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Fibrose quística – Vinte anos após a localização do locus
do gene
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Editorial

���������	
�
�
��������
�����������������������������������
������
�
������������	
����
� �����
���
�	����������� !����"����#���
����$�����%��&���
�����
���������
���'��
��
����
���(��"
������)������
�*��
��������������
���������)+�������,�"�)�
���*�'������-./0�����������"��������������
���������
���
��
$%�������'���������&�����������������
������1��"
��"�����������
�������
�
��
�����
�%����./��
�)���
��
�%
��
���
�
��
���2�������
����
)�����"
��������3��������������������
���'��
���������
�����������������������
��%������������
�
�
��������������
�����
����4����������
��������
�������������������
���������5����������������
��
����6��7
��3����
����������
����
�
��
��*�������5���������
���������
������5����
����
��
���
�
%�������4����������������������������%��8
����./���
��������������$�������)�
�
%����
��������
�����������5����
����9�����
�������8
��
��
�����
�%����./�����%������������������)�����:���������
��
��%�������*�������8
��;�%�����
��"�������'�����������
��'�������%���������������	
�����	�������	���
�
�����������������
	�-<.=>0��������
���
�����
������"�����
�������"��������������<.=>���
�������
���
�������������������:���������
��
���8
��
�"����
����������"'�����������������
��9�%8
���
���4�����8

�
�%������
��������������'��������
��� ��.�������
�������
������������������������
��������
�����
�����)�
��'���������%�����8
����$"�%
���"���8
�����
�����������������������
�����
����������&%���
�����5��������������
�
�����������%&����������
�����8
�"�����
�9%���������
��'���6�1�!�
;���������
�"�����������"���8
������
��'���<.=>���
���������
����
�������������"���8
������������
��
���
�����'����������)�������������
��9�%8
���
���4�����8
��
�%������8
��������"�����:�����'�����

345� � � � � � � � 	 
 � � � � � � � � � 
 � � 	 � � � � 
 � 
 � � �

Vol XI  N.º 4  Julho/Agosto  2005

Recebido para publicação: 05.08.18

Celeste Barreto1

1 Centro Especializado de Fibrose Quística

Hospital de Santa Maria, Lisboa.



� � � � � � � � 	 
 � � � � � � � � � 
 � � 	 � � � � 
 � 
 � � �

Vol XI  N.º 4  Julho/Agosto  2005

346

������������������������������� !����"���"�#�$%��&��������&��'���
Celeste Barreto

����
������<����������������./�&����������������
�����"���8
�������$������49�������
)�����8
#��"���8

����
������9��������
�����
���������
���
�≥ !(���*?@������
��������
�6��������������(�A��
�
�
����������
�������������9����&�������������$��������
�����;���'��
�����
�
�����8
������������������9����
�
�������
�
������	����
����
������������
��
��������%��������
���8
�����
���������
�����
#�������
��
%�9����
���������"��
�$���2�������������
���8
��
���
����*��������%�����������)��������"��
�'����
�������������8
�����
����������������
���8
���'���������*������5����������
���
)������������%�9����
�
�����������������
���8
�"$���������
��
����
��9���������������
���������
�����3���
���������:��
�
�%���6�
�������8
�������
�������.1(���������
����#���������������2(�A��
������
��./������
�����8

������������
�7
����������
����������&�������7���
�����8
��
���%��������������5�����&������
����
-!!�A0��������
�
����
�����
����"
������������
���������������������	��B�C�����C��
��
������
��$���
���
�	��%�9����
����.�)�
���/�'��������
�@�)
���9��
����D�
�
%���E
���������
�<����
����F��&����
G��������
�H�������
�7���
�������I�3���	���>�����
�J
�%��-H7I�0�������&�������$�����%��&������4�������
���1(���
�������
���%������
��9����������"����8
���������8
�������
�����
��3���
���������:������
���
�"���
���
�%���
<.=>��8
����������
��������������������
����������������
���������������������	
����������
�������
���������6������:�������*�������������������������
�9%���������%���������
����������������:����8

