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Introducdo: Em pacientes com fibrose cistica (FC), as infec-
¢des pulmonares de repeticdo e a inflamagdo com acumulo
de secre¢des causam obstrugdo aérea e hiperinsuflacdo. Com
a progressdo da doenga, esses pacientes desenvolvem doen-
¢a pulmonar incapacitante, faléncia respiratdria, hipertensio
pulmonar (HP) e cor pulmonale. Os avancos no tratamento
propiciaram uma melhora acentuada na sobrevida dos pacien-
tes: atualmente expectativa de vida média ¢ de mais de 40
anos. Essa modificacdo demografica resultou na necessidade
de programas e protocolos de cuidados especificos para os
pacientes adultos com FC. Objetivos: Este estudo visa avaliar
desfechos clinicos e fatores progndsticos em uma coorte de
pacientes adultos com FC durante sete anos de seguimento.
Secundariamente, Objetivou-se avaliar alteracbes no escore
clinico, na espirometria, no teste de caminhada de seis minu-
tos (TC6M) e na pressdo arterial pulmonar pela pressio sisto-
lica da artéria pulmonar (PSAP) estimada por ecocardiograma
Doppler. Métodos: Observou-se uma coorte prospectiva de
pacientes com FC, acompanhados por programa para adultos
em 2004-2005. Realizaram-se avaliacdo clinica, Doppler eco-
cardiografia, espirometria, TC6M, raio X de torax, e culturas de
escarro. Os desfechos foram definidos como favoravel (sobrevi-
ventes) e desfavoravel (sobreviventes com transplante pulmo-
nar e obitos). Em 2011-2012, os desfechos foram avaliados, e
os sobreviventes reexaminados. Resultados: De 40 pacientes
(média de idade 23,7 + 6,3 anos) estudados, 32 (80%) foram
sobreviventes, 2 (5%) sobreviventes com transplante pulmonar
e 6 (15%) morreram. Andlise de regressdo logistica identificou
volume expiratorio forgado no primeiro segundo (VEF1) % pre-
visto (odds ratio - OR=0,83, intervalo de confianca - 1C=0,67-
1,03, p=0,09) e PSAP (OR=0,70, 1C=1,02-2,01, p=0,038) as-
sociados ao desfecho desfavoravel. VEF1 < 30% previsto teve
sensibilidade, especificidade, valores preditivos positivos e ne-
gativos, respectivamente de 50%, 93,8%, 66,7% e 88,2%; e
PSAP > 42mmHg, respectivamente, de 62,5%, 93,1%, 71,4%
e 90%. Apos sete anos, houve deterioracdo no escore clini-
co (p=0,027), na capacidade vital for¢ada (CVF) (p=0,024), no
VEF1 (p<0,001), na distancia percorrida no TC6M (p=0,002),
na saturacdo de oxigénio periférica (Sp02) basal (p<0,001) e na
Sp02 final (p<0,001). Conclusdo: Ap6s sete anos de seguimen-
to, observou-se desfecho desfavoravel em 20% dos pacientes.
Os preditores prognosticos mais significativos foram PSAP >
42mmHg e VEF1 < 30% do previsto. Ocorreu expressiva dete-
rioracdo clinica e funcional nos sobreviventes.
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Introducdo: Proporcéo significativa dos pacientes com fibrose
cistica (FC) apresenta prejuizo nutricional, apesar do tratamen-
to com dieta hipercaldrica e reposicdo de enzimas pancreaticas.
