
377

PE
SQ

U
IS

A
 O

R
IG

IN
A

L

DOI: 10.1590/1809-2950/20006927042020

1Universidade do Estado de Santa Catarina (Udesc) – Florianópolis (SC), Brasil. E-mail: francielimucha@yahoo.com.br. Orcid: 0000-0001-6315-6975
2Universidade do Estado de Santa Catarina (Udesc) – Florianópolis (SC), Brasil. E-mail: suellenrosa27@gmail.com. Orcid: 0000-0003-4818-1819
3Universidade do Estado de Santa Catarina (Udesc) – Florianópolis (SC), Brasil. E-mail: annacsalmeida@hotmail.com. Orcid: 0000-0002-0874-9804
4University of St. Augustine (USA) – Miami (FL), Estados Unidos. E-mail: tgbobbio@gmail.com. Orcid: 0000-0002-5327-8378
5Universidade do Estado de Santa Catarina (Udesc) – Florianópolis (SC), Brasil. E-mail: juccardosoo@gmail.com. Orcid: 0000-0002-2371-8416
6Universidade do Estado de Santa Catarina (Udesc) – Florianópolis (SC), Brasil. E-mail: cacaiss@yahoo.com.br. Orcid: 0000-0002-6139-9727

377

Endereço para correspondência: Camila Schivinski – Rua Pascoal Simone, 358, Coqueiros – Florianópolis (SC), Brasil – CEP: 88080-350 – E-mail: cacaiss@yahoo.com.br –  
Fonte de financiamento: termo de Outorga Fapesc nº 2017TR645 – Conflito de interesses: nada a declarar – Apresentação: 01 abr. 2020 – Aceito para publicação: 15 mai. 2020. 

Força muscular respiratória e qualidade de vida em 
crianças e adolescentes com fibrose cística 
Respiratory muscle strength and quality of life in children and adolescent with cystic fibrosis 
Fuerza muscular respiratoria y calidad de vida en niños y adolescentes con fibrosis quística
Francieli Camila Mucha1, Suellen Bitencourt Rosa2, Ana Carolina da Silva Almeida3, Tatiana Godoy 
Bobbio4, Juliana Cardoso5, Camila Isabel Santos Schivinski6

RESUMO | A fibrose cística (FC) é uma doença genética 

multissistêmica caracterizada por obstrução crônica 

que, associada a outras alterações pulmonares, pode 

comprometer a força muscular respiratória (FMR) e, em 

consequência, interferir no desempenho de atividades 

típicas da infância, alterando a qualidade de vida (QV) 

dessa população. O objetivo do estudo foi avaliar a relação 

entre FMR e QV de crianças e adolescentes com FC. Trata-

se de um estudo transversal, que incluiu pacientes com 

idades entre 6 e 14 anos, provenientes de um centro de 

referência no Brasil. Realizou-se avaliação antropométrica 

e da FMR, esta utilizando as pressões inspiratória 

(PImáx) e expiratória máximas (PEmáx) por meio da 

manovacuômetria digital (Globalmed® MVD300). Aplicou-

se o Cystic Fibrosis Questionnaire (QFC), questionário 

específico para a avaliar a QV nessa doença, nas versões 

para crianças (QFC-C) e para os pais ou responsáveis 

(QFC-R). A gravidade da doença foi classificada segundo 

o escore de Schwachman Doeurshuk (ESD). Dados sobre 

a colonização de bactérias e o genótipo da doença foram 

consultados por meio da análise dos prontuários. Analisou-

se os dados por meio do software SPSS version 20.0 for 

Windows. Após o teste Shapiro-Wilk, aplicou-se o teste 

de correlação de Pearson ou Spearman. Em toda a análise 

foi adotado nível de significância de 5%. Participaram do 

estudo 28 crianças (15 meninos) com média de idade de 

10,10±1,79 anos, as quais apresentaram FMR próxima ao 

predito e pontuações do QFC indicando boa QV. O ESD 

relacionou-se negativamente com domínio digestivo 

(p=0,03; rho=-0,400). A PEmáx apresentou correlação 

negativa com domínio corpo do QFC-R (p=0,002; rho=-

0,426) e com domínio tratamento do QFC-C (p=0,01; 

