
800 
novos casos de fibrose 

cística surgem no Brasil a 
cada ano, segundo 

estimativas 

1 
para 2,5 mil é a incidência 
da doença na população 
mundial; pessoas da raça 

branca são as mais 
atingidas 
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Teste previne agravamento de fibrose cística 
PÍLULAS 

Doença de origem genética tem variações 

ENTENDA A DOENÇA 
A fibrose cística é a doença congênita que provoca mais mortes. O diagnóstico precoce, além de essencial, 
permite ao doente levar uma vida com qualidade 

Os órgãos mais vulneráveis à fibrose cística são o pulmão (que produz o muco 
ou catarro), o pâncreas (que produz o suco pancreático) e a vesícula (com o 
líquido biliar). O aparelho genital masculino também pode ser atingido pela 
doença, provocando esterilidade 

A fibrose cística (ou mucoviscidose) é uma doença das glândulas éxócrinas, aquelas cuja 
secreção é lançada, por meio de um canal, para o exterior do órgão que a produz. 

Quem sofre de fibrose cística, uma doença genética e hereditária, tem um 
espessamento das secreções do corpo. Por um defeito genético, os canais de 
excreção das glândulas começam a se deteriorar e ficam obstruídos, causando 
o acúmulo de secreção nos órgãos afetados 

criança sadia e 50% de chance de ter 
uma criança sadia mas transmissora 
da fibrose cística", explica Feher. Se- 
gundo ele, existe exame para avaliar 
se a pessoa é ou não portadora do 

gene. 
Na população 

branca de origem 
anglo-saxã, 1 em ca-
da 50 pessoas é por-
tadora do gene da fi-
brose cística. A pro-
porção diminui sig-
nificativamente en-
tre negros e, mais 
ainda, entre orien- 
tais. Para se ter uma 

idéia, 1 em cada 18 mil negros, no 
mundo, sofre do mal e, entre os 
orientais, essa proporção é de 1 para 

O que agrava a situação dos 
pacientes com fibrose cística é a 
demora no diagnóstico. De um to-
tal de 22 crianças atendidas 
atualmente no serviço de pneu-
mologia da Universidade Fede» a1 
de MO Paulo (Unifesp), um dos 
centros de referência para a 
doença no País, apenas 14% pro-
curaram atendimento antes dos 2 
anos de idade. Quase a metade 
dos casos foram diagnosticados 
aos 8 anos, urna 
fase da vida em 
que a fibrose eis' ti-
ca já está muito 
avançada e o pa-
ciente já apresen-
ta complicações 
severas, como gra-
ves lesões pulmo-
nares. 

Segundo Gilber- 
to Petty, da Uni- 
fesp, hoje em dia, para casos 
diagnosticados precocemente, já 
existe muito recurso terapêutico 
para combater a fibrose cística. 
"Vão desde os medicamentos até 
as perspectivas cirúrgicas, mais 
avançadas, como o transplante 

Ao mesmo tempo, as células que fabricam 
a secreção das glândulas perdem sua função 
e provocam uma lesão no tecido do órgão 
atingido 

PU 
DEVE 

MAN 

SEMPRE 

Medição da taxa de 
cloro e sódio aponta 

uma das doenças menos 
diagnosticadas no País 

MARIA LIGIA PAGENOTTO 

D oença congênita (adquirida 
na concepção) mais fre-
qüente na raça branca, a fi- 

brose cística é também um dos ma-
les menos diagnosticados no Brasil. 
De cada 800 novos doentes estima-
dos por ano, no País, apenas 10% re-
cebem o diagnóstico adequado e, 
ainda assim, tardiamente. Falta de 
testes disponíveis nos hospitais da 
rede pública para detecção do pro-
blema e desinformação da classe 
médica são os dois fatores que, se-
gundo especialistas, mais contri-
buem para o agravamento do qua-
dro da doença. 

"Falta lembrar que a fibrose císti-
ca existe", diz o pneumologista An-
dré Feher, do corpo clínico do Hos-
pital Sírio Libanês e com especiali-
zação em pneumologia pediátrica 
em Boston e Indianápolis. Conheci-
da também pelo nome de mucovis-
cidose, a fibrose cística é uma doen-
ça das glândulas exócrinas, as que 
lançam secreção, através de um ca-
nal, para fora do órgão que a pro-
duz. 

Segundo a médica. Sônia Chiba, 
do setor de pneumologia infantil da 
Universidade Federal de São Paulo 
(Unifesp) , a fibrose cística provém 
de um defeito nos genes que provo-
caalterações no transporte dos ele-
trólitos (condutores de eletricidade, 
que podem ser sólidos ou líquidos). 
Esse defeito altera o transporte da 
água nas glândulas, tornando as se-
creções espessas e viscosas. 

"O espessamento das secreções 
acaba por obstruir os canais das 
glândulas, que se deterioram", ex-
plica Feher. As células responsáveis 
pela fabricação da secreção da glãn-
dula também sofrem um processo 
de deterioração. "Elas perdem sua 
função e acabam por ocasionar uma 
lesão no tecido do órgão atingido", 
diz o médico. O canal de excreção, 
uma vez obstruído, fibrosa, ou seja, 
endurece, dificultando ainda mais a 
saída da secreção. 

Os órgãos mais atingidos pela fi-
brose cística são o pulmão, o pãn-
creas-e-n-vestenta. Quando não -- 
tada, no pulmão a doença pode 
acarretar infecção respiratória, le-
vando à morte. A causa é o acúmulo 
do muco (catarro) produzido natu-
ralmente para lubrificar o órgão. 

No aparelho digestivo, em órgãos 
como pâncreas e vesícula, que 
atuam diretamente na digestão dos 
alimentos, o acúmulo de secreção 
(suco pancreático e bílis) também 
pode causar complicações sérias. 

Homens atingidos pela fibrose 
cística podem ainda apresentar 
problemas no aparelho genital, le-
vando-os à esterilidade. "O liquido 
seminal muito espesso acaba por 
destruir os espermatozóides", afir-
ma Feher. Outros órgãos menos vi-
tais — como a glândula lacrimal e a 
sudorípara — também podem ser 
atingidos pela fibrose cística, mas 
com menos danos ao organismo. 

Suor salgado — Quando não rece-
bem tratamento adequado, indiví-
duos com fibrose cística apresen-
tam suor mais salgado, facilmente 
sentido por meio do beijo. Diarréia, 
tosse crônica e repetidas pneumo-
nias são alguns dos sintomas da 
doença. "Como são sinais comuns a 
várias outras patologias, é impor-
tante que o especialista fique atento 
a algumas particularidades do 
doente", afirma Feher. 

"Se a pneumonia é freqüente, po-
de ser o indicativo para que se faça 
o teste da fibrose cística", alerta. 
Diarréias intensas, com prejuízo pa-
ra a nutrição e o desenvolvimento 
da criança, também pedem o exa-
me. O teste consiste na medição da 
taxa de cloro e sódio do suor, duas 
substâncias presentes nas secre-
ções. Nos portadores da fibrose cís-
tica, as taxas tendem a ser mais 
concentradas. 

Segundo o pneumologista Feher, 
números iguais ou acima a 60 milie-
quivalentes (a unidade que mede os 
eletrólitos) por litro indicam a pre-
sença da fibrose cística. O método 
de medição, no entanto, é delicado e 
caro e não são todos os laboratórios 
que sabem aplicá-lo, segundo espe-
cialistas. De acordo com os médicos, 
na prevenção do agravamento do 
quadro da fibrose cística, o exame 
do cloro e sódio deveria se tornar 
obrigatório logo após o nascimento, 
a exemplo do "teste do pezinho", 
que mede a taxa de fenilcetonúria e, 
conseqüentemente, previne o retar-
do mental na criança 

O consultor da seção de 
Saúde do "Estado" é o 

cardiologista Wagner Ibraim, 
do Instituto do Coração 

Segundo especialista, 
existem mais de 500 

mutações de gene 
causador co mal 

p essoas com fibrose cística se-
cretam água em pequena 
quantidade, daí o espessa- 

mento das secreções. A doença, de 
origem genética, apresenta variações 
no grau de severidade mas em hipó-
tese alguma afeta a capacidade inte-
lectual. Algumas formas se manifes-
tam apenas em um órgão. "Isso varia 
segundo a herança genética", infor-
ma o pneumologista. Clóvis Eduardo 
Gomes, chefe da disciplina de pedia-
tria da Universidade Federal de São 
Paulo (Unifesp). 

Problemas intestinais 
apontam entre 5% e 10% 
dos doentes no momento 

do nascimento 

D e acordo com o médico An-
dré Feher, entre 5% e 10% 
dos doentes com fibrose 

cística são diagnosticados no mo-
mento do nascimento por conta 
dos problemas intestinais. "É uma 
das primeiras complicações da fi-
brose cística." São os pacientes 
que tendem a apresentar o maior 
índice de sobrevida. 

Quando o diag-
nóstico é feito tar-
diamente, a sobre-
vida de um pacien-
te com fibrose cís-
tica é de apenas oi-
to anos. "Não há 
como reverter o ór-
gão que já foi lesa-
do pelas complica, 
ções", alerta Feher. 

Mas ele dá uma 
notícia alentadora: nos últimos 
50 anos, a vida média dos pacien-
tes com fibrose cística aumentou 
em três vezes. "Isso mostra os 
avanços que a medicina tem con-
seguido e há prognósticos de que 
isso cresça ainda mais", explica o 
médico. 

Para que a pessoa sofra da doen-
ça, segundo o médico, é necessário 
que ela herde um gene anormal do 
pai e outro da mãe. "O defeito está 
no braço longo do cromossomo 7, 
provavelmente em 
uma área responsá-
vel pela regulagem 
das glândulas exó-
crinas", diz o pneu-
mologista André Fe-
her. E importante 
lembrar que porta-
dores sadios do gene 
da fibrose cística são 
transmissores da 
doença. 

"Portadores do gene têm 25% de 
chance de ter um filho com fibrose 
cística, 25% de chance de ter uma 

Tubo digestivo — As complica-
ções digestivas dos pacientes com 
fibrose cística consistem na perda 
de proteínas e gordura. Os pa-
cientes, com freqüência, quando 
não alimentados corretamente, 
sofrem de deficiência calórica, po-
dendo apresentar desnutrição. O 
pâncreas, encarregado, por meio 
da enzima pancreática, de "que-
brar" as proteínas, não faz sua 
função. O mesmo ocorre com a ve-
sícula biliar, que, por meio da bí-
lis, deve promover a "quebra" das 
gorduras. 

Para tratar o problema são 
prescritas cápsulas 
de enzima pan-
creática, que auxi-
liam na digestão 
dos alimentos. A 
quantidade vai va-
riar de acordo com 
o grau de severida-
de da doença. 

Para os portado-
res da fibrose tam- 
bém é comumente 

recomendada a ingestão de suple-
mentação calórica, a ser prescrita 
pelo especialista. O pneumologis-
ta Feher aconselha a ingestão de 
vitaminas lipossolúveis (A, D, E e 
K, as que se dissolvem na gordura 
e também não são bem absorvidas 
pelos pacientes).  

cada 90 miL 

MutaçÕes— De acordo com o pneu-
mologista Gilberto Petty, também da 
Unifesp, existem mais de 500 muta-
ções do gene da fibrose cística A gra-
vidade de cada caso vai variar con-
forme o gene causador da doença 

Um bebê que não consegue eva-
cuar nas primeiras 24 horas após 
seu nascimento pode estar sofrendo 
de fibrose cística, de acordo com Fe-
her. Aqueles que já nascem com o 
abdome muito distendido também 
podem sofrer do mesmo mal. "A se-
creção pode se acumular antes de o 
bebê nascer", alerta o especialista. 
"Isso pode provocar a perfuração do 
intestino da criança, se não detecta-
da a tempo." 

de pulnulo e a terapia genética." 
Esta última, ainda em fase de 

pesquisa, consiste na implanta-
çar-3 de um gene normal no lugar 
do defeituoso. "Aos poucos, a fi-
brose estica tende a se tornar 
uma doença cran'ica, facilmente 
controlável, a exemplo da diabe-
te", acredita Petty. "Os progr.ros" ti-
COS são bons', avisa. 

Para combater os problemas 
respint~s, os especialistas são 

unânimes: além 
do controle das in- 
.fecções é prescrito 

IMÃ() 	intenso trabalho 
de fisioterapia ou 

SER 	drenagem brôn- 
quica. O muco que 

TIDO 	se acumula no 
pulmão' leva às in- 

"LIMPO" 	feições. Para evi- 
tar isso, é necessá- 
rio manter o órgão 

sempre "limpo". Os serviços espe-
cializados dispõem-se a ensinar 
a fisioterapia aos pais e doentes, 
mas é imprescindível que o porta-
dor do problema habitue-se, des-
de criança, a praticar os exercí-
cios de drenagem. 

Radiação em próstata 
preserva potência 

NOVA YORK — Homens jo-
vens com cãncer de próstata têm 
chance maior de continuar se-
xualmente potentes se forem 
submetidos a terapia de radia-
ção para reduzir o tumor, em vez 
de cirurgia para remoção da 
glãndula. A constatação consta 
de um estudo feito com 45 ho-
mens entre 50 e 65 anos, que se 
submeteram a radiação para 
tratar câncer de próstata. Do -to-
tal, 73% se mantiveram sexual-
mente potentes. Outros estudos 
mostraram que apenas 10% dos 
homens se mantêm totalmente 
ativos sexualmente após a reti-
rada da próstata. O estudo foi 
conduzido pelo médico Nicos Ni-
colaou, oncologista da Universi-
dade da Columbia Britânica, em 
Vancouver. 

