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Humana 10C-FioCruz. Resultados: Dos 52 pacientes
acompanhados, foi possivel identificar um dos alelos
em 8 (30%) pacientes, e dois alelos em 19 (70%),
totalizando 27 (52%) com genotipos encontrados.
Destes, oito pacientes sdo homozigotos, sendo que
seis portadores da mutagdo F508del e os outros dois
3849+10kbC>T e G85E. Dos oito pacientes com um
alelo identificado, quatro (14%) eram F508del e os
outros 3120+1G>A, G542X, R334W e S549R. Os
heterozigoticos sdo 12 pacientes sendo: 3 portadores
das mutacoes F508del/R334W, 2 da F508del/G85E,
2 da F508del/3849+10kbC>T e 1 portador para
R334W/G85E, G542X/R334W, F508del/R347P,
DF508/G551D e DF508/3120G+1G>A. Conclusio:
Apesar dos avancos nas terapias disponiveis para
o tratamento das complicacdes decorrentes do
defeito na CFTR, pulmonares, gastrointestinais e
nutricionais, a “cura” passa a ser uma realidade para
os portadores da mutagdo G551D com a aprovacido
das medicacdes “personalizadas”, que podem
potencializar ou corrigir a CFTR, como a recentemente
aprovada lvacaftor. ldentificagdo genotipica passa
a ser imprescindivel visto que possibilita a “cura”,
mesmo que em numero pequeno de pacientes,
e orienta o prognostico em muitos outros.
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PALAVRAS-CHAVE: ~ FIBROSE  CISTICA,  IMUNOGLOBULINA,
E.ASPERGILOSE
Objetivo: Avaliar a presenca de aspergilose

broncopulmonar alérgica (ABPA) em pacientes com
fibrose cistica acompanhados em um centro de
referéncia do Parand, e verificar o perfil alérgico
destes individuos. Métodos: Estudo transversal
observacional. Foram incluidos 40 pacientes com
diagndstico de fibrose cistica, idade >4 anos. Foram
analisados o género, idade, achados em radiografia
toracica, presenca de sibildncia, culturas de escarro,
culturas para Aspergillus spp., imunoglobulina
E (IgE) total, IgE especifica (no soro) para
Aspergillusfumigatus e teste cutdneo de leitura
imediata (TCA) paraAspergillus spp. Resultados: Dos
40 pacientes, 3 tiveram diagndstico de ABPA com
bronquiectasias, 2 tinham ABPA soroldgica e 4 foram
apenas sensibilizados ao fungo pelo TCA. Niveis
de 1gE total >1.000 Ul/mL foram observados em 8
pacientes (209%). TCA para A. fumigatusfoi positivo
em 9 (23%) e sibilancia foi presente em mais de 80%
dos pacientes avaliados. Conclusdes: As altas taxas
de 1gE total, de TCA positivo para A. fumigatus e de
sibilancia nestes individuos sugerem monitoramento
restrito por haver a possibilidade do desenvolvimento
de ABPA.
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PALAVRAS-CHAVE: FiBrost CisTicA. Sono. APNEIA.
Introdugdo: Transtornos respiratérios do sono
sdo comuns em pacientes com fibrose Cistica (FC).
Objetivo: Investigar a associacdo de transtornos
respiratorios  do sono (TRS) com mecanismo
inflamatério na populacdo de pacientes com FC.
Material e Métodos: Realizou-se estudo transversal
com amostra consecutiva em pacientes com FC. O
diagnostico foi estabelecido por médicos assistentes
da Unidade de Pneumologia Infantil e Adulto do
Hospital de Clinicas de Porto Alegre. Os critérios de
inclusdo foram: idade de seis a 40 anos; diagndstico
confirmado através das caracteristicas clinicas
da doenca, teste do suor (duas dosagens) com
concentracdo de cloreto elevadas e mutacdes Cystic
Fibrosis Transmenbrane Regulation (CFTR); estarem
internados para tratamento clinico. Todos os incluidos
assinaram termo de consentimento e se submeteram
a avaliacdo clinico-funcional, funcdo pulmonar
através da espirometria, tomografia computadorizada
dos seios da face (TCSF) e coleta de sangue. Com
base na avaliacio por membros graduados das
equipes de otorrinolaringologia e pneumologia,
foram calculados os escores de Lund Mackay e
Shwachman-Kulczycki. Foram excluidos pacientes
dependentes de oxigenoterapia, com necessidade
de resseccdo pulmonar na internacdo atual e uso
de farmacos com acdo no sistema nervoso central
(ansioliticos ou antidepressivos). Todos os pacientes
realizaram polissonografia portatil tipo 111 com o
aparelho Somnocheck effort. Foram monitorizados
fluxo aéreo, roncar, pulso, saturacdo de oxigénio e
posicdo. Os dados da polissonografia portatil foram
registrados no periodo de sono, geralmente entre
23 e 7 hs, instalando-se canula nasal e oximetro
de pulso. Resultados Foram incluidos no estudo 47
pacientes com idades de 6 a 33 anos. Vinte e nove
eram do sexo masculino. Dezenove individuos (40%)
se enquadraram nos critérios para sindrome da apneia
obstrutiva do sono (SAOS) por apresentarem indice de
apneia hipopneia (IAH) > ou = 1 para criancas menores
que 11 anos e IAH > ou = 5 para adultos. Para fim de
comparacdo, os 28 pacientes que ndo se enquadraram
no diagndstico de SAOS foram considerados controles.
A média de percentagem do previsto volume
expiratorio forcado no primeiro seqgundo (VEF1) para
os casos foi de 88 + 30% e dos controles 59 + 25%
(teste t de Student; p= 0.001). A correlagdo de Pearson
encontrou significancia estatistica entre 1AH e VEF1
(r= 0.488; p=0.001), idade e VEF1 (r= -0.622; p=
0.000), VEF1 e satura¢io de oxigénio da hemoglobina
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(Sp02)( r= 0.647; p= 0.000) e idade e Sp02 (r= -
0.485; p= 0.001), idade e escore de Lund Mackay (r=
0.783; p= 0.049) e entre escore de Lund Mackay e
concentracdo de interleucina (IL-1B) (r= 0.797; p=
0.049). A correlacio entre 1AH e VEF1 permanece
significante em modelo multivariado (r2 = 0.255; p=
0.007) mesmo quando se controla para idade e Sp02.
Conclusdo: A correlacdo entre 1AH e VEF1 sugere que
o agravamento do processo obstrutivo bronquico,
evidenciado por reducdo de VEF1, se associa a reducdo
dos transtornos respiratérios do sono, independente
de idade e grau de dessaturagdo. A hipotese de que o
estimulo ventilatorio desencadeado para compensar
a obstrucdo das vias aéreas intrapulmonares reduza
a tendéncia ao colapso da via aérea superior deve ser
investigada.
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PALAVRAS-CHAVE: F1BROSE cisTiCA. CRIANCA. ADOLESCENTE.
INFLAMACAO. ESTRESSE OXIDATIVO