rho=-0,453). A PImáx apresentou correlação positiva 

com os domínios físico (p=0,03; rho=0,410), emocional 

(p=≤0,001; rho=0,573) e tratamento (p=≤0,01; rho=-

0,605) do QFC-C. A PImáx também mostrou correlação 

positiva com o domínio respiratório (p=0,01; rho=0,572) 

do QFC-R. Em conclusão, identificou-se associação entre 

domínios da QV e FMR, bem como com o ESD e aspectos 

nutricionais. Essa amostra apresentou valores de FMR 

acima do esperado e boa QV.

Descritores | Fibrose Cística; Força Muscular; Qualidade 

de Vida.

ABSTRACT | Cystic fibrosis (CF) is a multisystemic genetic 

disease characterized by chronic obstruction that, associated 

with other pulmonary changes, can compromise respiratory 

muscle strength (RMS) and, consequently, interfere with the 

performance of typical childhood activities, changing the 

quality of life(QOL) of this population. The aim of the study 

was to evaluate the relationship between RMS and QOL of 

children and adolescents with CF. This is a cross-sectional 

study, which included patients without acute pulmonary 

exacerbation, aged between 6 and 14 years, from a reference 

center in Brazil. Anthropometric and RMS assessments 

were performed, using maximum inspiratory (MIP) and 

expiratory (MEP) pressures using digital manovacuometry 

(Globalmed® MVD300). The Cystic Fibrosis Questionnaire 

was applied, a specific questionnaire to assess QOL in this 

disease, in versions for children (QOL-C) and for parents 

http://dx.doi.org/10.590/1809-2950/12371922012015


Fisioter Pesqui. 2020;27(4):377-384

378

or guardians (QOL-P). The severity of the disease was classified 

according to the Schwachman Doeurshuk score (ESD). Data on 

colonization and genotype were consulted through the analysis 

of medical records. The data was analyzed using the SPSS version 

20.0 for Windows software. After the Shapiro-Wilkt test, Pearson’s 

or Spearman’s correlation test was applied. Throughout the analysis, 

a significance level of 5% was adopted. Twenty-eight children (15 

boys) participated in the study, with a mean age of 10.10 ± 1.79 

years, who had a near-predicted RMS and QOL scores indicating 

good QOL. The ESD was negatively related to the digestive domain 

(p=0.03; rho=-0.400). MEP showed a negative correlation with the 

QOL-P body domain (p=0.002; rho=-0.426) and with the QOL-C 

treatment domain (p=0.01; rho=-0.453). MIP showed a positive 

correlation with the physical (p=0.03; rho=0.410), emotional 

(p=≤0.001; rho=0.573) and treatment (p=≤0.01; rho=-0.605) 

domains of the QOL-C. MIP also showed a positive correlation 

with the respiratory domain (p=0.01; rho=0.572) of the QOL-P. In 

conclusion, an association was identified between QOL and RMS 

domains, as well as with ESD and nutritional aspects. This sample 

showed higher than expected RMS values and good QOL.

Keywords | Cystic Fibrosis; Muscle Strength; Quality of Life.

RESUMEN | La fibrosis quística (FQ) es una enfermedad genética 

multisistémica caracterizada por una obstrucción crónica que, 

asociada a otras alteraciones pulmonares, puede comprometer la 

fuerza de los músculos respiratorios (FMR), lo que en consecuencia 

interfiere en el desempeño de las actividades típicas de la infancia 

alterando la calidad de vida (CV) de esta población. El objetivo 

de este estudio fue evaluar la relación entre la FMR y la CV de 

niños y adolescentes con FQ. Este es un estudio transversal, en el 

cual participaron pacientes de entre 6 y 14 años de un centro de 

referencia en Brasil. Se realizaron evaluaciones antropométricas y 

de FMR, para esta se utilizó presión inspiratoria máxima (PImáx.) y 

presión espiratoria máxima (PEmáx.) mediante manovacuometría 

digital (Globalmed MVD300). Se aplicó el Cuestionario de fibrosis 

quística (CFC) específico para evaluar la CV en esta enfermedad, 

en versiones para niños (CFC-N) y para padres o tutores (CFC-T). 

