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I - RESUMO:

f) Apresentamos um caso de fibrose cistica numa es
» 4
Con -

colar de 8a8m, sexo feminino. Fazemos uma coorelagéo en-—

— e

tre a evolugao da doenga no caso apresentado e a biblio-

—

grafia colhida e conhecida. As devidas observacoes feitas

a partir desta comparagao serao comentadas na conclusao.



IT - INTRODUGZAO

()
' O caso apresentado & de uma paciente escolar, com 8a8m, _
M portadora de mucoviscidade na sua forma clinica ' mista. X 7
Temos no caso o predominio do quadvo pulmonar com bronco pneumo-
nia, que foi motivo de internacao. A paciente apresenta também
desnutricao de segundo grau.
A escolar permaneceu 14 dias internada e 11 dias dos
que permaneceu no hospital recebeu um esquema de Carbenicilina e

Garamicina, tendo sido isolada Pseudomonas Aeruginosa da orofa-

ringe.



III - REVISAO BIBLIOGRAFICA DA MUCOVISCIDOSE (FIBROSE CISTICA)

A Mucoviscidose (FARBER e SHACHMAN) & uma doenga com ba
se hereditaria, autossomica, recessiva (Di Sant Agnese e Talamo,
1967) , que atinge todas as glandulas exdcrinas, incluindo as pro-
dutoras de muco, sendo de causa desconhecida. Atinge principalmen
te os pulmoes e pancreas, tendo ainda uma incapacdidade de secre -
tar suor hipotonico com crises de desidratagao.

As glandulas sao acometidas em intensidades variaveis
causando com isto quadros clinicos diversos.

Existe ainda muita especulacao sobre a transmissao gene
tica e resisténcia de germes, e outros aspectos da doenca.

Cerca de 10% das criancas com F.C., ja a manifestam ao
nascer, oitenta por cento até o segundo anos de vida. Existem as
formas tardias e agora cada vez mais em adolescentes e adultos jo
vens.

Acomete igualmente ambos sexos, raro em negros, rarissi
mo nos orientais, A incidéncia na racga caucasiana & de cerca de
1:2.000-3.000 nascidos vivos. Na populagac ainda encontramos 2-5%
de heterozigotos assintomaticos. Em nosso meio nao existem esta-
tisticas, aparentemente é rara, talvez seja micegenacao ou falta
de meios diagndsticos.

A doenca tem sua causa desconhecida. Para sua Patogenia
conhecemos cinco teorias que mais amplamente foram discutidas: A-
normalidade na secrecao mucinosa, Disfuncac no sistema nervoso au
tonomo, alguma anormalidade humoral, disfuncao no transperte idni
co e metabolismo anormal do calcio ras glandulas exOcrinas. Inde-
pendente de qual a teoria venha explicar a causa, as lesoes atin-
gem glandulas mucosas e serosas. As secregEes serosas alteram-se
quimicamente, e as mucosas fisico-quimico. As secrecoes tornam-se
mais espessas, e a se estagnarem nos diversos Orgaos do corpo de-
terminam fenomenos obstrutivos responsavel pela maior parte dos
sintomas.

As lesOes podem ser minimas sem repercussao sintomatold
gicas e a crianga sobrevive facilmente até a adolescéncia ou vida
adulta. Em outros casos predomina a insuficiéncia pancreatica ou
a obstrucac pulmonar com intercorréncia fatal.

As anormalidades encontradas sao as seguintes: Secregao
de um muco viscoso de caracteristicas fisico-quimicas anormais
provocando obstrucao das células muciparas isoladas ou dos ductos

glandulares, um nitido aumento de excregéo de Na, Cl, e K no suor



€ em menor grau na saliva, aumento dos niveis de Ca e P na secre-
cao da glandula submaxilar.
Quadro 0l1. Alteracoes das propriedades quimicas e fisicas das secre
coes glandulares.
glandulas exdcrinas :gl. serosas

alt. da composicao quimica das se

crecgoes

gl. mucosas alt. das propriedades fisicas
das secrecOes estagnagao obs
trugao

Quadro 02. Consequéncias fisiopatoldgicas da mucoviscidose

MUCOVISCIDOSE—s>Pulmoes-enfisema, atelectasia, in

gl. lacrimais feccao secundaria,hronquiectasia

gl. salivares cor pulmonale

Al !

