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RESUMO

Objetivo: Revisar e discutir evidéncias sobre a avaliacdo
do estado nutricional e as recomendagdes para o tratamento
nutricional de criancas e adolescentes com fibrose cistica.

Fontes de dados: Bancos de dados MEDLINE (versiao
PubMed) e Latin American and Caribbean Center on Health
Sciences Information (LILACS), entre 1984 a 2009. Aplicou-se
a combinacdo dos seguintes descritores: fibrose cistica, estado
nutricional, crianga e adolescente — em inglés e portugués.

Sintese dos dados: A fibrose cistica é uma doenga ge-
nética, de evolugdo cronica, progressiva e fatal. Resulta do
defeito na proteina reguladora transmembrana que regula
a conducdo de cloro e, consequentemente, o fluxo de sédio
e dgua através da membrana apical das células epiteliais.
Pacientes fibrocisticos s@o vulnerdveis a desnutri¢do, que
resulta do desequilibrio entre ingestdo alimentar, gasto e
perdas energéticas. Novos conhecimentos sobre a fisiopa-
tologia da doenga, adquiridos nas tltimas décadas, resulta-
ram em mudangas significativas nas atuais recomendacdes
energéticas e principalmente de lipideos. A importincia da
nutri¢do no bem-estar e sobrevida dos fibrocisticos estd bem
estabelecida, assim como a associacdo entre a desnutri¢do
e a deterioracdo da funcdo pulmonar. Existem multiplos
fatores inter-relacionados que afetam o estado nutricional,
tais como, mutac¢do genética, insuficiéncia pancredtica,
resseccdo intestinal, perda de sais e dcidos biliares, refluxo
gastroesofdgico, inflamacdo e infec¢des pulmonares, diabe-
tes e condi¢Oes emocionais.

Conclusdes: O monitoramento nutricional e o aconselha-
mento dietético sio elementos chave no manejo de criangas

e adolescentes com fibrose cistica com o intuito de controlar

a sintomatologia e a progressao da doenca, proporcionando
melhor qualidade de vida.

Palavras-chave: fibrose cistica; estado nutricional; crian-
¢a; adolescente.

ABSTRACT

Objective: To review and discuss evidence on the
nutritional status assessment and recommendations for
nutritional management of children and adolescents with
cystic fibrosis.

Data sources: MEDLINE (PubMed version) and Latin
American and Caribbean Center on Health Sciences Informa-
tion (LILACS), from 1984 to 2009. The combination of the
following keywords were applied: cystic fibrosis, nutritional
status, child, and adolescent.

Data Synthesis: Cystic fibrosis (CF) is a genetic disease,
chronic, progressive, and fatal. It is caused by a defect in the
transmembrane regulatory protein that regulates the flow of
chlorine, sodium and water across the apical membrane of
epithelial cells. CF patients are vulnerable to malnutrition
resulting from the imbalance between food intake, energy
expenditure and loss. New insights into the pathophysiol-
ogy of the disease have resulted in significant changes in
current recommendations for energy and especially lipids
intake. There are many interrelated factors that affect the
nutritional status of CF patients, such as genetic mutation,
pancreatic insufficiency, bowel resection, loss of bile salts
and acids, gastroesophageal reflux disease, lung inflamma-
tion and infections, diabetes, and emotional conditions. The
importance of nutrition in the survival of CF patients is well
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established, as well as the association between malnutrition
and deterioration of lung function.

Conclusions: Nutritional monitoring and dietary coun-
seling are key elements in the management of patients with
CF aiming to control the symptoms and the progression of
the disease in order to provide better quality of life.

Key-words: cystic fibrosis; nutritional status; child;
adolescent.