La clasificación de la gravedad de la enfermedad siguió el puntaje 

de Schwachman Doeurshuk (ESD). Se consultaron datos sobre la 

colonización bacteriana y el genotipo de la enfermedad mediante 

el análisis de historias clínicas. Para el análisis de datos se utilizó 

el software SPSS versión 20.0 para Windows. Tras la prueba de 

Shapiro-Wilk, se aplicó la prueba de correlación de Pearson o 

Spearman. El nivel de significancia que se adoptó fue del 5%. En el 

estudio participaron 28 niños (15 varones), con promedio de edad 

de 10,10±1,79 años, que presentaron puntuaciones de FMR cerca al 

predicho y el puntaje de CFC que indicaba una buena CV. El ESD 

se relacionó negativamente con el dominio digestivo (p=0,03; 

rho=-0,400). La PEmáx. presentó una correlación negativa con 

el dominio cuerpo de CFC-T (p=0,002; rho=-0,426) y con el 

dominio de tratamiento de CFC-N (p=0,01; rho=-0,453). La PImáx. 

mostró una correlación positiva con los dominios físico (p=0,03; 

rho=0,410), emocional (p=≤0,001; rho=0,573) y tratamiento 

(p=≤0,01; rho=-0,605) del CFC-N. La PImáx. también presentó 

una correlación positiva con el dominio respiratorio (p=0,01; 

rho=0,572) del CFC-T. En conclusión, se identificó una asociación 

entre los dominios CV y FMR, así como el ESD y los aspectos 

nutricionales. Esta muestra presentó valores de FMR superiores 

a los esperados y una buena CV.

Palabras clave | Fibrosis Quística; Fuerza Muscular; Calidad de Vida.

INTRODUÇÃO

A Fibrose cística (FC) é uma doença genética 
multissistêmica do tipo autossômica recessiva, decorrente 
de uma mutação no gene Cystic Fibrosis Transmembrane 
Regulator (CFTR) que compromete a proteína 
reguladora da condutância trans-membrana, resultando 
em um desequilíbrio na concentração de cloro e sódio 
das glândulas exócrinas. Trata-se do distúrbio genético 
recessivo mais comum e limitante da vida na população 
caucasiana, sendo caracterizado principalmente por 
alteração pulmonar obstrutiva crônica, insuficiência 
pancreática e desnutrição1,2. Atualmente, a doença 
pulmonar obstrutiva crônica é a principal causa de 

morbidade3. Segundo o registro brasileiro de fibrose 
cística, no ano de 2017, 86% dos óbitos foram decorrentes 
de alterações respiratórias4.

A obstrução das vias aéreas é causada pela produção 
excessiva de secreção, propiciando a presença de inflamação 
crônica e infecções recorrentes. Em consequência, o 
aumento da resistência das vias aéreas e do trabalho 
respiratório, a hiperinsuflação pulmonar, o déficit 
nutricional, a alteração da complacência e o desarranjo 
do equilíbrio tóraco-abdominal, são alguns fatores que 
podem determinar alterações na força dos músculos 
respiratórios (FMR)5,6.

Alguns estudos apontam para a perda na pressão 
inspiratória6,7 na FC, atribuindo essa diminuição 
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da FMR com o comprometimento da capacidade 
ventilatória, possibilidade de fadiga, intolerância ao 
exercício e às atividades de vida diárias (AVD)8,9. Essa 
inatividade física aliada à diminuição progressiva do 
condicionamento físico inicia um ciclo vicioso, no qual 
a piora da dispneia associa-se à diminuição da atividade 
física, e isso acaba refletindo nas AVD e em atividades 
típicas da infância6, o que compromete a qualidade de 
vida (QV)10 dessa população.