Figado- cirrose biliar focal
- v \ :

>Cl gl.sudoriparas Pancreas cirrose multilobular

> Na >Cl> ins .panci;

Intestino> ileomeconial,obstru -

hipertensao porta

coes  tardias e prola-

pso retal

. ; v .~ ’
ZK 2 Na™> quadro de desnutricao, fezes anormais
K> ma absorcao distensao abdominal
desidratacao sinais de
hipotonica avitaminose
choque
coma
mérte

As lesoes pancreaticas sao encontradas em 80% dos pacien- ﬂ(

k (6rgao mais acometido) . Nos casos menos severos podemos encontrar
pequenas quantidades de mucc provocando dilatacoes leves dos acinos.
Nos casos avancgados temos atrofia do tecido ex8crino por obstrugao
e fibrose progressiva. As criangas mantidas vivas com terapia ade-
quada, possuem um pancreas fibrosado restando ilhotas ao meio de - -
cido fibro adiposo. As células insulares inicialmente sac poupadas,
depois diminuem com o decorrer :da doencga. A diminuicao dos niveis

das enzimas lipoliticas, proteoliticas e amioliticas do suco duode-



nal conduz a uma deficiéncia de ingestac de lipideos, proteinas e
H.C. em menor escala, tendo esteatorrea, azotorreia e perda de vi
taminas lipossoluveis. Qézgzgllﬁig,

Ha também hiperabsorgao de Fe, e esvaziamento rapido do
estomago.

As lesoOes hepaticas e de vias biliares seguem o esquema
basico. Os canaliculos biliares sofrem obstrugao por tampao minu- .
cioso, Em casos prolongados podemos ter cirrose biliar com ndodu-
los difusos. Este acometimento grave ocorre em 2% dos casos, embo
ra lesoes menores podem ser encontrados em 25% dos casos.

Nas glandulas salivares temos uma progressiva dilatacgao
ductal, metaplasia escamosa do epitélio de revestimento e atrofia
da glandula acompanhada de fibrose.

As alteracoes mais importantes , de maior repercussao e
gravidade se fazem para o sistema pulmonar. Estas sac as mais sé-
rias complicacoes desta enfermidade. Na macroscopia os pulmoes Ho
dem ser atelectasicos ou enfisematosos. A deficiéncia de vitamina
A causa metaplasia no epitélio de revestimento. As infecgoes repe
tidas causam bronquite cronica com bronquiectasia. Na microscopia
temos a hiperviscosidade do muco associado a possivel assimetria
do movimento ciliar com acimulo e obstrugao parcial ou total dos
condutos aéreos. Na fisiopatologia observamos: o acimulo de secre
coes favorecem a proliferagaoc de vermes principalmente Pseudomo-
nas Aeroginosa e Staphylococcus aureus que produzem focos supura-
tivos. Estes podem evoluir para bronquiectasia e atingindo o pa-
rénquima pulmonar causam Broncopneumonia. A porcao superior dos
pulmoes €& a mais comprometida.

Todas as situacoes descritas podem ser estacionarias ou
evolutivas. O paciente portanto apresentar-se-a em quadro de insu
ficiéncia ventilatdria obstrutiva e hipoventilacac alveolar com
obliteracao capilar,LisiESEE_Pcidose respiratoria, hipoxias asso-
ciada a hipercapnia. Tudo isto quando o quadro & pulmonar.

A doenca pulmonar progressiva repercute no sistema car-
diaco, chegando em 10% dos casos a fibrose do miocardio. Podemos
ter entao desde um pequeno aumento da pressao do ventriculo direl

to até sinais de insuficiéncia cardiaca.
O[sistema geniturinario,também & acometido. As glandu-

las da cérvix uterina encontram-se distendidos nas meninas com i-
leo meconial; também dilatadas encontram-se as glandulas penianas

e uretrais masculinas em doentes mais velhos, com obstrucaoc das



vias excretoras e azoospermia. Na microscopia dos canais ideferentes
vesiculas seminais e epididimo nenhum revela histologia normal. A
queixa de amenorréia secundaria na mulher pode ocorrer.

7 Nao ha uma nomenclatura especifica para a doenga nos seus
diversos quadros clinicos ou critérios utilizados na determinagao
da gravidade._-
r-—d_—/. s

Ileo Meconial- & a manifestacac mais precoce e estabelece x

se na vida intra uterina. H3a retardo na eliminagao do meconio e,
Posteriormente, vomitos e distensao abdominal com todo o cortejo ou
quadro obstrutivo intestinal.

Sindrome de Ma-Absorcao: Causado pela insuficiéncia pan-
creatica sendo total em 80-85% ods pacientes (desnutricao, fezes a-
normais e distensao abdominal); 10% tem perda parcial das fungoes,
podendo ser progressiva. 10% n3o apresentam evidéncias clinicas e

laboratoriais de deficiéncias enzimatica. Os sintomas podem apare-

cer desde as primeiras semanas com fezes liquidas ou mais tardia-
mente quando a mae ofertar outros alimentos além de leite. As fezes
sao volumosas, espumosas, palidas por causa da gordura, e muito fée-
tidas pela decomposigcao proteica. O apetite pode estar aumentado
(pelo rapido esvaziamento gastrico), mantido ou diminuido levemente.
Ha todavia, um déficit pondo estatural. As proteinas fornecem ape-
sar de nao bem toleradas um balan¢o nitrogenado positivol.

A absorcao de triglicerideos de cadeia longa & deficiente,
enquanto que os de cadeia média e curta, nao requerendo hidrdlise
sao absorvidos. Dessa absorgao seletiva resultam alteragoes nos qui

lomicrons e depdsitos de gorduras destes pacientes.

Prolapso Retal - Deve-se investigar mucoviscidose nos ca-

sos isolados de prolapso retal.

|Quadro Pulmonar /- Em geral aparece apds o segundo semes- X'
Em geral segundo semes-

f

tre de vida com crises paroxisticas de tosse e sibilancia que rein
cidem com frequéncia cada vez maior acompanhdda de sinais de infec

cao respiratodria. Pela conclusao bronquica temos taquipnéia, aumen

to do diametro antero posterior do torax, hipersonoridade a percus
sao, expiracao prolongada, cianose labial e dedo em banqueta de =
tambor. O escarro & escasso e eliminado com dificuldade. Por vezes

as queixas aparecem no segundo ou terceiro anos de vida com tosse
intensa, mas ao exame temos dedos em banqueta de tambor, lordose K
lombar e cifose toraxica. A gravidade demonstrada ao RX & maior do

que a observada na clinica. A evolucao & sempre para Broncopneumo-

nia obstrutiva progressiva.



Distlrbios do crescimento: O crescimento pondo estatural
e retardado, bem como amadurescimento Osseo. O tecido celular sub-
cutaneo & pouco desenvolvido e a musculatura hipotrofica.

Sindrome deplecao salina: As alteracoes eletroliticas
sao encontradas em 98% dos casos. Os portadores de Mucoviscidose
tem grande fragilidade a temperatura, reagindo a aumentos da tempe
ratura ambiental com sudoreseintensa com perda de Cl,Na e K, com
reducao de 30% de NACl com consequente hiponatremia. Isto ocorre
mais no inicio do verao.

Para o diagndstico baseamo-nos nos critérios de Di Sant'

Agnese: Aumento da concentracao eletrolitica do suor (teste do su-

or, deficiéncia ou auséncia de enzimas pancreaticas na drenagem
duodenal, doenga pulmonar cronica com isolamento de Pseudomonas ae
ruginosa iou Staphylococcus aureus, histdria familiar de doenca e
déficit pondo estatural.

Exames complementares:

Dosagem de eletrddios no suor: Normalmente a dosagem de
Na e sempre maior do que a de cloro, na Fibrose cistica além de am

bos estarem elevados o cloro apresenta niveis maiores do que o Na.

Tabela 0l. Valores medios de Na e Cl em mEg/l no suor de individu-

os normais e mucoviscidoticos pelo método da iontoforese Pilocarpi

nica:

idade normais mucoviscidoticos
la semana 36.8 36.5 114.0 115,0
ate 1l7a 27.0 27.0 114,0 116,0
mais l1l7a 37.0 33.0 112,0 127,0

A maioria dos autores considera valores de Na e Cl acima
de 60mEqg/l em criancas sugestivos de mucoviscidose.

