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RESUMO: A fibrose cística (FC) é uma doença hereditária normalmente relacionada aos 

fatores pulmonares, no entanto, ela envolve diversas condições clínicas e nutricionais. O 

objetivo foi correlacionar a clínica e os fatores nutricionais com a qualidade de vida (QV), 

em uma  análise quanto à melhoria desta, em pacientes pediátricos com FC. Trata-se de 

uma mini-revisão da literatura, utilizando cinco artigos originais sobre o perfil clínico da  

FC e suas relações com a QV e nutrição. Referente à clínica, os artigos demonstraram que 

as afecções pulmonares, agravadas por patógenos oportunistas, promoveram maiores 

impactos nos quadros de FC, o que pode estar associado a piora na QV, entretanto, as 

avaliações antropométricas relacionadas não influenciaram como esperado. Já em rela-

ção aos fatores nutricionais, as análises, em geral, demonstraram que os pacientes aco-

metidos pela FC apresentaram déficit nutricional. Desse modo, verificou-se que em con-

textos específicos, as alterações genéticas, distúrbios pulmonares, hepáticos e o estado 

nutricional mantém estreita relação com a QV, nas manifestações da FC. 
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INTRODUÇÃO  

A fibrose cística (FC) caracteriza-se por ser uma doença hereditária autossômica recessiva, 

porém, mesmo a anormalidade acometendo células de vários órgãos, nem todos os indivíduos apresen-

tam respostas clínicas na mesma intensidade. Dentre as várias manifestações clínicas, tem-se como exem-

plos as alterações gastrointestinais, hepáticas e pulmonares. No entanto, destaca-se o acometimento do 

sistema respiratório, por ser a maior causa de morbi-mortalidade nesta doença crônica, visto que o dis-

túrbio pulmonar evolui em praticamente 100% dos fibrocísticos (RIBEIRO, 2002). Sabe-se, assim, que a 

manutenção de um estado nutricional adequado é fundamental para a integridade do sistema respirató-

rio na FC (PETERSON, 2003). 

Com os avanços científicos, como antibioticoterapia e orientações nutricionais específicas, 

estima-se que a expectativa de vida de pacientes FC nascidos nos anos 2000, seja de até 40 anos de idade 

(HAVERMANS, 2009). Ademais, tem havido uma mudança de paradigmas quanto à complexidade dos 

diversos fatores que podem envolver a qualidade de vida (QV) em doenças crônicas, levando a estudos 

que auxiliem na compreensão de como ela é afetada para, inclusive, políticas públicas serem mais efetivas 

(FLECK et al, 1999), (SCHUTTINGA, 1995). 

Desse modo, ressalta-se a importância do estudo da QV nesses pacientes, a partir da clínica 

e nutrição, visto a maior adesão a novos tratamentos e os consequentes impactos destes nas percepções 

dos pacientes e familiares diante desta enfermidade crônica e fatal (KOSCIK, 2005). Assim, o objetivo do 

trabalho foi correlacionar a clínica e os fatores nutricionais com a QV, para uma análise quanto à melhoria 

desta em pacientes pediátricos com FC. 

 

METODOLOGIA 

Trata-se de uma mini-revisão da literatura, no qual foram utilizados cinco artigos originais que 

abordam o perfil clínico da doença crônica FC e suas relações com a QV e nutrição dos pacientes. Os ban-

cos de dados utilizados foram o Scientific Electronic Library Online  (SciELO) e o Google Scholar, utilizando 

como referência os termos “Fibrose Cística'', “Pediatria”, “Qualidade de vida” no descritor em Ciências 

da Saúde – DeCS -. 

Foram critérios de inclusão os artigos que envolvessem a temática central da doença, publi-

cados entre os anos de 2018 a 2020, e que abordassem o contexto pediátrico e/ou nutricional para o ade-

quado embasamento e comparação com o objetivo pretendido. 

 

RESULTADOS  

Para compor o estudo, foi feita uma pesquisa, utilizando os descritores citados, que levou a 

um resultado de 379 artigos, em que 5 foram escolhidos e 374 foram excluídos. 
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No que tange à clínica, Santana et al (2020) realizou uma análise com 45 pacientes portadores 

de FC, em um centro de referência do Rio de Janeiro, em que se percebeu que 60% estavam colonizados 

por Pseudomonas aeruginosa (PA). Sabe-se que esta bactéria está associada à alta morbidade e mortali-

dade devido a quadros de infecção pulmonar com resistência a antibióticos, sendo assim, um fator a ser 

considerado quanto ao estudo da QV. 

