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RESUMO 

A fibrose cística (FC) é uma doença genética que acomete principalmente os pulmões e o 

sistema digestivo, impactando diretamente o estado nutricional dos pacientes. O manejo 

nutricional sempre desempenhou um papel essencial no tratamento, priorizando dietas 

hipercalóricas e suplementação devido à má absorção de nutrientes. Com a introdução dos 

moduladores de CFTR, houve uma mudança significativa nesse cenário, uma vez que esses 

medicamentos melhoram a função da proteína CFTR, resultando em melhor absorção de 

nutrientes, ganho de peso, melhora da função pulmonar e redução da inflamação sistêmica. No 

entanto, essas mudanças também trouxeram novos desafios, como o risco de sobrepeso e 

obesidade, exigindo a adaptação das recomendações nutricionais e do acompanhamento 

multidisciplinar. Este estudo revisa a literatura disponível sobre os impactos desses 

moduladores no manejo nutricional da FC e discute a necessidade de atualização das estratégias 

terapêuticas para garantir um cuidado mais individualizado e eficaz, incorporado a abordagens 

multidisciplinares.  
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INTRODUÇÃO 

A fibrose cística (FC) é uma doença genética, de herança recessiva, caracterizada por variantes 

no gene CFTR (Cystic Fibrosis Transmembrane Conductance Regulator), que afeta a 

funcionalidade da proteína CFTR encontrada nas células epitelias, repercutindo em 

manifestações clínicas multissistêmicas, principalmente nos pulmões e o sistema digestivo 

(Savant et al., 2023).  

A disfunção da CFTR, na fisiopatologia do trato gastrointestinal, afeta esôfago, estômago, 

intestino delgado, cólon, pâncreas, fígado e vesícula biliar. A alteração no padrão de absorção 

de nutrientes, principalmente de gorduras e vitaminas lipossolúveis, está relacionada à 

insuficiência pancreática exócrina, potencial síndrome do intestino curto com histórico de íleo 

meconial, doenças hepatobiliares e fatores intraluminais interrompidos, como sais biliares 

ineficientes, pH anormal, alterações do microbioma intestinal (McDonald et al., 2024).  

Já está bem consolidado na literatura científica que o estado nutricional influencia diretamente 

o prognóstico da doença. Indivíduos desnutridos tendem a apresentar piora da função pulmonar 

e redução da sobrevida. Por isso, a nutrição tem um papel fundamental no manejo da doença 

(McDonald et al., 2024; Neri et al., 2022; Wilschanski et al., 2024). 

A evolução do diagnóstico e dos tratamentos na FC mudaram profundamente o curso da doença 

ao longo do tempo. A FC requer um acompanhamento complexo e contínuo de múltiplas 

especialidades como pneumologia, fisioterapia respiratória, nutrição, psicologia, entre outras 

(Athanazio et al., 2017; Savant et al., 2023). Anteriormente ao desenvolvimento do 

moduladores CFTR o tratamento da fibrose cística era focado em controlar os sintomas e 

prevenir complicações, como infecções pulmonares crônicas, insuficiência pancreática, 

desnutrição e distúrbios respiratórios. E o manejo nutricional recomendado baseava-se em dieta 

hipercalórica (podendo chegar a uma necessidade de até 200% do valor energético), por vezes 

com uso de suporte nutricional e módulos de nutrientes; reposição de pancreatina e 

suplementação de vitaminas lipossolúveis (Aidoo et al., 2023; Castellani et al., 2018; Neri et 

al., 2022).  

Na era dos moduladores de CFTR, medicações altamente eficazes, que corrigem os defeitos na 

proteína CFTR, as recomendações nutricionais estão passando por importante transição. Esses 

moduladores atuam corrigindo ou melhorando a função defeituosa da proteína, repercutindo 

em: melhora da função absortiva, do ganho de peso, da função pulmonar e dos parâmetros 

respiratórios, redução da inflamação sistêmica, das exacerbações e das hospitalizações, com 

menor necessidade de tratamentos agressivo, melhora da capacidade para prática de exercícios 

físicos e da qualidade de vida.  Nesse sentido, a literatura tem evidenciado que os pacientes que 

mantém o padrão alimentar hipercalórico, como tem praticado durante toda a vida, na 

atualidade podem desenvolver ganho excessivo de peso em curto prazo, incorrendo em 

sobrepeso/obesidade, uma transição nutricional preocupante nesta população (Bailey et al., 

2021; Bass; Alvarez, 2024; Bass; Brownell; Stallings, 2021; Francalanci et al., 2023; 

McDonald et al., 2024). 

Diante do exposto, os estudos mostram que o impacto da introdução dos moduladores de CFTR 

na rotina das equipes multidisciplinares de fibrose cística é profundo. Não apenas porque a 

condição clínica dos pacientes melhora, mas também porque as abordagens de tratamento 



 
precisam ser adaptadas de forma contínua para lidar com as novas realidades da doença. As 

equipes devem ser flexíveis, ajustando seus protocolos para garantir que o cuidado permaneça 

abrangente e personalizado, acompanhando de perto tanto os benefícios quanto os desafios que 

surgem com o uso desses novos medicamentos.  

O objetivo deste estudo foi revisar a literatura para descrever as atualizações do manejo 

nutricional na FC, após o início do uso de moduladores de CFTR como rotina de tratamento. 

METODOLOGIA 

Trata-se de uma revisão integrativa de literatura sobre os impactos das mudanças no manejo 

nutricional na FC na era dos moduladores de CFTR na rotina de cuidados multidisciplinares, 

incluindo revisão, refinamento de dados e argumentação reflexiva. 

Este trabalho seguiu as etapas: (1) definição do tema e contextualização; (2) revisão de literatura 

e levantamento de dados; (3) análise material e refinamento dos dados; (4) estruturação e 

discussão dos argumentos; (5) reflexão, contra-argumentação e refutação; (6) considerações 

finais. Abarca informações de artigos científicos, guidelines clínicos recentes, consultas as 

organizações oficiais como o Grupo Brasileiro de Estudos em Fibrose Cística, a Cystic Fibrosis 

Foundation, e a European Cystic Fibrosis Society, e a expertise das autoras. 

O foco da busca de literatura foi a evolução dos cuidados, principalmente referente ao manejo 

nutricional na FC na era do uso de moduladores de CFTR, incluindo informações sobre a 

eficácia da medicação específica no controle da doença e na nutrição do paciente, bem como, 

seus desafios e efeitos colaterais. 

A seleção documental foi realizada por meio da PubMed, da BVS (Biblioteca Virtual em Saúde) 

e do Google Scholar, utilizando os termos: “cystic fbrosis”, “nutrition”, “CFTR modulator”, 

associados. Não houve limitação de idioma ou ano de publicação, considerando ser um tema 

recente na literatura científica. 

RESULTADOS E DISCUSSÕES 

Apesar de a FC ser uma doença rara e agressiva à condição geral de saúde do paciente, as 

inovações no diagnóstico e tratamento têm proporcionado uma melhora da expectativa de vida 

para próximo de 50 anos (CFF, 2022; Conitec, 2022; Elborn, 2016; Orenti et al., 2022; Silva-

Filho et al., 2017). Nesse contexto, o atendimento multidisciplinar nos centros de referência 

para tratamento da doença é indispensável, atuando de forma ímpar para tratamento e 

acompanhamento dos indivíduos (Athanazio et al., 2017; Castellani et al., 2018; Shteinberg et 

al., 2021), o que torna os estudos e a divulgação dos dados essenciais para continuidade desse 

progresso clínico e científico.  

Com a evolução das medicações e dos estudos clínicos, a terapia tripla, com a combinação de 

elexacaftor, tezacaftor e ivacaftor têm sido a mais promissora, com a aprovação recente para 

pacientes com FC homo e heterozigotos para a mutação F508del (Silva Filho et al., 2024), 

incorporado para todos os pacientes elegíveis no sistema público de saúde brasileiro desde 2024 

(Ministério da Saúde Brasil, 2024). O uso da terapia tripla em indivíduos com fibrose cística, 

com pelo menos um alelo F508del, é altamente eficaz para a maioria dos pacientes com FC, 



 
resultando em melhora substancial dos desfechos clinicamente significativos, com redução das 

exacerbações agudas, melhora da função pulmonar, do índice de massa corporal e da qualidade 

de vida, sem observação de diferenças significativas relacionadas a eventos adversos e 

mortalidade (Silva Filho et al., 2024). Entretanto, após 6 meses de terapia tripla, não foi 

observado alteração significativas dos marcadores de insuficiência pancreática (elastase fecal e 

esteatócrito) (Schwarzenberg et al., 2023). 

Apesar da revolução do tratamento e da qualidade de vida na FC, proporcionado pelos 

moduladores de CFTR, essas medicações são variante-dependentes, aprovada para faixas 

etárias específicas e de altíssimo custo, não sendo, portanto, elegível e acessível para todos os 

indivíduos com a doença (Silva Filho et al., 2024). Além disso, há que se considerar que a 

doença é rara e multissistêmica, e este tratamento é recente, não sendo possível estimar seus 

efeitos a longo prazo, o impacto na mortalidade, os benefícios e riscos em pacientes com doença 

leve e crianças em mais tenra idade, o que torna imperativo mais estudos, e que estes sejam 

mais detalhados, com número de indivíduos e tempo de seguimento maiores para melhor 

avaliação do custo-efetividade (Silva Filho et al., 2024). 

CUIDADO NUTRICIONALNA ERA DOS MODULADORES  

A relevância da nutrição para o prognóstico e a sobrevida na fibrose cística é amplamente 

reconhecida na literatura. Uma alimentação adequada é essencial para manter um bom estado 

nutricional, prevenir inflamações e danos pulmonares, controlar sintomas gastrointestinais, 

pancreáticos e hepáticos, além de evitar o surgimento de comorbidades e reduzir o risco de 

hospitalizações decorrentes da piora do quadro clínico (Aidoo et al., 2023; Gomes; Hutcheon; 

Ziegler, 2019; McDonald; Alvarez; et al., 2021; McDonald; Bowser; et al., 2021; Mielus; 

Sands; Woynarowski, 2022; Neri et al., 2022; Savant et al., 2023; Thornton et al., 2024; 

Wilschanski et al., 2024). 

Na fibrose cística, a produção de secreções espessas e viscosas afeta não apenas os pulmões, 

mas também todo o trato gastrointestinal. A insuficiência pancreática, um dos principais 

problemas associados à doença, leva à diminuição da produção de enzimas digestivas, 

essenciais para a quebra e absorção de nutrientes, particularmente gorduras e proteínas, 

resultando em manifestações clínicas de deficiências nutricionais associadas (Quadro 1). 

Também pode ocorrer em indivíduos com FC é doença hepática avançada, com fenótipos mais 

graves, diagnosticados tardiamente, com ingestão alimentar limitada e baixa adesão à 

suplementação recomendada de vitaminas lipossolúveis, e de reposição enzimática (McDonald 

et al., 2024). 

Devido às alterações fisiológicas provocadas pela fibrose cística, observam-se aumento da taxa 

metabólica basal, má absorção de nutrientes, degradação de proteínas corporais, distúrbios 

alimentares e uma ingestão dietética inferior à necessária. Esses fatores impactam diretamente 

o estado nutricional, levando à desnutrição e à diminuição dos níveis de vitaminas e minerais 

no organismo (Aidoo et al., 2023; McDonald; Alvarez; et al., 2021; McDonald; Bowser; et al., 

2021; Savant et al., 2023; Sellers et al., 2024; Wilschanski et al., 2024). Por outro lado, 

indivíduos com função pancreática preservada geralmente não apresentam dificuldades para 

atingir um IMC adequado e, ao seguirem uma dieta hipercalórica, podem evoluir para quadros 



 
de sobrepeso ou obesidade, o que está associado a uma piora na função pulmonar (Aidoo et al., 

2023; Bonhoure et al., 2020; Madde et al., 2022). 

O profissional nutricionista têm por principais competências: realizar anamnese dietética 

identificando oportunidades para otimizar a ingestão alimentar; recomendar estratégias para 

melhorar a qualidade da dieta; realizar o monitoramento do estado nutricional, incluindo os 

parâmetros bioquímicos para propor intervenções e prescrição de micronutrientes (deficiência 

e excesso); avaliar manifestações de má absorção e sugerir o ajuste da dosagem da enzimas 

pancreáticas de reposição; participar do processo de educação em FC para pacientes e 

familiares; fornecer aconselhamento sobre imagem corporal e estigma de peso; rastrear 

insegurança alimentar (McDonald; Alvarez; et al., 2021).  

O impacto dos moduladores de CFTR nos parâmetros antropométricos varia conforme a 

mutação genética e o tipo de terapia de modulação utilizada, seja ela isolada ou combinada 

(Bailey et al., 2021; Bass; Alvarez, 2024; Bass; Brownell; Stallings, 2021; Shteinberg et al., 

2021). No entanto, o aumento de peso, do IMC e da gordura corporal em crianças e adultos em 

tratamento com moduladores de CFTR já está amplamente documentado. Esses efeitos são 

frequentemente associados a uma possível melhora na absorção de nutrientes, redução da 

inflamação, diminuição do gasto energético em repouso, melhoria dos sentidos (olfato e 

paladar), aumento do apetite e maior ingestão de gordura, conforme recomendado para otimizar 

a absorção da medicação (Bailey et al., 2021; Bass; Brownell; Stallings, 2021; McDonald; 

Alvarez; et al., 2021; McDonald et al., 2024; Wilschanski et al., 2024). Esses efeitos são 

particularmente observados em indivíduos que fazem uso da terapia tripla 

(elexacaftor/tezacaftor/ivacaftor) (Francalanci et al., 2023), quando comparados a tratamentos 

com placebo ou outros moduladores de CFTR. 

Além disso, mudanças bioquímicas também têm sido associadas ao uso de moduladores de 

CFTR, como o aumento nos níveis sanguíneos de vitaminas lipossolúveis, albumina, colesterol 

total e LDL em pacientes que utilizam a terapia tripla (Francalanci et al., 2023; Hevilla et al., 

2024), e o aumento de vitamina E, selênio e HDL com o uso de Ivacaftor/Lumacaftor (Yuzyuk 

et al., 2023). Foi também observada uma redução significativa nos marcadores inflamatórios 

intestinais (como calprotectina fecal, nitrogênio e gordura nas fezes) com a terapia tripla 

(Hevilla et al., 2024).  

O sódio é o mineral de maior preocupação na FC, pois a disfunção da proteína CFTR, impacta 

no transporte de sódio e cloreto através da membrana celular. Todavia, na era dos 

medicamentos moduladores CFTR, as necessidades de sódio e a suplementação de cloreto de 

sódio na população com FC necessitam de pesquisas adicionais (McDonald et al., 2024), ainda 

que o teste do suor seja o primeiro exame a apresentar normalização na maioria dos casos. 

Na fibrose cística (FC), é comum a deficiência de ácidos graxos essenciais e de zinco, ambas 

associadas à má absorção de gordura, sendo que o zinco pode ser perdido nas fezes; por isso, 

sua suplementação é indicada quando há deficiência. O ferro deve ser suplementado 

preventivamente em lactentes e de forma terapêutica em casos de carência, considerando que 

multivitamínicos específicos para FC geralmente não o contêm. O cálcio também não está 

presente nessas formulações e deve ser suplementado apenas em situações de deficiência ou 

desmineralização óssea, sendo essencial o tratamento adequado da insuficiência pancreática 

para evitar complicações como nefrolitíase, causado pelas gorduras que não são absorvidas no 



 
intestino delgado e ligam-se ao cálcio, reduzindo sua disponibilidade para sequestrar oxalato. 

Já em relação ao magnésio, não há evidências suficientes para recomendar sua suplementação 

ou monitoramento rotineiro. 

Avaliação e monitoramento do estado nutricional  

A avaliação nutricional das pessoas com FC deve ser contínua e sistemática utilizando métodos 

validados e acompanhando a evolução dos indicadores ao longo do tempo, uma vez que esses 

dados impactam diretamente no prognóstico e na progressão da doença (McDonald; Alvarez; 

et al., 2021; Neri et al., 2022; Wilschanski et al., 2024). 

A periodicidade da avaliação nutricional deve ser definida pelo nutricionista assistente, de 

acordo com as peculiaridades de cada paciente e o fenótipo da doença, seguindo os protocolos 

clínicos de cada centro de referência (Neri et al., 2022; Wilschanski et al., 2024). 

Recomenda-se a realização da triagem nutricional utilizando instrumentos específicos para 

fibrose cística (Wilschanski et al., 2024). Entre os métodos validados para esse fim estão os 

propostos por Kondrup et al. (2003), McDonald (2008) e Simon et al. (2016), sendo este último 

voltado para a população brasileira entre 6 e 18 anos. Os critérios utilizados para a avaliação 

nutricional em pessoas com fibrose cística são semelhantes aos aplicados à população em geral, 

incluindo medidas antropométricas, análise da composição corporal, anamnese alimentar, 

exame físico/clínico e exames laboratoriais (Aidoo et al., 2023; McDonald; Alvarez; et al., 

2021; Mielus; Sands; Woynarowski, 2022; Neri et al., 2022; Wilschanski et al., 2024). 

No que diz respeito à avaliação antropométrica, recomenda-se, no mínimo, o uso de indicadores 

específicos conforme a faixa etária ou condição (Jain et al., 2022; Wilschanski et al., 2024): 

 Até 1 ano: escores z de peso para idade, comprimento para idade, peso para 

comprimento e perímetro cefálico para idade; 

 Entre 1 e 2 anos: escores z de peso para idade, comprimento para idade, peso para 

estatura e perímetro cefálico; 

 Crianças acima de 2 anos: escores z de peso para idade, estatura para idade e índice de 

massa corporal (IMC) para idade; 

 Adultos, incluindo gestantes e lactantes: índice de massa corporal (IMC). 

As metas nutricionais recomendadas incluem: para crianças menores de 2 anos, escore z de 

peso para estatura (P/E) acima do percentil 50 (ou escore z ≥ 0); para crianças e adolescentes 

entre 2 e 18 anos, índice de massa corporal (IMC) também acima do percentil 50 (ou escore z 

≥ 0). Em adultos com mais de 18 anos, recomenda-se um IMC mínimo de 22 kg/m² para 

mulheres e 23 kg/m² para homens (Wilschanski et al., 2024). Para gestantes com fibrose cística, 

a meta continua sendo um IMC ≥ 22 kg/m² (Jain et al., 2022). 

Além da classificação nutricional por idade, escore e/ou percentil, o Tabela 1 apresenta 

parâmetros que leva em consideração a condição clínica dos pacientes.  



 
Tabela 1: Classificação do estado nutricional de acordo com faixa etária e condição clínica do paciente com fibrose cística.        

 
Presença de risco nutricionala  Ausência de risco nutricionalb 

 Lactentes e crianças  

(0 a 10 anos) 
Adolescentes  

(10 a 18 anos) 
 Lactentes e crianças  

(0 a 10 anos) 
Adolescentes 

(10 a 18 anos) 

Classificação P/I E/Ic 
E/Ic 

 P/I E/Ic 
E/Ic 

Abaixo P/I < Percentil 25 ou 

P/I <-1 DP Escore Z 
E/I < Percentil 3 ou 

E/I <-2 DP Escore 

Z 

E/I < Percentil 3 ou  

E/I <-2 DP Escore Z 
 P/I < Percentil 3 ou 

P/I <-2 DP Escore Z 
E/I < Percentil 3 ou 

E/I <-2 DP Escore Z 
E/I < Percentil 3 ou  

E/I <-2 DP Escore Z 

Adequado P/I  ≥ Percentil 50 e 

ou ≥ 0 DP Escore Z  

E/I ≥ Percentil 3 ou 

E/I ≥-2 DP Escore 

Z 

E/I ≥ Percentil 3 ou  

E/I ≥-2 DP Escore Z 
 P/I  ≥ Percentil 3 e < Percentil 

97 ou 

P/I  ≥ -2 DP Escore Z e < +2 

DP Escore Z 

E/I ≥ Percentil 3 ou 

E/I ≥-2 DP Escore Z 
E/I ≥ Percentil 3 ou  

E/I ≥-2 DP Escore Z 

Acima - - -  P/I > Percentil 97 e ≤ 

Percentil 99,9 ou P/I > +2 DP 

Escore Z 

- - 

 IMC | P/E  IMC | P/E 

Classificação Lactentes 

< 2 anos 
Crianças e 

Adolescentes 

(2 a 18 anos) 

Adultos  Lactentes 

< 2 anos 
Crianças e 

Adolescentes 

(2 a 18 anos) 

Adultos 

Eutrofia P/E P25 - P50 

(Escore Z-0,67 – 

Escore Z0) 

IMC P25 - P50 

(Escore Z-0,67 – 

Escore Z0) 

2-5 anos P/I ≥ P10 

Sem perda de peso 

recente. 