Introducgao

A fibrose cistica (FC) é uma doenga genética de heranca
autossdOmica recessiva, mais frequente na populagdo caucaséi-
de, de evolugio cronica, progressiva e, na maioria das vezes,
fatal®. A incidéncia é de 1:2.000 a 2.500 nascimentos na raga
branca, diminuindo para 1:17.000 entre os negros®. Ela é
causada pelo defeito no gene responsdvel pela codifica¢io da
protefna reguladora de condutincia transmembrana da fibro-
se cistica (Cystic Fibrosis Transmembrane Regulator — CFTR),
que regula o transporte do fon cloreto de células epiteliais da
drvore respiratéria, trato digestério, glandulas sudoriparas e
aparelho reprodutor®. As manifestacdes cldssicas da FC sio:
doenga pulmonar obstrutiva supurativa cronica, insuficiéncia
pancredtica, niveis elevados de eletrdlitos no suor e inferti-
lidade masculina®.

O progndstico e a expectativa de vida dos fibrocisticos
melhoraram muito nos Gltimos anos e o tratamento nutri-
cional contribuiu para tais resultados®. O estado nutricional
é considerado um agente independente determinante na
evolucdo da doenca e estes pacientes frequentemente sdo

s©. Entretanto, alcancar e manter um estado nutri-

desnutrido
cional adequado é um desafio. Assim o objetivo deste artigo
foi revisar e discutir evidéncias sobre a avalia¢do do estado
nutricional e as recomendages para o tratamento nutricional
de criancas e adolescentes com fibrose cistica.

A deteccdo da desnutri¢do deve ser realizada mediante a
combinacio de diferentes méctodos em funcio da disponibi-
lidade dos mesmos. Segundo Groeneweg et /7, a avaliacio
da massa magra é importante no diagndstico nutricional dos
fibrocisticos. Associada a diminui¢do da musculatura esque-
lética respiratéria e do surfactante pulmonar, a depressio do
sistema imunoldgico e a alteragdo da arquitetura pulmonar,
a reducdo da massa magra predispde a infec¢do e a0 aumento
do gasto energético"”.

Um crescimento satisfatério dos trés aos seis anos de
idade é preditivo de melhor fun¢do pulmonar, reduzindo

132

a morbidade e a mortalidade®. A adequacido do peso ex-
pressa em percentual do peso ideal mostrou associagao com
a func¢do pulmonar®. Em criangas, a eutrofia estd relacio-
nada ao sucesso do tratamento e corresponde ao percentil
maior ou igual ao 25 nas curvas de crescimento, segundo
os Consensos de Nutri¢gdo na FC, que sdo mais rigorosos
quanto aos pontos de corte. O Consenso Americano reco-
menda avaliar a adequagdo, o ganho de peso e o ritmo de
crescimento linear”. Quando o pardmetro utilizado é o
percentual de adequagdo, devem-se considerar valores su-

2 Entretanto, a orienta¢do do Subcomité

periores a 90%
de Nutri¢do e Crescimento da Fundagio de FC recomenda
que pacientes de dois a 20 anos mantenham o percentil
de indice de massa corporal IMC) igual ou maior que 50

para sexo e idade®'?.

Metabolismo energético na fibrose cistica

O balan¢o energético depende do equilibrio entre a
ingestdo e o gasto com metabolismo basal, crescimen-
to e perdas. A taxa metabdlica basal (TMB) elevada,
encontrada nestes pacientes, pode ser causada pelo
defeito intrinseco no metabolismo energético, presente
em determinadas mutagdes genéticas, aumentando a
utiliza¢do de energia com maior gasto de adenosina
trifosfato"!).

O principal mecanismo do aumento do gasto energético
pode ser atribuido a elevagdo das concentracdes séricas de
catecolaminas e a liberacdo de citocinas durante a resposta
inflamatéria pulmonar. Deste modo, 2 medida que a fung¢do
pulmonar piora, a TMB aumenta!!3!%,

