PROTOCOLO PARA DISPENSAGCAO DE FORMULAS NUTRICIONAIS PARA PORTADORES DE FIBROSE
CISTICA NO ESTADO DE MATO GROSSO.

1. METODOLOGIA DE BUSCA DA LITERATURA

Para a elaboracdo deste protocolo foram realizadas buscas nas bases Pubmed, Medline e
Cochrane BVS (Biblioteca Virtual em Saude). Pesquisas adicionais foram realizadas em sites de
busca como Google Académico e Google. Foram utilizados como descritores: “cystic fibrosis”,
“cystic fibrosis guidelines”, “cystic fibrosis nutritional consensus”, “cystic fibrosis nutrition
consensus, “cystic fibrosis dietetic management”, “cystic fibrosis nutritional support” e “protocolo
fibrose cistica”.

Para subsidiar a elaboragdao deste protocolo foram selecionados 02 protocolos nacionais
de atencdo nutricional aos portadores de Fibrose Cistica, publicados em 2008 e 2012; 01 publicacado
da Secretaria de Estado de Saude de Santa Catarina do ano de 2009; 07 consensos internacionais
publicados no periodo de 2002 a 2012; 05 guidelines internacionais publicados no periodo de 2006
a 2014; 02 revisGes sistematicas publicadas em 2008 e 2013; 06 artigos originais publicados no

periodo de 1998 a 2008; 01 manual de terapia nutricional em pediatria e 03 Portarias, sendo 02

ministeriais e 01 estadual, publicadas em 2001, 2012 e 2004, respectivamente.

2. APRESENTACAO

Com a publicacdo da Portaria n2 1.342 de 04 de dezembro de 2012 SAS/MS' o estado de
Mato Grosso foi habilitado para a Fase lll de implantacdo do Programa Nacional de Triagem
Neonatal, que prevé a triagem neonatal, a confirmacao diagndstica, o acompanhamento e o
tratamento de fenilcetondria, hipotireoidismo congénito, doencas falciformes e outras
hemoglobinopatias e fibrose cistica.

A Fibrose Cistica (FC) € uma doenca hereditdria - cujo padrdao de hereditariedade é
autossdmico recessivo, sistémica, de evolucdo crbnica e progressiva®. Caracteriza-se pela disfuncdo
generalizada das glandulas exdcrinas, com deficiéncia no transporte de cloro na membrana apical
das células epiteliais gerando a producdao de muco espesso e anormal, podendo obstruir os ductos
de vérios 6rgdos afetados **.

Anteriormente, o diagndstico de FC era baseado somente em achados clinicos (fendtipo)

associados as elevadas concentracgdes de cloro e sddio no suor?.



Com a instituicdo do Programa Nacional de Triagem Neonatal (PNTN) no ambito do SUS,
através da Portaria GM/MS n2 822 de 06 de junho de 2001°, e habilitacdo na fase Ill de implantacdo
do programa, alguns estados brasileiros, incluindo Mato Grosso, passaram a realizar
obrigatoriamente a triagem neonatal para fibrose cistica no teste do pezinho e o teste de cloro no
suor, o qual é padrao ouro para confirmagao diagndstica.

A desnutricdao constitui-se em um dos mais graves e dificeis desafios no manuseio dos
pacientes com fibrose cistica. Sua etiologia é multifatorial e complexa, incluindo inadequada
ingestdo alimentar, md absorg¢do e elevado gasto energéticos. Por outro lado, o desenvolvimento e
estado nutricional adequados influenciam de forma favoravel no curso da doenga, bem como na
gualidade de vida dos pacientes com fibrose cistica’.

Ocorre que alguns pacientes com desnutricdo ndo respondem as terapéuticas realizadas
no atendimento multidisciplinar, dentre estas o aconselhamento dietético. Para estes pacientes, os
Consensos recomendam uma intervencao precoce, incluindo suplementacdo oral, alimentacdo
enteral ou ainda nutrigdo parenteral7.

Cabe ressaltar que as terapias de suplementacdo oral e alimentacdo enteral, quando
indicadas, implicam na prescricao de suplementos nutricionais disponiveis.

