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RESUMO 

A fibrose cística (FC) é uma doença genética, autossômica recessiva e multissistêmica 

caracterizada por doença pulmonar crônica, insuficiência pancreática e altas concentrações 

de cloreto no suor. O caráter crônico da doença assim como a necessidade de tratamento 

extenso pode levar ao comprometimento da qualidade de vida destes pacientes. O objetivo 

deste estudo foi verificar a associação entre as características clínicas, nutricionais e 

funcionais e os domínios da qualidade de vida de crianças e adolescentes com FC, transversal 

e ao longo de 2 anos. Assim, realizou-se um estudo longitudinal oriundo da coorte de 

pacientes com FC atendidos no ambulatório de fisioterapia respiratória do Instituto Nacional 

de Saúde da Mulher, da Criança e do Adolescente Fernandes Figueira. Observou-se medidas 

relacionadas às características demográficas (sexo e idade), clínicas (prova de função 

pulmonar e mutação genética), nutricionais (peso, estatura, índice de massa corporal para a 

idade e estatura para a idade), capacidade funcional (distância percorrida no teste de 

caminhada dos 6 minutos-TC6M e força de preensão manual-FPM, obtida na dinamometria) 

e de qualidade de vida pelo questionário de qualidade de vida em fibrose cística (QFC-R). 

Os testes t de student não pareado e Mann-Whitney foram utilizados para a comparação entre 

grupos, de acordo com a distribuição dos dados, paramétrico ou não paramétrico, 

respectivamente. Utilizou-se os testes de correlação de Pearson e de Spearman e um modelo 

de regressão linear para avaliar os fatores associados com as variações percentuais dos 

domínios do QFC-R comuns a todas as faixas etárias, considerando a variação percentual 

destes domínios nos períodos de 2017 a 2019. A amostra da primeira avaliação, em 2017, 

foi composta por 38 crianças e adolescentes, sendo 55,30% do sexo feminino, com idade 

média de 13,16±2,94 anos. Foi observado uma frequência de 63,10% de colonização por 

Pseudomonas aeruginosa e 65,79% de mutação F508del. No período de seguimento (2017 

a 2019) não foram observadas diferenças significativas nestas características, mesmo com 

perda de 12 participantes. Na primeira avaliação, a prova de função pulmonar, mostrou um 

volume expiratório forçado do primeiro segundo (VEF1) médio de 77,3±3,3%, a distância 

percorrida no TC6M e a FPM apresentaram valores na faixa de normalidade. Neste 

momento, houve associação da qualidade de vida com a capacidade funcional, o estado 

nutricional e o estado clínico dos pacientes. Analisando todo o período estudado, a 

capacidade funcional relacionou-se com os domínios físico, social, alimentação e tratamento 

apresentando uma relação diretamente proporcional. A presença de colonização bacteriana 

no escarro influenciou negativamente o domínio respiratório. Diante dos resultados 

apresentados, conclui-se que as crianças e adolescentes constituintes da amostra 

apresentaram boas condições clínicas e valores satisfatórios tanto relacionados às 

características funcionais, nutricionais e clínicas, quanto à qualidade de vida. Entretanto, 

analisando comparativamente os dois períodos, observou-se que as alterações nas 

características clínicas, nutricionais e funcionais se associaram às mudanças nos domínios 

da qualidade de vida de crianças e adolescentes com FC. Com o aumento da sobrevida destes 

pacientes, se torna importante o conhecimento dos fatores influenciadores da qualidade de 

vida para que estes indivíduos envelheçam sem prejuízo social e emocional. 

Palavras-chaves: Fibrose cística, estado nutricional, qualidade de vida. 
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ABSTRACT  

 

Cystic fibrosis (CF) is a genetic, autosomal recessive and multisystemic disease 

characterized by chronic lung disease, pancreatic insufficiency and high concentrations of 

chloride in sweat. The chronic characteristic of disease as well as the need for extensive 

treatment can lead to impairment of quality of life of these patients. The aim of this study 

was to verify the association between clinical, nutritional and functional characteristics and 

the domains of quality of life of children and adolescents with CF, both transversely and 

over 2 years. Thus, a longitudinal study was carried out from the cohort of CF patients treated 

at the respiratory physiotherapy outpatient clinic of the National Institute of Health for 

Women, Children and Adolescents Fernandes Figueira. Measures related to demographic 

(gender and age), clinical (pulmonary function test and genetic mutation), nutritional 

(weight, height, body mass index for age and height for age), functional capacity (distance 

covered in the 6-minute walk test-6MWT and handgrip strength-FPM, obtained from 

dynamometry) and quality of life using the cystic fibrosis quality of life questionnaire (QFC-

R). The unpaired Student's t and Mann-Whitney tests were used for the comparison between 

groups, according to the data distribution, parametric or nonparametric, respectively. 

Pearson and Spearman correlation tests and a linear regression model were used to assess 

the factors associated with the percentage variations of the QFC-R domains common to all 

age groups, considering the percentage variation of these domains in the periods of 2017 to 

2019. The sample of the first evaluation, in 2017, was composed of 38 children and 

adolescents, 55.30% female, with an average age of 13.16 ± 2.94 years. A frequency of 

63.10% of colonization by Pseudomonas aeruginosa and 65.79% of F508del mutation was 

observed. In the follow-up period (2017 to 2019) there were no significant differences in 

these characteristics, even with the loss of 12 participants. In the first evaluation, the 

pulmonary function test showed an average forced expiratory volume of the first second 

(FEV1) of 77.3 ± 3.3%, the 6MWT and the HGS showed values in the normal range. At this 

time, there was an association between quality of life and functional capacity, nutritional 

status and clinical status of patients.Analyzing the entire period studied, functional capacity 

was related to the physical, social, food and treatment domains, presenting a directly 

proportional relationship. The presence of bacterial colonization in sputum negatively 

influenced the respiratory domain. In view of the results presented, it is concluded that the 

children and adolescents in the sample had good clinical conditions and satisfactory values, 

both related to functional, nutritional and clinical characteristics, and to quality of life. 

However, by comparatively analyzing the two periods, it was observed that changes in 

clinical, nutritional and functional characteristics were associated with changes in the 

domains of quality of life of children and adolescents with CF. With the increased survival 

of these patients, it becomes important to know the factors that influence quality of life so 

that these individuals age without social and emotional damage. 

Keywords: Cystic fibrosis, nutritional status, quality of life. 
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CAPÍTULO 1 – INTRODUÇÃO 

 

A fibrose cística (FC) é uma doença genética, autossômica, recessiva, mais comum em 

caucasianos e que se manifesta, na maioria dos pacientes, nos primeiros anos de vida1,2. A 

doença é caracterizada por uma disfunção da proteína reguladora da condutância 

transmembrana (Cystic Fibrosis Transmenbrane Conductance Regulator/CFTR) responsável 

pela regulação do transporte de sódio, cloro e água através das membranas de células 

epiteliais2,3. 

A incidência da FC no Rio de Janeiro é de 1 para cada 6.902 nascidos vivos, estando 

este estado com a sexta maior taxa no Brasil4,5. A média de sobrevida do indivíduo com FC 

vem aumentando ao longo das últimas décadas em decorrência da incorporação de novos 

medicamentos e terapias, podendo chegar até aos 40 anos em países desenvolvidos6. 

Segundo os Registros Brasileiros de Fibrose Cística (REBRAFC), do ano de 2009 

até o ano de 2017, a quantidade de pacientes maiores de 18 anos aumentou 

consideravelmente no Brasil7,8. Esta mudança nos mostra que a sobrevida no Brasil também 

está aumentando, o que reforça a necessidade da realização de pesquisas acerca da qualidade 

de vida nestes indivíduos, visto que a doença é crônica e progressiva.  

Embora as manifestações respiratórias sejam responsáveis por 90% da morbidade e 

mortalidade na FC, os componentes multissistêmicos da doença levam a importantes limitações 

físicas, podendo gerar impacto na capacidade funcional, que é a capacidade de realizar as suas 

atividades de vida diária, e, por consequência, na qualidade de vida destes indivíduos9.  

As alterações na capacidade funcional são decorrentes principalmente da alteração do 

estado nutricional e da perda progressiva da função pulmonar, que levam a uma limitação física, 

principalmente nos estágios mais avançados da doença10. Esta limitação na capacidade 

funcional associada às exarcebações frequentes e ao tratamento complexo e extenso da doença, 

podem impactar a qualidade de vida do indivíduo11. 
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Preocupar-se com a qualidade de vida dos pacientes é uma prática dos profissionais que 

atuam na assistência multidisciplinar de indivíduos com doença crônica. Assim, é relevante o 

entendimento de que os cuidados de saúde e o tratamento das doenças crônicas, não devam 

alterar os fatores que contribuem para a qualidade de vida destes indivíduos. Baseado neste 

contexto, conhecer as variáveis que influenciam a qualidade de vida dos pacientes se torna um 

instrumento fundamental para o cuidado amplo e complexo realizado pela equipe 

multidisciplinar. 

A qualidade de vida nos pacientes com FC é aferida nos últimos 20 anos por diferentes 

instrumentos12-14. O Cystic Fibrosis Questionnaire (CFQ-R), desenvolvido por Quittner e cols 

(2000), avalia a qualidade de vida em pacientes com FC desde a infância até a vida adulta14. 

Este instrumento tem como principal vantagem o fato de considerar as dimensões preconizadas 

pela Organização Mundial de Saúde (OMS) para a avaliação da qualidade de vida, ser de fácil 

aplicação na prática clínica e ser traduzido e validado para a língua portuguesa por Rozov e 

cols15.  

O CFQ-R é amplamente utilizado como medida de auto avaliação relatada pelo paciente 

na prática clínica, onde a equipe de saúde pode avaliar em que dimensões a doença impacta na 

qualidade de vida de cada paciente. Além disso, ao identificar os domínios da qualidade de vida 

mais comprometidos pela doença , os profissionais poderão priorizá-los em sua terapêutica para 

que o indivíduo sobreviva com qualidade11,16,17. 

Devido à característica crônica da doença e ao aumento da sobrevida dos indivíduos 

com FC, estudos que investigam a relação da condição clínica, do estado nutricional e da 

capacidade funcional com a qualidade de vida se tornam de alta relevância científica.  

Algumas publicações mostram que o comprometimento de algumas variáveis clínicas e 

demográficas podem alterar tanto a capacidade funcional quanto a qualidade de vida de 

pacientes com FC18-20, mas poucas consideram o impacto da capacidade funcional e do estado 
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nutricional na qualidade de vida destes pacientes. Cabe ressaltar que atualmente, em crianças e 

adolescentes com FC, as publicações, principalmente as longitudinais, que analisam estas 

variáveis, são ainda mais escassas.  Além disso, a avaliação longitudinal é muito importante 

para as doenças crônicas, visto que pode acompanhar a evolução da doença ao longo do tempo. 

O conhecimento aprofundado da qualidade de vida do paciente com FC pode auxiliar 

na avaliação do impacto das inúmeras terapias na rotina diária, permitindo seu ajuste de maneira 

que estes indivíduos aumentem sua sobrevida com qualidade. 
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CAPÍTULO 2 – JUSTIFICATIVA  

 

Segundo dados do Registro Brasileiro de Fibrose Cística (REBRAFC), o número de 

pacientes maiores de 18 anos cresceu consideravelmente. Este cenário reforça a necessidade da 

realização de pesquisas longitudinais acerca da qualidade de vida destes indivíduos desde a 

infância, visto que a doença é crônica e progressiva. 

Este estudo, ao identificar os fatores que influenciam na qualidade de vida do paciente 

com FC, é muito importante tanto para a comunidade científica, quanto para os próprios 

pacientes, seus cuidadores e a equipe multidisciplinar atuante no cuidado destes indivíduos. Isto 

porque identificando estes fatores, os profissionais envolvidos na assistência do paciente com 

FC, pode considerá-los para os ajustes terapêuticos ao longo dos anos. 

O ambulatório de fisioterapia respiratória do Instituto Nacional de Saúde da Mulher, da 

Criança e do Adolescente Fernandes Figueira (IFF/Fiocruz), especializado no atendimento de 

pacientes com FC, já realiza orientações domiciliares referentes ao tratamento, de forma que 

este tenha o menor impacto sobre a qualidade de vida destes pacientes.  

O IFF/Fiocruz é um Centro de Referência no estado do Rio de Janeiro para tratamento 

e acompanhamento de crianças e adolescentes com FC, sendo responsável por acompanhar, 

pesquisar e divulgar resultados relevantes sobre o diagnóstico e tratamento da doença para a 

comunidade cientifica. 
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CAPÍTULO 3 – REFERENCIAL TEÓRICO 

 

3.1 – FIBROSE CÍSTICA 

 

3.1.1 – DEFINIÇÃO E HISTÓRIA DA FIBROSE CÍSTICA 
 

Também conhecida como mucoviscidose, a FC é uma doença genética autossômica 

recessiva, caracterizada pela disfunção da CFTR responsável pela regulação do transporte 

de sódio, cloro e água através das membranas de células epiteliais3,21. A CFTR possui 1480 

aminoácidos e situa-se na membrana apical das células epiteliais do sistema respiratório, de 

glândulas submucosas, do pâncreas exócrino, do fígado, dos ductos sudoríparos, do sistema 

reprodutivo entre outros, e normalmente regula o transporte de cloro e outros eletrólitos. A 

disfunção da CFTR altera o transporte de sódio e cloro, aumentando a viscosidade das 

secreções exócrinas nos órgãos afetados1.  

Há relatos no folclore europeu entre os séculos XVIII e XIX de que crianças com 

suor salgado estariam predestinadas a morrer precocemente. Porém, somente em 1905, 

Landsteiner descreveu a relação entre o íleo meconial e a insuficiência pancreática exócrina, 

algumas das características da FC22. Posteriormente, em 1935, Fanconi mostrou relatos de 

pacientes que apresentavam manifestações clínicas de doença celíaca, porém com presença 

de insuficiência pancreática exócrina e doença pulmonar. Embora Dorothy Andersen tenha 

descrito as características clínicas, anatomopatológicas e epidemiológicas da FC em 1938, 

somente em 1946, a característica autossômica recessiva foi descrita em literatura23. 

O termo mucoviscidose apareceu pela primeira vez em 1950, criado por Farber. Em 

1953, Di Sant´Agnese e cols observaram pela primeira vez, o aumento da secreção de 

eletrólitos no suor. Logo em seguida, em 1955, foi criada nos Estados Unidos da América, 

a Cystic Fibrosis Foundation22.  
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Dois instrumentos extremamente importantes que surgiram em 1958 são utilizados 

até hoje: a padronização por Gibson e Cooke do teste do suor, um importante exame para o 

diagnóstico da doença e a publicação do escore clínico de Schwachman, que avalia a 

gravidade dos pacientes por meio de pontuações específicas atribuídas ao exame físico, 

estado nutricional, atividade geral e quadro radiológico22. 

Após essas descobertas, em 1979, Crossley e cols descobriram que a dosagem do 

tripsinogênio imunorreativo no teste do pezinho poderia diagnosticar a FC nos primeiros 

dias de vida. E finalmente em 1989, o gene da CFTR foi descoberto, dando início a uma 

nova era de pesquisas sobre a FC23.  

 

3.1.2 – EPIDEMIOLOGIA DA FIBROSE CÍSTICA 
 

A incidência e prevalência da FC varia geograficamente. Nos Estados Unidos da 

América, a taxa de incidência é de 1 para 3500 nascimentos e na Europa, esta taxa varia 

entre 1 para 2000 e 1 para 3000 nascidos vivos. Já na Ásia e na África, onde os casos são 

subdiagnosticados, a prevalência é bastante baixa23. 

 No Brasil, segundo o REBRAFC de 2017, existem 5128 pacientes registrados nos 

centros de referência. Destes, 370 (7,2%) se encontram no estado do Rio de Janeiro, fato 

que classifica este estado como o sexto em prevalência para a FC no país8.  

 No ano de 2009, no Brasil, 80,4% dos pacientes eram menores de 18 anos7. Em 2017, 

esta população passou a constituir 71,1% de todos os pacientes com FC do país8. Esta 

mudança na proporção entre os pacientes maiores e menores de 18 anos nos permite inferir 

que a sobrevida está aumentando, o que reforça a necessidade da realização de pesquisas 

acerca da qualidade de vida nestes indivíduos, visto que a doença é crônica e progressiva.  
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3.1.3 – MANIFESTAÇÕES CLÍNICAS E TRATAMENTO DA FIBROSE CÍSTICA 
 

A expressão genética da disfunção da proteína CFTR varia de acordo com o epitélio. 

Em alguns tipos celulares, a alteração do transporte de íons de cloreto e água é mais 

acentuada. Esta diversificação entre os níveis de alteração celular gera a heterogeneidade 

das manifestações clínicas entre os sistemas. Entre as principais manifestações clínicas da 

FC estão a doença pulmonar crônica e a insuficiência pancreática24.   

 Além da alteração de transporte de íons de cloreto e água, a CFTR também é 

responsável pela condução do bicarbonato. Logo, sua disfunção gera alterações no pH das 

células e suas secreções, contribuindo para as alterações observadas nos diversos sistemas 

afetados, principalmente no sistema respiratório25.  

 Com a disfunção da CFTR na membrana das células epiteliais do sistema 

respiratório, a quantidade de água bombeada para dentro da secreção traqueobrônquica não 

é suficiente, levando à desidratação das vias aéreas associada à produção de muco viscoso, 

o que é considerado o elemento central da fisiopatologia pulmonar26. Assim, o muco 

ressecado, espesso e viscoso tende a obstruir as vias aéreas, favorecendo a inflamação e a 

infecção crônicas e a consequente destruição tecidual27. 

Associada a este processo, a alteração no pH, devido à disfunção na condução do 

bicarbonato, aumenta a acidez da secreção traqueobrônquica, levando ao prejuízo da função 

antimicrobiana, à quebra na resposta imune inata a patógenos e, consequentemente, à 

acentuação do estado de inflamação crônica28.  

Assim, com o somatório destes processos fisiopatológicos, a cronicidade da doença 

pulmonar resulta em limitação ao fluxo aéreo, destruição do parênquima pulmonar, 

deterioração progressiva da troca gasosa e, em estágios terminais, insuficiência respiratória, 

causa mais comum de morte nesta população29. 
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Embora nem todos os pacientes com FC apresentem insuficiência pancreática, a 

alteração funcional deste órgão está presente em 86% destes indivíduos. A manifestação 

pancreática pode surgir precocemente devido à alta expressão da CFTR no epitélio do ducto 

pancreático30. O acometimento da CFTR no pâncreas é caracterizado pela alteração no 

transporte de íons de cloreto e bicarbonato nos ductos pancreáticos, levando ao aumento da 

viscosidade do fluido secretado pelo órgão, associado à alteração no pH e altas 

concentrações de proteínas. Estas alterações geram obstrução pancreática, atrofia do 

pâncreas e mais tardiamente, diabetes mellitus relacionado à FC, que resulta da destruição 

das ilhotas de Langerhans com consequentemente insuficiência de insulina31.  

O fígado também pode ser afetado pela disfunção da CFTR. A alteração hepática 

está presente em aproximadamente 30% dos pacientes com FC. O prejuízo dos ductos 

biliares é ocasionado pela secreção espessa devido à desidratação e alteração do pH que 

geram obstrução associada à redução do fluxo de bile, o que pode evoluir em 10% dos casos, 

para um estágio mais avançado caracterizado por cirrose, fibrose biliar progressiva, 

hipertensão da veia porta e, posteriormente, falência do fígado32,33. 

Além das alterações gastrointestinais secundárias ocasionadas pela alteração do 

pâncreas e do fígado, pode-se observar acometimento primário resultado da expressão da 

CFTR que, embora seja fraca no estômago, se apresenta forte no trato intestinal, 

principalmente no duodeno e nas glândulas de Brunner. Nestas regiões, pode-se observar 

que a anormalidade da viscosidade dos fluidos secretados e da secreção de bicarbonato leva 

à deficiência da digestão, má absorção intestinal e, consequentemente desnutrição34.  

Pode-se observar expressão da CFTR em outros sistemas como o musculo-

esquelético e o reprodutor. No sistema musculo-esquelético, além da redução de força 

muscular primária oriunda da expressão da CFTR no músculo esquelético, pode-se observar 

a presença de osteoporose primária devido à disfunção da CFTR presente nos osteoblastos, 
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bem como secundária à desnutrição, inatividade, inflamação sistêmica e deficiência de 

vitamina D por má absorção intestinal35. 

Em relação ao sistema reprodutor, 98% dos pacientes do sexo masculino são 

afetados por infertilidade devido ao transporte anormal de bicarbonato no esperma e à 

ausência congênita dos ductos deferentes, enquanto a infertilidade das pacientes do sexo 

feminino é observada em menor escala devido, primariamente, à disfunção da CFTR, 

ocasionando aumento da viscosidade e alteração do pH do muco cervical uterino e 

secundariamente, à desnutrição36. 

Por ser responsável pela maior taxa de morbimortalidade, o manejo da doença 

pulmonar é de imensa importância no tratamento da FC e deve ser realizada de forma 

multidisciplinar considerando pediatras, pneumologistas, gastroenterologistas, 

fisioterapeutas, nutricionistas, enfermeiros, psicólogos, farmacêuticos e assistentes sociais, 

dentre outros, de modo a possibilitar a implementação de terapias complexas 

comprovadamente eficazes para o aumento da expectativa de vida destes indivíduos37. 

A rotina diária de tratamento da doença pulmonar inclui o uso de inúmeras 

medicações orais e inalatórias, bem como a realização de técnicas de fisioterapia que 

ocupam grande parcela do dia do paciente, bem como do seu cuidador38. A perda de sal pelo 

suor pode causar desidratação e distúrbios eletrolíticos, tornando as secreções ainda mais 

espessas. Logo, condutas para fluidificar a secreção e removê-la das vias aéreas são 

necessárias. Além disso, deve-se suplementar cloreto de sódio na dieta39 e nos casos de 

insuficiência pancreática, deve-se repor as enzimas pancreáticas. As cápsulas de enzimas 

devem ser engolidas inteiras antes ou durante todas as refeições40. 