As principais causas da perda energética sao a md diges-
tdo e a md absor¢do intestinal, levando a perda de gordura
pelas fezes, decorrente principalmente da insuficiéncia
pancredtica exécrina®. A reducdo da ingestdo energética
ocorre devido a anorexia, causada por libera¢do de cito-
cinas — fator de necrose tumoral (TNF) e interleucinas
(IL) — durante a inflamagédo e a infec¢do pulmonar aguda
e cronica. Além da depressdo emocional, os fibrocisticos
apresentam diminui¢do do paladar pela deficiéncia de
zinco, aumento da secre¢do pulmonar, dispneia, esofagite
causada pelo refluxo gastroesofdgico e iatrogenia, quando
hé restri¢do lipidica na alimentac¢do. Outros fatores que
também contribuem para esse déficit energético sdo: gli-
costria, devido ao diabetes melito (DM) por faléncia do
pancreas enddcrino, e os vomitos resultantes do refluxo
gastroesofdgico (RGE)"”.

Rev Paul Pediatr 2012;30(1):131-8.



Célia Regina M. M. Chaves et al

Metabolismo lipidico na fibrose cistica

O uso adequado das enzimas é fundamental para a correcdo
da esteatorreia na FC. Deve-se observar a dose e o horério
de administra¢do, aderéncia ao tratamento e a forma de ad-
ministragdo, ou seja, se a cdpsula € ingerida fechada e sem
mastigar. No caso dos lactentes, a administra¢do pode ser
com suco de maga ou pequena quantidade de leite materno
ou artificial. As refei¢des devem ser realizadas em bloco para
aproveitar toda enzima administrada e os beliscos entre as
refei¢des desestimulados®.

A deficiéncia de dcidos graxos essenciais (AGE) encontrada
nestes pacientes era atribuida 2 md digestdo e md absor¢io
lipidica, com desnutri¢do e aumento da [3-oxidacio de dcidos
graxos poliinsaturados"”. Entretanto, a baixa concentra¢do
de 4cido linoléico (AL) também foi observada em pacientes
bem nutridos que recebiam uma dieta adequada em lipideos
e ndo apresentavam md absor¢do de gordura, devido a repo-

1819 Por isso, a falha na regulacao

si¢do enzimdtica regula
do metabolismo destes dcidos graxos parece estar relacionada
ao defeito funcional da CFTR, que reduz a incorporacio do
AL nos fosfolipideos da membrana celular®.

Entre os AGE que mais comumente encontram-se defi-
cientes na FC, estao o AL e o dcido docosahexaenoico (DHA),
representantes das séries n-6 e n-3, respectivamente. Em con-
traste, as concentragdes séricas do dcido araquiddnico (AA)
estdao geralmente preservadas ou até mesmo elevadas®*?. A
conversio de AL nos metabélitos da série n-6, como o AA,
estd desregulada na FC®.

A manutengio de concentragdes séricas adequadas de AGE
estd associada com melhores indices de crescimento em crian-
cas com FC??Y, Embora 0 aumento do consumo energético
seja importante para o ganho de peso e recuperagio do cres-
cimento, esse efeito é potencializado quando ocorre aumento
da ingestdo do AL e, consequentemente, o aumento de sua
concentracio plasmatica®?. A suplementa¢io apenas com AL
pode favorecer o aumento do AA e da inflamacao®’.

O desequilibrio do metabolismo lipidico resulta no au-
mento da producdo de eicosanoides, como as prostaglandinas
e leucotrienos das séries 2 e 4, desencadeando o mecanismo
responsdvel pela inflama¢do na FC e o desenvolvimento
precoce da doenca pulmonar®. Por outro lado, o processo
inflamatério aumenta a liberagdo de radicais livres com pero-
xidagdo dos lipideos das membranas celulares, o que justifica
a reposi¢io adequada de AGE e antioxidantes®”.