Isto posto, este protocolo tem o objetivo de organizar e sistematizar o processo de
dispensacdo de suplementos nutricionais, aos pacientes com diagndstico confirmado de Fibrose

Cistica, pela Secretaria de Estado de Saude de Mato Grosso.

3. INTRODUCAO

Fibrose Cistica (FC), também chamada de mucoviscidose é uma doenga autossOmica
recessiva que embora predomine na populacdo caucasiana, com incidéncia de 1:3.000 nascidos
vivos, pode estar presente em todos os grupos étnicos®. No Brasil, a incidéncia ainda é ignorada,
contudo estudos regionais mostram dados estatisticos varidveis que sugerem uma incidéncia em
torno de 1:7.000 no pais como um todo®.

A FC resulta de mutacdes no gene que codifica o canal de cloro chamado CFTR (cystic
fibrosis transmembrane conductance regulator) o qual é essencial para a regulacdo da passagem de
sal e agua através das membranas celulares. A auséncia ou funcdo reduzida do CFTR resulta em
secrecOes espessas em 6rgaos com células epiteliais, dai o aspecto multi-sistémico da doenca,

embora afete principalmente os pulmdes, sistema digestivo e canais deferentes™®.



As manifestacOes clinicas da FC incluem doenca pulmonar obstrutiva cronica; insuficiéncia
pancredtica exdcrina; obstrugdo intestinal; falha do crescimento/desnutricio e niveis
anormalmente elevados de sédio e cloro no suor.

O diagnéstico de FC é feito a partir da suspeita clinica e confirmado pelo teste do suor
alterado. A confirmacdao da doencga pode ser feita também pela identificagdo de duas mutagdes
genéticas para FC, um exame de diferencial de potencial nasal alterado ou um exame de potencial
renal alterado. Contudo, o teste do suor permanece como padrao ouro para confirmacdo do
diagnéstico de FC. Realizado com técnica adequada, ele faz o diagndstico da fibrose cistica em 98%
dos casos. S3o necessarios dois testes alterados (duas amostras) para confirmar a doenca.
Consideram-se alterados os valores de cloro no suor acima de 60 mEg/L. A triagem neonatal para
FC, a qual baseia-se na dosagem na Tripsina Imunorreativa (TIR), identifica um grupo de criancas
com probabilidade de apresentar a doenga, mas o diagndstico tem de ser confirmado pelo teste do
suor™?.

O tratamento da FC inclui antibioticoterapia, terapia com mucolitico e broncodilatador,
desobstrugio das vias aéreas, terapia nutricional e atividade fisica’.

O estado nutricional tem uma forte associacdo positiva com a funcdo pulmonar e a
sobrevivéncia na FC. Deste modo, o alcance do crescimento normal em criangas e a manutencao da
nutricio adequada em adultos representa o principal objetivo da equipe de saude que presta

assisténcia aos portadores de Fibrose Cistica®.

4. TRATAMENTO NUTRICIONAL

Os principios do manejo nutricional na Fibrose Cistica incluem a provisao de requerimentos
nutricionais e a provisdo de requerimentos nutricionais de acordo com o estdgio de saude e
doenca; a terapia de reposicdo enzimatica; a suplementacdo vitaminica; a avaliacdo do estado
nutricional e manejo do diabetes’ e de outras complicacdes relacionadas a FC™. O
aconselhamento individualizado especifico para a idade e, o cuidado e a intervencao nutricionais
planejados, para atender as necessidades clinicas e nutricionais dos pacientes, devem ser
desenvolvidos e estarem apoiados na literatura cientifica apropriada e atual™.

Em consonancia com o pardgrafo anterior, a equipe multidisciplinar do Centro de Referéncia

em fibrose cistica, mais especificamente o profissional nutricionista, tem autonomia para definir o

tratamento nutricional a ser dispensado aos pacientes com FC assistidos no centro de referéncia



em questdo. Contudo, no que tange a indicacdo de suporte nutricional para estes pacientes, a
mesma deverd atender a organizacdo e a sistematizacdo estabelecidas neste protocolo para a
dispensacdo de suplementos nutricionais para os portadores de fibrose cistica no estado de Mato

Grosso, conforme descricdo a seguir.