Mesmo repondo as enzimas pancreáticas, o nutricionista deve orientar uma dieta 

hipercalórica e hiperproteica, bem como a suplementação de vitaminas, para a prevenção 

dos distúrbios nutricionais, visto que existe uma forte associação entre estado nutricional e 
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doença pulmonar. Se a desnutrição persistir, mesmo seguindo as orientações nutricionais, 

recomenda-se uso de dieta enteral via sonda na fase aguda e via gastrostomia no caso de uso 

prolongado41.  

Outros tratamentos necessários em condições como diabetes melittus relacionado à 

FC, osteopenia ou osteoporose, doença hepática ou infertilidade, tornam o manejo da FC 

ainda mais extenso e complexo38. 

 

3.2 – ESTADO NUTRICIONAL NA FIBROSE CÍSTICA 

 

O estado nutricional é um dos fatores determinantes do prognóstico da FC, visto que é 

preditor de sobrevida e está diretamente associado à função pulmonar e, consequentemente à 

morbimortalidade desses pacientes42,43. Logo, a alta prevalência de desnutrição entre os 

pacientes com FC é atribuída à gravidade da doença44.  

Diante da diversidade das manifestações clínicas da doença, muitos são os fatores que 

podem contribuir para um déficit nutricional ou até mesmo um quadro de desnutrição observado 

em grande parte dos pacientes com FC42. Entre estes fatores estão a insuficiência pancreática, 

as complicações biliares e intestinais, a anorexia, o diabetes mellitus associado à FC e a 

deterioração da função pulmonar por inflamação e infecções recorrentes. Estas alterações 

geram, muitas vezes, dificuldade em manter os índices antropométricos adequados, o que 

classifica o paciente como desnutrido45,46. Além de índices antropométricos inadequados, a 

fisiopatologia da desnutrição pode manifestar-se clinicamente por deficiências nutricionais 

específicas, puberdade retardada, acentuada perda ponderal e diminuição de massa magra47,48.  

A avaliação antropométrica é um forte indicador nutricional nas diversas faixas etárias. 

Três parâmetros (peso, estatura e idade) são suficientes para avaliar o estado nutricional do 

indivíduo por meio dos índices de peso para idade, peso para estatura, estatura para idade (E/I) 
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e índice de massa corporal para idade (IMC/I), os quais são normalmente classificados de 

acordo com as curvas propostas pela Organização Mundial de Saúde (OMS) de 200649. 

A Cystic Fibrosis Foundation recomenda que as crianças menores de dois anos 

apresentem o percentil de peso para estatura maior ou igual a 50. As crianças e adolescentes 

entre dois e vinte anos devem apresentar o percentil de IMC/I também maior ou igual a 50. É 

considerado risco nutricional quando o percentil de IMC/I se apresenta maior que 10 e menor 

que 50 e desnutrido quando o mesmo se encontra menor que 10 e a E/I menor que o percentil 

10 (Tabela 1)50.  

  Tabela 1. Classificação da desnutrição segundo o percentil do IMC/I 

pIMC/I CLASSIFICAÇÃO 

P<10 Falência nutricional 

p≥10 - p<50 Em risco nutricional 

p≥50 Nutrido 
                      pIMC/I: percentil do índice de massa corporal para a idade. Adaptado de Turck e cols50. 

 

3.3 – CAPACIDADE FUNCIONAL NA FIBROSE CÍSTICA 

 

Embora as manifestações respiratórias sejam responsáveis por 90% da morbidade e 

mortalidade na FC, os componentes multissistêmicos da doença levam a importantes 

limitações físicas nesses pacientes, gerando impacto na qualidade de vida e na capacidade 

funcional do indivíduo9.  

A alteração do estado nutricional pode levar à redução da massa e da força muscular 

e declínio da função pulmonar, o que pode contribuir para a fadiga tanto durante o exercício 

quanto durante a realização das atividades de vida diária (AVD)51. 

Segundo a OMS, a capacidade do indivíduo de realizar as AVD, participando de 

forma efetiva na sociedade constitui o conceito de funcionalidade52. Por outro lado, 

associado ao conceito de incapacidade está o impacto que as condições agudas ou crônicas 

geram nas funções corporais e na habilidade que o indivíduo tem de atuar de modo esperado 
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e pessoalmente desejado na sociedade, considerando a doença, a disfunção e a limitação do 

próprio paciente53.  

A capacidade funcional pode ser mensurada de diversas formas, desde um 

interrogatório simples ao paciente, até uma avaliação complexa. Considerando a caminhada 

uma atividade cotidiana realizada diariamente pela maior parte dos indivíduos, Balke na 

década de 60 desenvolveu um teste simples para avaliar a capacidade funcional mensurando 

a distância caminhada em um determinado período de tempo54. Nos dias atuais, o teste de 

caminhada de 6 minutos (TC6M) desempenha função importante na avaliação da 

capacidade funcional, sendo utilizado para medir a resposta ao tratamento e o prognóstico 

em uma grande variedade de doenças cardiorespiratórias. Ele é considerado um teste 

submáximo e integra a resposta de todos os sistemas envolvidos durante a caminhada, 

incluindo pulmonar, cardiovascular, neuromuscular, metabólico e psicossomático55. 

 

3.4 – QUALIDADE DE VIDA NA FIBROSE CÍSTICA 

 

A diversidade de manifestações clínicas da FC demanda um tratamento extenso, 

baseado em inúmeros cuidados inseridos na rotina diária. Além disso, com o surgimento de 

novas terapias no cenário atual, a sobrevida destes pacientes aumentou ao longo dos anos56. 

Assim, a qualidade de vida destes indivíduos pode estar comprometida, o que reforça a 

importância do seu conhecimento para que haja maior sobrevida, porém com qualidade57. 

Diante da cronicidade das doenças e do aumento da sobrevida da população como um 

todo, o termo “qualidade de vida” vem sendo explorado em inúmeros estudos na tentativa de 

otimizar os tratamentos cada vez mais complexos e extensos, como os realizados pelos 

pacientes com FC11.  

Para a OMS (1995), a qualidade de vida é compreendida como “a percepção do 

indivíduo tanto de sua posição na vida, no contexto da cultura e nos sistemas de valores nos 
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quais se insere, como em relação aos seus objetivos, expectativas, padrões e preocupações. 

Desta forma, para alcançar uma qualidade de vida satisfatória, o indivíduo precisa desenvolver 

boa relação entre os domínios sociais, psicológicos e físicos, inserindo suas expectativas no 

contexto em que vive, podendo assim, obter uma vida saudável, integrando a saúde física com 

a mental”58. 

Para Fleck e cols., a qualidade de vida perpassa por aspectos mais amplos, ultrapassando 

o controle dos sintomas, a diminuição da mortalidade e o aumento da sobrevida59. Ainda para 

o autor, a qualidade de vida contempla interseções entre os conceitos de capacidade funcional, 

bem-estar, satisfação e felicidade, sem excluir o conceito de status de saúde, sendo este o mais 

importante60. 

Ultimamente, foram desenvolvidos estudos com foco no aumento da sobrevida 

combinado à índices melhores de qualidade de vida16. Além disso, a medida da qualidade de 

vida já é estudada e avaliada em ensaios clínicos realizados na população de pacientes com 

FC17, disponibilizando para a equipe multidisciplinar o impacto de novas terapias na qualidade 

de vida destes indivíduos. 

Estudos como estes que identificam os fatores que influenciam na qualidade de vida do 

paciente com FC, são muito importantes tanto para a comunidade científica, bem como para os 

pacientes, seus cuidadores e a equipe multidisciplinar atuante no cuidado destes indivíduos. Isto 

porque identificando estes fatores, os profissionais envolvidos na assistência do paciente com 

FC, pode otimizar o tratamento, priorizando as condutas que influenciam positivamente a 

qualidade de vida11. 

Muitos são os fatores que influenciam na qualidade de vida do paciente com FC, porém 

estes variam de acordo com as características da amostra estudada61-63. Logo, é de extrema 

importância que cada equipe atuante no manejo do cuidado deste paciente seja capaz de avaliar 

a qualidade de vida do mesmo em momentos diferentes de sua vida. 
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Diante desta necessidade, vários instrumentos e questionários doença-específicos que 

avaliam a qualidade de vida na FC foram desenvolvidos nos últimos 20 anos, tanto para crianças 

como para adultos12-14. Entre eles está o Cystic Fibrosis Questionnaire (CFQ-R) que foi 

desenvolvido por Quittner e cols (2000) e avalia a qualidade de vida em pacientes com FC 

desde a infância até a vida adulta14. Em 2006, Rozov e cols traduziram e validaram o CFQ-R 

para a língua portuguesa15. Esse instrumento tem como principal vantagem o fato de considerar 

as dimensões preconizadas pela OMS para a avaliação da qualidade de vida, fácil aplicação na 

prática clínica e vem sendo utilizado em diferentes estudos para o acompanhamento da 

evolução da qualidade de vida dos pacientes com FC.  

Além disso, o CFQ-R tem sido amplamente utilizado como medida de avaliação auto 

relatada pelo paciente na prática clínica, onde a equipe de saúde pode acessar os benefícios do 

tratamento e sua contribuição ou impacto na qualidade de vida para cada paciente11,16,17. 
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CAPÍTULO 4 – OBJETIVOS 

 

4.1 – OBJETIVO GERAL 

 

Analisar a associação entre as características clínicas, nutricionais e funcionais e os 

domínios da qualidade de vida de crianças e adolescentes com FC ao longo de 2 anos. 

 

4.2 – OBJETIVOS ESPECÍFICOS 

 

 Descrever a evolução das características clínicas, nutricionais e funcionais das crianças e 

adolescentes com FC ao longo de dois anos; 

 Descrever a evolução dos domínios da qualidade de vida das crianças e adolescentes com FC 

ao longo de dois anos; 

 Avaliar a relação das características clínicas, nutricionais e funcionais com os domínios da 

qualidade de vida em crianças e adolescentes com FC na primeira avaliação; 

 Avaliar a relação da evolução das características clínicas, nutricionais e funcionais com a 

evolução dos domínios da qualidade de vida em crianças e adolescentes com FC no período do 

estudo. 
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CAPÍTULO 5 – METODOLOGIA  

 

Esta tese foi desenvolvida em 05 artigos que compartilharam as mesmas etapas 

metodológicas para obtenção dos dados. A análise estatística empregada em cada artigo foi 

realizada de acordo com a singularidade de cada objetivo. 

 

5.1 – DELINEAMENTO DO ESTUDO 

 

Foi realizado um estudo longitudinal prospectivo oriundo da coorte de pacientes com 

FC acompanhados pelo ambulatório de fisioterapia respiratória de um centro de referência 

pediátrico situado no Estado do Rio de Janeiro.  

 

5.2 – LOCAL DO ESTUDO 

 

A coleta de dados foi realizada no IFF/Fiocruz, considerado centro de referência no 

tratamento da FC no estado do Rio de Janeiro. Os atendimentos no IFF/Fiocruz dos 

pacientes com FC são realizados por uma equipe multiprofissional formada por 

pneumologista, pediatra, nutrólogo, gastropediatra, nutricionista, fisioterapeuta, assistente 

social e psicólogo, dentre outros. 

As consultas para o acompanhamento ambulatorial são agendadas pelo Setor de 

Pneumologia com intervalo de três meses, ou menos, conforme diagnóstico clínico e 

nutricional64. O agendamento é realizado de acordo com a segregação bacteriana das 

secreções das vias aéreas superiores.  
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5.3 – POPULAÇÃO DO ESTUDO 

 

A população do estudo foi tipo censo, participaram do estudo todas as crianças e 

adolescentes, entre 8 e 17 anos incompletos, matriculados no IFF/Fiocruz, com diagnóstico 

de FC confirmado pela presença de duas mutações no gene da CFTR, conforme consenso 

da Cystic Fibrosis Foundantion64 que compareceram às consultas agendadas no período do 

estudo.  

 

5.4 – CRITÉRIOS DE INCLUSÃO 

 

Foram incluídos no estudo todos os pacientes que atenderam aos critérios citados 

anteriormente.  

 

5.5 – CRITÉRIOS DE EXCLUSÃO 

 

Foram excluídos os pacientes com alguma condição neurológica ou 

musculoesquelética que impedisse a realização dos testes, os pacientes que apresentavam 

hipoxemia crônica com dependência de oxigenoterapia, aqueles sem adesão às consultas e 

com outras doenças além da FC, como encefalopatia crônica não progressiva, que pudessem 

interferir nos resultados. Os pacientes que se apresentavam em fase de exacerbação da 

doença e/ou que tivessem sido internados por um período inferior a 30 dias, foram avaliados 

após a estabilização do quadro. 

 

5.6 – COLETA DOS DADOS 

 

Os dados foram coletados anualmente em 3 momentos, no período de julho de 2017 a 

dezembro de 2019, no dia da consulta de seguimento no ambulatório, por um único pesquisador. 
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Foram coletadas variáveis relacionadas às características demográficas (sexo e idade), clínicas 

(prova de função pulmonar, colonização bacteriana no escarro e o tipo de mutação genética), 

nutricionais (peso, estatura, índice de massa corporal – IMC, IMC para a idade – IMC/I – e a 

estatura para a idade – E/I), capacidade funcional e de qualidade de vida.  

As variáveis demográficas, clínicas e nutricionais foram coletadas dos prontuários. Em 

relação à colonização bacteriana, a amostra foi dividida em 3 categorias: negativados para 

bactérias típicas da FC, colonizados por PA e colonizados por outros patógenos. Já de acordo 

com a categoria de mutação genética, foi dada ênfase à mutação F508del, uma das mais 

conhecidas e prevalentes8. Assim, as crianças e adolescentes foram classificados em três 

categorias: homozigotos, heterozigotos ou ausentes para a mutação F508del.   

A avaliação antropométrica foi realizada nas consultas do ambulatório de nutrição 

do IFF/Fiocruz por profissionais médicos e nutricionistas treinados, conforme estipulado 

pelo guideline europeu em FC65. Os resultados foram registrados nos protocolos de 

atendimentos. 

 O peso corporal foi mensurado sem sapatos e com o mínimo de roupas em balança 

antropométrica digital (Líder® LD1050) com graduação de 100g (peso máximo 180kg e 

mínimo 2kg), e a estatura (cm) em estadiômetro portátil Welmy® (até 2,20m e intervalos 

de 5 mm), com a posição da cabeça ajustada ao plano de Frankfurt. Estas medidas seguiram 

as normas técnicas do Sistema de Vigilância Alimentar e Nutricional – SISVAN66. O IMC 

foi calculado por meio da divisão do peso (expresso em kg) pela estatura (expressa em 

metros) ao quadrado. 

Os resultados dos índices antropométricos IMC para idade (IMC/I) e estatura para 

idade (E/I) foram classificados pela pesquisadora segundo as curvas de crescimento da OMS 

para crianças maiores de cinco anos segundo o sexo67, com o auxílio do software 

WHOAnthroPlus (2009).  
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O comprometimento da função pulmonar dos pacientes foi avaliado pelo percentual do 

valor predito do volume expiratório forçado no primeiro segundo (VEF1), da capacidade vital 

forçada (CVF) e da relação VEF1/CVF alcançados em relação ao previsto, obtidos da prova de 

função pulmonar, realizada por profissionais do Setor de Prova de Função do IFF/Fiocruz com 

o espirômetro Jaeger, MasterScope® (VIASYS Healthcare, Hoechberg, Alemanha). A técnica 

de realização do exame e os valores de referência seguiram as recomendações da American 

Thoracic Society (ATS)68. Foram consideradas válidas para o estudo, as provas de função 

respiratórias realizadas em um período de até 6 meses da avaliação da capacidade funcional e 

da qualidade de vida. 

 

5.7 – AVALIAÇÃO DA CAPACIDADE FUNCIONAL 

 

 A avaliação da capacidade funcional foi realizada pela pesquisadora e todos os dados 

coletados nos testes foram anotados no protocolo de pesquisa (APÊNDICE A) e anexados 

no prontuário do paciente. A avaliação constava do TC6M e da dinamometria. 

 

5.7.1 – TESTE DE CAMINHADA DOS SEIS MINUTOS 

 

 O TC6M avalia a capacidade submáxima de exercício ou a capacidade para realizar 

as AVD e foi realizado conforme protocolo baseado nas normas da ATS55 no andar térreo 

do IFF/Fiocruz. O teste avaliou a distância máxima percorrida pelo paciente, em um 

corredor plano de 30 metros, demarcado a cada 3 metros e delimitado por 2 cones em suas 

extremidades. Antes do teste o participante permaneceu em repouso, sentado, por 10 

minutos, e o procedimento foi explicado.  

 O participante foi orientado a caminhar o mais rápido possível no espaço delimitado 

pelos cones, sem correr, podendo utilizar auxílios tipo muleta ou andador, e parar de 
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caminhar, se julgasse necessário. A cada minuto, frases pré-estabelecidas de incentivo 

foram ditadas ao paciente. 

Antes, a cada minuto do teste, ao final do teste e 5 minutos após o teste, a saturação 

periférica de oxigênio, a freqüência cardíaca, a sensação de dispneia e a sensação de esforço 

de membros inferiores foram mensuradas. Antes e ao final do teste também foram 

mensuradas a freqüência respiratória e a pressão arterial.  

A sensação de dispneia e de esforço de membros inferiores foi avaliada por uma 

escala subjetiva, em que o participante relatou qual é o grau de dispneia e esforço em uma 

escala de 0 a 5, em que “0” corresponde a nenhuma sensação de desconforto e “5” a 

desconforto máximo55.  

A freqüência cardíaca foi avaliada utilizando-se um monitor de freqüência cardíaca 

Polar® modelo FS2, posicionado na região torácica e a saturação periférica de oxigênio foi 

analisada por um oxímetro de pulso Nonin® modelo Onix 9500, posicionado no dedo 

indicador da mão esquerda.  

A pressão arterial foi aferida no braço direito, utilizando-se manguito adequado à 

circunferência do braço do participante, com um esfigmomanômetro da marca Solidor® e 

estetoscópio marca BD® modelo Duo Sonic. Os valores de referência para pressão arterial 

seguiram as recomendações para idade, altura e sexo, descrita em tabela e avaliada pelos 

respectivos percentis de acordo com o Fourth Report on Blood Pressure in Children and 

Adolescents69.  

Foi calculado o percentual da distância percorrida nos 6 minutos alcançado pelo 

paciente em relação ao valor previsto obtido através de fórmulas descritas na literatura que 

são propostas para predizer o resultado esperado para o teste, considerando variáveis como 

sexo, idade, peso e altura70.  
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5.7.2 – DINAMOMETRIA 
 

 A dinamometria é considerada um teste de caracterização do status funcional muscular 

que avalia a força muscular de membros superiores (MMSS) através da força de preensão 

manual (FPM). Para a realização da dinamometria, segundo as normas da American Society of 

Hand Therapists (ASHT), o paciente permaneceu confortavelmente sentado, posicionado com 

o ombro levemente aduzido, o cotovelo fletido a 90° e o antebraço e punho em posição neutra. 

O paciente foi instruído a realizar a preensão manual máxima durante 3 segundos, utilizando 

seu membro superior dominante. Foi utilizado o dinamômetro Jamar® e o valor utilizado foi a 

média das 3 medidas realizadas71,72. Assim como no TC6M, foi utilizada equação de predição 

para ajustar a FPM segundo as variáveis de confundimento e o valor analisado foi o valor 

percentual do predito de acordo com a fórmula pré-estabelecida73. 

 

5.8 – AVALIAÇÃO DA QUALIDADE DE VIDA 

 

Para avaliar a qualidade de vida, aplicou-se o QFC-R (ANEXO A), autopreenchível 

à criança ou adolescente com domínio da leitura e escrita. O responsável não devia 

preencher pela criança conforme as regras de aplicação do instrumento. Este instrumento 

foi desenvolvido por Quittner et al e avalia a qualidade de vida em pacientes com FC desde 

a infância até a idade adulta14. Em 2006, Rozov et al traduziram e validaram o QFC-R para 

a língua portuguesa15. O questionário para os pacientes apresenta duas versões: (a) para 

crianças com idade entre 6 e 11 anos, 12 e 13 anos e para adolescentes/adultos a partir de 

14 anos; e (b) para pais/responsáveis de crianças com idade entre 6 e 13 anos. O QFC-R 

considera os domínios físico, imagem corporal, digestivo, respiratório, emocional, social, 

alimentação, tratamento, vitalidade, saúde, papel social e peso. Destes, os domínios papel 

social, saúde e peso são preenchidos exclusivamente na versão para adolescentes e adultos. 
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Cada domínio possui uma pontuação e a sua soma gera o escore total. As principais 

vantagens deste instrumento são a utilização das dimensões recomendadas pela Organização 

Mundial de Saúde para a avaliação da qualidade de vida e a facilidade de aplicação na 

prática clínica. 

 

5.9 – ANÁLISE ESTATÍSTICA 

 

Inicialmente os dados foram reunidos em uma planilha no software Microsoft Excel 

2016® e posteriormente transferidos para os softwares Statistical Package for the Social 

Sciences 13.0 ou Stata 16.0 para a realização da análise estatística. 

A verificação da normalidade dos dados foi realizada pelo teste Kolmogorov-Smirnov. 

As variáveis com comportamento paramétrico foram apresentadas por média e desvio padrão e 

as não paramétricas como mediana e mínimo-máximo. As variáveis categóricas foram descritas 

através de frequências absolutas e percentuais. 

Os testes t de student não pareado e Mann-Whitney foram utilizados para a comparação 

entre grupos, de acordo com a distribuição dos dados, paramétrico ou não paramétrico, 

respectivamente. O teste Qui-quadrado foi usado para verificar a existência de diferenças entre 

proporções. A análise de correlação de Pearson foi utilizada para avaliar a intensidade da 

associação linear existente entre duas variáveis contínuas com distribuição normal. Quando o 

valor de p foi menor que 0,05, a diferença entre os resultados foi considerada estatisticamente 

significativa. Os dados das variáveis de capacidade funcional e da prova de função respiratória 

foram analisados pelo valor previsto de acordo com as fórmulas presentes na literatura. Cada 

manuscrito oriundo deste estudo apresentou singularidades estatísticas em seu tratamento de 

dados. 
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5.10 – QUESTÕES ÉTICAS 

 

Quanto aos aspectos éticos, o estudo foi caracterizado por não haver discriminação 

na seleção dos indivíduos, nem exposição dos mesmos a riscos desnecessários. O projeto 

foi submetido ao Comitê de Ética em Pesquisa com Seres Humanos do IFF/Fiocruz (no 

0052/07) e aprovado sob o número CAAE 52272115.0.0000.5269 (ANEXO B) 

O Termo de Consentimento e de Assentimento Livre e Esclarecido (TCLE e TALE), 

explicando os objetivos, os riscos e os benefícios e os direitos do participante da mesma, foi 

devidamente explicado pela pesquisadora ao paciente e assinado em duas vias pelo 

responsável legal e todos os participantes do estudo (APÊNDICE B). 
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CAPÍTULO 6 – RESULTADOS 

 

 Os resultados desta tese foram divididos em 5 artigos. No primeiro artigo intitulado 

“Comparação entre equações de referência para a predição da distância percorrida no teste 

de caminhada dos seis minutos em crianças brasileiras com fibrose cística”, buscou-se obter 

a melhor fórmula de predição para o TC6M realizado na população estudada. 

 O segundo artigo denominado” Percepção da qualidade de vida em crianças com fibrose 

cística e seus cuidadores: perspectivas diferentes” analisa as diferenças na percepção da 

qualidade de vida entre as crianças e seus cuidadores. O artigo “Fatores associados à qualidade 

de vida em crianças e adolescentes com fibrose cística” foi o terceiro a ser elaborado e é fruto 

da primeira onda da coorte, constituindo uma análise transversal das avaliações realizadas no 

primeiro período de obtenção dos dados. 

 O quarto artigo intitulado “A evolução da percepção da qualidade de vida em crianças 

e adolescentes vivendo com fibrose cística: um estudo longitudinal” retrata a evolução das 

pontuações do QFC-R entre a primeira e segunda avaliação, pontuando as diferenças entre 

ceianças e adolescentes. O quinto e último artigo elaborado a partir dos dados obtidos na 

pesquisa se denominou “O impacto longitudinal das características clínicas, nutricionais e 

funcionais na percepção da qualidade de vida de crianças e adolescentes com fibrose cística” e 

apresenta os resultados finais da tese. Vale ressaltar que os dois primeiros artigos já estão 

publicados, o terceiro está aceito aguardando publicação e os dois últimos estão submetidos a 

periódicos em fase de análise. 
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6.1 – ARTIGO 1: COMPARAÇÃO ENTRE EQUAÇÕES DE REFERÊNCIA PARA A 

PREDIÇÃO DA DISTÂNCIA PERCORRIDA NO TESTE DE CAMINHADA DOS SEIS 

MINUTOS EM CRIANÇAS BRASILEIRAS COM FIBROSE CÍSTICA. 
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6.2 – ARTIGO 2: PERCEPÇÃO DA QUALIDADE DE VIDA EM CRIANÇAS COM 

FIBROSE CÍSTICA E SEUS CUIDADORES: PERSPECTIVAS DIFERENTES
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RESUMO 

Objetivo: Verificar a associação entre qualidade de vida (QV), capacidade funcional e estados 

clínico e nutricional em crianças e adolescentes com fibrose cística (FC). 

Métodos: Estudo transversal incluindo pacientes de oito a 18 anos de idade com FC. A QV, a 

capacidade funcional, o estado nutricional e o estado clínico foram avaliados por meio do 

Questionário de Fibrose Cística; do teste de caminhada dos 6 minutos (TC6M) e da força de 

preensão manual (FPM); dos percentis de estatura para a idade e do índice de massa corporal 

(IMC) para a idade; e da prova de função respiratória, respectivamente. Para a análise dos 

dados, utilizaram-se os testes de correlação de Pearson e de Spearman e a regressão logística. 

Resultados: Participaram do estudo 45 pacientes com 13,4±0,5 anos, sendo 60% do sexo 

feminino, 60% colonizados por Pseudomonas aeruginosa e 57,8% apresentando pelo menos 

uma mutação F508del. Ao avaliar a percepção da QV, o domínio peso alcançou os escores mais 

baixos e o digestório, os mais altos. Na prova de função pulmonar, o volume expiratório forçado 

do primeiro segundo médio foi 77,3±3,3%, e o TC6M e a FPM apresentaram valores na faixa 

de normalidade. Observou-se associação da QV com a capacidade funcional, o estado 

nutricional e o estado clínico dos pacientes com FC. 

Conclusões: Os participantes do estudo apresentaram boas condições clínicas e valores 

satisfatórios de capacidade funcional e QV. Os achados reforçam que a avaliação da QV pode 

ser importante para a prática clínica, no manejo do tratamento. 

Palavras-chave: Fibrose cística; Qualidade de vida; Doença pulmonar obstrutiva crônica; 

Pediatria; Espirometria.  

 

ABSTRACT 

Objective: To verify the association between quality of life, functional capacity and clinical 

and nutritional status in children and adolescents with cystic fibrosis (CF). 
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Methods: Cross-sectional study, including patients from eight to 18 years old with CF. Quality 

of life, functional capacity, nutritional status and clinical status were evaluated with the Cystic 

Fibrosis Questionnaire; the 6-minute walk test (6MWT) and manual gripping force (MGF); the 

height percentiles for age and body mass index for age and respiratory function test, 

respectively. Pearson and Spearman correlation tests and logistic regression were used to 

analyze the data. 

Results: A total of 45 patients, 13.4±0.5 years old, 60% female, 60% colonized by 

Pseudomonas aeruginosa and 57.8% with at least one F508del mutation participated in the 

study. When assessing the perception of quality of life, the weight domain reached the lowest 

values, and the digestive domain, the highest. In the pulmonary function test, the forced 

expiratory volume of the first second was 77.3±3.3% and the 6MWT and MGF presented values 

within the normal range. There was an association between quality of life and functional 

capacity, nutritional status and clinical status of CF patients. 

Conclusions: The study participants had good clinical conditions and satisfactory values of 

functional capacity and quality of life. The findings reinforce that the assessment of quality of 

life may be important for clinical practice in the management of treatment. 

Keywords: Cystic fibrosis; Quality of life; Chronic obstructive pulmonary disease; Pediatrics; 

Spirometry. 

 

INTRODUCTION 

Cystic fibrosis (CF) is a genetic, autosomal, recessive disease, more common in Caucasians, 

which manifests itself in many patients in the first years of life.1,2 The disease is 

characterized by a dysfunction of the cystic fibrosis transmenbrane conductance regulator 

(CFTR), responsible for regulating the transport of sodium, chlorine and water through 

epithelial membranes.2,3 The prevalence of CF varies around the world: from one in 1,400 
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inhabitants in Ireland to one in 3,500 in the United States.4 According to the 2016 Brazilian 

Cystic Fibrosis Registry, there are 4,654 individuals with CF in Brazil, with São Paulo, 

Minas Gerais, Rio Grande do Sul, Bahia and Rio de Janeiro States leading the list of the 

highest prevalences.5 

Respiratory manifestations are responsible for 90% of morbidity and mortality rates 

and the multisystemic components of the disease, such as comorbidities of the respiratory, 

endocrine and digestive systems, and lead to important limitations, impacting the 

individual’s quality of life (QoL) and functional capacity.6 Some studies demonstrate that 

CF patients have reduced functional capacity in relation to healthy individuals.7,8 Functional 

capacity is understood by the individual’s ability to perform relevant activities and tasks of 

the daily routine, encompassing all body functions.9 Therefore, it is considered as an 

important indicator for assessing the QoL of patients with CF. 

In addition to respiratory manifestations, nutritional impairment is essential for the 

prognosis of individuals with CF, since it is a predictor of survival and is directly associated 

to lung function and, consequently, to the morbidity and mortality of these patients.10 With 

the advancement of medicine and the emergence of new therapies over the last decades, the 

mean survival in CF has significantly increased, reaching 40 years in developed countries.11 

Thus, the evaluation of the QoL of these patients is highly relevant, seeking their 

optimization. 

The WHO defines Quality of Life as “an individual’s perception of their position in life 

in the context of the culture and value systems in which they live and in relation to their goals, 

expectations, standards and concerns.”12 Thus, for achieving a satisfactory QoL the individual 

needs to develop a good relationship in the aspects that permeate the social, psychological and 

physical domains, inserting their expectations in the context in which they live. This way, it is 

possible to achieve a healthy life, integrating physical and mental health.13 
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 Knowledge of the QoL and functional capacity of the patient with CF, from childhood 

to adulthood, can help to infer the impact of the manifestations of the disease, as well as the 

numerous therapies in the daily routine, allowing them to be adjusted so that these individuals 

increase their survival with quality. Therefore, the aim of this study was to verify the association 

between QOL, functional capacity and clinical and nutritional status in children and adolescents 

with CF. 

 

METHOD 

A cross-sectional study was carried out as a result of the first stage of evaluations of the cohort 

of CF patients followed by a reference center located in Rio de Janeiro State, which features a 

multidisciplinary team composed of doctors, physiotherapists, nutritionists, nurses, 

psychologists and social workers , which is responsible for the care of approximately 165 CF 

patients in quarterly consultations segmented by the type of bacterial colonization presented at 

the time of the consultation, that is, scheduled in groups according to the bacteria colonized in 

sputum. 

All children and adolescents aged between eight and 18 years old and with a CF 

diagnosis confirmed by the presence of two mutations in the CFTR gene, as agreed by the 

Cystic Fibrosis Foundantion,14 who attended the scheduled multidisciplinary consultation were 

invited to participate in the study. The age range was defined according to the age range 

presented in the formulas for predicting the values obtained in the tests and with the ability to 

read and write to complete the questionnaires. Individuals with acute disease, requiring 

hospitalization up to 30 days before the tests, chronic oxygen-dependent hypoxemia or any 

condition that prevented the procedures from being performed were excluded from the study. 

Data were collected, and tests were carried out from July to December 2017, on the day of the 

follow-up consultation at the outpatient clinic, by a single researcher. 
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Variables obtained up to three months in advance and related to demographic 

characteristics (gender and age), clinical (pulmonary function test, bacterial colonization and 

type of genetic mutation) and nutritional (weight, height, body mass index —BMI, BMI 

percentile for age—BMI/A, and height percentile for age — H/A) were collected from medical 

records. In addition, functional capacity and QoL were assessed by the researcher. 

 The assessment of functional capacity was performed with the 6-minute walk test 

(6MWT), as recommended by the American Thoracic Society (ATS).15 The 6MWT is 

considered a submaximal capacity test and integrates the response of all systems involved 

during walking, including pulmonary, cardiovascular, neuromuscular, metabolic and 

psychosomatic systems.15 It is a safe test, easy to be performed, reproducible, validated and 

well tolerated, resulting in the one that best relates to the performance of the patient in the 

activities of daily living. The test assesses the maximum distance the patient can walk for six 

minutes in a 30 m flat corridor, defined every 3 m and bounded by two cones at its ends, in 

which the participant was instructed to walk as fast as possible. The test can be stopped at the 

patient’s request or when the saturation is less than 80%. In this study, no interruptions were 

observed during the test. To assess the distance covered, a prediction equation based on 

Brazilian children and adolescents was used, making it possible to adjust for some confounding 

variables such as gender, age, weight and height.16 

In addition to the 6MWT, dynamometry was performed, which is considered a test to 

characterize the functional muscle status that assesses upper limb muscle strength (upper 

limbs). This test was applied as recommended by the American Society of Hand Therapists 

(ASHT) with the patient comfortably seated, positioned with the shoulder slightly adducted, 

elbow flexed at 90° and forearm and wrist in a neutral position. The patient was instructed to 

perform the maximum hand grip for 3 s with their dominant upper limb. The Jamar® 

dynamometer (Rio de Janeiro, Brazil) was used, and the value considered was the average of 
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the three measurements obtained.17 Just like with the 6MWT, a prediction equation was used 

to adjust the Hand Grip Strength (HGS) according to confounding variables, and the analyzed 

value was the percentage value of what was predicted according to the formula.18 

 To assess QoL, the Cystic Fibrosis Questionnaire (CFQ) was applied, self-completed 

for children or adolescents with a command of reading and writing. The guardian must not fill 

in for the child, according to the rules for applying the instrument. This questionnaire was 

developed by Quittner et al. and evaluates QoL in patients with CF from childhood to 

adulthood.19 In 2006, Rosov et al. translated and validated the CFQ into Portuguese.20 The 

questionnaire for patients has two versions: for children aged six to 11 years old, 12 and 13 

years old and for teenagers/adults as from 14 years old; and for parents/guardians of children 

aged between six and 13 years old. The CFQ considers the physical, image, digestive, 

respiratory, emotional, social, food, treatment, vitality, health, social role and weight domains. 

Each domain has a score and its sum generates the total score, whose values can vary from zero 

to one hundred. The main advantages of this instrument are the use of the dimensions 

recommended by the WHO for the assessment of QoL and its easy application in clinical 

practice. 

Patients’ pulmonary function impairment was assessed by the percentage of forced 

expiratory volume in the first second (FEV1), the forced vital capacity (FVC) and the 

FEV1/FVC ratio, achieved in relation to what was predicted, obtained from the pulmonary 

function test performed by professionals in the Function Test sector at the National Institute of 

Health for Women, Children and Adolescents Fernandes Figueira (IFF/Fiocruz) with Jaeger 

spirometer, MasterScope® (VIASYS Healthcare, Hoechberg, Germany). The classification 

adopted was: normal (FEV1>80%), mild ventilation disorder (FEV1 between 79 and 70%), 

moderate ventilation disorder (FEV1 between 60 and 69%), moderately severe ventilation 

disorder (FEV1 between 50 and 59%), severe ventilatory disorder (FEV1 between 35 and 49%), 
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and very severe ventilatory disorder (FEV1<35%). The technique for performing the exam and 

the reference values followed the recommendations of the ATS.21 The function tests performed 

within a period of up to six months of the pneumofunctional evaluation were considered valid 

for the study. 

The categorical variables were described by their absolute and percentage frequencies; 

the numerical ones, by the mean and standard deviation. The strength of association of the 

variables considered with QoL was evaluated by the Odds Ratio (OR). The bivariate analysis 

provided the crude OR; the logistic regression provided the OR adjusted for the occurrence of 

the CFQ score under 80 with a 95% confidence interval (95% CI). The chi-square test was used 

to assess statistically significant differences for categorical variables. Spearman’s linear 

correlation analysis was used to identify variables related to the CFQ domains. A very weak 

correlation was considered when the correlation coefficient (R) was less than 0.19; weak when 

the (R) varied between 0.20 and 0.39; moderate with the (R) between 0.40 and 0.69; strong 

when the (R) varied between 0.7 and 0.89; and very strong with the (R) between 0.9 and 1.00.22 

Student’s t-test was used for numerical variables, when the normality of the distribution was 

observed, or the Mann-Whitney test, when the normality of the distribution could not be 

identified. The Kolmogorov-Smirnov (KS) test was used to verify the normality of the data. All 

analyzes were performed using the Statistical Package for the Social Sciences (SPSS) version 

23, with a significance level of 0.05.  

 The study was approved by the Research Ethics Committee (CEP) with Human 

Beings of IFF/Fiocruz, by CAAE 52272115.0.0000.5269 and by Opinion No. 2.133.819. All 

participants signed the informed consent form and their guardians signed the free and informed 

consent form. 

 

RESULTS 
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Of the 165 patients registered at the referral center, 76 met the inclusion criteria. Of these, 29 

were excluded for cognitive impairment (4), chronic hypoxemia (2), need for hospitalization 

(1) and failure to attend appointments scheduled during the collection period (22). In addition, 

two teenagers refused to participate in the study. Thus, 45 patients with a mean age of 13.4 ± 

0.5 years old were evaluated. Of the total, 60% were female and 60% were colonized by 

Pseudomonas aeruginosa. In the pulmonary function test, the mean FEV1 was 77.3 ± 3.3%, 

with 48.9% of the sample presenting mild ventilatory disorder and 4.4%, very severe ventilatory 

disorder. In addition, both the distance walked during the 6MWT and the HGS showed values 

close to normal (Table 1). 

As for the assessment of QoL, according to the CFQ, the average total score was 75.7 ± 

11.4. The mean scores in relation to the domains varied between 66.7 ± 30.6 for weight, and 

between 87.2 ± 24.5 for digestion (Table 2). 

The correlation analysis between the CFQ domains, the distance covered in the 6MWT 

and the HGS shows that there is a significant correlation only between the hedged distance and 

the treatment domain, and between the HGS and the respiratory domain and the total score 

(Table 2). 

Regarding the studied nutritional variables, there was a significant correlation from 

weak to moderate, but negative, between the BMI/A and the domains related to vitality and 

emotion, and a positive correlation between the BMI/A and the weight domain. The level of the 

association varied between -0.3 (emotional domain) and -0.5 (vitality domain). There was no 

correlation between H/A and the CFQ domains (Table 2). 

 Regarding the association between the variables of the respiratory function test and the 

CFQ domains, in general, the level of correlation varied from weak to moderate. FEV1% was 

associated to the treatment domain, whereas FVC% was associated to the social domain. The 

FEV1/FVC relationship was associated to the physical, social role, health, respiratory and 
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digestive domains and the total score, and the function test variable showed the best correlation 

with the CFQ domains, with the value of the coefficient of correlation ranging from 0.3 (total 

score) to 0.5 (health) (Table 2). 

 When categorizing the total QoL score between less than 80 and greater than or equal 

to 80, the variables gender, type of genetic mutation, FEV1/FVC and HGS ratio showed 

differences between categories (Table 1). In addition, when performing logistic regression 

based on these categories, it was found that only the FEV1/FVC ratio and HGS were associated 

to QoL in patients with CF (Table 3). 

 

DISCUSSION 

In the present study, the sample evaluated showed clinical, functional capacity and QoL values 

close to normal, despite the fact that most individuals are adolescents. Given the chronic and 

progressive nature of the disease, this result is extremely important and corroborates the 

worldwide trend of increasing life expectancy for this population affected by CF.11 

Although the sample had good clinical conditions and acceptable QoL levels, 60% of 

the individuals were colonized by Pseudomonas aeruginosa. It is known that colonization by 

Pseudomonas aeruginosa increases the number of medications in the daily routine and 

accelerates the decline in lung function.23 However, in the present study, it was not associated 

to the decline in QoL. 

The male gender, when compared to the female gender, was associated to better QoL 

values, which is corroborated by the literature that shows a lower risk of death.24 Therefore, the 

male gender seems to have less disease severity and better function pulmonary disease, which 

leads to better functional capacity and increased survival. Arrington-Sanders et al. obtained 

similar results when evaluating 98 American patients with CF, aged between 10 and 18 years 
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old.25 In our study, the male gender showed higher scores in most domains of the questionnaire 

in relation to the female gender, associating less impact on QoL in boys.26 

In addition, in the present study, individuals were stable at the time of assessment, which 

contributed to the observation of adequate values, given that the exacerbations and 

hospitalizations can affect both the functional capacity and the perception of QoL.26,27 

Although the weight domain reached the lowest score in relation to the assessment of 

QoL, the digestive domain reached the highest values. This discrepancy can be explained by 

the difference between the questions about these domains, in which the weight domain assesses 

the difficulty in gaining weight, and the digestive, issues such as abdominal pain, diarrhea, etc.28 

Therefore, it can be concluded that, in this sample, the digestive symptoms are less impactful 

for QoL than the difficulty in gaining weight. Borawska-Kowalczyk et al., when evaluating 70 

Polish adolescents aged from 14 to 18, also found a higher score in the digestive domain, 

corroborating the low impact of symptoms related to this domain on QoL of patients with CF.29 

The domain of CFQ treatment correlated with the distance covered in the 6MWT and 

FEV1, demonstrating the importance of its performance for the assessment of the functional 

capacity and clinical status of children and adolescents with CF. Donadio et al. showed in their 

study that the functional capacity assessed by the 6MWT in children and adolescents with CF 

is a predictor of hospitalization risk.30 Therefore, it can be inferred that the adequate treatment 

is inversely associated to the risk of hospitalization.  

 Of the variables studied, the FEV1/FVC ratio was the one with the highest number of 

associations with the QoL domains, correlating with the physical, role in society, health, 

respiratory and digestive domains, and even with the total QFQ score. Therefore, the analysis 

of this relation is important for the studied population, since most studies consider only FEV1. 

Some studies show an association between the total QoL score and the respiratory function 

test.26,31 In line with the findings, Dill et al., when studying American adults with CF, concluded 
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that the total score was associated to FEV1,
25 which was also found in a multicenter-national 

epidemiological study with CF patients in the United States.31 

The assessment of QoL and functional capacity of patients with chronic respiratory 

diseases is an important routine for both the patient and the multidisciplinary team. The need 

for long and complex treatments compromises the physical, mental and social well-being of 

children and adolescents with this chronic disease.20 The findings demonstrate the impact and 

benefits of treatment on these individuals, facilitating clinical decision and optimizing survival 

with quality.32 

 The CFQ has been widely used as a self-reported assessment measure in clinical 

practice, allowing the health team to access the benefits of treatment and its contribution or 

impact on the QoL of each patient. Thus, when identifying the factors in the questionnaire that 

have the greatest impact on the QoL of patients with CF, professionals can prioritize and/or 

optimize these factors, so that the individual can survive with QoL.32-34  

One point that deserves to be highlighted was the role of children and adolescents as 

the main informants of research in obtaining data related to their own QoL, because they 

are those who daily experience the extensive care routine, generating more reliable 

information. Thus, knowledge of these data can assist the multidisciplinary team in 

conducting the treatment properly. 

As study limitations, there is the small sample size due to the rareness of the disease, 

preventing the generalization of findings. In addition, the transversal cut does not allow 

inference of causality. One further limitation is the absence of data as to pancreatic 

insufficiency, which can influence the variables evaluated and the acute conditions, excluded 

in the present study, and does not allow the generalization of results. 