Alguns autores observaram que a suplementagdo com
6leo de peixe, que contém dcidos graxos da série n-3
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(eicosapentaenoico — EPA e DHA) restaura o desequilibrio
desses dcidos graxos nos fosfolipideos das membranas celula-
res e reduz os niveis séricos de triglicerideos, imunoglobulina
G (IgG)* e mediadores inflamatérios (TNF-a e IL-1)*? e
diminui a razdo entre leucotrienos daserie 4 e 5 (LTB /LTB,)*".
A ingestdo de DHA pode reduzir a inflamagio cronica na FC por
meio da regulagdo da produgio dos eicosanoides derivados do
AA®. Entretanto, sio necessarios mais estudos controlados
e randomizados para determinar os efeitos terapéuticos da
suplementacio dos AG n-3 na FC*,

Recomendacgo6es nutricionais

O tratamento nutricional deverd ser estabelecido apés a
avaliacdo antropométrica e do consumo alimentar do pacien-
te. Para isso, utiliza-se preferencialmente o registro alimentar
de trés ou cinco dias®?”.

Em criangas com FC, o gasto energético total (GET) é 25 a
27% maior do que o esperado de acordo com a idade e sexo para
criancas sauddveis® e pode, dependendo do caso, chegara 200%
da recomendagio da Dietary Reference Intakes (DRI)®9102429,
O cdlculo da necessidade energética total deve ser realizado
pela estimativa da taxa do metabolismo basal, recomendada
pela Organiza¢gdo Mundial da Satide (OMS), multiplicada
pelo fator atividade mais o coeficiente da doenga pulmonar,
baseado no volume expiratério final do primeiro segundo
(VEF ), multiplicado pelo coeficiente de absorcao de gordura
fecal®V (Tabela 1). O cdlculo da necessidade energética é
dificil mesmo em pessoas sauddveis e, na clinica didria, nem
sempre é possivel dispor desses trés valores. Além disso, hd
uma grande variagdo intra-individual no que diz respeito ao
crescimento e ingestdo energética®”. Por isso, é recomendado
que o ajuste do gasto energético seja feito a partir da avalia-
¢do do ganho de peso, da reserva adiposa e da manutengdo
do crescimento®. Entretanto, essas férmulas devem ser
utilizadas como ponto inicial para o tratamento e naqueles
com pouco desenvolvimento e crescimento. Segundo Wilson
et al°", o metabolismo basal e o gasto energético total sdo
normais em criangas assintomaticas.

A distribui¢do dos macronutrientes em percentual do valor
energético total deve ser aproximadamente de 15 a 20% de
proteinas, 40 a 50% de carboidratos e 35 a 40% de lipideos.
A ingestdo proteica pode chegar a 150-200% do recomen-
dado de acordo com a idade e sexo para criancas sauddveis,
sendo 2/3 dessa proteina de alto valor biolggico®'?.

E fundamental desmistificar a restricio de gorduras na
alimentagdo do fibrocistico. A compara¢io da sobrevida
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dos pacientes de Boston e Toronto demonstrou aumento
significativo da sobrevida dos Gltimos apds a prescrigdo de

dieta hipercalérica sem restricio de gordura®"

. A maior
quantidade de lipideos aumenta o valor energético e a pa-
latabilidade da refei¢do propiciando a elevacdo da ingestdo
energética total®??. A distribui¢do de lipideos deve conter
menos de 10% de dcidos graxos saturados, menos de 1%
de trans, menos de 10% de poliinsaturados e o restante de
monoinsaturados®*?.

Os triglicerideos de cadeia média estdo recomendados
em condig¢Bes especiais, como na sindrome do intestino
curto, doenga hepdtica e em pacientes recebendo altas do-
ses de enzima apesar das condutas para tentar diminuir a
esteatorreia"?. A recomendacio de AL e 4cido linolénico é
de 5 e 10% respectivamente da ingestdao energética total;
sendo que, do total dos 4cidos graxos n-3, 10% devem ser
ingeridos na forma de EPA e DHA®.

