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INTRODUGCAO: A fibrose cistica (FC) é uma doenca de carater genético
autossOmico recessivo, cuja qual apresenta evolugao crénica, progressiva e fatal.
Esta doenga é ocasionada pela mutagdao no gene CFTR (CFTR, do inglés, Cystic
Fibrosis Transmembrane Conductance Regulator), responsavel pela codificagdo da
proteina reguladora de condutancia transmembrana da Fibrose Cistica, também
denominada de CFTR. Esta proteina atua na regulagéo do transporte de ion cloreto
de células epiteliais da arvore respiratoria, trato digestorio, pancreas, glandulas
sudoriparas e aparelho reprodutor. Dessa forma, ela também funciona como um
canal através da membrana das células que produzem muco, suor, saliva, lagrimas
e enzimas digestivas. Por isso, quando ha uma mutagédo no gene responsavel pela
regulacdo desta, ha uma produgcdo excessiva de muco, o qual, por sua vez, se
apresenta mais espesso e viscoso, obstruindo ductos e glandulas. Ademais, no que
diz respeito aos dados epidemioldgicos dessa doenca, pode-se dizer que no Brasil,
estima-se que a incidéncia seja de 1:7.576 nascidos vivos, no entanto, existem
diferencgas regionais, de forma que, na regiao Sul, por exemplo, a incidéncia dispoe
de valores mais elevados. Em relagdo ao diagnostico da Fibrose Cistica, este é
realizado de diversas maneiras, por exemplo, na triagem neonatal pode ser feito o
Teste do Pezinho para determinacdo da dosagem da tripsina imunorreativa (IRT).
Além disso, o método padrao para diagnostico da FC é o teste do suor. Ainda, é
valido ressaltar que n&o houve progresso quanto a cura da Fibrose Cistica, porém,
existe tratamento para conter a progressdo da doenga, bem como, para promover
mais qualidade de vida ao paciente portador dessa doenca. De modo que, o
tratamento dispde de enfoque multiprofissional, ou seja, abrange diversos
profissionais de diferentes areas, os quais atuam de forma integrada. OBJETIVO:
Abordar os principais aspectos fisiopatologicos e clinicos da Fibrose Cistica.
METODO: A metodologia usada foi a problematizacdo com uso da ferramenta Arco
de Maguerez. Ademais, no que diz respeito a fundamentacgao tedrica deste trabalho,
esta foi realizada através de uma pesquisa de revisao de literatura com abordagem
narrativa, a fim de aprofundar o conhecimento sobre a tematica acerca dos
Aspectos Fisiopatolégicos e Clinicos da Fibrose Cistica por meio da busca de
artigos em bases eletrdnicas, em portugués e inglés, entre 1995-2020. As bases de
dados pesquisadas foram PubMed e Scielo, sendo que os descritores (Decs)



utilizados para a busca foram: fibrose cistica (cystic fibrosis) e mucoviscidose
(mucoviscidosis). Além disso, foram utilizados livros relacionados a metodologia da
problematizagao, patologia e microbiologia, bem como, revistas com abordagem em
tematicas de saude, peridédicos e consultas em sites do Ministério da Saude e
Agéncia Nacional de Saude disponibilizadas em meio eletrénico. RESULTADOS:
Diante da revisdo narrativa realizada, foi possivel observar que os pacientes com
FC possuem um maior estimulo do sistema imune, sendo esse humoral e celular
mais estimulado, em analogia a individuos saudaveis. Dentre as alteragdes
observadas, podemos citar a maior quantidade de leucdcitos totais, de mediadores
e de interleucinas inflamatérias. Ademais, €& observado que as infecgcbes
respiratorias ocasionadas por diversos microrganismos s&o o principal motivo da
mortalidade em pacientes com FC. O defeito genético relacionado a FC contribui
para a persisténcia de infec¢gdes, bem como, inflamacdées. De modo que, a lesao
pulmonar caracteristica dessa patologia € resultante da relagdo sinérgica entre
infeccdo e inflamacédo, que acarreta em um declinio progressivo da fungao
pulmonar. O microrganismo com maior frequéncia relacionado a infeccbes
respiratérias na Fibrose Cistica, em criangas portadoras sdo o Staphylococcus
aureus, ademais demonstra-se que infec¢gdes por Pseudomonas aeruginosa e
Haemophilus influenzae possam acontecer ocasionalmente. Ja ao se tratar do
periodo da adolescéncia, ressalta-se a infec¢do por P. aeruginosa, a qual tende a
prevalecer e se tornar crénica. Ja ao se tratar das manifestacdes clinicas da FC,
estas sado decorrentes do aumento da produgdo de muco espesso, o qual uma vez
depositado em alguns érgéos, como principalmente os do sistema respiratorio,
acarretam em exacerbagdes pulmonares, doenga pulmonar obstrutiva crénica,
polipos nasais, bronquiectasia, hemoptise, pneumotérax e eventualmente faléncia
respiratéria. Desse modo, o tratamento farmacolégico para as manifestacdes
clinicas ocasionadas por defeitos e alteracbes no sistema respiratério dos
portadores caracteriza-se por formas inalaveis de antibiéticos, como principalmente
Azitromicina, Tobramicina, Aztreonam e Levofloxacina, os quais objetivam prevenir
e controlar infecgbes pulmonares. Ainda, € de extrema importancia a avaliagao da
adesao dos portadores da Fibrose Cistica ao tratamento para que tenham um bom
prognostico. CONCLUSAO: Através deste trabalho, péde-se analisar e
compreender os fatores que compdem a fisiopatologia, assim como os aspectos
clinicos da Fibrose Cistica, destacando-se as alteracdes no sistema imunoldgico, as
infecgbes respiratérias bacterianas mais recorrentes, integrando os variados temas
e estudos que destacam a importancia do conhecimento destes na sociedade.
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