Mulheres: 

 IMC 20- 22 kg/m2 

Homens: 

IMC 20 - 23 kg/m2 

Sem perda de peso 

recente não intencional. 

 P/E | IMC ≥ Percentil 3 e < 

Percentil 85 ou  

P/E ou IMC ≥ -2 DP Escore Z 

e < +1 DP Escore Z 

IMC ≥ Percentil 3 e < 

Percentil 85 ou  

IMC ≥ -2 DP Escore Z e 

< +1 DP Escore Z 

IMC 18,5 – 24,9 

kg/m2 

Risco 

Nutricional 

P/E P10 - P25 

(Escore Z-1,28 – 

Escore Z-0,67) 

IMC P10 - P25 

Perda de peso ou 

platô em 2 - 4 

meses 

IMC 18,5 - 20 kg/m2 

e/ou ≥ 5% perda de peso 

não intencional nos 

últimos 2 meses 

 P/E | IMC percentil entre  3 a 

15 ou 

P/E |IMC  entre – 1 e -2 DP 

Escore Z 

IMC entre percentil 3 e 

15 

IMC entre -1 e -2 DP 

Escore Z 

- 



 
Desnutrição P/E < P10 

(Escore Z < -1,28) 

E/I < P5 

e/ou queda de 2 

percentis de 

crescimento 

IMC < P10 

(Escore Z < -1,28) 

e/ou queda de 2 

percentis de peso e 

inflexão de 

crescimento 

IMC < 18,5 kg/m2 

Perda de peso contínua 

(> 5%). 

 P/E | IMC < percentil 5 ou 

P/E |IMC < -2 DP Escore Z 
IMC < percentil 5 ou 

IMC < -2 DP Escore Z 
IMC < 18,5 kg/m2 

Sobrepeso - IMC P85 – P97 

(Escore Z+1 – 

Escore Z+2) 

IMC 25 - 30 kg/m2   - IMC entre percentis 85 e 

94,9 ou IMC > 1 DP 

Escore Z  

IMC 25 – 29,9 kg/m2  

Obesidade - IMC > P97 

(> Escore Z+2) 
IMC > 30 kg/m2   - IMC ≥ percentil 95 ou 

IMC > 2 DP Escore Z 
IMC ≥ 30 kg/m2  

P: peso; E: altura; I: idade; IMC: índice de massa corporal; P/I: Peso para idade; E/I: Estatura para idade; P/E: Peso para estatura; DP: Desvio 

padrão da mediana de referência das curvas de crescimento da Organização Mundial de Saúde.  
aPresença de risco nutricional é considerado para aqueles pacientes em exacerbação, fenótipos de doença mais grave, incluindo insuficiência 

pancreática e outras falências graves de órgãos pré-transplante, e sem uso de moduladores de CFTR. 
bAusência de risco nutricional é considerado para pacientes estáveis, suficientes pancreáticos, pós-transplantados, em uso de modulador de CFTR 

e/ou fenótipo leve de doença. 
cEm todas as classificações nutricionais de crianças e adolescentes, o indicador E/I deve ser considerado com base no potencial genético (E/I ≥ 

Potencial genético).  

Fonte: Elaborado pelas autoras, considerando as referências (McDonald; Alvarez; et al., 2021; Neri et al., 2022; Onis et al., 2007; SBP, 2021; 

WHO, 2006; Wilschanski et al., 2024) 



 
Em indivíduos com fibrose cística clinicamente estáveis, como aqueles com função pancreática 

preservada, fenótipo leve, em uso de moduladores de CFTR ou em pós-transplante, é possível 

utilizar os pontos de corte padrão (Wilschanski et al., 2024). Por outro lado, em pacientes com 

quadros mais graves, como insuficiência pancreática, disfunção orgânica severa ou que não 

fazem uso de moduladores, devem ser aplicados critérios nutricionais mais rigorosos, devido 

ao maior risco de comprometimento nutricional e rápida deterioração do estado clínico (Neri et 

al., 2022). 

Durante a gestação e o período de amamentação, mulheres com fibrose cística apresentam 

necessidades nutricionais aumentadas, o que exige um acompanhamento mais rigoroso desde a 

fase pré-concepcional. Nessa etapa, é fundamental otimizar a função pulmonar, garantir um 

bom estado nutricional, corrigir possíveis deficiências de vitaminas e controlar a glicemia, com 

o objetivo de reduzir os riscos de mortalidade materna e complicações neonatais. 

A avaliação da composição corporal na FC é fortemente recomendada. O método considerado 

padrão-ouro para avaliar a composição corporal é a absorciometria por dupla emissão de raios 

X (DEXA), por fazer distinção das estimativas mínimas de massa gorda e massa livre de 

gordura, apresentando correlação mais forte com os desfechos respiratórios em comparação 

com o IMC. Sua realização é recomendada anualmente, para pacientes com mais de 10 anos de 

idade (McDonald; Alvarez; et al., 2021; Wilschanski et al., 2024). Além disso, a composição 

corporal apresenta correlação mais forte com os desfechos respiratórios em comparação com o 

IMC, sendo, portanto, um indicador mais sensível para o acompanhamento da saúde pulmonar 

nesses pacientes (López Cárdenes et al., 2024; Madde et al., 2022; Ritchie et al., 2021; Scully 

et al., 2022). 

Outras técnicas, como a bioimpedância elétrica, calorimetria indireta, medidas antropométricas 

do braço (circunferência, prega cutânea tricipital, área muscular) podem ser utilizadas. A 

escolha do método deve considerar a disponibilidade de recursos, as condições clínicas e 

técnicas, a faixa etária, o estado de hidratação do paciente e a capacitação da equipe de saúde 

(Wilschanski et al., 2024). 

A investigação bioquímica deve abranger um conjunto de exames laboratoriais, incluindo: 

hemograma completo, avaliação do perfil glicêmico, albumina sérica, perfil de ferro, dosagem 

plasmática das vitaminas lipossolúveis (com o tempo de protrombina como indicador indireto 

dos níveis de vitamina K), além de perfil lipídico e exames metabólicos básicos (McDonald; 

Alvarez; et al., 2021; Wilschanski et al., 2024). Os pontos de corte seguem os parâmetros 

laboratoriais adotados para a população geral, com exceção vitamina D (25(OH)D) são: níveis 

inferiores a 30 ng/mL indicam insuficiência, e valores entre 10 e 20 ng/mL apontam deficiência 

(Ferreira et al., 2017). 

O exame físico tem papel fundamental na identificação de sinais clínicos de deficiências 

nutricionais e deve ser conduzido com os mesmos critérios aplicados à população em geral. Já 

a anamnese alimentar deve abordar o consumo alimentar e o uso regular de medicamentos que 

podem impactar o estado nutricional, como pancreatina, moduladores de CFTR e 

corticosteroides, além da ingestão de dietas especiais, suplementos hipercalóricos, módulos de 

nutrientes e vitaminas lipossolúveis (A, D, E e K). A avaliação da ingestão de líquidos também 

é essencial para assegurar uma hidratação adequada, prevenir a constipação intestinal e facilitar 



 
a fluidificação das secreções. Também deve incluir a avaliação do hábito intestinal e das 

características das fezes, utilizando a Escala de Bristol (Jozala et al., 2019).  

Apesar da eficácia dos moduladores de CFTR para os pacientes elegíveis, a insuficiência 

pancreática não parece melhorar imediatamente (Schwarzenberg et al., 2023). Portanto, muitos 

pacientes ainda precisam de enzimas pancreáticas para garantir a boa digestão e absorção de 

alimentos, sobretudo de gorduras e vitaminas lipossolúveis. A dosagem dessas enzimas deve 

ser ajustada conforme a resposta do paciente ao tratamento com moduladores (Wilschanski et 

al., 2024). A otimização da dosagem é crucial, pois tanto a subdosagem quanto a superdosagem 

podem impactar a digestão e a saúde nutricional (McDonald; Alvarez; et al., 2021; Poli et al., 

2020).  

Na fibrose cística, a presença de doença hepática, especialmente em estágio avançado, agrava 

o desequilíbrio nutricional e os distúrbios metabólicos, com prejuízo na absorção de gorduras, 

vitaminas lipossolúveis e ácidos graxos essenciais, além de aumentar o risco de diabetes 

relacionada à FC e desmineralização óssea. Devido à inflamação hepática e biliar, há maior 

demanda energética e perda de nutrientes. Por isso, a Cystic Fibrosis Foundation recomenda 

avaliação nutricional semestral por nutricionista especializado, visando à detecção precoce de 

deficiências e desnutrição, com intervenções imediatas. A abordagem multidisciplinar é 

fundamental para manter a estabilidade nutricional, especialmente no contexto de transplante 

hepático. 

Prescrição dietética 

As prescrições nutricionais devem ser coerentes com a condição clínica, social, rotina e faixa 

etária de cada indivíduo. Apesar de alguns documentos ainda recomendarem a ingesta calórica 

entre 110-220% para pacientes com FC (McDonald; Alvarez; et al., 2021; Neri et al., 2022; 

Van der Haak et al., 2020), é cada vez mais evidente a necessidade de prescrições 

individualizadas, tanto em energia, como, para macronutrientes, suplementos alimentares, 

incluindo os micronutrientes e as enzimas pancreáticas (McDonald; Alvarez; et al., 2021; 

McDonald; Bowser; et al., 2021; Wilschanski et al., 2024) 

Não há evidências que comprovem o benefício de dieta rica em gorduras, a não ser com o 

objetivo de alcançar maior ingestão energética em menor volume de alimentos. Nesse sentido, 

recomenda-se: padrão de dieta saudável e apropriada para a idade, refeições fracionadas ao 

longo do dia, com pelo menos 3 refeições maiores e pequenos lanches entre elas, conforme 

necessário, para atender às necessidades de energia e proteína. Também deve ser enfatizada a 

limitação de alimentos e bebidas com alto teor de açúcar e baixa densidade de nutrientes devido 

aos efeitos adversos nos níveis de glicose no sangue (McDonald; Alvarez; et al., 2021). 

A educação nutricional gradativa é imprescindível, na necessidade de ajustes no padrão 

alimentar na nova era. Pode ser um desafio para pessoas que, historicamente, têm consumido 

alimentos com alto teor calórico, de gorduras, proteínas e sal, passar a consumir alimentação 

adequada a população saudável (McDonald; Alvarez; et al., 2021). 

Em síntese, a Tabela 3, a seguir, traz as principais recomendações para o tratamento nutricional 

atual: 



 
Tabela 3: Síntese das recomendações nutricionais gerais para pessoas com fibrose cística com e sem o uso de moduladores de CFTR.  

 Objetivos gerais Recomendações padrão Sem uso do modulador de CFTR Com uso de modulador de CFTR 

Dietoterapia 

 

 

 

Recuperação e manutenção 

do estado nutricional, 

prevenção de inflamações e 

lesões pulmonares, controle 

das manifestações 

gastrointestinais, 

pancreáticas e hepáticas e 

prevenção de comorbidades. 

Dieta individualizada de acordo com as 

demandas da faixa etária, sexo e 

condições clínicas, habitualmente 

hipercalórica, hiperproteica e 

hiperlipídica. 

Garantir a ingestão aumentada de 

vitaminas A e E de sais minerais, 

principalmente sódio, dado o 

comprometimento absortivo. 

Dieta individualizada de acordo 

com as demandas da faixa etária, 

sexo e condições clínicas. 

Pacientes insuficientes 

pancreáticos com risco 

nutricional: Dieta habitualmente 

hipercalórica, hiperproteica e 

hiperlipídica, com ingestão 

aumentada de vitaminas A e E de 

sais minerais, principalmente 

sódio, dado o comprometimento 

absortivo. 

Pacientes suficientes pancreáticos 

e/ou sem risco nutricional: 

Habitualmente padrão alimentar 

normocalórico e sem necessidade 

aumentada de micronutrientes, 

com exceção do sódio. 

Dieta individualizada de acordo com as 

demandas da faixa etária, sexo e 

condições clínicas, habitualmente 

normocalórica, normoproteica e 

normo- hipolipídica, sem necessidade 

aumentada de micronutrientes, 

incluindo o sódio, quando há melhora 

da função pancreática e sem risco 

nutricional. Orientar a isenção de 

Toranja. 

Garantir a ingestão adequada de 

micronutrientes, incluindo o, dado a 

normalização do transporte de 

membrana. 

Suplementação 

de vitaminas 

lipossolúveis 

Manter níveis ótimos de 

vitaminas lipossolúveis, 

considerando as perdas por 

insuficiência pancreática e 

síndromes disabsortivas 

Suplementação diária de vitaminas A,D, 

E e K hidrossolubilizadas em dosagem 

recomendada para FC, de acordo com a 

faixa etária, para pacientes insuficientes 

pancreáticos 

Insuficientes pancreáticos: 

Suplementar sempre 

Suficientes pancreáticas: 

Suplementar em quadros 

carenciais 

Insuficientes pancreáticos: 

Suplementar conforme a necessidade e 

monitorar 

Suficientes pancreáticas: Suplementar 

em quadros carenciais. 

Suplementação 

de sais minerais 

e oligoelementos 

Manter níveis ótimos de 

Sódio, ferro, cálcio e zinco 

Ferro: Suplementação e menores de 1 ano 

e/ou por carência nutricional 

Sódio: Suplementação diária para todos 

os pacientes FC 

Cálcio: Suplementar nas carências 

nutricionais e/ou desmineralização óssea  

Zinco: Suplementar na desnutrição, 

falência de crescimento, hiporexia, 

Ferro: Suplementação e menores 

de 1 ano e/ou por carência 

nutricional 

Sódio: Suplementação diária para 

todos os pacientes FC 

Cálcio: Suplementar nas carências 

nutricionais e/ou 

desmineralização óssea  

Ferro: Suplementação e menores de 1 

ano e/ou por carência nutricional 

Sódio: Suplementação em quadros 

carenciais 

Cálcio: Suplementar nas carências 

nutricionais e/ou desmineralização 

óssea  



 
depleção imunológica, atraso da 

maturação sexual, níveis insuficientes de 

Vitamina A ou cegueira noturna que não 

respondem à suplementação de Vitamina 

A isolada. 

Zinco: Suplementar na 

desnutrição, falência de 

crescimento, hiporexia, depleção 

imunológica, atraso da maturação 

sexual, níveis insuficientes de 

Vitamina A ou cegueira noturna 

que não respondem à 

suplementação de Vitamina A 

isolada. 