4.1) CRITERIOS DE INCLUSAO

Serdo incluidos neste protocolo de dispensacdo de suplementos nutricionais os pacientes
com diagndstico confirmado de fibrose cistica e desnutricdo, segundo parametro adotado no

Centro de Referéncia em Fibrose Cistica para classificacdo do estado nutricional.

4.2) CRITERIOS DE EXCLUSAO

Serdo excluidos deste protocolo de dispensacdo de suplementos nutricionais pacientes
com diagndstico ndo confirmado de fibrose cistica e aqueles com diagndstico confirmado de FC e
eutrofia, segundo parametro adotado no Centro de Referéncia em Fibrose Cistica para classificacdo

do estado nutricional.

4.3) DIAGNOSTICO NUTRICIONAL

14,15,16,17 18,19 10,13,20,21

Nos ultimos anos, varios Consensos , Revisbes Sistematicas e Guidelines
tém sido publicados para subsidiar a gestao do cuidado nutricional dispensado aos pacientes com
fibrose cistica, cujo um dos pilares constitui-se na avaliacdo do estado nutricional.

A avaliacdo do estado nutricional (AEN) é uma das atribuicdes técnicas do profissional
nutricionista, o qual deverad compor a equipe multidisciplinar do Centro de Referéncia em fibrose
cistica e, cuja pratica clinica, na qual esta inserida a AEN, deverd estar baseada em evidéncia e
refletir as pesquisas atuais, as recomendacdes clinicas e os consensos™.

O nutricionista, juntamente com os demais profissionais que compdem a equipe
multidisciplinar do Centro de Referéncia em fibrose cistica, tem autonomia para definir, com base
na literatura cientifica disponivel e na sua pratica clinica didria, o padrdo do cuidado nutricional a
ser adotado no referido centro de referéncia e, nesse contexto, a metodologia para coleta, andlise
e interpretacdo de dados para a AEN.

Destaca-se que, na ultima década, recomendacgdes para o cuidado nutricional, baseadas em

s ya ._14,18,20,21 ~ 3T 7 10,13,22
evidéncia'**8% e n3o baseadas na andlise apurada dos métodos'®*??,  foram



produzidas/publicadas por diversos autores e organiza¢oes dedicadas ao estudo da fibrose cistica.

Nestas, sdo encontradas questdes referentes aos parametros para AEN.

4.4) INDICAGAO

A prescricdo de suplementos nutricionais estd indicada aos pacientes com diagnodstico
confirmado de fibrose cistica e desnutridos ndo responsivos ao aconselhamento dietético, a

otimizacdo da reposicdo enzimatica e ao tratamento intensivo da exacerbacio pulmonar %

4.5) VIAS DE ADMINISTRAGAO

Oral: embora a sua efetividade para a melhora do estado nutricional de pacientes com fibrose
cistica ndo seja consistente®, esta via é indicada quando o estado nutricional e/ou a ingestdo
alimentar permanecem sub-6timos, apesar das tentativas de resolver todos os problemas que
afetam a ingestao oral 16,17,20

Enteral: considerando a sua efetividade para a melhora do estado nutricional de pacientes
com fibrose cistica’®, esta via é indicada quando a suplementac3o via oral ndo promover o ganho de
peso desejado. A administracdo pode ser via nasogdstrica ou via gastrostomia, dependendo da
preferéncia de cada paciente e da experiéncia do Centro de Referéncia. Para a escolha da via, deve
ser considerada a presenca de refluxo gastro—esofégic015'17.

Parenteral: Util como suporte nutricional por um periodo curto de tempo, e é benéfica em
situacbes como pds-operatério de grandes cirurgias do trato gastrintestinal ou em pacientes
comprometidos que aguardam por transplante hepatico ou pulmonar®™. Embora a via parenteral
possa ser bem sucedida como um tratamento, em um tempo curto, para a melhora do estado
nutricional e da fungdo pulmonar, antes de um transplante, por exemplo, ela tem poucos beneficios

sobre a via enteral. O custo, o risco de complicacdes e a complexidade da administracdo denota

gue ndo é uma terapia de rotina para os pacientes com fibrose cistica®®.