Deste modo, a mensuração da QV e monitorização da 
FMR são relevantes na rotina de avaliação de indivíduos 
com FC, e imprescindíveis no acompanhamento do 
desenvolvimento da criança. No entanto, na faixa 
etária pediátrica, poucos trabalhos são realizados 
especificamente sobre a associação entre QV e a FMR. 
Sendo assim, o objetivo deste estudo foi analisar a relação 
entre a FMR e a QV de crianças e adolescentes com FC, 
e partiu-se da hipótese que essa relação está presente 
na população estudada.

METODOLOGIA

Esta pesquisa consiste em um estudo analítico 
observacional transversal, que incluiu crianças e 
adolescentes entre 6 e 14 anos de idade, com diagnóstico 
de FC confirmado pelo teste do suor e exame genético11. 
Trata-se de uma amostra de conveniência composta por 
pacientes que são acompanhados no ambulatório de FC 
do Hospital Infantil Joana de Gusmão, em Florianópolis 
(SC), Brasil, e por crianças e adolescentes vinculados 
ao programa de extensão “Brincando de Respirar”, da 
Universidade do Estado de Santa Catarina. O projeto foi 
aprovado pelo Comitê de Ética em Pesquisa do referido 
hospital sob o registro CAAE: 36493314.8.00005361, 
sendo respeitados os princípios de ética na pesquisa 
com seres humanos presentes na resolução 466/12 do 
Conselho Nacional de Saúde, bem como os sigilos éticos 
e de privacidade.

Para o cálculo amostral foram analisados os dados 
de pressão inspiratória máxima (PImáx) e de pressão 
expiratória máxima (PEmáx) obtidos em um estudo 
piloto, que incluiu 10 indivíduos. Para este cálculo, 
comparou-se esses dados com os valores apresentados 
na literatura e, considerando-se uma diferença a ser 
detectada de 3cmH2O, um desvio-padrão de 8cmH2O, 
um poder de teste de 95% com nível de significância 
de 5%, estimou-se 28 indivíduos como suficientes para 
comporem a amostra final.

Foram incluídos no estudo crianças e adolescentes 
com FC colaborativos, sem doença musculoesquelética, 
reumática, neurológica, auditiva e visual, e sem doença 
respiratória aguda no momento da coleta de dados. 
A estabilidade clínica12 foi garantida pela baixa 
pontuação diante da aplicação dos escores Cystic Fibrosis 
Clinical Score13 e Cystic Fibrosis Fundation Score14 no 
momento da coleta de dados, os quais identificam a 
presença de exacerbação pulmonar aguda. Também 
foram registrados dados sobre a colonização, e os 
genótipos foram consultados por meio da análise 
dos prontuários; bem como a gravidade da doença 
classificada pela equipe multidisciplinar segundo o 
escore de Schwachman Doeurshuk (ESD)15. Seriam 
excluídos os indivíduos que não conseguissem entender 
a execução do teste ou manifestassem incapacidade em 
realizar adequadamente a avaliação proposta, o que não 
ocorreu nesta pesquisa.

Selecionados os participantes, inicialmente realizou-
se a avaliação antropométrica por meio das medidas 
de massa (Veta SlimWiso modelo W904i), estatura 
(estadiômetro fixo da marca Sanny®) e cálculo de índice 
de massa corporal (IMC)16.

Para avaliação da QV aplicou-se o Cystic Fibrosis 
Questionnaire, um questionário de qualidade de vida em 
fibrose cística, (QFC) traduzido e validado para o uso no 
Brasil por Rozov, Cunha, Nascimento, Quittner, Jardim17. 
Existem quatro versões de QFC: (1) desenvolvidos 
para crianças (QFC-C) com FC de 6 a 11 anos; (2) 
para crianças de 12 a 13 anos; (3) indivíduos acima de 
14 anos; e (4) para os pais ou responsáveis (QFC-R) 
dos pacientes de 6 a 13 anos17. O questionário foi 
aplicado conforme a faixa etária, sendo que o mesmo 
foi aplicado pelo avaliador para as crianças entre 6 e 
11 anos. Para os participantes a partir de 12 anos e aos 
pais/responsáveis pelos pacientes, o questionário foi 
autoaplicável17. As quatro versões dos QFC abrangem 
nove domínios de QV, três escalas de sintomas e um 
item relacionado à percepção de saúde: física, imagem 
corporal, emocional, social/escola, papel social, vitalidade, 
alimentação, tratamento digestivo, respiratório, peso e 
saúde. O escore varia de 0 a -100, sendo a maior nota 
atribuída a um melhor estado de QV10,17.

Por fim, foi realizada a avaliação da FMR por meio 
da aferição da PImáx e PEmáx com o manovacuômetro 
digital (MVD300, G-MED®, Brasil), respeitando 
as normas da American Thoracic Society e European 
Respiratory Society18,19. Para se obter a PImáx, a criança 
foi orientada a expirar até próximo do volume residual 
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(VR) e, em seguida, realizar uma inspiração máxima até 
cerca da capacidade pulmonar total (CPT). A PEmáx 
foi mensurada a partir de uma inspiração próxima da 
CPT, seguida de uma expiração máxima até cerca do 
VR. As medidas foram consideradas aceitáveis (sem 
vazamento de ar e que foram sustentadas por 2 segundos) 
e reprodutíveis quando o valor máximo variou menos de 
10% entre si, sendo registrada a maior medida20.

Foram realizadas de 3 a 7 manobras para cada 
uma das medidas de PImáx e PEmáx, e os valores 
obtidos foram comparados aos propostos nas equações 
de referência da literatura. Considerou-se a proposta 
de Rosa et al.20 para as crianças de 6 a 10 anos, e as 
equações de Domènech-Clar et al.21 para os pacientes 
acima de 11 anos.

Todos os dados foram analisados com o software 
SPSSversion 20.0 for Windows. A distribuição dos 
dados foi verificada por meio do teste de Shapiro-Wilk 
e, em seguida, o teste de Wilcoxon foi utilizado para 
a comparação dos valores de FMR obtidos com os 
valores preditos na literatura. Os testes de correlação 
de Spearman (rho) e Pearson (r) foram utilizados para 
verificar a relação entre as variáveis, considerando a 
magnitude da correlação como baixa (r<0,49), moderada 
(r=0,50 a 0,69), alta (r=0,70 a 0,89) ou excelente 
(r>0,90)22. Uma significância de 5% foi adotada em 
toda análise estatística.

RESULTADOS

Participaram do estudo 28 pacientes, sendo 15 
meninos. As características descritivas da amostra estão 
apresentadas na Tabela 1.

Tabela 1. Caracterização da amostra segundo: idade, massa, altura, 
IMC, gravidade da doença, parâmetros de PImáx e de PEmáx

Variáveis Média±DP ou Mediana (IQ 25-75)

Idade (anos) 10,10±1,79

Massa (Kg) 29,55 (25,60 – 31,30)

Altura (cm) 137,12±10,74

IMC (Kg/m2) 15,84±1,76

ESD (pontos) 85,00 (80,00 – 90,00)

PImáx (cmH2O) -57,50 (-88,75 – -45,25)

PImáx predita (cmH2O) -61,90±27,46

PEmáx(cmH2O) 78,29±25,30

PEmáx predita (cmH2O) 82,50±24,06

Kg: Quilogramas, cm: centímetros, IMC: Índice de massa corporal, ESD: Escore de Schwachman 
Doeurshuk, PImáx: Pressão inspiratória máxima, cmH2O:Centímetros de água, PEmáx: Pressão 
expiratória máxima. Os valores estão apresentados em média±DP para os dados paramétricos, e 
mediana (IQ25-75) para os dados não paramétricos.

A amostra foi composta, em sua maioria, por crianças 
eutróficas (71,43%) e meninos (53,57%). A colonização 
apenas por Pseudomonas aeruginosa correspondeu a 
28,6% da amostra, assim como por Staphylococcus aureus. 
Combinações de 2 ou mais patógenos foram identificadas 
em 17,8% dos pacientes e 25% não apresentaram 
nenhuma colonização. Quanto ao genótipo, 53,6% da 
amostra apresentou mutação ∆F508 heterozigoto, 28,6 
∆F508homozigoto, e 17,9% dos pacientes apresentaram 
outras mutações.

As variáveis descritivas do QFC-C estão apresentadas 
na Tabela 2, sendo que este grupo apresentou pontuação 
compatível com boa QV. 

Tabela 2. Pontuações variáveis descritivas do Cystic Fibrosis 
Questionnaire respondido pelas crianças (QFC-C)

Domínios Média±DP ou Mediana (IQ 25-75)

Físico 60,18±24,30

Emocional 70,10±14,40

Social 61,90 (52,38 – 71,42)

Corpo 66,66 (44,44 – 100,00)

Alimentação 65,50±25,46

Tratamento 88,88 (66,66 – 97,22)

Respiratório 75,00 (50,00 – 91,66)

Digestão 100,00 (66,66 – 100,00)

Os valores estão apresentados em média±DP para os dados paramétricos, e mediana (IQ25-75) 
para os dados não paramétricos.

As pontuações das variáveis descritivas do QFC-R 
estão expressas na Tabela 3, sendo observada pontuação 
compatível com boa QV.

Tabela 3. Pontuações variáveis descritivas do Cystic Fibrosis 
Questionnaire respondido pelos responsáveis (QFC-R)

Domínios Média±DP ou Mediana (IQ 25-75)

Física 81,48 (68,51 – 95,55)

Escolaridade 77,77 (66,66 – 88,89)

Vitalidade 73,33 (66,66 – 80,00)

Emocional 86,66 (61,66 – 93,33)

Corpo 88,88 (66,66 – 100,00)

Alimentação 64,55±25,32

Tratamento 66,66 (58,33 – 88,88)

Saúde 77,77 (66,66 – 86,10)

Peso 66,66 (33,33 – 66,66)

Respiratório 79,25±17,44

Digestivo 72,22 (58,33 – 88,88)
Os valores estão apresentados em média±DP para os dados paramétricos, e mediana (IQ25-75) 
para os dados não paramétricos.

O teste de Wilcoxon não identificou diferença nos 
valores obtidos de FMR com o previsto pela literatura, 
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tanto para a PImáx (Z=-0,11; p=0,90) como para a PEmáx 
(Z=-0,56; p=0,56).

O resultado das correlações do QFC-C entre a FMR 
está exposto na Figura 1. Ainda sobre o QFC-C, o IMC 
apresentou correlação positiva baixa com o domínio 
alimentação (p=0,02; r=0,434) de acordo com o teste de 
Pearson. O domínio tratamento apresentou correlação 
negativa com o genótipo (p=0,02; rho=-0,418).

As correlações do QFC-R com a FMR e o ESD estão 
apresentadas na Figura 2. Além disso verificou-se correlação 
positiva do IMC entre e os domínios físico (p=0,04; 
rho=0,387), e peso (p=≤0,01; rho=0,588) do QFC-R. 

Houve correlação positiva baixa entre o domínio 
respiratório do QFC-R e o domínio emocional do 
QFC-C (p=0,04 e r=0,380), de acordo com o teste 
de Pearson.

Figura 1. Gráfico de dispersão do QFC-C com parâmetros de PImáx e PEmáx
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Figura  2. Gráfico de dispersão do QFC-R com parâmetros de 
PImáx e PEmáx, e com o ESD

DISCUSSÃO 

A amostra estudada avaliou exclusivamente crianças e 
adolescentes com FC, e apresentou resultados de acordo 
com a hipótese inicial, na qual o comprometimento da QV 
associou-se à FMR. Identificou-se que alguns domínios 
do QFC apontaram correlação positiva com a PImáx, e 
outros domínios apresentaram correlação negativa com a 
PEmáx, sendo que os participantes apresentaram uma boa 
pontuação em relação a QV e valores de FMR próximos 
aos estabelecidos pela literatura.