 From this study, we can conclude that the children and adolescents in the sample had 

good clinical conditions and satisfactory values, both related to functional capacity and QoL. 
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When assessing QoL with the CFQ, the weight domain was the least scored, whereas the 

digestive domain reached the highest score. The findings reinforce that the assessment of QoL, 

in addition to being simple to perform, can be important for clinical practice in the management 

of treatment, because it assesses its repercussion among other factors in the daily routine of CF 

patients. 
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Table 1 Characterization of the sample and comparison of the variables studied according to 

the categorization of qualifty of life. 
 Total 

(n=45) 

Quality of life<80 

(n=28) 

Quality of life≥80 

(n=17) 

p-value 

Gender (male) 40% (18) 28.6% (8) 58.8% (10) 0.040 

Age (years old) 13.4±0.5 13.2±3.6 13.9±2.5 0.542 

Bacterial colonization 

Negative 

Pseudomonas aeruginosa 

Others 

 

26.7% (12) 

60% (27) 

13.3% (6) 

 

32.1% (9) 

50.0% (14) 

17.9% (5) 

 

17.7% (3) 

76.5% (13) 

5.9% (1) 

 

0.200 

Genetic mutation 

F508del/F508del 

F508del/other 

Other/other 

 

17.8% (8) 

40% (18) 

42.2% (19) 

 

28.6% (8) 

28.6% (8) 

42.9% (12) 

 

0% (0) 

58.8% (10) 

41.2% (7) 

 

0.020 

H/A 25.8±20.0 23.1±16.4 30.3±24.7 0.400 

BMI/A 33.8±24.1 34.1±22.9 33.5±26.7 0.791 

FEV1 (%) 77.3±3.3 75.6±23.2 80.1±20.6 0.664 

FEV1/FVC (%) 82.2±11.7 79.9±12.6 86.1±8.9 0.040 

6MWT (%) 96.9±1.6 95.2±11.7 99.7±9.2 0.201 

HGS (%) 74.8±2.2 71.6±13.3 80.0±16.1 0.050 

H/A: height percentile for age; BMI/A: BMI percentile for age; FEV1: percentage of forced 

expiratory volume in the first second; FVC: forced vital capacity; 6MWT: 6-minute walk test; 

HGS: Hand Grip Strength. Highlighted, the data with statistically significant difference. 
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Table 2 Correlation between the total score and the Cystic Fibrosis Questionnaire domains and the functional, 

nutritional and clinical variables. 

CFQ domains Medium 

values 

6MWT 

(%) 

HGS 

(%) 

H/A BMI/A FEV1 

(%) 

FVC 

(%) 

FEV1/FVC 

(%) 

Physical 74.4±19.8 0.14 0.20 0.04 0.02 0.13 0.08 0.30 

Social role 85.2±21.9 0.15 0.32 -0.53 -0.004 0.36 0.27 0.48 

Vitality 77.5±13.3 0.04 0.12 -0.31 -0.50 0.06 -0.02 0.23 

Emotional 75.3±17.9 0.003 0.15 -0.07 -0.31 -0.22 -0.20 -0.05 

Social 72.4±17.5 -0.08 0.15 -0.15 -0.09 -0.24 -0.30 0.04 

Body 69.4±30.1 0.12 0.13 -0.18 0.005 -0.16 -0.11 -0.04 

Food 82.2±23.5 0.13 0.06 0.04 0.02 -0.04 -0.16 0.20 

Treatment 75.6±18.9 0.39 0.19 -0.11 0.16 0.33 0.22 0.24 

Health 75.5±21.5 0.32 0.19 -0.41 -0.06 0.33 0.17 0.50 

Weight 66.7±30.6 0.21 -0.03 -0.39 0.49 0.02 -0.11 0.09 

Respiratory 73.8±15.8 -0.06 0.30 0.07 -0.14 0.16 0.04 0.44 

Digestion 87.2±24.5 -0.06 0.10 0.13 0.00 0.16 0.08 0.34 

Total 75.7±11.4 0.19 0.29 -0.57 -0.02 0.05 -0.41 0.33 

CFQ: Cystic Fibrosis Questionnaire; 6MWT: 6-minute walk test; HGS: Hand Grip Strength; H/A: height 

percentile for age; BMI/A: BMI percentile for age; FEV1: percentage of forced expiratory volume 

in the first second; FVC: forced vital capacity. The values in bold represent statistically 

significant correlations, with p≤0.05. 
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Table 3 Final adjustment of the logistic regression model for the occurrence of a Cystic Fibrosis 

Questionnaire under 80. 

Variables B p-value OR CI95% 

HGS (%) 0.56 0.04* 1.06 1.00–1.12 

FEV1 (%) -0.46 0.11 0.96 0.90–1.01 

FEV1/FVc (%) 0.12 0.03* 1.12 1.01–1.25 

: intercept of logistic regression; OR: Odds Ratio; 95% CI: 95% confidence interval; HGS: 

Hand Grip Strength; FEV1: forced expiratory volume in the first second; FVC: forced vital 

capacity; *p≤0.05. The initial model was adjusted for the variables gender, age, bacterial 

colonization, height, body mass index and the distance covered in the 6-minute walk test. The 

final model presented as statistically significant variables the handgrip strength and the ratio 

between the forced expiratory volume in the first second and the forced vital capacity. 
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RESUMO 

O aumento da sobrevida dos indivíduos com fibrose cística e seu tratamento extenso torna o 

conhecimento da qualidade de vida fundamental. Logo, este artigo objetivou avaliar a evolução 

da percepção da qualidade de vida através do questionário de percepção da qualidade de vida 

em fibrose cística (QFC-R) em 23 crianças e 11 adolescentes da coorte de pacientes com fibrose 

cística de um centro de referência do Rio de Janeiro/Brasil, considerando as pontuações por 

domínio e o valor total do QFC-R em dois momentos. Observou-se na primeira avaliação que 

o domínio da digestão obteve maior pontuação nas crianças e adolescentes e os de menor 

pontuação foram o da imagem corporal, nas crianças, e os de peso e tratamento, nos 

adolescentes. Ao longo de 1 ano, as crianças e adolescentes apresentaram evolução diferente 

dos escores de qualidade de vida. Nas crianças, os domínios corpo, digestão e a pontuação total 

do QFC-R aumentaram. Já nos adolescentes, a pontuação dos domínios corpo, saúde, peso e a 

pontuação total do QFC-R reduziram, mostrando que é essencial considerar as especificidades 

de cada faixa. Em cada fase da vida, mudam os valores, os padrões, os objetivos e expectativas 

e isto está relacionado com a forma de enfrentar a doença bem como na percepção do impacto 

da doença na vida do indivíduo.   

PALAVRAS-CHAVE: Fibrose cística, Qualidade de vida, Criança, Adolescente. 

 

ABSTRACT 

The increased survival of individuals with cystic fibrosis and its extensive treatment makes 

knowledge of quality of life fundamental. Therefore, this article aims to evaluate the evolution 

of the perception of quality of life through the assessment of the quality of life in cystic fibrosis 

(QFC-R) in 23 children and 11 adolescents from a cohort of patients with cystic fibrosis at a 

reference center in Rio de Janeiro. January / Brazil, considering scores by domain and total 
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value of the QFC-R in two moments. Note in the first assessment that the digestion domain 

registered higher scores in children and adolescents and lower scores in body images, in 

children, and weight and treatment, in adolescents. Over the course of 1 year, children and 

adolescents showed a different evolution in the quality of life scores. In children, body domains, 

digestion and total QFC-R scores increased. In adolescents, on the other hand, a score on the 

body domain, health, weight and total QFC-R score decrease, showing what is essential to 

consider the specificities of each band. At each stage of life, values, standards, goals and 

expectations and this is related to a way to fight the disease, as well as the perception of the 

impact of the disease on the individual's life. 

KEY-WORDS: cystic fibrosis; quality of life, child, adolescente. 

 

INTRODUÇÃO  

A fibrose cística é uma doença genética, autossômica e recessiva, caracterizada por uma 

mutação do gene que codifica a proteína CFTR (cystic fibrosis transmembrane conductance 

regulator) que regula o transporte de cloro transmembrana.  A disfunção desta proteína pode 

causar disfunção de diversos órgãos. No sistema respiratório leva a retenção de muco, com 

inflamação e infecções crônicas, obstrução de pequenas vias aéreas e insuficiência respiratória 

progressiva. No pâncreas pode haver quadro de má absorção, com consequente insuficiência 

pancreática. Além destes ainda é possível o desenvolvimento de cirrose hepática e desnutrição1. 

Devido ao comprometimento multissistêmico, os pacientes que vivem com FC 

apresentam um alto grau de morbidade. Em 1938, ano da sua descrição, poucas crianças 

conseguiam sobreviver até o primeiro ano de vida2,3. Com a realização do diagnóstico precoce, 

o desenvolvimento de drogas que facilitam o clearance mucociliar dos pulmões e tratam as 

infecções, associados à correção da insuficiência pancreática e da desnutrição, houve uma 

melhora sensível na qualidade de vida e a sobrevida das pessoas com FC1,4. 
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O diagnóstico da FC é feito, na maioria dos casos, no período da infância. É uma doença 

crônica, que exige um tratamento individualizado e de longo prazo. Em geral, o tratamento é 

diário e requer o uso de medicamentos, bem como a realização de sessões diárias de fisioterapia, 

nebulizações, exercícios que requerem tempo e dedicação. Além disso, períodos de internações 

hospitalares também podem ser necessários ao longo da vida. Estudos mostram que doenças 

crônicas que atingem a infância ou a adolescência, fases da vida de grandes mudanças tanto 

físico, quanto psicológicas e sociais, podem trazer comprometimento da qualidade de vida 

daqueles que as possuem, bem como dos seus familiares e cuidadores5. No que tange a questão 

dos adolescentes, esta situação se torna ainda mais crítica. A adolescência é caracterizada por 

mudanças psicológicas, fisiológicas e do desenvolvimento congnitivo muito rápidas6. É um 

momento em que os relacionamentos emocionais e as interações sociais mais se desenvolvem. 

Há uma maior confiança nos seus pares, uma menor dependência dos pais e um aumento de sua 

autonomia7. É uma etapa muito turbulenta para adolescentes saudáveis e especialmente 

turbulenta para aqueles com FC. Pode ser ainda mais para aqueles adolescentes com FC que 

têm dificuldades em incorporar as rotinas da doença crônica em sua vida, enquanto tenta tornar-

se independente8,9.  

 Embora as intervenções terapêuticas frequentemente levem a uma melhora objetiva 

no estado clínico de crianças e adolescentes, o desgaste relacionado ao tratamento, as 

internações necessárias bem como a incerteza sobre o futuro podem também causar impacto 

emocional e social e consequentemente na percepção da qualidade de vida destes pacientes10. 

Por essas questões, o estudo da qualidade de vida em crianças e adolescentes com doenças 

crônicas tem ganhado destaque na literatura11. 

 Em casos de doenças crônicas, como FC, é necessário levar em consideração a 

evolução da qualidade de vida destes pacientes, de modo que seja possível identificar 

comprometimentos no seu bem estar numa fase inicial. Portanto, é importante para a equipe 
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multiprofissional entender a percepção da qualidade de vida de crianças e adolescentes sobre 

seu estado de saúde e seu tratamento e utilizar esta ferramenta como um dos meios para avaliar 

o sucesso da terapêutica, bem como para, em nível individual, o próprio tratamento11. Tendo 

esta motivação, este estudo tem por objetivo avaliar, longitudinalmente, a qualidade de vida de 

crianças e adolescentes com FC.  

MÉTODOS 

 Foi realizado um estudo longitudinal com a coorte de pacientes com FC 

acompanhados em um centro de referência situado no Estado do Rio de Janeiro/Brasil. Neste 

centro, os pacientes com FC são acompanhados por médicos, fisioterapeutas, nutricionistas, 

enfermeiros, psicólogos e assistentes sociais e é responsável pelo atendimento de 

aproximadamente 165 pacientes com FC em consultas trimestrais segregadas por colonização 

bacteriana.  

A coleta de dados dos participantes, e o preenchimento do questionário de qualidade de 

vida na fibrose cística (QFC-R), foi realizada no período de julho a dezembro de 2017, na 

primeira avaliação, e entre julho a dezembro de 2018, na segunda avaliação. A coleta foi 

realizada no dia da consulta de seguimento no ambulatório, por um único pesquisador, de modo 

a impactar o mínimo possível a rotina de vida destes pacientes. 

Todas as crianças e adolescentes com idade entre 6 e 18 anos, e diagnóstico de FC 

confirmado pela presença de duas mutações no gene da CFTR, conforme consenso da Cystic 

Fibrosis Foundantion9, que compareceram à consulta multidisciplinar agendada foram 

convidados a participar do estudo. Foram excluídos aqueles com doença em fase aguda com 

necessidade de internação até 30 dias antes da coleta de dados, hipoxemia crônica dependentes 

de oxigênio, ou com alguma condição que impossibilitasse o preenchimento dos questionários. 

Também foram excluídos todos os indivíduos que apresentaram dados de apenas uma das 
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avaliações previstas. A amostra foi dividida em dois grupos: crianças (6-13 anos) e adolescentes 

(14-18 anos), de acordo com a classificação do QFC-R12. 

Foram coletados do prontuário dados das variáveis relacionadas às características 

demográficas (sexo e idade), clínicas (prova de função pulmonar, colonização bacteriana e o 

tipo de mutação genética) e nutricionais (peso, estatura, estatura para a idade- E/I, índice de 

massa corporal – IMC e índice de massa corporal para a idade-IMC/I).  

A percepção da qualidade de vida foi avaliada pelo questionário de qualidade de vida em 

fibrose cística (QFC-R), desenvolvido por Quittner et al em 2000 e traduzido e validado para a 

língua portuguesa por Rozov et al, em 2006. O QFC-R apresenta versões específicas para 

crianças com idade entre 6 e 11 anos, 12 e 13 anos e para adolescentes/adultos a partir de 14 

anos. Os domínios avaliados nas crianças são: físico, emocional, social, corpo, alimentação, 

tratamento, respiratório e digestão. Já nos adolescentes, além dos domínios observados na 

criança, são avaliados os domínios: papel social, vitalidade, saúde e peso. Cada domínio possui 

variação de 0 a 100, sendo que quanto maior a pontuação, melhor a qualidade de vida do 

indivíduo. O valor total do QFC-R foi calculado através da média dos domínios. Para as 

crianças de 6 a 12 anos o questionário foi aplicado pelo pesquisador; para as crianças com mais 

de 12 anos e para os pais, deve ser autoaplicável12,13. 

Os dados obtidos foram tabulados no programa Excel e analisados no SPSS® versão 25.0. 

As variáveis foram testadas quanto à sua distribuição através do teste de Kolmogorov-Smirnov 

e foram apresentadas através de valores medianos, mínimos e máximos, devido à ausência de 

normalidade. As variáveis categóricas foram descritas através de frequências absolutas e 

relativas.  

A análise da percepção da qualidade de vida foi realizada considerando as pontuações por 

domínio e o valor total do QFC-R. Para verificar a diferença entre as medianas dos dois 

momentos do estudo, foi utilizado o teste de Wilcoxon para amostras relacionadas. Para analisar 
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a diferença entre os dois grupos, foi calculado o percentual de variação das pontuações dos 

domínios, bem como da pontuação total entre as avaliações e foi realizado o teste de Mann-

Whitney. A análise exploratória da variação individual dos domínios do QFC-R foi realizada 

através de gráficos de linhas. 

O projeto foi aprovado pelo Comitê de Ética em Pesquisa com Seres Humanos do 

IFF/Fiocruz (no 0052/07) sob o número CAAE 52272115.0.0000.5269 e parecer número 

2.133.819 em março de 2015. O Termo de Consentimento e de Assentimento Livre e 

Esclarecido (TCLE e TALE), explicando os objetivos, os riscos e os benefícios da pesquisa, 

bem como os direitos do participante, foi devidamente explicado pela pesquisadora ao paciente 

e assinado em duas vias por todos os participantes do estudo, incluindo as crianças, os 

adolescentes e seus responsáveis. 

RESULTADOS 

 No período da primeira avaliação, 182 pacientes com FC foram acompanhados no 

ambulatório de pneumologia do IFF/Fiocruz e 76 preenchiam os critérios de inclusão do estudo. 

Destes, 42 foram excluídos. Assim, 34 indivíduos participaram do estudo. A idade mediana foi 

de 12,54 anos e 58,82% eram do sexo feminino. Do total da amostra, 23 eram crianças e 11 

eram adolescentes. No início do estudo, a mediana do valor predito do VEF1 foi de 78,5%, 

sendo registrado 49% como valor mínimo e 116% como valor máximo. O grupo analisado 

apresentou 55,9% dos indivíduos colonizados por Pseudomonas aeruginosa. Ao avaliar a 

mutação genética, 61,8% da amostra apresentou pelo menos uma mutação F508del. Exceto pelo 

peso, estatura e IMC/I, as demais variáveis clínicas e nutricionais não apresentaram variação 

estatisticamente significativa entre as duas avaliações (tabela 1).  

 Nas crianças, em relação à percepção da qualidade de vida na primeira avaliação, o 

domínio com maior pontuação foi o da digestão e o com menor pontuação foi o da imagem 

corporal. Este comportamento é semelhante entre os adolescentes. Entretanto, nesta faixa etária, 
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o domínio alimentação também obteve pontuação máxima assim como o domínio peso atingiu 

a mesma pontuação que a imagem corporal (tabela 2). 

 A segunda avaliação da percepção da qualidade de vida evidenciou dados diferentes. 

Entre as crianças, foi observada maior pontuação no domínio digestão e menor pontuação no 

domínio social. Em contrapartida, os adolescentes apresentaram maior pontuação nos domínios 

digestão, alimentação e papel social e menor pontuação nos domínios peso e saúde (tabela 2).  

Ao avaliar a percepção da qualidade de vida ao longo de 1 ano, observou-se que as 

crianças e os adolescentes apresentaram comportamentos de evolução diferentes, tanto em 

relação aos domínios quanto em relação ao valor total do QFC-R. Entre as crianças, foi 

observado que as pontuações dos domínios corpo e digestão, bem como a pontuação total do 

QFC-R, apresentaram aumento na segunda avaliação (p<0,05). Já em relação aos adolescentes, 

as pontuações dos domínios corpo, saúde e peso, assim como a pontuação total do QFC-R, 

apresentaram redução estatisticamente significante (tabela 2). 
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Tabela 1.  Características gerais da amostra. 

 
Staphyilococcus aureus resistente à meticilina. CBC: Complexo Burkholderia Cepacea. E/I: estatura para idade. 

IMC: índice de massa corporal. IMC/I: índice de massa corporal para a idade. VEF1: volume expiratório forçado 

do primeiro segundo. CVF: capacidade vital forçada. PA: Pseudomonas aeruginosa. MRSA 

  

 GERAL 

 2017 2018 p 

Faixa etária 

        Crianças  n (%) 

        Adolescentes  n (%) 

 

23 (67,65%) 

11(32,35%) 

 

19 (55,88%) 

15(44,12%) 

 

Peso (Kg) 37,95 [22,10-57,80] 41,85 [24,30-64,50] 0,001 

Estatura (m) 1,49 [1,23-1,70] 1,50 [1,25-1,72] 0,001 

E/I (percentil) 21,10 [0,20-90,50] 21,15 [0,00-92,70] 0,752 

IMC (Kg/m2) 17,15 [14,00-23,10] 17,4 [13,50-23,80] 0,573 

IMC/I (percentil) 36,60 [2,00-93,60] 32,95 [0,70-92,60] 0,018 

VEF1 (%) 78,50 [49,00-116,00] 79,00 [27,00-104,00] 0,241 

CVF (%) 88,00 [71,00-119,00] 51,00 [45,00-105,00] 0,276 

VEF1/CVF (%) 86,00 [60,00-97,00] 86,00 [58,00-99,00] 0,614 

Colonização    

          Negativo 11 (32,40%) 10 (29,40%) 0,238 

           PA 19 (55,90%) 15 (44,10%)  

           MRSA 2 (5,90%) 4 (11,80%)  

          CBC 2 (5,90%) 3 (8,80%)  

Mutação Genética    

  F508del/F508del 7 (20,60%) -  

  F508del/outras 14 (41,20%) -  

  Outras/outras 13 (38,20%) -  
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Tabela 2. Qualidade de vida segundo os domínios do Questionário de Fibrose Cística 

DOMÍNIOS CRIANÇAS (n=23) ADOLESCENTES (n=11) 

 2017 2018 p 2017 2018 p 

Físico 66,67 [38,89-

100,00] 

77,78 [44,44-

100,00] 

0,085 87,50 [58,33-

100,00] 

95,83 [70,83-

100,00] 

0,291 

Papel social - - - 91,67 [58,33-

100,00] 

100,00[58,33-

100,00] 

0,705 

Vitalidade - - - 75,00 [58,33-

100,00] 

75,00 [58,33-

100,00] 

0,837 

Emocional 79,17 [37,50-

95,83] 

75,00 [41,67-

100,00] 

0,257 86.67 [33,33-

100,00] 

93,33 [33,33-

100,00] 

0,811 

Social 71,43 [28,57-

95,24] 

71,43 [0,00-

100,00] 

0,360 83,33 [50,00-

100,00] 

77,78 [61,11-

94,44] 

0,312 

Imagem 

corporal 

55,56 [0,00-

100,00] 

88,89 [0,00-

100,00] 

0,010 88,89 [66,67-

100,00] 

77,78 [55,56-

100,00] 

0,047 

Alimentação 88,89 [11,11-

100,00] 

88,89 [11,11-

100,00] 

0,242 100,00[55,56-

100,00] 

100,00[66,67-

100,00] 

0,285 

Tratamento 88,89 [44,44-

100,00] 

88,89 [44,44-

100,00] 

0,950 66,67 [33,33-

88,89] 

77,78 [33,33-

88,89] 

0,476 

Saúde - - - 77,78 [55,56-

100,00] 

66,67 [44,44-

100,00] 

0,026 

Peso - - - 66,67 [0,00-

100,00] 

66,67 [0,00-

100,00] 

0,038 

Respiratório 75,00 [16,67-

100,00] 

83,33 [41,67-

100,00] 

0,558 83,33 [61,11-

83,33] 

72,22 [55,56-

83,33] 

0,348 

Digestão 100,00[0,00-

100,00] 

100,00[66,67-

100,00] 

0,034 100,00[44,44-

100,00] 

100,00[33,33-

100,00] 

1,000 

Total 74,80 [50,79-

93,82] 

81,20 [56,60-

93,75] 

0,040 83,10 [69,24-

94,12] 

80,63 [64,70-

93,87] 

0,013 
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 Analisando a variação percentual entre as avaliações observa-se que o domínio imagem 

corporal e o score total QFC-R apresentaram diferenças estatisticamente significativas (p-valor de 

0,014 e 0,001, respectivamente). Verifica-se para as crianças que a imagem corporal teve uma 

variação de 28,6%, indicando uma melhora nessa percepção, enquanto os adolescentes tiveram 

para este mesmo domínio uma variação de -6,2%, indicando uma piora na percepção deste item. O 

escore total do QFC-R também apresentou uma variação positiva para as crianças e negativa para 

os adolescentes (tabela 3). 