Em seu estudo, Santana et al (2020) também realizou o VEF (Volume Expiratório Forçado), 

para avaliação da função pulmonar, verificando que 48,9% dos pacientes apresentaram distúrbio respira-

tório leve e 4,4% distúrbio muito grave, o que pode ser um fator clínico agravado pela infecção bacteriana 

percebida. Já os testes TC6M (Caminhada por seis minutos) e FPM (Força de Preensão Manual), por sua 

vez,  obtiveram valores próximos da normalidade, o que aponta para manutenção de uma QV com relação 

ao sistema ósseo-muscular. 

Em outro estudo, de Hauschild et al (2018), levou-se em consideração a função pulmonar, a 

morbidade e os dados antropométricos de pacientes acometidos com FC. Quanto à condição clínica, foi 

utilizado o escore de Shwachman-Kulczycki (1958) para sua classificação, inclusive quanto à gravidade da 

doença. Sobre a função pulmonar, o estudo relata que não houve comprometimento nos indivíduos em 

que as medidas de índice de massa corporal por idade - IMC/I tiveram altas medianas. A classificação da 

morbidade considerou o número de hospitalizações (por sobrecarga pulmonar), fator que afeta na rotina 

do paciente na sua QV, e a presença de infecção por PA, S. aureus e B. cepacia, não sendo encontrada 

relação entre PA e o estado nutricional. 

No que tange aos dados antropométricos, percebeu-se que 10 pacientes (26,3%), a partir do 

indicador estatura para idade - E/I (WHO, 1995), foram classificados como tendo baixa estatura. Esses 

mesmos pacientes apresentaram RR (Risco Relativo) de 0,49, por se encontrarem abaixo do percentil 

50% no fim do estudo (duração de 36 meses), demonstrando a probabilidade de apresentarem o desfecho 

de falência nutricional. Também foi possível ver que 18,4% dos pacientes possuíam a mutação Delta F508 

homozigoto. 

Nos estudos dos fatores genéticos de Rosa, et al (2018), dos 42 pacientes (crianças e adoles-

centes) com FC em acompanhamento, que apresentavam os dois alelos CFTR conhecidos, 38 (90,48%) 

apresentaram a  mutação  de classe II, representada por F508del, abrangendo 71,43% (60 alelos) do total 

de alelos identificados. Do total, 33 pacientes (78,6%) tinham insuficiência pancreática e 11 (26,2%) apre-

sentaram íleo-meconial, sendo que todos possuíam a mutação F508del,  isso contribuiu para a conclusão 

de que a mutação  F508del  possui alta frequência e gravidade, afetando a função respiratória e pancreá-

tica, o que impacta a QV dos portadores e, portanto, os testes que conseguem identificá-la são  relevan-

tes.  

Relativo ainda aos testes genéticos, Bonfim, et al (2019), em sua pesquisa realizada no Centro 

de Referência pediátrico do Espírito Santo, constatou que a análise de mutações do gene CFTR – que tem 
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a função de confirmação do diagnóstico – foi feita na maioria das crianças que tiveram seus dois testes 

do suor inconclusivos e em todas as crianças que tiveram um teste inconclusivo e outro positivo, ou seja, 

a maioria dos pacientes realizou a análise genética. 

Além disso, Bonfim, et al (2019), verificou que o perfil prevalente para FC nos pacientes de 

seu estudo foi o de ser do sexo masculino e estar na faixa etária de até seis anos de idade. E, referente ao 

gênero relacionado a faixa etária, tem-se que entre os pacientes com até os seis anos de idade, a maioria 

foi feminina e entre os pacientes de sete até os dezoito anos, a maioria foi masculina.  

Concernente à clínica, consta que pouco mais da metade das crianças realizaram o teste do suor antes de 

um ano de idade. Ou seja, evidencia-se que uma percentagem relativamente grande dos pacientes foi 

diagnosticada tardiamente (e o diagnóstico precoce é de suma importância para o tratamento e para a 

QV dos pacientes). 

