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rEsumo

As anormalidades na função pulmonar em 
pacientes com fibrose cística correlacionam-se 
com a gravidade das alterações estruturais do 
pulmão e com as manifestações clínicas. A al-
teração funcional mais comumente descrita é a 
presença de distúrbio ventilatório predominan-
temente obstrutivo com aprisionamento aéreo, 
e, nas fases avançadas da doença, o surgimento 
de um processo restritivo devido à fibrose pul-
monar. Na presente publicação, os autores fazem 
uma revisão dos aspectos da função pulmonar 
associados à fibrose cística e discutem a relação 
destes com os aspectos clínicos.

PALAVRAS-CHAVE: Fibrose cística; Testes 
de função pulmonar; Espirometria.

introdução

A fibrose cística (FC) é caracterizada por 
uma grande variabilidade fenotípica, obser-
vando-se diferenças clínicas significativas na 
gravidade da doença e nas taxas de complicações 
entre os pacientes. As principais repercussões 
clínicas estão relacionadas com o comprometi-
mento pulmonar. Calcula-se que cerca de 90% 
dos pacientes morrem devido à progressão da 
doença pulmonar1.

Nos pulmões, as alterações do transporte 
iônico promovem o aumento das secreções 
mucosas, a hiperviscosidade dessas secreções e a 
consequente diminuição da depuração mucoci-
liar. Alterações anátomo-patológicas se instalam 
já nos primeiros meses de vida, com dilatação e 
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comprometimento pulmonar, sendo os testes 
de função pulmonar importantes marcadores 
do prognóstico.

Uma análise mais ampla da função pul-
monar na FC permite identificar três padrões 
principais de evolução da função pulmonar, 
descritos por Davis et al.7: um primeiro padrão, 
em que os valores permanecem estáveis por 
muitos anos; um segundo padrão, que inclui 
um período de estabilidade seguido por um 
ponto de quebra por volta dos 18 anos de idade, 
a partir do qual ocorre declínio linear da fun-
ção pulmonar; e um terceiro padrão, no qual o 
declínio linear e progressivo começa ou já está 
presente aos seis anos de idade (Fig.1).

As alterações mais precoces da função 
pulmonar refletem o acometimento  nas vias 
aéreas periféricas, com doença obstrutiva em 
fase inicial. Esta pode ser demonstrada por 
diminuição dos fluxos expiratórios terminais 
e alçaponamento aéreo, conforme evidenciado 
por redução do fluxo expiratório forçado a 50% 
da CVF (FEF50%), fluxo expiratório forçado a 
75% da CVF (FEF75%), fluxo expiratório forçado 
médio entre 25% e 75% da CVF (FEF25-75%) e au-
mento da relação entre volume residual (VR) e 
capacidade pulmonar total (CPT). Como grupo, 
e ao longo de alguns anos, o declínio da função 
pulmonar sofre uma queda exponencial, sendo 
o FEF50% o parâmetro que mostra as alterações 
mais precoces e significativas. Já o FEF25-75% 
também mais uma redução precoce e progres-
siva, calculando-se uma queda de cerca de 8% 
ao ano em portadores de FC8. Um pouco mais 
tarde, configura-se a obstrução difusa das vias 

hipertrofia de glândulas produtoras de muco, le-
vando ao acometimento das pequenas vias aére-
as, com posterior obstrução bronquiolar. A pre-
sença de secreções espessas e infectadas também 
desencadeia um processo inflamatório crônico. 
A inflamação leva à formação de bronquiectasias 
e lesão pulmonar com progressão, em última 
instância, para insuficiência respiratória e morte. 
Clinicamente, o comprometimento pulmonar 
pode manifestar-se por bronquiolite, bronquite, 
atelectasias, bronquiectasias, pneumotórax, he-
moptise, pneumonias recorrentes, cor pulmonale 
e insuficiência respiratória2,3.

O crescente conhecimento a respeito da FC 
e o aperfeiçoamento no seu tratamento permi-
tiram uma sobrevida cada vez maior, fazendo 
com que um número significativo de indiví-
duos alcançasse a adolescência e a vida adulta. 
Porém, com o avançar da idade e à medida que 
esses indivíduos atingem a vida adulta, ocorre 
uma inerente progressão da doença pulmonar 
e uma piora na função pulmonar. Essas anor-
malidades na função ventilatória em pacientes 
com FC correlacionam-se com a gravidade das 
alterações estruturais do pulmão e com as ma-
nifestações clínicas4,5.

Segundo a Cystic Fibrosis Foundation, entre 
1985 e 2007, o número de pacientes com idade 
acima de 18 anos aumentou de 4.000 para mais 
de 10.000 nos Estados Unidos6. De forma inte-
ressante, observou-se também uma modificação 
no fenótipo, inclusive no que se refere à função 
pulmonar. Em 1985, 32% dos pacientes com 
mais de 18 anos eram classificados como por-
tadores de doença pulmonar leve (VEF1 > 70% 
do predito) e 33% de doença pulmonar grave 
(VEF1 < 40% do predito). Já em 2007, 67% dos 
fibrocísticos com mais de 18 anos tinham altera-
ção leve na função pulmonar, enquanto somente 
7,6% foram classificados como portadores de 
grave disfunção pulmonar6.

a Evolução da Função 
pulmonar na FibrosE CístiCa

A expectativa de vida dos portadores de 
FC depende da gravidade e da evolução do 

tEstEs dE Função pulmonar Em adultos Fibrocísticos

Figura 1: padrõEs Evolutivos da Função pul-
monar na FibrosE CístiCa.
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aéreas, com diminuição da relação VEF1/CVF e 
aumento mais marcante do VR. Finalmente, na 
fase tardia da enfermidade, a fibrose pulmonar 
leva à redução dos volumes pulmonares, mas 
com persistência da importante obstrução das 
vias aéreas (Fig.2)9,10.

Função pulmonar Em 
adultos FibroCístiCos:  
o quE sE podE invEstigar

EspiromEtria

Na espirometria, o distúrbio ventilatório em 
portadores de FC é essencialmente obstrutivo. 
Por definição, obstrução é qualquer processo 
que interfira na taxa de esvaziamento ou en-
chimento dos pulmões. Entretanto, a obstrução 
é mais facilmente identificada na expiração, já 
que, ao assoprar-se, a positivação da pressão 
pleural tende a comprimir as vias aéreas. Uma 
das principais características desse defeito venti-
latório é a redução dos fluxos expiratórios. Dessa 
forma, o estudo da expiração forçada através da 
curva fluxo-volume e da espirografia tem sido 
o método com maior frequência no acesso aos 
fenômenos obstrutivos. Na curva fluxo-volume, 
sempre que houver obstrução ao fluxo aéreo será 
observada uma concavidade cuja intensidade 
será tanto maior quanto mais intenso for o de-

tEstEs dE Função pulmonar Em adultos Fibrocísticos

Figura 2: dEClínio FunCional na FibrosE 
CístiCa.

Figura 3: Curvas volumE-tEmpo E Fluxo-volumE Em paCiEntE portador dE FibrosE CístiCa.
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feito obstrutivo. Já no gráfico volume-tempo, os 
principais marcadores de obstrução, extraídos 
da expiração forçada, são: 1) redução da relação 
VEF1/CVF; 2) diminuição da relação FEF25-75%/
CVF (Fig.3).

Conforme anteriormente comentado, o 
FEF50% mostra as reduções mais precoces, pro-
vavelmente refletindo o início da obstrução nas 
vias aéreas menores. Já o VEF1 é um parâmetro 
relativamente insensível para avaliar a doença 
pulmonar na fase inicial e pode inclusive ser 
normal, mesmo quando há comprometimento 
pulmonar clinicamente significativo11.

Na FC, os mecanismos subjacentes implica-
dos na gênese do fenômeno obstrutivo incluem 
a hipersecreção crônica de muco, a formação 
de bronquiectasias, o remodelamento das vias 
aéreas e a hiper-reatividade brônquica. Somente 
na fase final da doença, quando aparece a fibrose 
pulmonar, é que surge o componente restritivo 
e a configuração de um distúrbio misto.

Em adultos fibrocísticos, a espirometria 
mostra-se quase sempre alterada, refletindo a 
gravidade do quadro pulmonar. Em nosso meio, 
Ziegler et al. avaliaram 65 pacientes adolescentes 
e adultos com FC e notaram padrão ventilatório 
alterado em 88% dos casos. Nesse mesmo estu-
do, o padrão de alteração mais frequentemente 
observado foi distúrbio obstrutivo com CVF 
reduzida (37%), seguido de síndrome obstrutiva 
“pura” (28%), distúrbio misto (15%) e padrão 
sugestivo de distúrbio ventilatório restritivo ou 
inespecífico (8%)12.

mEdida do pico dE Fluxo 
Expiratório

Uma das poucas demonstrações sobre o 
papel do pico de fluxo expiratório (PFE) na FC 
data de, aproximadamente, 40 anos. Mellins 
comparou o VEF1 com o PFE em indivíduos 
hígidos e em fibrocísticos e, servindo-se da 
espirometria, demonstrou que uma redução 
expressiva do primeiro parâmetro não guarda-
va correspondência com aquela obtida para o 
PFE13. De fato, as alterações associadas ao PFE 
refletem, sobretudo, o comprometimento das 

vias aéreas proximais, cujo envolvimento se dá 
numa fase mais avançada da doença. Ademais, 
a manobra requerida para obtenção do PFE é 
esforço-dependente e, por essa razão, o compro-
metimento da massa e da força muscular pela 
desnutrição crônica e os episódios recorrentes 
de exacerbação infecciosa – dois eventos que 
fazem parte do quadro clínico da FC – podem 
determinar variações desse parâmetro funcio-
nal, que não correspondem necessariamente à 
intensidade dos distúrbios ventilatórios14.

tEstE dE broncoprovocação

O teste de broncoprovocação baseia-se 
no fato de que a musculatura lisa brônquica, 
quando exposta a determinados estímulos, reage 
com aumento do tônus. Esta resposta bronco-
constritora exagerada das vias aéreas não é um 
fenômeno exclusivo de indivíduos asmáticos, 
ocorrendo também em outras condições respi-
ratórias como FC15.

O método mais largamente aplicado para 
avaliar a responsividade brônquica envolve a 
administração por aerossol de agentes farma-
cológicos com efeitos contráteis sobre a mus-
culatura das vias aéreas, em geral histamina, 
metacolina ou carbacol. Mudanças na função 
pulmonar (diminuição no VEF1) são medidas 
por espirometria seriada após inalação de doses 
crescentes destas substâncias. Os resultados 
são expressos como dose cumulativa ou como 
concentração de agonista que produza queda 
de 20% no VEF1. Obviamente, os portadores 
de hiper-responsividade brônquica respondem 
a doses menores16.

Hiper-responsividade das vias aéreas é 
comum na FC. Muitos dos pacientes demons-
tram esse fenômeno na vida adulta, existindo 
uma correlação positiva com a gravidade da 
doença pulmonar. Eggleston et al. acompa-
nharam longitudinalmente 40 portadores de 
FC e observaram que, naqueles com teste de 
hiper-reatividade positivo, as exacerbações 
pulmonares foram mais frequentes e a taxa de 
declínio do VEF1 foi mais acelerada17.
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volumEs pulmonarEs Estáticos

A determinação completa dos volumes pul-
monares estáticos constitui-se numa das etapas 
da avaliação funcional pulmonar, seguindo-se 
usualmente a espirometria. Considerando que 
o comportamento mecânico do pulmão é ba-
seado em suas propriedades elásticas e em seu 
volume, a mensuração dos volumes pulmonares 
oferece informações que podem ser essenciais 
para a caracterização do estado fisiopatológico 
decorrente de anormalidades pulmonares.

Na FC, quando se avaliam os volumes pul-
monares estáticos, o fenômeno mais marcante 
é a elevação do VR. Esse alçaponamento de ar é 
a consequência mais marcante do esvaziamento 
alveolar retardado, o que se deve ao fechamento 
das vias aéreas a volumes pulmonares mais ele-
vados que o normal. Como resultado da perda 
do recolhimento elástico, a capacidade residual 
funcional (CRF) também está aumentada. Outro 
mecanismo responsável pelo aumento da CRF é 
a amputação do tempo expiratório, de modo que 
a inspiração começa antes de terminada com-
pletamente a eliminação de ar dos pulmões e, 
consequentemente, antes de alcançar o ponto de 
repouso do sistema respiratório. A quantidade 
de ar alçaponado em áreas pobremente ventila-
das dos pulmões correlaciona-se negativamente 
com a condição clínica, ou seja, pacientes em 
piores condições tendem a ter maior alçapona-
mento aéreo18. Outro fato marcante na FC é que, 
mesmo na presença de aprisionamento aéreo 
significativo, a CPT não se eleva. É possível que 
a hipoplasia alveolar em portadores de FC seja 
a explicação para esse achado19.

A determinação dos volumes pulmonares 
estáticos pode ser feita pela pletismografia de 
corpo inteiro ou pela técnica da diluição de 
gases, incluindo o hélio e o nitrogênio. Entre-
tanto, ao passo que a pletismografia possibilita a 
mensuração global do volume de todos os com-
partimentos gasosos intratorácicos, a técnica da 
diluição de gases não mede o volume de setores 
gasosos que não tenham comunicação com as 
vias aéreas. Assim, esta é uma nítida vantagem 
do método pletismográfico em portadores de 

FC, uma vez que o fenômeno obstrutivo é o 
mais frequente. Além do mais, a pletismografia 
de corpo inteiro permite também a medida da 
resistência de vias aéreas, uma contribuição que 
pode ser importante no entendimento do meca-
nismo fisiopatológico do processo obstrutivo20.

músculos rEspiratórios

A medida da força dos músculos respirató-
rios é um exame incorporado à prática clínica, 
pois é de fácil realização e necessita de equipa-
mento de baixo custo. Basta um medidor de 
pressão negativa e positiva: manovacuômetro. 
Como a distensão da fibra muscular influencia 
a força, deve-se sempre relacioná-la ao volume 
pulmonar no qual é feita a aferição. A força tam-
bém se exerce em dois sentidos, no da inspiração 
e no da expiração, produzindo, respectivamente, 
pressão negativa, pressão inspiratória máxima 
(PImax), e positiva, pressão expiratória máxima 
(PEmax)16.

A força de contração dos músculos aumenta 
proporcionalmente à sua variação de compri-
mento, até certo limite. Com a hiperdistensão 
pulmonar observada na FC, especialmente 
nos casos mais graves de fibrocísticos adultos, 
as fibras dos músculos inspiratórios já estão 
diminuídas antes de se iniciar a inspiração, 
de modo que a variação de tamanho após o 
desencadeamento do processo inspiratório é 
muito pequena e, consequentemente, a força 
de contração também está reduzida. A hiper-
distensão pulmonar rebaixa o diafragma, que se 
torna achatado, com perda de sua configuração 
fisiológica, aumentando, dessa forma, o raio de 
curvatura, o que é um dos fatores responsáveis 
pela ineficácia do músculo como gerador de 
pressão. Na nova posição, o diafragma se contrai 
com pouca intensidade e, além de reduzida, 
essa contração se dá de forma antifisiológica. 
Nessa nova posição, a contração das fibras dia-
fragmáticas no nível da inserção costal faz com 
que o gradil torácico seja repuxado para dentro, 
diminuindo os diâmetros ântero-posterior e 
látero-lateral do tórax e, consequentemente, o 
volume pulmonar. Com a perda efetiva da ação 
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diafragmática, a redução da pressão intratoráci-
ca fica dependendo basicamente da musculatura 
intercostal e acessória15.

trocas gasosas

As trocas gasosas podem estar relativa-
mente preservadas no curso da FC. Entretanto, 
eventualmente, hipoxemia, e posteriormente 
retenção de CO2, ocorrem. Estas alterações he-
mogasométricas podem causar consequências 
secundárias como hipertensão pulmonar e cor 
pulmonale.

Inicialmente, hipoxemia só acontece duran-
te o sono e com o exercício. Com a progressão 
das bronquiectasias e da obstrução das vias aére-
as, acentua-se a desuniformidade da distribuição 
da ventilação, que geralmente demonstra áreas 
focais de desequilíbrio. Com o tempo, acen-
tua-se o quadro de hipóxia alveolar e hipoxemia, 
e, em estágio avançado da doença, é necessário 
suplementação de oxigênio. Hipercapnia só 
ocorre em fase tardia da doença. Por outro 
lado, hipóxia alveolar sustentada pode levar à 
hipertrofia da musculatura vascular pulmonar, 
hipertensão pulmonar e hipertrofia ventricular 
direita. Ademais, por ser uma doença em que a 
obstrução das vias aéreas se inicia, na maioria 
das vezes, nos primeiros anos de vida, o desen-
volvimento das vias aéreas, e consequentemente 
da vasculatura pulmonar pós-nascimento, está 
comprometido, contribuindo para que o pulmão 
do portador de FC tenha este fator adicional na 
patogenia da hipertensão pulmonar21.

Surpreendentemente, a resposta eritrocí-
tica à hipoxemia não ocorre na maioria dos 
portadores de FC. Na verdade, policitemia, 
uma complicação de hipoxemia crônica, é rara 
na FC. Vários fatores contribuem para que isto 
não ocorra, a exemplo de anemia crônica e 
deficiência de ferro21.

capacidadE dE diFusão

A transferência de gases através da mem-
brana alvéolo-capilar é denominada de capaci-
dade de difusão. A grande superfície alveolar e 
a extensa rede capilar otimizam a interface em 

termos da oportunidade de captação de O2 e 
eliminação de CO2. O teste da capacidade de 
difusão obriga a utilização de um gás que tenha 
grande afinidade pela hemoglobina (Hb), ou 
que seja altamente solúvel no plasma. Tanto 
o O2 quanto o CO satisfazem esta premissa, 
porém o CO tem uma afinidade pela Hb que é 
210 vezes maior que a do O2, sendo, por isso, o 
preferido. Além do mais, a pressão capilar do 
CO é praticamente zero, o que facilita ainda 
mais a medida de sua difusão20.

Na FC, a medida da capacidade de difusão 
para o CO (DLCO) costuma ser bem pre-
servada até que a doença já esteja numa fase 
bastante avançada. Isto pode ser explicado por 
algumas condições, incluindo o envolvimento 
predominante das vias aéreas, a perda mínima 
de unidades alvéolo-capilares e o desequilíbrio 
V/Q pouco acentuado. Alterações significativas 
são observadas apenas tardiamente, correla-
cionando-se com o aparecimento de doença 
vascular pulmonar, especialmente hipertensão 
pulmonar22,23.

tEstE dE ExErcício

Em portadores de FC, a diminuição da 
tolerância ao exercício limita a realização das 
atividades da vida diária e está associada com 
menor sobrevida24. As principais manifestações 
referidas durante o exercício são dispneia e/ou 
fadiga, que provocam a interrupção precoce do 
esforço. Estes sintomas, geralmente, são resul-
tantes de limitação ventilatória, anormalidade 
nas trocas gasosas, disfunção

muscular periférica e cardíaca ou a combi-
nação destes fatores. Ansiedade e falta de mo-
tivação também estão associadas à diminuição 
da capacidade de exercitar-se.