Tabela 3. Variação % dos Domínios do Questionário de Qualidade de Vida. 

DOMÍNIOS CRIANÇAS ADOLESCENTES p 

Físico (%) 7,69 [-44,44-79,99] 2,27 [-16,67-28,57] 0,468 

Papel social (%) - 0,00 [-16,67-9,09]  

Vitalidade (%) - 4,54 [-25,00-42,86]  

Emocional (%) 0,00 [-22,73-100,00] 3,57 [-44,44-80,00] 0,800 

Social (%) 0,00 [-100,00-77,78] -6,11 [-29,41-22,22] 0,228 

Imagem corporal (%) 28,57 [-100,00-200,00] -6,25 [-24,99-14,29] 0,014 

Alimentação (%) 0,00 [-24,94-300,00] 0,00 [-33,33-19,99] 0,424 

Tratamento (%) 0,00 [-33,33-75,00] 7,14 [-33,33-33,33] 0,637 

Saúde (%) - -13,89 [-55,56-0,00]  

Peso (%) - -16,67 [-100,00-0.00]  

Respiratório (%) 10,00 [-39,99-389,99] -7,42 [-33,33-24,99] 0,445 

Digestão (%) 0,00 [0,00-49,99] 0,00 [-25,00-28,57] 0,248 

Total (%) 6,61 [-11,06-44,73] -5,02 [-13,20-2,79] 0,001 

 

DISCUSSÃO  

Como principal achado deste estudo, observou-se que as pontuações de alguns domínios da 

percepção da qualidade de vida segundo o QFC-R apresentaram aumento nas crianças, enquanto 
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nos adolescentes, apresentaram redução ao longo do período de observação. Além disto, verificou-

se diferença na variação percentual das pontuações de alguns domínios, quando comparadas as 

crianças e os adolescentes. Assim, pode-se inferir a necessidade de avaliar a percepção da qualidade 

de vida das crianças separadamente da percepção dos adolescentes. 

O comportamento diferente da percepção da qualidade de vida entre crianças e adolescentes 

é descrito em alguns estudos. Segundo Bisegger et al e Abreu et al, as crianças apresentaram melhor 

percepção da qualidade de vida na maioria dos domínios. Já nos adolescentes, alguns fatores podem 

justificar a redução da percepção da qualidade de vida como as alterações físicas, psicológicas e 

sociais ocasionadas por esse período de transição da infância para a vida adulta. Estas alterações, 

na maioria das vezes, geram instabilidade e insegurança, impactando a qualidade de vida em seus 

diversos cenários14,15. 

Embora as avaliações da percepção da qualidade de vida tenham apresentado diferenças 

estatisticamente significativas em vários domínios ao longo do período do estudo, os valores totais 

obtidos tanto nas crianças quanto nos adolescentes, alcançaram índices satisfatórios. Este resultado 

pode ser explicado pela boa condição clínica da amostra avaliada através da prova de função 

pulmonar. Santana et al encontraram resultados similares em relação à percepção da qualidade de 

vida em crianças com FC em boas condições clínicas avaliadas pelo mesmo critério16. 

Em contrapartida às boas condições clínicas segundo a prova de função pulmonar, a 

proporção de indivíduos colonizados por Pseudomonas aeruginosa na primeira avaliação do estudo 

foi predominante em relação aos demais patógenos. A colonização por Pseudomonas aeruginosa 

pode gerar piora clínica progressiva e impacto tanto na capacidade funcional, quanto na qualidade 

de vida17,18. Logo, embora os escores ainda estejam em níveis adequados, a colonização por 

Pseudomonas aeruginosa pode acarretar redução futura da qualidade de vida em um intervalo de 

tempo maior do que o avaliado, como sugerido na literatura19.  
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Na avaliação da variação das pontuações dos domínios da percepção da qualidade de vida 

nos grupos etários separadamente, observou-se que a pontuação do domínio imagem corporal 

aumentou nas crianças, enquanto diminuiu nos adolescentes. Pode-se compreender o domínio 

imagem corporal além de sua dimensão física ou biológica, como produto de interações simbólicas 

construídas socialmente. O corpo, assim como diz Latour (2007), pode ser definido pela capacidade 

de afetar e ser afetado, movido e efetuado pelo mundo. Para o autor, ter um corpo implica produzir 

agenciamentos com as pessoas, os lugares e os objetos. O corpo não se restringe ao biológico. Ele 

se tece e se retece nos encontros com o mundo. Dessa forma, a entrada na adolescência acentua o 

contato com a imagem corporal e os significados culturais envolvidos. Neste sentido, é importante 

não reduzi-lo à doença ou às limitações orgânicas, principalmente nas práticas clínicas, porque 

talvez aí, confinado a esse lugar, se encontre o seu enfraquecimento20. 

Além do domínio da imagem corporal, o domínio respiratório apresentou o mesmo 

comportamento ao ser avaliado segundo o percentual mediano de variação, ou seja, nas crianças a 

variação foi positiva e no adolescente, negativa. Este resultado pode ser explicado pela 

experimentação da doença de forma diferenciada pelo adolescente. Canguilhem (2000) nos ajuda 

a pensar na articulação entre doença e saúde. Segundo o autor, saúde não se resume à ausência de 

doença, e sim, à impossibilidade de criação de novas normas de vida. Saúde, então, se configura 

como a chance de não se submeter às transformações do meio, apenas. É modificando a realidade 

externa, sendo ativo e atuante nas mudanças ocorridas, que se produz modos de vida mais 

saudáveis21. Sendo assim, o doente se torna aquele “que é incapaz de ser normativo, de abrir mão 

de normas que já não funcionam mais, em favor de novas normas que façam frente aos novos 

acontecimentos”22. Logo, pode-se questionar se as práticas clínicas oferecem meios para que os 

sujeitos sejam normativos. A qualidade de vida, nesta perspectiva, se apresenta como a existência 
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de um ambiente facilitador da capacidade normativa dos sujeitos e do diálogo destes com a equipe 

de saúde. 

O crescer com FC, em vez de ser conjugado no tempo futuro, o tempo dos planejamentos, 

desejos e crescimentos, aproxima o hoje da finitude da vida de maneira radical. Como produzir o 

sentimento de continuidade com o mundo, de que a vida tem sentido, diante do real avassalador da 

doença? Como gerar saúde na presença das durezas diárias? Apostar na qualidade de vida dos 

sujeitos com FC solicita uma prática clínica entrelaçada mais com a criação e menos com a doença. 

Dizemos com isso, que é importante o ambiente atuar como facilitador na construção da 

criatividade e da ilusão, para que o sujeito possa habitar uma terceira margem: nem engolido pela 

temível realidade externa e nem ensimesmado pelos muros da realidade interna. Um espaço entre 

e onde a vida ainda pode pulsar em muitas outras possibilidades.  

 

CONCLUSÃO 

A avaliação da percepção da qualidade de vida pode mostrar como o indivíduo se sente 

vivendo com uma doença crônica, que no caso da FC pode ser acompanhada de limitações 

funcionais progressivas. O comportamento diferente da percepção da qualidade de vida entre 

crianças e adolescentes mostra que é essencial avaliar separadamente estes sujeitos, levando em 

consideração a faixa etária. Em cada fase da vida, mudam os valores, os padrões, os objetivos e 

expectativas de vida e isto está relacionado com a forma de enfrentar a doença bem como na 

percepção do impacto da doença na vida do indivíduo.  Assim, a avaliação da qualidade de vida 

deveria ser rotina no acompanhamento de indivíduos com doenças crônicas como a FC, para que 

possam ser implementadas medidas que possam diminuir o impacto da doença na vida destas 

pessoas, em todas as suas dimensões física, social e emocional assim como aumentar a adesão ao 

tratamento. 
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6.5 – ARTIGO 5:  O IMPACTO LONGITUDINAL DAS CARACTERÍSTICAS CLÍNICAS, 

NUTRICIONAIS E FUNCIONAIS NA PERCEPÇÃO DA QUALIDADE DE VIDA DE 

CRIANÇAS E ADOLESCENTES COM FIBROSE CÍSTICA 

SUBMETIDO PARA PUBLICAÇÃO NO PERIÓDICO PHYSIS 

RESUMO 

Objetivo: verificar a associação entre as características clínicas, nutricionais e funcionais e a 

qualidade de vida, longitudinalmente, em crianças e adolescentes com fibrose cística. 

Métodos: Observou-se medidas relacionadas às características demográficas (sexo e idade), 

clínicas (prova de função pulmonar e o tipo de mutação genética), nutricionais (peso, estatura, 

índice de massa corporal para a idade e estatura para a idade), capacidade funcional (distância 

percorrida no teste de caminhada dos 6 minutos e força de preensão manual obtida na 

dinamometria) e de qualidade de vida através do questionário de qualidade de vida em fibrose 

cística. Realizou-se um modelo de regressão linear para avaliar os fatores associados com as 

variações percentuais dos domínios do questionário de qualidade de vida em fibrose cística comuns 

https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/28963697
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a todas as faixas etárias, considerando a variação percentual destes domínios no período de 2017 a 

2019. 

Resultados: A capacidade funcional relacionou-se com os domínios físico, social, alimentação e 

tratamento apresentando uma relação diretamente proporcional. Além disso, a presença de 

colonização bacteriana influenciou negativamente o domínio respiratório. 

Conclusão: As alterações nas características clínicas e funcionais associaram-se às mudanças nos 

domínios da qualidade de vida de crianças e adolescentes com fibrose cística ao longo de dois anos.  

 

Palavras-chave: Fibrose cística, Qualidade de vida, Criança, Adolescente. 

ABSTRACT 

Objective: to verify an association between clinical, nutritional and functional characteristics and 

longitudinal quality of life in children and adolescents with cystic fibrosis. 

Methods: Observe measures related to demographic characteristics (sex and age), clinical 

(pulmonary function test and type of genetic mutation), nutritional (weight, height, body mass 

index by age and height by age), functional capacity (distance covered in the 6-minute walk test 

and manual pressure force applied to dynamometry) and quality of life through the quality of life 

questionnaire in cystic fibrosis. He performed a linear regression model to assess associated factors 

such as the percentage limits of quality of life questionnaire in cystic fibrosis domains common to 

all age groups, considering a percentage variation of these domains in the period from 2017 to 

2019. 

Results: Functional capacity is related to the physical, social, food and treatment domains, 

presenting a direct proportional relationship. In addition, the presence of bacterial colonization 

negatively influenced the respiratory domain. 
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Conclusion: Changes in clinical and functional characteristics are associated with changes in the 

domains of quality of life of children and adolescents with cystic fibrosis over two years. 

Key-words: Cystic fibrosis, Quality of life, Child, Adolescent 

INTRODUÇÃO 

A fibrose cística (FC) é uma doença genética, autossômica e recessiva, com acometimento 

multissistêmico. Entre as manifestações clínicas desta patologia, pode-se observar a obstrução das 

vias aéreas devido ao muco espesso que gera impactação e pode levar à inflamação e infecção 

respiratórias crônicas e à má absorção intestinal, levando à desnutrição. Além destas alterações, 

ainda é possível o desenvolvimento de cirrose hepática e diabetes (ELBORN, 2016). 

A característica multissistêmica da doença exige intensa rotina de tratamento e embora as 

intervenções terapêuticas frequentemente levem à melhora objetiva no estado clínico destes 

indivíduos, o desgaste relacionado às terapias, as internações necessárias  e a incerteza sobre o 

futuro podem também causar impacto emocional e social e consequentemente na percepção da 

qualidade de vida destes pacientes (EISER, 1996). Assim, à medida que o tratamento da FC se 

aprimora, é importante a monitoração não só dos aspectos clínicos, bem como dos aspectos 

psicosociais desta população(SOLEM, 2016).  

Com o avanço do tratamento e o aumento da sobrevida destes pacientes, muitas das vezes 

associado a comorbidades,  a percepção da qualidade de vida tornou-se um importante desfecho 

multi-dimensional à medida em que aborda a experiência do próprio paciente em relação à sua 

doença e os efeitos das intervenções da equipe multidiscilinar. Logo, o monitoramento desta 

percepção é essencial para o planejamento do cuidado, maximizando a sobrevida com 

qualidade(ABBOTT, 2013). 

É importante o conhecimento acerca dos fatores determinantes para a manutenção da 

qualidade de vida, mesmo com a progressão da doença. Desta forma, pode-se desenvolver uma 
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rotina de tratamento adequada, privilegiando os apectos psicossociais e favorecendo as 

experiências relacionadas a cada faixa etaria (ABBOTT, 2015). Assim, o objetivo deste estudo é 

verificar a associação entre as características clínicas, nutricionais e funcionais e a qualidade de 

vida, longitudinalmente, em crianças e adolescentes com FC. 

MÉTODOS 

Desenho/Local/População  

 Foi realizado um estudo longitudinal prospectivo oriundo da coorte de pacientes com FC 

acompanhados pelo ambulatório de fisioterapia respiratória de um centro de referência situado no 

Estado do Rio de Janeiro.  

Critérios de elegibilidade/Tamanho da amostra 

Foram incluídos no estudo crianças e adolescentes com idade entre 8 e 17 anos, com 

diagnóstico de FC confirmado pela presença de duas mutações no gene da CFTR, conforme 

consenso da Cystic Fibrosis Foundantion (FARRELL, 2008) que compareceram às consultas 

agendadas no período do estudo. Foram excluídos aqueles com doença em fase aguda, hipoxemia 

crônica dependentes de oxigênio, ou com alguma condição que impossibilitasse a realização dos 

procedimentos. Os dados foram coletados anualmente em 3 momentos, no período de julho de 

2017 a dezembro de 2019, no dia da consulta de seguimento no ambulatório, por um único 

pesquisador. 

Variáveis/Método de levantamento dos dados 

Foram observadas medidas relacionadas às características demográficas (sexo e idade), 

clínicas (prova de função pulmonar e o tipo de mutação genética), nutricionais (peso, estatura, 

índice de massa corporal – IMC, IMC para a idade – IMC/I – e a estatura para a idade – E/I), 

capacidade funcional e de qualidade de vida. 
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 A capacidade funcional foi avaliada a partir da distância percorrida no teste de caminhada 

dos 6 minutos (TC6M), conforme recomendação da American Thoracic Society (ATS) 

(AMERICAN THORACIC SOCIETY, 2002). O TC6M é considerado um teste de capacidade 

submáxima e integra a resposta de todos os sistemas envolvidos durante a caminhada, incluindo 

pulmonar, cardiovascular, neuromuscular, metabólico e psicossomático (AMERICAN 

THORACIC SOCIETY, 2002). Trata-se de um teste seguro, fácil de ser realizado, reprodutível, 

validado e bem tolerado, sendo o que melhor se relaciona com o desempenho do paciente nas 

atividades da vida diária. Avalia a distância máxima percorrida pelo paciente durante 6 minutos, 

em um corredor plano de 30 metros, demarcado a cada 3 metros e delimitado por 2 cones em suas 

extremidades, onde o participante foi orientado a caminhar o mais rápido possível. A partir da 

distância percorrida no teste, obteve-se o valor do percentual da distância prevista percorrido por 

cada indivíduo pela equação de referência (PRIESNITZ, 2009). 

Além da realização do TC6M, realizou-se a dinamometria manual, que é considerada um 

teste de caracterização do status funcional muscular e avalia a força de preensão manual. Este teste 

foi realizado conforme recomendação da American Society of Hand Therapists (ASHT), tendo o 

paciente permanecido confortavelmente sentado, posicionado com o ombro levemente aduzido, 

cotovelo fletido a 90° e antebraço e punho em posição neutra. O paciente foi instruído a realizar a 

preensão manual máxima durante 3 segundos, utilizando seu membro superior dominante 

(AMERICAN SOCIETY OF HAND THERAPISTS, 1992). Foi utilizado o dinamômetro Jamar® 

e calculado o percentual do valor previsto obtido por cada indivíduo, de acordo com a equação de 

referência (SARTÓRIO, 2002). Para a análise estatística, utilizou-se a média do percentual do 

previsto obtido nas três medidas realizadas. 

 Para avaliar a qualidade de vida, aplicou-se o Questionário de Fibrose Cística (QFC-R), 

autopreenchível à criança ou adolescente com domínio da leitura e escrita. O responsável não deve 
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preencher pela criança conforme as regras de aplicação do instrumento. Este instrumento foi 

desenvolvido por Quittner et al e avalia a qualidade de vida em pacientes com FC desde a infância 

até a idade adulta (QUITTNER, 2005). Em 2006, Rozov et al traduziram e validaram o QFC-R 

para a língua portuguesa (ROSOV, 2006). O questionário para os pacientes apresenta duas versões: 

(a) para crianças com idade entre 6 e 11 anos, 12 e 13 anos e para adolescentes/adultos a partir de 

14 anos; e (b) para pais/responsáveis de crianças com idade entre 6 e 13 anos. O QFC-R considera 

os domínios físico, imagem corporal, digestivo, respiratório, emocional, social, alimentação, 

tratamento, vitalidade, saúde, papel social e peso. Destes, os domínios papel social, saúde e peso 

são preenchidos exclusivamente na versão para adolescentes e adultos. Cada domínio possui uma 

pontuação e a sua soma gera o escore total. As principais vantagens deste instrumento são a 

utilização das dimensões recomendadas pela Organização Mundial de Saúde para a avaliação da 

qualidade de vida e a facilidade de aplicação na prática clínica. 

O comprometimento da função pulmonar dos pacientes foi avaliado pelo percentual do 

valor predito do volume expiratório forçado no primeiro segundo (VEF1), da capacidade vital 

forçada (CVF) e da relação VEF1/CVF alcançados em relação ao previsto, obtidos da prova de 

função pulmonar, realizada por profissionais do Setor de Prova de Função do IFF/Fiocruz com o 

espirômetro Jaeger, MasterScope® (VIASYS Healthcare, Hoechberg, Alemanha). A técnica de 

realização do exame e os valores de referência seguiram as recomendações da ATS 

(PELLEGRINO, 2005). Foram consideradas válidas para o estudo, as provas de função 

respiratórias realizadas em um período de até 6 meses da avaliação da capacidade funcional e da 

qualidade de vida. 

Análises estatísticas 

As variáveis categóricas foram descritas pelas suas frequências absolutas e percentuais e as 

contínuas pela média e desvio padrão.  O teste de Qui-quadrado foi utilizado para avaliar diferenças 
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significativas para as variáveis categóricas, o teste t-student para as variáveis numéricas com 

distribuição normal e o Mann-Whitney para as variáveis numéricas sem distribuição normal. A 

normalidade da distribuição das variáveis foi avaliada pelo teste de Kolmogorov-Smirnov.  

Um modelo de regressão linear foi utilizado para avaliar os fatores associados com as 

variações percentuais dos domínios do QFC-R comuns a todas as faixas etárias, considerando a 

variação percentual destes domínios nos períodos de 2017 a 2019. As variações nos períodos de 

2017 a 2018, 2018 a 2019 e 2017 a 2019 foram obtidas a partir da diferença observada entre dois 

períodos dividida pelo valor inicial e multiplicada por 100 (figura 1) 

Figura 1. Fórmulas dos percentuais de variação entre os períodos analisados 

% 𝑑𝑒 𝑣𝑎𝑟𝑖𝑎çã𝑜 2017/2018 =
𝑉𝑎𝑙𝑜𝑟 𝐷𝑜𝑚𝑖𝑛𝑖𝑜 𝑎𝑛𝑜 2018 − 𝑉𝑎𝑙𝑜𝑟 𝐷𝑜𝑚𝑖𝑛𝑖𝑜 𝑎𝑛𝑜 2017

𝑉𝑎𝑙𝑜𝑟 𝐷𝑜𝑚𝑖𝑛𝑖𝑜 𝑎𝑛𝑜 2017
𝑥100 

% 𝑑𝑒 𝑣𝑎𝑟𝑖𝑎çã𝑜 2018/2019 =
𝑉𝑎𝑙𝑜𝑟 𝐷𝑜𝑚𝑖𝑛𝑖𝑜 𝑎𝑛𝑜 2019 − 𝑉𝑎𝑙𝑜𝑟 𝐷𝑜𝑚𝑖𝑛𝑖𝑜 𝑎𝑛𝑜 2018

𝑉𝑎𝑙𝑜𝑟 𝐷𝑜𝑚𝑖𝑛𝑖𝑜 𝑎𝑛𝑜 2018
𝑥100 

% 𝑑𝑒 𝑣𝑎𝑟𝑖𝑎çã𝑜 2017/2019 =
𝑉𝑎𝑙𝑜𝑟 𝐷𝑜𝑚𝑖𝑛𝑖𝑜 𝑎𝑛𝑜 2019 − 𝑉𝑎𝑙𝑜𝑟 𝐷𝑜𝑚𝑖𝑛𝑖𝑜 𝑎𝑛𝑜 2017

𝑉𝑎𝑙𝑜𝑟 𝐷𝑜𝑚𝑖𝑛𝑖𝑜 𝑎𝑛𝑜 2017
𝑥100 

 

No modelo foram consideradas como independentes variáveis nutricionais (E/I e IMC/I), 

as variáveis da prova de função respiratória (VFE1 e CVF), funcionais (distância percorrida no 

teste da caminhada e FPM) e a de colonização bacteriana (PA, MRSA e CBC). As variáveis 

numéricas foram consideradas também como variação percentual entre os períodos e as categóricas 

como ocorrência ou não ocorrência dentro do período avaliado (Quadro 1). Todas as análises foram 

realizadas no SPSS® versão 23 utilizando um nível de significância de 0,05.  

Questões éticas  

 O estudo foi aprovado pelo Comitê de Ética em Pesquisa com seres humanos da 

Instituição, pelo nº CAAE 52272115.0.0000.5269 e parecer número 2.133.819. Todos os 
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participantes assinaram o termo de assentimento e os seus responsáveis o termo de consentimento 

livre e esclarecido. 