�
����������������������
���%����������'"����������������
�����:������
�������5������
����$����
"��������
��������8
�����
���������:�����������&������6 �������
����������#����
�������
�������
�����
���
�&�������������*�������������:����*������)���������������"����8
��
�	7���
��C<>�-�����8
����������
������
��������0�����*�����������������������*���*�����������8
������*�5�����%��9���������������������
�
�
���&�
�
���+$�����
�'������������9����5���
���)������
�������"����������:����������
���
��
���
������
	����
��
��
����3��������)�����8
��
)������������
�
%����
�����������./����C
���%�������������
6(( ����������:����1!�����>�(!!<����������"��*�����������%����,�.1(�������8
��
����������������'"����
����
�����8
��
���%�����������������
��
��
���������
�����8
����%������������"��*�5������������9��&
�����2�A�����6�A�����������������������
��
�����
���"��������
�
��
�����-������
����6�A0��
��������:���������������5�����
����
����������
)�����
������
�������
������������:�����'�����
���
��%�������?
�����'���������
�����%�9����
�������������������
����
����������"'��������
�"�������;
�����
��
�������������������"���
����%�9����
���"������
���
����
�������
��������
���
��������
	��	�
�����
������
��
�����������
��������
����������������
������������
������������
�������
�����9���

����������8
����������8
������
���
�����'��������&��������������������������������������8
�������������
����
�
����$��
�������
��������������
���7
�<����
��
�G
����������I�����E�����������
��)
���8
��
��

F���
����H������%��8
����./��
�H7I�����������%��
�����
�H�������
����.���
�
%������K��������������
.���)��%��"
���
��'��������������������8
������
���������������
#�������
����)�9���������������;����������
�
�
������
����������
���� ���
�������������������
�"���������4���������%�9����
��(����



� � � � � � � � 	 
 � � � � � � � � � 
 � � 	 � � � � 
 � 
 � � �

Vol XI  N.º 4  Julho/Agosto  2005

347

������������������������������� !����"���"�#�$%��&��������&��'���
Celeste Barreto

��������"����8
���������:����
�������������������������
������:���%��9���
?"��9���
��������������
"
������)�������������
����8
���������"���8
�������$�����������������
��%��9���
���H���"���5����
������$�����-HC0�"
�����
��������"��9���
�������%���������������:�����������������C
��
���
����
���
"���8
�������$������
�����"
�����
��������"��9���
�����
��%���������������:�����������H�����"��
�#��
����������
�%���
�����
��������������"�����:�������
�����������
�����5�����)����������
��������
��"���������
�%&�������%��9���
�<.=>���
�������������������"���8
����<.=>�-L�(�A0��M���"��
�#���
���)&���*�����*����
�
���
�������
��HC����
���������
������������������
�����������"���8

-L���A0��
���
�������
��"���8
�������$������5�����
�����������"���8
�-L�1�A06�
C�����
�������
����%��9���
?"��9���
����������:����5�����
����������������������������
��
��
����
��������'�������"����
������
����������
���
���
�%&���
��<
����
���9�������*�����"����8
����������:��
���
����������)����������
�����$����������������
)�
��
��
����������"����
�������������:������������
H��HH���HHH����
����#�������
�
��
�����������
������"���5�����������$��������
��������#��������%������
�������������H��*�����������
��������%������
��'����
���������
����#�����"��9���
�����������"���8

������$�������������������HM����
����#�����"���8
�������$���������"��9���
��������6���������8
�����
�
�������.1(������&����������8
�����������HH���������8
��626#6!�NF�����������"��*�5�������
C
���%������%����������������
������A��"
�������������������
�F���
����H������%��8
����.�)�
���/�'�����
�
�H7I�������$������
����������������
��!6��
����������!���'�������
�������
���������8
���
�


�
��%9���
���������.1(���������
����
�����"��
���
���'���
��������%���
��
���
�������
���������8

�626#6!�NF����)�����
��������������"��9���
�����#���,��4���5������������������*��������������>7�
<.=>���
������������
����������8
�����
���
���������"�����������������������
�����6�
�����
����8
�������%��9���
����
���������
�����
�������������"���������8
�&��
�������������%���
�����
��������"�������%��9���
���������
������)��4
�����
����������*�����8
���������
�
������	����
���
7��������
��
������
��������
�����
�62�2(���
��������%�����
���
�����������	
�����
������
��������	��
����"��
�#���*���
���
������

�
��%9���
���������.1(�����
���
����
�����������������:�����������
*����
��
������
���
���
������
����
��%9���
���������.1(������������:��������������������

%���
�������
�����
����7��������
�����
�������
����������
��
��
��
������
������%���
����� ��
������
��%���
����%���������������"��
�#����%���������*������
�
�����8
���9������
�������
�
������	����
��
�������'��
��������������%��"���������������"���
���
���
������

�
��%9���
���������.1(������*����

�
������
���
���
������
����
��%9���
���������.1(�����
��������
�,����
��O�����*������
���������
���������
)�������
���8
����
)��������
���
������./�
��������"����8
����������:����
���$��
����)���������
�����)���������
��
���
%�9����
�����
�����
������
����#���������������������
�������
��*��������%���������'��
���8
��������"��������
���8

�������������
�&������
�"
���������
��
�%���
�%��
�'���
���*������������������"��5��������%����
�
��"����
���������
���
��"���
�����8
����
���
�����
�����������%��8
����
������ �
;�<����
����.�)�
���/�'�������
�G
����������I�����E�������������������
���((��
�����������%������

��%�����-!�����C���������������
�I�����
����C����
�
%��0������%���
���
+���
�����������%��8
�P��������




� � � � � � � � 	 
 � � � � � � � � � 
 � � 	 � � � � 
 � 
 � � �

Vol XI  N.º 4  Julho/Agosto  2005

348

������������������������������� !����"���"�#�$%��&��������&��'���
Celeste Barreto

�����C�
"�B�E��%�������������-.������������<�5���������K���������������@��)
����<����
����F��&����
G�����0������
���
�������
����8
����&�����P�*��������
�
�
)+�����
�������"������
�
��������
���
)�
�9%��
���
��*������
���8
����������������
�
����������
�����)�����
���������������������./
���
�������������
�������
�������
�����
�������������������)&������%���������������������
����%�9����

������
�������
�
������
���:�����'�������C�������
���������8
��
���
+���
����8
�����������������
���
�
�
%�������%��9�����"����
������
�������������
��9����������	
�		����������
��
�
��
���

)�
�9%��
������������
�����
�������������9������9����������&�������
�����&��
�������
C������&������
������������%��8
�������
�������������3����
��6(���
��������4����������
����4��������
./���������
������
�
�����������
���
���
����
%����
���8
������"������<
���"���
���������3������
������&����������
)���������������
������������
����%��"�������������������
�����
����'�����	����

����
���(������������*���2(�A��
���
�������
�������
��������
���
�������������#���
)������
����
���

����%��������
���
%�9����
�����������������������������������������
����
���(��������#������
�
)��������&����������'������� (���
���������3���
����������������������������
��
��
��
����
���
��
����
�����
��7
��
��
������
���
���4����
�����������
�����
)�����5�������������
��������
�����
�#��������
)�����������(���
�����1(�A��
���
������ �
���$��
)�+����������
������
�*���
���%������
���������
��������������
�����"�)�
���*�'�����
����$����
������������
���
���*�����������������������������
���%�����������������������������
�
�
)������������

��*�����������������1�
C����������������5�������
����
���� �	

��������������	
����!
������"
������
�
�����������:�������
�����

��������)
���8
�����
������
�*�������)���������
�������:���������	������������������8
�����9�������
�
���
�����8
���
����������
��
���
�������
��./�����'����������
����C�������#���*���������
�����

 �	

�����+����
����
��
���
�
��
����'���������
��������������%�������*�������������������������������

��������
����������������
�
��
�������
�����./��	����"�����*�����������
������������
��'���
��1(
�
�����������%������
�������������
���*�����������������������
���4����5�����������$������
���"���������������������������������
�����

����������������$��
�!�

���6((1�����
����
��6(���
����9�����
�������8
��
�%�������./������������
��������������
���%�����
����"������#����������������
��
�������Q��0����
)�������������
�R�60���*��������������������

�
�R
�0�+$����������
���������������������
���R��� 0����
�#��������*���������������%��
�������������
��������
����������
��
<
�������
����
�������
�����
��������"���
����%����
����
�
��������
���
�Q��0��
���������%�
������
�
�8
���"��������
��,���
����������������������R�60����%�9����
�������
�R����0���
���������
�����
������#
�����������������
<
����������������
�
�������
����*������
����
���
$����������6(���
����
�������
��./��������#
#���*����������
�����
������
�+�%������"
��
��������������8
����)����������
������
����������
�����������8
��������
������:����
��
�����
� �	