4.6) TIPOS DE FORMULAS

Conforme a sua composicdo em nutrientes, as férmulas para suporte nutricional sdo

classificadas conforme descri¢des abaixo:

Férmula Caracteristica Indicagdo

Poliméricas Compostas de proteinas, Apropriadas para pacientes com o
carboidratos e lipideos intactos. trato gastrintestinal funcionante.
Normalmente possuem osmolaridade
menor que as formulas elementares.

Oligoméricas Compostas de  macronutrientes Para pacientes que ndo toleram
hidrolisados. As fontes de proteinas fdérmulas poliméricas ou aqueles com
sdo peptideos e/ou aminodcidos sindromes disabsortivas ou alergias
livres; as de carboidratos sdo alimentares.
oligossacarideos como polimeros de
glicose; as fontes de lipideos podem
ser triglicerideas de cadeia média
(TCM) ou longa (TCL), incluindo os
acidos graxos essenciais (AGE).

Monomeéricas ou elementares Seus elementos encontram-se na Para pacientes com intolerancia as
forma simplificada, de facil absor¢do, férmulas hidrolisadas; ma absorcdo
constituindo-se de  aminoacidos ou alergias severas.
cristalinos e/ou peptideos de cadeia
curta, acucares simples, TCM e/ou
AGE, vitaminas e minerais.

Modulares Fornecem nutrientes individuais. S30 Modificacdo de férmulas comerciais
nutricionalmente incompletas. ou em combinagdo com outras

formulas modulares para produzir
formulas “montadas” com o objetivo
de alcangar as necessidades do
paciente.

Especializadas Variam em relacdo a densidade Designadas para doencas especificas.
caldrica e composicdo de nutrientes.

Fonte: Manual de Terapia Nutricional em Pediatria”.

Na suplementacdo via oral, aspectos como palatabilidade, volume e composicdo 6tima
determinam a escolha da férmula. Para criangas entre 1 e 5 anos de idade, férmulas disponiveis
comercialmente especificas para idade podem ser usadas. Para criancas com idade superior a cinco
anos, os suplementos indicados para adultos s3o adequados e devem ser usadas,
preferencialmente, as fdormulas com alta densidade energéticals. Geralmente as férmulas
apresentam-se com 1 a 2 kcal/ml, e a indicacdo ird depender da necessidade nutricional e a
capacidade individual de ingestdo alimentar’.

Para a suplementacdo via enteral, normalmente as férmulas poliméricas sdo bem toleradas e,
geralmente densidades caldricas de 1,5 a 2,0 kcal/ml sdo necessarias para prover os requerimentos

energéticos. Criancas, com intolerancia a estas formulas, podem ser beneficiadas com férmulas



elementares ou contendo triglicerideo de cadeia média (TCM)™. Férmulas semi-elementares
podem trazer algum beneficio ante a presenca (rara) de anorexia excessiva, edema e nauseas'’.

Por meio da Portaria Estadual 225 de 22 de dezembro 2004, gue estabelece os Protocolos
Clinicos & Diretrizes Terapéuticas, a Secretaria de Estado de Saude de Mato Grosso normatiza a
dispensacdo de fdérmulas, para o suporte nutricional de usudrios portadores das doencas
contempladas pelas linhas de atendimento do Sistema Unico de Saude (SUS), dentre estas a fibrose
cistica, para a qual sdo dispensadas formulacdes como dieta liquida 1.5; polimero de glicose e
modulo de TCM.

Com a finalidade de atender integralmente as recomendacbes para a suplementacao
nutricional na fibrose cistica, este protocolo sugere que as férmulas a serem dispensadas aos

pacientes fibrocisticos atendam as especificacdes descritas no Anexo 01.