 

 

RESULTADOS 

 De um total de 179 pacientes cadastrados no ambulatório de seguimento para pacientes 

com FC, 69 atendiam os critérios de elegibilidade. Destes, 38 pacientes aceitaram participar do 

estudo, sendo que 26 apresentaram 3 avaliações consecutivas. As 12 perdas ocorreram por 

desistência ou recusa do paciente em realizar as avaliações (Figura 2) 

Figura 2: Fluxograma da amostra 
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 A amostra da primeira avaliação, em 2017, foi composta por 38 crianças e adolescentes, 

sendo 55,30% do sexo feminino, com idade média de 13,16±2,94 anos. Foi observado uma 

frequência de 63,10% de colonização por Pseudomonas aeruginosa (PA) e 65,79% de mutação 

F508del. No período de seguimento (2017 a 2019) não foram observadas diferenças significativas 

nestas características (tabela 1). 

 Em relação à avaliação nutricional, os pacientes apresentaram na primeira avaliação, uma 

média de percentil de E/I e IMC/I de 26,91±21,09 e 35,63±24,81, respectivamente. Os parâmetros 

nutricionais não apresentaram diferenças estatisticamente significativas ao longo do seguimento. 

Já em relação à prova de função respiratória, na primeira avaliação, foram observadas médias dos 

percentuais de VEF1, CVF e VEF1/CVF de 77,74±19,78%, 88,97±15,83% e 82,52±11,29%, 

respectivamente. Foi observado que os valores médios dos percentuais do VEF1 e da CVF sofreram 

redução estatisticamente significativa após o período de 2 anos, na terceira avaliação, alcançando 

os valores de 75,88±19,68% e 86,27±14,36% (tabela 1). 

Na avaliação da capacidade funcional, o valor médio do percentual do predito da distância 

percorrida no TC6M também apresentou redução estatisticamente significativa no intervalo de dois 

anos, passando de 96,99±11,16% para 94,71±7,15% (p-valor de xxxx). A FPM, que apresentou um 

valor predito médio de 75,75±14,73% não apresentou variação no período estudado (tabela 1). 
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Tabela 1: Descrição das características demográficas, clínicas, nutricionais e funcionais dos 

pacientes com fibrose cística entre 2017 a 2019  

Características 2017 

(n=38) 

2018 

(n=32) 

2019 

(n=26) 

Demográficas    

Sexo (masculino) 44,70% (17) 43,80% (14) 38,50% (10) 

Idade (anos) 13,16 ± 2,94 13,87 ± 2,86 14,54 ± 2,91 

Clínicas    

Colonização Bacteriana 

      Negativados 

     Pseudomonas aeruginosa 

     Outras 

 

23,70% (9) 

63,10% (24) 

13,20% (5) 

 

31,30% (10) 

46,90% (15) 

21,80% (7) 

 

26,90% (7) 

46,20% (12) 

26,90% (7) 

Mutação Genética 

      F508del/F508del 

      F508del/outra 

      Outra/outra 

 

21,05% (8) 

44,74% (17) 

34,21% (13) 

 

21,88% (7) 

40,62% (13) 

37,50% (12) 

 

26,92% (7) 

38,46% (10) 

34,62% (9) 

VEF1 (%) 77,74 ± 19,78 78,19 ± 18,73 75,88 ± 19,68a 

CVF (%) 88,97 ± 15,83 88,34 ± 15,03 86,27 ± 14,36a 

VEF1/CVF (%) 82,52 ± 11,29 83,47 ± 10,19 83,54 ± 11,61 

Nutricionais    

E/I 26,91 ± 21,09 26,06 ± 21,25 25,08 ± 24,50 

IMC/I 35,63 ± 24,81 34,82 ± 25,09 39,39 ± 26,22 

Funcionais    

DTC6M (%) 96,99 ± 11,16 96,87 ± 9,49 94,71 ± 7,15a 

FPM (%) 75, 75 ± 14,73 77,29 ± 18,07 77,99 ± 16,78 

E/I: estatura para a idade. IMC/I: índice de massa corporal para a idade. VEF1: % do previsto do volume expiratório 

forçado do primeiro segundo. CVF: % do previsto da capacidade vital forçada. DTC6M:% do previsto da distância 

percorrida no teste de caminhada dos 6 minutos. FPM: % do previsto da força de preensão manual. c. Diferença 

estatisticamente significativa entre os anos de 2017 e 2019 (p<0,05 teste t-student). 

 

Nos três anos avaliados, os domínios do QFC-R relacionados ao papel social, alimentação 

e digestão permaneceram como sendo os mais pontuados pelos participantes. As menores 
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pontuações foram observadas para o domínio peso (nos três anos avaliados), social (nos anos de 

2017 a 2018), corpo (no ano de 2017), saúde (em 2018), tratamento (em 2019) e respiratório (em 

2019) (tabela 2). 

Analisando a evolução dos valores relacionados aos domínios, observou-se que os domínios 

relacionados ao físico, à imagem corporal e à digestão apresentaram aumento estatisticamente 

significativo entre a primeira e segunda avaliações, ao contrário do domínio relacionado à saúde 

que obteve redução neste mesmo período. Entre a primeira e terceira avaliação, os domínios 

relacionados à imagem corporal e alimentação aumentaram suas pontuações, enquanto o da 

digestão reduziu seu escore (tabela 2). 
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Tabela 2. Descrição das pontuações dos domínios do questionário de qualidade de vida em 

fibrose cística entre 2017 a 2019 

DOMÍNIOS  

QFC-R 

2017 

(n=38) 

2018 

(n=32) 

2019 

(n=26) 

Físico 75,55 ± 19,34 82,99 ± 15,58a 79,27 ± 18,41 

Papel social 86,57 ± 22,35↑ 92,22 ± 11,98↑ 86,54 ± 18,80↑ 

Vitalidade 77,60 ± 13,17 80,00 ± 11,70 75,64 ± 19,38 

Emocional 74,84 ± 18,61 79,79 ± 17,85 76,57 ± 22,22 

Social 72,41 ± 18,61↓ 71,97 ± 18,95↓ 72,98 ± 21,58 

Imagem corporal 67,25 ± 31,53↓ 76,39 ± 25,98a 75,21 ± 30,36c 

Alimentação 81,58 ± 23,57↑ 85,76 ± 21,54↑ 86,75 ± 19,12c↑ 

Tratamento 75,73 ± 19,31 77,78 ± 18,07 70,51 ± 22,87↓ 

Saúde 77,78 ± 21,47 73,33 ± 18,07a↓ 73,50 ± 20,05 

Peso 68,75 ± 28,46↓ 60,00 ± 36,08↓ 58,97 ± 36,40↓ 

Respiratório 73,46 ± 16,17 75,95 ± 14,07 69,66 ± 18,82↓ 

Digestão 86,55 ± 25,72↑ 93,75 ± 15,70a↑ 85,90 ± 17,65b↑ 

Total 75,48 ± 11,69 79,44 ± 9,74 75,50 ± 11,80 

a. Diferença estatisticamente significativa entre os anos de 2017 e 2018.  
b. Diferença estatisticamente significativa entre os anos de 2018 e 2019.  
c. Diferença estatisticamente significativa entre os anos de 2017 e 2019.  
↑. Domínios com as maiores pontuações no ano avaliado.  
↓ 

Dominios com as menores pontuações no ano avaliado 
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Os pacientes avaliados apresentaram uma variação positiva em relação as características 

nutricionais, clínicas e funcionais para o IMC/I, VEF1/CVF e FPM, enquanto que a E/I, VEF1, 

CVF e DTCM6 apresentaram variação negativa no período entre 2017 e 2019. Ao avaliar os 

domínios do QFC-R, as maiores variações positivas foram observadas para a imagem corporal, 

alimentação e respiratório, respectivamente. Os domínios que apresentaram maior variação 

negativa foram vitalidade, tratamento e digestão (tabela 3). 

 

Tabela 3. Descrição dos percentuais de variação das características nutricionais, clínicas, 

funcionais e dos domínios do questionário de qualidade de vida em fibrose cística  entre 2017 a 

2019 

 2017/2018 

(n=26) 

2018/2019 

(n=26) 

2017/2019 

(n=26) 

Características 

Nutricionais 

   

E/I (%) 2,15±45,20 -4,73±38,26 -2,89±64,45 

IMC/I (%) -1,74±65,49 29,93±110,43 7,87±78,71 

Características 

clínicas 

   

VEF1 (%) -1,81±10,81 -3,90±10,92 -5,91±12,35 

CVF (%) -1,97±9,32 -2,76±7,61 -4,90±9,18 

VEF1/CVF (%) 0,60±5,97 0,12±6,27 0,70±8,55 

Características 

funcionais 
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DTC6M (%) -0,54±9,76 -2,31±8,96 -3,15±10,33 

FPM (%) 1,79±14,37 1,27±22,32 3,13±26,46 

Domínios do QFC-R    

Físico (%) 14,72±30,26↑ -2,20±18,61 9,75±26,85 

Papel social (%) 0,22±8,59 -5,39±21,37 2,56±10,09 

Vitalidade (%) -0,49±22,99↓ -4,61±20,84 -10,18±31,68↓ 

Emocional (%) 4,78±28,03 -0,82±25,22 3,65±33,32 

Social (%) 6,27±33,66 2,81±35,32 14,89±44,75 

Imagem corporal (%) 37,81±92,61↑ 8,76±65,03↑ 49,55±165,02↑ 

Alimentação (%) 18,62±66,12↑ 26,55±138,37↑ 18,23±36,44↑ 

Tratamento (%) 3,46±25,41 -6,91±30,79 -4,81±34,87↓ 

Saúde (%) -18,33±18,97↓ 6,65±41,12↑ -1,83±33,36 

Peso (%) -27,78±38,97↓ -18,75±59,39↓ 11,11±55,45 

Respiratório (%) 19,42±73,45 -7,14±29,39↓ 14,60±95,08↑ 

Digestão (%) 7,61±19,32 -7,25±25,68↓ -2,04±26,43↓ 

Total (%) 7,15±16,16 -3,23±14,78 3,12±19,45 

E/I: estatura para a idade. IMC/I: índice de massa corporal. VEF1: % do previsto do volume expiratório forçado do 

primeiro segundo. CVF: % do previsto da capacidade vital forçada. DTC6M: % da distância prevista percorrida no 

teste de caminhada dos 6 minutos. FPM: % do previsto da força de preensão manual. QFC-R questionário de qualidade 

de vida em fibrose cística 
↑ maiores variações positivas do período analisado. 
↓ maiores variações negativas do período analisado. 

  

 A regressão linear foi realizada utilizando como variável dependente somente os domínios 

do QFR comuns às crianças e aos adolescentes. O ajuste final do modelo de regressão identificou 
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que a DTC6M está relacionada com os domínios físico e tratamento apresentando, para ambos, 

uma relação diretamente proporcional, enquanto a FPM se relaciona com os domínios social e 

alimentação. Através do modelo ainda pode-se observar que a presença de colonização bacteriana, 

tanto por PA, MRSA ou CBC, influenciou negativamente o domínio respiratório, sendo este último 

responsável pela maior influência. 

Tabela 4: Resultado do ajuste final do modelo de regressão linear para os fatores relacionados com 

os domínios da qualidade de vida.                                                     

Domínio Variável B p IC95 

Físico DTC6M 1,44 0,003 [0,53;2,35] 

Emocional - - - - 

Social FPM 0,85 0,04 [0,04;1,67] 

 PA -39,52 0,04 [-76,47;-2,57] 

Imagem corporal PA -145,62 0,04 [-281,29;-9,94] 

Alimentação E/I 0,35 0,003 [0,13;0,57] 

 IMC/I 0,29 0,001 [0,13;0,44] 

 CVF -1,31 0,04 [-2,58;-0,04] 

 FPM -0,97 0,003 [-1,56;-0,38] 

 MRSA 46,21 0,03 [5,64;86,79] 

Tratamento VEF1  1,67 0,02 [0,26;3,08] 

 CVF -3,36 0,002 [-5,31;-1,41] 

DTC6M 1,54 0,006 [0,48;2,59] 

Respiratório PA -155,00 0,003 [-251,57;-58,43] 

MRSA -185,73 0,02 [-339,89;-31,57] 

CBC -210,06 0,006 [-351,34;-68,78] 

Digestão - - - - 

Total PA -16,66 0,04 [-32,62;-0,70] 

CBC -38,24 0,01 [-66,74;-9,75] 

DTC6M: % do previsto da distância percorrida no teste de caminhada dos 6 minutos. PA: Pseudomonas aeruginosa. 

CVF: capacidade vital forçada. MRSA: Stafilococcos aureus resistente à meticilina. CBC: Complexo Burkholderia 
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cepacea. E/I: estatura para a idade. VEF1: volume expiratório forçado do primeiro segundo. FPM: % do previsto da 

força de preensão manual. 
 

DISCUSSÃO 

Neste estudo, as mudanças nas variáveis clínicas, nutricionais e funcionais apresentaram 

associação com a variação nos domínios da qualidade de vida de crianças e adolescentes com FC 

ao longo de dois anos. Alguns estudos demonstram associação entre as características clínicas e a 

percepção da qualidade de vida nestes pacientes (SOLEM, 2016; ABBOTT, 2013; ABBOTT, 

2015). Conhecer estes fatores influenciadores é importante, visto que a expectativa de vida dos 

indivíduos com FC vem aumentando de acordo com o surgimento de novas tecnologias de cuidado. 

Em contrapartida, com o aumento da sobrevida, surgem as comorbidades que também impactam 

na qualidade de vida destes pacientes (HABIB, 2015). 

Muitos autores demonstram a influência das variáveis nutricionais na percepção da 

qualidade de vida dos pacientes com FC (QUITTNER, 2012; BRENGBALLE, 2008; 

HAVERMANS, 2009; SAWICKI, 2011). No presente estudo, o IMC/I e a E/I apresentaram 

associação com o domínio alimentação, ou seja, as características nutricionais influenciaram 

positivamente a percepção acerca da alimentação nos pacientes com FC estudados.  

A distância percorrida no TC6M também se associou a domínios de qualidade de vida neste 

estudo, influenciando a percepção sobre os domínios físico e do tratamento. A capacidade de 

exercício, obtida através do TC6M, tem sido bastante estudada por refletir a capacidade do paciente 

em realizar suas atividades de vida diária (AMERICAN THORACIC SOCIETY, 2002). Donadio 

e cols. (2017) evidenciaram em seu estudo que a capacidade funcional avaliada através do TC6M 

em crianças e adolescentes com FC, é um preditor de risco de hospitalização. Logo, a partir dos 

resultados deste estudo, pode-se inferir que a realização do tratamento adequado está associada 

inversamente ao risco de internação.  
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A presença de colonização bacteriana no escarro, neste estudo, foi um fator influenciador 

da percepção da qualidade de vida relacionada aos domínios respiratório, social, de imagem 

corporal e da alimentação, os influenciando negativamente. A colonização por PA se associou a 3 

domínios investigados. A PA é um dos microorganismos comumente encontrados no sistema 

respiratório de pacientes com FC. A infecção ocasionada por essa bactéria assume caráter crônico 

e promove declínio acelerado da função pulmonar (MALHORA, 2019). Segundo Santana e cols. 

(2019), as crianças e adolescentes colonizadas por PA apresentaram menores distâncias percorridas 

no TC6M, demonstrando que a colonização por este patógeno exerce impacto na capacidade 

funcional dos indivíduos com FC. Visto que a capacidade funcional é um fator influenciador da 

qualidade de vida, os resultados de Santana e cols. (2019) corroboram os resultados do presente 

estudo. 

O domínio respiratório foi o único domínio a ser influenciado pelas três classes de 

colonização bacteriana estudadas, ou seja, a colonização bacteriana no escarro influencia 

negativamente a percepção deste domínio. Das colonizações, a presença de CBC também apresenta 

maior impacto para o domínio. Folescu e cols. (2015) associaram a colonização por CBC ao 

declínio na prova de função respiratória em pacientes com FC,  

Ao avaliar as mudanças nas características clínicas, nutricionais e funcionais e nos 

domínios da percepção da qualidade de vida ao longo dos dois anos do estudo, observa-se que 

mesmo com a redução do VEF1, da CVF e da distância percorrida no TC6M, alguns domínios da 

qualidade de vida não variaram ou apresentaram variação positiva, ou seja, mesmo com a piora 

clínica e funcional e com o tratamento extenso realizado, os indivíduos com FC parecem estar 

psicologicamente bem ajustados à sua realidade, o que é corroborado na literatura (ABBOTT, 

2015). Além disso, as variações negativas nas variáveis clínicas e funcionais só foram 
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estatisticamente significativas após 2 anos de seguimento, o que nos permite inferir a necessidade 

da realização destes exames, quando por rotina, de dois em dois anos. 

Em relação à avaliação dos domínios da qualidade de vida nos 3 momentos, embora a 

alimentação e a digestão e o papel social tenham apresentado as maiores pontuações, o domínio 

peso foi o menos pontuado em todas as avaliações. Logo, embora os indivíduos apresentem boa 

percepção em relação à alimentação e à digestão, o peso surge como um problema, sugerindo que 

mesmo que as terapias reduzam os sintomas digestórios, o produto final representado pelo ganho 

de peso ponderal ainda é deficiente. 

 

CONCLUSÃO 

As alterações nas características clínicas, nutricionais e funcionais se associaram às 

mudanças nos domínios da qualidade de vida de crianças e adolescentes com FC ao longo de dois 

anos. Portanto, com o aumento da sobrevida destes pacientes, se torna importante o conhecimento 

dos fatores influenciadores da qualidade de vida para que estes indivíduos envelheçam sem 

prejuízo social e emocional. 
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CAPÍTULO 7 – CONCLUSÕES  

 

Diante dos resultados apresentados neste estudo, conclui-se que as crianças e 

adolescentes constituintes da amostra apresentaram boas condições clínicas e valores 

satisfatórios tanto relacionados às características funcionais, nutricionais e clínicas, quanto à 

qualidade de vida.  

Ao avaliar as duas primeiras avaliações, dividindo a amostra entre crianças e adolescentes, 

observou-se que as pontuações de alguns domínios da percepção da qualidade de vida segundo o 

QFC-R apresentaram aumento nas crianças, enquanto nos adolescentes, apresentaram redução ao 

longo do período de observação. Além disto, verificou-se diferença na variação percentual das 

pontuações de alguns domínios, quando comparadas as crianças e os adolescentes. Assim, pode-se 

inferir a necessidade de avaliar a percepção da qualidade de vida das crianças separadamente da 

percepção dos adolescentes. 

Porém, analisando todo o período do estudo, ao longo de dois anos, as alterações nas 

características clínicas, nutricionais e funcionais se associaram às mudanças nos domínios da 

qualidade de vida de crianças e adolescentes com FC. Com o aumento da sobrevida destes 

pacientes, se torna importante o conhecimento dos fatores influenciadores da qualidade de vida 

para que estes indivíduos envelheçam sem prejuízo social e emocional. 

De acordo com a avaliação ao longo dos dois anos, também pode-se observar que as 

mudanças tanto na capacidade funcional, quanto na qualidade de vida somente se manifestaram 

após dois anos da primeira análise. Assim, pode-se inferir que os testes e questionários podem ser 

realizados de dois em dois anos e não anualmente. A realização da avaliação pneumofuncional e 

da qualidade de vida consome mais tempo na visita ao centro de referência. Logo, diante deste 

resultado, a duração da consulta multiprofissional passa a ser otimizada.  
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A avaliação da percepção da qualidade de vida pode mostrar como o indivíduo se sente 

vivendo com uma doença crônica, que no caso da FC pode ser acompanhada de limitações 

funcionais progressivas. Em cada fase da vida, mudam os valores, os padrões, os objetivos e 

expectativas de vida e isto está relacionado com a forma de enfrentar a doença bem como na 

percepção do impacto da doença na vida do indivíduo.  Assim, a avaliação da qualidade de vida 

deveria ser rotina no acompanhamento de indivíduos com doenças crônicas como a FC, para que 

possam ser implementadas medidas que possam diminuir o impacto da doença na vida destas 

pessoas, em todas as suas dimensões física, social e emocional assim como aumentar a adesão ao 

tratamento. 
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APÊNDICE  A – PROTOCOLO DA PESQUISA 

 

PROTOCOLO DE PESQUISA 

 

DATA DO EXAME: ___________________________ 

 

IDENTIFICAÇÃO DO PACIENTE                                          TIPO DE MUTAÇÃO 

Prontuário:________________________                     __________________________ 

Data de Nascimento: ____/_____/______                         

Gênero: (   )M     (    )F                                                    

 

COLONIZAÇÃO BACTERIANA                                                                        

___________________________ 

 

AVALIAÇÃO ANTROPOMÉTRICA E DO ESTADO NUTRICIONAL 

Peso: _______ Estatura:________    E/I: _________  IMC: ________  IMC/I: ________ 

CMB: _________        DCS: __________    DCT: __________ Slaughter: ___________ 

pCMB: ___________  E/I Zscore: ________________ IMC/I Zscore:_______________ 
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TESTE DA CAMINHADA DOS 6 MINUTOS 

 

 

DINAMOMETRIA 

 

Primeira medida  

Segunda medida  

Terceira medida  

Média das medidas  

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 
 



121 

 

APÊNDICE B – TERMO DE CONSENTIMENTO LIVRE E ESCLARECIDO 

TERMO DE CONSENTIMENTO LIVRE E ESCLARECIDO 

 

CAPACIDADE FUNCIONAL, FORÇA MUSCULAR E ESTADO NUTRICIONAL EM 
CRIANÇAS E ADOLESCENTES COM FIBROSE CÍSTICA 

 

Pesquisador Responsável: Nelbe Nesi Santana 

Orientador: Célia Regina Moutinho de Miranda Chaves 

Co-orientador: Christine Pereira Gonçalves 

Contato: nelbenesi@iff.fiocruz.br              Tel: (21) 2554 1930 / (21) 998306666 

Instituição responsável pela pesquisa: Instituto Nacional da Saúde da Mulher, da Criança e do 

Adolescente Fernandes Figueira 

Endereço: Av. Rui Barbosa, 716 - Flamengo, Rio de Janeiro – RJ 

 

Nome/ sujeito: _______________________________________Prontuário: _______________ 

Seu filho (a) está convidado (a) a participar do projeto de pesquisa intitulado CAPACIDADE 

FUNCIONAL, FORÇA MUSCULAR E ESTADO NUTRICIONAL EM CRIANÇAS E 

ADOLESCENTES COM FIBROSE CÍSTICA, pois ele (a) apresenta fibrose cística e tem idade 

entre 8 e 18 anos. 

A capacidade funcional, a força muscular e o estado nutricional alteram a progressão da fibrose 

cística devido à influência destes na função pulmonar e nas agudizações. Por isso, a detecção 

correta e precoce das causas possíveis de alterações na musculatura esquelética, reduzem as 

agudizações, a frequência e o tempo das internações, e o uso de medicamentos. Além disso, 

aperfeiçoa a capacidade de realizar as atividades de vida diária, otimiza a qualidade de vida e 

aumenta a sobrevida dos pacientes com Fibrose Cística. Assim, esse estudo tem como objetivo 

avaliar a capacidade funcional, a força muscular e o estado nutricional do seu (ua) filho (a). 

Seu (ua) filho (a) comparecerá ao IFF no dia e horário agendados para a consulta e realizará os 

seguintes testes: 

- Teste da caminhada dos seis minutos: serve para avaliar a capacidade que o participante tem para 

realizar exercício físico. É realizado em um corredor plano, de 30 metros, em que o participante 

deverá caminhar o mais rápido possível durante seis minutos.   

- Teste de força muscular de membros superiores: serve para avaliar a força muscular dos membros 

superiores, onde o participante deve apertar um aparelho chamado dinamômetro por 3 segundos. 

- Teste de força muscular respiratória: utilizando um aparelho chamado manovacuômetro, onde o 

participante irá soprar ou puxar o ar com a máxima força. Serão medidas as pressões que os 

músculos inspiratórios e expiratórios conseguem gerar. 

 

 

 

 

mailto:nelbenesi@iff.fiocruz.br
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Outros dados como tipo de mutação genética, prova de função pulmonar, dados nutricionais e 

escore de gravidade clínica serão coletados do prontuário. Você ainda responderá um questionário 

socioeconômico e um questionário sobre a qualidade da vida do seu filho. Além disso, seu filho 

será acompanhado anualmente pela pesquisa até o ano de 2021. 

 

Alguns riscos como cansaço ou queda de saturação de oxigênio podem acontecer durante os testes. 

Nesse caso, ele será assistido pela equipe responsável e o atendimento adequado será garantido a 

ele (a). 

As informações obtidas neste estudo poderão ser úteis para beneficiar outros pacientes com Fibrose 

Cística. 

A participação de seu (sua) filho (a) ou do menor sob sua responsabilidade nesta pesquisa é 

voluntária e ele (a) poderá abandonar ou retirar-se do estudo a qualquer momento, sem que isto 

cause qualquer prejuízo no tratamento dele (a) ou no acompanhamento nesta instituição. O 

pesquisador deste estudo também poderá retirá-lo (a) do estudo a qualquer momento, se ele julgar 

que seja necessário para o bem estar do seu (sua) filho(a). 

Não serão publicados dados ou informações que possibilitem sua identificação. 

Você receberá uma via idêntica deste documento assinada pelo pesquisador do estudo. 

Sua participação no estudo não implicará em custos adicionais, não terá qualquer despesa com a 

realização dos procedimentos previstos neste estudo. Também não haverá nenhuma forma de 

pagamento pela sua participação. É garantido o direito a indenização diante de eventuais danos 

decorrentes da pesquisa.  

O Comitê de Ética em Pesquisa (CEP) do Instituto Fernandes Figueira, se encontra à disposição 

para eventuais esclarecimentos éticos e outras providências que se façam necessárias (e-mail: 

cepiff@iff.fiocruz.br; Telefones: 2554-1730/fax: 2552-8491). 

 

Sujeito de pesquisa: 

Na qualidade de responsável legal, eu, ______________________________________, como 

___________________ (grau de parentesco) autorizo voluntariamente a participação do meu 

filho/a nesta pesquisa. 

Declaro que li e entendi todo o conteúdo deste documento.  

Assinatura______________________________________________________________ 

Data___________________________________________________________________ 

Telefone _______________________________________________________________

 

Testemunha: 

Nome_________________________________________________________________ 

Documento____________________________________________________________ 
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TALE Versão 03      Rubrica pesquisador_________________Rubrica voluntário_________________________ 

 

 

Endereço/telefone_______________________________________________________ 

Assinatura_____________________________________________________________ 

Data__________________________________________________________________ 

 

Investigador que obteve o Termo de Consentimento Livre e Esclarecido 

Nome_________________________________________________________________ 

Assinatura_____________________________________________________________ 
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TALE Versão 03      Rubrica pesquisador_________________Rubrica voluntário_________________________ 

 

 

TERMOS DE ASSENTIMENTO LIVRE E ESCLARECIDO 

 

Termo de Assentimento informado – crianças até 12 anos 

 

Título da pesquisa: CAPACIDADE FUNCIONAL, FORÇA MUSCULAR E ESTADO 

NUTRICIONAL EM CRIANÇAS E ADOLESCENTES COM FIBROSE CÍSTICA 

Pesquisador Responsável: Nelbe Nesi Santana 

Orientador: Célia Regina Moutinho de Miranda Chaves 

Co-orientador: Christine Pereira Gonçalves 

Contato: nelbenesi@iff.fiocruz.br              Tel: (21) 2554 1930 / (21) 998306666 

Instituição responsável pela pesquisa: Instituto Nacional da Saúde da Mulher, da Criança e do 

Adolescente Fernandes Figueira 

Endereço: Av. Rui Barbosa, 716 - Flamengo, Rio de Janeiro – RJ 

 

Assentimento informado para___________________________________ Prontuário:________ 

 

Você que tem fibrose cística sabe como é importante saber se você está bem, forte e com um bom 

peso. Por isso, estamos te convidando a participar dessa pesquisa sobre a capacidade que você tem 

de realizar suas atividades de rotina, a sua força dos músculos respiratórios e do braço e o seu 

estado nutricional. Essa pesquisa é muito importante porque pode ajudar a melhorar a sua 

assistência e de outras crianças / adolescentes. 

 

Convidamos você, após autorização dos seus pais ou dos responsáveis legais, para participar desta 

pesquisa. Discutimos esta pesquisa com seus pais ou responsáveis e eles sabem que também 

estamos pedindo seu acordo. Seus pais ou responsáveis também irão assinar um termo como este.    

 

 

Você quer?    

 

mailto:nelbenesi@iff.fiocruz.br
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TALE Versão 03      Rubrica pesquisador_________________Rubrica voluntário_________________________ 

 

 

Seus pais sabem que estamos te convidando e eles também vão assinar um papel concordando. 

 

Se quiser conversar com outras pessoas antes de assinar, OK! Você não precisa assinar agora! 

 

 

 

 

 

Você tem dúvidas?         Pode perguntar que eu respondo!  

 

Na pesquisa, você deverá fazer os seguintes exames: 

 

Você fará o teste da caminhada onde deve andar bem rápido por 6 minutos em um corredor.  

 

 

Você fará um exame de força muscular respiratória para medir sua força dos músculos 

respiratórios, soprando e puxando o ar bem forte em um aparelho. 

 

 

 

Você fará um exame para medir seu pico de fluxo expiratório soprando o ar todo de uma vez em 

um aparelho.   
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TALE Versão 02       Rubrica pesquisador_________________Rubrica voluntário___________________ 

 

 

 

Você fará um exame de força muscular de braço, apertando bem forte um aparelho com sua mão.  

 

 

 

                       

Você preencherá um questionário sobre a sua vida e as atividades que você faz todos os dias. 

 

Além disso, seu responsável irá preencher um questionário, vamos anotar dados do seu prontuário 

e você será acompanhado pela pesquisa até o ano de 2021. 

 

Só quem trabalha na pesquisa saberá das suas informações. Não falaremos que você está na 

pesquisa com mais ninguém e seu nome não irá aparecer em nenhum lugar. 

 

  

 

 

Só os investigadores saberão qual é o seu número e manteremos em segredo.  

 

 

 

 

 

Os resultados dos seus exames estarão no seu prontuário. 
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TALE Versão 02       Rubrica pesquisador_________________Rubrica voluntário___________________ 

 

 

NO FINAL DA PESQUISA, VAMOS CONTAR PARA VOCÊ E SEUS PAIS O QUE 

APRENDEMOS COM A PESQUISA E COMO ELA TE AJUDOU. DEPOIS, NÓS VAMOS 

DIZER PARA OUTROS FISIOTERAPEUTAS TUDO O QUE APRENDEMOS, 

ESCREVENDO EM REVISTAS PARA MÉDICOS E EM REUNIÕES DE MÉDICOS. 

 

Eu entendi que a pesquisa é sobre a avaliação da capacidade funcional, da força muscular e do 

estado nutricional em crianças e adolescentes com FC.  

 

Eu entendi que farei vários exames e que alguns dados serão anotados do meu prontuário.  

 

 

Assinatura da criança/adolescente:________________________________ 

Assinatura dos pais/responsáveis:_________________________________ 

Ass. Pesquisador:______________________________________________ 

Dia/mês/ano: _________________________ 
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TALE Versão 02       Rubrica pesquisador_________________Rubrica voluntário___________________ 

 

Termo de Assentimento informado – crianças/adolescentes entre 12 e 19 anos 

 

Título da pesquisa: CAPACIDADE FUNCIONAL, FORÇA MUSCULAR E ESTADO 

NUTRICIONAL EM CRIANÇAS E ADOLESCENTES COM FIBROSE CÍSTICA 

Pesquisador Responsável: Nelbe Nesi Santana 

Orientador: Célia Regina Moutinho de Miranda Chaves 

Co-orientador: Christine Pereira Gonçalves 

Contato: nelbenesi@iff.fiocruz.br              Tel: (21) 2554 1930 / (21) 998306666 

Instituição responsável pela pesquisa: Instituto Nacional da Saúde da Mulher, da Criança e do 

Adolescente Fernandes Figueira 

Endereço: Av. Rui Barbosa, 716 - Flamengo, Rio de Janeiro – RJ 

 

Assentimento informado para ________________________________ Prontuário:________ 

 

Você que tem fibrose cística sabe como é importante saber se você está bem, forte e com um bom 

peso. Por isso, estamos te convidando a participar dessa pesquisa sobre a capacidade que você tem 

de realizar suas atividades de rotina, a sua força dos músculos e o seu estado nutricional. Essa 

pesquisa é muito importante porque pode servir ajudar a melhorar a sua assistência e de outras 

crianças / adolescentes. 

 

Convidamos você, após autorização dos seus pais ou dos responsáveis legais, para participar desta 

pesquisa. Discutimos esta pesquisa com seus pais ou responsáveis e eles sabem que também 

estamos pedindo seu acordo. Seus pais ou responsáveis também irão assinar um termo como este.    

 

Você pode discutir qualquer coisa deste termo com seus pais, amigos ou qualquer um com quem 

você se sentir a vontade de conversar. Pode haver algumas palavras que não entenda ou coisas que 

você queira que eu explique mais detalhadamente porque você ficou interessado ou preocupado. 

Por favor, peça a qualquer momento e eu explicarei.   

mailto:nelbenesi@iff.fiocruz.br
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TALE Versão 03       Rubrica pesquisador_________________Rubrica voluntário___________________ 

 

Nessa pesquisa você realizará os seguintes exames: 

 

- Teste da caminhada dos seis minutos: serve para avaliar a capacidade que o indivíduo tem 

para realizar exercício físico. É realizado em um corredor plano, de 30 metros, em que o 

participante deverá caminhar o mais rápido possível durante seis minutos.   

- Teste de força muscular de membros superiores: serve para avaliar a força muscular dos 

membros superiores, onde o participante deve realizar uma preensão manual máxima por 3 

segundos em um aparelho. 

- Teste de força muscular respiratória: utilizando um aparelho em que o indivíduo irá soprar 

ou puxar o ar com a máxima força, serão medidas as pressões que os músculos inspiratórios e 

expiratórios conseguem gerar. 

 

Outros dados como tipo de mutação genética, prova de função pulmonar, dados nutricionais 

e escore de gravidade clínica serão coletados do prontuário. O participante ainda responderá um 

questionário socioeconômico e outro questionário sobre sua qualidade de vida. 

Além disso, você será acompanhado anualmente pela pesquisa até o ano de 2021. 

 

Não falaremos para outras pessoas que você está nesta pesquisa e também não daremos nenhuma 

informação sobre você para qualquer um que não trabalha na pesquisa. 

  

Só quem trabalha na pesquisa saberá das suas informações. Não falaremos que você está na 

pesquisa com mais ninguém e seu nome não irá aparecer em nenhum lugar. 

 

Você pode se desligar do estudo caso não queira participar dele, a qualquer momento, sem que isto 

cause qualquer prejuízo no seu tratamento ou o acompanhamento nesta instituição. O investigador 

deste estudo também poderá retirá-lo do estudo a qualquer momento, se ele julgar que seja 

necessário para o seu bem estar. 
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Eu entendi que a pesquisa é sobre a avaliação da capacidade funcional, da força muscular e 

do estado nutricional em crianças e adolescentes com FC.  

 

Eu entendi que farei vários exames e que alguns dados serão anotados do meu prontuário. 

 

Assinatura da criança/adolescente:_________________________________________ 

Assinatura dos pais/responsáveis:__________________________________________ 

Ass. Pesquisador:_______________________________________________________ 

Dia/mês/ano:__________________________________________________________ 
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ANEXO A – QUESTIONÁRIOS DE FIBROSE CÍSTICA 

 

Programa Qualidade de Vida em Fibrose Cística 
Questionários para crianças de 6 a 11 anos de idade 

Estabilidade Clínica para Pacientes com Fibrose Cística 

NOS ÚLTIMOS 30 DIAS 

1) A tosse 

está: 

  

Inalterada 
  Melhorou  Piorou   Está sem tosse 

2) Teve 

febre 

acima de 

38° C 

  Sim 

  Não 

Durante esta 

última semana? 

  Sim 

  Não 

Está sem febre 

há quantos 

dias? 

_______ 

3) Como 

está o 

catarro 

(escarro)? 

  

Inalterado 

  Diminuiu 

 

  Aumentou 
Mudou de 

cor? 

  Sim 

  Não 
  

 O catarro está:   Claro   Amarelo  Esverdeado 
  Com 

sangue 

4) Esteve internado 

ou foi ao P. 

Socorro? 

  

Sim 
  

Não 

Por piora 

Clínica? 

  

Sim 
  

Não 

Há quantos 

dias? 
_______ OU 

 
Fez internação 

programada? 

  

Sim 
  

Não 

Há quantos 

dias? 
 _______ 

5) Teve falta de ar 

maior que o 

habitual? 

  Sim 

  Não 

6) Usa O2? 
  Sim 

  Não 

  Diariamente 

  Só a noite 
  Só nas crises de falta de ar 

 Necessitou de O2 ou aumentou o n°de litros/min? 
  Sim 

  Não 

7) Necessitou usar 

medicação a mais nos 

últimos 30 dias? 

  

Sim 
  

Não 

 Antibióticos 

  Broncodilatador 

Outros: 

___________________

__ 

8) Faltou a escola ou ao trabalho por piora 

clínica? 

  Sim 

  Não 
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PARA USO DO ENTREVISTADOR – CRITÉRIOS PARA ADIAR A ENTREVISTA 

  1 (Piora) + 2 (durante última semana) + 3 (aumento, esverdeado ou com sangue) + 

5 (sim) e/ou 6 (necessidade maior de uso de O2) e/ou 8 (sim) 

 Internação por piora clínica nos últimos 30 dias 

 Internação programada nos últimos 15 dias 

Questionário de Qualidade de Vida – Crianças de 6 a 11 anos 

Este questionário é formado para uso do entrevistador. Por favor, use esse formato para 

crianças mais jovens. Para crianças mais velhas, que parecem ser capazes de ler e responder 

aos questionários sozinhas, como as de 12 a 18 anos, use este questionário na forma de 

auto-avaliação. 

Para cada seção do questionário, há instruções para o entrevistador. Estas opções que você 

deve ler para a criança estão assinaladas entre aspas. As instruções que você deve seguir 

estão sublinhadas e colocadas em itálico. 

Entrevistador: Por favor faça as seguintes perguntas: 

A) Qual é a data do nascimento da 

criança? 
___/ ___/ ___ 

B) Você 

é? 

 Menino 

 Menina 
 

C) Durante as últimas duas semanas, você esteve de férias ou faltou à 

escola por razões NÃO relacionadas a sua saúde? 

 Sim 

 Não 

D) Qual das seguintes 

descreve de melhor 

maneira a origem da 

criança? 

 Branca 

 Mulata 

 Negra 

 Oriental 

 Indígena 

 Outra (Qual?) 

______________ 

 Não sabe 

responder 

 Prefere não 

responde 

E) Em que série 

você está agora? 

 Infantil  

(jardim de 

infância) 

 1ª série 

 2ª serie 

 3ª serie 

 4ª serie 

 5ª série 

 6ª série 

 7ª série 

 Não está na 

escola 

 

Entrevistador: Por favor leia para a criança: 

“Estas questões são feitas para as crianças que, como você, têm Fibrose Cística. Suas 

respostas vão nos ajudar a entender como esta doença é e como seu tratamento lhe ajuda. 

Responder a estas questões vai ajudar a você e a outros como você, no futuro. Para cada 

questão que eu pergunto, escolha uma resposta no cartão que eu vou mostrar para você.” 

 Apresente o cartão laranja para a criança. 

Olhe para este cartão e leia comigo o que ele diz: é verdade, quase sempre é 

verdade, às vezes é verdade ou não é verdade. “Aqui está um exemplo: Se eu 

perguntar se é verdade, se quase sempre é verdade, se às vezes é verdade ou se 
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não é verdade que os elefantes voam, qual das 4 respostas do cartão você 

escolheria? 

 Apresente o cartão azul para a criança. 

“Agora olhe para este cartão e leia comigo o que diz: sempre / frequentemente / às 

vezes / nunca”. 

“Aqui está um outro exemplo: Se eu perguntasse a você se você vai para a alua 

sempre / frequentemente / às vezes / nunca, qual das respostas do cartão você 

escolheria?”. 

 Apresente o cartão laranja para a criança. 

“Agora eu vou fazer algumas perguntas sobre sua vida de todos os dias”. 

“Fale-me se você acha que eu vou ler para você é verdade, quase sempre é 

verdade, às vezes é verdade ou não é verdade”. 

 

Por favor, assinale o quadrado da resposta da criança. 

“Durante as últimas duas 

semanas:” 

É 

verdade 

Quase sempre 

é verdade 

Às vezes 

é 

verdade 

Não é verdade 

1) Você conseguiu andar tão 

depressa quanto os outros 
    

2) Você conseguiu subir as 

escadas tão depressa quanto os 

outros 

    

3) Você foi capaz de correr, pular 

e brincar quanto tempo queira 
    

4) Você conseguiu correr rápido 

e no mesmo tempo como os 

outros 

    

5) Você conseguiu participar de 

esportes que você gosta 
    

6) Você teve dificuldade de 

carregar ou levantar coisas 

pesadas como livros, mochilas ou 

maleta da escola 

    

 

 

 

 

 

 

 

 

Entrevistador: Mostre o cartão azul à criança. 

Por favor assinalar o quadrado indicando a resposta da criança. 
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“E durante as últimas duas 

semanas, diga-me com que 

freqüência:” 

Sempre 
Frequentemen

te 
Às vezes Nunca 

7) Você se sentiu cansado (a)     

8) Você se sentiu bravo (a)     

9) Você se sentiu irritado (a)     

10) Você se sentiu preocupado 

(a) 
    

11) Você ficou (se sentiu) triste     

12) Você teve dificuldade em 

adormecer 
    

13) Você teve sonhos ruins ou 

pesadelos 
    

14) Você se sentiu bem consigo 

mesmo 
    

15) Você teve problemas para 

comer 
    

16) Você teve que parar de 

brincar ou jogar por causa de 

seus tratamentos 

    

17) Você foi forçado a comer     

 

 

 

 

 

 

 

 

 

Entrevistador: Mostre o cartão laranja à criança. 

“Agora você me diga se acha que o que estou lendo para você é verdade, quase sempre 

verdade, às vezes é verdade ou não é verdade”. 
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Por favor assinale o quadrado indicado a resposta da criança. 

“Durante as últimas duas 

semanas:” 

É 

verdade 

Quase sempre 

é verdade 

Às vezes 

é 

verdade 

Não é verdade 

18) Você conseguiu fazer todos 

os tratamentos 
    

19) Você gostou de comer     

20) Você brincou muito com os 

amigos 
    

21) Você ficou em casa mais que 

queria 
    

22) Você se sentiu bem dormindo 

fora de casa 
    

23) Você se sentiu excluído     

24) Você convidou com 

frequência os amigos para sua 

casa 

    

25) Você foi provocado por 

outras crianças 
    

26) Você se sentiu bem falando 

sobre sua doença com outros 
    

27) Você pensou que era muito 

pequeno (a) 
    

28) Você pensou que você era 

muito magro (a) 
    

29) Você pensou que você era 

diferente fisicamente dos outros 

de sua idade 

    

30) Fazer seus tratamentos 

deixou você chateado (a) 
    

 

 

 

Entrevistador: Apresente o cartão azul para a criança novamente. 

Assinale o quadrado indicando a sua criança. 
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“Diga-me quantas vezes nas 

últimas duas semanas:” 
Sempre 

Frequentemen

te 
Às vezes Nunca 

31) Você tossiu durante o dia     

32) Você acordou à noite por 

causa da tosse 
    

33) Você tossiu com catarro     

34) Você teve falta de ar     

35) Seu estômago doeu     

 

Por favor, assegure-se que todas as questões foram respondidas. 

OBRIGADO POR SUA COOPERAÇÃO! 
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Programa Qualidade de Vida em Fibrose Cística 
Questionários para crianças de 12 a 13 anos de idade 

Estabilidade Clínica para Pacientes com Fibrose Cística 

NOS ÚLTIMOS 30 DIAS 

1) A tosse 

está: 

  

Inalterada 
  Melhorou  Piorou   Está sem tosse 

2) Teve 

febre 

acima de 

38° C 

  Sim 

  Não 

Durante esta 

última semana? 

  Sim 

  Não 

Está sem febre 

há quantos 

dias? 