Já com relação à análise nutricional, no estudo de Hauschild et al (2018), verificou-se que a 

diferença encontrada entre o número inicial e final de pacientes com quadro de falência nutricional não 

foi considerada significativa. Essa variação foi um aumento de 10,6%, equivalente em 4 de um total de 38 

pacientes (incluindo crianças e adolescentes entre 1 e 15 anos), seguindo os parâmetros de análise da 

WHO (2006) (2007), com percentil menor que 10%. 

Quanto às possibilidades de infecção, ainda segundo o último estudo, a situação nutricional 

não estabeleceu relação com a infecção por PA. Além disso, a pesquisa feita também não demonstrou 

associação entre um percentil abaixo de 50% (para os pacientes que iniciaram o estudo com esse quadro), 

na relação índice de massa corporal-para-idade (IMC/I) (WHO, 2006) (WHO, 2007), e o comprometimento 

da função pulmonar, corroborando com a conclusão obtida de que o estado nutricional não demonstrou 

ser um risco para a morbidade dos pacientes portadores de FC, o que dificultaria a melhoria da QV. 

No entanto, para o estudo de Hauschild et al (2018), os dados obtidos revelam a influência do 

estado nutricional no prognóstico da doença pulmonar dos pacientes avaliados que desenvolveram fa-

lência nutricional durante o período analisado (36 meses), demonstrando piora na condição pulmonar, o 

que reflete na condição física da QV dos pacientes. A pesquisa de Rosa et al (2018), também com relação 

ao estado nutricional, observou que sete pacientes (16,7%) tinham déficit nutricional, dos quais todos con-

tinham a mutação F508del, demonstrando seu impacto na QV, consoante aos fatores clínicos abordados 

de comprometimento pulmonar e pancreático. 

Por fim, na pesquisa de Gobato et al (2019), de 50 pacientes avaliados, 18 (36%) foram diag-

nosticados com esteatose hepática (EH). Já as variáveis relacionadas, IMC (Índice de Massa Corporal) e 

DCT (dobra cutânea tricipital), não diferiram significativamente entre os grupos, não apresentando asso-

ciação entre EH e desnutrição. Ademais, vale ressaltar que do total de avaliados, 48 (96%) apresentaram 

insuficiência pancreática e sete (14%) diabetes melitos, e não apresentaram associação significativa com 

presença ou ausência de EH.  
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Diante dos dados presentes nesse estudo, fica claro que os fatores clínicos e nutricionais 

apresentados resultam em perdas na QV para os pacientes, envolvendo infecções, hospitalizações, exa-

cerbação pulmonar e desnutrição. 

 

DISCUSSÃO 

Nos estudos de Santana et al (2020), foi apresentado que mais da metade dos pacientes es-

tavam acometidos pela bactéria PA. Sabe-se que esta bactéria é gram negativa, e oportunista à pacientes 

com doenças clínicas graves, sendo, portanto, um fator a ser considerado quanto à piora da QV. 

Corroborando com o quadro de piora na QV pela PA, Andrade et al (2001)  apresentou que na FC, as se-

creções formadas tendem a ter aspecto viscoso e aderente, o que dificulta o transporte (clearance) mu-

cociliar da via aérea, desencadeando, por conseguinte, infecções persistentes, principalmente por pató-

genos como a PA, o que promove deficiência da função pulmonar. 

Em geral, as crianças com infecção por PA apresentam uma redução da expectativa de vida 

de cerca de 10 anos, quando comparadas àquelas sem infecção pela bactéria (SAIMAN, 2003). Contras-

tando com a piora do quadro pulmonar pela presença deste patógeno, após diminuição da atividade mu-

cociliar, tem-se, conforme Ribeiro (2002) que na discinesia ciliar, que apresenta alteração mucociliar 

muito mais grave que a FC, a infecção por PA é muito menos frequente e só ocorre tardiamente, apon-

tando a possibilidade da clínica pulmonar ter uma piora antes mesmo do quadro bacteriano. 

O estudo de Hauschild et al (2018), complementa que não foi encontrada relação entre PA e 

o estado nutricional. De acordo com Vaz et al, 2018, apesar de a maioria dos indivíduos avaliados apresen-

tarem estado nutricional de risco, a infecção por PA (causadora do pico de tosse presente na base do 

estudo) não demonstrou correlação com o estado nutricional. 

Já pelo teste do VEF, realizados por Santana et al (2020), embora os distúrbios graves tenham 

ficado abaixo dos 5%, pode-se inferir, consoante a MacLusky (1998) que por se tratar de um teste relati-

vamente insensível na avaliação de função pulmonar na fase inicial, pode-se ter normalidade até mesmo 

quando há doença pulmonar clinicamente significativa. 

Como sintoma rotineiro do distúrbio respiratório decorrente na FC, destaca-se a tosse crô-

nica persistente, que pode surgir desde as primeiras semanas de vida, já influenciando negativamente a 

qualidade do sono, na QV, e na alimentação do lactente (RIBEIRO, 2002). Ainda sobre a questão do sis-

tema respiratório, no estudo de Hauschild et al (2018) a função pulmonar não foi comprometida para 

IMC/I com altas medianas. Em contraposição a esse dado, Chaves et al (2009) diz que há relação entre os 

cálculos de IMC e a função pulmonar em pacientes com FC, com p = 0,001.  

Sobre a análise de Hauschild et al (2018) em que os pacientes de baixa estatura têm RR para 

a falência nutricional de 0,49, o estudo de Wagner e Callegari-Jacques (1998) diz que o risco relativo é 

usado para calcular quão forte é a interação entre o desfecho e o fator de risco, utilizando-se a razão da 
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incidência entre indivíduos expostos e não expostos. Nesse caso, analisa-se a relação de causalidade. Se-

gundo Sawaya (2006), a baixa estatura pode envolver diretamente a forma como se dá a nutrição e a 

absorção dos nutrientes. Esse estudo identificou uma relação entre a baixa estatura e diminuição na pro-

dução de insulina pelas células beta do pâncreas (HOMA b), o que pode desencadear uma falência hepá-

tica, dificultando uma nutrição adequada e afetando sua QV na condição física e no campo das preocupa-

ções (THE WHOQOL GROUP, 1995) (THE WHOQOL GROUP, 1998). 

Já no estudo de Gobato et al (2019), o IMC foi uma das variáveis avaliadas para estudar a 

prevalência da Esteatose Hepática (EH) na FC; no entanto, não houve grandes variações quantitativas 

dessas variáveis que afetaram grandemente o estado nutricional. Essa constatação, dialoga com os dados 

epidemiológicos da publicação da European Cystic Fibrosis Society (2014) que obteve registros de 35.582 

pacientes com FC da Europa, sendo que destes, cerca de 50% obteve avaliação eutrófica e 11,1% apresen-

taram EH. 

Nesse aspecto, Chaves et al  (2009) afirma que a maior prevalência de desnutrição foi aferida 

não pelo critério de IMC, e sim pela CMB e DCT, divergindo-se do estudo de Gobato et al (2019,) em que 

dados de IMC e DCT  não apresentaram associação entre EH e desnutrição, utilizando-se para essa avalia-

ção do estado nutricional, os padrões da OMS. Desse modo, as pesquisas que relacionam EH com nutri-

ção, concentram-se nos amplos espectros do acometimento hepático, como Rowland et al (2011) que 

discute as evidências da doença hepática na FC, abordando também o estado nutricional. Portanto, o 

ciclo infecção-desnutrição deve ser controlado para evitar a perda de QV dos pacientes acometidos por 

FC associada a EH (GOBATO et al, 2019). 

Entretanto, a relação entre estado nutricional e FC é bastante discutida, e de acordo com Neri 

et al (2018) a prevalência de estado nutricional abaixo do esperado, aumentou com a idade e entre as 

faixas etárias pré‑escolar e escolar, indicando que este pode ser um momento propício de abordagens 

específicas a essa faixa etária para manter a saúde nutricional de pacientes com FC, uma vez que, segundo 

Megías et al (2015) a adolescência é o período mais conturbado em termos nutricionais, com associação 

expressiva a piores desfechos clínicos e funcionais. 

Em outro aspecto, no estudo de Rosa et al (2018), 33 (78,6%) pacientes apresentavam insufi-

ciência pancreática (IP), nos quais todos  tinham  a mutação F508del, o que concorda com Gonzales et al 

(2011), em que 41 (80,4%) pacientes apresentaram IP, sendo que  destes, 75,6% possuíam  a mesma muta-

ção. Sabe-se que a IP está relacionada com a má digestão de gorduras e proteínas, o que pode contribuir 

para uma má digestão e déficit nutricional, sendo um fator preocupante para a QV das crianças e adoles-

centes, que estão em uma fase de desenvolvimento físico. 

Além disso, em relação ao fator nutricional no estudo de Rosa et al (2018), comparado ao de 

Neri et al (2018), houve aumento de casos no último, existindo 35,3% de pacientes na faixa etária escolar 
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e 33,3% adolescentes com perfis nutricionais abaixo do esperado, o que reforça a importância de acom-

panhamento médico de portadores de FC para melhor QV na infância e adolescência. 

O perfil prevalente dos pacientes com FC, de acordo com os estudos de Bonfim, et al (2019), 

foi o de ser do sexo masculino e ter até seis anos de idade, sendo que a maioria masculina ocorreu apenas 

após os sete anos. Com isso, foi levantada a tese de que quanto maior a idade, há maior prevalência do 

sexo masculino, isto é, em idades superiores que sete anos, há mais homens do que mulheres, o que 

evidencia uma maior probabilidade de mortalidade em mulheres do que em homens ao passar dos anos. 

Todavia, Pinto, et al (2009) e Costa, et al (2018), em suas próprias pesquisas, mostraram prevalência femi-

nina, mas não correlacionaram com a idade.  

Além disso, Bonfim et al (2019), apontou que quase metade dos pacientes foram diagnosti-

cados somente após um ano de idade. E isso revela um problema, pois, tendo como base uma outra tese 

levantada por Bonfim, et al (2019), quanto mais precoce for o diagnóstico (o ideal é antes de um ano de 

idade), melhor será o tratamento e mais duradoura poderá ser a vida do paciente, influenciando positiva-

mente a QV dos pacientes. Pinto, et al (2009), em sua pesquisa, confirmou essa tese, apresentando que 

o diagnóstico precoce estava estreitamente relacionado com o fato de os pacientes serem eutróficos 

(IMC adequado), ou seja, percebeu que todos os pacientes que eram eutróficos tinham feito diagnóstico 

precoce e os pacientes que tinham feito diagnóstico tardiamente tinham déficit nutricional. Na pesquisa 

de Costa et al (2018), a média de idade com que os pacientes foram diagnosticados foi de 1,71 (maior que 

um ano de idade). 

Então, para o diagnóstico de FC ser dado à criança, primeiramente realiza-se o teste do pezi-

nho, que evidenciará possíveis casos de FC. Tendo em vista a ocorrência de falsos-positivos, se der posi-

tivo para FC, o paciente deverá realizar um teste mais específico, chamado Teste do Suor (TS), que é 

unicamente para o diagnóstico de FC. E se o TS tiver resultados inconclusivos, deve ser feita no paciente 

a análise de mutações do gene CFTR. Esta análise genética é feita somente se ocorrerem dois TS incon-

clusivos ou um inconclusivo e outro positivo. Para confirmação do que foi dito, Costa, et al (2018), apon-

tou que todos os que realizaram o teste do pezinho e tiveram resultados positivos para FC, também rea-

lizaram o teste do suor, para a comprovação do diagnóstico. 

 

CONCLUSÃO  

 

Os estudos analisados corroboram para a ideia de que existe interação entre distúrbios pul-

monares, alterações hepáticas, estado nutricional e QV, embora divirjam quanto à interação direta desses 

fatores quando analisados entre pares e em contextos específicos. 

Devido às pesquisas e aos avanços científicos que possibilitaram um melhor conhecimento 

da doença, pode-se inferir que diagnósticos precoces são essenciais para manutenção da QV, por permitir 
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tratamentos adequados em casos de possíveis infecções oportunistas como por PA, bem como, uma cor-

reta orientação nutricional, uma vez que, o déficit desta está associado à progressão da enfermidade. 

Assim, fica claro que os fatores apresentados afetam como os pacientes vivem, por envolver 

hospitalizações, exacerbações pulmonares, infecções e dificuldades na absorção de nutrientes. Por isso, 

a necessidade de constante acompanhamento e avaliação, de modo a minimizar as fragilidades vividas 

pelos portadores de FC, descobrir possíveis novas complicações vinculadas à doença, e possibilitar um 

ganho na QV. 
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