Calvície é associada 
a hormônio feminino 

WASHINGTON — A calvície 
pode estar vinculada a um hor-
mônio feminino. Pesquisadores 
norte-americanos descobriram 
que uma substância que detém a 
difusão do estrógeno está asso-
ciada ao crescimento do cabelo. 
Cientistas da Universidade da 
Carolina do Norte, que estuda-
vam o câncer de pele, descobri-
ram que ratos de laboratório 
tratados com uma substânc,la 
que bloqueia o estrógeno ti.Ve-
ram uma reação inesperada: 
crescimento capilar abundante. 
Os pesquisadores suspeitam que . 
os receptores de estrógeno das 
células dos folículos pilosos 
atuam como interruptores, esti-
mulando ou bloqueando o cres-
cimento do cabelo. 

Proteína é esperança 
para doente de artrite 

LONDRES —  Uma proteína 
que dá ordens às células do siste-
ma  pade-ofereser 
esperança a pacientes com artri-
te reumatóide. A proteína poderã 
ser usada para "desligar" células 
de defesa que atacam as juntas, 
provocando a doença, explicou 
Roderick Flower, do Instituto -  de 
Pesquisa Harvey, em Londres. Se-
gundo o especialista, desenvól-
ver uma droga com base nessa 
proteína pode levar a um trata-
mento mais eficaz tanto para a 
artrite como para doenças simi-
lares. "Isso abre caminho para 
novos agentes terapêuticos capa-
zes de imitar esse mecanismo na-
tural de desligar", disse o médico 
Mauro Perretti, que liderou:a 
pesquisa. 

Identificado gene 
que causa anemia 

WASHINGTON — Duas equipes 
de cientistas anunciaram ter iden-
tificado um gene que causa uma 
forma rara e mortal de anemia-e 
produz uma proteína que pode 
ajudar a entender como o cãncer 
se desenvolve. O gene causa a ane-
mia Fanconi, que geralmente leka 
à morte por volta dos 16 anos. Ele 
provoca problemas na medula e 
defeitos congênitos, colocando 
crianças em risco de desenvolver 
cãncer, especialmente leucemia. 
"É uma doença rara", disse o médi-
co Alan D'Andrea, da Universida-
de de Harvard. "Temos esperança 
de vir a aprender algo fundamen-
tal sobre o câncer." Os cientistas 
acreditam que pelo menos cinco 
genes diferentes provocam a ane-
mia Fanconi. 

Tendência à obesidade 
é notada na infância 

BRECKENRIDGE — Pessoas 
com tendência à obesidade de-
monstram os primeiros sinais de 
que terão peso acima da média, 
na idade adulta, logo aos 3 meses. 
Pesquisadores descobriram que 
esses bebês, geralmente filhos de 
mães obesas, exibem na primeira 
infância o que se chama eufemis-
ticamente de um "vigoroso estilo 
de alimentação". Em outras pala-
vras, mamam mais e com maior 
agressividade. O médico Robert 
Berkowitz e seus colegas da Uni-
versidade da Pensilvãnia estuda-
ram 39 bebês, cujas mães tinham 
peso médio, e 40 filhos de obesas. 
Um computador constatou que os 
bebês com alto risco de obesidade 
absorviam 50% a mais de leite que 
os demais. 

Sintomas 
Um dos principais sintomas da fibrose cística é o suor salgado, 

perceptível por meio do beijo. Por isso, o diagnóstico da doença é 
feito por um teste que mede a taxa de cloro no suor. Quanto mais 
concentrada, mais as chances de a pessoa sofrer do distúrbio 

Outros sintomas são, no pulmão, as pneumonias de repetição. No 
aparelho digestivo, a diarréia 

A fibrose cística surge no momento da concepção pela transmissão 
e conjunção de dois cromossomos portadores de um gene anormal. 
Os cromossomos provêm da mãe e do pai. Mas a doença não se 
manifesta nos pais porque cada um é protegido por outro cromossomo 
sadio.-Os pais_klo.podd,doces sadios_mas_podem transmitir a _doença 
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Diagnóstico precoce aumenta sobrevida 
Distúrbio tende a se tornar crônico 

••■••■•I•cl.712 