Os lactentes apresentam um alto requerimento
energético®. O leite humano deve ser oferecido por conter
nutrientes que auxiliam a digestdo, crescimento e funcido
imunolégica. Entretanto, seu uso necessita de monitora-
mento cuidadoso de proteinas e eletrélitos séricos devido a
duas complica¢des metabdlicas: hipoproteinemia e alcalose
hiponatrémica. A complementa¢do com férmula artificial é
necessdria no caso de dificuldades no ganho ponderal e no
aporte proteico. O aumento da densidade calérica das férmu-
las pode ser alcangado com adigdo de 10 a 12% de polimeros

s®¥. A férmula polimérica € muito

de glicose e 5% de gordura
bem aceita, reserva-se a hidrolisada para casos de m4 absor¢io
resultante de intestino curto secunddrio a cirurgia do trato

intestinal ou alergia ao leite de vaca"?.

Na doenga pulmonar avangada, as refeicdes devem ser
fracionadas em pequenos volumes para evitar o aumento do
gasto de oxigénio, retificagdo do diafragma e hipermetabo-
lismo. A dieta deve ser normocalérica e normoproteica para
ndo aumentar o estimulo respiratério. O uso de férmulas
enterais especializadas para pacientes com doenga pulmonar
é controverso. As férmulas hiperlipidicas indicadas podem
apresentar algumas desvantagens, como o desconforto ab-
dominal, diarreia, retardo no esvaziamento e aumento do
residuo gdstrico, o que é um risco para aspira¢gdao pulmonar.
Sendo assim, deve haver uma oferta equilibrada dos macronu-
trientes, incluindo os carboidratos, que sdo fonte de energia

primdria para a musculatura respiratéria®®.

Intervencgao nutricional

Além da estimativa do gasto, existe também uma grande
dificuldade em atingir o requerimento energético. Segundo
Powers et a/®”, o acréscimo de energia deve ser gradual e
associado a orienta¢des para mudancga de comportamento da
crianga e da familia. Neste perfodo de adaptagio, a crianca
e a familia devem ter um acompanhamento mais préximo
(semanal) e ndo restrito ao calenddrio de uma consulta a cada
trés meses, como os consensos recomendam.

A andlise e a evolu¢do do IMC, peso para estatura (P/E)
e estatura para idade (E/I) permitem identificar o paciente
em faléncia ou risco nutricional®®, conforme demonstrado
na Tabela 2.

De acordo com o Consenso Europeu, a indica¢do do suporte
nutricional é para pacientes com P/E de 85 a 90% do peso ideal
(PI), falha em responder a dieta hipercalérica, com P/E caindo

Tabela 1 - Férmulas para estimar as necessidades energéticas de criangas e adolescentes com fibrose cistica — adaptado de

Oliveira e Oliveira®®

GET=GER x (fator atividade + coeficiente da doenca) x coeficiente de absorcéo de gordura fecal

Gasto energético em repouso (formulas da Organizagdo Mundial da Saude)

Idade (anos) Masculino Feminino
0-3 60,9 x P-54 61 x P -51
3-10 22,7 x P — 495 22,5 x P—499

10-18 17,5 x P + 651 12,2 x P + 746

Fator atividade

Coeficiente da doenca (VEF))

Coeficiente de absorgao de gordura fecal (CAGF)

Acamado=1,3
Sedentario=1,5

Ativo=1,7 Normal: =80%=0

Grave: =40%=0,3
Moderada: 40-79%=0,2

Normal: =93%=0
<93%=0,93/CAGF*

*Determinado pela fragdo da ingestao de gordura (exemplo: absorgéo de 80%=0,93/0,80=1,16)

Caso nao disponha do resultado da gordura fecal, utilizar valor de aproximadamente 0,85

GET: gasto energético total; GER: gasto energético de repouso; P: peso; VEF, volume expiratério final do primeiro segundo; CAGF: coeficiente