Os principais fatores que desempenham um 
papel importante na limitação ventilatória ao 
exercício em pacientes com FC são a capacidade 
ventilatória reduzida e o requerimento ventila-
tório aumentado. A diminuição da capacidade 
ventilatória ocorre pela obstrução ao fluxo aéreo 
combinada com a reduzida elasticidade de re-
cuo do pulmão. Já o requerimento ventilatório 
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aumentado em portadores de FC é, primaria-
mente, causado pela ventilação ineficiente dos 
pulmões consequente à desuniformidade entre 
ventilação e perfusão, já que certas regiões são 
hipoventiladas enquanto outras são hiperventi-
ladas. Isto tem um efeito de aumento na fração 
da respiração que é desperdiçada, resultando 
na elevação da relação entre volume de espa-
ço-morto e volume corrente (VD/VT).

Moocroft et al. estudaram as respostas ao 
exercício máximo no teste de exercício realizado 
em cicloergômetro. Estes autores observaram 
que, em pacientes com FC e doença pulmo-
nar obstrutiva avançada, o nível de lactato e 
a frequência cardíaca de pico foram menores 
e o volume-minuto expirado (VE) excedeu a 
ventilação voluntária máxima (VVM) predita, 
demonstrando redução da reserva ventilatória, 
quando comparados com sujeitos normais e 
pacientes portadores de FC e doença pulmo-
nar obstrutiva leve ou moderada. Este estudo 
também observou que os pacientes mais graves 
tinham índice de massa corpórea (IMC) signi-
ficativamente menor que a medida nos demais 
grupos24. Já Perpati et al., avaliando 18 porta-
dores adultos de FC, observaram que, dentre as 
variáveis de repouso, a capacidade inspiratória 
(CI) foi a única que apresentou correlação sig-
nificativa  com o consumo de oxigênio máximo 
(VO2max) no exercício limitado por sintomas 
(r = 0,67; p < 0,007)26.

Selvadurai et al. encontraram relação entre 
as classes de mutação do regulador da condução 
transmembrana na FC (CFTR) e capacidade 
aeróbica, potência anaeróbica e IMC. O estudo 
demonstra que os portadores de mutação da 
CFTR pertencentes às classes I e II apresen-
tam menor capacidade aeróbica no exercício 
máximo, menor potência anaeróbica e IMC e 
escore de Shwachman menores; enquanto os 
pertencentes às classes III, IV e V obtiveram 
valores maiores destes parâmetros27. Estes re-
sultados podem ter implicações importantes 
no que concerne ao prognóstico da doença e os 
diferentes genótipos.

O teste de caminhada de seis minutos 

(TC6M) é um teste submáximo de exercício que 
pode ser realizado por pacientes que não tole-
ram os testes máximos de exercício. O TC6M, 
apesar de sua simplicidade, apresenta boa cor-
relação entre a distância percorrida e a VO2max. 
Ziegler et al., em estudo com 88 portadores de 
FC com idade superior a 10 anos, identificaram 
que os parâmetros que maximizaram o valor 
preditivo para dessaturação de oxigênio foram 
SpO2 em repouso < 96% e VEF1 < 40%. Nessa 
amostra, 15% dos pacientes apresentaram des-
saturação de oxigênio no TC6M28.

aCompanhamEnto 
FunCional da FibrosE 
CístiCa Em adultos

Os testes de função pulmonar tornaram-se 
um instrumento de valor, não só no segui-
mento da perda da função pulmonar ao longo 
do tempo, como também na monitoração da 
melhora da função pulmonar em resposta às 
várias estratégias terapêuticas empregadas. Me-
didas individuais da função pulmonar podem 
ser úteis para avaliar a extensão da anormali-
dade, a progressão da doença e a resposta ao 
tratamento. Além do mais, as medidas seriadas 
podem revelar tendências quanto à progressão 
do acometimento pulmonar10.

A espirometria é utilizada regularmente na 
avaliação e no acompanhamento dos pacientes 
com FC, uma vez que é exame simples, de fácil 
compreensão e interpretação e que apresenta 
resultados reprodutíveis e altamente confiáveis. 
Em geral, a avaliação espirométrica é realizada 
em cada consulta ambulatorial e permite identi-
ficar a presença de distúrbio ventilatório, assim 
como avaliar o grau de comprometimento das 
vias aéreas.

Adultos com FC desenvolvem dispneia aos 
esforços que pode chegar ao nível de repouso 
com a progressão da enfermidade, de maneira 
semelhante às outras doenças respiratórias obs-
trutivas crônicas. O VEF1, expresso em percen-
tual do seu valor previsto, é aceito como um dos 
mais úteis parâmetros objetivos de avaliação da 
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função pulmonar. As medidas seriadas demons-
tram a estabilidade ou a progressão da síndrome 
obstrutiva brônquica e documentam alterações 
relacionadas com a resposta ao tratamento. O 
estado nutricional, a presença de diabetes melito 
e a maior frequência de exacerbações são alguns 
dos fatores que podem determinar um declínio 
mais acelerado do VEF1

29.
Pacientes com FC têm maior variabilidade 

intraindividual dos testes de função pulmonar. 
Isto reflete variações no grau de inflamação das 
vias aéreas, e é um seguro indicador de mudan-
ças agudas na função pulmonar. Nos quadros 
agudos de exacerbação pulmonar, o VEF1 e a 
CVF podem sofrer marcadas diminuições, mas 
que são recuperadas com o tratamento, servindo 
como indicadores para monitorar a resposta 
terapêutica10.

Na FC, a colonização brônquica por espé-
cies de Pseudomonas aeruginosa e Burkholderia 
cepacia tem sido associada à maior perda de 
função pulmonar. Castro et al. avaliaram a as-
sociação entre o perfil microbiológico e a função 
pulmonar em 32 pacientes adultos, portadores 
de FC, acompanhados no Ambulatório de FC 
da Policlínica Piquet Carneiro, da Universida-
de do Estado do Rio de Janeiro (UERJ). Neste 
estudo, 19 indivíduos eram colonizados por 
P. aeruginosa, quatro por B. cepacia e nove 
não colonizados. Dentre os não colonizados, a 
média ± desvio padrão de VEF1 (%), CVF (%) e 
FEF25-75% (%) foi de 92,9 ± 20,5%, 102,9 ± 18,4% 
e 67,9 ± 23,9%, respectivamente. Dentre os co-
lonizados por P. aeruginosa, a média ± desvio 
padrão de VEF1 (%), CVF (%) e FEF25-75% (%) foi 
de 55,1 ± 27,4%, 71,4 ± 27,3% e 32,6 ± 29,8%, 
respectivamente. Já entre os colonizados por B. 
cepacia, a média ± desvio padrão de VEF1 (%), 
CVF (%) e FEF25-75% (%) foi de 36,1 ± 25,5%, 56,1 
± 39,3% e 17 ± 13,5%, respectivamente. Quando 
os grupos foram comparados, houve diferenças 
significativas entre as médias de CVF (p < 0,05), 
VEF1 (p < 0,001) e FEF25-75% (p < 0,01)30.

Outra importância da avaliação seriada 
da função pulmonar é determinar o momento 
adequado para o transplante pulmonar. Nesse 

contexto, a medida do VEF1 é um dos parâme-
tros mais úteis para sua indicação. Uma vez que 
o VEF1 atinja 30% do previsto, a mortalidade 
em dois anos é de cerca de 50% e este nível é 
frequentemente utilizado para avaliar o trans-
plante pulmonar31.
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abstraCt

Abnormalities in pulmonary function in 
patients with cystic fibrosis correlate with the 
severity of changes in lung structure and with 
clinical manifestations. The most common 
change in pulmonary function is a predominan-
tly obstructive pattern with air trapping, and, 
in advanced stages of the disease, the onset of a 
restrictive process due to pulmonary fibrosis. In 
this publication, the authors review the features 
of pulmonary function associated with cystic 
fibrosis and discuss the relationship of these 
with the clinical aspects.

KEY WORDS: Cystic fibrosis; Respiratory 
function tests; Spirometry.
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