_______ 

3) Como 

está o 

catarro 

(escarro)? 

  

Inalterado 

  Diminuiu 

 

  Aumentou 
Mudou de 

cor? 

  Sim 

  Não 
  

 O catarro está:   Claro   Amarelo  Esverdeado 
  Com 

sangue 

4) Esteve internado 

ou foi ao P. 

Socorro? 

  

Sim 
  

Não 

Por piora 

Clínica? 

  

Sim 
  

Não 

Há quantos 

dias? 
_______ OU 

 
Fez internação 

programada? 

  

Sim 
  

Não 

Há quantos 

dias? 
 _______ 

5) Teve falta de ar 

maior que o 

habitual? 

  Sim 

  Não 

6) Usa O2? 
  Sim 

  Não 

  Diariamente 

  Só a noite 
  Só nas crises de falta de ar 

 Necessitou de O2 ou aumentou o n°de litros/min? 
  Sim 

  Não 

7) Necessitou usar 

medicação a mais nos 

últimos 30 dias? 

  

Sim 
  

Não 

 Antibióticos 

  Broncodilatador 

Outros: 

___________________

__ 

8) Faltou a escola ou ao trabalho por piora 

clínica? 

  Sim 

  Não 

    

 

PARA USO DO ENTREVISTADOR – CRITÉRIOS PARA ADIAR A ENTREVISTA 

  1 (Piora) + 2 (durante última semana) + 3 (aumento, esverdeado ou com sangue) + 

5 (sim) e/ou 6 (necessidade maior de uso de O2) e/ou 8 (sim) 
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 Internação por piora clínica nos últimos 30 dias 

 Internação programada nos últimos 15 dias 

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 é a data do seu 

nascimento? 
___/ ___/ ___ 

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 de melhor 

maneira a sua origem? 

 Branca 

 Mulata 

 Negra 

 Oriental 

 Indígena 

 Outra (Qual?) 

______________ 

 Não sabe 

responder 

 Prefere não 

responde 

E) Em que série você está 

agora? 

 5ª série 

 6ª série 

 7ª série 

 8ª série 

 9ª série 

 Não está na escola 

 

Durante as últimas duas 

semanas: 

É 

verdade 

Quase sempre 

é verdade 

Às vezes 

é 

verdade 

Não é verdade 

1) Você foi capaz de andar tão 

depressa quanto os outros 
    

2) Você foi capaz de subir as 

escadas tão depressa quanto os 

outros 

    

3) Você foi capaz de correr, pular 

e brincar quando teve vontade 
    

4) Você foi capaz de correr 

rápido e no mesmo tempo que os 

outros 
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5) Você foi capaz de participar de 

esportes que você gosta 
    

6) Você teve dificuldade de 

carregar ou levantar coisas 

pesadas como livros, mochilas ou 

maleta da escola 

    

Durante as últimas duas 

semanas, indique com que 

freqüência: 

Sempre 
Frequentemen

te 
Às vezes Nunca 

7) Você se sentiu cansado (a)     

8) Você se sentiu bravo (a)     

9) Você se sentiu irritado (a)     

10) Você se sentiu preocupado 

(a) 
    

11) Você ficou (se sentiu) triste     

12) Você teve dificuldade em 

adormecer 
    

13) Você teve sonhos ruins ou 

pesadelos 
    

14) Você se sentiu bem consigo 

mesmo 
    

15) Você teve problemas para 

comer 
    

16) Você teve que parar de 

brincar ou jogar por causa de 

seus tratamentos 

    

17) Você foi obrigado a comer     
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Durante as últimas duas 

semanas: 

É 

verdade 

Quase sempre 

é verdade 

Às vezes 

é 

verdade 

Não é verdade 

18) Você foi capaz de fazer todos 

os seus tratamentos 
    

19) Você gostou de comer     

20) Você ficou muito com os 

amigos 
    

21) Você ficou em casa mais que 

queria 
    

22) Você se sentiu bem dormindo 

fora de casa 
    

23) Você se sentiu excluído     

24) Você convidou com 

frequência os amigos para sua 

casa 

    

25) Você foi ridicularizado por 

outras crianças 
    

26) Você se sentiu bem falando 

sobre sua doença com outros 
    

27) Você pensou que era muito 

pequeno (a) 
    

28) Você pensou que você era 

muito magro (a) 
    

29) Você pensou que você era 

diferente fisicamente dos outros 

de sua idade 

    

30) Fazer seus tratamentos 

deixou você chateado (a) 
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Diga-nos quantas vezes nas 

últimas duas semanas: 
Sempre 

Frequentemen

te 
Às vezes Nunca 

31) Você tossiu durante o dia     

32) Você acordou à noite por 

causa da tosse 
    

33) Você tossiu com catarro     

34) Você teve falta de ar     

35) Seu estômago doeu     

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

Por favor, assegure-se que todas as questões foram respondidas. 

OBRIGADO POR SUA COOPERAÇÃO! 
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Programa Qualidade de Vida em Fibrose Cística 
Questionários para adolescentes e adultos (pacientes acima de 14 anos) 

Estabilidade Clínica para Pacientes com Fibrose Cística 

NOS ÚLTIMOS 30 DIAS 

1) A tosse 

está: 

  

Inalterada 
  Melhorou  Piorou   Está sem tosse 

2) Teve 

febre 

acima de 

38° C 

  Sim 

  Não 

Durante esta 

última semana? 

  Sim 

  Não 

Está sem febre 

há quantos 

dias? 

_______ 

3) Como 

está o 

catarro 

(escarro)? 

  

Inalterado 

  Diminuiu 

 

  Aumentou 
Mudou de 

cor? 

  Sim 

  Não 
  

 O catarro está:   Claro   Amarelo  Esverdeado 
  Com 

sangue 

4) Esteve internado 

ou foi ao P. 

Socorro? 

  

Sim 
  

Não 

Por piora 

Clínica? 

  

Sim 
  

Não 

Há quantos 

dias? 
_______ OU 

 
Fez internação 

programada? 

  

Sim 
  

Não 

Há quantos 

dias? 
 _______ 

5) Teve falta de ar 

maior que o 

habitual? 

  Sim 

  Não 

6) Usa O2? 
  Sim 

  Não 

  Diariamente 

  Só a noite 
  Só nas crises de falta de ar 

 Necessitou de O2 ou aumentou o n°de litros/min? 
  Sim 

  Não 

7) Necessitou usar 

medicação a mais nos 

últimos 30 dias? 

  

Sim 
  

Não 

 Antibióticos 

  Broncodilatador 

Outros: 

___________________

__ 

8) Faltou a escola ou ao trabalho por piora 

clínica? 

  Sim 

  Não 

    

 

PARA USO DO ENTREVISTADOR – CRITÉRIOS PARA ADIAR A ENTREVISTA 

  1 (Piora) + 2 (durante última semana) + 3 (aumento, esverdeado ou com sangue) + 

5 (sim) e/ou 6 (necessidade maior de uso de O2) e/ou 8 (sim) 
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 Internação por piora clínica nos últimos 30 dias 

 Internação programada nos últimos 15 dias 

Questionário de Fibrose Cística – Adolescentes e adultos (pacientes acima de 14 anos) 

A compreensão do impacto que 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 especialmente desenvolvido para pessoas portadoras de fibrose 

cística. Obrigada por completar este 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 certas ou erradas! Se você 

está em dúvida quanto à resposta, escolha a que estiver mais próxima da sua situação. 
SEÇÃO I. DEMOGRAFIA 

Por favor, complete as informações abaixo: 

A) Data de 

nascimento: 
___/ ___/ ___ 

B) 

Sexo: 

 Masculino 

 Feminino 

C) Durante as últimas duas semanas sua criança esteve de 

férias ou faltou à escola por razões NÃO relacionadas à 

saúde? 

 Sim 

 Não 

D) Estado 

Civil: 

 Solteiro (a)/nunca 

casou 

 Casado (a) 

 Separado (a) 

 Viúvo (a) 

 Divorciado (a) 

 2º casamento 

 Juntado (a) 

E) Qual a origem dos seus familiares? 

 

 

 Branca 

 Mulata 

 Negra 

 Oriental 

 Indígena 

 Prefere não responder 

 Não sabe o que responder 

 Outra (Qual?) 

________________________

__ 

F) Qual foi o grau máximo de escolaridade que você completou? 
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 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 freqüentou 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 

 Durante as últimas duas 

semanas em que nível você teve 

dificuldade para: 

Muita 

dificuldad

e 

Alguma 

dificuldade 

Pouca 

dificuldad

e 

Sem 

dificuldade 

1) Realizar atividades vigorosas 

como correr ou praticar esportes 
    

2) Andar tão depressa quanto os 

outros 
    

3) Carregar ou levantar coisas 

pesadas como livros, pacotes ou 

mochilas 

    

4 Subir um lance de escadas     

5) Subir tão depressa quanto os 

outros 
    

 

Durante as últimas duas 

semanas indique quantas vezes: 
Sempre 

Frequentement

e 
Às vezes Nunca 

6) Você se sentiu bem     
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7) Você se sentiu preocupado (a)     

8) Você se sentiu inútil     

9) Você se sentiu cansado (a)     

10) Você se sentiu cheio (a) de 

energia 
    

11) Você se sentiu exausto (a)     

12) Você se sentiu triste     

 

Por favor, circule a letra que indica a sua resposta. Escolha apenas uma reposta para cada 

questão. 

Pensando sobre o seu estado de saúde nas últimas duas semanas: 

13) Qual é a sua dificuldade para andar? 

a. Você consegue andar por longo período, sem se cansar 

b. Você consegue andar por longo período, mas se cansa 

c. Você não consegue andar por longo período porque se cansa rapidamente 

d. Você evita de andar, sempre que é possível, porque é muito cansativo 

14) Como você se sente em relação à comida: 

a. Só de pensar na comida, você se sente mal 

b. Você nunca gosta de comer 

c. Você às vezes é capaz de gostar da comida 

d. Você sempre gosta de comer 

15) Até que ponto os tratamentos que você faz tornam a sua vida diária difícil? 

a. Nem um pouco 

b. Um pouco 

c. Moderadamente 

d. Muito atenciosamente, 

16) Quanto tempo você gasta nos tratamentos diariamente? 

a. Muito tempo 

b. Algum tempo 



146 

 

 

 

c. Pouco tempo 

d. Não muito tempo 

17) O quanto é difícil para você realizar seus tratamentos, inclusive medicações, 

diariamente? 

a. Não é difícil 

b. Um pouco difícil 

c. Moderadamente difícil 

d. Muito difícil 

 

18) O que você pensa da sua saúde no momento? 

a. Excelente 

b. Boa 

c. Mais ou menos (regular) 

d. Ruim 

Pensando sobre a sua saúde, 

durante as últimas duas semanas, 

indique na sua opinião em que 

grau as sentenças abaixo são 

falsas ou verdadeiras: 

É 

verdade 

Quase 

sempre é 

verdade 

Às vezes é 

verdade 

Não é 

verdade 

19) Eu tenho dificuldade em me  

recuperar após esforço físico 
    

20) Eu preciso limitar atividades 

intensas como correr ou jogar 
    

21) Eu tenho que me esforçar para 

comer 
    

22) Eu preciso ficar em casa mais 

do que eu gostaria 
    

23) Eu me sinto bem falando sobre 

minha doença com os outros 
    

24) Eu acho que estou muito magro 

(a) 
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25) Eu acho que minha aparência é 

diferente dos outros da minha idade 
    

26) Eu me sinto mal com minha 

aparência física 
    

27) As pessoas têm medo que eu 

possa ser contagioso (a) 
    

28) Eu fico bastante com os meus 

amigos 
    

29) Eu acho que a minha tosse 

incomoda os outros 
    

30) Eu me sinto confortável ao sair 

de noite 
    

31) Eu me sinto só com frequência     

32) Eu me sinto saudável     

33) É difícil fazer planos para o 

futuro (por exemplo: freqüentar 

faculdade, casar, progredir no 

emprego) 

    

34) Eu levo uma vida normal     

 

SEÇÃO III. ESCOLA, TRABALHO OU ATIVIDADES DIÁRIAS 

35) Quantos problemas você teve para manter suas atividades escolares trabalho 

profissional ou outras atividades diárias, durante as últimas duas semanas? 

a. Você não teve problemas 

b. Você conseguiu manter atividades, mas foi difícil 

c. Você ficou para trás 

d. 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 última duas semanas? 

a. O tempo todo 

b. Nunca 

c. Freqüentemente 
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d. Às vezes 

37) O quanto a Fibrose Cística atrapalha você para cumprir seus objetivos pessoais, na 

escola ou no trabalho? 

a. O tempo todo 

b. Nunca 

c. Freqüentemente 

d. Às vezes 

38) Quanto a Fibrose Cística interfere nas suas saídas de casa, tais como fazer compras ou 

ir ao banco? 

a. O tempo todo 

b. Nunca 

c. Freqüentemente 

d. Às vezes 

 

SEÇÃO IV. DIFICULDADES E SINTOMAS 

Indique como você têm se 

sentido durante as últimas duas 

semanas 

Muito Algum (a) 
Um 

pouco 
Nada 

39) Você teve dificuldades para  

ganhar peso? 
    

40) Você estava encatarrado (a)?     

41) Você tossiu durante o dia?     

42) Você teve que expectorar  

catarro? 
    * 

* Vá para a questão 44 

.43) O seu catarro (muco) é predominantemente: 

 Claro 

 Claro para amarelado 

 Amarelo - esverdeado 

 Com traços de sangue 

 Não sabe 
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Com que frequência, nas 

últimas duas semanas: 
Sempre 

Frequentement

e 
Às vezes Nunca 

44) Você tem tido chiado     

45) Você tem tido falta de ar     

46) Você tem acordado à noite 

porque estava tossindo 
    

47) Você tem tido problema de  

gases 
    

48) Você tem tido diarréia     

49) Você tem tido dor abdominal     

50) Você tem tido problemas  

alimentares 
    

 

Por favor, assegure-se que todas as questões foram respondidas. 

OBRIGADO POR SUA COOPERAÇÃO! 
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Programa Qualidade de Vida em Fibrose Cística 
Questionários para Pais / Cuidadores (crianças de 6 a 13 anos) 

Estabilidade Clínica para Pacientes com Fibrose Cística 

NOS ÚLTIMOS 30 DIAS 

1) A tosse 

está: 

  

Inalterada 
  Melhorou  Piorou   Está sem tosse 

2) Teve 

febre 

acima de 

38° C 

  Sim 

  Não 

Durante esta 

última semana? 

  Sim 

  Não 

Está sem febre 

há quantos 

dias? 

_______ 

3) Como 

está o 

catarro 

(escarro)? 

  

Inalterado 

  Diminuiu 

 

  Aumentou 
Mudou de 

cor? 

  Sim 

  Não 
  

 O catarro está:   Claro   Amarelo  Esverdeado 
  Com 

sangue 

4) Esteve internado 

ou foi ao P. 

Socorro? 

  

Sim 
  

Não 

Por piora 

Clínica? 

  

Sim 
  

Não 

Há quantos 

dias? 
_______ OU 

 
Fez internação 

programada? 

  

Sim 
  

Não 

Há quantos 

dias? 
 _______ 

5) Teve falta de ar 

maior que o 

habitual? 

  Sim 

  Não 

6) Usa O2? 
  Sim 

  Não 

  Diariamente 

  Só a noite 
  Só nas crises de falta de ar 

 Necessitou de O2 ou aumentou o n°de litros/min? 
  Sim 

  Não 

7) Necessitou usar 

medicação a mais nos 

últimos 30 dias? 

  

Sim 
  

Não 

 Antibióticos 

  Broncodilatador 

Outros: 

___________________

__ 

8) Faltou a escola ou ao trabalho por piora 

clínica? 

  Sim 

  Não 

    

 

PARA USO DO ENTREVISTADOR – CRITÉRIOS PARA ADIAR A ENTREVISTA 

  1 (Piora) + 2 (durante última semana) + 3 (aumento, esverdeado ou com sangue) + 

5 (sim) e/ou 6 (necessidade maior de uso de O2) e/ou 8 (sim) 
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 Internação por piora clínica nos últimos 30 dias 

 Internação programada nos últimos 15 dias 

Questionário de Fibrose Cística – 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 (a) 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 (a) seu (sua) filho (a). 
SEÇÃO I. DEMOGRAFIA 

A) Qual é a data do nascimento da sua 

criança? 
___/ ___/ ___ 

B) Qual é o seu 

parentesco com a criança? 

 Mãe 

 Pai 

 Avó 

 Avô 

 

Madrasta 

 Padrasto 

 Outro (qual?) 

____________ 

C) Qual das seguintes descreve de melhor maneira a origem da sua criança? 

 

 

 Branca 

 Mulata 

 Negra 

 Oriental 

 Indígena 

 Prefere não responder 

 Não sabe o que responder 

 Outra (Qual?) 

________________________

__ 

D) Durante as últimas duas semanas sua criança esteve de 

férias ou faltou à escola por razões NÃO relacionadas à 

saúde? 

 Sim 

 Não 

E) Qual a data do seu 

nascimento? 
___/ ___/ ___ 

F) Qual é o maior grau de escolaridade que o 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 freqüentou a escola 
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SEÇÃO II. QUALIDADE DE VIDA 

Por favor, indique como a sua criança se sentiu nas últimas duas semanas. Assinale o 

quadrado, indicando a resposta. 

 Assinale qual a dificuldade que 

a sua criança tem para: 

Muita 

dificuldad

e 

Alguma 

dificuldade 

Pouca 

dificuldad

e 

Sem 

dificuldade 

1) Realizar atividades vigorosas 

como correr ou praticar esportes 
    

2) Andar tão depressa quanto os 

outros 
    

3) Subir escadas tão depressa 

quanto os outros 
    

4) Carregar ou levantar objetos 

pesados como livros, mochilas ou 

maletas da escola 

    

5) Subir vários lances de escada     

 

Durante as últimas duas 

semanas indique com que 

freqüência a sua criança: 

Sempre 
Frequentemen

te 
Às vezes Nunca 

6) Pareceu estar feliz     

7) Pareceu estar preocupado (a)     

8) Pareceu estar cansado (a)     

9) Pareceu estar bravo (a)     

10) Pareceu estar bem     

11) Pareceu estar irritado (a)     

12) Pareceu cheio (a) de energia     
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13) Faltou ou chegou atrasado (a) 

na escola ou em outras atividades 

por causa da doença ou dos 

tratamentos 

    

 

Por favor, circule a letra que indica a sua resposta. Escolha, por favor, apenas uma resposta 

para cada questão. 

Pensando sobre a saúde de sua criança nas últimas duas semanas, indique: 

14) Até que ponto a sua criança participou de esportes e de outras atividades tais como 

aulas de ginástica? 

e. Não participou de atividades físicas 

f. Participou dos esportes, mas menos que o habitual 

g. Participou, como de costume, mas com alguma dificuldade 

h. Teve participação nos esportes sem nenhuma dificuldade 

15) Qual a dificuldade dela para andar? 

e. Consegue andar por longo período sem se cansar 

f. Consegue andar por longo período, mas se cansa 

g. Não consegue andar por longo período porque se cansa rapidamente 

h. Evita andar sempre que é possível, porque é muito cansativo 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

Por favor, assinale o quadrado que indica a sua resposta. 
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Pensando a respeito da saúde da 

sua criança, nas últimas duas 

semanas 

É 

verdade 

Quase sempre 

é verdade 

Às vezes 

é 

verdade 

Não é verdade 

16) Minha criança tem 

dificuldade em se recuperar após 

esforço físico 

    

17) As horas das refeições são 

difíceis 
    

18) Os tratamentos da minha 

criança atrapalham suas 

atividades 

    

19) Minha criança se sente 

pequena quando comparada com 

outras crianças da mesma idade 

    

20) Minha criança se sente 

fisicamente diferente de outras 

crianças de mesma idade 

    

21) Minha criança pensa que é 

muito magra 
    

22) Minha criança se sente 

saudável 
    

23) Minha criança tende ser 

retraído (a) 
    

24) Minha criança leva vida 

normal 
    

25) Minha criança diverte-se 

menos que o habitual 
    

26)Minha criança tem dificuldade 

de conviver com os outros 
    

27) Minha criança tem 

dificuldade em se concentrar 
    

28) Minha criança consegue 

realizar tarefas escolares 
    

29) Minha criança não está indo 

bem na escola como costumava ir 
    

30) Minha criança gasta um 

monte de tempo nos seus 

tratamentos 
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Por favor, circule a letra que indica a sua resposta. Escolha, por favor, apenas uma resposta 

para cada questão. 

31) Até que ponto é difícil para sua criança fazer os tratamentos (inclusive a medicação) 

todos os dias? 

e. Não é difícil 

f. Um pouco difícil 

g. Moderadamente difícl 

h. É muito difícil 

32) O que você acha da saúde da sua criança no momento? 

e. Excelente 

f. Boa 

g. Mais ou menos (regular) 

h. Ruim 

 

SEÇÃO III. DIFICULDADES E SINTOMAS 

A próxima série de questões foi designada para determinar a freqüência com que sua 

criança apresenta alguns problemas respiratórios, como tosse e a dificuldade para 

respirar (falta de ar). 

 Muito Algum 
Um 

pouco 
Nada 

33) Minha criança teve 

dificuldades em ganhar peso 
    

34) Minha criança estava 

encatarrada 
    

35) Minha criança tossiu durante 

o dia 
    

36) Minha criança teve 

expectoração com catarro 
    

37) O catarro da minha criança tem sido predominantemente: 
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 Claro 

 Claro para amarelado 

 Amarelo - esverdeado 

 Com traços de sangue 

 Não sabe 

Durante as últimas duas 

semanas: 
Sempre 

Frequentemen

te 
Às vezes Nunca 

38) Meu (minha) filho (a) teve 

chiado 
    

39) Meu (minha) filho (a) teve 

falta de ar 
    

40) Meu (minha) filho (a) 

acordou à noite porque estava 

tossindo 

    

41) Meu (minha) filho (a)teve 

gases 
    

42) Meu (minha) filho (a) teve 

diarréia 
    

43) Meu (minha) filho (a) teve 

dor abdominal 
    

44) Meu (minha) filho (a) teve 

problemas com alimentação 
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ANEXO B: APROVAÇÃO NO COMITÊ DE ÉTICA EM PESQUISA.
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