Fibrose Cistica com Asma como

Manifestacao Inicial

Introducao: A Fibrose Cistica (FC) € uma doenca hereditaria multissistémica, caracterizada
principalmente pela obstrucao e infeccao das vias aereas, alem de deficiénaias digestivas. A FC
€ a principal causa de doenca pulmonar cronica e grave em criancas, além de uma das prin-
cipais causas de insuficiéncia pancreatica exdcrina nesta idade. Ela também é causa de casos
de polipose nasal, pansinusite, prolapse retal, pancreatite, colelitiase e hiperglicemia insulino-
-dependente. O diagnostico se basela na histora clinica, familiar e teste de suor positivo. O

tratamento deve ser multiprofissional e com medidas preventivas de infeccoes pulmonares.

O objetivo deste trabalho € relatar um caso atipico de FC, com diagnostico tardio junto ao
diagndstico de outros membros da familia também oligossintomdticos. Deserigao: Crianca
de 9 anos, apresentando pneumonias de repeticao, com imagem radiologica de torax bem
comprometida, [ C de torax com imagens em mosaico e atelectasias, sem resposta adequada
a terapéutica para asma alérgica. Foi submetide ao teste do suor, com resultado positivo, e
apas Inicio do tratamento para FC, houve melhora importante do quadro clinico. Em segul-
da fol feita busca de casos de FC na familia, e 3 dos 5 irmaos tiveram teste do suor tambem
positivo. Comentarios: Destaca-se o papel fundamental da histéria dinica minuciosa, da
discussao de hipoteses diagnosticas e da importdncia de langar mao de testes diagnosticos
especificos ao se pensar na possibilidade diagnostica. Ressalta-se ainda a importancia do tra-
tamento multidisciplinar, visando melhora clinica e prevenindo sequelas a longo prazo, além
de preparar toda familia a lidar com a doenca. Conelusaeo: A associacio entre os diferentes
fenotipos relacionando as mutacdes genéticas e a Intensidade dos sintomas, leva ao diagnos-
tico da FC em faixas etdrias diferentes. E importante lembrd-la como diagndstico diferencial
nos casos de pneumonias de repeticao, sibildncia recorrente em qualquer idade e bronquiec-
tasias, possibilitando um numero cada vez malior de pacientes diagnosticados.
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