TESTE DO SUOR (1969 Gibson e Cooke-iontoforese pilocarpinica).

TESTE DO SUOR

etapa 1 COLHEITA DO SUOR - estimulacac das dl. gudoriparas por
iontoforese com pilocarpina.
colher o suor no local (antebrago).
etapa 2 RECUPERACAO DO SUOR DA GAZE

7



etapa 3 DOSAGEM DE ELETRODIOS-dosagem de Cl (método titulimétri
NO SUOR DILUIDO co)
dosagem de Na (fotometro de chama)
etapa 4 APLICACAC DAS FORMULAS----- resultado em mEq/1l

Outros exames realizados:
Determinacao da taxa de albumina no meconio.
Estudo coproldogico funcional - revela presenca de grandes quantida
des de gordura, amido e fibras musculares.
Determinacao quantitativa de gordura em fezes, realizada coleta de
fezes durante 4 dias, a dosagem considerada normal & de 5g de gor-
dura por dia.
Prova de absorcao de lipiodol - revela presenga de esteatorréia.
Estudo da fungac pancreatica por sondagem e dosagem de enzimas.
Exploragéo respiratoria: Sao muito sugestivas as radiografias de
campo pleuro pulmonares, levando a suspeita de Mucoviscidose.
Hipertransparéncia pulmonar, altura do diafragma na posicao antero
posterior, atingindo o nivel da loa costela na face posterior, re-
tificagac da clpula diafragmatica, aumento do diametro antero pos-
terior, comprometimento dos bronquios com imagens nodulares e de
cordoes irregulares, atelectasia, condensacao nodular, bronquiec-
tasia, hiperinsuflacoes alvedlares e abcessos.u
Exploracao radioldgica dos intestinos - Sinal de Neuhauser - ima-
gens em bolha de sabao.

Muitas patologias entram no diagndstico diferencial de
Fibrose Cistica:

1) Dissacarudases - prova de suor normal, dosagem anormal de enzi

mas na mucosa intestinal.

2) Enterocolite cronica - Auséncia de esteatorréia e P. suor nor-
mal

3) Disglobulinemia com hipogama - Taxa de Ig sérica baixa e Pro-
va dosuor normal.

4) Infeccao Urinadria cronica associada a diarréia cronica.

5) Enfermidade celiaca: sem complicagoes pulmonares e letrdlitos

no suor sao normais.

6) Quadros de ma absorcao - provas especificas.

7) Paciente com desnutricao primadria com diarréia cronica.

8) Hepatoesplenomegalia.

9) Quadros cirurgicos de obstrucao intestinal.

10) Afeccoes cronicas do aparelho respiratorio.



Ma formacoes faringeanas, fistulas traque-esofagica, traqueoma la-
cia, bronguiectasias, corpo estranho em.,vias aéreas, asma bronqui-
ca, tb pulmonar grave e broncopneumonia por incompetencia imunolo-
gica.

Otratamento preconizado atua principalmente sobre as com
plicacoes digestivas e respiratorias:

Insuficiéncia pancreatica: fazemos um tratamento supleti
VO com oOs extratos pancreaticos (os quais tem atividade enzimatica
variavel) que atuam mais sobre a abundancia e frequeéncia das evacu
acoes do que sobre a esteatorréia. Deve ser adequada para cada ca-
so. Em média utiliza-se 1-3g de pancreatina/reféicao 1-2g de bicar
bonato de sdédio (ph menor que 4.5 inibe a pancreatina). A dieta de
ve ser hipercaldrica, hiperproteica e hipolipidica, judiciosamente
ajustada a idade e tolerancia do paciente. A quota caldrica reco-
mendada varia de 50-100% alem do normal:

lactentes: 150-200 cal/Kg/dia

Criancas (1 a 9 anos) - 130-180 cal/Kg/dia

Sexo masculino (9 a 18 anos) - 100-130 cal/Kg/dia

Sexo feminino (9 a 18 anos) - 80.110 cal/kg/dia

A quota proteica corresponde 2-2.5 vezes ao normal:

Lactentes - 4 g/Kg/dia

Criancas maiores - 3g /Kg/dia

Adultos jovens - 2.5-3 g/Kg/dia
A ingestao de forduras deve variar com a idade, ingestao caldrica %
e grau de intolerancia. A restricac rigida deve ser evitada.

Lactentes - taxa normal de gorduras: 30-60g/dia;

Taxa moderada de gorduras: 30-50g/dia;

Taxa baixa de gorduras: 30-40g/dia;

Criancas de mais idades: taxa normal de gorduras 50-12g/

dia;

Taxa moderada de gordura: 50-70g/dia;

Taxa baixa de gordura: 30-50g/dia;
Os hidrolisados de caseina sao bem tolerados scbretudo nos primei-
ros meses de vida.

Preparados a base de soja sao contra indicados, pois seu
uso pode levar ao edema por hipoproteinemia.

Os triglicerideos de cadeia média diminuem a esteatorré+
ia.

Produots vitaminicos em dispersao aquosa sao Uteis, prin
cipalmente a vit K, e vitamina E (50 UI/dia).

Quadro Pulmonar: Iniciamos com a drenagem de bronquios



que pode ser realizada com fluidificagao ou mobilizacao das secre-
goes. A fluidificacdo estd atualmente em desuso pela sua pouca efe-
tividade. Os aerosdis nao alcancam as dicotomias mais periféricas e
ha perigo de inalar germes patogénicos, mas quando realizada pode
ser utilizado Fluimicil (N-Acetil-Cisteina-mucolitico) i 10% em a-
Jua destilada. Ja a mobilizacao & feita com drenagem postural, ses-
soes de tosse apds aerosol, e ginastica respiratdria. A aspiracao
bronquica deve ser reservada a casos mais rebeldes. Codeina e ou-
tros medicamentos que suprimem a tosse sao contraindicados. Ativida
des fisica nos adultos como corrida e natacao (exceto mergulho) sao
indicados.

Tratamento e prevencao das infeccoes: Em primeiro lugar
aumentamos as medidas higiénicas, e se possivel isolamos o paciente.
Imunizagoes ativas com!'BCG e vacina da gripe,globulinas hiperimunes
ou gamaglobulinas sao utilizados principalmente nos dois primeiros
anos de vida. Devemos tentar erradicar todos os focos possiveis de
infecgao como: sinusite, amigdalite,adenocidite, dentic3o. O uso de
AntibidOticos & sistematico sendo geralmente em doses‘elevedas e por
um periodo de 12-21d. Pela alta frequéncia da Pseudomonas Aerugino-
sa, Staphylococcus aureus e de resisténcia nem sSempre & facil con-
trolar uma intercorrencia como BPN nos pacientes com Fibrose Clsti-
ca.

Apresentamos a utilizacao de antibidticos da seguinte

forma: Nas infecgoes de Vias aereas Superiores e agudas:iéggigiiizié/x/
10d (Antibidtico de largo espectro) sem identificar o germe. Nas in
fecgoes bronguicas e pulmonares identificamos o germe e realizamos
o antibiograma.

No caso de depressao respiratdoria podemos nos valer da
oxigenioterapia, mas esta deve ser prudente. AgEEEEEES,BEEEEEifwé

rara pela natureza generalizada da patologia, sendo indicada limita A{

da a uma atelectasia que se cronifica.
Outras intercorréncias e seus tratamentos sao:

Ileo Meconial: o ilggﬁgeconial puro deve ser tratado clinicamente '

enquanto que o complicado e tratado cirurgicamente. O tratamento -
clinico feito para dissolver o tampao mucoso & realizado sob a for-
ma de enema (diatrizoato de metil glucomina pura, 60 a 90 ml ou N-
Acetil- Cisteina adicionada de o pacificante hidrossoliivel) e gas-
troclise com N-Acetil-Cisteina a 10%, adicionado de extrato pancrea
tico.

Prolapso Retal: redugao manual e tratamento clinico.



Cirrose Hepatica: em casos avangados e exigindo tratamento especifi
e,

Coragao: necrose miocardica e Insuficiencia cardiaca Direita devem
ser tratados conforme esquemas especiais.