Objetivo: Identificar fatores associados com a desnutricdo em
pacientes adolescentes e adultos com FC. Métodos: Estudo
transversal em pacientes atendidos no Programa para Adultos
com FC do Hospital de Clinicas de Porto Alegre. Os pacientes
foram submetidos a avaliacdo clinica, a avaliacdo nutricional
e ao questiondrio de adesdo ao tratamento. Foram realizados
escore ecografico hepético, teste de elastase-1 fecal e espiro-
metria. Além disso, foram revisados os exames bacterioldgicos
do escarro realizados no ultimo ano. Para fins de andlise, os
pacientes foram divididos em trés grupos de acordo com a
avaliacdo nutricional de Milla (2007) para adultos e Borowitz
et al. (2002) para adolescentes: eutroficos, risco nutricional e
desnutridos. Resultados: Foram estudados 73 pacientes, sen-
do 40 (54,8%) do sexo feminino, média de idade=25,6+7,3
anos, média de VEF1=59,7+30,6% do previsto e média de
IMC=21+3,0 kg/m2. Segundo o estado nutricional, 32 (43,8%)
pacientes foram classificados como eutroficos, 23 (31,5%)
como em risco nutricional e 18 (24,7%) como desnutridos. Ndo
foi observada diferenca entre os grupos para sexo (p=0,254),
idade (p=0,454), presenca da mutacdo F508del (p=0,326) e
escore hepatico (p=0,806). A proporcdo de diabete melito foi
maior no grupo com risco nutricional (7 pacientes, 30,4%),
do que nos grupos eutréfico (1 paciente, 3,1%) e desnutrido
(2 pacientes, 11,1%; p=0,014). A média do escore clinico foi
menor nos grupos com risco (70,6+10 pontos) e desnutrido
(53,9417 pontos), do que no grupo eutrofico (79,5+12 pontos,
p<0,001). A CVF% do previsto e o VEF1% do previsto foram
significativamente menores nos pacientes desnutridos (res-
pectivamente, 46,7+23,0% e 35,0+18,1%), do que no grupo
eutrofico (respectivamente, 83,9+32,3% e 74,2+30,8%) e em
risco (respectivamente 73,1+25,5% e 58,9+25,9%; p<0,001 e
p<0,001). O grupo de pacientes em risco nutricional apresen-
tou valores de elastase-1 fecal (70,8+35,4 pg/g) menor do que
os pacientes eutroficos (96,5+32,8 pg/g) e do que os pacientes
desnutridos (119,2+36,8 pg/g, p<0,001). Cinquenta e seis pa-
cientes faziam uso de enzimas pancreaticas, sendo que a quan-
tidade média de enzimas/kg/refeicdo dos pacientes desnutri-
dos (1423,9+404,3) foi maior do que nos pacientes eutroficos
(725,0+476,4, p<0,001) e do que nos pacientes em risco nutri-
cional (830,0+457,0, p=0,001). Ndo houve diferenca estatistica
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quanto a adesdo auto-relatada a dieta hipercalorica (p=0,488),
ao uso de enzima pancreatica (p=0,334) e a suplementacio de
vitaminas ADEK (p=0,816). Concluséo: Este estudo observou
elevada prevaléncia de pacientes com FC desnutridos e em ris-
co nutricional em um centro de referéncia de Porto Alegre. Os
principais fatores associados a desnutricdo foram a gravidade
clinica e a gravidade funcional da doenga pulmonar.
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Introdugéo: Na fibrose cistica (FC) as alteracdes do sistema
respiratorio sdo as principais causas de morbidade e mortalida-
de, o tratamento é complexo e exige envolvimento do paciente
e seus familiares em uma rotina que dispende de tempo e dedi-
cacdo. As técnicas fisioterapéuticas para remocdo de secrecoes
das vias aéreas sdo consideradas componentes fundamentais
no tratamento do paciente com FC. Desta forma, estudos que
avaliem a adesdo a fisioterapia sdo fundamentais para melho-
rias no manejo da doencga. Objetivo: O Objetivo deste estudo ¢
de verificar o grau de adesdo auto-relatada as recomendacoes
fisioterapéuticas nos pacientes pediatricos com FC atendidos
no ambulatdrio de pediatria do Hospital de Clinicas de Porto
Alegre (HCPA), e suas associaces com parametros de fungdo
pulmonar, escores clinico e aspectos nutricionais. Metodolo-
gia: O estudo ¢é de carater transversal, realizado com pacien-
tes com diagnodstico de FC, com idades entre 6 e 17 anos,
atendidos ambulatorialmente pela Equipe de Pneumologia Pe-
didtrica do HCPA. Os pacientes foram convidados a responder
um questionario de adesdo as recomendacdes fisioterapéuticas
aplicado por uma fisioterapeuta ndo vinculada a equipe am-
