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RESUMO

A fibrose cistica € um doencga genética autossémica recessiva, cronica, progressiva
e multissistémica, Ela atinge igualmente ambos 0s sexos e sua incidéncia na
populagdo geral é de 1:2.000 nascidos vivos, com maior frequéncia em
populagdes caucasianas. Essa doencga se caracteriza pela disfungao do gene Cystic
Fibrosis Transmembrane Conductance Regulator (CFTR), que codifica uma
proteina reguladora de conduténcia transmembrana de cloro. A clinica desses
pacientes € apresentar secregdes mucosas espessas e viscosas, que obstruem os
ductos das glandulas exdécrinas, contribuindo no aparecimento de trés
caracteristicas basicas: doenca pulmonar obstrutiva crénica, niveis elevados de
eletrélitos no suor, insuficiéncia pancreatica com ma digestdo e ma absorgédo
provocando desnutricdo secundaria. Objetiva-se apresentar o quadro de perfuragéo
intestinal intradtero como complicacéo de ileo meconial na fibrose cistica. Realizou-
se revisao dos prontudrios, seguimento ambulatorial, condutas e tratamentos na
internagdo hospitalar. Recém nascido sexo masculino, nascido de parto vaginal
dia 12/05/21, idade gestacional 34 semanas, pesando 3.460kg, nascido hipotdnico
com necessidade de 1 ciclo de VPP com boa resposta, recebeu APGAR 6/9 no 1° e
5° minuto respectivamente, evoluindo com desconforto respiratério progressivo,
sendo admitido na UTI neonatal com suporte ventilatério CPAP. Ao exame fisico,
apresentava importante distensdo abdominal e auséncia de ruidos hidroaéreos,
sendo solicitado USG abdominal com resultado de distensdo de segmentos
intestinais sem peristaltismo, espessamento parietal intestinal sugerindo
pneumatose intramural, imagens sugerindo pneumoperiténio. Foi levado a
laparotomia com quadro compativel de ileo meconial e peritonite meconial. Nao foi
localizado perfuracé@o primaria durante a cirurgia, sendo realizado ileostomia em al¢a
e lise de aderéncias. No 5° dia de pds operatério foi colhido teste do
pezinho/dosagem sérica de tripsina imunorreativa (TIR), diagndstico compativel com
fibrose cistica, sendo confirmado por segunda coleta dia 01/06/21, corroborando
com o primeiro. Apds 47 dias de internagdo, foi realizado o teste do suor, valor
compativel com fibrose cistica, resultado SIC mae sem acesso ao resultado, sendo
iniciado terapia de reposicao oral de enzimas pancreaticas. Apds 28 dias, foi
realizada consulta e seguimento ambulatorial de referéncia, evoluindo sem
intercorréncias. Em 27/08/21 com 3 meses e 15 dias de idade, foi submetido a
corregao da ileostomia e reconstrugdo do transito intestinal. Evoluiu com ileo
paralitico e distensdo abdominal até o 5° dia de pds operatorio (PO), apresentando
melhora progressiva com eliminacdo de fezes e da distensédo abdominal. Alta
hospitalar no 13° de PO com férmula lactea e manutencdo das enzimas, mantendo
seguimento em ambulatério de referéncia. Conclui-se que dos diagnosticos de ileo
meconial (IM), 80% séo devido fibrose cistica, sendo que desses, apenas 21.7%
irdo apresentar IM como principal manifestagao precoce, e cerca de 18.3% destes
apresentardo perfuragdo. A expectativa de vida em pacientes com fibrose cistica
tem aumentado com os avangos de diagnostico precoce, com inicio rapido da
terapia de reposicdo enzimatica e com uma equipe treinada para atender, dar
seguimento e prevenir complicacdes. E de suma importancia realizar a triagem
neonatal com o teste do pezinho e tratar pacientes antes que eles desenvolvam os
danos pulmonares, pois assim terdo melhor prognéstico e melhora da qualidade de

1 Universidade Vale do Rio Doce, arianapinheirocaldas@hotmail.com
2 Universidade Federal Juiz de Fora, rachelroana@hotmail.com

3 Universidade Federal Minas Gerais, walthon.junior@univale.br

4 Universidade Federal Rio de Janeiro, denise.marques@univale.br



vida.
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