Nao ha cura para a Fibrose Cistica, mas uma terapeutica
intensiva iniciada precocemente permite controlar a moléstia, preve
nindo lesoes irreversiveis dos pulmoes e torna possivel para muitos
pacientes ter vida relativamente normal, feliz e produtiva.

A evolucac varia conforme o quadro basico. Nos casos em
que as manifestacoes clinicas sao exuberantes, ela & progressiva,
grave e fatal.

O prognostico tem melhorado com advento de novas desco-
bertas terapelticas, mas a sobrevida ainda & mau sendo de 5+10 anos
50% das criancas morre antes dos 1l0a e 80% antes dos 20 anos e a
grande maioria antes dos 30 anos.

Hemorragia intestinal por hipertensao portal e de plecgao
salina no verao sao perigos complementares.

A maturacao sexual ocorre normalmente, porém com atraso.
Poucas mulheres com esta doenca tém dade a luz criancas sadias, sen
do 20% a taxa de sua fertilidade. Apenas 2-3% dos homens portadores
de mucoviscidose sintomatica sao férteis.

No campo da profilaxia, poderiamos instituir testes para
descobrir or heterozigotos, mas isto ainda e impossivel em nosso -
meio.

Tambem deve haver uma equipe multidisciplinar composta
pelo pediatra, psiquiatra, psicoldgo e familiares unindo esforcos

para suavizar o sofrimento do paciente.



IV - APRESENTACAO DO CASO

Escolar, 8a8m, sexo feminino, |brancaj procurou esta enti
dade nosoldgica queixando-se de tosse com expectoracao amarelo-es-
verdeada e febre. Na histOria acrescentaram-se os seguintes dados:
Ha sete dias a paciente apresenta tosse com expectoragao amarelo-es
verdeada acompanhada de geméncia, dispnéia, ortopnéia, astenia e -
anorexia. Ha dois dias houve piora do quadro clinico com hiperter-
mia.

A paciente e portadora de uma pneumopatia cronica. Este-
ve internada por treés vezes neste hospital pelo mesmo problema.

Ao proceder do exame fisico constatou-se:

T 379C fc 124bpm FR 44mrpm PA 10/4mmHg P 27Kg
Est. 1120cm PC 50cm PT 6lcm PA 47cm

ORL - coriza serosa, amigdalas aumentadas com pontos purulentos, fa

ringe hiperemiada, otoscopia sp.

A. Pulmonar - M.V. presente e assimétrico, aumento do diametro ante

ro-posterior, estertores crepitantes e subcrepitantes.
A. Cardiovascular - Bulhas ritmicas e normofonéticas.

A. Digestivo - Auséencias de Visceromegalia.

Os exames complementares solicitados foram os seguinteés :

1 - Parcial de Urina: normal

2 - Parasitologico de Fezes: negativo.

3 - Bacterioscopia de secrecac colhida em orofaringe: Poucas célu-
las epiteliais, raros leucbcitos, poucos bacilos Gram positivos,
roros cocos gram positivos, poucos bacilos gram negativos poucos
diplococos gram negativos.

4 - Antibiograma : material colhido foi secrecao de orofaringe e

nNa bacterioscopia: poucas colonias de Pseudomonas aeruginosa, pou-
cas colonias de Klebsiella pneumoniae. Numa pacteria de 26 antibid
ticos apenas a Kanamicina, Rifampicina e Neomicina mostraram-se
sensiveis.

5 - PPD: zero mm.

6 - Exame de escarro: Rarissimas colonias de Pseudomonas aerugino-
sa, raras colonias de streptococcus beta haemdliticcus, e poucas

colonias de Klebsiella pneumoniae. Kanamicina. Rifampicina e Neomi



cina mostraram sensibilidade.

7 - Hemograma e Coagulograma: Eritrocitos 5,1 milh6es/mm3

Ht-41% Hb 13,6g/dl sem alteracoes eritrocitarias.

Leucograma - leucocitose 12.100, granulacoes toxicas nos neutrofi-
los.

8 - Glicemia 72 mg/dl.

No estado nutritivo encontramos uma desnutricao de segundo grau que
e facilmente identificada no grafico (1).