bulatorial. Apds, um questiondrio de recomendacoes de fisio-
terapia era respondido por uma fisioterapeuta da equipe. Por
ultimo, uma ficha de coleta de dados gerais era preenchida
com escore clinico de Shwachman-Kulczycki (S-K) definido
pelo médico, bacteriologia do escarro, idade do diagndstico
e indice de massa corporal (IMC). A comparacio entre os gru-
pos foi feita através do qui-quadrado (varidveis categoricas)
e pelo teste t para amostras independentes (varidveis quanti-
tativas). Resultados: Foram incluidos no estudo 51 pacientes
com FC (24 sexo masculino, 27 sexo feminino) com média de
idade 11,9 anos (6-17 anos), VEF1 2,1 L (89,1%), CVF 2,6
L (92,7%). Os pacientes foram classificados em dois grupos
conforme a adesdo a fisioterapia respiratoria. Foram conside-
rados com tendo alta adesdo 28 pacientes e baixa adesdo 23
pacientes. Nao foram encontradas variagdes estatisticamente
significantes entre os grupos para as variaveis de funcdo pul-
monar, escore clinico, bacteriologia do escarro e IMC. O grupo
de alta adesdo apresentou maior participagdo do pai no auxilio
a fisioterapia (p = 0,047) e o grupo de baixa adesdo maior
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numero de pacientes realizando sozinho (p = 0,022). O grupo
baixa adesdo apresentou como motivo principal para néo reali-
zar o tratamento o cansaco (p = 0,009) e ndo gostar da técnica
(p = 0,009) e o grupo alta adesio relatou compromissos (p
= 0,001). Conclusio: 55% dos pacientes foram considerados
como tendo alta adesdo e 45% como tendo baixa adesdo as
técnicas de fisioterapia respiratdria. Ndo houve associagdo en-
tre adesdo auto-relatada a fisioterapia respiratoria e aspectos
clinicos, nutricionais e funcdo pulmonar. A presenca do pai
esta associada a maior adesdo ao tratamento.
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Introducdo: Na fibrose cistica (FC) as alteragdes do sistema
respiratdrio sdo as principais causas de morbidade e mortalida-
de. A alteracdo da secrecdo das gldndulas exocrinas causa nos
pulmdes o surgimento de bronquiectasias e producdo de se-
crecoes viscosas. Os agentes mucoliticos utilizados associados
a fisioterapia respiratoria sdo componentes fundamentais no
manejo e preven¢do de complicacdes pulmonares associadas a
doenca. Desta forma, estudos que avaliem a adesdo a terapia
inalatéria em pacientes com FC sdo fundamentais para melho-
rias no manejo da doenca. Objetivo: O Objetivo deste estudo ¢
verificar o grau de adesdo auto-relatada as recomendacoes de
terapia inalatdria em pacientes pediatricos com FC, atendidos
no ambulatdrio de pediatria do Hospital de Clinicas de Porto
Alegre (HCPA), e suas associagdes com parametros de fungdo
pulmonar, escore clinico e aspectos nutricionais. Metodologia:
0 estudo ¢ de carater transversal, realizado com pacientes com
diagnostico de FC, com idades entre 6 e 17 anos, atendidos
ambulatorialmente pela Equipe de Pneumologia Pediatrica do
HCPA. Primeiramente foi definida a estabilidade da doenca
e pontuacido do escore clinico de Shwachman-Kulezycki (S-
K). Posteriormente era preenchida a ficha de coleta de dados
gerais (bacteriologia, idade do diagnostico, indice de massa
corporal); e a ficha de recomendacdes sobre terapia inalatoria,
respondida pela fisioterapeuta da equipe assistencial. Apds, os
pacientes foram convidados a dirigir-se a uma area fisica ndo
vinculada a assisténcia e uma fisioterapeuta ndo vinculada a
equipe assistencial aplicou o questiondrio de adesdo a terapia
inalatdria. Resultados: Foram incluidos no estudo 51 pacientes
com FC (24 sexo masculino, 27 sexo feminino), com média de
idade de 11,9 anos (6-17 anos), VEF1 2,1 L (89,1%), CVF 2,6
L (92,7%). Os pacientes foram classificados em dois grupos
conforme a adesdo a terapia inalatdria. Foram considerados
como tendo alta adesdo 34 pacientes e tendo baixa adesdo 17
pacientes. Nao foram encontradas variacdes estatisticamente
significativas entre os grupos para as variaveis de funcido pul-
monar, escore clinico, IMC e bacteriologia do escarro. Conclu-
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