Os participantes estavam distribuídos de forma 
uniforme quanto ao gênero e exibiram boas condições 

clínicas, com pontuação do ESD classificada como 
excelente e o IMC dentro ou próximo aos valores de 
normalidade. A presença de colonização por Pseudomonas 
aeruginosa foi identificada somente em 28,6% da amostra. 
Tais características podem ter influenciado os resultados 
positivos apresentados, tanto na QV como na FMR. Dados 
semelhantes foram encontrados no estudo de Vendrusculo 
et al.9, no qual crianças com FC sem colonização por 
Pseudomonas aeruginosa apresentaram um maior valor 
da força muscular inspiratória, quando comparadas a 
crianças hígidas.

Os valores obtidos para PEmáx e PImáx, demonstraram-
se próximos aos estabelecidos pela literatura14,15. O 
estudo de coorte de Donadio et al.4 evidenciou que os 
pacientes com FC, seguidos por um período de cinco 
anos, apresentaram leve declínio na função pulmonar e 
aumento na PImáx, enquanto a capacidade funcional e a 
PEmáx permaneceram estáveis4. Os autores atribuem esses 
achados ao aumento do trabalho respiratório decorrente da 
infecção e obstrução das vias aéreas, o que poderia causar 
um efeito de condicionamento dos músculos respiratórios, 
refletindo em manutenção ou até aumento da FMR. 
Essa análise, associada ao fato da amostra exibir boas 
condições clínicas, pode ser a justificativa dos achados 
da corrente pesquisa, na qual os pacientes apresentaram 
valores adequados de PImáx e PEmáx quando comparados 
ao previsto. No entanto, não houve acompanhamento 
longitudinal, o que pode ser considerado uma limitação.

Entretanto a literatura aponta resultados divergentes 
sobre os efeitos que as infecções por patógenos podem 
apresentar na FMR. Enquanto alguns estudos mostram 
que a presença de infecção por Pseudomonas aeruginosa 
propicia um aumento da carga do trabalho respiratório, 
exercendo, assim, um efeito de condicionamento 
da FMR6,23,24. Outras pesquisas25,26 sugerem que as 
características da doença crônica, como a desnutrição, 
infecção recorrente e a hiperinsuflação pulmonar, acabam 
limitando e diminuindo a FMR.

Em relação a QV, no QFC-R houve uma boa média da 
pontuação geral para os domínios avaliados, com exceção 
do domínio peso, resultado este também relatado por 
Vandeleur et al.27 A boa pontuação encontrada no QFC-R 
pode ser reflexo das boas condições clínicas apresentada 
pelas crianças avaliadas. Este resultado, também pode 
ser explicado pela percepção e aceitação dos responsáveis 
em relação à doença e ao físico da criança, como foi 
relatado no estudo de Santos et al.28 Segundo os autores, 
a família entra em um processo gradativo de aceitação e 
vivência com a doença crônica, sendo que, muitas vezes, 
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não consegue ter uma visão realista da doença e de suas 
consequências futuras28.

Sabe-se que a doença respiratória progressiva 
acarreta em um aumento da carga imposta nas vias 
aéreas, podendo comprometer a eficiência e a FMR, 
o que contribui para a fadiga muscular respiratória e 
até mesmo com a insuficiência respiratória25. O fato de 
se obter valores apropriados de FMR pode impactar 
numa melhor competência ventilatória durante as AVD e 
atividade física8,9, o que pode repercutir positivamente nas 
atividades típicas da infância. Partindo deste pressuposto, 
a boa pontuação da QV constatada nesta pesquisa, 
principalmente nos domínios respiratório e corpo, pode 
indicar o quanto o paciente se sente confortável do ponto 
de vista respiratório, o que proporciona uma sensação de 
bem-estar e de saúde. Essa percepção pode permitir que 
a criança consiga desempenhar melhor suas atividades, o 
que pode refletir na percepção que os pais têm em relação 
à saúde da criança.

Foi identificado uma relação inversa entre a pontuação 
do QV e os valores de PEmáx, de forma que quanto pior 
a QV, maiores os valores obtidos na manovacuômetria. 
Esta relação pode retratar a demanda ventilatória destes 
pacientes6..Outros pesquisadores encontraram resultados 
semelhantes6,9 e sugerem que o aumento da FMR se dá 
pelo maior trabalho respiratório préviamente imposto 
pela doença, sendo decorrente do quadro de obstrução 
das vias aéreas.

Observou-se a mesma relação inversa entre a QV e a 
gravidade de doença detectada pela pontuação no ESD, 
de forma que, uma maior gravidade da doença pode 
refletir em uma pior QV. Bodnár et al.29 avaliaram 59 
pacientes e verificaram uma correlação moderada entre 
a QV e ESD. Segundo os autores, o ESD pode ser um 
instrumento útil para fornecer informações, não apenas 
relacionadas a gravidade clínica da FC, mas também 
como um indicador de QV29.

Este estudo ressalta uma interessante associação entre 
os domínios emocional do QFC-C e respiratório do 
QFC-R, o que pode indicar que o estado emocional do 
paciente com FC tem influência sobre a condição de saúde 
deste indivíduo. Recentes estudos25,29,30 encontraram alta 
prevalência de depressão e baixa adesão ao tratamento em 
populações com FC. Knudsen et al.31 identificaram uma 
frequência de 32,8% de pacientes com FC com algum 
sintoma de depressão, além disso, 74,2% apresentaram 
baixa adesão ao tratamento. Sintomas de depressão 
também estão associados a uma pobre QV e maiores 
custos em saúde31. Desta forma, é relevante a avaliação 

e o acompanhamento da QV de pacientes com FC e de 
seus familiares. Esse conhecimento viabiliza a otimização 
de intervenções terapêuticas, bem como sinaliza aspectos 
físicos, psíquicos e sociais que devem ser monitorados 
continuamente nesses pacientes.

Outro importante achado dessa pesquisa foi a presença 
de correlações positivas da PImáx com a QV, demonstrando 
que, para a população de crianças estudadas, a força 
muscular inspiratória adequada tem influência positiva 
na QV. Estudo recente de Magnet et al.23, que avaliou 
adultos com infecção crônica por Pseudomonas aeruginosa, 
verificou que a eficiência reduzida da FMR foi associada 
a redução da QV. Os autores discutem então o fato de, 
no estágio mais avançado da doença, a FMR apresentar 
interferência na QV e, neste caso, de uma forma negativa.

Um fator limitante da presente pesquisa se deve à 
pouca gravidade da doença dos indivíduos avaliados, o 
que pode ter influenciado nos resultados encontrados. 
Estudos futuros com populações mais graves devem ser 
conduzidos para análise da relação entre FMR e QV 
nessa condição. Além disso, os questionários podem ter 
sido pouco sensíveis para avaliar a QV destes pacientes, 
tendo em vista a complexidade das questões e opções de 
repostas, o que pode dificultar a compreensão do avaliado, 
principalmente para as crianças de 6 a 13 anos.

CONCLUSÃO

Esta pesquisa evidenciou que a FMR está associada 
com a QV de crianças e adolescentes com FC. Os valores 
da PImáx apontam uma associação positiva com a QV, 
sugerindo que: quanto maior seus valores, maior a QV 
apresentada. Diferentemente, os valores de PEmáx 
demonstraram uma relação inversa com a QV. Também 
se identificou relação entre a gravidade da doença com os 
aspectos nutricionais. Além disso, na amostra estudada 
os participantes apresentaram valores de FMR acima do 
esperado e uma boa QV.
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