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RESUMO

A fibrose cistica (FC) é uma doenca genética que acomete principalmente os pulmdes e o
sistema digestivo, impactando diretamente o estado nutricional dos pacientes. O manejo
nutricional sempre desempenhou um papel essencial no tratamento, priorizando dietas
hipercaldricas e suplementacdo devido a ma absorcdo de nutrientes. Com a introducdo dos
moduladores de CFTR, houve uma mudanca significativa nesse cenario, uma vez que esses
medicamentos melhoram a funcdo da proteina CFTR, resultando em melhor absorcdo de
nutrientes, ganho de peso, melhora da funcdo pulmonar e reducédo da inflamacéo sistémica. No
entanto, essas mudancas também trouxeram novos desafios, como o risco de sobrepeso e
obesidade, exigindo a adaptacdo das recomendacOes nutricionais e do acompanhamento
multidisciplinar. Este estudo revisa a literatura disponivel sobre os impactos desses
moduladores no manejo nutricional da FC e discute a necessidade de atualizacdo das estratégias
terapéuticas para garantir um cuidado mais individualizado e eficaz, incorporado a abordagens
multidisciplinares.

Palavras-chave: Fibrose cistica; Nutricionistas; Ciéncias da Nutricdo; Recomendacdes
nutricionais; Modulador de CFTR.
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INTRODUCAO

A fibrose cistica (FC) é uma doenca genética, de heranca recessiva, caracterizada por variantes
no gene CFTR (Cystic Fibrosis Transmembrane Conductance Regulator), que afeta a
funcionalidade da proteina CFTR encontrada nas células epitelias, repercutindo em
manifestacdes clinicas multissistémicas, principalmente nos pulmdes e o sistema digestivo
(Savant et al., 2023).

A disfuncdo da CFTR, na fisiopatologia do trato gastrointestinal, afeta eséfago, estdmago,
intestino delgado, colon, pancreas, figado e vesicula biliar. A alteracdo no padrdo de absor¢ao
de nutrientes, principalmente de gorduras e vitaminas lipossoluveis, esta relacionada a
insuficiéncia pancreatica exdcrina, potencial sindrome do intestino curto com histérico de ileo
meconial, doencas hepatobiliares e fatores intraluminais interrompidos, como sais biliares
ineficientes, pH anormal, alterages do microbioma intestinal (McDonald et al., 2024).

Ja esta bem consolidado na literatura cientifica que o estado nutricional influencia diretamente
0 prognostico da doenca. Individuos desnutridos tendem a apresentar piora da funcao pulmonar
e reducéo da sobrevida. Por isso, a nutricdo tem um papel fundamental no manejo da doenga
(McDonald et al., 2024; Neri et al., 2022; Wilschanski et al., 2024).

A evolucéo do diagnostico e dos tratamentos na FC mudaram profundamente o curso da doenca
ao longo do tempo. A FC requer um acompanhamento complexo e continuo de multiplas
especialidades como pneumologia, fisioterapia respiratoria, nutricdo, psicologia, entre outras
(Athanazio et al., 2017; Savant et al., 2023). Anteriormente ao desenvolvimento do
moduladores CFTR o tratamento da fibrose cistica era focado em controlar os sintomas e
prevenir complicacdes, como infec¢des pulmonares crénicas, insuficiéncia pancredtica,
desnutricdo e disturbios respiratdrios. E 0 manejo nutricional recomendado baseava-se em dieta
hipercaldrica (podendo chegar a uma necessidade de até 200% do valor energético), por vezes
com uso de suporte nutricional e modulos de nutrientes; reposicdo de pancreatina e
suplementacédo de vitaminas lipossoltveis (Aidoo et al., 2023; Castellani et al., 2018; Neri et
al., 2022).

Na era dos moduladores de CFTR, medicacdes altamente eficazes, que corrigem os defeitos na
proteina CFTR, as recomendagdes nutricionais estdo passando por importante transicdo. Esses
moduladores atuam corrigindo ou melhorando a funcéo defeituosa da proteina, repercutindo
em: melhora da fungdo absortiva, do ganho de peso, da fungdo pulmonar e dos parametros
respiratorios, reducdo da inflamagéo sistémica, das exacerbacgdes e das hospitalizacGes, com
menor necessidade de tratamentos agressivo, melhora da capacidade para préatica de exercicios
fisicos e da qualidade de vida. Nesse sentido, a literatura tem evidenciado que 0s pacientes que
mantém o padrdo alimentar hipercalérico, como tem praticado durante toda a vida, na
atualidade podem desenvolver ganho excessivo de peso em curto prazo, incorrendo em
sobrepeso/obesidade, uma transicdo nutricional preocupante nesta populacdo (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 introducéo dos moduladores de CFTR
na rotina das equipes multidisciplinares de fibrose cistica € profundo. Nao apenas porque a
condicdo clinica dos pacientes melhora, mas também porque as abordagens de tratamento
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precisam ser adaptadas de forma continua para lidar com as novas realidades da doenca. As
equipes devem ser flexiveis, ajustando seus protocolos para garantir que o cuidado permaneca
abrangente e personalizado, acompanhando de perto tanto os beneficios quanto os desafios que
surgem com 0 uso desses novos medicamentos.

O objetivo deste estudo foi revisar a literatura para descrever as atualizagdes do manejo
nutricional na FC, ap6s o inicio do uso de moduladores de CFTR como rotina de tratamento.

METODOLOGIA

Trata-se de uma revisao integrativa de literatura sobre os impactos das mudancas no manejo
nutricional na FC na era dos moduladores de CFTR na rotina de cuidados multidisciplinares,
incluindo reviséo, refinamento de dados e argumentacéo reflexiva.

Este trabalho seguiu as etapas: (1) defini¢do do tema e contextualizacdo; (2) revisao de literatura
e levantamento de dados; (3) analise material e refinamento dos dados; (4) estruturacéo e
discussdo dos argumentos; (5) reflexdo, contra-argumentacdo e refutacdo; (6) consideracoes
finais. Abarca informacdes de artigos cientificos, guidelines clinicos recentes, consultas as
organizac0es oficiais como o Grupo Brasileiro de Estudos em Fibrose Cistica, a Cystic Fibrosis
Foundation, e a European Cystic Fibrosis Society, e a expertise das autoras.