de absorgéo de gordura fecal
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para 85% ou deterioragdo da fungdo pulmonar®. Rosenfeld
¢t al*? também consideram o P/E estagnado por trés meses € a
E/I menor que o percentil 5 como critério para suplementagao
calérica. Segundo estes autores a nutri¢do enteral em longo
prazo melhora o crescimento e a composi¢do corporal.
Entretanto, segundo McDonald®® a ferramenta de ras-
treamento nutricional desenvolvida pelo Consenso Europeu
de 2002 para a classificagdo das categorias de risco apresenta
algumas ambiguidades e nenhum estudo validando esta fer-
ramenta foi publicado. Além disso, hd o efeito psicolégico
no individuo intitulado de portador de faléncia nutricional.
Assim, McDonald®®, criou um instrumento de rastreamen-
to de risco nutricional baseando-se no percentil de IMC,
ganho ponderal por dia e estatura anual (Tabela 3). Como
muitas criancas sdo diagnosticadas ap6s apresentarem alte-
ra¢do no desenvolvimento pondero-estatural, os ganhos de
peso e estatura acompanhados longitudinalmente sdo mais
indicativos de altera¢do do estado nutricional do que o per-
centil absoluto de peso e estatura para idade. Considera-se o
crescimento como normal quando o peso e a estatura estdo
entre o percentil 10 e 50. O ganho de peso esperado devera
ser maior quando o percentil for menor (no percentil 10,
deverd ser maior do que para o percentil 50). Para validar seu
instrumento, McDonald®® comparou-o com a recomendacio

do Consenso Europeu e obteve sensibilidade e especificidade
de 84 e 75%, respectivamente.

A interveng¢do nutricional deve ser a principio com
alimentos de alta densidade cal6rica. Entretanto, existem
pacientes que mesmo com o uso destes alimentos e da re-
posi¢do enzimdtica correta ndo conseguem manter um bom
estado nutricional. Nestes casos, é necessdria a introdugio de
suplementos energéticos administrados por via oral, enteral

ou ostomia 11239

. Para a suplementagdo calérica por via oral
ndo substituir as refeicdes usuais, recomenda-se sua admi-
nistracdo nos intervalos das refei¢des e antes de dormir®4?,
A baixa palatabilidade de algumas férmulas enterais pode
dificultar a adesdo da via oral. Os resultados significantes da
suplementagdo calérica s@o observados em pacientes desnu-
tridos ou em periodos de perda aguda de peso, sendo pouco
efetiva em casos de estado nutricional sub6timo®?.

Com relagdo a densidade energética, as f6rmulas padrio
(1,0kcal/mL), ou seja, normocaléricas, geralmente sdo bem
toleradas. As hipercaldricas (1,5-2,0kcal/mL) também podem

ser necessarias para assegurar a adequacio energética’®

. A quan-
tidade depende da necessidade de cada paciente. Segundo Arias
et al™”, a quantidade calérica suplementada varia com a idade,
sendo 200kcal para menores de dois anos, 400kcal para pré-

escolares, 600kcal para escolares e 800kcal para adolescentes.

Tabela 2 - Identificagdo do paciente em faléncia ou risco nutricional — adaptado de Borowitz, Baker e Stallings®

P/E IMC
.. o ~
Estado nutricional Estatura % PI/1 (0-2anos)  (2-20anos) Acao
Aceitavel Normal 290% >p25 p25 Manter conduta
Em risco Fora do potencial Com perda de peso >p10 e <p25 >p10 e <p25 Alguns podem estar
genético ou peso mantido em risco
Faléncia nutricional <p5 <90% <p10 <p10 Tratar faléncia

PI/I: peso ideal para idade; P/E: peso para estatura; IMC: indice de massa corporal; p: percentil

Tabela 3 - Rastreamento de risco nutricional baseando-se no percentil de indice de massa corporal, ganho ponderal por dia e

estatural anual — adaptado de McDonald®®

Escore do rastreamento de risco nutricional

0 ponto 1 ponto 2 pontos
Percentil de IMC =250% <50% e =210% <10%
Ganho ponderal diario =minimo >0<minimo Perda ou falta de ganho ponderal
Ganho anual de estatura =minimo >0<minimo Nenhum ganho na altura

Pontos totais de risco nutricional/ Categorias do rastreamento de risco nutricional

Pontuacéo do risco nutricional 0-1
Categoria do risco nutricional Nenhum ou risco baixo