Hipoteses diagndsticas: a paciente ja era conhecida como portadora
de mucoviscidose, com isto presumiu-se logo que o quadro pulmonar
era uma intercorréncia e seu agente seria Pseudomonas Aeruginosa ou
Staphylococcus aureus e de dificil manejo clinico.

O Plano inicial de agao estabelecido foi:

1) Dieta hiperproteica, hipolipidica, acréscentando—se trigliceri-
deos de cadeia média.
2) S.G. 5%-500 ml-6gts/min.
3) Carbenicilina 500 mg EV 6/6h.
4) Nebulizacao com S.F. 5ml
com garamicina lomg—-lampola 6/6h.
5) Tapotagem c/ drenagem postural apds nebulizacao.
6) Garamicina - 40mg IM de 12/12h.
7) Digoxina 4gts. as 8h e as 20hs
8) Sinais Vitais.
Durante os dias internados fez seis picos febris (grafico 2).
No terceiro dia de internacao acrescentou-se peptopancrease na dosa
gem de logts antes da refeicao.
A carbinicilina e garamicina foram retirados no 11 dia de interna-
Gao.
Paciente recebeu alta no 149 dia, tendo recebido seguinte prescri-
¢ao no dia 13.
1) Dieta hiperproteica, hipolipidica, acrescentando-se trigliceri-
deos de cadeia média.
2) Peptopancrease 10 gts v.o. antes das reféicoes.
3) Nebulizacao com s.f. 5ml e garamicina lomg-1 ampola de 6/6h.
4) Tapotagem e drenagem postural apds nebulizagao.
5) Digoxina 4 gts v.o. 8h e 20 h.
6) Oferecer liquidos.

7) Sinais Vitais.

No dia da Alta o quadro Pulmonar estava assim: Murmirio Vesicu pre



sente e assimétrico, mais intenso em hemitdrax esquerdo, principal-
mente em regiao anterior. Estertores de pequenas e médias bulhas em
apice direito de tdrax e na regiaoc anterior estertores de médios e
grossas bulhas.

OBS:- A digoxina foi mantida pelo antecedente de Insuficiencia car-
diaca apresentado em 15/03/82 quando foi solicitado o ECG com o se-
guinte laudo: Taquicardia Simisal, alteracoes difusas da repolariza
cao ventricular e sobrecarga ventricular direita.

Sinais Vitais no dia da alta:

T-36.69C 104bpm FR 30mrpm PA 100/70



As
de

- PA e Perfil da paciente.
radiografias em antero-posterior e perfil do torax MOSTRAM SINAIS

hiperinsuflacao pulmonar, espessamento peribronquico difuso. Nao

evidéncias de envolvimento pleural.

/
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V - CONCLUS2AO:

O prognostico da fibrose cistica tem progredido nos ul-
timos anos. Por isto apds a introdugao antibioticoterapia a sobre-
vida nao tem uma espera tao dramatica. Os autores calculam que em
paises europeus como a Alemanha Ocidental 50-60% dos pacientes ho-
je nascidos atinjem a vida ddulta. Para esta melhora de progndsti-
co muitos fatores tem surgido nestes anos, assim por exemplo uma
terapéutica polipragmatica bem executada e um diagndostico mais pre
coce.

O caso apresentado enquadra-se tipicamente com toda lite
ratura conhecida. A exacerbacao do quadro pulmonar (principal cau-
sa da morte) foi desta vez controlada, mas sabemos que cada episo-
dio trara mais dificuldades para ser debelado.

A terapia com Antibioticos & imprescindivel pela evolu-
cao severa da doenca e pela suceptibilidade apresentada pelos por-
tadores de Fibrose Cistica a germes oportunistas e principalmente
Pseudomonas Aeruginosa e Staphylococcus aureus.

Nos pacientes com Mucoviscidose parece haver predisposi
cao genética para que a Pseudomonas produza uma capsula mucoide
causando resisténcia.

Uma alimentacao balanceada, consistente, hipercalodrica,
hipolipidica por um periodo definido tem efeito positivo sobre o
crescimento. A nutricao adequada favorece o status respiratorio do

paciente e este por sua vez sobre o status clinico.
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