Zinco: Suplementar na desnutrição, 

falência de crescimento, hiporexia, 

depleção imunológica, atraso da 

maturação sexual, níveis insuficientes 

de Vitamina A ou cegueira noturna que 

não respondem à suplementação de 

Vitamina A isolada. 

Avaliação do 

estado 

nutricional 

Monitoramento do estado 

nutricional, prevenindo a 

desnutrição 

Realizar métodos comuns para 

antropometria, com os parâmetros 

mínimos de peso e estatura, com 

classificação por meio dos índices 

antropométricos adequados a idade (P/I, 

P/E, E/I, PC/I, PC). Sugerido fortemente 

métodos de avaliação de composição 

corporal. 

Considerar a evolução individual 

ao longo do tempo. 

Atenção à desnutrição, 

principalmente, nos indivíduos 

com insuficiência pancreática e 

doença pulmonar grave. 

Classificação do estado 

nutricional de acordo Neri et al, 

2022. 

Considerar a evolução individual ao 

longo do tempo. 

Atenção ao excesso de ganho de peso e 

de adiposidade. 

Classificação do estado nutricional de 

acordo com o recomendado pela WHO. 

Exames 

bioquímicos 

Monitoramento do estado 

nutricional, prevenindo as 

carências nutricionais 

Monitorar regularmente (ao menos 

anualmente) a dosagem sérica: 
hemograma, ferritina, ureia, eletrólitos, 

vitaminas lipossolúveis, padrão de ácidos 

graxos, função hepática e renal, 

marcadores inflamatórios (albumina, pré-

albumina, transferrina e proteína 

transportadora de retinol) e teste de 

tolerância à glicose (a partir de 10 anos). 

Monitorar regularmente (ao 

menos anualmente) 

 

Fonte: Elaborado pelas autoras em síntese ao conteúdo apresentado, 2025. 



 
O Futuro da Nutrição na Fibrose Cística 

O tratamento nutricional na fibrose cística está em constante evolução, e a introdução dos 

moduladores da CFTR representou um marco importante no manejo da nutrição na FC, 

principalmente no que diz respeito a recomendações calóricas, quantidade e qualidade dos 

micronutrientes e ao manejo das complicações digestivas (McDonald; Alvarez; et al., 2021; 

McDonald et al., 2024; Wilschanski et al., 2024). No entanto, a nutrição continua a ser uma 

peça-chave no tratamento da fibrose cística, tanto para otimizar a saúde pulmonar quanto para 

garantir o crescimento e a qualidade de vida do paciente.  

A modulador de CFTR contribui para o controle sistêmico, mas não elimina a necessidade do 

tratamento base. A doença segue progredindo, ainda que mais lentamente (Aidoo et al., 2023; 

Savant et al., 2023; Shteinberg et al., 2021). Além disso, a medicação não é para todos. Embora 

tragam benefícios substanciais, existem desafios e limitações. O custo é muito elevado, o que 

pode limitar o acesso, especialmente em países com recursos limitados, representando um 

obstáculo significativo para a cobertura de tratamentos e cuidados em saúde pública. Há ainda 

efeitos adversos e intolerâncias individuais, como problemas hepáticos, o que aumenta a 

complexidade do tratamento, exigindo um monitoramento rigoroso.  

CONSIDERAÇÕES FINAIS 

O impacto do uso de moduladores de CFTR na nutrição em fibrose cística é significativo, 

melhorando a função pancreática e a absorção de nutrientes. No entanto, os desafios 

nutricionais permanecem e exigem cuidados contínuos, como ajustes dietéticos, avaliação 

contínua das necessidades energéticas, o monitoramento do estado nutricional, vitaminas e 

minerais. 

A abordagem multidisciplinar continua sendo fundamental nesse processo, compartilhando 

informações e ajustando suas estratégias terapêuticas conforme a evolução do quadro clínico e 

as respostas ao tratamento. A criação de protocolos mais integrados no acompanhamento de 

pacientes com fibrose cística, especialmente após a introdução dos moduladores de CFTR, é 

essencial para garantir que o tratamento seja mais eficaz, personalizado e centrado no paciente. 

Além disso, é necessário investir em pesquisas contínuas sobre os efeitos de longo prazo desses 

moduladores, para garantir que as estratégias nutricionais se mantenham atualizadas e eficazes. 

Em síntese, a nutrição continua sendo um pilar fundamental no tratamento da fibrose cística. O 

impacto das mudanças no manejo nutricional, impulsionado pelos moduladores de CFTR, exige 

uma colaboração cada vez maior entre os profissionais da saúde e uma abordagem dinâmica, 

adaptada às necessidades de cada paciente, para otimizar os resultados clínicos e promover uma 

vida saudável e plena para os indivíduos com fibrose cística. É ainda importante ressaltar que 

o uso de moduladores de CFTR não é uma realidade para todos os pacientes e que os preceitos 

básicos do cuidado nutricional e multidisciplinar devem prevalecer na individualização do 

tratamento. Além disso, é necessário investir em pesquisas contínuas sobre os efeitos de longo 

prazo desses moduladores, para garantir que as estratégias nutricionais se mantenham 

atualizadas e eficazes.  
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