4.7) TEMPO DE TRATAMENTO

O suporte nutricional (oral ou enteral) devera ser mantido até a melhora significativa (ganho

de peso, crescimento, composi¢do corporal e fungdo pulmonar) do paciente.

4.8) MONITORIZAGAO

Quando estabelecida a suplementagdo nutricional oral, reavaliacdes mais frequentes de peso
e ingestdo dietética devem ser realizadas até o 6timo status nutricional ser alcangado. Lactentes
devem ser reavaliados no periodo de 2 a 4 semanas e criangas no periodo de 4 a 6 semanas
enquanto estiverem suplementos nutricionais por via oral. Os adultos devem ser reavaliados no
primeiro més apds o inicio da suplementacdo oral, e, pelo menos, trés meses apds o
estabelecimento da mesma. A monitorizacdo de individuos recebendo suplementagao nutricional
oral deve englobar uma reavaliacdo da tolerancia, aderéncia, progresso de acordo com os objetivos
e necessidade constante®®. Para aqueles cujo estado nutricional e ingestdao dietética ndao houve
melhora ou continuam em declinio, consideracdes devem ser efetuadas para a instituicdo de outras
opc¢des de suporte nutricional, incluindo o suporte enteral®.

Na efetivacdo do suporte enteral, os individuos devem ser monitorados quanto a intolerancia
aos carboidratos. Esta condicdo, se recorrente durante a administracdo da féormula, denota que a

. .. ~ .. . . . 1
necessidade da administracdo prévia de insulina deve ser avaliada™®.



4.9) BENEFICIOS ESPERADOS

Prevencdo e tratamento de déficits nutricionais, prevencdao da progressao da doenca e
manutencdo da nutrigio e crescimento adequados®. Crescimento normal de lactentes e criancas.
Lactentes alcancando percentis de normalidade para peso e comprimento, similares ao da
populacdo sem diagndstico de fibrose cistica, até os dois anos de idade. Criancas e adolescentes
devem alcancar o percentil 50 para o indice de Massa Corporal (IMC). Em adultos, o IMC deve ser
mantido acima de 20Kg/m?, idealmente, 22Kg/m? para as mulheres e 23Kg/m? para os homens.
Todos os pacientes devem ter status normal de vitaminas lipossoliveis e de micronutrientes. O
status de acidos graxos essenciais deve ser monitorado se a avaliacdo é

. . 114,15,16,17,18,20,21,26,27
disponivel .

5. CENTRO DE REFERENCIA

A prescricdo de suplementos nutricionais serd realizada pelo profissional nutricionista
vinculado ao Centro de Servico de Referéncia em Triagem Neonatal (SRTN) de Mato Grosso,
Hospital Universitario Julio Muller (Portaria N2 1.342, de 04/12/2012)". Os pacientes deverdo ser

avaliados periodicamente quanto a aceita¢do das férmulas.

6. REGULAGCAO/CONTROLE/AVALIACAO PELO GESTOR

Recomenda-se que a prescricao de suplementos nutricionais seja realizada por profissional
Nutricionista vinculado ao Centro de Referéncia em Fibrose Cistica. Devem ser observados os
critérios de inclusdao e exclusdo constantes neste protocolo, a duragdo e a monitorizagdo do
tratamento, bem como a verificacdo periddica das prescricdes e dispensacdes e a adequacdo do

uso do suplemento.

7. RECOMENDAGAO
Recomenda-se que o presente protocolo para dispensacdo de suplementos nutricionais
para os portadores de fibrose cistica no estado de Mato Grosso seja submetido a apreciacao,
avaliacao, contribuicdo e aprovacado da equipe multidisciplinar do Centro de Referéncia em Fibrose

Cistica.



8. TERMO DE ESCLARECIMENTO E RESPONSABILIDADE - TER

E obrigatdria a informacdo ao paciente ou a seu responsavel legal dos beneficios e das
complicagdes relacionados ao uso da féormula nutricional prescrita. O TER é obrigatdrio ao se
prescrever medicamento do Componente Especializado da Assisténcia Farmacéutica. O modelo

proposto neste protocolo esta descrito no Anexo 02.
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