMC, ja que existe uma forte correlacdo
do IMC com a CVF, que reflete o tamanho
pulmonar e as boas condicdes de crescimento.
Esses achados indiretos de melhora funcional
em criancas sdo semelhantes aos de outros
estudos em pacientes com idades semelhantes,
ja que existe a possibilidade de recuperacio e
de crescimento pulmonar antes dos 12 anos de
idade.” Ja no grupo 13+, as medianas foram
decrescentes, embora de forma néo significativa,

o que também foi observado em pacientes com
FC com idades semelhantes no sul do pais®” e
em outros estudos internacionais.”® As medianas
de volumes e fluxos do presente estudo também
foram semelhantes aos resultados daquele
estudo no Brasil® para CVF e VEF ; entretanto, a
andlise do FEF, _, dosnossos pacientes mostrou
valores discretamente acima dos observados por
aqueles autores (mediana em 46% vs. 35,0% aos
10 anos e 12,5% aos 18 anos). Nossos resultados
também estdo acima dos observados em outro
estudo no Brasil,”” no qual foram estudados
pacientes adultos com diagnostico mais tardio
e, portanto, com doenca mais leve (CVF = 77%
vs. 59%; e VEF, = 63% vs. 449).

Em nosso estudo, observamos que o VEF,
estava abaixo da média para a altura, mesmo
para os pacientes mais jovens, e ressaltamos aqui
a importancia do VEF, como fator analitico de
progndstico e seguimento, conforme descrito
por outros autores.®*?? Foi observada uma
obstrucido mais intensa nas vias aéreas de baixo
calibre, demonstrada pelo FEF, . Embora essa
ndo seja uma medida utilizada rotineiramente,
ela tem sido considerada importante na analise
da funcdo pulmonar nos pacientes com FC, ja
que pode haver um comprometimento precoce
e intenso nessas vias aéreas ja em criancas
pequenas, em consequéncia da inflamacdo que
se instala precocemente.”® No presente estudo,
FEF,, ., mostrou-se como a medida mais
alterada também nos pacientes mais velhos.
Neles, a funcdo pulmonar apresentou-se baixa
nas vias aéreas de baixo calibre ja no primeiro ano
de seguimento, com sua maior redu¢do a medida
que a doenga pulmonar evoluiu, enquanto a CVF
apresentou um comprometimento mais tardio,
refletindo a progressdo da doenca.

Nio houve alteracdio do numero de
agudizacdes mnos dois grupos, com menos
episddios no grupo 13+, o que pode ser devido
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as caracteristicas do mesmo, ja que alguns
pacientes apresentavam manifestacdes mais
leves, conforme também descrito em outro
estudo no Brasil.?”

0 ES ¢ um sistema de avaliacdo de bem-estar
e gravidade na FC, e, apesar de ndo existir
um consenso em relacdo ao melhor escore
de avaliacdo, o ES tem sido considerado um
instrumento acessivel e de uso corrente para
o acompanhamento clinico dos pacientes
com FC.®39 Seys valores apresentaram uma
diminuicdo, com significAncia limitrofe para o
grupo 13+, conforme ja era esperado, ja que
sua doenca € mais antiga e tende a evoluir de
forma mais rapida. Entretanto, o ES manteve-se
na mesma classificacdo, o que mais uma vez
reforca a hipdtese de que os pacientes tenham
mantido estabilidade clinica durante o periodo
de seguimento.

O presente estudo apresenta trés sérias
limitacdes. A primeira delas foi a falta de
um grupo controle, ja que nenhum dos
pacientes em seguimento foi excluido do
novo ambulatorio. Em segundo lugar, a coleta
dos dados foi retrospectiva. Essas limitacoes
podem, entretanto, ser um estimulo para que
outros servicos avaliem seus dados e que assim
possamos ter uma avaliacdo mais global. A
terceira limitacdo foi o tamanho da amostra.
Apesar disso, acreditamos que a apresentacdo
dos dados de estabilidade funcional dos
pacientes durante o periodo de seguimento seja
importante, demonstrando a manuten¢io da
funcdo pulmonar e a diminuicdo do numero de
individuos com volumes alterados, o que ressalta
a importancia do acompanhamento funcional
e multidisciplinar dos pacientes com FC, tanto
para um controle periodico, quanto para a
avaliacdo de resposta terapéutica. As mudancas
implantadas com a instituicdo do atendimento
multidisciplinar ndo mostraram, ainda, efeitos
benéficos aprecidveis no grupo estudado, mas
esse atendimento pode ter sido importante na
discreta melhora funcional nos mais jovens e
na manutencio da estabilidade clinica dos mais
velhos, assim como a manutencdo do numero
de pacientes colonizados, a estabilidade do ES
e a manutencdo do estado nutricional desses
pacientes. Além disso, a diminuicdo do numero
de individuos com volumes e fluxos alterados
e a melhora da CVF, observada nas criancas
entre 6 e 12 anos, podem sugerir que nem toda
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alteracdo detectada seja definitiva, o que ¢ um
estimulo adicional a realizacdo de toda a rotina
para esse tipo de paciente.

Para se entender, entretanto, quais medidas
seriam mais efetivas em relacio a melhora
da qualidade de vida desses pacientes e a
seus efeitos em longo prazo, sdo necessarios
outros estudos que sejam multicéntricos e que
envolvam um maior numero de pacientes, pois
somente entendendo a evoluc¢io dessa doencga ¢
que poderdo ser tracados objetivos terapéuticos
mais efetivos.
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