��������������
�
�8
��
���	���������
������



� � � � � � � � 	 
 � � � � � � � � � 
 � � 	 � � � � 
 � 
 � � �

Vol XI  N.º 4  Julho/Agosto  2005

349

������������������������������� !����"���"�#�$%��&��������&��'���
Celeste Barreto

���������	��
��=�����������<������.�)�
�����
������"�����)����%��������������S����
���
��
���	7�����S����!����������1R6�(Q�(1 #2�

6��C�������D�����������I�����
"��
�������<������.�)�
���������J�>������<����<����E������!R��1 Q�66�#1!0�

���>�
�����J>��>
������JE��T�����D#I���������H�����"�����
��
"��
���������"�)�
����%���Q���
���%������
������������
��
"��
����#

��������	7���I�����������R�6 1Q�(!!#2��

 ��D
��
���><��7�U��
�������
"��
�����

%�������
"��������"�)�
�������%��������������>������J�6(( R�6�Q� !#�1��

1��D����������F������	��D���%��%�7�U�=�����������
��
��D����������<������.�)�
�����C�������C���
�
�R�6(( R�2Q�2#���

!���������E	��C�
������%�
"�<.=>Q�=��������%��
��<��������E���#G
U�E��
�<.=>�7������
�F
�=
�
�%
��
���
���<�����

.�)�
���V�C��������C���
�
�R�6((1R���Q 2�# ���

2��G
�)��7��	
���%�F��I
�
���C;��=
���
���
"���������
���4�������
�����

%�������
"�)�����������"����
��������>���E���
)�
�

���!R (Q6�#1��

���=
��<������.�)�
����F����������������<
��
������#�=
��<.=>�������
������)����-6((10R�
���Q??UUU�%��������SS����
�����

���C��
��
�C��<
����)�����U��
��
��	������
�������
"�<.#������%�<.=>�������
������C
���%����W
����G����
�;�%�������
��-6(( 0

=
��E
��������F��������������
�
%��
"�<������.�)�
���R�
���Q??UUU�U

����?%��
����?��)������
��?��?�

�(��D�����
�<��C�������@�<
�
����������������C�
�������I�
���
�����
����)
����������
����%�9����
����.�)�
���/�'�����������

C�������C
����1�-�0Q�6!�#6!!�

����I���
�����G������=��+��F
��S���G����G�I����U�����J
�%�=

�����C�����F��������J
��
���T��
���E���
����D��������H��%���

���
�����G�������
�>
�
�������H��)���@
�����<�������D�����
�����)����>����

��E��%��������������T����T�����������E�����

E�����<.=>�<�#�<������.�����
�����7������G�����<
�
��<
���������W��
��
��F��
���������C
��
��������<������.�)�
����

F����
�����
�
%��6(( R�62Q�(�1#�1�

�6���������E	��������<������.�)�
�������������U��
��
���626#6!�XY��������%�������
��
��������������������
���.1(�����

�
��%
���Q

�����%�����
������������J�E���F�����6((�R���-��0Q222#2���

����@���G��<
��������������
�����
��)��U����H�������	�������C���������
���@��%���������;���
���������I�����������C��������U��


<������.�)�
��������J��������
��6(( R�1�Q1�2#1 !�
"�<������.�)�
����6((6R�Q��#6��

� ��C�������@��D��������=���������H��D�����
�<��������
���������������&�������������
���
�������
��.�)�
���/�'�����Q��4����5����

�
�<����
����.�)�
���/�'���������K����������C����
�
%����
�I�����
����C����������
�G
����������I�����E������>���C
��

C����
�������HM�-!0Q�1��#!(��

�1��E�
������>���������<��������
���
������������
���
����������������������������%�����������"�)�
���Q���
��������
�����������DEJ�����R

��!Q�22�#21�

�!��T��������<
�U���I����)
���I��G��+�������I���������
"������"
�����������U��
��������"�)�
���Q������
������
���������J
�����


"�<������.�)�
����6((1R Q2#6!�


