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RESUMO 

 

 

Introdução: A nutrição tem um papel essencial na sobrevida e qualidade de vida 

(QV) dos pacientes com fibrose cística (FC). 

Objetivo: Avaliar a influência do estado nutricional no agravamento do quadro 

clínico, expectativa e qualidade de vida em pacientes pediátricos com FC atendidos 

em ambulatório de Santa Catarina. 

Métodos: Estudo de coorte prospectivo. Foram avaliados dados sociodemográficos, 

ao nascimento, clínicos, antropométricos, ingestão alimentar, escore de 

Shwachman-Kulczycki, função pulmonar e qualidade de vida (QV) por meio dos 

questionários Cystic Fibrosis Questionnaire (CFQ) e Pediatric Quality of Life 

Inventory (PedsQl). Os pacientes foram classificados por meio do percentil 50º, de 

acordo com a curva de crescimento da Organização Mundial da Saúde. 

Resultados: Foram avaliados 102 pacientes e completaram um ano de 

acompanhamento  88 pacientes. Os pacientes com Staphylococcus aureus e 

depleção de tecido muscular apresentaram menor risco de ter agravamento do 

quadro clínico. Aqueles com hospitalização no último ano e depleção de tecido 

muscular apresentaram menor risco de ter exacerbação pulmonar e com diagnóstico 

tardio apresentaram maior risco de ter exacerbação pulmonar e déficit nutricional. 

Em relação a QV, em um ano, as crianças de 2 a 4 anos e de 5 anos apresentaram 

melhora no domínio emocional; entre 6 a 11 anos melhora nos domínios vitalidade, 

imagem corporal, alimentação, tratamento e peso. Nos adolescentes de 14 anos 

houve melhora nas pontuações dos domínios vitalidade e saúde. 

Conclusão: As crianças e adolescentes com diagnóstico tardio tiveram maior risco 

de ter exacerbação pulmonar e de ter déficit nutricional. As crianças e adolescentes 

apresentaram escores de QVRS relativamente altos, tanto no início quanto após o 

acompanhamento de 1 ano. 

 

Descritores: Fibrose cística. Estado Nutricional. Qualidade de Vida. Pediatria. 

 

 

 

 



 
 

ABSTRACT 

 

 

Introduction: Nutrition plays an essential role in the survival and quality of life (QoL) 

of patients with cystic fibrosis (CF). 

Objective: To evaluate the influence of nutritional status on the worsening of the 

clinical condition, expectation and quality of life in pediatric patients with CF treated 

at an outpatient clinic in Santa Catarina. 

Methods: Prospective cohort study. Sociodemographic, birth, clinical, 

anthropometric, food intake, Shwachman-Kulczycki score, pulmonary function, and 

quality of life (QoL) were evaluated using the Cystic Fibrosis Questionnaire (CFQ) 

and Pediatric Quality of Life Inventory (PedsQl) questionnaires. Patients were 

classified using the 50th percentile, according to the World Health Organization 

growth curve. 

Results: 102 patients were evaluated, and 88 patients completed one year of follow-

up. Patients with Staphylococcus aureus and muscle tissue depletion had a lower 

risk of worsening their clinical condition. Those with hospitalization in the last year 

and muscle tissue depletion had a lower risk of having a pulmonary exacerbation and  

late diagnosis had a higher risk of having a pulmonary exacerbation and nutritional 

deficit. Regarding QoL, in one year, children aged 2 to 4 years and 5 years old 

showed improvement in the emotional domain; between 6 and 11 years old improves 

in vitality, body image, food, treatment, and weight domains. In the 14-year-old 

adolescents, there was an improvement in the scores in the vitality and health 

domains. 

Conclusion: Children and adolescents late diagnosis had a higher risk of having 

pulmonary exacerbation and nutritional deficit. HRQoL scores were  relatively high 

both at baseline and after 1-year follow-up. 

 

 

Keywords: Cystic fibrosis. Nutritional status. Quality of life. Pediatrics. 
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1. INTRODUÇÃO 

 

 

 A fibrose cística (FC) ou mucoviscidose é uma doença crônica, genética e 

autossômica recessiva1 que afeta todos os grupos étnicos, principalmente os 

caucasianos e atinge igualmente homens e mulheres1.  

 Estima-se que haja em torno de 70 mil pessoas no mundo com a doença1. No 

Brasil a incidência média é 1:10000 nascidos vivos. Entretanto, apresenta diferenças 

regionais, com valores mais elevados nos estados da região sul2. Em Santa Catarina 

(SC) no ano de 2021 havia mais de 250 pessoas registradas na Associação 

Catarinense de Assistência ao Mucoviscidótico (ACAM)3.   

 O diagnóstico de FC é supeitado quando um paciente apresenta uma ou mais 

manifestações clínicas características como: dificuldade de crescimento, baixo 

ganho de peso, deficiência de vitaminas, desnutrição, esteatorreia, pneumonias e 

bronquites frequentes, tosse constante com muco, sibilância ou falta de ar, suor 

muito salgado devido a presença de cloreto na pele e história familiar da doença1,4. 

Apresentando uma dessas características, o diagnóstico é confirmado pelo teste do 

suor, o qual é padrão áureo. A dosagem de cloreto por métodos quantitativos no 

suor ≥ 60 milimol por litro (mmol/l), em duas amostras, confirma o diagnóstico2.  

 Os principais sistemas afetados são o respiratório e gastrointestinal. A 

disfunção pulmonar devido a obstrução das vias aéreas pelo muco resulta em 

inflamação e infecções crônicas levando a perda progressiva da função pulmonar1,5. 

Esta mesma fisiopatologia no trato gastrointestinal se manifesta como insuficiência 

pancreática, devido ao muco evitar que o pâncreas libere enzimas digestivas que 

permitem ao corpo digerir alimentos e absorver nutrientes vitais1. Outras 

manifestações intestinais são dismotilidade intestinal, supercrescimento bacteriano 

no intestino delgado, doença gastrointestinal funcional e obstrução intestinal6,7.  

 A maioria das crianças com FC sofre consequências nutricionais devido a má 

absorção de macronutrientes e micronutrientes ao longo da vida. A má absorção 

crônica de gordura pode resultar em desnutrição, insuficiência de crescimento e de 

vitaminas lipossolúveis e deficiências de ácido graxo8. Portanto, as crianças devem 

seguir uma dieta hipercalórica e hiperlipídica, e quando necessário fazer uso de 

suplementos orais. Para aqueles com insuficiência pancreática, há a terapia de 
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reposição enzimática, de modo a manter a absorção intestinal adequada de 

carboidratos, gorduras e proteínas9,10.  

 A terapia nutricional em pacientes com FC tem o objetivo de manter a 

velocidade de crescimento adequada durante a infância e o peso na vida adulta9. Os 

estudos mostram a melhora da função pulmonar e aumento da expectativa de vida 

nos pacientes com maior peso para idade e índice de massa corporal (IMC). As 

crianças menores de 2 anos devem manter o índice de peso para idade (P/I) > 

percentil 50 e para os maiores de 2 anos o índice de IMC para idade (IMC/I) > 

percentil 509,11. 

 Nas últimas duas décadas, a mensuração da qualidade de vida (QV) 

relacionada à saúde tem sido mais utilizada12. Os relatos da QV devem sempre 

incluir domínios fundamentais, como condição da doença, sintomas físicos, 

psicológicos, emocionais, estado funcional e social12,13. Existem dois tipos de 

instrumentos para a mensuração da QV: os instrumentos específicos e os genéricos. 

No caso da FC existe um questionário específico: Cystic Fibrosis Questionnarie 

(QFC)14.  

 No estudo realizado por Horck e colaboradores15, em 2017, os pacientes que 

apresentaram IMC < percentil 50, diminuição da função pulmonar e menor volume 

expiratório forçado no primeiro segundo (VEF1) tiveram piora do quadro clínico da 

FC e menor pontuação no questionário de QV nos domínios: físico, social, 

emocional, respiratório e tratamento, contudo são poucos estudos que avaliam o 

estado nutricional e a QV15. 

 Entretanto, existem alguns estudos que indicam que crianças com FC e que 

estejam no percentil ≥ 50 possuem uma melhor função pulmonar, menos 

complicações do trato gastrointestinal e uma melhor QV nos domínios respiratório, 

físico e relacionado a problemas nutricionais (imagem corporal e alimentar). Porém, 

os autores destes estudos sugerem novas pesquisas para validar essa medida de 

percentil na minimização das complicações da FC16-18. 

  Em virtude do exposto, é importante avaliar constantemente esses pacientes. 

Um estudo de delineamento longitudinal e prospectivo poderia contribuir para a 

avaliação da relação existente entre a presença dos fatores de risco e o 

desenvolvimento de patologias que colaboram para o agravamento da FC, assim 

como a diminuição da QV. 
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  Portanto, realizar um estudo longitudinal torna possível observar esses 

pacientes por um determinado período de tempo e assim verificar mudanças no 

quadro clínico, na QV e identificar novos fatores de risco para o agravamento da FC. 

Visto a importância da realização deste tipo de estudo e em SC ainda não existir um 

estudo de acompanhamento para esse público, decidiu-se realizar uma coorte 

prospectiva para observar os possíveis efeitos da desnutrição e/ou baixo peso na FC 

e QV desses pacientes. 

 A questão norteadora da presente pesquisa é: O estado nutricional influencia 

o agravamento do quadro clínico e a expectativa e qualidade de vida em crianças e 

adolescentes com FC atendidos no Hospital Infantil Joana de Gusmão (HIJG) no 

município de Florianópolis - Santa Catarina? 

 

1.1 REFERENCIAL TEÓRICO 

 

1.1.1 Definição, epidemiologia e diagnóstico da fibrose cística 

 

 A FC é uma doença genética letal, crônica e autossômica recessiva, mais 

comum nas populações caucasianas1. Causada por mutações no gene localizado no 

braço longo do cromossomo 7 que possui função de codificar o ácido ribonucleico 

mensageiro (RNAm), transcrevendo a proteína transmembrana reguladora de 

transporte iônico, a cystic fibrosis transmembrane conductance regulator (CFTR), 

responsável por regular o fluxo de íons cloreto através da membrana epitelial1.  

 Essa mutação leva à deficiência ou ausência de proteínas CFTR funcionais 

na membrana apical de células epiteliais em sistemas de múltiplos corpos, incluindo 

os sistemas respiratório e gastrointestinal, causando acúmulo de secreções 

mucosas e viscosas nos pulmões, pâncreas, fígado, ductos sudoríparos e aparelho 

reprodutor1,5,19,20. A proteína é essencial para o transporte de íons através da 

membrana celular e está envolvida na regulação do fluxo de cloro, sódio e água nos 

canais de cloreto19,20. 

 Existem 70 mil pessoas no mundo com FC1. Sua incidência é bem descrita na 

Europa, em média 1:2000 e 1:3000 nascimentos. Entretanto, essa incidência pode 

variar entre diferentes países ou regiões, por exemplo: 1:4000-10000 latino-
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americanos, menos frequente em negros 1:7056 na África do Sul e raro em asiáticos 

1:350.000 no Japão21. 

 Segundo o último Registro Brasileiro de FC estão registrados 5.773 pacientes, 

destes 73,51% são menores de 18 anos22. No Brasil a incidência da doença é 

1:10.000 nascidos vivos, entretanto, apresenta diferenças regionais e graus de 

miscigenação. A região Sul se assemelha com dados da população europeia sendo 

de 1:25002. 

 As regiões do país que apresentam maior incidência da doença são a 

Sudeste (2532) e Sul (1200) e a região com menor número de pacientes é a região 

Norte (207)22. Dos estados do Sul, o Rio Grande do Sul apresenta maior incidência 

com 1:1587, seguido de SC com 1:8700 e Paraná com 1:952023. No final do ano 

2021 havia mais de 250 pessoas registradas na ACAM3. 

 Atualmente, a triagem neonatal no Brasil tem utilizado a dosagem do 

marcador sérico tripsina imunoreativa (IRT), incluída no teste do pezinho, que é 

obrigatório no país24. A dosagem do IRT é um indicador indireto da FC, pois avalia a 

insuficiência pancreática. Quando ocorre uma obstrução dos canalículos 

pancreáticos, há um aumento dessa enzima no sangue de recém-nascidos com FC 

e pode se apresentar em concentração elevada nos pacientes com insuficiência 

pancreática24.  

 Quando o resultado da triagem neonatal for positivo (> 70 ng/ml), deve-se 

realizar uma segunda dosagem do IRT após duas semanas. No caso de apresentar 

alteração novamente, essa criança deve ser encaminhada para um centro 

credenciado onde realizará o teste de suor ou teste genético para diagnóstico de 

FC24-26. 

 O diagnóstico de FC é realizado com base nas concentrações de sódio e 

cloro no suor dos pacientes, os quais se apresentam de duas a quatro vezes mais 

elevadas que a normalidade4. A dosagem quantitativa de cloreto de sódio no suor, 

obtida através do método iontoforese por pilocarpina, padronizado por Gibson e 

Cooke27 (1959), é considerado padrão áureo no diagnóstico da FC. 

 O diagnóstico de FC geralmente é realizado quando a criança apresenta uma 

ou mais características clínicas ou triagem neonatal positiva ou história familiar 

positiva para FC4. Neste caso realiza-se o teste do suor para a confirmação ou 

exclusão da FC. Considera-se alterado quando há uma concentração elevada de 

cloreto (≥ 60 mmol/L), sendo necessário repetir o exame. A confirmação do 
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diagnóstico é feita após dois testes de sódio e cloro no suor alterados4,28. O teste 

genético é realizado após a confirmação do diagnóstico, este possui suma 

importância por conta do estabelecimento de tratamento específicio, pois existem 

medicamentos que atuam em mutações específicas (corretores e pontencializadores 

de proteína CFTR)2. 

 Devido aos portadores de FC necessitarem de tratamento imediato, o 

diagnóstico deve ser feito rapidamente, portanto, a Cystic Fibrosis Foundation4 

recomendou critérios de diagnóstico de FC, que estão apresentados no Quadro 1. 

 

             Quadro 1 - Critérios de diagnóstico da fibrose cística (FC). 

1 - Infecções pulmonares crônicas e/ou 

2 - Manifestações gastrointestinais e/ou 

3 - História familiar de FC e 

4 - Suor com concentração de Cl- ≥60 mmol/L e/ou 

5 - Duas mutações causadoras de FC em heterozigoto 
composto ou homozigoto 

      CI
-
: cloreto.  Fonte: Adaptado de Farrel et al, 2017

4
. 

 

1.1.2. Gene CFTR e sua proteína 

 

 A FC ocorre por causa de mutações no gene CFTR localizado no braço longo 

do cromossomo 7, no lócus q31. O seu comprimento é de 250 kilobases, dividido em 

27 éxons e representa cerca de 5% do ácido desoxirribonucleico genômico19. A 

proteína CFTR consiste em 1480 aminoácidos distribuídos por uma determinada 

ordem em cinco segmentos básicos de polipeptídios (dois intramembranosos, dois 

nucleotídeos de ligação e um regulador)20. 

  A CFTR é um membro de uma grande família de proteínas de transporte de 

membrana, da família adenosina trifosfato (ATP) binding cassette (ABC), a qual é 

composta por 48 membros, em humanos subdivididos em sete subfamílias (ABCA - 

ABCG)29.  Grande parte das proteínas ABC funcionam como transportadores ativos 

dependentes de ATP, que acoplam a ligação e hidrólise de ATP ao transporte 

unidirecional de substratos através da membrana, entretanto, dentre as proteínas 

ABC humanas, o CFTR é o único que não possui a função de transporte ativo, o 

qual ele atua como um canal aniônico bloqueado por ATP regulado por 

fosforilação29. Essa proteína funciona como um canal de cloro, pois mantêm o 
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equilíbrio eletrolítico da célula, favorecendo o transporte de íons de cloro para o 

meio extracelular e a inibição da entrada de íons sódio para o meio intracelular30. O 

CFTR está localizado na membrana apical das células epiteliais de diversos órgãos 

(intestino grosso, pâncreas, fígado, trato respiratório, tecidos reprodutivos, pele e 

glândulas sudoríparas)19,31.  

 Quando o gene CFTR possui mutações, a proteína de mesmo nome não é 

funcional. Por causa desta disfunção a membrana apical torna-se impermeável ao 

cloro, dificultando sua saída, assim como a de água, causando o comprometimento 

da hidratação da superfície celular30. Para manter a neutralidade elétrica, ocorre um 

fluxo compensatório de sódio para o interior das células, através dos canais de sódio 

do epitélio, acompanhado de perda de água da superfície da célula, ocasionando 

desidratação celular. O resultado é a formação de secreções espessas e viscosas 

nas células epiteliais de determinados órgãos30,32. 

 Os efeitos da perda de função da proteína CFTR variam de acordo com os 

tecidos envolvidos. Por exemplo, nas glândulas sudoríparas, a ausência da CFTR 

faz com que o cloro e o sódio não sejam reabsorvidos primariamente devido à 

hipoatividade de input do canal de cloro. Consequentemente ocorre uma 

hipersecreção de cloro e sódio, fazendo com que esses dois íons encontrem-se em 

concentrações elevadas no suor, levando ao que é conhecido como "suor salgado" 

nesses pacientes30,31. No pulmão e no pâncreas, a ausência da CFTR faz com que 

ocorra diminuição da secreção do cloro e o aumento da reabsorção de sódio e água, 

através dos canais de sódio, resultando na diminuição de líquido de superfície das 

vias aéreas, levando a desidratação das secreções respiratórios e o aumento de sua 

viscosidade32,33. A alteração da viscosidade do muco, nesses dois órgãos, causa 

obstrução nos ductos, proporcionando um ambiente favorável para infecções30,34. 

 

1.1.2.1 Mutações no gene CFTR 

 

 Foram identificadas mais de 2100 mutações no gene CFTR, muitas das quais 

foram associadas ao desenvolvimento da doença35. As mutações têm diferentes 

efeitos na fabricação da proteína CFTR, na sua função de processamento e 

estabilidade na membrana celular, por isso há diferentes consequências funcionais 

de acordo com as mutações36,37. Essas mutações podem acontecer pela deleção de 

pares de bases, inserção ou deleção de uma base na sequência do ácido 
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desoxirribonucleico levando ao deslocamento do códon de leitura durante a tradução 

ou a formação de um códon de parada prematuro ou a substituição de um 

nucleotídeo4. 

 No mundo, há menos de 20 mutações no gene CFTR que apresentam uma 

frequência superior a 0,1% e estas frequências variam entre os países e grupos 

étnicos. A mutação F508del é a mutação no gene CFTR mais comum na população 

caucasiana. Dois terços dos indivíduos diagnosticados com FC, possuem essa 

mutação38-41. Quase 50% dos indivíduos portadores da doença são homozigotos e 

possuem uma cópia de F508del e outros 40% são heterozigotos composto de uma 

mutação F508del e uma mutação não-p.F508 del40. 

 No Brasil, a frequência da mutação F508del é de 51,9%, entretanto a 

frequência das mutações da FC, varia entre os estados no país22. No estudo 

realizado por  Raskin et al23 foram avaliados 3183 pacientes portadores de FC de 

cinco estados brasileiros, no estado de SC 48 pacientes tinham a mutação F508del 

e de todos os estado avaliados, o estado de Minas de Gerais apresentou o maior 

número de pacientes com a mutação F508del. Em outro estudo realizado em um 

hospital de referência no estado de SC, dos 54 pacientes avaliados, 37 eram 

portadores da mutação F508del, correspondendo a 68% dos pacientes42, em 

recente estudo realizado no mesmo hospital dos 169 pacientes avaliados 72,1% 

possuíam a mutação F508del43. Em estudo similar, conduzido em Campinas - SP, a 

frequência da mutação foi de 56,3%32 e no estudo realizado no Rio Grande do Sul 

71,4% dos pacientes tinham a mutação F508del44.    

 As mutações do gene CFTR, foram organizadas em seis classes de acordo 

com a funcionalidade da proteína e gravidade da mutação em relação ao fenótipo do 

paciente (Quadro 2)5. As mutações pertencentes as classes I, II e III são 

consideradas graves e usualmente resultam em insuficiência pancreática, íleo 

meconial, maior gravidade da doença pulmonar, maior incidência de desnutrição e 

de doença hepática grave e mortalidade precoce36,38,45. As classes IV, V e VI são 

consideradas moderadas e apresentam manifestações leves da doença, função 

pancreática normal e sobrevida mais longa36,38,45. O potencial de uma mutação para 

produzir um quadro clínico mais ou menos grave depende de múltiplos fatores: tipo 

de mutação, mecanismo molecular no nível celular, posição no gene, local de 

expressão (fisiopatologia órgão-específico), e outros fatores intragênicos, como a 

presença de outras alterações de sequência dentro do mesmo gene (alelos 
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complexos) e a influência de outro alelo mutação, todavia, a progressão do quadro 

clínico está associada também aos fatores sociais e ambientais, acesso a serviços 

de saúde e aos moduladores36. 

 

Quadro 2 - Classes de mutação da proteína cystic fibrosis transmembrane 

conductance regulator (CFTR).        

Classe da 

mutação 

Defeito na 

CFTR 

Tipo de mutações Exemplos de 

mutações 

I Nenhuma 

proteína CFTR 

funcional 

Mutação sem 

sentido, frameshift 

ou em sítio de 

splicing. 

Gly542X 

Trp1282X 

Arg553X 

621+1G→T 

II Defeito de tráfico 

CFTR 

Mutações de 

sentido trocado ou 

deleção de 

aminoácidos 

Phe508del 

Asn1303Lys 

Ile507del 

Arg560Thr 

III Defeito na 

regulação do 

canal 

Mutações de 

sentido trocado ou 

alteração de 

aminoácidos 

Gly551Asp 

Gly178Arg 

Gly551Ser 

Ser549Asn 

IV Redução no 

canal de 

condutância 

Mutações de 

sentido trocado ou 

alteração de 

aminoácidos 

Arg117His 

Arg347Pro 

Arg117Cys 

Arg334Trp 

V Redução na 

síntese de CFTR 

Mutações de 

sentido trocado ou 

em sítio de splicing 

3849+10kbC→T 

2789+5G→A 

3120+1G→A 

Alelo 5T 

VI Redução na 

estabilidade da 

CFTR 

Mutações de 

sentido ou 

alterações de 

aminoácidos 

4326delTC 

Gln1412X 

4279insA 

Fonte: Adaptado de Elborn JS, 2016
37

. 
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1.1.3 Fisiopatologia 

 

 A FC é uma doença multissistêmica que leva a disfunções patológicas de 

órgãos que expressam o gene CFTR. Quando ocorre a perda da função ou ausência 

da proteína CFTR, estreita a permeabilidade da membrana celular ao cloreto, 

levando a dificuldades do transporte e a secreção deste íon. Por consequência, a 

concentração de cloretos na membrana apical das células epiteliais se eleva46. As 

células epiteliais incluem o túbulo renal, as glândulas salivares, o trato 

gastrointestinal e o sistema respiratório. As quais se dispõem em camadas, 

separadas pelo compartimento luminal interno do externo, onde ocorre o processo 

de secreção, o qual envolve o transporte de sódio e de cloreto. As células do epitélio 

ciliado expressam os canais epiteliais de sódio (ENaC) e bomba de Na+/K+ 

trifosfatase (ATPase) para interceder a absorção transcelular do Na+. Estas mesmas 

células expressam os canais de cloreto na porção apical da CFTR47. 

 Fisiologicamente, ocorre a reabsorção passiva de Na+ e Cl- a partir das 

glândulas exócrinas, diminuindo a perda de eletrólitos nas secreções. Entretanto, na 

FC, por causa da disfunção ou ausência da CFTR, ocorre um bloqueio da secreção 

do cloreto através da membrana apical das células epiteliais glandulares47. 

Resultando no acúmulo intracelular, seguido do movimento passivo de sódio e água 

para esse compartimento, de modo a manter a eletro neutralidade, por 

consequência leva ao influxo de água, induzindo a desidratação da superfície 

celular. Como resultado, forma secreções espessas e viscosas, principal 

característica da FC, por isso a doença ficou conhecida como mucoviscidose: 

"doença do muco viscoso"1,48.  

 Os níveis mais elevados da expressão do gene CFTR são encontrados nas 

vias aéreas (infecções pulmonares), no trato gastrointestinal (insuficiência 

pancreática), nas glândulas sudoríparas e salivares e no sistema geniturinário 

(infertilidade). Essas patologias são expressas de acordo com a sensibilidade do 

órgão ao déficit da proteína CFTR, caracterizando as principais manifestações 

clínicas da FC46,48,49.  
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1.1.4 Manifestações Clínicas  

 

 Os principais sintomas ocorrem por causa da obstrução dos ductos 

glandulares dos órgãos acometidos pelas secreções espessas produzidas pela 

disfunção da CFTR e podem estar presentes desde o nascimento ou durante o 

período gestacional (obstrução intestinal fetal). Os sintomas mais frequentes são as 

manifestações pulmonares e os sinais mais comum são a tosse, sibilância e/ou 

taquipneia50,51. As manifestações gastrointestinais mais comuns são a síndrome de 

obstrução intestinal distal, a insuficiência pancreática e a hepática, a pancreatite 

aguda, constipação, doença do refluxo gastroesofágico e a cirrose biliar7. 

 Outras manifestações clínicas são osteopenia52, osteoporose53, doença óssea 

relacionada à FC54, infertilidade no sexo masculino55 e déficit de crescimento56. As 

manifestações e a gravidade da doença, dependem do tipo de fenótipo da FC, dos 

fatores sociais e ambientais, acesso a serviços de saúde e aos moduladores57. O 

paciente que apresenta pelo menos um alelo da CFTR parcialmente ativo, terá um 

resultado clínico melhor, em comparação aqueles que têm a CFTR não 

funcional57,58. Os fatores ambientais que possuem influência sobre a progressão da 

doença são: fumo passivo59, poluentes ambientais59, clima60, exposição a micro-

organismos60, acesso a cuidados especializados e adesão ao tratamento61.  

 

1.1.4.1 Sistema respiratório 

 

 Os problemas respiratórios estão presentes em mais de 90% dos pacientes 

com FC, sendo a doença pulmonar crônica a principal causa de morbidade e 

mortalidade51,62. A idade de início desses sintomas pode ser no período neonatal ou 

nos primeiros meses após o nascimento. Em alguns casos os sintomas podem 

aparecer em uma idade mais avançada, entre os 10 e 20 anos51. Os principais 

sintomas são: tosse crônica persistente, inicialmente seca e aos poucos aumenta a 

produção de escarro espesso e com pus; episódios de bronquiolite ou bronquite 

obstrutiva; broncopneumonia; sinusite purulenta e nasal com pólipos; sibilância; 

pneumonia de repetição; atelectasia; hiperinsuflação pulmonar e hipertensão 

pulmonar31,49-51. 

 Devido à diminuição de líquido e aumento na produção de muco na superfície 

das vias aéreas ocorre a obstrução da passagem do ar pelos pulmões e o 
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comprometimento dos mecanismos locais de defesa, facilitando o desenvolvimento 

de infecção e inflamação63. Nos pacientes com FC, a inflamação ocorre 

precocemente e induz à colonização e infecção das vias aéreas, consequentemente 

levando a diminuição da função pulmonar64. Em muitos pacientes as infecções do 

trato respiratório costumam acontecer logo após o nascimento e são seguidas de 

intensa resposta inflamatória64. 

 Os pacientes com FC são mais suscetíveis a infecções. As principais 

bactérias que estão presentes nas infecções são: Staphylococcus aureus, 

Haemophilus influenzae, Pseudomonas aeruginosa, Burkholderia cepacia, 

Stenotrophomonas maltophilae e Achromobacter xylisoxidans63. Os primeiros 

agentes patogênicos a infectar e colonizar as vias aéreas destes pacientes são 

Staphylococcus aureus e Haemophilus influenzae. A bactéria Pseudomonas 

aeruginosa afeta aproximadamente 80% da população com FC, sendo o agente 

patogênico mais comum o qual está associado a uma deterioração clínica mais 

rápida46,65,66. 

 Apesar das recorrentes infecções respiratórias por bactérias, estas não são 

os únicos agentes microbiológicos que ocasionam o desenvolvimento da doença 

pulmonar65. A infecção viral também pode desencadear exacerbações pulmonares67 

e os pacientes com FC são mais predispostos a infecções por fungos (Aspergillus 

fumigatus e Scedosporium apiospermium)65.  

 

1.1.4.2 Sistema gastrointestinal 

 

 O CFTR é expresso ao longo do sistema gastrointestinal e devido à perda da 

função os sintomas podem aparecer desde a vida intrauterina ou logo após o 

nascimento68. A insuficiência pancreática exócrina (IPE) é a manifestação clínica 

mais comum e afeta 87% dos pacientes com FC. Geralmente é caracterizada como 

insuficiência pancreática ou pancreático suficiente, por caracterização é baseada na 

função pancreática suficiente para crescer normalmente, digerir e absorver os 

alimentos e manter sua saúde, sem a utilização de enzimas pancreáticas, além 

disso estes pacientes possuem doença pulmonar mais leve e vida mais longa que os 

nascidos com insuficiência pancreática (IP)69,70. Os principais sintomas da 

insuficiência são: fezes volumosas, gordurosas, com odor muito fétido, pálidas e 
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frouxas, as quais tendem a flutuar e tais alterações desencadeiam deficiências de 

vitaminas lipossolúveis, devido à má absorção69.  

 A IPE em crianças e adultos com FC pode levar a complicações ao longo da 

vida relacionadas à desnutrição, ao crescimento deficiente e a mais admissões 

hospitalares em decorrência que leva ao aumento de infecções pulmonares e em 

consequência leva à diminuição da função pulmonar71,72. Entretanto, o tratamento 

com terapia enzimática pancreática e uma boa nutrição ajudam a melhorar a saúde 

dos pulmões desses pacientes9,73. 

 O pâncreas endócrino também é afetado na FC e quase 20% dos 

adolescentes e até 50% dos adultos desenvolvem diabetes relacionada à fibrose 

cística (DRFC)74. No estudo de coorte realizado nos EUA com 3553 pacientes, 

destes 13% foram diagnosticados com DRFC e a média da idade do diagnóstico foi 

de 13 anos de idade e os pacientes que frequentavam clínicas com taxas de 

rastreamento mais baixas para diagnosticar a DFRC, apresentaram taxas mais 

acentuadas de declínio pulmonar dois anos antes do diagnóstico75.  

 A IPE é um importante fator de risco para o desenvolvimento da DRFC. A 

DRFC está associada a diminuição da função pulmonar e do estado nutricional, 

levando a maior mortalidade quando comparado aos pacientes com FC sem 

DRFC76,77. No estudo de coorte de Bogdani et al78 realizado com crianças menores 

de 4 anos de idade com FC, os autores observaram que a deficiência precoce no 

número de células beta nessa população pode contribuir para o desenvolvimento de 

intolerância à glicose na população pediátrica com FC e para o DRFC futuramente. 

Outros fatores de risco para o desenvolvimento de DRFC são: pior função pulmonar, 

sexo feminino, história de aspergilose broncopulmonar alérgica, inserção de tubo de 

gastrostomia e doença hepática79. 

 Estudos demonstram que pacientes com FC que possuem insuficiência 

pancreática têm um declínio acentuando na função pulmonar que são medidos pela 

capacidade vital forçada (CVF) e volume expiratório forçado no primeiro segundo 

(VEF1)
80-82. Todavia no estudo de Terliesner et al83 foi observado que a altura e o 

peso foram reduzidos em pacientes com FC com DRFC em comparação com 

aqueles sem DRFC. Posteriormente, houve um declínio significativo na altura (p 

<0,001) e no peso (p <0,01) em pacientes com DRFC e uma diferença crescente 

entre a altura e o peso de pacientes com FC com ou sem DRFC, além de que todos 
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os parâmetros de função pulmonar analisados mostraram um declínio acentuado em 

pacientes com DRFC começando 1 ano antes do diagnóstico de diabetes83. 

  Outra manifestação importante em pacientes com FC, é a manifestação 

hepática84. A proteína CFTR no fígado funciona na superfície apical de colangiócitos, 

o qual fornece impulso para a hidratação da bílis. Devido a função prejudicada ou 

ausência da CFTR, há um aumento de secreções espessas e posteriormente a 

obstrução dos ductos biliares84. O acúmulo de sais biliares pode causar inflamação e 

lesão hepática e subsequente cirrose biliar focal que pode progredir para cirrose 

biliar multilobular e predispor a hipertensão portal e também desenvolver a doença 

hepática relacionada à fibrose cística (DHFC)84,85. Os principais fatores de risco para 

o desenvolvimento da DHFC são: sexo masculino, história de íleo meconial, 

insuficiência pancreática e ter mutação CFTR F508del homozigoto86-89.  

  Outras manifestações clínicas relacionadas ao fígado que podem ocorrer são 

hepatomegalia, micro-vesícula biliar, colelitíase, colangite esclerosante, esteatose 

hepática, cálculos biliares, cirrose biliar focal e multilobular, colestase neonatal e 

hipertensão portal90. Os bebês podem apresentar icterícia prolongada (colestase) 

durante o período neonatal por causa do uso de nutrição parenteral, de íleo 

meconial e também pela obstrução dos ductos biliares e em alguns casos, pode 

desenvolver fibrose hepática90. Nas crianças maiores a DHFC pode se manifestar 

como esteatose hepática com ou sem hepatite, cirrose biliar focar e multilobular e 

nos adolescentes pode progredir para doença hepática em estágio terminal90. 

 A disfunção do gene CFTR no intestino compromete a secreção de cloro nos 

canais de cloreto para o lúmen intestinal8. Em pessoas sem FC além da secreção de 

cloro, ocorre a excreção de água, em consequência dessa deficiência as fezes 

tornam-se espessas, colaborando para a ocorrência de síndromes obstrutivas 

intestinais relacionadas à doença: obstrução intestinal distal, constipação e íleo 

meconial8,68,91. 

 A síndrome da obstrução intestinal distal (SOID) é uma complicação 

específica da FC e seus sintomas são distensão abdominal, dor aguda, massa fecal 

na área ileocecal, cólica, vômitos e dilatação do intestino delgado, podendo ou não 

ter alteração no movimento intestinal, em alguns casos a flatulência e anorexia 

podem estar presentes92,93. Outros fatores que contribuem para o desenvolvimento 

da SOID são a inflamação intestinal, dismotilidade intestinal e má absorção de 

gorduras, sendo que 90% dos pacientes com SOID apresentam IP92.  
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 No estudo multicêntrico de Houwen et al94 realizado com pacientes com FC, 

as crianças apresentaram um risco 6,2 maior de desenvolver SOID e um fator que 

contribuiu para isso foi a insuficiência pancreática, apesar de que aqueles com 

suficiência pancreática também estarem em risco94.  Na pesquisa de Lavie et al95 

7,4% dos adolescentes e adultos com FC foram diagnosticados com SOID, estes 

pacientes apresentaram maior incidência de íleo meconial no passado (65,4% vs 

0%, p < 0,02), colonização por Aspergillus spp. (34,6% vs 3,2%, p < 0,02) e 

hospitalizações por exacerbações pulmonares (8,6 vs 6,2 média de internações, p < 

0,02) do que os pacientes que não apresentaram SOID95.  

 No estudo longitudinal de Munck et al91 7,64% das crianças e 7,80% dos 

adultos foram diagnosticados com SOID, estes pacientes apresentaram mais 

comorbidades associadas à FC, tais quais, IPE (92% vs. 84%, p = 0,03), DHFC 

(22% vs. 12%, p = 0,004), DRFC (49% vs. 25%, p = 0,0003), Pseudomonas 

aeruginosa (68% vs. 52%, p = 0,01), íleo meconial (40% vs. 18%, p = 0,0001) e as 

crianças que apresentaram íleo meconial tiveram uma taxa maior de cirurgia para 

SOID ((15% vs. 2%, p = 0,02). Observou-se constipação (39% vs. 11%, p = 0,03), 

baixa adesão do paciente em tomar as enzimas pancreáticas (25% vs. 3%, p = 

0,02), sexo feminino foi associado a SOID recorrente (75% vs. 52%, p = 0,04), baixa 

ingestão de fibras e água foram frequentemente observadas nesses pacientes91.  

 Os pacientes com SOID são repetidamente afetados por constipação, esta é 

uma das manifestações gastrointestinais mais frequentes e atinge quase metade 

dos pacientes pediátricos com FC68. A constipação também está associada a IP e a 

má absorção de gordura e os principais sintomas são dor abdominal frequente e/ou 

contínua. Em exames de ultrassom há ausência de dilatação do intestino delgado, 

presença de fezes no colón com melena, diminuição do apetite e flatulência96,97. O 

tratamento utilizado é o uso de laxantes osmóticos, pois a utilização de fibras pode 

levar ao aumento das fezes e agravar o quadro de constipação97. 

 Uma das primeiras manifestações clínicas em crianças com FC é a presença 

de íleo meconial (IM) e ocorre entre 10% a 20% dos pacientes. Pode-se apresentar 

de duas formas distintas, simples ou complexo98. O IM simples ocorre quando o 

mecônio visceral obstrui o íleo terminal e o intestino delgado torna-se dilatado devido 

a presença de mecônio, gás e fluído e o IM complexo ocorre em 40% dos pacientes 

que apresentam sintomas como perfuração intestinal, peritonite, volvo intestinal, 

necrose isquêmica e atresia intestinal98,99. 
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 O IM está mais associado às classes de mutações do CFTR do tipo I e III. A 

chance de desenvolver essa complicação é 13 vezes maior para as crianças com 

mutação do tipo homozigóticas (F508del, G542X, W1282X, R553X e G551D). 

Entretanto os pacientes com a mutação F508del apresentam 16,9% mais risco de 

ter a doença, quando comparados com as outras mutações. Essas apresentaram o 

risco de 12,5%, além disso, essa doença quando está presente nos recém-nascidos 

é um indicativo para FC99,100. 

 No estudo de Tan et al101 observou-se que os pacientes com FC com IM 

tiveram o VEF1% 7,0% menor em comparação com pacientes sem IM (estimativa de 

-0,070 SE [0,02], p = 0,003), escores Z de IMC significativamente mais baixos ao 

longo do tempo (estimativa de -0,25 SE [0,1], p = 0,02), eram mais propensos a 

receber suplementos alimentares orais (OR 2,8 [1,4-6,1], p = 0,003), uso de 

gastrostromia (OR 4,4 [1,1-24,6], p = 0,02),  nutrição parenteral total (5,8% vs 0%, p 

= 0,002) e doença do refluxo gastroesofágico (OR 2,9 [1,1-8,5], p = 0,02). Em 

relação ao número médio de internações hospitalares por ano por doença 

respiratória relacionada à FC foi significativamente maior para pacientes com IM em 

comparação com pacientes sem IM, assim como o número total de dias de hospital 

por ano101. 

 Outra doença intestinal que pode ocorrer associada a FC é o 

supercrescimento bacteriano do intestino delgado (SCBID) ou síndrome de 

supercrescimento bacteriano (SBID), a qual ocorre quando há um desequilíbrio na 

microbiota intestinal, ou seja, quando a população bacteriana no intestino delgado 

encontra-se superior a 105 organismos/mL e os principais sintomas que aparecem 

logo após as refeições são desconforto abdominal, inchaço e flatulência97,102,103. Nos 

pacientes com FC e especialmente aqueles com IP, a SCBID leva ao 

desenvolvimento de inúmeras complicações tais quais: má absorção de nutrientes e 

vitaminas, anemia, inflamação da mucosa intestinal, aumento da formação de muco 

e esteatorréia68,97. 

 Entre tantas manifestações gastrointestinais os pacientes com FC ainda 

podem ser acometidos pela doença do refluxo gastroesofágico (DRGE) e seus 

principais sintomas são pirose, regurgitação e disfagia104. A DRGE ocorre entre 30% 

a 85% dos pacientes tanto em crianças quanto em adultos. Os fatores que podem 

contribuir para o seu desenvolvimento são doença pulmonar, tosse frequente, falta 

de depuração esofágica do conteúdo digestivo e dismotilidade gástrica104,105. A 
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associação dessa doença a FC, é que os pacientes sofrem aspiração do conteúdo 

gástrico e duodenal, por causa dos episódios de refluxo, como consequência ocorre 

a inflamação das vias aéreas ocasionando a diminuição do VEF1 e declínio da 

função pulmonar104,105.  

 

1.1.4.3 Glândulas sudoríparas 

 

 No ano de 1953 Di Sant'Agnese e colaboradores106 foram os primeiros a 

avaliar e demonstrar que as concentrações de cloro, sódio e potássio eram maiores 

em pacientes com FC. Esse estudo contribuiu para que Gibson e Cooke27 em 1959 

implementassem o teste de suor como padrão diagnóstico para a FC.  

 A glândula sudorípara écrina tem por função regular a temperatura de todo o 

corpo por meio da produção de suor em resposta a um ambiente quente, exercício 

ou situações emocionais107. O suor consiste principalmente de água e sal, 

principalmente NaCl, mas é hipotônico em relação ao interstício. Existem vários 

distúrbios das glândulas sudoríparas, a maioria envolvendo defeitos na produção de 

eletrólitos e fluidos. Estes incluem FC, onde a falta de CFTR funcional impede a 

absorção normal de NaCl e leva à perda excessiva de sal107.  

 Os pacientes com FC, em geral, não apresentam obstruções e nem 

alterações morfológicas significativas nas glândulas sudoríparas. Contudo devido a 

disfunção da proteína CFTR eles apresentam anormalidades na homeostase dos 

canais de cloreto de sódio, fazendo com que ocorra um acúmulo de sódio e cloreto 

no suor, esses íons têm sua reabsorção do lúmen ductal prejudicada e por 

consequência o suor sobre a superfície da pele apresente um alto teor de sal, com 

concentrações maiores que 60 mmol/l45,107. 

 Devido à alta concentração de cloreto de sódio na pele, os pacientes são 

conhecidos por terem o "beijo salgado". Mas devido à perda de eletrólitos pelo suor 

os pacientes podem apresentar desidratação hiponatrêmica, hiponatremia crônica, 

alcalose metabólica hipoclorêmica107. 

 

1.1.4.4 Aparelho genital 

 

 Cerca de 97% dos pacientes masculinos com FC tem infertilidade devido a 

disfunção da CFTR108. Esta, causa uma obstrução precoce do trato genital 
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masculino, por consequência, leva a mudanças estruturais profundas no trato 

reprodutivo, causando a agenesia bilateral dos vasos deferentes, que leva a 

obstrução e consequente azoospermia obstrutiva108.  

 A agenesia bilateral dos vasos deferentes não é a única causa de infertilidade 

nos homens com FC, pois o CFTR pode desempenhar um papel crítico na 

espermatogênese ocasionando anormalidades na maturação do esperma, na 

motilidade e na diminuição da contagem de espermatozoides, por causa da 

anormalidade da CFTR nos túbulos seminíferos108,109. Apesar de ser mais comum a 

infertilidade nos pacientes homens, algumas mulheres podem apresentar 

infertilidade devido ao muco cervical apresentar-se desidratado e viscoso110. 

 

1.1.5 Tratamento  

 

 O tratamento disponível para os pacientes com FC é principalmente para 

tratar a sintomatologia. Os principais medicamentos utilizados são os mucolíticos, 

fluidificantes, broncodilatadores, antimicrobianos, anti-inflamatórios e antibióticos os 

quais têm a principal função de melhorar a função pulmonar e o tratamento de 

possíveis complicações2,111. Atualmente existem medicamentos denominados de 

moduladores de CFTR  que retificam os defeitos subjacentes de certas mutações de 

CFTR. Esses medicamentos moduladores têm a capacidade de aumentar ou mesmo 

restaurar a expressão funcional de mutações específicas causadoras de FC e foram 

classificados em cinco grupos principais, dependendo de seus efeitos sobre as 

mutações do CFTR: potencializadores, corretores, estabilizadores, agentes de 

leitura e amplificadores. Até o momento, quatro moduladores CFTR estão 

disponíveis para o tratamento de pacientes portadores de mutações específicas 

causadoras de FC112. 

 O principal objetivo da terapia nutricional sobre o estado nutricional do 

paciente com FC, é manter a velocidade de crescimento adequada durante a 

infância e o peso ideal na vida adulta, para isso são utilizados suplementos 

nutricionais (suplemento hipercalórico e/ou vitaminas A, D , E e  K e/ou zinco), além 

de cloreto de sódio9,113. Estudos demonstram que o crescimento e peso adequados 

estão associados a melhora da função pulmonar, ou seja as crianças menores de 2 

anos devem manter-se com o índice de P/I > percentil 50 e para as crianças maiores 

de 2 anos de idade, o índice de IMC/I > percentil 509,10. No caso de pacientes que 
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não estão ganhando peso também é importante adicionar polivitamínicos na dieta, 

assim como nos pacientes com insuficiência pancreática, fazer reposição enzimática 

para manter a absorção intestinal dos nutrientes adequada9. 

 As terapias utilizadas para o tratamento da doença pulmonar têm por objetivo 

manter a função pulmonar, reduzir exacerbações respiratórias e diminuir as 

infecções pulmonares crônicas69,113. O tratamento da doença pulmonar consiste no 

uso de terapia antimicrobiana, fisioterapia, solução salina hipertônica, 

brocodilatadores, mucolíticos, fármacos moduladores CFTR111,113. A utilização 

desses medicamentos que diminuem a obstrução das vias aéreas, por exemplo o 

uso de antibióticos, anti-inflamatórios, corticosteroides e as medicações utilizadas na 

nebulização, fazem com que o paciente aumente a expectoração de muco, levando 

a melhora na sobrevida dos paciente69,113. Os antibióticos são utilizados 

principalmente para tratar a primoinfecção e as exacerbações pulmonares, assim 

como controlar a população bacteriana dos pacientes colonizados, além disso é  

utilizado para combater os sinais e sintomas de infecção pulmonar69,113,114. 

 

1.1.6 Estado nutricional e dietoterapia 

 

 A Fundação da Fibrose Cística (FFC) é uma organização sem fins lucrativos 

nos Estados Unidos da América (EUA) criada para fornecer informações e diretrizes 

sobre a FC1. A FFC recomenda que o estado nutricional dos pacientes com FC, seja 

monitorado como parte dos cuidados rotineiros e que crianças e adolescentes com a 

doença atinjam o status nutricional comparável com as crianças e adolescentes 

saudáveis, pois o estado nutricional adequado está relacionado a melhores 

desfechos clínicos na FC1,115,116.  

 O estado nutricional pode ser avaliado por meio do peso, altura, prega 

cutânea tricipital, circunferência do braço e circunferência muscular do braço. No 

caso de crianças menores de 5 anos de idade, o parâmetro usado para avaliação é 

o percentil de P/I e nas crianças acima de 5 anos de idade é utilizado o percentil do 

IMC/I, avaliado por meio das curvas de crescimento recomendadas pela 

Organização Mundial da Saúde (OMS)9,10.  

 A FFC recomenda a realização da avaliação antropométrica todos os meses 

durante o primeiro ano de vida e a cada três meses nos pacientes maiores de 12 

meses, como parte da rotina de exames1. Entretanto, para aqueles que precisam 
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atingir o estado nutricional adequado, a frequência das avaliações nutricionais deve 

ser a cada 2 semanas em crianças < 12 meses e a cada 6-8 semanas em crianças 

acima de 12 meses115,116.  

 Deve-se realizar um plano alimentar individualizado para garantir o aporte 

energético adequado e manter o bom estado nutricional das crianças com FC9. Além 

disso, um aconselhamento nutricional para adaptar as necessidades de cada 

indivíduo e levando em conta a idade, função pancreática, estado clínico, 

preferências alimentares, crenças religiosas e populares e condição financeira 

familiar9,18. Reforça-se que os portadores de FC devem ingerir de 110 a 200% a 

mais da ingestão calórica diária recomendada para crianças saudáveis e com pelo 

menos 35-40% da energia diária derivada da gordura, pois eles apresentam taxa 

metabólica basal mais alta do que as saudáveis9,18. 

 No entanto, a adesão às recomendações dietéticas para FC parece subótima 

e onerosa para a maioria das crianças e adolescentes com FC, levando à 

desnutrição, crescimento inadequado, função pulmonar comprometida e aumento do 

risco de infecções respiratórias17. Os estudos demonstram que a maioria dos 

pacientes não atingem as recomendações da necessidade energética total, de 

proteínas e lipídios, sendo que a ingestão de carboidrato é acima da recomendação, 

esta advinda muitas vezes do consumo de suplementos nutricionais, visto que 

grande parte desses suplementos possuem alta densidade calórica e de 

carboidrato117-119. Quando a dieta oral e a ingestão de suplementos não atingem um 

estado nutricional adequado, a alimentação por sonda enteral é uma alternativa para 

fornecer nutrição adequada para o crescimento, manutenção do peso e  da função 

pulmonar120-122.  

 O aporte energético adequado garante o bom estado nutricional, o qual 

possui um papel importante sobre a progressão da doença pulmonar na FC e na 

sobrevida dos pacientes123,124. No estudo de Hauschild et al123 os pacientes com FC 

e desnutrição apresentaram redução da função pulmonar. Corroborando o estudo 

anterior, Del Ciampo et al124 observaram que os adolescentes com FC que estavam 

com baixa estatura para idade tiveram níveis mais baixos de VEF1 em relação 

àqueles com crescimento adequado.  

 Ashkenazi et al125 observaram uma correlação positiva entre o IMC aos 10 

anos e o VEF1 aos 20 e 30 anos, o qual indicou que o maior IMC está associado a 

melhor função pulmonar 10 ou 20 anos depois, os autores também observaram que 
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o escore z de IMC inferior a - 0,75 aos 10 anos surgiu como fator de risco para 

transplante de pulmão (OR 3,42 p = 0,023)125. Staufer et al126 observaram que os 

pacientes desnutridos apresentaram valores de VEF1% significativamente mais 

baixos (57% vs 77%; p  = 0,024)  e Capacidade Vital max % (62% vs 75%; p  = 

0,022) em comparação com pacientes com peso normal ou com sobrepeso. 

 Como consequência da desnutrição em pacientes com FC, estes acabam 

sofrendo agravamento do quadro clínico, como por exemplo, insuficiência 

pancreática associada à má absorção crônica, infecções recorrentes e fatores que 

contribuem para a desnutrição como o alto gasto energético associado à ingestão 

nutricional insuficiente17. A literatura demonstra que pacientes com FC que 

apresentam um bom estado nutricional têm crescimento adequado, menos dias de 

hospitalização, melhor função pulmonar e menos exacerbações pulmonares10.  

 No estudo de coorte prospectiva com duração de 36 meses realizado em um 

hospital de referência do sul do Brasil, os autores observaram que crianças e 

adolescentes que se encontravam no IMC < percentil 50 tiveram um risco 5 vezes 

maior de ter comprometimento da função pulmonar após esses 36 meses. 

Entretanto o estado nutricional não foi associado à morbidade, ao risco de 

hospitalização e infecção por Pseudomonas aeruginosa123. Todavia Kilinc et al127 

observaram que os pacientes com menor peso para comprimento/altura ou escore z 

de IMC apresentaram maior frequência de infecção pulmonar (74,1% vs 34%, p = 

0,02) e taxa de hospitalização (40,7% vs 12,3%, p = 0,01) em relação aos pacientes 

com maior peso para comprimento/altura ou escore z de IMC e os pacientes do 

grupo bem nutrido apresentaram escores de teste de função pulmonar 

significativamente mais altos do que os outros grupos.  

 Em um estudo transversal realizado com crianças, adolescentes e adultos na 

Grécia foram investigadas as características clínicas e genéticas de pacientes com 

desnutrição ou sobrepeso/obesidade com FC128. Dos pacientes com 

sobrepeso/obesidade a maioria apresentou função pancreática, melhor função 

pulmonar, nenhum apresentou diabetes ou disfunção hepática e apenas um foi 

colonizado por Pseudomonas aeruginosa e 66,6% são portadores de outras 

mutações128. Os pacientes com desnutrição ou peso adequado, apresentaram mais 

os sintomas relatados anteriormente e são portadores da mutação F508del128. No 

entanto, os autores citam a importância de novas investigações relacionadas ao 

excesso de peso e quais riscos podem trazer a estes pacientes128. 
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 Em estudos recentes foi observado que pacientes com excesso de peso eram 

mais velhos, tinham genótipo CFTR leve, melhor VEF1 e menos exacerbações 

pulmonares e insuficiência pancreática, todavia estes pacientes apresentaram 

pressão arterial sistólica elevada, resistência à insulina e níveis elevados colesterol 

total, triglicerídeos, LDL, o que pode contribuir para o pior prognóstico e 

sobrevida129,130. 

 No estudo longitudinal realizado com pacientes internados em um hospital 

universitário de Posnânia, na Polônia os autores constaram que o menor IMC estava 

associado a gravidade do tipo de mutações no gene CFTR131. Os pacientes 

desnutridos tinham uma taxa de sobrevivência menor do que os pacientes 

eutróficos, sendo que a sobrevivência varia de acordo com o grau de desnutrição131. 

O menor IMC foi associado também ao desenvolvimento da doença pulmonar grave, 

ao tempo de sobrevivência e a exacerbação pulmonar em pacientes com FC132-134. 

 Em estudo realizado em Porto Alegre, os autores observaram que os 

pacientes que estavam em risco nutricional e desnutridos apresentaram menor 

escore de Shwachman-Kulczycki, menores níveis de elastase-1 fecal e valores de 

CVF e VEF1 em % do previsto e estes apresentaram mais DRFC135. A desnutrição 

foi associada com a idade (OR = 0,78; p = 0,013), a gravidade clínica (OR = 0,90; p 

= 0,015) e o comprometimento da função pulmonar (OR = 0,95; p = 0,046)135. 

Todavia, no estudo realizado no Bahrain, os fatores de risco associados à 

desnutrição foram o baixo peso ao nascer e a presença de DRGE136.  

 No estudo de coorte realizado com os dados do Cystic Fibrosis Foundation 

Patient Registry americano, os autores avaliaram a relação entre o estado nutricional 

no início da vida com o tempo e velocidade de crescimento, função pulmonar, 

complicações da FC e sobrevida137. Yen et al137 constataram que as crianças que 

tiveram maior peso aos 4 anos de idade estavam associados a maior estatura, 

melhor função pulmonar entre 6 a 18 anos de idade, além de terem menos 

exacerbações pulmonares agudas, passaram menos dias no hospital, tiveram 

menos diabetes associada a doença e melhor sobrevida aos 18 anos. Aqueles que 

possuem um melhor estado nutricional na infância apresentam melhor tempo e 

velocidade de crescimento durante a puberdade137. 

 Os pacientes com FC fazem uso constante de antibióticos. O uso desse 

medicamento faz com que ocorra diminuição das bactérias benéficas 

(bifidobactérias), levando a alteração da microbiota. Além disso, sua permeabilidade 
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intestinal é aumentada, sugerindo a interrupção da função da barreira 

intestinal138,139. Outro ponto chave é que a FC costuma levar ao desenvolvimento de 

doenças inflamatórias intestinais crônicas, por isso o uso de probióticos é 

recomendado para crianças com FC, pois ele restaura a microbiota intestinal, reduz 

a inflamação intestinal e as exacerbações pulmonares, portanto, diminui as 

internações hospitalares nesses pacientes138,139. 

 Com o objetivo de prevenir a disbiose intestinal e a inflamação os pacientes 

com FC fazem uso de probióticos6,139. Estes podem melhorar o estado nutricional 

destes pacientes, consequentemente melhorando seu quadro clínico e qualidade de 

vida140. Bruzzese et al141 avaliaram os efeitos do uso Lactobacillus Rhamnosus GG 

durante 12 meses em crianças com FC e colonizadas por Pseudomonas aeruginosa. 

Os autores constataram que os pacientes que receberam suplementação de 

probiótico apresentaram diminuição da incidência de exacerbações pulmonares e 

internações hospitalares, além de aumento do peso corporal, em associação com a 

diminuição das concentrações de imunoglobulina do tipo G, sugerindo que os 

probióticos podem atrasar o comprometimento respiratório e a perda de peso140. 

Campo et al142 avaliaram a utilizam de Lactobacillus reuteri em crianças e adultos 

com FC durante doze meses, os pacientes apresentaram melhora significativa na 

saúde gastrointestinal, diminuição dos níveis de calprotectina e inflamação intestinal, 

além disso, apresentaram um bom estado nutricional, tendo um aumento 

significativo do peso corporal quanto do IMC. 

 Na FC os pacientes que possuem insuficiência pancreática exócrina e 

diminuição dos ácidos biliares por consequência tem má absorção de gordura143. As 

vitaminas lipossolúveis para serem absorvidas é necessária a presença de lipídios, 

da bile e do sulco pancreátrico143, portanto, a deficiência dessas vitaminas (A, D, E 

K)144-147 é comum nesses pacientes e alguns podem ainda apresentar deficiência do 

mineral selênio148.  

 Cada vitamina lipossolúvel tem funções metabólicas especificas e essenciais 

à saúde. A vitamina A é essencial para a visão, integridade das células epiteliais e 

imunidade144. A vitamina D é necessária para a função óssea e imunológica145, a 

vitamina E previne a oxidação da membrana e mantém as funções neurológicas146 e 

a vitamina K é essencial para a calcificação óssea, coagulação, metabolismo 

energético e a modulação da inflamação147. O selênio possui papel importante no 
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metabolismo da enzima glutationa peroxidase que protege as células dos danos 

causados por peróxidos lipídicos e radicais livres148. 

 Desse modo é importante a utilização de suplementos multivitamínicos, 

principalmente nos pacientes com insuficiência pancreática149. Todavia, deve-se 

solicitar exames laboratoriais para confirmar se há deficiência, pois o excesso 

dessas vitaminas no organismo, pode causar prejuízos à saúde143,149. Estudos tem 

demonstrado que níveis elevados de 25-hidroxivitamina D e suplementação de 

vitamina D em pacientes com FC ajuda a diminuir as exacerbações pulmonares, a 

manter a melhor função pulmonar e o efeito da inflamação no pulmão nos pacientes 

com FC150-152. 

  

1.1.7 Mortalidade nos pacientes com FC 

 

 Nas últimas décadas, a sobrevida dos pacientes com FC aumentou 

expressivamente, com mediana atual de 46 anos em países europeus e 

americanos50. Todavia, a doença pulmonar continua representando a principal causa 

de morbidade e mortalidade, visto que é uma doença progressiva, a qual passa por 

exacerbações agudas intermitentes e leva ao declínio da função pulmonar153. Os 

estudos tem demonstrado que o declínio do VEF1 leva ao maior risco de 

hospitalização e morte em pacientes com doenças pulmonares obstrutivas 

crônicas153-155. 

 No estudo de Van Horck et al156, os autores investigaram os fatores de risco 

para a progressão da doença pulmonar em crianças com FC. O uso de inibidores da 

bomba de prótons foi associado ao declínio anual do VEF1 e ao aumento da taxa de 

exacerbação pulmonar futura, além disso o menor VEF1 e exacerbações pulmonares 

no início do estudo e o uso profilático de antibióticos inalados foram relacionados a 

exacerbações pulmonares nos anos subsequentes156. Todavia Er et al avaliariam os 

fatores associado ao desenvolvimento da doença pulmonar grave em pacientes 

adultos com FC. O menor IMC, idade avançada, presença de DRFC, escores 

radiológicos mais altos, uso de alfadornase, maior frequência de fisioterapia e maior 

taxa de hospitalização para terapia com antibióticos intravenosos estão associados a 

doença pulmonar grave157. 

 Outros estudos associaram a infecção por Pseudomonas aeruginosa e a 

Staphylococcus aureus ao declínio do VEF1
158,159. Svedberg et al158 avaliaram os 
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fatores de risco para a progressão anual da doença pulmonar estrutural. Os autores 

concluíram que as infecções respiratórias intermitentes por Pseudomonas 

aeruginosa estão fortemente associadas à taxa anual de progressão da doença 

pulmonar estrutural158. Junge et al159 avaliaram os fatores associados à pior função 

pulmonar em pacientes com FC colonizados com Staphylococcus aureus. Os 

autores constataram que os fatores de risco para a piora da função pulmonar foram 

alta densidade bacteriana em culturas de garganta, exacerbações, níveis elevados 

de interleucina 6, presença de colônias variantes pequenas Staphylococcus aureus 

e coinfecção com Stenotrophomonas maltophilia159. 

 Outro fator que está associado ao declínio da função pulmonar são as 

exacerbações pulmonares. Lubovich et al160 investigaram os fatores de risco para o 

desenvolvimento das exacerbações pulmonares. A presença de mutação F508del, o 

menor estado nutricional, a colonização crônica por Staphylococcus aureus, 

Pseudomonas aeruginosa e complexo de Burkholderia cepacia foram fatores de 

risco para exacerbação. Dos pacientes avaliados um quarto não conseguiu 

recuperar a função pulmonar160.  

 Alguns estudos tem avaliado os fatores de risco para a mortalidade161,162. A 

pesquisa realizada por  McColley et al161 com 3880 crianças e adolescentes em 

Cleveland, EUA, avaliou os riscos de mortalidade antes dos 18 anos de idade em 

pacientes com FC. Os autores encontram múltiplos fatores de risco para mortalidade 

destes pacientes, os quais foram: ser do sexo feminino, ter baixo status 

socioeconômico, apresentar baixo peso para idade, ter cultura positiva para 

Pseudomonas aeruginosa, apresentar sintomas em mais de 2 visitas hospitalares de 

baqueteamento digital e crepitações pulmonares e ter < 60% do VEF1
161. No estudo 

de Siuba et al162, foram avaliados os fatores de risco para a mortalidade em 

pacientes com FC em uso de ventilação mecânica. Ser do sexo feminino, ter 

insuficiência renal aguda, desnutrição, uso de ventilação mecânica por mais de 96 

horas foram associados com o aumento da mortalidade, sendo que o presente 

estudo a taxa de mortalidade foi de 44,5%162. 

 No estudo realizado no Brasil o qual avaliou as tendências de mortalidade em 

pacientes com FC, os autores identificaram 2854 mortes no período de 1999 a 2017, 

destas 51,4% em mulheres163. As principais causas associadas nos casos que a FC 

foi identificada como causa básica da morte foram: 77% por causa das doenças do 

aparelho respiratório, 31% por doenças infecciosas, 15,2% por doenças do aparelho 
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circulatório, 15,1% por doenças endócrinas, nutricionais e metabólicas e 3,3% por 

intervenção cirúrgica por transplante163.  

 

1.1.8 Qualidade de vida dos pacientes com FC  

 

 Atualmente há vários questionários para avaliar a QV, entre eles 

questionários específicos e os genéricos. Entre os específicos há o Cystic Fibrosis 

Questionnarie (CFQ) que avalia o bem-estar das crianças e adolescentes com a 

doença, este questionário já foi traduzido e validado para o português14.  

 QV relacionada à saúde é um conceito extremamente amplo e notadamente 

subjetivo, que envolve os efeitos que uma doença causa na vida dos pacientes 

quando se refere à relação doença-paciente ou à influência da doença no “sentir-se 

bem”. A OMS adotou um conceito que reflete a natureza subjetiva da avaliação: “a 

percepção do indivíduo acerca de sua posição na vida, de acordo com o contexto 

cultural e os sistemas de valores nos quais vive, e em relação a seus objetivos, 

expectativas, padrões e preocupações”164.   

 As doenças crônicas são as que mais afetam a QV do indivíduo, porque 

interferem, de forma permanente, em seu estilo de vida e limita sua capacidade 

produtiva e sua visão de mundo.  A natureza progressiva da FC junto com a carga de 

tratamento tem o potencial de impactar na QV relacionada à saúde da pessoa 

(QVRS). A medição da QVRS permite saber sobre quais perspectivas os pacientes 

têm sobre sua saúde, portanto, contribui para a avaliação da eficácia global do 

tratamento e ajuda a ajustar a abordagem da equipe multidisciplinar para melhor 

atender os portadores de FC14,165. 

 A literatura demonstra que pacientes com FC que apresentam menor VEF1, 

mais exacerbações pulmonares e menor IMC, possuem uma pior QV12,166,167. Habid 

et al168 constataram que os fatores clínicos que estavam relacionados a pior QV 

foram: função pulmonar, pois o menor VEF1 % estava significativamente associado 

com 11 dos 12 domínios do QFC: físico (coeficiente de correlação 0,27), saúde 

(coeficiente de correlação 0,34), respiratório (coeficiente de correlação 0,36) e 

tratamento (coeficiente de correlação 0,26)168. Olveira et al169 observaram que 

pacientes com FC que apresentam uma boa função pulmonar possuem melhor 

QVRS nos domínios respiratório e físico169. 
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 Exacerbações pulmonares foram associadas com escores significativamente 

baixos em todos os domínios do CFQ e a maior frequência de exacerbações foram 

associadas com pontuações mais baixas nos domínios físico, vitalidade, saúde e 

respiratório168. Solem et al170 avaliariam o impacto das exacerbações pulmonares e 

da função pulmonar na QV em adolescentes e adultos com FC. Os autores 

observaram que aqueles pacientes que necessitaram de hospitalização devido as 

exacerbações pulmonares, foram associados com baixo índice do QV EQ-5D e a 

média da pontuação da QV diminuiu significativamente a medida do 

comprometimento pulmonar170. 

  No estudo de Cheney et al171, os autores observaram que as crianças com 

FC tiveram pior QV em relação as crianças sem FC. Além disso, os escores do VEF1 

correlacionaram-se positivamente com a QVRS no CFQ-R, nos seguintes domínios: 

respiratório (p = 0,018), físico (<0,001), emocional (p = 0,007) e escore total do 

PedsQL (p = 0,021) e no domínio físico (p = 0,019) domínios. As taxas de 

exacerbação pulmonar foram inversamente associadas aos domínios do CFQ-R: 

respiratório (p = 0,004), físico (p = 0,022) e total do PedsQL (p = 0,009) e domínio 

físico (p = 0,009)171.  

 Visando melhorar a QV em pacientes com FC, Sawicki et al172 realizaram um 

estudo com desfecho sobre o estado nutricional, o qual observou que o maior peso 

para idade esteve associado a uma imagem corporal favorável, a menos transtornos 

alimentares e melhor capacidade física172. No estudo de Horck et al15  os autores 

constataram que aqueles que se encontravam no IMC/I < percentil 50 apresentaram 

menor pontuação no questionário de QV nos domínios respiratório, tratamento, 

físico, social e emocional. Da mesma forma, Shoff et al16 constataram que as 

crianças com FC que se encontravam no IMC/I ≥ percentil 50 apresentaram melhor 

QV e melhor pontuação nos domínios físico, respiratório, imagem corporal e 

alimentação. 

 Em estudo realizado em um centro de referência no Brasil, foi observada 

correlação positiva entre IMC/I e o domínio imagem corporal, assim como quanto 

maior o valor do IMC/I observou-se maiores escores nos domínios respiratório e 

imagem corporal173. Santana et al174 observaram correlação entre o IMC/I e os 

domínios vitalidade, emocional e peso. Em estudo realizado com crianças com FC 

na idade pré-escolar, o estado nutricional foi positivamente associado ao domínio de 

alimentação do CFQ171. Em contrapartida, em estudo realizado com adolescentes e 
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adultos jovens o peso corporal foi associado positivamente com o domínio físico do 

CFQ175. 

 Alguns estudos tem demonstrando que pacientes com FC que estão 

infectados por Pseudomonas aeruginosa possuem pior QV176,177. Bodnar et al176 

demonstraram que pacientes com FC que estão hospitalizados e infectados por 

Pseudomonas aeruginosa, possuem escores significativamente piores nos domínios 

de imagem corporal, respiratório, alimentação e tratamento, em relação àqueles que 

não apresentavam nenhuma dessas duas características. Dados similares foram 

observados no estudo de Ashish et al177, os quais os pacientes com FC infectados 

por Pseudomonas aeruginosa tiveram piores escores nos domínios: físico, 

respiratório, tratamento, vitalidade, saúde e emocional do que aqueles sem qualquer 

infecção177. Entretanto ainda é um dado controverso na literatura, pois Sawicki et 

al179 também compararam os domínios do QFC entre indivíduos com ou sem 

infecção e nenhuma associação significativa foi encontrada para quaisquer domínios 

do questionário178. 

 Outros estudos demonstram que inúmeros fatores podem contribuir para a 

percepção da QV na FC, por exemplo: status socioeconômico, etnia, idade, gênero e 

gravidade da doença168,179,180. Em estudo realizado no hospital pediátrico de 

referência do Espírito Santo, os autores observaram que os indivíduos de etnia 

branca apresentaram melhores escores do que os indivíduos de etnia negra ou 

parda no domínio imagem corporal do CFQ173. No estudo de Quittner et al179 os 

autores observaram que crianças e adolescentes com FC de origem hispânica 

tiveram escores piores no domínios de imagem corporal e alimentação do que 

crianças e adolescentes brancos com FC.  

 No estudo de revisão de Habid et al168 sobre os fatores relacionados a pior 

QV em pacientes com FC, os autores constataram que a idade avançada está 

significativamente associada aos seguintes domínios: físico (coeficiente de 

correlação -0,52), emocional (coeficiente de correlação -0,23), respiratório 

(coeficiente de correlação -0,19), e saúde (coeficiente de correlação -0,22)168. 

Quanto ao sexo, as meninas relataram escores significativamente mais altos no 

domínio de imagem corporal do que os meninos em três de quatro estudos, 

avaliados por Habid et al168. Todavia, as meninas tiveram escores menores nos 

domínios emocional, social e respiratório, na maioria dos estudos investigados 

diferente dos meninos168. No estudo de Tomaszek et al175 as mulheres tiveram 
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pontuações menores nos domínios preocupações futuras, relacionamento e 

preocupações de carreira do que os homens. 

 No estudo de Gancz et al181 realizado em um centro de referência de São 

Paulo, os autores avaliaram a QV de pacientes jovens com FC e correlacionaram os 

resultados com os parâmetros clínicos. Os autores encontraram uma correlação 

entre o score de Shwachman-Kulczycki e os domínios: físico (r = 0,39, p = 0,03), 

saúde (r = 0,41, p = 0,023) e social (r = 0,37, p = 0,041), entretanto, não foram 

encontradas diferenças nas pontuações de acordo com o gênero181. Em outro 

estudo realizado em um centro de referência de Minas Gerais, os autores 

encontraram uma correlação entre o score de Shwachman-Kulczycki e os domínios: 

tratamento (r = 0,563, p < 0,05) e social (r = 0,619, p < 0,05)182. 

 Em virtude do exposto, novas pesquisas que avaliem o estado nutricional e 

sua relação com o quadro clínico em pacientes com FC são necessárias, 

principalmente para validar a medida de percentil > 50 sugerida na literatura para 

esse tipo de população16,18. Apesar de haver poucos estudos pediátricos no Brasil 

que avaliaram a relação entre estado nutricional e QV, alguns dados sugerem que 

pacientes com FC e com baixo peso apresentem pior QV nos domínios respiratório e 

físico16.  

 Nesse contexto, é importante avaliar constantemente os pacientes com FC 

quanto à manutenção do estado nutricional a fim de compreender melhor a relação 

entre os parâmetros nutricionais e o quadro clínico e QV. Visando auxiliar na 

compreensão do processo da doença e em novas medidas de intervenção no 

tratamento, tanto clínica, quanto governamental, com intenção de atender às 

demandas específicas da população fibrocística do estado de SC e de modo a 

identificar possíveis fatores de risco para a população do estudo, optou-se por 

realizar uma coorte prospectiva, visto a carência de estudos desse porte na 

população alvo. 
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2. OBJETIVOS 

 

 

2.1 OBJETIVO GERAL 

 

 Avaliar a influência do estado nutricional no agravamento do quadro clínico, 

expectativa e qualidade de vida em pacientes pediátricos com fibrose cística 

atendidos no HIJG no município de Florianópolis - SC. 

 

2.2 OBJETIVOS ESPECÍFICOS 

 

 Descrever as características sociodemográficas, laboratoriais e clínicas da 

doença em crianças e adolescentes com FC atendidos no HIJG; 

 Avaliar a relação entre estado nutricional e função pulmonar da população em 

estudo; 

 Associar o estado nutricional e qualidade de vida de crianças e adolescentes 

com FC atendidos no HIJG; 

 Monitorar a qualidade de vida de crianças e adolescentes com FC atendidos 

no referido Hospital ao longo de um ano; 

 Verificar o estado nutricional e consumo alimentar e suas tendências 

longitudinais nas crianças e adolescentes com FC atendidas no serviço; 

 Avaliar a relação entre o estado nutricional e complicações da FC e óbito; 

 Associar o estado nutricional com a insuficiência pancreática e faixa etária de 

diagnóstico de FC; 

 Analisar os fatores associados às alterações de função pulmonar e percentil 

de peso na idade por meio de medidas longitudinais.  
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3. MÉTODOS 

 

 

3.1 TIPO DE ESTUDO 

 

 Trata-se de um estudo epidemiológico de coorte prospectiva. 

 

3.2 POPULAÇÃO, LOCAL, TEMPO E AMOSTRA 

 

 A população do estudo foi constituída por crianças e adolescentes entre 0 e 

14 anos 11 meses e 29 dias, com diagnóstico clínico de FC atendidos no 

ambulatório do HIJG. O Hospital está localizado na capital do estado de SC, 

Florianópolis e foi escolhido por ser um Centro de Referência em FC, pois recebe 

pacientes de todo o estado de SC. 

 O período de recrutamento de pacientes para a linha de base, no qual foi 

realizada a coleta dos questionários, dados dos prontuários e dados 

antropométricos, iniciou em maio de 2019 e finalizou-se em março de 2020. 

Considerando acompanhamento de, no mínimo 12 meses, a segunda coleta, do 

período de seguimento, estendeu-se até maio de 2021, de acordo com a rotina de 

atendimento no serviço e devido a restrições impostas pela pandemia de COVID-19 

nos meses de março e abril de 2020. O ambulatório de FC funciona toda sexta-feira 

do período das 8h às 12h: os pacientes de 0 até 12 meses possuem 

acompanhamento mensal, de 1 a 9 anos possuem atendimento a cada 3 meses, e 

dos 10 aos 14 anos o atendimento passa a ser a cada 4 meses. Durante duas 

sextas-feiras, o atendimento é para pacientes sem colonização bacteriana, uma para 

pacientes colonizados com Staphylococcus aureus e uma para pacientes 

colonizados com Pseudomonas aeruginosa, de acordo com a última cultura do 

escarro.  

 A amostra deste estudo foi definida pelo método não probabilístico por 

conveniência, pois todas as crianças e adolescentes em atendimento clínico no 

ambulatório de FC do HIJG, com diagnóstico de FC confirmado pelo teste de suor 

(cloreto do suor > 60 mmol/l)46 foram convidadas a participar do estudo. No 

ambulatório de FC do HIJG eram atendidas aproximadamente 117 crianças e 
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adolescentes de todo o estado, sendo que desses houve uma perda de 15 

participantes (considerando os critérios de exclusão estabelecidos no item 3.4): seis 

recusas, um sem diagnóstico confirmado, cinco pacientes ≥ 15 anos e três pacientes 

não compareceram na consulta de rotina, resultando em um total de 102 pacientes 

na primeira etapa do estudo. Na segunda etapa do estudo dos 102 participantes, 

houve uma perda de 14 pacientes: oito pacientes completaram 15 anos, quatro não 

compareceram a consulta de rotina e dois evoluíram para óbito, assim o presente 

estudo resultou em 88 participantes (Figura 1). 

   

Figura 1 Fluxograma da seleção da população do estudo, constituída de crianças e 

adolescentes com fibrose cística. 

 

 

 

 

 

 

 

T1 

 

 

 

T2 

 

 

Legenda: T1 = Início do acompanhamento (maio de 2019); T2 = Após 1 ano, início da segunda coleta 

(maio de 2020). 

 

Total de pacientes atendidos  (n = 117) 

Excluídos (n = 6)  
   ≥ 15 anos (n = 5) 
   Sem diagnóstico confirmado (n = 1) 
 

15 foram excluídos: 
5 ≥ 15 anos; 
1 sem diagnóstico confirmado; 
3 não compareceram a consulta de 
rotina; 
6 recusas. 
 

Elegíveis  (n = 111) Excluídos (n = 9)  
Não compareceram a consulta de 
rotina (n = 3) 
 Recusa ( n = 6) 
 

15 foram excluídos: 
5 ≥ 15 anos; 
1 sem diagnóstico confirmado; 
3 não compareceram a consulta de 
rotina; 
6 recusas. 
 

Participantes do estudo  
(n = 102) 

Perdas (n = 14)  
≥ 15 anos (n = 8) 
Não compareceram a consulta de 
rotina (n = 4) 
Óbitos ( n = 2) 
 

15 foram excluídos: 
5 ≥ 15 anos; 
1 sem diagnóstico confirmado; 
3 não compareceram a consulta de 
rotina; 
6 recusas. 
 

Seguimento por 12 meses   
(n = 88) 
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3.3 CRITÉRIOS DE INCLUSÃO 

 

 Foram incluídas crianças de 0 a 9 anos 11 meses e 29 dias e adolescentes de 

10 a 14 anos 11 meses e 29 dias com diangóstico de FC atendidos no ambulatório 

no HIJG e que assinaram o Termo de Consentimento Livre e Esclarecido (TCLE). 

 

3.4 CRITÉRIOS DE EXCLUSÃO 

 

 Foram excluídas as crianças e adolescentes cujos pais e/ou responsáveis se 

recusaram a responder um dos questionários ou não permitiram a realização de 

alguma das aferições dos dados antropométricos, e aqueles que não tinham 

diagnóstico confirmado de FC. Os adolescentes na fase de transição de hospital que 

recém haviam completado 15 anos também foram excluídos da amostra. Foram 

definidas como perdas aqueles participantes que desistiram de participar do estudo 

em algum momento da pesquisa e foram consideradas como recusa a não 

assinatura de TCLE pelos pais e/ou responsáveis (Apêndice A) ou do Termo de 

Assentimento Livre e Esclarecido (TALE) pelas crianças e adolescentes a partir dos 

3 anos (Apêndice B). 

 

3.5 COLETA DE DADOS 

 

 Os dados foram coletados por meio de entrevistas, avaliação antropométrica, 

registros do prontuários e da caderneta de saúde, realizados no HIJG. O período de 

coleta foi de maio de 2019 a maio de 2021, entretanto cada participante foi 

entrevistado em dois momentos na pesquisa. O primeiro momento foi entre maio de 

2019 a março de 2020, onde foram coletados dados antropométricos, dados 

oriundos da aplicação dos questionários e dados dos prontuários e caderneta de 

saúde. Posteriormente, realizou-se nova coleta de dados para reavaliação desses 

pacientes, os quais foram abordados de acordo com a ordem de participação no 

estudo, sendo iniciada a nova etapa da coleta no período entre maio de 2020 a maio 

de 2021. Os dados recoletados foram os antropométricos, do prontuário e referentes 

ao questionário de qualidade de vida. A coleta dos dados antropométricos levou em 

torno de 10 minutos e a entrevista em torno de 20 minutos. 
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3.5.1 Entrevista 

 

 As entrevistas foram realizadas todas as sextas-feiras no ambulatório de FC 

do HIJG das 7h00min às 12h00min antes ou depois da consulta de rotina dos 

pacientes. No primeiro momento os pais e/ou responsáveis foram convidados a 

participar da pesquisa e nesse momento foi explicado de modo simplificado o 

objetivo e quais os benefícios da pesquisa para a saúde da criança e do 

adolescente; aqueles que concordassem com a participação do estudo, deveriam 

devolver o TCLE assinado. 

 As crianças com idade entre 0 meses a 2 anos 11 meses e 29 dias não 

precisaram assinar o TALE. Sua anuência deu-se pela assinatura do TCLE pelos 

pais e/ou responsáveis. Para as crianças a partir de 3 anos até a alfabetização foi 

utilizado um TALE gravado, onde a pesquisadora fez as perguntas e o participante 

respondeu, dando seu aceite ou não. Para as crianças e adolescentes com idades 

compreendidas entre 6 anos a 14 anos 11 meses e 29 dias, foi elaborado um TALE 

sucinto, contendo informações básicas da pesquisa como objetivos, os 

procedimentos que foram realizados, os riscos e os benefícios, os desconfortos, a 

voluntariedade, a confidencialidade e o direito de recusa de participação. Após o 

entendimento de tudo o que foi explicado, a criança ou o adolescente que concordou 

com a pesquisa devolveu o termo assinado.  

 Aqueles pais e/ou responsáveis que concordaram em participar do estudo, 

foram levados para um consultório onde foram realizadas as entrevistas e a coleta 

dos dados antropométricos. Os pacientes até 11 anos participaram do estudo 

apenas na obtenção dos dados antropométricos, pois os dados obtidos através dos 

questionários foram respondidos pelos pais e/ou responsáveis. No consultório 

estava somente a pesquisadora e os pais e/ou responsáveis e a criança e/ou 

adolescente, para evitar possível constrangimento. 

 As entrevistas foram realizadas por meio de um questionário estruturado e 

separado por seções (Apêndice C). Este questionário, para todas as faixas etárias 

de avaliação, foi respondido somente pelos pais e/ou responsáveis da criança ou 

adolescente. Algumas seções foram preenchidas com os dados dos prontuários. As 

principais informações coletadas pelas seções do questionário e utilizadas neste 

estudo estão sucintamente apresentadas no quadro 3. 
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Quadro 3 - Informações obtidas a partir das entrevistas. 

Seções Informações coletadas 

 

Condições relacionadas ao nascimento 

- Dados da carteira de saúde da criança 

ou adolescente. 

- Uso de tabaco na gestação. 

Condições socioeconômicas - Escolaridade dos pais. 

- Rendar familiar. 

Avaliação antropométrica - Peso, altura, IMC, CB e PCT. 

 

 

 

Dados relacionados à fibrose cística 

- Idade de diagnóstico. 

- Primeiros sintomas. 

- Familiar com FC. 

- Teste genético. 

- Função pulmonar. 

- Características clínicas (insuficiência 

pancreática, diabetes, íleo meconial, 

baqueteamento digital). 

- Infecções pulmonares. 

 

 

Exames laboratoriais 

- Vitaminas E, D e A. 

- Minerais (Cálcio, Potássio, Fósforo e 

Cloro). 

- Albumina. 

Inquérito alimentar  - Recordatório de 24 horas. 

IMC: índice de massa corporal; CB: circunferência do braço; PCT: prega cutânea tricipital. 

 

 Após o preenchimento de algumas questões do questionário, os pais e/ou 

responsáveis de crianças a partir de 2 anos foram convidados a preencher o 

questionário de QV. Por não haver questionário específico para crianças de 0 a 1 

ano, estas não foram avaliadas quanto à QV. 

 Para as crianças de 2 a 5 anos foi utilizado o questionário Pediatric Quality of 

Life Inventory (PedsQL) versão 4.0 já validada no Brasil por Varni et al183. Portanto, 

quem respondeu esse questionário foram os pais e/ou responsáveis. O questionário 

conta com quatro versões, mas foram utilizadas neste estudo somente duas, a 

versão para as faixas etárias de 2 a 4 anos e de 5 a 7 anos; as duas versões são 

relato dos pais e o PedsQL abrange quatro domínios: físico, emocional, social e 

escolar182.  

 Para as crianças de 2 a 4 anos o questionário conta com 21 questões e 

quatro domínios: capacidade física (8 questões), aspecto emocional (5 questões), 

aspecto social (5 questões) e atividade escolar (3 questões) (Anexo A). O 
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questionário para 5 a 7 anos conta com 23 questões e quatro domínios: capacidade 

física (8 questões), aspecto emocional (5 questões), aspecto social (5 questões) e 

atividade escolar (5 questões) (Anexo B). Entretanto, esse questionário foi aplicado 

somente para crianças de até 5 anos, pois a partir dos 6 anos foi utilizado o 

questionário específico para FC183.  

 O questionário foi respondido pelos pais e/ou responsáveis e a pesquisadora 

auxiliou nas possíveis dúvidas que surgiram. Seus escores variam de 0 a 100 pontos 

e quanto maior pontuação melhor a QVRS183.  

 Para avaliar a QV das crianças a partir de 6 anos foi utilizado o questionário 

QFC, o qual foi traduzido e validado para a língua portuguesa por Rozov et al14. O 

questionário conta com quatro versões diferentes para a mensuração da QV dos 

indivíduos com FC, sendo que as versões apresentam perguntas específicas e 

gerais sobre os pacientes: idade, gênero, etnia e escolaridade e informações 

demográficas, desempenho físico, fatores psicológicos e sociais14. 

 O QFC abrange 8 a 12 domínios de QV de acordo com a faixa etária, três 

escalas de sintomas e um item relacionado à percepção da saúde. Os domínios são: 

físico, imagem corporal, digestivo, respiratório, emocional, social/escola, 

alimentação, tratamento, vitalidade, saúde, social e peso. Seus escores variam de 0 

a 100 pontos e quanto maior a pontuação melhor a QV14. Os questionários para pais 

e/ou responsáveis e adolescentes de 12 a 14 anos foram preenchidos por eles 

próprios e as dúvidas foram esclarecidas pela pesquisadora que permaneceu junto 

durante o preenchimento. Para este estudo utilizou-se três versões: 6 a 13 anos 

para pais e/ou responsáveis (Anexo C), 12 a 13 anos - autorrelato dos adolescentes 

(Anexo D) e ≥ 14 anos (adolescentes) (Anexo E). 

 Na versão de 6 a 13 anos para pais e/ou responsáveis, são 44 questões e 11 

domínios: físico, imagem corporal, emocional, escola, vitalidade, alimentação, 

tratamento, digestivo, respiratório, peso e saúde14. A versão do questionário para 12 

a 13 anos - autorrelato dos adolescentes, conta com 35 questões e 8 domínios: 

físico, imagem corporal, emocional, alimentação, tratamento, digestivo, respiratório e 

social14. Para adolescentes ≥ 14 anos são 50 questões e 12 domínios: físico, 

imagem corporal, emocional, escola, vitalidade, alimentação, tratamento, digestivo, 

respiratório, peso, saúde e social14. 
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3.5.2 Dados da caderneta de saúde e prontuários  

 

 Solicitou-se a caderneta de saúde da criança e do adolescente para coletar os 

dados do nascimento: peso, comprimento e idade gestacional. Os dados do 

prontuário foram coletados após a assinatura do TCLE para preenchimento dos 

dados clínicos e exames laboratoriais, os quais são exames de rotina realizados 

pelo ambulatório e efetuados pelo laboratório prestador de serviços do HIJG. 

 

3.5.3 Avaliação antropométrica 

 

A avaliação antropométrica das crianças e dos adolescentes foi realizada em 

uma sala própria para a coleta dos dados antropométricos, sendo utilizada a sala de 

pesagem do ambulatório do HIJG.  

Os pacientes menores de 2 anos foram pesados utilizando uma balança 

digital pediátrica calibrada da marca Filizola®, modelo e15-28 (Filizola Ltda, São 

Paulo, SP) que estava apoiada sobre uma superfície plana, lisa e firme. O paciente 

para ser pesado estava completamente despido e na presença da mãe ou do 

responsável, pois estes deveriam auxiliar na retirada da roupa da criança, assim 

como da fralda e no posicionamento da criança na balança184.  

Para os pacientes menores de 2 anos de idade o comprimento foi aferido com 

um infantômetro horizontal da marca Avanutri®, modelo INF_AZ (Avanutri 

Equipamentos de Avaliação Ltda, Três Rios, RJ), com campo de medição de 146 cm 

e com precisão de 1 mm em toda sua extensão. Retirou-se os sapatos da criança, 

assim como toucas, fivelas ou enfeites de cabelo que poderiam interferir na tomada 

da medida. A criança foi deitada em uma superfície horizontal bem no centro do 

infantômetro e com a ajuda da mãe e/ou responsável manteve-se a cabeça da 

criança apoiada firmemente contra a parte fixa do equipamento, com o pescoço reto 

e o queixo afastado do peito, no plano de Frankfurt184. Os ombros estavam 

totalmente em contato com a superfície de apoio do infantômetro, com os braços 

estendidos ao longo do corpo, as nádegas e os calcanhares da criança estavam em 

pleno contato com a superfície que apoia o infantômetro. Por último o avaliador 

pressionou cuidadosamente os joelhos da criança para baixo fazendo com que eles 

ficassem estendidos, juntando os pés da criança, fazendo um ângulo reto com as 

pernas, levando a parte móvel do equipamento até as plantas dos pés da criança184. 



49 
 

Os pacientes maiores de 2 anos foram pesados, utilizando uma balança 

digital calibrada da marca Welmy®, modelo W 200/100 A (Welmy, Santa Bárbara 

d'Oeste, SP), com capacidade de até 200 Kg, e precisão de até 50 g. A balança 

estava apoiada sobre uma superfície plana, firme e lisa. O paciente estava 

posicionado de costas para a balança, utilizando o mínimo de roupa possível (sendo 

retirado moletom, casaco, qualquer peça em excesso, deixando-o somente com 

roupas leves), descalço, ereto, com os pés juntos e os braços estendidos ao longo 

do corpo184. 

A altura dos pacientes maiores de 2 anos de idade foi medida utilizando um 

estadiômetro de parede da marca Tonelli®, modelo E120P (Tonelli - Equipamentos 

de Avaliação Ltda, Siderópolis, SC), com campo de medição de 40 cm a 220 cm e 

com precisão de 1 mm em toda extensão. O paciente foi posicionado no centro do 

equipamento, com a cabeça livre de adereços. Ele foi mantido em pé, ereto, com os 

braços estendidos ao longo do corpo, a cabeça erguida, olhando para um ponto fixo 

na altura dos olhos, com os calcanhares, ombros e nádegas em contato com o 

aparelho. Com os ossos internos dos calcanhares se tocando, assim como a parte 

interna de ambos os joelhos, os pés unidos mostrando um ângulo reto com as 

pernas. Foi abaixada a parte móvel do equipamento, fixando-a contra a cabeça da 

criança, com pressão suficiente para comprimir o cabelo, então foi realizada a leitura 

do equipamento184. 

Para o diagnóstico nutricional dos pacientes foram coletadas a Prega Cutânea 

Tricipital (PCT) e a Circunferência do Braço (CB). Para os pacientes a partir de 5 

anos foi aferida a PCT, através do adipômetro da marca CESCORF® (Cescorf 

Equipamentos Esportivos Ltda, Porto Alegre, RS), com escala de 1 mm e amplitude 

de leitura de 75 mm. A PCT foi aferida no ponto médio entre o acrômio e o olecrano, 

medido lateralmente com a dobra vertical e paralela ao eixo axial do braço direito, 

sendo a medida tomada na superfície posterior do braço, sobre o músculo do 

tríceps. O braço ficou estendido e relaxado, assim como o ombro185.  

Nos pacientes a partir de 1 ano, foi aferida a CB através de uma fita métrica 

em cm da marca Seca® modelo 201 (Seca Brasil, Cotia, SP), com intervalo de 

medição de até 205 cm e graduação de 1 mm. O braço estava flexionado, formando 

um ângulo de 90o graus. Foi localizado o ponto médio entre o acrômio e o olecrano, 

solicitou-se para o paciente que ficasse com o braço estendido ao longo do corpo 
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com a palma da mão voltada para a coxa. Contornado o braço com a fita flexível no 

ponto marcado de forma ajustada evitando compressão de pele ou folga185. 

Dados de peso e altura serviram para o cálculo do IMC que seguiu a fórmula 

de acordo com o Ministério da Saúde130:  IMC = Peso (Kg)/Altura2 (cm)184. A 

classificação do estado nutricional das crianças e adolescentes seguiu os critérios 

da Cystic Fibrosis Foundation Pediatric Nutrition Consensus Report186, os quais 

foram classificados em < Percentil 50 ou ≥ Percentil 50 de acordo com o IMC/I, 

conforme os padrões da OMS, por meio da curva de crescimento adotada pelo 

Ministério da Saúde no ano de 2007 (Anexo F). Para isso utilizou-se o programa 

WHO Anthro® e WHO Anthro Plus® versão 3.2.2 da OMS184. Para avaliar a perda 

de IMC/I percentil após um ano, utilizou-se os valores do IMC/I percentil em pontos 

(T2 - T1) e considerou-se que aqueles com valores negativos tiveram declínio do 

estado nutricional.   

  

3.5.4 Análise da composição corporal 

 

 A análise de composição corporal foi realizada a partir das medidas PCT e CB 

para as crianças a partir de 5 anos. Para classificação da PCT foi utilizada a medida 

isolada comparada com o padrão de referência de Frisancho187 (Anexo G), conforme 

o sexo e a idade188. Para obter-se a classificação do estado nutricional foi preciso 

calcular a adequação da dobra cutânea tricipital de acordo com a fórmula a seguir:  

 

 Adequação da PCT 
(%) = 

PCT obtida (mm) x 100 

PCT percentil 50 

  

 A classificação do estado nutricional segundo a adequação da PCT188 foi 

baseada nos seguintes parâmetros: 

 

 
PCT 

Desnutrição 
Eutrofia Sobrepeso Obesidade 

Grave Moderada Leve 

< 70% 70 - 80 % 80 - 90 %   90 -110% 110 - 120 % > 120% 

 

A classificação da CB representa a soma das áreas constituídas pelos tecidos 

ósseo, muscular e gorduroso do braço. Para obter-se a classificação do estado 
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nutricional foi preciso calcular a adequação da circunferência do braço de acordo 

com a fórmula a seguir188: 

 

Adequação da CB (%) = 
CB obtida (cm) x 100 

CB percentil 50 

 

Após calcular essa medida, foi necessário calcular a circunferência muscular 

do braço (CMB). Este é um parâmetro utilizado para avaliar a reserva de tecido 

muscular. É obtida através dos valores da CB e PCT, através da fórmula188: 

 

 

 

 O cálculo de adequação da CMB foi realizado através da fórmula a seguir188: 

Adequação da CBM (%) = 
CBM obtida (cm) x 100 

CBM percentil 50 

 

 

A classificação do estado nutricional segundo a adequação da CMB187: 

 

 
CB 

Desnutrição 
Eutrofia Sobrepeso Obesidade 

Grave Moderada Leve 

< 70% 70 - 80 % 80 - 90 % 90 -110% 110 - 120 % > 120% 

 

O resultado obtido da CB e CMB foram comparados também aos valores de 

referência do National Health and Nutrition Examination Survey (NHANES). Esse é 

demonstrado em tabela de percentis por Frisancho187 (Anexo H e I), e sua 

interpretação é realizada com o auxílio da tabela de Lee e Nieman189 (Anexo J). 

Para análise dessas medidas e do inquérito alimentar foi utilizado o programa 

AvaNutri Online®. 

 

3.5.5 Avaliação do inquérito alimentar 

 

 A ingestão alimentar foi avaliada pelo recordatório de ingestão habitual 

(recordatório de 24 horas) realizado com os pais e/ou responsáveis e/ou com o 

auxílio do paciente durante a entrevista, com a quantificação dos alimentos em 

medidas caseiras. O cálculo da dieta foi avaliado pelo programa AvaNutri Online®, 

CMB (cm) = CB (cm) - π x {PCT (mm) ÷ 10] 
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no qual foi inserido o recordatório de 24 horas. Para avaliação da adequação da 

ingestão alimentar os resultados foram comparados com as recomendações do guia 

da European Society for Clinical Nutrition and Metabolism e para a ingestão calórica 

ideal, foi utilizada a necessidade média estimada para a população saudável, 

conforme sexo e idade, acrescidos de pelo menos 50%9. 

 

3.5.6 Avaliação da gravidade da doença 

 

 Para avaliação e classificação da gravidade da doença foi utilizado o escore 

proposto por Shwachaman e Kulczycki190. Este escore consiste em quatro critérios 

maiores de avaliação: atividade geral, nutrição, exame radiológico e avaliação física. 

Cada critério varia de 5 a 25 pontos e quanto menor a pontuação, mais grave se 

encontra o paciente. Para a classificação geral do paciente são somados os pontos 

de cada categoria: > 86 pontos - excelente, ≥ 71 a ≤ 85 pontos - bom, ≥ 70 a ≤ 56 

pontos - leve, ≥ 41 a ≤ 55 - moderado e < 40 pontos - grave. Esta avaliação foi 

realizada pelo médico da equipe interdisciplinar durante o momento da consulta para 

os pacientes que estavam participando do estudo (ANEXO K). Para avaliar se houve 

melhora ou piora do quadro clínico após um ano de acompanhamento no serviço, 

utilizou-se a pontuação total do escore de Shwachaman e Kulczycki em pontos (T2 - 

T1) e considerou-se aqueles que reduziram o escore com agravamento do quadro 

clínico. 

 

3.5.7 Avaliação da função pulmonar 

 

O dado da avaliação da função pulmonar foi coletado através do prontuário 

médico, o qual durante a consulta de rotina é atualizado com os dados da 

espirometria realizada nos pacientes a partir de 5 anos. Para mensuração da função 

pulmonar foram utilizados os parâmetros do VEF1, CVF, VEF1/CVF, FEF25-75% em 

percentual do previsto. Aqueles com valores inferiores a 80% do VEF1 foram 

considerados com comprometimento da função pulmonar191. 
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3.5.8 Mortalidade 
 

Foi verificado o número de óbitos em relação ao total de participantes 

acompanhados no estudo, sendo produzida a medida de letalidade, calculada pela 

fórmula número de óbitos/número casos acompanhados x 100, a qual foi  expressa 

em %. Esta pode ser avaliada, no período de acompanhamento do estudo (até 12 

meses), na população até os 14 anos, visto que com essa idade encerra-se o 

atendimento no hospital em estudo e os pacientes são transferidos para outro centro 

de referência em FC.  

 

3.6 VARIÁVEIS DE ESTUDO 

 

 As variáveis, suas classificações, natureza e propostas de utilização, estão 

listadas no Quadro 4 a seguir: 
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Quadro 4 - Variáveis de estudo.                   (continua) 

Variável Tipo Natureza Proposta de 
utilização 

 Qualidade de Vida - 
CFQ e PedsQL 

 Dependente Quantitativa contínua Escala de 0 a 
100 pontos 
Ponto de 

corte: > 40 
pontos 

Letalidade Dependente Qualitativa nominal 
dicotômica 

Óbito 
Sim 
Não 

Gravidade da 
Doença – Escore de 

Shwachaman e 
Kulczycki 

Dependente Quantitativa ordinal > 86 pontos - 
excelente 

≥ 71 a ≤ 85 

pontos - bom 

≥ 70 a ≤ 56 

pontos - leve 

 ≥ 41 a ≤ 55 - 

moderado  
< 40 pontos - 

grave. 

Desnutrição/Baixo 
peso para idade  

Independente Quantitativa contínua 
de razão 

Percentil < 50 

 Comprimento Independente Quantitativa contínua 
de razão 

Cm 
 

Peso Independente Quantitativa contínua 
de razão 

Kg 
 

Altura Independente Quantitativa contínua 
de razão 

M 
 

IMC Independente Quantitativa contínua 
de razão 

kg/m² 
 

Circunferência do 
braço 

Independente Quantitativa contínua 
de razão 

Cm 
 

Prega cutânea 
tricipital 

Independente Quantitativa contínua 
de razão 

Mm 
 

Indicador 
demográfico: 

sexo da criança 

Independente Qualitativa nominal 
dicotômica 

(Questão A01) 
Masculino 
Feminino 

Indicador 
demográfico:  

etnia da criança 

Independente Qualitativa nominal 
policotômica 

(Questão A02) 
Branco 

Preto 

Pardo 

Condições 
relacionadas ao 

nascimento - peso 
ao nascer 

Independente Quantitativa contínua 
de razão 

(Questão A03) 
g 
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Quadro 4 - Variáveis de estudo.             (continuação) 

Variável Tipo Natureza Proposta de 
utilização 

Condições 
relacionadas ao 

nascimento - 
comprimento ao 

nascer 

Independente Quantitativa contínua 
de razão 

(Questão A04) 
cm 

 

Condições 
relacionadas ao 

nascimento - idade 
gestacional quando 

a criança nasceu 

Independente Quantitativa contínua 
de razão 

(Questão A05) 
Semanas 

 

Condições 
relacionadas ao 

nascimento - mãe 
fumou durante a 

gestação 

Independente Qualitativa nominal 
policotômica 

(Questão A06) 
Sim 
Não  

Não Sabe 

Condições 
relacionadas ao 

nascimento - mãe 
fumou após a 

gestação 

Independente Qualitativa nominal 
policotômica 

(Questão A07) 
Sim 
Não  

Não Sabe 

Condições 
relacionadas ao 

nascimento - 
alguém fuma dentro 

de casa 

Independente Qualitativa nominal 
policotômica 

(Questão A08) 
Sim 
Não  

Não Sabe 

Indicador de 
condição 

socioeconômica:  
escolaridade do pai 

quando a criança 
nasceu  

Independente Quantitativa contínua 
de razão 

(Questão B01) 
Anos 

 

Indicador de 
condição 

socioeconômica: 
escolaridade atual 

do pai 

Independente Quantitativa contínua 
de razão 

(Questão B02) 
Anos 

 

Indicador de 
condição 

socioeconômica: 
escolaridade  da 

mãe quando a 
criança nasceu  

Independente Quantitativa contínua 
de razão 

(Questão B03) 
Anos 

 

 Independente Quantitativa contínua 
de razão 

(Questão B04) 
Anos 
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Quadro 4 - Variáveis de estudo.      (continuação) 

Variável Tipo Natureza Proposta de 
utilização 

Indicador de 
condição 

socioeconômica: 
escolaridade atual 

da mãe 

Independente Quantitativa contínua 
de razão 

(Questão B04) 
Anos 

 

Indicador de 
condição 

socioeconômica: 
valor da renda 

familiar 

Independente Quantitativa contínua 
de razão 

(Questão B05) 
Reais 

 

Idade do 
diagnóstico de 
Fibrose Cística 

Independente Quantitativa contínua 
de razão 

(Questão D01) 
Meses 

 

Idade do início dos 
sintomas de 

Fibrose Cística  

Independente Quantitativa contínua 
de razão 

(Questão D02) 
Meses 

 

Primeiros sintomas 
de Fibrose Cística 

Independente Qualitativa nominal 
policotômica 

(Questão D03) 
1-Sintomas 
respiratórios 

2- Esteatorreia 
3-Retardo de 
crescimento 
4-Dificuldade 

ganho de peso 
5Desidratação 

6-Doença 
hepato-biliar 
7-Distensão 
abdominal 

8-Distúrbios 
metabólico 
9-Outros 

Parentes com 
Fibrose Cística 

Independente Qualitativa nominal 
policotômica 

(Questão D04) 
Irmão 
Primo 

Não sabe 
Não possui 

Realizado estudo 
genético 

Independente Qualitativa nominal 
policotômica 

(Questão D05) 
Sim 
Não 

Não Sabe 
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Quadro 4 - Variáveis de estudo.                                          (continuação) 

Variável Tipo Natureza Proposta de 
utilização 

Tipo do Genótipo 
CFTR 

Independente Qualitativa nominal 
policotômica 

(Questão D06) 
F508 

Heterozigoto 
F508 

Homozigoto 
Outro 

Não Sabe 

Teste de função 
pulmonar 

Independente Quantitativa contínua 
de razão 

(Questão D07) 
% 
 

Teste de função 
pulmonar – VEF1 

Independente Quantitativa contínua 
de razão 

(Questão D07) 
% 

Teste de função 
pulmonar – CVF 

Independente Quantitativa contínua 
de razão 

(Questão D07) 
% 

Teste de função 
pulmonar - 
VEF1/CVF 

Independente Quantitativa contínua 
de razão 

(Questão D07) 
% 

Teste de função 
pulmonar - VEF25-

75% 

Independente Quantitativa contínua 
de razão 

(Questão D07) 
% 

Insuficiência 
pancreática 

Independente Qualitativa nominal 
dicotômica 

(Questão D08) 
Sim 
Não 

Uso de enzima 
pancreática 

Independente Qualitativa nominal 
dicotômica 

(Questão D09) 
Sim 
Não 

Diabetes 
relacionada à 

Fibrose Cística 

Independente Qualitativa nominal 
dicotômica 

(Questão D10) 
Sim 
Não 

Número de 
hospitalizações 

Independente Quantitativa discreta 
de razão 

(Questão D11) 
Vezes 

 

Infecções 
pulmonares 

Independente Qualitativa nominal 
dicotômica 

(Questão D12) 
Sim 
Não 

Uso de antibióticos 
por infecções 
pulmonares 

Independente Qualitativa nominal 
dicotômica 

(Questão D13) 
Sim 
Não 

Tipo de bactéria 
diagnosticada 

Independente Qualitativa nominal 
dicotômica 

(Questão D14) 
Nome da 
bactéria 

Número de 
exacerbações 

pulmonares no 
último ano 

Independente Quantitativa discreta 
de razão 

(Questão D15) 
Vezes 
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Quadro 4 - Variáveis de estudo.                                                 (conclusão) 

Variável Tipo Natureza Proposta de 
utilização 

Síndrome da 
obstrução intestinal 

distal 

Independente Qualitativa nominal 
dicotômica 

(Questão D16) 
Sim 
Não 

Íleo meconial Independente Qualitativa nominal 
dicotômica 

(Questão D17) 
Sim 
Não 

Doença do refluxo 
gastroesofágico 

Independente Qualitativa nominal 
dicotômica 

(Questão D18) 
Sim 
Não 

Qual tipo de 
alimentação 

Independente Qualitativa nominal 
policotômica 

(Questão D19) 
Oral 

Oral + 
Gastrostomia 

Uso de suplemento 
nutricional 

Independente Qualitativa nominal 
dicotômica 

(Questão D20) 
Sim 
Não 

Vitamina D Independente Quantitativa discreta 
de razão 

(Questão E05) 
g/ml 

 

Vitamina E Independente Quantitativa discreta 
de razão 

(Questão E06) 
mg/dL 

 

Vitamina A Independente Quantitativa discreta 
de razão 

(Questão E07) 
μg/dL 

 

Cálcio Independente Quantitativa discreta 
de razão 

(Questão E09) 
mg/dL 

 

Fósforo  Independente Quantitativa discreta 
de razão 

(Questão E10) 
mg/dL 

 

Potássio Independente Quantitativa discreta 
de razão 

(Questão E12) 
mEq/L 

 

Albumina Independente Quantitativa discreta 
de razão 

(Questão E15) 
d/dL 

 

Inquérito Alimentar 
Recordatório 24 

horas 

Independente Quantitativa discreta 
de razão 

Seção F 
% 
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3.7 PROCESSAMENTO E ANÁLISE DOS DADOS 

 

 Foi elaborado um banco de dados em planilha do programa Excel da 

Microsoft®, posteriormente exportados para o programa IBM SPSS Statistics® 

versão 18.0 e 21.0 (SPSS Inc., Chicago, EUA), para realização da análise 

estatística. Os resultados foram sumarizados como números absolutos e percentuais 

para variáveis nominais, média e desvio padrão e valor mínimo e máximo para 

variáveis numéricas. Foi realizado o teste de normalidade da distribuição das 

variáveis contínuas. As comparações entre os grupos foram feitas utilizando o teste 

do qui-quadrado ou Exato de Fisher (variáveis qualitativas). Nos casos em que se 

observou pelo menos uma frequência esperada menor do que cinco utilizou-se o 

teste de proporções para comparação entre os grupos (razão de verossimilhança). 

Para análise de variáveis contínuas foi utilizado o Teste t de Student ou U de Mann-

Whitney (variáveis quantitativas), de acordo com a normalidade de dados e, para 

mais de duas categorias, utilizou-se análise de variância (ANOVA) com post hoc de 

Tukey. 

 Para avaliar a correlação entre os dados do CFQ e PedsQl com as variáveis 

nutricionais foi utilizado a correlação de Pearson. Considerou-se correlação muito 

fraca quando o coeficiente de correlação (r) foi menor que 0,19; fraca quando o r 

variou entre 0,20 e 0,39; moderada com o r entre 0,40 e 0,69; forte quando o r variou 

entre 0,7 e 0,89; e muito forte com o r entre 0,9 e 1,00192. Para avaliar as mudanças 

nas pontuações CFQ e PedsQl ao longo do tempo foram comparadas as medianas, 

por meio do teste de Wilcoxon (não paramétrico). 

 Foi realizada uma análise multivariada utilizando o modelo de regressão de 

Cox para observar a independência das associações em relação aos desfechos 

agravamento do quadro clínico, exarcerbação pulmonar e perda de percentil, 

considerando as variáveis com valor de p < 0,05. Os resultados foram expressos em 

Hazard Ratio (HR) com IC 95% e considerados estatisticamente significativos o valor 

de p < 0,05. Os dados do IMC foram analisados no programa Anthro® e Anthro 

Plus® da OMS e os dados de CB, CMB, PCT e o inquérito alimentar foram 

analisados no programa Avanutri online®. 
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3.8 ASPECTOS ÉTICOS DA PESQUISA 

 

 O projeto foi submetido e aprovado pelo Comitê de Ética em Pesquisa com 

Seres Humanos da UNISUL (ANEXO L) sob CAAE 00189418.6.0000.5369 e pelo 

Comitê de Ética em Pesquisa com Seres Humanos do HIJG (ANEXO M) sob CAAE 

00189418.6.3001.5361, estando de acordo com a Resolução 466/2012 do Conselho 

Nacional de Saúde193. 

 O presente estudo poderia apresentar risco aos participantes da pesquisa 

como possível constrangimento em responder algumas perguntas dos questionários, 

entretanto para minimizar esse risco o participante e seus responsáveis foram 

levados a uma sala particular para responderem aos questionários, onde estavam 

somente a pesquisadora e a criança e/ou adolescente e seus pais ou responsável. A 

pesquisadora estava na sala para retirar qualquer possível dúvida dos questionários, 

estes eram auto aplicáveis e isso também minimizou o risco de constrangimento. O 

participante ainda pôde recusar-se a responder a pergunta ou retirar-se do estudo, 

caso não se sentisse mais à vontade para continuar. Foi considerado também o 

risco de quebra de sigilo, e, para minimizá-lo, somente os pesquisadores 

responsáveis tiveram acesso aos dados e ao seu manuseio. 

 Quanto aos benefícios, as crianças e adolescentes e seus familiares puderam 

contar com uma equipe multidisciplinar do HIJG mais preparada para a realidade 

vivida no dia a dia dessas famílias. Além disso, os participantes do estudo 

contribuíram com a pesquisa científica referente à FC, pois esta buscou entender o 

papel do estado nutricional sobre o quadro clínico, expectativa e qualidade de vida 

em pacientes pediátricos com FC.  

 O TCLE e o TALE foram aplicados em duas vias, uma permanecendo com o 

pesquisador e a outra com o participante. Não houve conflitos de interesse entre os 

pesquisadores e os sujeitos da pesquisa. 
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4. ARTIGOS 

 

 O artigo intitulado "Nutritional status and clinical outcomes in a cohort of 

pediatric patients with cystic fibrosis" foi submetido para a revista Journal of Cystic 

Fibrosis, de acordo com suas diretrizes e está em revisão.  

 

Bruna Becker da Silva, Aline Daiane Schlindwein, Betine Pinto Moehlecke Iser. 

 

Abstract: 

 

Background: Nutrition is one of the critical aspects of the management of patients 

with cystic fibrosis (CF). Therefore, the aim of this study was to evaluate the 

influence of nutritional status on the clinical picture and life expectancy of pediatric 

patients with CF. 

Methods: A prospective cohort study was carried out from May 2019 to May 2021, 

which evaluated sociodemographic, birth, clinical, anthropometric, food intake, 

Shwachman-Kulczycki score, and pulmonary function data. Patients were classified 

using the 50th percentile, according to the World Health Organization growth curve. 

Results: 102 patients were evaluated in the first stage and 88 patients at the end of 

the study. Patients with Staphylococcus aureus and muscle tissue depletion had a 

lower risk of worsening their clinical condition (HR 0.04 (95% CI 0.01-0.65, p = 

0.024); HR 0.53 (95% CI 0 .33-0.85, p = 0.009), respectively). Those who had been 

hospitalized in the last year and had muscle tissue depletion had a lower risk of 

having a pulmonary exacerbation (HR 0.92 (95% CI 0.01-0.76, p = 0.027); (HR 0.58 

(95% CI 0.37-0.91, p = 0.017. Those with late diagnosis had a higher risk of having 

pulmonary exacerbation (HR 1.06 (95%CI 1.01-1.10, p = 0.017) and nutritional deficit 

(HR 1 .04 (95% CI, 1-1.08, p=0.049). 

Conclusion: This study showed that children and adolescents who had a late 

diagnosis had a higher risk of having pulmonary exacerbation and nutritional deficit. 

 

Keywords: Nutritional status; cystic fibrosis; child health; adolescent health. 
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 O artigo intitulado "Longitudinal assessment of health-related quality of life in 

an observational cohort of children and adolescents with cystic fibrosis" foi submetido 

na revista Pediatric Pulmonology, conforme com suas diretrizes e está em revisão.  

 

Bruna Becker da Silva, Aline Daiane Schlindwein, Betine Pinto Moehlecke Iser. 

 

Abstract 

 

Objective: The aim of this study was to evaluate changes in health-related quality of 

life (HRQoL) scores in children and adolescents with cystic fibrosis (CF) over a one-

year period. 

Method: Prospective cohort study that analyzed patients aged between 2 years and 

14 years with CF. Sociodemographic data, nutritional status, Shwachman-Kulczycki  

score, pulmonary function, and quality of life were analyzed using the Cystic Fibrosis 

Questionnaire-Revised (CFQ-R) and Pediatric Quality of Life Inventory (PedsQl) 

questionnaires. 

Results: 76 children and adolescents with CF aged from two to 14 years were 

followed up in this study. On average, we found little change in health status 

indicators and CFQ-R and PedsQl domain scores over 1 year. The 2- to 4-year-olds 

and 5-year-olds showed significant improvement in the emotional domain score; 

between 6 and 11 years old improves in vitality, body image, eating disturbances, 

treatment burden, and weight domains. In adolescents aged 12-13 years, no 

significant change in CF HRQoL scores was documented over a 1-year period. In the 

14-year-old adolescents, there was an improvement in the scores in the vitality and 

health perceptions domains. 

Conclusion: Children and adolescents had relatively high HRQoL scores, both at 

baseline and after 1-year follow-up. However, significant changes were observed in 

children younger than 11 years of age and in adolescents aged 14 years. 

 

Keywords: Quality of life, cystic fibrosis, pediatrics. 
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5. CONSIDERAÇÕES FINAIS 

 

 Este estudo se propôs a avaliar os parâmetros clínicos, nutricionais e de 

qualidade de vida de pacientes pediátricos com Fibrose Cística em tratamento em 

um centro de referência do Estado de Santa Catarina. As características dos 

pacientes estudados foi semelhante ao verificado em outros serviços de tratamento 

de FC. A respeito dos parâmetros clínicos que parecem sofrer mais alteração ao 

longo do tempo, verificou-se: baqueteamento digital, exacerbação pulmonar, 

hospitalização, e a presença das seguintes bactérias: Pseudomonas aeruginosa, 

Staphylococcus aureus, Burkholderia cepacia. 

 Quanto os parâmetros nutricionais, conforme o descrito na literatura a maioria 

dos participantes encontravam-se no < 50 percentil do IMC/I. Após um ano de 

acompanhamento, as principais mudanças verificadas foram quanto ao peso, altura, 

circunferência do braço, circunferência muscular do braço, prega cutânea tricipital, 

uso de suplemento nutricional e vitamina D. Em relação à ingestão alimentar, os 

pacientes tiveram um aumento significativo na necessidade estimada de energia, 

proteína, carboidrato, lipídeo, sódio e potássio. 

 Na avaliação da QV, os participantes apresentaram escores relativamente 

altos, tanto no início quanto após o acompanhamento de um ano. Todavia, os 

escores nos domínios emocional, vitalidade, imagem corporal, alimentação, 

tratamento, peso, saúde e pontuação total parecem sofrer influência ao longo do 

tempo.  

 Ainda, os presentes achados mostraram que o Staphylococcus aureus e 

depleção de tecido muscular não levou ao risco de ter agravamento do quadro 

clínico, assim como a hospitalização no último ano e a depleção de tecido muscular 

ao risco de ter exacerbação. No entanto, a idade de diagnóstico tardio levou ao 

maior risco de ter exacerbação pulmonar e de ter déficit nutricional, demonstrando a 

importância da investigação adequada e tratamento precoce.  

Embora os avanços na pesquisa tenham aumentado significativamente o 

conhecimento sobre a FC e tenham resultado em um melhor prognóstico, com 

melhores resultados de sobrevida aos pacientes, alguns aspectos de avaliação 

nutricional poderiam ser aprimorados no centro de referência. Por exemplo, 

recomenda-se a avaliação do estado nutricional completa (IMC, CB, CMB e PCT), 
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pois as pregas cutâneas e a CMB, são os melhores preditores de depleção de tecido 

muscular e adiposo.  

 Enfatiza-se a importância de mais nutricionistas na equipe interdisciplinar, 

pois a alta demanda de pacientes no serviço, impossibilita dar atenção a todos os 

pacientes atendidos no ambulatório no dia da consulta, sendo priorizados os graves. 

Além disso, muitos pais possuem dúvidas e dificuldades, que nem sempre são 

sanadas, por não terem atendimento nutricional.  

 Sugere-se também a avaliação do recordatório de 24 horas, para ter uma 

estimativa do que a criança e/ou adolescente consome, quais os micronutrientes 

ingeridos, se atinge a recomendação do EER de 150%. Além disso, conhecer outros 

aspectos das famílias que podem influenciar na alimentação, como renda, ritmo e 

estilo de vida, preferências alimentares e tradições culinárias pode auxiliar na 

adequação de um plano alimentar a cada família de forma individualizada, visando a 

resultados mais satisfatórios.  

 O uso do questionário de QV é um método de baixo custo e de fácil aplicação, 

portanto, a avaliação da QVRS poderia ser implementada no serviço anualmente, 

pois forneceria informações importantes ao serviço de modo a auxiliar no 

planejamento do tratamento tanto clínico, nutricional, psicológico e fisioterapêutico. 

 Como importante devolutiva à sociedade, os resultados deste estudo serão 

apresentados à chefia do ambulatório de FC de forma a auxiliar na avaliação do 

serviço prestado e para  contribuir para o melhor atendimento dos pacientes com 

FC, levando assim ao melhor estado nutricional, expectativa e qualidade de vida. 

Considerando a prevalência da doença, recomenda-se a realização de estudos 

multicêntricos com amostras maiores a fim de avaliar os riscos que podem estar 

envolvidos com a doença, gravidade e letalidade no país.  
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APÊNDICES 

 

APÊNDICE A - Termo de Consentimento Livre e Esclarecido 

Termo de Consentimento Livre e Esclarecido 

 

 Você está sendo convidado(a) para participar, como voluntário,  em uma 

pesquisa que está sendo realizada sobre Fibrose Cística. Após ser esclarecido(a) sobre 

as informações a seguir, no caso de aceitar fazer parte do estudo, assine ao final deste 

documento e rubrique todas as páginas que está em duas vias. Uma delas é sua e a 

outra é do pesquisador responsável, que também assinará e rubricará todas as vias. 

INFORMAÇÕES SOBRE A PESQUISA: 

 Título do Projeto de Tese: Influência do estado nutricional e sua associação com 

o agravamento do quadro clínico, diminuição da expectativa e qualidade de vida em 

pacientes pediátricos com Fibrose Cística atendidos em um hospital de referência do sul 

do Brasil: um estudo de coorte. 

Pesquisadoras Telefone para 

contato 

E-mail para contato 

Doutoranda Bruna B. da Silva (48) 996172324 bruna.silva16@unisul.br 

Prof. Dra. Aline D. Schlindwein (48) 3279-1167 aline.schlindwein@unisul.br 

 
 

Senhores Pais: 

 Por Favor, leiam atentamente as instruções abaixo antes de decidir com seu 

(sua) filho (a) se ele (a) deseja participar do estudo e se o Senhor (a) concorda com 

que ele (a) participe do presente estudo. Se possível, discuta esse assunto com seu 

(sua) filho (a) para que seja uma decisão em conjunto. 

 Este é um estudo que tem por objetivo verificar a interação entre os fatores 

individuais, socioeconômicos, laboratoriais, clínicos e nutricionais com o agravamento do 

quadro clínico e diminuição da expectativa e qualidade de vida nos pacientes com Fibrose 

Cística. Essa pesquisa é importante porque existem fatores que influenciam na mudança do 

quadro clínico das crianças e adolescentes podendo ocasionar na diminuição da expectativa 

de vida dos pacientes com Fibrose Cística. 

 A pesquisadora irá até o hospital no dia da consulta de rotina do seu(sua) 

filho(a) para aplicar os questionários aos senhores, os questionários que são 

referente aos fatores socioeconômicos, do nascimento, nutricional e sobre qualidade 

de vida, portando o(a) senhor(a) não terá nenhum tipo de despesa para participar 

desta pesquisa. De igual maneira, caso ocorra algum dano decorrente da minha 

participação no estudo, serei devidamente indenizado, conforme determina a lei.  
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 A pesquisa ocorrerá em dois momentos, pois a primeira etapa da pesquisa 

ocorrerá de abril de 2019 a abril de 2020 e a segunda etapa começará em maio de 2020 a 

maio de 2021. Os dados que forem coletados na primeira vez, serão novamente 

recoletados, sendo que a coleta dos dados antropométricos demorará em torno de 10 

minutos e o preenchimento dos questionários em torno de 20 minutos.  

 Se o seu filho(a) tiver 3 anos até 6 anos, ele deverá concordar via gravação de 

voz, se quiser fazer parte da pesquisa e caso seu filho(a) tenha mais de 6 anos ele 

deverá assinar o termo de assentimento se tiver interesse. Os dados fornecidos do 

seu filho(a) no termo de assentimento serão mantidos em sigilo com as 

pesquisadoras e em nenhum momento será divulgado o nome dele.  

 Os dados clínicos e laboratoriais serão coletados através dos prontuários e 

dados do nascimento serão coletados através da caderneta de saúde da criança e/ou 

adolescente. Além disso, em uma sala apropriada as crianças e/ou adolescentes 

serão pesados e medidas, para que desse modo possa-se obter os dados 

antropométricos. As avaliações somente serão realizadas se o(a) senhor(a) concordar 

e assinar este termo, e se seu(sua) filho(a) concordar com a realização das avaliações. 

 A sua participação na pesquisa não traz complicações legais, sendo de risco 

mínimo. Os procedimentos adotados nesta pesquisa obedecem aos Critérios da Ética 

em Pesquisa com Seres Humanos conforme Resolução n°466/12 do Conselho Nacional 

Saúde. No presente estudo o(a) senhor(a) poderá se sentir constrangido ou pode trazer 

à memória experiências ou situações vividas que lhe causem desconforto ao responder 

um dos questionários. Entretanto, para minimizar este constrangimento o(a) senhor(a) 

estará em uma sala particular somente com a pesquisadora e seu filho(a). Além disso, 

o(a) senhor(a) poderá recusar-se a responder qualquer pergunta ou retirar-se do estudo 

a qualquer momento. No entanto, esses riscos serão minimizados, pois toda e qualquer 

informação coletada será mantida em absoluto sigilo pela pesquisadora e não será 

permitido acesso a outras pessoas. 

  Em relação a coleta dos dados antropométricos a pesquisadora não prevê 

riscos, pois as crianças e adolescentes serão apenas pesadas e medidas. Entretanto, 

se a criança ou adolescente não quiser realizar uma das medidas antropométricas, 

ele(a) poderá se retirar do estudo ou recusar-se a realizar uma das medidas. 

 Em termos de benefícios, os senhores não terão benefícios financeiros, mas 

todas as crianças e/ou adolescentes e suas famílias poderão contar com uma equipe 

multidisciplinar do Hospital Infantil Joana de Gusmão mais preparada para a realidade 

vivida pelos senhores, assim como dos outros pais, pois os resultados dessa pesquisa 

serão apresentados a equipe do Hospital.  

 O(a) senhor(a) poderá solicitar o esclarecimento sobre a pesquisa a qualquer 

momento e poderá tomar conhecimento dos resultados desta pesquisa a partir de 

dezembro de 2020, período correspondente à conclusão de parte inicial da pesquisa, 

via e-mail (bruna.silva16@unisul.br) e a partir de dezembro de 2021 o resultado final 

desta pesquisa se encontrará disponível impresso com o responsável pela equipe 

multidisciplinar de Fibrose Cística do hospital ou através do e-mail citado anteriormente. 
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 Todos os dados obtidos serão guardados em sigilo. O(a) senhor(a) poderá 

recusar-se a tomar parte da pesquisa ou retirar o seu consentimento a qualquer tempo, 

sem penalidade alguma. É garantida a manutenção do sigilo e da privacidade durante 

todas as fases da pesquisa, bem como o recebimento de uma via do Termo de 

Consentimento Livre e Esclarecido. Sua participação é voluntária e sem custos. 

 As informações obtidas durante essa pesquisa poderão serem publicadas em 

aulas, congressos, eventos científicos, palestras ou periódios científicos, mas o nome 

do(a) senhor(a) e do(a) seu(sua) filho(a) não será identificado, assim como qualquer 

dado pessoal, tudo será mantido em sigilo. 

  

Nome e Assinatura do pesquisadora responsável: _________________________ 

          Profa. Dra. Aline D. Schlindwein 

 

Nome e Assinatura do pesquisadora: _________________________ 

                 MSc. Bruna B. da Silva 

 

Nome e Assinatura do pesquisador que coletou os dados: 

________________________________________________________________ 

 

Certificado do consentimento: 

Eu entendi que a pesquisa é sobre _____________________________________________ 

__________________________________________________________________________ 

descrever resumidamente objetivos). Também compreendi que eu concordar que meu filho 

em fazer parte dessa pesquisa significa que ______________________________________ 

__________________________________________________________________________ 

(descrever os procedimentos a serem realizados). Eu aceito que meu filho ____________ 

______________________________ (nome da criança) participe dessa pesquisa. 

 

Assinatura dos pais/responsáveis: ______________________________________ 

Assinatura da criança/adolescente: _____________________________________ 

Assinatura do pesquisador: ___________________________________________ 

Data: ____/____/______ 
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Um Comitê de Ética em Pesquisa em Seres Humanos (CEP) é composto por um grupo de 

pessoas que estão trabalhando para garantir que seus direitos como participante de 

pesquisa sejam respeitados. Ele tem a obrigação de avaliar se a pesquisa foi planejada e se 

está sendo executada de forma ética. Se você achar que a pesquisa não está sendo 

realizada da forma como você imaginou ou que está sendo prejudicado de alguma forma, 

você pode entrar em contato com o CEP da UNISUL ou do Hospital Infantil Joana de 

Gusmão. Você pode inclusive fazer a reclamação sem se identificar, se preferir. 

 

COMITÊ DE ÉTICA EM PESQUISA - Hospital Infantil Joana de Gusmão, Rua Rui 

Barbosa, 152, Agronômica, Florianópolis, SC. Fone: (48) 3251-9092. E-mail: 

cephijg@saude.sc.gov.br . 

COMITÊ DE ÉTICA EM PESQUISA – Universidade do Sul de Santa Catarina 

Avenida Pedra Branca, 25, Cidade Universitária Pedra Branca, Palhoça, SC. Fone: 

(48) 3279-1036. E-mail: cep.contato@unisul.br. 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 
 
 
 
 
 
 

mailto:cephijg@saude.sc.gov.br
mailto:cep.contato@unisul.br
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APÊNDICE B - Termo de Assentimento Livre e Esclarecido 
 

Termo de Assentimento Livre e Esclarecido – para crianças a partir de 3 anos 

até a alfabetização 

 

Roteiro da entrevista: 

Pesquisadora: Bom dia ou Boa tarde, eu me chamo Bruna e sou nutricionista e estudo na 

universidade (UNISUL). Qual o seu nome? 

Participante: Resposta x. 

Pesquisadora: Nome do participante, eu estou realizando uma pesquisa com todas as 
crianças que possuem Fibrose Cística e será realizada aqui no Hospital Infantil, onde você 
vem realizar sua consulta de rotina, estou certa? 
 
Participante: Resposta x. 
 
Pesquisadora: Você participará deste estudo em dois momentos, pois a primeira etapa da 
pesquisa ocorrerá de maio de 2019 a abril de 2020 e a segunda etapa começará em maio 
de 2020 a maio de 2021, tudo bem? 
  
Participante: Resposta x. 
 
Pesquisadora: Os dados que forem coletados na primeira vez, serão novamente 
recoletados, sendo que a coleta dos dados antropométricos demorará em torno de 10 
minutos e o preenchimento dos questionários em torno de 20 minutos, tudo bem? 
 
Participante: Resposta x. 
 
Pesquisadora: Você será pesado com uma balança (será mostrada a figura 1) e medido 
com um estadiômetro (será mostrado a figura 2), tudo bem? 
 
Participante: Resposta x. 
 
Pesquisadora: Também serão coletadas as medidas do seu braço com uma fita métrica 
(será mostrada a figura 3) e será usado um adipomêtro (será mostrada a figura 4), tudo 
bem? 
 
Participante: Resposta x. 
 
Pesquisadora: Todas essas coletas são seguras e não irão machucá-lo(a). Você estará 
acompanhado(a) de seus pais ou responsável e se você tiver medo ou se sentir 
desconfortável pode me falar ou desistir, tudo bem? 
 
Participante: Resposta x. 
 
Pesquisadora: Os seus pais vão responder 2 questionários um sobre sua saúde e outro 
sobre sua qualidade de vida, tudo bem? 
 
Participante: Resposta x. 
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Pesquisadora: Outros dados sobre sua saúde vão ser coletados do seu prontuário. O 
prontuário é onde o médico guarda tudo sobre as suas consultas com ele e também 
coletaremos informações da sua caderneta de saúde onde ficam os dados do seu 
nascimento. Tudo bem? 
 
Participante: Resposta x. 
 
Pesquisadora: Você não receberá nenhum dinheiro ou presente, mas também não 
precisará me dar nada ou gastar, pois a pesquisa será realizada no dia da sua consulta. 
Tudo bem? 
 
Participante: Resposta x. 
 
Pesquisadora: Existe um risco mínimo, que é você se sentir incomodado enquanto seus 
pais respondem alguma pergunta do questionário. Mas esse risco será minimizado, pois 
você estará em uma sala particular com a pesquisadora e com seus pais, tudo bem? 
 
Participante: Resposta x. 
 
Pesquisadora: Quanto aos dados antropométricos a pesquisadora também prevê riscos 
mínimos, pois você será apenas pesado e medido. Mas caso você não queira realizar 
uma das medidas, pode dizer não ou se recusar, tudo bem? 
 
Participante: Resposta x. 
 
Pesquisadora: O seu nome não será divulgado para ninguém em nenhum momento dessa 
pesquisa, tudo bem? 
 
Participante: Resposta x. 
 

Pesquisadora: Todos os seus dados ficarão sob cuidado da pesquisadora e ninguém mais 

terá acesso a eles, tudo bem? 

Participante: Resposta x. 
 
Pesquisadora: Quando a pesquisa terminar você poderá saber sobre a pesquisa com o seu 
médico ou com outros profissionais que trabalham com a sua doença no hospital, tudo bem? 
 
Participante: Resposta x. 
 
Pesquisadora: Os resultados da pesquisa podem aparecer em livros ou revistas, mas 
ninguém vai saber o seu nome, tudo bem? 
 
Participante: Resposta x. 
 
Pesquisadora: Se você quiser falar comigo durante a pesquisa os seus pais terão meu 
contato, tudo bem? 
 
Participante: Resposta x. 
 
Pesquisadora: Agora que eu já expliquei tudo para você, eu gostaria de saber se você 
deseja participar da pesquisa? 
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Participante: Resposta x. 
 
Pesquisadora: Muito obrigada. 

 
 

     Figura 1            Figura 2 

   

 

    Figura 3              Figura 4 
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Termo de Assentimento Livre e Esclarecido 

 

 

Nome da criança/adolescente: 

_______________________________________________________________ 

 A pesquisa está sendo realizada pela pesquisadora e nutricionista Bruna B. 

da Silva, que dará orientações para você e para seus pais sobre qualquer dúvida 

que vocês possam ter. 

 O objetivo da pesquisa é: verificar a interação entre os fatores individuais, 

socioeconômicos, laboratoriais, clínicos e nutricionais com o agravamento do quadro 

clínico e diminuição da expectativa e qualidade de vida em crianças e adolescentes 

como você que tenham Fibrose Cística. 

 As crianças e adolescentes que irão participar dessa pesquisa têm de 0 

meses a 14 anos, 11 meses e 29 dias de idade.  

  
 Você pode dizer NÃO se quiser, este é um direito seu, você pode conversar 
com seus pais se quiser tirar dúvidas antes de decidir se vai participar ou não, fique 
à vontade. 
 
 Sua participação é voluntária e sem custos. 
 
 
 

Como será feita a pesquisa:  
 

CONVITE: 

Você está sendo convidado para 

participar da pesquisa: Influência do 

estado nutricional e sua associação 

com o agravamento do quadro clínico, 

diminuição da expectativa e qualidade 

de vida em pacientes pediátricos com 

Fibrose Cística atendidos em um 

hospital de referência do sul do Brasil: 

um estudo de coorte 
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2º. A pesquisa será feita no 
Hospital Infantil Joana de 
Gusmão, no dia da sua consulta 
de rotina. 

1º. Será mostrado a você 
cartões: vermelho = não  
amarelo = estou em dúvida 
verde = sim.  
 
Responda se compreendeu ou 
se aceita de acordo com a cor 
do cartão. 

 
3º. Você participará da pesquisa 
em 2 momentos. 
 
No primeiro momento no ano de 
2019 a abril de 2020. 
 
No segundo momento de maio 
de 2020 a maio de 2021.  
    
Serão feitas apenas 2 
entrevistas. 
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4º. Seus pais responderão 2 
questionários um sobre sua 
saúde e outro de qualidade de 
vida.  
Levará em torno de 20 
minutos para seus pais 
responderem. 

 
5º. Alguns dados serão 
coletados do seu prontuário e da 
sua caderneta de saúde. 

 
6º. Você será pesado e medido 
com uma balança e um 
estadiômetro. 
 
As medidas serão realizadas na 
sala de pesagem do hospital. 
 
Você estará com seus pais e 
com a pesquisadora de modo a 
assegurar sua privacidade 
 
Todas essas coletas são 
seguras e não irá machucá-lo. 
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7º. Será coleta a medida do seu 
braço.  
 
A pesquisadora foi treinada para 
realizá-la. 
 
Você estará acompanhado de 
seus pais ou responsável. 
 
Caso sinta medo ou 
desconfortável poderá nos falar 
ou desistir. 
 
Isso tudo vai demorar apenas 10 
minutos. 
 

8º. Não haverá benefício 
financeiro ou despesas. 
 
A pesquisa será realizada no dia 
da sua consulta. 

9º. Os riscos da pesquisa são 
mínimos. 
 
Você pode ter vergonha de 
algumas perguntas do 
questionário que seus pais irão 
responder. 
 
Mas somente a pesquisadora e 
seus pais estarão na sala. 
 
O risco de coletar seu peso e 
medidas é mínimo. 
 
Mas caso você não queira se 
pesar ou ver as outras medidas, 
pode dizer não ou se recusar. 
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9º. Ninguém saberá as 
informações que você nos der. 
 
Seu nome não será identificado 
em nenhum momento. 

11º Depois que a pesquisa 
terminar os resultados estará 
disponível com a equipe 
multidisciplinar de Fibrose 
Cística no hospital. 
 
Ou através do meu e-mail. 

12º. Os dados dessa pesquisa 
poderão serem publicados em 
aulas, congressos ou períodos 
científicos, mas não serão 
identificados seu nome ou dos 
seus pais. 

10º. Somente a pesquisadora 
terá acesso aos seus dados. 
 
Ninguém mais terá permissão 
para acessar os dados. 
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Os benefícios da pesquisa são: que você e as outras crianças e adolescentes e 

suas famílias poderão contar com uma equipe multidisciplinar do Hospital Infantil 

Joana de Gusmão mais preparada para a realidade vivida por você. 

Caso você tenha dúvidas e queira conversar sobre a pesquisa ou algo aconteça 

que você mude de ideia poderá nos procurar nos contatos listados abaixo: 

 

Pesquisadoras Telefone para 

contato 

E-mail para contato 

Doutoranda Bruna B. da Silva (48) 996172324 bruna.silva16@unisul.br 

Prof. Dra. Aline D. Schlindwein (48) 3279-1167 aline.schlindwein@unisul.br 

 
 

 

Nome e Assinatura da pesquisadora responsável: ________________________ 

               Profa. Dra. Aline D. Schlindwein 

 

Nome e Assinatura da pesquisadora: _________________________ 

      MSc. Bruna B. da Silva 

 

Certificado do assentimento: 

Eu entendi que a pesquisa é sobre  _______________________________________ 

___________________________________________________________________ 

descrever resumidamente objetivos). Também compreendi que eu concordar em 

fazer parte  dessa pesquisa significa que __________________________________ 

________________________________________________________ (descrever os 

procedimentos a serem realizados). Eu aceito participar dessa pesquisa  

 

Assinatura da criança/adolescente: _____________________________________ 

Assinatura dos pais/responsáveis: ______________________________________ 

Assinatura do pesquisador: ___________________________________________ 

Data: ____/____/______ 
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Um Comitê de Ética em Pesquisa em Seres Humanos (CEP) é composto por um grupo de 

pessoas que estão trabalhando para garantir que seus direitos como participante de 

pesquisa sejam respeitados. Ele tem a obrigação de avaliar se a pesquisa foi planejada e se 

está sendo executada de forma ética. Se você achar que a pesquisa não está sendo 

realizada da forma como você imaginou ou que está sendo prejudicado de alguma forma, 

você pode entrar em contato com o CEP da UNISUL ou do Hospital Infantil Joana de 

Gusmão. Você pode inclusive fazer a reclamação sem se identificar, se preferir. 

 

COMITÊ DE ÉTICA EM PESQUISA - Hospital Infantil Joana de Gusmão, Rua Rui 

Barbosa, 152, Agronômica, Florianópolis, SC. Fone: (48) 3251-9092. E-mail: 

cephijg@saude.sc.gov.br . 

 

COMITÊ DE ÉTICA EM PESQUISA – Universidade do Sul de Santa Catarina 

Avenida Pedra Branca, 25, Cidade Universitária Pedra Branca, Palhoça, SC. Fone: 

(48) 3279-1036. E-mail: cep.contato@unisul.br. 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

mailto:cephijg@saude.sc.gov.br
mailto:cep.contato@unisul.br
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Termo de Assentimento Livre e Esclarecido  

 

 Você está sendo convidado para participar da pesquisa: Influência do estado 

nutricional e sua associação com o agravamento do quadro clínico, diminuição da 

expectativa e qualidade de vida em pacientes pediátricos com Fibrose Cística atendidos 

em um hospital de referência do sul do Brasil: um estudo de coorte. 

 

Nome da criança/adolescente: _______________________________________________ 

 

 

 A pesquisa está sendo realizada pela pesquisadora e nutricionista Bruna B. da Silva, 

que dará orientações para você e para seus pais sobre qualquer dúvida que vocês possam 

ter. A pesquisa é sobre os fatores clínicos, nutricionais e qualidade de vida que possam 

alterar a sua saúde e de outras crianças e adolescentes que também tenham Fibrose 

Cística para que se possa adequar melhor o tratamento com suas necessidades e das 

outras crianças e adolescentes.  

 As crianças e adolescentes que irão participar dessa pesquisa têm de 0 meses a 14 

anos, 11 meses e 29 dias de idade. Seus pais permitiram que você participe da pesquisa, 

mas você não precisa participar da pesquisa se não quiser, é um direito seu, não terá 

nenhum problema se desistir, você pode conversar com seus pais se quiser tirar dúvidas 

antes de decidir se vai participar ou não, fique à vontade. 

 

 O objetivo dessa pesquisa é verificar a interação entre os fatores individuais,  

socioeconômicos, laboratoriais, clínicos e nutricionais com o agravamento do quadro clínico 

e diminuição da expectativa e qualidade de vida em crianças e adolescentes como você que 

tenham Fibrose Cística.  

 Você e as outras crianças e adolescentes foram escolhidas, pois no nosso estado 

esse é o hospital de referência no atendimento a crianças e adolescentes com a sua doença 

e ao conhecermos melhor vocês poderemos adequar o tratamento para que vocês possam 

diminuir as visitas ao hospital e que outras crianças no país também.  

 A pesquisa será feita no Hospital Infantil Joana de Gusmão, no dia da sua consulta 

de rotina, então não afetará suas atividades do dia a dia, mas lembre-se sua participação é 

voluntária, você não é obrigado a nada e você é quem decide se quer ou não participar da 

pesquisa. Se você decidir por não participar, ninguém o tratará de maneira diferente por 

isso, continuará tudo igual, afinal é um direito seu. E caso você aceite e quiser mudar de 

opinião no decorrer da pesquisa, pode desistir, sem nenhum problema. 

 Os procedimentos que serão realizados será a coleta de dados do seu prontuário e 

caderneta de saúde, preenchimento do questionário de qualidade de vida e será realizada a 
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coleta dos dados antropométricos: você será pesado, medido e verificado a medida do seu 

braço.  

 Você participará deste estudo em dois momentos, pois a primeira etapa da pesquisa 

ocorrerá de maio de 2019 a abril de 2020 e a segunda etapa começará em maio de 2020 a 

maio de 2021. Os dados que forem coletados na primeira vez, serão novamente 

recoletados, sendo que a coleta dos dados antropométricos demorará em torno de 10 

minutos e o preenchimento dos questionários em torno de 20 minutos. 

 A coleta de todos esses dados é segura, pois os  procedimentos adotados nesta 

pesquisa obedecem aos Critérios da Ética em Pesquisa com Seres Humanos conforme 

Resolução n°466/12 do Conselho Nacional Saúde. 

 Entretanto, existe um risco mínimo, como você se sentir constrangido em 

responder alguma pergunta do questionário. Mas esse risco será minimizado, pois você 

estará em uma sala particular com a pesquisadora e com seus pais. Você também pode se 

recusar a responder qualquer pergunta ou retirar-se do estudo a qualquer momento. No 

entanto, esses riscos serão minimizados, pois toda e qualquer informação coletada será 

mantida em absoluto sigilo pela pesquisadora e não será permitido acesso a outras 

pessoas. 

  Em relação a coleta dos dados antropométricos a pesquisadora prevê riscos 

mínimos, pois você será pesado e medido. Entretanto, se você não quiser realizar uma 

das medidas antropométricas, pode dizer não e se recusar a realizar uma das medidas 

ou se retirar poderá se retirar do estudo. 

 Os benefícios da pesquisa é que você e as outras crianças e adolescentes e 

suas famílias poderão saber como está sua qualidade de vida e seu peso e a equipe do 

HIJG poderá utilizar essas informações para melhorar ainda mais o cuidado a vocês. 

Lembrando que não haverá benefício financeiro a você ou a sua família e quanto a 

despesas você não terá gasto algum, pois a pesquisa será realizada no dia da sua 

consulta de rotina no hospital. 

 

  ingu m saber  que você est  participando da pesquisa, não falaremos a outras 

pessoas, nem daremos a estranhos as informações que você nos der. Quando a pesquisa 

acabar os resultados serão informados para você e seus pais, o resultado estará disponível 

com a equipe multidisciplinar de Fibrose Cística do Hospital Infantil Joana de Gusmão ou 

seus pais poderão me solicitar através do meu e-mail.  

 

 As informações obtidas nessa pesquisa poderão ser publicadas em aulas, 

congressos, eventos científicos, palestras ou periódios científicos, mas o seu nome e 

deus seus pais não serão identificados e nem dados pessoais seu, tudo será mantido 

em sigilo. 
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 Você poderá se recusar a participar a pesquisa ou retirar seu assentimento a 

qualquer tempo, sem penalidade alguma. Ninguém ficará bravo ou desapontado com você 

se você disser não. A escolha é sua. Você pode pensar nisto e falar depois se você quiser. 

Você pode dizer sim agora e mudar de ideia depois e tudo continuará bem. Sua participação 

é voluntária e sem custos. Caso você concorde em participar da pesquisa uma das vias será 

sua a outra da pesquisadora, mas para isso você terá que assinar. 

 

Caso você tenha dúvidas e queira conversar sobre a pesquisa ou algo aconteça que 

você mude de ideia poderá nos procurar nos contatos listados abaixo: 

 

 

Pesquisadoras Telefone para 

contato 

E-mail para contato 

Doutoranda Bruna B. da Silva (48) 996172324 bruna.silva16@unisul.br 

Prof. Dra. Aline D. Schlindwein (48) 3279-1167 aline.schlindwein@unisul.br 

 
 

 

Nome e Assinatura do pesquisadora responsável: ________________________ 

               Profa. Dra. Aline D. Schlindwein 

 

 

Nome e Assinatura do pesquisadora: _________________________ 

      MSc. Bruna B. da Silva 

 

 

Nome e Assinatura do pesquisador que coletou os dados: 

________________________________________________________________ 

 

 

Certificado do assentimento: 

Eu entendi que a pesquisa é sobre_______________________________________ 

___________________________________________________________________ 
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descrever resumidamente objetivos). Também compreendi que eu concordar em fazer parte  

dessa pesquisa significa que 

__________________________________________________________________ 

__________________________________________________________________ 

(descrever os procedimentos a serem realizados). Eu aceito participar dessa pesquisa  

 

 

Assinatura da criança/adolescente: _____________________________________ 

Assinatura dos pais/responsáveis: ______________________________________ 

Assinatura do pesquisador: ___________________________________________ 

Data: ____/____/______ 

 

 

Um Comitê de Ética em Pesquisa em Seres Humanos (CEP) é composto por um grupo de 

pessoas que estão trabalhando para garantir que seus direitos como participante de 

pesquisa sejam respeitados. Ele tem a obrigação de avaliar se a pesquisa foi planejada e se 

está sendo executada de forma ética. Se você achar que a pesquisa não está sendo 

realizada da forma como você imaginou ou que está sendo prejudicado de alguma forma, 

você pode entrar em contato com o CEP da UNISUL ou do Hospital Infantil Joana de 

Gusmão. Você pode inclusive fazer a reclamação sem se identificar, se preferir. 

 

COMITÊ DE ÉTICA EM PESQUISA - Hospital Infantil Joana de Gusmão, Rua Rui 

Barbosa, 152, Agronômica, Florianópolis, SC. Fone: (48) 3251-9092. E-mail: 

cephijg@saude.sc.gov.br . 

 

COMITÊ DE ÉTICA EM PESQUISA – Universidade do Sul de Santa Catarina 

Avenida Pedra Branca, 25, Cidade Universitária Pedra Branca, Palhoça, SC. Fone: 

(48) 3279-1036. E-mail: cep.contato@unisul.br. 

 

 

 

mailto:cephijg@saude.sc.gov.br
mailto:cep.contato@unisul.br
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APÊNDICE C - Questionário Fibrose Cística 

UNIVERSIDADE DO SUL DE SANTA CATARINA 

PROGRAMA DE PÓS-GRADUAÇÃO DE CIÊNCIAS DA SAÚDE 

Pesquisa Fibrose Cística – 2019 

Nome de quem respondeu a entrevista: 

Grau de parentesco com a criança/adolescente: 

Nome completo da criança/adolescente:  

Número do Prontuário:  

Data de Nascimento: 

Procedência: 

Naturalidade:  

Telefone para contato: 

Tel 1.: ____________________________________ Tel 2.: ____________________________________ 

SEÇÃO A - CONDIÇÕES RELACIONADAS AO NASCIMENTO 

[A01] Qual o sexo da criança/adolescente? 

(1) Masculino 

(2) Feminino 

[A01] 

[A02] Qual etnia/cor da criança/adolescente? 

(1) Branco 

(2) Preto 

(3) Pardo 

(4) Amarelo 

(5) Indígena 

[A02] 

[A03] Peso da criança/adolescente ao nascer: ___________ gramas 

 (99) Não sabe 

[A03] 

[A04] Comprimento da criança/adolescente ao nascer: __________ centímetros 

(99) Não sabe 

[A04] 

[A05] Idade gestacional  da criança/adolescente ao nascer: __________ semanas 

(99) Não sabe 

[A05] 
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[A06] Durante a gestação a mãe da criança/adolescente fumou? 

(1) Sim 

(2) Não 

(99) Não sabe 

[A06] 

[A07] Após a gestação a mãe da criança/adolescente voltou ou continuou fumando? 

(1) Sim 

(2) Não 

(99) Não sabe 

[A07] 

[A08] Alguém da família da criança/adolescente fuma dentro de casa? 

(1) Sim 

(2) Não 

(99) Não sabe 

[A08] 

Seção B - CONDIÇÕES SOCIOECONÔMICAS 

[B01] Quando a criança/adolescente nasceu quantos anos de estudo o pai/padrasto da  

criança/adolescente tinha estudado? _______ 

(99) Não sabe  

[B01] 

[B02] Atualmente quantos anos de estudo o pai/padrasto da criança/adolescente estudou? ________ 

(99) Não sabe 

[B02] 

[B03] Quando a criança/adolescente nasceu quantos anos de estudo o mãe/madrasta da  

criança/adolescente tinha estudado? _______ 

(99) Não sabe  

[B03] 

[B04] Atualmente quantos anos de estudo o mãe/madrasta da criança/adolescente estudou? 

________ 

(99) Não sabe 

[B04] 

[B05] Em média, qual o valor da renda da família da criança? R$ _____________ [B05] 

Seção C - AVALIAÇÃO ANTROPOMÉTRICA 

[C01] Data da coleta:  [C01] 

[C02]  Peso: ____ kg [C02] 

[C03]  Altura: ____ m [C03] 

[C04] IMC: ____ kg/m
2 

[C04] 
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[C05]  Circunferência do braço: ____ cm [C05] 

[C06] Prega Cutânea Tricipital: ____ mm [C06] 

Seção D - DADOS RELACIONADOS À FIBROSE CÍSTICA 

[D01] Idade do diagnóstico de Fibrose Cística: _______ meses [D01] 

[D02] Idade do início dos sintomas de Fibrose Cística: _______ meses [D02] 

[D03] Primeiros sintomas: 

(1) Sintomas respiratórios 

(2) Esteatorréia 

(3) Retardo de crescimento 

(4) Dificuldade ganho de peso 

(5) Desidratação 

(6) Doença hepato-biliar 

(7) Distensão abdominal 

(8) Distúrbios metabólicos 

(9) Outros: _______________________________________________________________________ 

(99) Não sabe 

[D03] 

[D04] Parentes com Fibrose Cística: 

(1) Mãe 

(2) Pai 

(3) Irmãos 

(4) Pai e mãe 

(5) Pai, mãe, irmãos 

(6) Outro: _______________________________________________ 

(88) Não se aplica 

(99) Não sabe 

[D04] 

[D05] Foi realizado o estudo genético?  

(1) Sim 

(2) Não 

(99) Não sabe 

[D05] 
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Caso sim, quais mutações encontradas: ________________________________________________ 

[D06] Qual tipo do genótipo CFTR? 

(1) Heterozigoto 

(2) Homozigoto 

(3) Outro 

(99) Não sabe 

[D06] 

[D07] Teste de função pulmonar (para maiores de 5 anos): 

(1) CVF %: _______  (2) FEV1 %: ________ (3) CVF/FEV1 %: ________ (4) FEF 25-75 %: ________ 

[D07] 

[D08] Possui insuficiência pancreática? 

(1) Sim 

(2) Não 

[D08] 

[D09]  Faz uso de enzima pancreática? 

(1) Sim 

(2) Não 

[D09] 

[D10] Tem diabetes relacionada à Fibrose Cística? 

(1) Sim 

(2) Não 

[D10] 

[D11] Número de hospitalizações no último ano? _____________ vezes [D11] 

[D12] Teve infecções pulmonares no último ano?  

Em caso de resposta negativa, pular para questão [D15] 

(1) Sim 

(2) Não 

(99) não sabe 

[D12] 

[D13] Fez uso de antibióticos devido a infecções pulmonares no último ano? 

 (1) Sim  

(2) Não 

(88) Não se aplica 

[D13] 

[D14] Qual o tipo de bactéria (colonização) foi diagnóstica? ________________________ [D14] 

[D15] Número de exacerbações pulmonares no último ano: ___________ vezes/ano [D15] 
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[D16] Apresentou síndrome da obstrução intestinal distal ao nascimento? 

(1) Sim  

(2) Não 

[D16] 

[D17] Apresentou íleo meconial ao nascimento? 

(1) Sim  

(2) Não 

[D17] 

[D18] Possui doença do refluxo gastroesofágico? 

(1) Sim  

(2) Não 

[D18] 

[D19] Qual via de alimentação? 

(1) Via oral 

(2) Via oral + enteral Qual tipo: (    ) Nasogástrica   (   ) Gastrostomia  

[D19] 

[D20] Faz uso de suplemento nutricional? 

Em caso de resposta negativa, pular para questão [E01]. 

(1) Sim  

(2) Não 

[D20] 

[D21] Em caso afirmativo na pergunta anterior: 

Qual tipo: ______________________________________________  Quantas vezes ao dia: ______ 

(88) não se aplica 

[D21] 

Seção E - EXAMES LABORATORIAIS 

[E01] Colesterol total: ________ mg/dL [E01] 

[E02] HDL: _________ mg/dL [E02] 

[E03] LDL: ________ mg/dL [E03] 

[E04] Triglicerídeos: _______ mg/dL [E04] 

[E05] Vitamina D: _________ ng/ml [E05] 

[E06] Vitamina E: _________ mg/L [E06] 

[E07] Vitamina A: _________  μg/dL [E07] 

[E08] Vitamina K: _________  μg/dL [E08] 

[E09]: Cálcio: _______ mg/dL [E09] 
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REFEIÇÃO ALIMENTO/PREPARAÇÃO QUANTIDADE 
(medidas caseiras) 

Café da manhã 
______ h 
Local: __________ 

  

Colação 
______ h 
Local: __________ 

  

Almoço 
______ h 
Local: __________ 

  

[E10]: Fósforo: ________ mg/dL [E10] 

[E11]: Cloro: ________ mEq/L [E11] 

[E12]: Potássio: ________ mEq/L [E12] 

[E13]: Proteínas Totais: _______ g/dL [E13] 

[E14]: Proteína C reativa: ________ mg/dL [E14] 

[E15]: Albumina: ________ g/dL [E15] 

[E16]: Pré-albumina: _______ g/dL [E16] 

[E17]: Amilase: ________ U/L [E17] 

[E18]: Gama GT: _________ UI/L [E18] 

[E19]: Sudam III: _________ % [E19] 

Seção F - INQUÉRITO ALIMENTAR (Recordatório 24h) 

Acorda: _______ h Dorme: ________ h 
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Lanche 
______ h 
Local: __________ 

  

Jantar  
______ h 
Local: __________ 

  

Ceia 
______ h 
Local: __________ 

  

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 



106 
 

ANEXOS 

 

ANEXO A - Pediatric Quality of Life Inventory (2 a 4 anos) 
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ANEXO B - Pediatric Quality of Life Inventory (5 a 7 anos) 
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ANEXO C - Cystic Fibrosis Questionnarie (6 - 13 anos relato dos pais) 

Questionário de fibrose cística para os pais/cuidadores (crianças de 6 a 13 anos) 

 

 A compreensão do impacto da doença e dos tratamentos sobre a vida diária da sua criança 

pode ajudar a equipe de saúde a acompanhar melhor sua criança e ajustar seu tratamento. Por essa 

razão, nós desenvolvemos este questionário de qualidade de vida especialmente para pais de crianças 

com fibrose cística. Agradecemos por sua boa vontade de completar este questionário. 

 Instruções: O seguinte questionário é a respeito do estado atual da saúde do (da) seu (sua) 

filho(a), como ela ou ele o percebe. Esta informação vai nos permitir entender melhor como ela ou ele 

se sente no dia a dia. Por favor, responda todas as questões. Não há resposta certa ou errada! Se não 

tiver certeza da resposta, escolha a que for mais próxima da condição do (da) seu (sua) filho(a). 

 

SESSÃO I: DEMOGRAFIA 

 

Por favor, preencha as informações abaixo ou anote o quadrado indicando sua resposta: 

 

A) Qual a data de nascimento da sua criança? 

Dia Mês Ano 

 

B) Qual é o seu parentesco com a criança? 

(1) Mãe (2) Pai (3) Avó (4) Avô (5) Madrasta (6) Padrasto  

(7) Outro (qual?)__________________ 

 

C) Qual das seguintes descreve melhor maneira a origem da sua criança? 

(1) Branca (2) Negra (3) Mulata (4) Oriental (5) Indígena (6) Outra (qual?)_________ 

(7) Prefere não responder (8) Não sabe responder 

 

D) Durante as últimas duas semanas sua criança esteve de férias ou faltou à escola por razões NÃO 

relacionadas a sua saúde? 

Sim Não 

 

E) Qual a data do seu nascimento? 

Dia Mês Ano 

 

F) Qual o seu estado civil atual? 

(1) Solteiro(a)/nunca casou (2) Casado(a) (3 ) Viúvo(a) (4) Divorciado(a)  

(5) Separado(a) (6) 2º casamento 7 Juntado(a) 

 

G) Qual é maior grau de escolaridade que senhor(a) completou? 

Escola Fundamental (Primário e Ginásio) Incompleto 

Escola Fundamental (Primário e Ginásio) Completo 

Escola Vocacional (Profissionalizante) 

Curso Médio (colegial ou científico) Incompleto 

Curso Médio (colegial ou científico) Completo 

Faculdade / Curso Superior 

Não frequentou a escola 

 

H) Qual das seguintes opções descreve de melhor maneira o seu trabalho atual ou atividade escolar? 

Procura trabalho 

Trabalha em período integral ou parcial (fora ou dentro de casa) 

Faz serviços em casa - período integral 

Não vai à escola ou trabalho por causa da saúde 

Não trabalha por outras razões 

 

SEÇÃO II. QUALIDADE DE VIDA 
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Por favor, indique como a sua criança se sentiu nas últimas duas semanas. Assinale o quadrado, 

indicando sua resposta. 

Assinale qual a dificuldade que a sua criança tem para: 

 

   
 

Por favor, assinale o quadrado, indicando sua resposta. 

Durante as últimas duas semanas indique com que frequência a sua criança: 

 

   
 

 

 

Por favor, circule o número que indica a sua resposta. Escolha, por favor, apenas uma resposta 

para cada questão. 

Pensando sobre a saúde da sua criança nas últimas duas semanas, indique: 
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14. Até que ponto a sua criança participou de esportes e de outras atividades tais como aulas de 

ginástica? 

1. Não participou de atividades físicas 

2. Participou dos esportes, mas menos que o habitual 

3. Participou, como de costume, mas com alguma dificuldade 

4. Teve participação nos esportes, sem nenhuma dificuldade 

 

15. Qual é a dificuldade da sua criança para andar? 

1. Consegue andar por longo período, sem se cansar 

2. Consegue andar por longo período, mas se cansa 

3. Não consegue andar por longo período porque se cansa rapidamente 

4. Evita de andar sempre que é possível, porque é muito cansativo 

 

Por favor, assinale o quadrado que indica sua resposta. 

Pensando a respeito da sua saúde da sua criança, nas últimas duas semanas, indique a sua resposta 

para cada sentença: 

 

   
 

 

 

 

 



113 
 

   
 

Por favor, circule o número indicando sua resposta. Escolha apenas uma resposta para cada 

questão. 

 

31. Até que ponto é difícil para sua criança fazer os tratamentos (inclusive a medicação) todos os dias? 

1. Não é difícil 

2. Um pouco difícil 

3. Moderadamente difícil 

4. É muito difícil 

 

32. O que você acha da saúde da sua criança no momento? 

1. Excelente 

2. Boa 

3. Mais ou menos (regular) 

4. Ruim 

 

SEÇÃO III. DIFICULDADES NOS SINTOMAS 

 

A próxima série de questões foi designada para determinar a frequência com que a sua criança 

apresenta alguns problemas respiratórios, como a tosse e a dificuldade para respirar (falta de ar). 

Por favor, indique como a sua criança tem se sentindo nas últimas duas semanas. 
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37. O catarro da minha criança tem sido predominantemente: 

claro claro para amarelado amarelo - esverdeado verde com traços de sangue  não sei 

 

Durante as últimas duas semanas: 

 

  
 

Por favor, verifique se você respondeu todas as questões. 

 

OBRIGADO POR SUA COOPERAÇÃO! 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 



115 
 

ANEXO D - Cystic Fibrosis Questionnarie (12-13 anos) 

Questionário de qualidade de vida - Crianças de 12 a 13 anos 

 

Este questionário é destinado aos adolescentes que, como você, têm FIBROSE CÍSTICA. Suas 

respostas nos ajudarão a entender esta doença e como os tratamentos podem ajudar você. Assim, 

respondendo estas questões, você ajudará a você mesmo e a outros com fibrose cística no futuro. 

Por favor, responda todas as questões. Não há respostas erradas ou certas. Se você não está seguro 

quanto à resposta, escolha a que parece mais próxima da sua situação. 

 

Por favor, complete as informações abaixo: 

 

A) Qual a data de seu nascimento? 

 

Dia  Mês  Ano 

 

B) Você é? 

Masculino  Feminino 

 

C) Durante as últimas duas semanas, você estava de férias ou faltou à escola por razões NÃO 

relacionadas a sua saúde? 

Sim  Não 

 

D) Qual das seguintes descreve melhor maneira a sua origem? 

(1) Branca (2) Negra (3) Mulata (4) Oriental (5) Indígena (6) Outra (qual?)_________ 

(7) Prefere não responder (8) Não sabe responder 

 

E) Em que série você está agora? 

(1) 5ª série (2) 6ª série (3) 7ª série (4) 8ª série (5) 1o colegial (6) não está na escola 

 

Por favor, assinale o quadrado que indica a sua resposta. 

Durante as últimas duas semanas: 

 

  
Por favor, assinale o quadrado que indica a sua resposta. 

Durante as últimas duas semanas, indique com que frequência: 
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Por favor, assinale o quadrado indicando a sua resposta. 

Durante as últimas duas semanas: 
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Por favor, assinale o quadrado indicando a sua resposta. 

Diga-nos quantas vezes nas últimas duas semanas: 

 

  
 

Por favor, assegure-se que todas as questões foram respondidas. 

 

OBRIGADO POR SUA COOPERAÇÃO! 
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ANEXO E - Cystic Fibrosis Questionnarie (≥ 14 anos) 

Questionário de fibrose cística - Adolescentes e adultos (pacientes acima de 14 anos) 

 

A compreensão do impacto que a sua doença e os seus tratamentos têm na sua vida diária pode ajudar 

a equipe profissional a acompanhar sua saúde e ajustar os seus tratamentos. Por isso, este questionário 

foi especificamente desenvolvido para pessoas portadoras de fibrose cística. Obrigado por completar o 

questionário. 

Instruções: As questões a seguir se referem ao estado atual da sua saúde e como você a percebe . Essa 

informação vai permitir que a equipe de saúde entenda melhor como você se sente na sua vida diária. 

Por favor, responda todas as questões. Não há respostas erradas ou certas. Se você está em 

dúvida quanto à resposta, escolha a que estiver mais próxima da sua situação. 

 

SESSÃO I: DEMOGRAFIA 

 

Por favor, complete as informações abaixo: 

 

A) Qual a data de seu nascimento? 

Dia  Mês  Ano 

 

B) Qual o seu sexo? 

Masculino  Feminino 

 

C) Durante as últimas duas semanas você esteve de férias, faltou à escola ou ao trabalho por razões 

NÃO relacionadas à sua saúde? 

Sim  Não 

 

D) Qual o seu estado civil atual? 

 

(1) Solteiro(a) /nunca casou (2) Casado(a) (3) Viúvo(a) (4) Divorciado(a) (5) Separado(a) 

(6) 2º casamento (7) Juntado(a) 

 

E) Qual a origem dos seus familiares? 

(1) Branca (2) Negra (3) Mulata (4) Oriental (5) Indígena (6) Outra (qual?)_________ 

(7) Prefere não responder (8) Não sabe responder 

 

F) Qual foi o grau máximo de escolaridade que você completou? 

Escola Fundamental (Primário e Ginásio) Incompleto 

Escola Fundamental (Primário e Ginásio) Completo 

Escola Vocacional (Profissionalizante) 

Curso Médio (colegial ou científico) In completo 

Curso Médio (colegial ou científico) Completo 

Faculdade / Curso Superior 

Não frequentou a escola 

 

G) Qual das seguintes opções descreve de melhor maneira o seu trabalho atual ou atividade escolar? 

Vai à escola 

Faz cursos em casa 

Procura trabalho 

Trabalha em período integral ou parcial (fora ou dentro de casa) 

Faz serviços em casa - período integral 

Não vai à escola ou trabalho por causa da saúde 

Não trabalha por outras razões 

 

 

SEÇÃO II. QUALIDADE DE VIDA 
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Por favor, assinale o quadrado, indicando a sua resposta. 

Durante as últimas duas semanas em que nível você teve dificuldade para: 

 

   
 

Por favor, assinale o quadrado, indicando sua resposta. 

Durante as últimas duas semanas indique quantas vezes: 

 

   
 

Por favor, circule o número que indica a sua resposta. Escolha apenas uma resposta para cada 

questão. 

Pensando sobre o seu estado de saúde nas últimas duas semanas: 

 

13. Qual é a sua dificuldade para andar? 

1. Você consegue andar por longo período, sem se cansar. 

2. Você consegue andar por longo período, mas se cansa. 

3. Você não consegue andar por longo período porque se cansa rapidamente 

4. Você evita de andar, sempre que é possível, porque é muito cansativo. 

 

14. Como você se sente em relação à comida? 
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1. Só de pensar em comida, você se sente mal. 

2. Você nunca gosta de comer 

3. Você às vezes gosta de comer 

4. Você sempre gosta de comer 

 

15. Até que ponto os tratamentos que você faz tornam a sua vida diária difícil? 

1. Nem um pouco 

2. Um pouco 

3. Moderadamente 

4. Muito 

 

16. Quanto tempo você gasta nos tratamentos diariamente? 

1. Muito tempo 

2. Algum tempo 

3. Pouco tempo 

4. Não muito tempo 

 

17. O quanto é difícil para você realizar seus tratamentos, inclusive medicações, diariamente? 

1. Não é difícil 

2. Um pouco difícil 

3. Moderadamente difícil 

4. Muito difícil 

 

18. O que você pensa da sua saúde no momento? 

1. Excelente 

2. Boa 

3. Mais ou menos (regular) 

4. Ruim 

 

Por favor, selecione o quadrado indicando sua resposta. 

Pensando sobre a sua saúde, durante as últimas duas semanas, indique na sua opinião em que grau, 

as sentenças abaixo são verdadeiras ou não: 
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SEÇÃO III. ESCOLA, TRABALHO OU ATIVIDADES DIÁRIAS 

 

Por favor, escolha o número ou selecione o quadrado indicando sua resposta. 

 

35. Quantos problemas você teve para manter suas atividades escolares, trabalho profissional ou outras 

atividades diárias, durante as últimas duas semanas: 

1. Você não teve problemas 

2. Você conseguiu manter atividades, mas foi difícil 

3. Você ficou para trás 

4. Você não conseguiu realizar as atividades, de nenhum modo 

 

36. Quantas vezes você faltou à escola, ao trabalho ou não conseguiu fazer suas atividades diárias por 

causa da sua doença ou dos seus tratamentos nas últimas duas semanas?  

sempre   frequentemente  às vezes  nunca 

 

37. O quanto a Fibrose Cística atrapalha você para cumprir seus objetivos pessoais, na escola ou no 

trabalho? 

sempre   frequentemente    às vezes  nunca 

 

38. O quanto a Fibrose Cística interfere nas suas saídas de casa, tais como fazer compras ou ir ao 

banco? 

sempre   frequentemente   às vezes  nunca 

 

SEÇÃO IV. DIFICULDADES NOS SINTOMAS 

 

Por favor, assinale a sua resposta. 

Indique como você têm se sentido durante as últimas duas semanas. 

 



122 
 

  
  *Vá para a questão 44 

 

43. O seu catarro (muco) tem sido predominantemente: 

claro  claro para amarelado  amarelo - esverdeado  verde com traços de sangue  não sei 

 

Com que frequência, nas últimas duas semanas: 

 

  
 

Por favor, verifique se você respondeu todas as questões. 

 

OBRIGADO POR SUA COOPERAÇÃO! 
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ANEXO F - Curvas de crescimento 
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ANEXO G - Percentis para Prega Cutânea Triciptal (mm) 
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ANEXO H - Percentis para circunferência do braço 
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ANEXO I - Percentis para circunferência muscular do braço 
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ANEXO J - Interpretação dos parâmetros do braço (mm) 
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ANEXO K - Ficha para avaliação do escore de Shwachaman-Kulczycki 

 

 

Ficha para avaliação do escore de Shwachman-Kulczycki 

 

Nome do paciente:_______________________________________________ 

 

 

 

 

Escore de Schwachman-Kulczycki: _________ pontos 
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ANEXO L - Parecer de Aprovação do Comitê de Ética em Pesquisa com Seres 

Humanos da UNISUL 
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ANEXO M - Parecer de Aprovação do Comitê de Ética em Pesquisa com Seres 

Humanos do HIJG 
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ANEXO N - Produção científica publicada durante o período de doutorado 

 
Artigo aceito e publicado em janeiro de 2019. 
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Artigo aceito e publicado em maio de 2019. 

 

 

 



146 
 

Artigo aceito e publicado em junho de 2019. 

 

 

 

 

 



147 
 

Resumo apresentado no Congress on Brain, Behavior and Emotions em junho de 

2019. 
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Artigo aceito e publicado em julho de 2019. 

 

 

 



149 
 

Artigo aceito e publicado em agosto de 2019. 
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Resumo apresentado na XIV Jornada Unisul de Iniciação Científica em setembro de 

2019. 
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Resumo apresentado na XIV Jornada Unisul de Iniciação Científica em setembro de 

2019. 
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Resumo apresentado na XIV Jornada Unisul de Iniciação Científica em setembro de 

2019. 
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Resumo apresentado no 15º Congresso Brasileiro de Clínica Médica em Outubro de 

2019. 
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Resumos apresentados na X Jornada Catarinense de Pneumologia Pediátrica e 

Fibrose Cística em outubro de 2019. 
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Resumo apresentado no 16º Congresso Brasileiro de Pneumologia Pediátrica em 

Novembro de 2019. 
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Resumo apresentado no 16º Congresso Brasileiro de Pneumologia Pediátrica em 

Novembro de 2019. 
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Resumo apresentado no I Evento científico do Programa de Pós-Graduação em 

Ciências da Saúde da Unisul: Comemoração dos 10 anos, apresentado em 

novembro de 2019. 
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Resumo apresentado no I Evento científico do Programa de Pós-Graduação em 

Ciências da Saúde da Unisul: Comemoração dos 10 anos, apresentado em 

novembro de 2019. 
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Artigo aceito e publicado em março de 2020. 
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Resumo apresentado no III Congresso Sul Brasileiro de Nutrição Funcional: 

Congresso VPonline, apresentado em maio de 2020. 

 

 

 



161 
 

Resumo apresentado no III Congresso Sul Brasileiro de Nutrição Funcional: 

Congresso VPonline, apresentado em maio de 2020. 

 

 

 



162 
 

Resumo apresentado no III Congresso Sul Brasileiro de Nutrição Funcional: 

Congresso VPonline, apresentado em maio de 2020. 

 

 

 



163 
 

Artigo aceito e publicado em junho de 2020. 

 

 

 

 

 



164 
 

Artigo aceito e publicado em julho de 2020. 

 

 

 



165 
 

Resumos apresentados no XII Congresso Gaúcho de Atualização em Pediatria, 

apresentado em setembro de 2020. 

 

 

 



166 
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Resumos apresentados no XXX Congresso Brasileiro de Nefrologia, XII Congresso 

Luso-Brasileiro de Nefrologia e XVIII Congresso Brasileiro de Enfermagem em 

Nefrologia, apresentado em outubro de 2020. 
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169 
 

Resumo apresentado no XLVII Congresso Brasileiro de Alergia e Imunologia, 

apresentado em novembro de 2020. 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 



170 
 

Resumo apresentado na XV Jornada Unisul de Iniciação Científica em novembro de 

2020. 

 

 

 



171 
 

Resumos apresentados no 1º Congresso Mineiro Online de Pediatria, apresentado 

em dezembro de 2020. 

 

 



172 
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Artigo aceito e publicado em janeiro de 2021. 
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Resumos apresentados no XXVI Congresso Brasileiro de Nutrição, apresentado em 

janeiro de 2021. 

 

 



175 
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Artigo aceito e publicado em março de 2021. 

 

 



177 
 

Artigo publicado em maio de 2021. 
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Resumos apresentados no XIV Congresso de Pediatria do Estado do Rio de Janeiro, 

apresentado em maio de 2021. 

 

 



179 
 

Resumos apresentados no XIII Congresso Gaúcho de Atualização em Pediatria, 

apresentado em junho de 2021. 

 



180 
 

Resumos apresentados no Simpósio Goiano de Pediatria, apresentado em junho de 

2021. 

 



181 
 

Artigo publicado em julho de 2021. 

 

 



182 
 

Resumos apresentados no Simpósio Virtual SOESPE - 2 edição, apresentado em 

julho de 2021. 
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Artigo publicado em julho de 2021. 
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Artigo publicado em setembro de 2021. 
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Artigo publicado em novembro de 2021. 

 

 