2-3 =4
Risco moderado Alto risco

IMC: indice de massa corporal

Rev Paul Pediatr 2012;30(1):131-8.
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Quando as tentativas com dieta hipercaldrica e suplemen-
tagdo oral sdo frustradas, hd indicacdo de nutri¢io mais agres-
siva. Nestes casos, indica-se a sonda enteral para periodos
curtos sem substituir a alimentacdo habitual. A infusdo deve
ser noturna, iniciada em ambiente hospitalar com um ter¢o a
metade das necessidades energéticas didrias, aumentando-se
primeiro a densidade e depois o volume, conforme a evolucio.
E importante reforcar que aadministracdo de enzimas deve
ocorrer no inicio da infusio”. O tipo de férmula — polimérica
ou oligomérica — depende da evolugdo do paciente. Quando
o periodo estimado para a suplementacio caldrica via enteral
for longo, deve ser discutida com o paciente e a familia a
indicagdo da gastrostomia®?. Os resultados obtidos com o seu
uso sdo observados em periodos longos, geralmente superiores
a trés anos e, por isso, muitos estudos mostram respostas
insuficientes em menor tempo de observacio®>1%4D,

Cabe ressaltar que a suplementa¢do calérica deve ser
avaliada pela melhora da composi¢do corporal, com recupe-
ra¢do da massa magra corporal. A nutrigdo parenteral s6 é
indicada nos casos em que o trato gastrointestinal ndo estd
funcionando nos pacientes muito desnutridos, em espera de
transplante, ou quando néo se consegue alcangar os requeri-

mentos energéticos por via enteral®®,

Micronutrientes

Os pacientes com FC apresentam estresse oxidativo eleva-
do e deficiéncia de antioxidantes, sugerindo que a ativagdo
constante do sistema imune contribui para a deplecio de
vitaminas e minerais, predispondo a ocorréncia de danos
celulares e piora do estado clinico“?.

A absor¢do de vitaminas lipossoltaveis (A, D, E e K) é defi-
ciente em pacientes com esteatorreia e correlacionada com sua
gravidade”. Entretanto, a terapia de reposi¢io enzimética ndo é
suficiente para corrigir esse déficit, sugerindo outros mecanismos
responsaveis pela caréncia. No caso da vitamina A, sugere-se
um defeito na mobilizacdo das reservas hepdticas. Em relagdo a
vitamina E, parece que a baixa disponibilidade de sais biliares
na luz intestinal exerce uma influéncia igual ou mais importante
na etiologia da sua deficiéncia do que a insuficiéncia pancredtica.
Por ser um poderoso antioxidante, a sua caréncia reduz a capaci-
dade antioxidante dos lipideos plasmdticos, sendo a Ginica a ser
suplementada nos pacientes com suficiéncia pancredtica®.

A infeccdo e a inflamacdo cronica aumentam a produgdo
de radicais livres. A redug¢do do nivel sérico de antioxidantes
como das vitaminas A e E estd associada a piora do quadro
respiratério. Por outro lado, o aumento do estresse oxidativo
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parece aumentar o consumo dos nutrientes antioxidantes“®,

gerando um ciclo vicioso. A vitamina A ainda apresenta um
papel importante na manutengao da integridade do epitélio
respiratério e gastrointestinal ).

Com relagdo a vitamina D, as baixas concentragdes séricas da
proteina ligadora de vitamina D sao apontadas como a principal
causa desta caréncia em pacientes homozigotos, sugerindo que
a hipovitaminose D € basicamente um problema de transporte
realizado por esta proteina carreadora. Outro fator contribuinte
¢ a baixa exposicdo solar, principalmente em paises frios“”.

Ap6s a descoberta da importincia da vitamina K na satde
Gssea, a atengdo deixou de ser dispensada apenas para pacientes
com disttrbios de coagulacdo, devido a sua agdo na carboxilagdo
dos residuos glutdmicos das proteinas séricas (osteocalcina), na
proteina dssea ndo coldgena que apresenta alta afinidade pelo
célcio livre, aumentando sua biodisponibilidade® As doses da
suplementacio didria das vitaminas lipossoltveis sdo definidas

de acordo com a faixa etdria (Tabela 4)®.

Tabela 4 - Recomendacéo diaria de vitaminas lipossoluveis e
minerais e elementos tragos na fibrose cistica de acordo com a
faixa etaria — adaptado de Borowitz Baker e Stallings®

Recomendagéao de

Nutriente Idade (anos) . 5 s
ingestao/dia
Vitamina A <1 1500UI
1a3 5000UlI
4a8 5000 a 10000UlI
>8a 10000
Vitamina D <1 400mg/dia
1a3 400 a 800mg/dia
4a8 400 a 800mg/dia
>8 400 a 800mg/dia
Vitamina E <1 40 a 50mg/dia
1a3 80 a 150mg/dia
4a8 100 a 200mg/dia
>8 200 a 400 mg/dia
Vitamina K <1 -
1a3 -
4a8 0,3 a 0,5mg/dia
>8 -
Sadio 0 a 6 meses 90mg/kg/dia
7 a 12 meses 45mg/kg/dia
1a5anos 0,5g/dia
6 a 10 anos 1g/dia
>10 anos 1,5 a 2g/dia
Célcio Criancas 400 a 800mg
Ferro Criangas 5 a 10mg/dia
Zinco Criangas 5 a 10mg/dia

Ul: unidade internacional
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O Consenso Europeu sobre Nutri¢io em FC sugere medir
as concentrag¢des plasmadticas de vitaminas lipossoliveis pelo
menos uma vez por ano e sempre que haja alteragdes no
tratamento de reposi¢do vitaminica ou de md absor¢do, espe-
cialmente em pacientes com insuficiéncia pancredtica®!?.

As vitaminas hidrossoldveis parecem ter boa absorcio,
com exce¢do da vitamina B . Com a suplementagdo de
enzimas pancredticas, a vitamina B , é normalmente absor-
vida, exceto quando hd ressec¢do extensa do {leo terminal,
neste caso, a reposigio é mensal por via parenteral®'?. Sua
deficiéncia resulta em anemia megalobldstica, neuropatia,
ateroma e esteatose hepatica“®.

Com relag@o aos minerais e elementos trago, pacientes com
FC apresentam risco de hiponatremia devido a perda de sal,
principalmente pelo suor durante perfodos de calor, febre e
exercicio fisico. Por isso, é recomendada a adigdo de sal as refei-
¢Bes. Os mecanismos compensatorios da supra-renal tornam a
hiponatremia geralmente assintomdtica. A suplementagao de
sédio é realizada segundo a faixa etdria (Tabela 4)“,

A baixa da ingestdo e/ou md absor¢do de cdlcio é um
dos vdrios fatores envolvidos na patogénese da osteoporose.
Assim, a oferta de cdlcio e a exposi¢do ao sol devem ser

orientados em idade precoce”

. Sua suplementagdo oral é
indicada quando a alimentagdo nfo fornecer o aporte reco-
mendado, que varia de acordo com a da idade e velocidade
de crescimento (Tabela 4)47.

A deficiéncia de ferro é frequente na FC, sendo causada por
multiplos fatores: ingestdo inadequada, md absor¢io, infec¢do
cronica e perda sanguinea. A recomendagio para criangas é de
5 a 10mg/dia (Tabela 4) e sua administracdo medicamentosa
ndo deve ocorrer a0 mesmo tempo que a da enzima pancredtica.
A necessidade da suplementacio deve ser determinada pela
andlise da saturacdo de transferrina plasmética“”.

O zinco é importante para o funcionamento de vdrias
enzimas. A sua deficiéncia é caracterizada pelo retardo do
crescimento, acrodermatite e distdrbios na fun¢do imune. A
recomendagdo para criangas € de 5 a 10mg/dia (Tabela 4)°. A

md absor¢do de gordura favorece a perda fecal de zinco, por
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