Introducéo: A exacerbagdo na produgdo de espécies
reativas de oxigénio e a deplecdo dos antioxidantes
conduzem ao estresse oxidativo (EQ) em pacientes
com Fibrose Cistica (FC). As alteracdes pulmonares
contribuem para o aumento do metabolismo
energético, devido ao aumento na compensacdo
respiratéoria e as infeccbes pulmonares graves,
levando a deficiéncia dos fatores antioxidantes e ao
desenvolvimento da desnutricdo em FC. Objetivo:
Avaliar se os marcadores de estresse oxidativo e
inflamacio: glutationa reduzida (GSH), glutationa
peroxidase (GPx), catalase (CAT), proteina carbonil (PC),
substancias reativas ao acido tiobarbiturico (TBARS),
mieloperoxidase (MPO), metabolitos do 6xido nitrico
(NOx) , proteina C-reativa (PCR) foram associados
com a condicdo clinica de criancas e adolescentes
com FC. Métodos: Estudo transversal: 14 (6,25 +
0,99 anos) no grupo controle (GC) e 55 (5,25 + 0,54
anos) no Grupo FC (GFC). O GFC foi distribuido em
grupos, de acordo com a presenca de microrganismos
patogénicos para a FC. A avaliacdo antropométrica
foi realizada por um profissional treinado, e o estado
nutricional foi diagnosticado pelo Indice de Massa
Corporal (IMC). Amostras de sangue foram coletadas
dos individuos, a fim de realizar as analises dos
marcadores inflamatorios e de estresse oxidativo. A
microbiologia foi avaliada utilizando procedimentos
clinicos, sendo que o escarro foi coletado com um
swab estéril na cavidade orofaringea. Resultados:
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0 IMC em Z-escore do GFC foi menor (p= 0,014)
comparado com o GC. A principal bactéria patogénica
presente nos pacientes com FC foi S. aureus (34,549%),
seguida pela P. aeruginosa (30,9%). Comparado com
o GC, o GFC apresentou aumento nas concentracdes
do TBARS (p< 0,001), MPO (p< 0,001) e NOx (p=
0,011) e diminuicdo nas concentracoes de CAT (p=
0,011) e GPx (p= 0,017). A cultura positiva para P.
aeruginosa apresentou um efeito significativo sobre os
resultados dos marcadores inflamatorios e de estresse
oxidativo, com maiores concentragcdes de TBARS (p=
0,003), PC (p< 0,001), MPO (p< 0,001), NOx (p=
0,009), e PCR (p= 0,037), bem como concentracées
significativamente menores de CAT (p= 0,030),
quando comparado com o GC. Em relacdo ao GC, o
grupo ndo infectado por P. aeruginosa apresentou
concentracdes significativamente menores para
atividade GPx (p= 0,005). Os pacientes com infeccdo
cronica apresentaram  diminuicdo da atividade
GPx (p<0,001) e CAT (p=0,017), comparados com
o GC. A concentracdo de MPO mostrou aumento
nos grupos: nunca infectados (p= 0,009), primo-
infectados/intermitente-infectados (p< 0,001) e
cronicamente infectados (p = 0,019) em comparacio
com o GC. Conclusdo: Considerando o aumento das
concentracdes encontradas em TBARS, NOx e MPO
em conjunto com concentragdes diminuidas de GPx e
CAT, um estresse oxidativo sistémico ¢ sugerido para
pacientes com FC. A incidéncia de infeccdo bacteriana
parece ndo ser determinante para o estabelecimento
e/ou exacerbacio do estresse oxidativo.
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EstApo NUTRICIONAL. ESPIROMETRIA

Introdugdo: A Fibrose Cistica (FC) ¢ uma doenca
genética que desequilibra as concentracbes de
oxidantes e antioxidantes promovendo inflamacéo
cronica, que pode alterar as concentragdes de
mieloperoxidase (MPO), Oxido Nitrico (NOx) e
Proteina C Reativa (PCR), resultando em danos
celulares. Associado a este fato, tem-se observado
que pacientes com FC podem apresentar disfagia,
devido a relacdo entre degluticdo e respiracdo.
Além disto, a reducdo da ventilacdo pulmonar e a
disfun¢o muscular podem ser devido a reducdo da
massa magra consequente de um balango energético
inadequado e perda de peso. Objetivo: verificar se
a funcdo pulmonar estd associada com o estado
nutricional, degluticio e marcadores inflamatorios
(MPO, PCR e NOx) em pacientes com FC. Métodos:



