Protocolo Clinico e Diretrizes Terapéuticas

Fibrose Cistica

Enzimas Pancreaticas

Portaria SAS/MS n° 263, de 18 de julho de 2001.

1. INTRODUCAO

Fibrose cistica € uma desordem genética (autossdmica recessiva) caracterizada por
infeccbes crbnicas das vias aéreas, que leva ao desenvolvimento de bronquiectasias, insufi-
ciéncia pancreética exécrina e disfuncdes intestinais, anormalidades das glandulas sudori-
paras e disfungdo genitourinaria’. A incidéncia estimada é de 1:3.000 nascidos vivos entre
caucasianos, caindo para 1:17.000 entre afro-americanos e para 1:90.000 entre asiaticos.
Apresenta morbimortalidade muito elevada, com apenas 34% dos pacientes chegando a
idade adulta e menos de 10% ultrapassando os 30 anos de idade — a sobrevida média é de
28 anos®.

2. CLASSIFICACAO CID 10
E 84.- Fibrose Cistica

3. DIAGNOSTICO

3.1. Diagnéstico Clinico

A maioria dos pacientes apresenta-se sintomatica nos primeiros anos de vida; 15%
dos pacientes, ja nas primeiras 24 horas de vida, apresentam o ileo meconial. Outras
manifestacdes comuns nos primeiros dois anos de vida sdo sintomas respiratérios — predo-
minantemente tosse e infiltrados pulmonares recorrentes — e retardo no desenvolvimento.
Até 4% dos pacientes sdo diagnosticados somente na fase adulta. O curso clinico da
doenca se caracteriza por periodos de remisséo e exacerbag¢do, com aumento da frequén-
cia e severidade das exacerbacdes com o passar do tempo. Pneumotdérax é comum (mais
de 10%). Pequenas quantidades de sangue no escarro costumam estar associadas a infec-
¢bes em pacientes com doenca grave. Insuficiéncia respiratoria e cor pulmonale sdo even-
tos finais. Relativamente ao do trato digestério, a sindrome do ileo meconial se apresenta
com distensdo abdominal, impossibilidade de evacuacdo e vomitos. Adultos também podem
exibir quadro semelhante ao do ileo meconial (com dor em quadrante infero-direito, perda
do apetite, vomitos e ocasionalmente uma massa palpavel). No trato genitourinario, obser-
vam-se puberdade tardia, azoospermia em até 95% dos homens e infertilidade em 20% das
mulheres?.

3.2. Diagnéstico Laboratorial

A primeira anormalidade funcional observada no pulm&o de uma crianga com fibrose
cistica € o aumento na relacdo volume residual-capacidade pulmonar total. Mudancas pos-
teriores incluem diminuicdo na capacidade residual total e no volume expiratério forcado no
primeiro segundo (VEF1). Alteracdes radioldgicas iniciam por hiper-expanséo, evoluindo
para sinais de impactacdo de muco e culminando com bronquiectasias. A anélise do teor de
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cloro no suor (juntamente com a clinica compativel) faz o diagnéstico. Apenas 1% a 2% dos pacientes
apresentardo niveis normais de cloro?.

4. CRITERIOS DE INCLUSAO
Critérios clinicos compativeis juntamente e dosagem de cloro no suor.

5. CRITERIOS DE EXCLUSAO
« hipersensibilidade a proteinas de suinos;
e pancreatite aguda ou cronica agudizada.

6. CASOS ESPECIAIS
Pacientes com colonopatia fibrosante devem utilizar doses baixas de lipase (500 a 2.500 U/kg/refeicéo).

7. TRATAMENTO
7.1. Farmaco
Enzimas pancreéticas

7.2. Esquema de administracéo

Deve-se iniciar com 1.000 U/kg/refeicdo de lipase para menores de 4 anos e 500 U/kg/refeicdo para
maiores de 4 anos; usualmente metade de dose € utilizada para lanches. A dose total diaria deve refletir
aproximadamente 3 refeices e 2 a 3 lanches. Se sinais e sintomas de mal-absor¢do persistem, incremen-
tos nas doses podem ser realizados. Nao se sabe a seguranca de doses entre 2.500 e 6.000 U/kg/refeicéo;
acima desta dose o risco de colonopatia fibrosante tem sido descrito>*. No caso do desenvolvimento de
colonopatia, a dose deve ser reduzida para 500 a 2.500 U/kg?®. O uso de antiacidos aumenta a biodisponibi-
lidade por diminuir a inativacao pelo pH baixo*. As diferentes apresentacbes das enzimas mostram variabili-
dade muito grande de efeito, sendo fortemente recomendada a manutencdo da mesma preparacéo durante
todo o tratamento; caso seja necessaria a troca, deve haver acompanhamento médico®. Apresentacdes com
elevadas concentragfes de lipase parecem ter a mesma eficacia que apresentacdes de baixa concentra-
¢cdo*®, porém ndo sao recomendadas para criangas com menos de 15 anos’. Dose méaxima diaria nao
deve ultrapassar 10.000 U/kg de lipase’; caso ndo se consiga controle adequado dos sintomas, doses
maiores poderao ser utilizadas apos avaliacao por comité de especialistas nomeados pelo Gestor Estadual.

7.3. Tempo de tratamento
O tratamento deve ser mantido indefinidamente.

8. MONITORIZACAO

O ajuste da dose sera realizado por meio da dosagem de nitrogénio e do conteddo de gordura nas
fezes”.

Efeitos adversos sdo hiperuricemia, nauseas e vomitos, colonopatia fibrosante (principalmente com
doses elevadas), hiperuricosuria e cristalUria (cristais de acido Urico), hipersensibilidade pulmonar (devido a
inalacéo do po); anafilaxia é rara.

9. CONSENTIMENTO INFORMADO

E obrigatéria a cientificacdo do paciente, ou de seu responsavel legal, dos potenciais riscos e efeitos
colaterais relacionados ao uso dos medicamentos preconizados neste Protocolo, o que devera ser formali-
zado por meio da assinatura de Termo de Consentimento Informado.
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