O foco da busca de literatura foi a evolucao dos cuidados, principalmente referente ao manejo
nutricional na FC na era do uso de moduladores de CFTR, incluindo informacbes sobre a
eficacia da medicacdo especifica no controle da doenca e na nutri¢cdo do paciente, bem como,
seus desafios e efeitos colaterais.

A selecdo documental foi realizada por meio da PubMed, da BVS (Biblioteca Virtual em Salde)
e do Google Scholar, utilizando os termos: “cystic forosis”, “nutrition”, “CFTR modulator”,
associados. Nao houve limitacdo de idioma ou ano de publicacdo, considerando ser um tema
recente na literatura cientifica.

RESULTADOS E DISCUSSOES

Apesar de a FC ser uma doenca rara e agressiva a condicdo geral de salde do paciente, as
inovacgdes no diagndstico e tratamento tém proporcionado uma melhora da expectativa de vida
para préximo 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 referéncia
para tratamento da doenca é indispensavel, atuando de forma impar para tratamento e
acompanhamento dos individuos (Athanazio et al., 2017; Castellani et al., 2018; Shteinberg et
al., 2021), o que torna os estudos e a divulgagdo dos dados essenciais para continuidade desse
progresso clinico e cientifico.

Com a evolucdo das medicacdes e dos estudos clinicos, a terapia tripla, com a combinacéo de
elexacaftor, tezacaftor e ivacaftor tém sido a mais promissora, com a aprovagao recente para
pacientes com FC homo e heterozigotos para a mutacdo F508del (Silva Filho et al., 2024),
incorporado para todos os pacientes elegiveis no sistema publico de satde brasileiro desde 2024
(Ministério da Saude Brasil, 2024). O uso da terapia tripla em individuos com fibrose cistica,
com pelo menos um alelo F508del, é altamente eficaz para a maioria dos pacientes com FC,
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resultando em melhora substancial dos desfechos clinicamente significativos, com reducéo das
exacerbacdes agudas, melhora da funcdo pulmonar, do indice de massa corporal e da qualidade
de vida, sem observacdo de diferencas significativas relacionadas a eventos adversos e
mortalidade (Silva Filho et al., 2024). Entretanto, ap6s 6 meses de terapia tripla, ndo foi
observado alteracéo significativas dos marcadores de insuficiéncia pancreatica (elastase fecal e
esteatocrito) (Schwarzenberg et al., 2023).

Apesar da revolucdo do tratamento e da qualidade de vida na FC, proporcionado pelos
moduladores de CFTR, essas medicagdes sdo variante-dependentes, aprovada para faixas
etarias especificas e de altissimo custo, ndo sendo, portanto, elegivel e acessivel para todos 0s
individuos com a doenca (Silva Filho et al., 2024). Além disso, h& que se considerar que a
doenca é rara e multissistémica, e este tratamento é recente, ndo sendo possivel estimar seus
efeitos a longo prazo, o impacto na mortalidade, os beneficios e riscos em pacientes com doenca
leve e criancas em mais tenra idade, o que torna imperativo mais estudos, e que estes sejam
mais detalhados, com nimero de individuos e tempo de seguimento maiores para melhor
avaliacdo do custo-efetividade (Silva Filho et al., 2024).

CUIDADO NUTRICIONALNA ERA DOS MODULADORES

A relevancia da nutricdo para o progndstico e a sobrevida na fibrose cistica é amplamente
reconhecida na literatura. Uma alimentacdo adequada é essencial para manter um bom estado
nutricional, prevenir inflamagdes e danos pulmonares, controlar sintomas gastrointestinais,
pancreaticos e hepaticos, além de evitar o surgimento de comorbidades e reduzir o risco de
hospitalizaces decorrentes da piora do quadro clinico (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 cistica, a producdo de secrecdes espessas e viscosas afeta ndo apenas os pulmdes,
mas também todo o trato gastrointestinal. A insuficiéncia pancredtica, um dos principais
problemas associados a doenga, leva a diminuicdo da producdo de enzimas digestivas,
essenciais para a quebra e absorcdo de nutrientes, particularmente gorduras e proteinas,
resultando em manifestages clinicas de deficiéncias nutricionais associadas (Quadro 1).
Também pode ocorrer em individuos com FC é doenca hepética avangada, com fendtipos mais
graves, diagnosticados tardiamente, com ingestdo alimentar limitada e baixa adesdo a
suplementacdo recomendada de vitaminas lipossoluveis, e de reposicdo enzimatica (McDonald
et al., 2024).

Devido as alterac6es fisiologicas provocadas pela fibrose cistica, observam-se aumento da taxa
metabdlica basal, m& absorcdo de nutrientes, degradacdo de proteinas corporais, disturbios
alimentares e uma ingestéo dietética inferior a necessaria. Esses fatores impactam diretamente
o estado nutricional, levando a desnutri¢do e a diminuigdo dos niveis 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,
individuos com fungdo pancreatica preservada geralmente ndo apresentam dificuldades para
atingir um IMC adequado e, ao seguirem uma dieta hipercaldrica, podem evoluir para quadros
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de sobrepeso ou obesidade, o que esta associado a uma piora na funcdo pulmonar (Aidoo et al.,
2023; Bonhoure et al., 2020; Madde et al., 2022).

O profissional nutricionista tém por principais competéncias: realizar anamnese dietética
identificando oportunidades para otimizar a ingestdo alimentar; recomendar estratégias para
melhorar a qualidade da dieta; realizar o monitoramento do estado nutricional, incluindo os
parametros bioquimicos para propor intervencoes e prescri¢cdo de micronutrientes (deficiéncia
e excesso); avaliar manifestacfes de ma absorcdo e sugerir 0 ajuste da dosagem da enzimas
pancredticas de reposicdo; participar do processo de educacdo em FC para pacientes e
familiares; fornecer aconselhamento sobre imagem corporal e estigma de peso; rastrear
insegurancga alimentar (McDonald; Alvarez; et al., 2021).

O impacto dos moduladores de CFTR nos parametros antropométricos varia conforme a
mutacdo genética e o tipo de terapia de modulacdo 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 criancgas e adultos em
tratamento com moduladores de CFTR ja esta amplamente documentado. Esses efeitos sdo
frequentemente associados a uma possivel melhora na absorcdo de nutrientes, reducdo da
inflamacgdo, diminuicdo do gasto energético em repouso, melhoria dos sentidos (olfato e
paladar), aumento do apetite e maior ingestdo de gordura, conforme recomendado para otimizar
a absorcdo da medicacdo (Bailey et al., 2021; Bass; Brownell; Stallings, 2021; McDonald;
Alvarez; et al., 2021; McDonald et al., 2024; Wilschanski et al., 2024). Esses efeitos sdo
particularmente  observados em individuos que fazem wuso da terapia tripla
(elexacaftor/tezacaftor/ivacaftor) (Francalanci et al., 2023), quando comparados a tratamentos
com placebo ou outros moduladores de CFTR.

Além disso, mudancas bioquimicas também tém sido associadas ao uso de moduladores de
CFTR, como o aumento nos niveis sanguineos de vitaminas lipossoluveis, albumina, colesterol
total e LDL em pacientes que utilizam a terapia tripla (Francalanci et al., 2023; Hevilla et al.,
2024), e 0 aumento de vitamina E, selénio e HDL com o uso de Ivacaftor/Lumacaftor (Yuzyuk
et al., 2023). Foi também observada uma reducdo significativa nos marcadores inflamatorios
intestinais (como calprotectina fecal, nitrogénio e gordura nas fezes) com a terapia tripla
(Hevilla et al., 2024).

O sodio é o mineral de maior preocupacéo na FC, pois a disfungéo da proteina CFTR, impacta
no transporte de sodio e cloreto através da membrana celular. Todavia, na era dos
medicamentos moduladores CFTR, as necessidades de sodio e a suplementacdo de cloreto de
sodio na populacdo com FC necessitam de pesquisas adicionais (McDonald et al., 2024), ainda
que o teste do suor seja 0 primeiro exame a apresentar normaliza¢do na maioria dos casos.

Na fibrose cistica (FC), é comum a deficiéncia de &cidos graxos essenciais e de zinco, ambas
associadas a ma absorcgéo de gordura, sendo que o zinco pode ser perdido nas fezes; por isso,
sua suplementacdo é indicada quando ha deficiéncia. O ferro deve ser suplementado
preventivamente em lactentes e de forma terapéutica em casos de caréncia, considerando que
multivitaminicos especificos para FC geralmente ndo o contém. O calcio também nédo esta
presente nessas formulacdes e deve ser suplementado apenas em situacdes de deficiéncia ou
desmineralizacdo Gssea, sendo essencial o tratamento adequado da insuficiéncia pancreéatica
para evitar complicacGes como nefrolitiase, causado pelas gorduras que ndo séo absorvidas no
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intestino delgado e ligam-se ao calcio, reduzindo sua disponibilidade para sequestrar oxalato.
Ja em relacdo ao magnésio, ndo héa evidéncias suficientes para recomendar sua suplementacao
ou monitoramento rotineiro.

Avaliacdo e monitoramento do estado nutricional

A avaliacdo nutricional das pessoas com FC deve ser continua e sistematica utilizando métodos
validados e acompanhando a evolucéo dos indicadores ao longo do tempo, uma vez que esses
dados impactam diretamente no prognostico e na progressao da doenca (McDonald; Alvarez;
et al., 2021; Neri et al., 2022; Wilschanski et al., 2024).

A periodicidade da avaliacdo nutricional deve ser definida pelo nutricionista assistente, de
acordo com as peculiaridades de cada paciente e o fenétipo da doenca, seguindo os protocolos
clinicos de cada centro de referéncia (Neri et al., 2022; Wilschanski et al., 2024).

Recomenda-se a realizacdo da triagem nutricional utilizando instrumentos especificos para
fibrose cistica (Wilschanski et al., 2024). Entre os métodos validados para esse fim estdo os
propostos por Kondrup et al. (2003), McDonald (2008) e Simon et al. (2016), sendo este ultimo
voltado para a populacdo brasileira entre 6 e 18 anos. Os critérios utilizados para a avaliacdo
nutricional em pessoas com fibrose cistica sdo semelhantes aos aplicados a populacdo em geral,
incluindo medidas antropométricas, analise da composicdo corporal, anamnese alimentar,
exame fisico/clinico 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 a avaliacdo antropométrica, recomenda-se, no minimo, o uso de indicadores
especificos conforme a faixa etaria ou condicdo (Jain et al., 2022; Wilschanski et al., 2024):

e Até 1 ano: escores z de peso para idade, comprimento para idade, peso para
comprimento e perimetro cefalico para idade;

e« Entre 1 e 2 anos: escores z de peso para idade, comprimento para idade, peso para
estatura e perimetro cefalico;

« Criancas acima de 2 anos: escores z de peso para idade, estatura para idade e indice de
massa corporal (IMC) para idade;

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

As metas nutricionais recomendadas incluem: para criangas menores de 2 anos, escore z de
peso para estatura (P/E) acima do percentil 50 (ou escore z > 0); para criangas e adolescentes
entre 2 e 18 anos, indice de massa corporal (IMC) também acima do percentil 50 (ou escore z
> 0). Em adultos com mais de 18 anos, recomenda-se um IMC minimo de 22 kg/m?2 para
mulheres e 23 kg/m?2 para homens (Wilschanski et al., 2024). Para gestantes com fibrose cistica,
a meta continua sendo um IMC > 22 kg/m? (Jain et al., 2022).

Além da classificagdo nutricional por idade, escore e/ou percentil, o Tabela 1 apresenta
parametros que leva em consideracdo a condicao clinica dos pacientes.
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Tabela 1: Classificacdo do estado nutricional de acordo com faixa etaria e condicdo clinica do paciente com fibrose cistica.

Classificacdo

Abaixo

Adequado

Acima

Classificacdo

Eutrofia

Risco
Nutricional

Presenca de risco nutricional®

Lactentes e criancas
(0 a 10 anos)

P/l

P/l < Percentil 25 ou
P/l <-1 DP Escore Z

P/1 > Percentil 50 e
ou >0 DP Escore Z

Lactentes
< 2 anos

P/E P25 - P50
(Escore Z2-0,67 —
Escore Z0)

P/E P10 - P25
(Escore Z-1,28 —
Escore Z-0,67)

E/I°

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

E/I > Percentil 3 ou
E/1>-2 DP Escore
Z

IMC | P/IE

Criancas e
Adolescentes
(2 a 18 anos)
IMC P25 - P50
(Escore Z2-0,67 —
Escore Z0)
2-5 anos P/ > P10
Sem perda de peso
recente.
IMC P10 - P25
Perda de peso ou
platbem 2 - 4
meses

Adolescentes
(10 a 18 anos)

E/lI°

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

E/l > Percentil 3 ou
E/l >-2 DP Escore Z

Adultos

Mulheres:

IMC 20- 22 kg/m?
Homens:

IMC 20 - 23 kg/m?

Sem perda de peso
recente ndo intencional.
IMC 18,5 - 20 kg/m?
e/ou > 5% perda de peso
ndo intencional nos
Gltimos 2 meses

Auséncia de risco nutricional®

Lactentes e criancas
(0 a 10 anos)

P/l

P/l < Percentil 3 ou
P/l <-2 DP Escore Z

P/1 > Percentil 3 e < Percentil
97 ou

P/I >-2DP Escore Ze<+2
DP Escore Z

P/I > Percentil 97 e <
Percentil 99,9 ou P/l > +2 DP
Escore Z

Lactentes
< 2 anos

P/E | IMC > Percentil 3 e <
Percentil 85 ou

P/E ou IMC > -2 DP Escore Z
e < +1 DP Escore Z

P/E | IMC percentil entre 3a
15 ou

P/E |IMC entre—1e -2 DP
Escore Z

E/lI°

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

E/1 > Percentil 3 ou
E/1>-2 DP Escore Z

IMC | P/E

Criancas e
Adolescentes
(2 a 18 anos)
IMC > Percentil 3 e <
Percentil 85 ou
IMC > -2 DP Escore Z e
< +1 DP Escore Z

IMC entre percentil 3 e
15

IMC entre -1 e -2 DP
Escore Z

Adolescentes
(10 a 18 anos)

E/l°

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

E/l > Percentil 3 ou
E/l >-2 DP Escore Z

Adultos

IMC 18,5 -24,9
kg/m?
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Desnutrigdo  P/E<P10 IMC < P10 IMC < 18,5 kg/m? P/E | IMC < percentil 5 ou IMC < percentil 5 ou IMC < 18,5 kg/m?
(Escore Z < -1,28) (Escore Z < -1,28) Perda de peso continua P/E [IMC < -2 DP Escore Z IMC < -2 DP Escore Z
E/l <P5 e/ou queda de 2 (> 5%).
e/ou queda de 2 percentis de peso e
percentis de inflexdo de
crescimento crescimento
Sobrepeso - IMC P85 — P97 IMC 25 - 30 kg/m? - IMC entre percentis 85e  IMC 25 — 29,9 kg/m?
(Escore Z+1 — 94,9 ou IMC > 1 DP
Escore Z+2) Escore Z
Obesidade - IMC > P97 IMC > 30 kg/m? - IMC > percentil 95 ou IMC > 30 kg/m?
(> Escore Z+2) IMC > 2 DP Escore Z

P: peso; E: altura; I: idade; IMC: indice de massa corporal; P/I: Peso para idade; E/I: Estatura para idade; P/E: Peso para estatura; DP: Desvio
padrdo da mediana de referéncia das curvas de crescimento da Organizacdo Mundial de Saude.

%Presenca de risco nutricional é considerado para aqueles pacientes em exacerbacdo, fendtipos de doenca mais grave, incluindo insuficiéncia
pancredtica e outras faléncias graves de 6rgaos pré-transplante, e sem uso de moduladores de CFTR.

bAuséncia de risco nutricional é considerado para pacientes estaveis, suficientes pancreaticos, ps-transplantados, em uso de modulador de CFTR
e/ou fendtipo leve de doenga.

°Em todas as classificagdes nutricionais de criangas e adolescentes, o indicador E/I deve ser considerado com base no potencial genético (E/I >
Potencial genético).

Fonte: Elaborado pelas autoras, considerando as referéncias (McDonald; Alvarez; et al., 2021; Neri et al., 2022; Onis et al., 2007; SBP, 2021,
WHO, 2006; Wilschanski et al., 2024)
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Em individuos com fibrose cistica clinicamente estaveis, como aqueles com funcdo pancreatica
preservada, fendtipo leve, em uso de moduladores de CFTR ou em pds-transplante, é possivel
utilizar os pontos de corte padrao (Wilschanski et al., 2024). Por outro lado, em pacientes com
quadros mais graves, como insuficiéncia pancredtica, disfuncdo orgéanica severa ou que ndo
fazem uso de moduladores, devem ser aplicados critérios nutricionais mais rigorosos, devido
ao maior risco de comprometimento nutricional e rapida deterioracdo do estado clinico (Neri et
al., 2022).

Durante a gestacdo e o periodo de amamentacdo, mulheres com fibrose cistica apresentam
necessidades nutricionais aumentadas, o que exige um acompanhamento mais rigoroso desde a
fase pré-concepcional. Nessa etapa, é fundamental otimizar a fun¢do pulmonar, garantir um
bom estado nutricional, corrigir possiveis deficiéncias de vitaminas e controlar a glicemia, com
0 objetivo de reduzir os riscos de mortalidade materna e complicagdes neonatais.

A avaliacdo da composigao corporal na FC é fortemente recomendada. O método considerado
padrdo-ouro para avaliar a composi¢do corporal € a absorciometria por dupla emissao de raios
X (DEXA), por fazer distingdo das estimativas minimas de massa gorda e massa livre de
gordura, apresentando correlagdo mais forte com os desfechos respiratorios em comparacao
com o IMC. Sua realizacdo é recomendada anualmente, para pacientes com mais de 10 anos de
idade (McDonald; Alvarez; et al., 2021; Wilschanski et al., 2024). Além disso, a composi¢do
corporal apresenta correlacdo mais forte com os desfechos respiratorios em comparag¢éo com o
IMC, sendo, portanto, um indicador mais sensivel para o acompanhamento da satde pulmonar
nesses pacientes (Lopez Cardenes et al., 2024; Madde et al., 2022; Ritchie et al., 2021; Scully
etal., 2022).

Outras técnicas, como a bioimpedancia elétrica, calorimetria indireta, medidas antropométricas
do brago (circunferéncia, prega cutanea tricipital, area muscular) podem ser utilizadas. A
escolha do método deve considerar a disponibilidade de recursos, as condicdes clinicas e
técnicas, a faixa etéria, o estado de hidratacdo do paciente e a capacitacdo da equipe de saude
(Wilschanski et al., 2024).

A investigacdo bioguimica deve abranger um conjunto de exames laboratoriais, incluindo:
hemograma completo, avaliacao do perfil glicémico, aloumina sérica, perfil de ferro, dosagem
plasmatica das vitaminas lipossoliveis (com o tempo de protrombina como indicador indireto
dos niveis de vitamina K), além de perfil lipidico e exames metabdlicos basicos (McDonald,;
Alvarez; et al., 2021; Wilschanski et al., 2024). Os pontos de corte seguem 0s parametros
laboratoriais adotados para a populacdo geral, com excecdo vitamina D (25(OH)D) s&o: niveis
inferiores a 30 ng/mL indicam insuficiéncia, e valores entre 10 e 20 ng/mL apontam deficiéncia
(Ferreira et al., 2017).

O exame fisico tem papel fundamental na identificagdo de sinais clinicos de deficiéncias
nutricionais e deve ser conduzido com os mesmos critérios aplicados a populagdo em geral. Ja
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 ingestdo de dietas especiais, suplementos hipercal6ricos, médulos de
nutrientes e vitaminas lipossolaveis (A, D, E e K). A avaliacéo da ingestéo de liquidos também
é essencial para assegurar uma hidratacdo adequada, prevenir a constipacdo intestinal e facilitar
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a fluidificacdo das secrecdes. Também deve incluir a avaliacdo do habito intestinal e das
caracteristicas das fezes, utilizando a Escala de Bristol (Jozala et al., 2019).

Apesar da eficacia dos moduladores de CFTR para os pacientes elegiveis, a insuficiéncia
pancreatica ndo parece melhorar imediatamente (Schwarzenberg et al., 2023). Portanto, muitos
pacientes ainda precisam de enzimas pancredticas para garantir a boa digestdo e absorcéo de
alimentos, sobretudo de gorduras e vitaminas lipossoltveis. A dosagem dessas enzimas deve
ser ajustada conforme a resposta do paciente ao tratamento com moduladores (Wilschanski et
al., 2024). A otimizacédo da dosagem € crucial, pois tanto a subdosagem guanto a superdosagem
podem impactar a digestdo e a saude nutricional (McDonald; Alvarez; et al., 2021; Poli et al.,
2020).

Na fibrose cistica, a presenca de doenca hepética, especialmente em estagio avancado, agrava
o desequilibrio nutricional e os disturbios metabolicos, com prejuizo na absorcéo de gorduras,
vitaminas lipossollveis e &cidos graxos essenciais, alem de aumentar o risco de diabetes
relacionada a FC e desmineralizacdo 0ssea. Devido a inflamacdo hepatica e biliar, ha maior
demanda energética e perda de nutrientes. Por isso, a Cystic Fibrosis Foundation recomenda
avaliacdo nutricional semestral por nutricionista especializado, visando a detec¢do precoce de
deficiéncias e desnutricdo, com intervengdes imediatas. A abordagem multidisciplinar é
fundamental para manter a estabilidade nutricional, especialmente no contexto de transplante
hepatico.

Prescricdo dietética

As prescricdes nutricionais devem ser coerentes com a condicao clinica, social, rotina e faixa
etaria de cada individuo. Apesar de alguns documentos ainda recomendarem a ingesta calérica
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 prescricGes
individualizadas, tanto em energia, como, para macronutrientes, suplementos alimentares,
incluindo os micronutrientes e as enzimas pancreaticas (McDonald; Alvarez; et al., 2021;
McDonald; Bowser; et al., 2021; Wilschanski et al., 2024)

N&o ha evidéncias que comprovem o beneficio de dieta rica em gorduras, a ndo ser com 0
objetivo de alcangar maior ingestdo energética em menor volume de alimentos. Nesse sentido,
recomenda-se: padrdo de dieta saudavel e apropriada para a idade, refei¢cGes fracionadas ao
longo do dia, com pelo menos 3 refeicbes maiores e pequenos lanches entre elas, conforme
necessario, para atender as necessidades de energia e proteina. Também deve ser enfatizada a
limitac&o de alimentos e bebidas com alto teor de agucar e baixa densidade de nutrientes devido
aos efeitos adversos nos niveis de glicose no sangue (McDonald; Alvarez; et al., 2021).

A educacdo nutricional gradativa € imprescindivel, na necessidade de ajustes no padrdo
alimentar na nova era. Pode ser um desafio para pessoas que, historicamente, tém consumido
alimentos com alto teor caldrico, de gorduras, proteinas e sal, passar a consumir alimentacao
adequada a populacdo saudavel (McDonald; Alvarez; et al., 2021).

Em sintese, a Tabela 3, a seguir, traz as principais recomendagfes para o tratamento nutricional
atual:
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Tabela 3: Sintese das recomendacdes nutricionais gerais para pessoas com fibrose cistica com e sem o uso de moduladores de CFTR.

Dietoterapia

Suplementacéo
de vitaminas
lipossollveis

Suplementacéo
de sais minerais
e oligoelementos

Obijetivos gerais
Recuperacdo e manutengéo
do estado nutricional,
prevencdo de inflamages e
lesbes pulmonares, controle
das manifestacGes
gastrointestinais,
pancreéticas e hepdéticas e
prevencdo de comorbidades.

Manter niveis 6timos de
vitaminas lipossoluveis,
considerando as perdas por
insuficiéncia pancreatica e
sindromes disabsortivas
Manter niveis 6timos de
Sédio, ferro, célcio e zinco

Recomendac6es padréo

Dieta individualizada de acordo com as
demandas da faixa etaria, sexo e
condi¢gBes  clinicas, habitualmente
hipercaldrica, hiperproteica e
hiperlipidica.

Garantir a ingestdio aumentada de
vitaminas A e E de sais minerais,
principalmente  sddio, dado 0
comprometimento absortivo.

Suplementacdo diaria de vitaminas A,D,
E e K hidrossolubilizadas em dosagem
recomendada para FC, de acordo com a
faixa etéria, para pacientes insuficientes
pancreaticos

Ferro: Suplementacéo e menores de 1 ano
e/ou por caréncia nutricional

Sédio: Suplementagdo diaria para todos
0s pacientes FC

Célcio: Suplementar nas caréncias
nutricionais e/ou desmineraliza¢do 6ssea
Zinco: Suplementar na desnutrigdo,
faléncia de crescimento, hiporexia,

Sem uso do modulador de CFTR
Dieta individualizada de acordo
com as demandas da faixa etaria,
sexo e condigdes clinicas.

Pacientes insuficientes
pancreaticos com risco
nutricional: Dieta habitualmente
hipercalorica, hiperproteica e
hiperlipidica, com  ingestdo

aumentada de vitaminas A e E de
sais minerais, principalmente
sodio, dado o comprometimento
absortivo.

Pacientes suficientes pancreaticos
efou sem risco nutricional:
Habitualmente padrdo alimentar
normocalérico e sem necessidade
aumentada de micronutrientes,
com excec¢do do sodio.

Insuficientes pancreéticos:
Suplementar sempre

Suficientes pancreaticas:
Suplementar em quadros
carenciais

Ferro: Suplementacdo e menores
de 1 ano e/ou por caréncia
nutricional

Sédio: Suplementacdo diaria para
todos os pacientes FC

Calcio: Suplementar nas caréncias
nutricionais elou
desmineralizacdo Gssea

Com uso de modulador de CFTR
Dieta individualizada de acordo com as
demandas da faixa etéria, sexo e
condigbes  clinicas, habitualmente
normocalérica, normoproteica e
normo- hipolipidica, sem necessidade
aumentada de micronutrientes,
incluindo o sddio, quando h& melhora
da funcdo pancredtica e sem risco

nutricional. Orientar a isencdo de
Toranja.
Garantir a ingestdo adequada de

micronutrientes, incluindo o, dado a
normalizagdo do  transporte de
membrana.

Insuficientes pancreéticos:
Suplementar conforme a necessidade e
monitorar

Suficientes pancreaticas: Suplementar
em quadros carenciais.

Ferro: Suplementacdo e menores de 1
ano e/ou por caréncia nutricional
Sédio: Suplementacdo em quadros
carenciais

Célcio: Suplementar nas caréncias
nutricionais e/ou desmineralizacdo
Ossea
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Avaliacdo do
estado
nutricional

Exames
bioguimicos

Monitoramento do estado
nutricional, prevenindo a
desnutricdo

Monitoramento do estado
nutricional, prevenindo as
caréncias nutricionais

deplecdo  imunoldgica, atraso da
maturacéo sexual, niveis insuficientes de
Vitamina A ou cegueira noturna que ndo
respondem a suplementacédo de Vitamina
A isolada.

Realizar  métodos comuns  para
antropometria, com 0s pardmetros
minimos de peso e estatura, com
classificagdo por meio dos indices
antropomeétricos adequados a idade (P/I,
P/E, E/l, PC/1, PC). Sugerido fortemente
métodos de avaliagdo de composicdo
corporal.

Monitorar regularmente (a0 menos
anualmente) a  dosagem  sérica:
hemograma, ferritina, ureia, eletrélitos,
vitaminas lipossoluveis, padréo de acidos
graxos, funcdo hepatica e renal,
marcadores inflamatorios (albumina, pré-
albumina, transferrina e proteina
transportadora de retinol) e teste de
tolerancia a glicose (a partir de 10 anos).

Fonte: Elaborado pelas autoras em sintese ao contetido apresentado, 2025.

Zinco: Suplementar na
desnutricdo, faléncia de
crescimento, hiporexia, deple¢do
imunoldgica, atraso da maturacao
sexual, niveis insuficientes de
Vitamina A ou cegueira noturna
que ndo respondem a
suplementacdo de Vitamina A
isolada.

Considerar a evolucéo individual
ao longo do tempo.

Atencéo a desnutricéo,
principalmente, nos individuos
com insuficiéncia pancreética e
doenca pulmonar grave.
Classificacdo do estado
nutricional de acordo Neri et al,
2022.

Monitorar  regularmente (a0
menos anualmente)

Zinco: Suplementar na desnutrigdo,
faléncia de crescimento, hiporexia,
deplecdo imunoldgica, atraso da
maturacdo sexual, niveis insuficientes
de Vitamina A ou cegueira noturna que
ndo respondem & suplementacdo de
Vitamina A isolada.

Considerar a evolugédo individual ao
longo do tempo.
Atencao ao excesso de ganho de peso e
de adiposidade.
Classificacdo do estado nutricional de
acordo com o recomendado pela WHO.
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O Futuro da Nutricao na Fibrose Cistica

O tratamento nutricional na fibrose cistica esta em constante evolugdo, e a introdugdo dos
moduladores da CFTR representou um marco importante no manejo da nutricdo na FC,
principalmente no que diz respeito a recomendacfes caldricas, quantidade e qualidade dos
micronutrientes e ao manejo das complicacdes digestivas (McDonald; Alvarez; et al., 2021;
McDonald et al., 2024; Wilschanski et al., 2024). No entanto, a nutri¢do continua a ser uma
peca-chave no tratamento da fibrose cistica, tanto para otimizar a saide pulmonar quanto para
garantir o crescimento e a qualidade de vida do paciente.

A modulador de CFTR contribui para o controle sistémico, mas ndo elimina a necessidade do
tratamento base. A doenca segue progredindo, ainda que mais lentamente (Aidoo et al., 2023;
Savant et al., 2023; Shteinberg et al., 2021). Além disso, a medicac¢do néo é para todos. Embora
tragam beneficios substanciais, existem desafios e limitagdes. O custo € muito elevado, o que
pode limitar o acesso, especialmente em paises com recursos limitados, representando um
obstaculo significativo para a cobertura de tratamentos e cuidados em saude publica. Ha ainda
efeitos adversos e intolerancias individuais, como problemas hepéticos, 0 que aumenta a
complexidade do tratamento, exigindo um monitoramento rigoroso.

CONSIDERACOES FINAIS

O impacto do uso de moduladores de CFTR na nutricdo em fibrose cistica é significativo,
melhorando a fungdo pancredtica e a absorcdo de nutrientes. No entanto, os desafios
nutricionais permanecem e exigem cuidados continuos, como ajustes dietéticos, avaliacdo
continua das necessidades energéticas, 0 monitoramento do estado nutricional, vitaminas e
minerais.

A abordagem multidisciplinar continua sendo fundamental nesse processo, compartilhando
informacdes e ajustando suas estratégias terapéuticas conforme a evolucdo do quadro clinico e
as respostas ao tratamento. A criacdo de protocolos mais integrados no acompanhamento de
pacientes com fibrose cistica, especialmente apds a introducdo dos moduladores de CFTR, é
essencial para garantir que o tratamento seja mais eficaz, personalizado e centrado no paciente.
Além disso, € necessario investir em pesquisas continuas sobre os efeitos de longo prazo desses
moduladores, para garantir que as estratégias nutricionais se mantenham atualizadas e eficazes.

Em sintese, a nutri¢cdo continua sendo um pilar fundamental no tratamento da fibrose cistica. O
impacto das mudancas no manejo nutricional, impulsionado pelos moduladores de CFTR, exige
uma colaboragdo cada vez maior entre os profissionais da salde e uma abordagem dindmica,
adaptada as necessidades de cada paciente, para otimizar os resultados clinicos e promover uma
vida saudavel e plena para os individuos com fibrose cistica. E ainda importante ressaltar que
0 uso de moduladores de CFTR néo € uma realidade para todos o0s pacientes e que 0s preceitos
basicos do cuidado nutricional e multidisciplinar devem prevalecer na individualizagdo do
tratamento. Além disso, é necessario investir em pesquisas continuas sobre os efeitos de longo
prazo desses moduladores, para garantir que as estratégias nutricionais se mantenham
atualizadas e eficazes.



CONGRESSO DE NUTRICAQ PEDIATRICA

REFERENCIAS

AIDQQO, E. et al. Clinical guidelines: Care of children with cystic fibrosis, 2020 | Royal
Brompton & Harefield hospitals. 9. ed. London, UK: lan Balfour-Lynn, 2023. Disponivel
em: https://www.rbht.nhs.uk/childrencf.

BAILEY, J. et al. Effect of CFTR Modulators on Anthropometric Parameters in Individuals
with Cystic Fibrosis: An Evidence Analysis Center Systematic Review. Journal of the
Academy of Nutrition and Dietetics, [S. I.], v. 121, n. 7, p. 1364-1378.e2, 2021.

BASS, R.; ALVAREZ, J. A. Nutritional status in the era of highly effective CFTR modulators.
Pediatric Pulmonology, [S. 1], v. 59, n. S1, p. S6-S16, 2024.

BASS, R.; BROWNELL, J. N.; STALLINGS, V. A. The Impact of Highly Effective CFTR
Modulators on Growth and Nutrition Status. Nutrients, [S. 1], v. 13, n. 9, p. 2907, set. 2021.

BONHOURE, A. et al. Overweight, obesity and significant weight gain in adult patients with
cystic fibrosis association with lung function and cardiometabolic risk factors. Clinical
Nutrition, [S. 1], v. 39, n. 9, p. 2910-2916, 2020.

CASTELLANI, C. et al. ECFS best practice guidelines: the 2018 revision. Journal of Cystic
Fibrosis, [S. I.], v. 17, n. 2, p. 153-178, 1 mar. 2018.

FERREIRA, C. E. S. et al. Consensus - reference ranges of vitamin D [25(OH)D] from the
Brazilian medical societies. Brazilian Society of Clinical Pathology/Laboratory Medicine
(SBPC/ML) and Brazilian Society of Endocrinology and Metabolism (SBEM). Jornal
Brasileiro de Patologia e Medicina Laboratorial, [S. 1], v. 53, p. 377-381, dez. 2017.

FRANCALANCI, M. et al. Nutritional Status and Circulating Levels of Fat-Soluble Vitamins
in Cystic Fibrosis Patients: A Cohort Study and Evaluation of the Effect of CFTR Modulators.
Children, [S. 1], v. 10, n. 2, p. 252, fev. 2023.

GOMES, A.; HUTCHEON, D.; ZIEGLER, J. Association Between Fat-Free Mass and
Pulmonary Function in Patients With Cystic Fibrosis: A Narrative Review. Nutrition in
Clinical Practice, [S. I.], v. 34, n. 5, p. 715-727, 2019.

HEVILLA, F. et al. Impact of Elexacaftor-Tezacaftor—lvacaftor Therapy on Body
Composition, Dietary Intake, Biomarkers, and Quality of Life in People with Cystic Fibrosis:
A Prospective Observational Study. Nutrients, [S. 1], v. 16, n. 19, p. 3293, jan. 2024.

JAIN, R. et al. Pregnancy in cystic fibrosis: Review of the literature and expert
recommendations. Journal of Cystic Fibrosis, [S. I.], v. 21, n. 3, p. 387-395, 1 maio 2022.

JOZALA, D. R. et al. Tradugéo para o portugués (Brasil), adaptacéo transcultural e avaliacdo
da reprodutibilidade da Escala de Bristol para Consisténcia de Fezes modificada para criangas.
Jornal de Pediatria, [S. 1], v. 95, p. 321-327, 1 jul. 2019.



CONGRESSO DE NUTRICAQ PEDIATRICA

LOPEZ CARDENES, Cm. et al. Effects on growth, weight and body composition after CFTR
modulators in children with cystic fibrosis. Pediatric Pulmonology, [S. ], v. 59, n. 12, p.
3632-3640, 2024.

MADDE, A. et al. Nutritional status and lung function in children with pancreatic-sufficient
cystic fibrosis. Journal of Cystic Fibrosis, [S. 1], v. 21, n. 5, p. 769-776, 2022.

MCDONALD, C. M.; ALVAREZ, J. A.; etal. Academy of Nutrition and Dietetics: 2020 Cystic
Fibrosis Evidence Analysis Center Evidence-Based Nutrition Practice Guideline. Journal of
the Academy of Nutrition and Dietetics, [S. I.], v. 121, n. 8, p. 1591-1636.e3, 1 ago. 2021.

MCDONALD, C. M. et al. Cystic fibrosis and fat malabsorption: Pathophysiology of the cystic
fibrosis gastrointestinal tract and the impact of highly effective CFTR modulator therapy.
Nutrition in Clinical Practice, [S. 1], v. 39, n. S1, p. S57-S77, 2024.

MCDONALD, C. M.; BOWSER, E. K,; et al. Dietary Macronutrient Distribution and Nutrition
Outcomes in Persons with Cystic Fibrosis: An Evidence Analysis Center Systematic Review.
Journal of the Academy of Nutrition and Dietetics, [S. .], v. 121, n. 8, p. 1574-1590.e3, 1
ago. 2021.

MIELUS, M.; SANDS, D.; WOYNAROWSKI, M. Improving nutrition in cystic fibrosis: A
systematic literature review. Nutrition, [S. 1], v. 102, p. 111725, 1 out. 2022.

MINISTERIO DA SAUDE BRASIL. Protocolo Clinico e Diretrizes Terapéuticas da Fibrose
Cistica. PORTARIA CONJUNTA SAES/SECTICS N° 5, DE 30 DE ABRIL DE 2024. p. 47,
2024. Disponivel em: https://www.gov.br/saude/pt-br/assuntos/pcdt/arquivos/2022/portal-
portaria-conjunta-no-25_pcdt_fibrose-cistica.pdf/view.

NERI, L. de C. L. et al. Brazilian Guidelines for Nutrition in Cystic Fibrosis. Einstein (Sao
Paulo)., [S. ], v. 20, p., 22 mar. 2022.

ONIS, M. de et al. Development of a WHO growth reference for school-aged children and
adolescents. Bulletin of the World Health Organization, [S. 1], v. 85, n. 9, p. 660-667, set.
2007.

POLLI, P. et al. Transitory pancreatic insufficiency in cystic fibrosis children. Journal of Cystic
Fibrosis, [S. I.], v. 19, n. 1, p. e5-€6, 2020.

RITCHIE, H. et al. The prevalence of aberrations in body composition in pediatric cystic
fibrosis patients and relationships with pulmonary function, bone mineral density, and
hospitalizations. Journal of Cystic Fibrosis, [S. I.], v. 20, n. 5, p. 837-842, 1 set. 2021.

SAVANT, A. et al. Cystic Fibrosis. In: ADAM, M. P. et al. (ed.). Cystic Fibrosis. 2023. ed.
Seattle (WA): University of Washington, Seattle, 2023. v. 1993-2023, . Disponivel em:
https://www.ncbi.nIm.nih.gov/books/NBK1250/. Acesso em: 7 abr. 2023.



NUTPEDCON

CONGRESSO DE NUTRICAQ PEDIATRICA

SBP. Manual de Avaliacdo Nutricional. 2 edicdo. Sdo Paulo: Sociedade Brasileira de
Pediatria. Departamento de Nutrologia, 2021(,
https://www.sbp.com.br/fileadmin/user_upload/ 22962e-ManAval_Nutricional_-
_2Ed_Atualizada_SITE.pdf).

SCHWARZENBERG, S. J. et al. Elexacaftor/tezacaftor/ivacaftor and gastrointestinal
outcomes in cystic fibrosis: Report of promise-Gl. Journal of Cystic Fibrosis, [S. I.], v. 22, n.
2, p. 282-289, 1 mar. 2023.

SCULLY, K. J. et al. The Relationship between Body Composition, Dietary Intake, Physical
Activity, and Pulmonary Status in Adolescents and Adults with Cystic Fibrosis. Nutrients, [S.
I.], v. 14, n. 2, p. 310, jan. 2022.

SELLERS, Z. M. et al. Cystic fibrosis screening, evaluation, and management of hepatobiliary
disease consensus recommendations. Hepatology (Baltimore, Md.), [S.1.],v. 79, n. 5, p. 1220-
1238, maio 2024.

SHTEINBERG, M. et al. Cystic fibrosis. The Lancet, [S. |.], v. 397, n. 10290, p. 21952211,
2021.

SILVA FILHO, L. V. R. F. da et al. Uso de elexacaftor + tezacaftor + ivacaftor em individuos
com fibrose cistica com pelo menos um alelo F508del: revisdo sistematica e meta-analise.
Jornal Brasileiro de Pneumologia, [S. I.], v. 49, p. 20230187, 5 jan. 2024.

THORNTON, R. R. et al. Dietary intake and quality among adults with cystic fibrosis: A
systematic review. Nutrition & Dietetics, [S. I.], v. 81, n. 4, p. 384-400, 2024.

VAN DER HAAK, N. et al. Highlights from the nutrition guidelines for cystic fibrosis in
Australia and New Zealand. Journal of Cystic Fibrosis, [S. 1], v. 19, n. 1, p. 16-25, 1 jan.
2020.

WHO. WHO child growth standards: length/height-for-age, weight-for-age, weight-for-
length, weight-for-height and body mass index-for-age: methods and development.
Geneva: [s. n.], 2006. Disponivel em: https://www.who.int/publications-detail-
redirect/924154693X. Acesso em: 11 abr. 2022.

WILSCHANSKI, M. et al. ESPEN-ESPGHAN-ECFS guideline on nutrition care for cystic
fibrosis. Clinical Nutrition, [S. L], v. 43, n. 2, p. 413-445, 1 fev. 2024.

YUZYUK, T. et al. Improvement of lipid and lipoprotein profiles in children and adolescents
with cystic fibrosis on CFTR modulator therapy. Journal of Cystic Fibrosis, [S. I.], v. 22, n.
6, p. 1027-1035, 1 nov. 2023.



