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REesumo

As anormalidades na fun¢édo pulmonar em
pacientes com fibrose cistica correlacionam-se
com a gravidade das alteragdes estruturais do
pulmio e com as manifestacdes clinicas. A al-
teragdo funcional mais comumente descrita é a
presenca de disttirbio ventilatorio predominan-
temente obstrutivo com aprisionamento aéreo,
e, nas fases avancadas da doenga, o surgimento
de um processo restritivo devido a fibrose pul-
monar. Na presente publicagio, os autores fazem
uma revisdo dos aspectos da fun¢ao pulmonar
associados a fibrose cistica e discutem a relagdo
destes com os aspectos clinicos.
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INTRODUCAO

A fibrose cistica (FC) é caracterizada por
uma grande variabilidade fenotipica, obser-
vando-se diferencas clinicas significativas na
gravidade da doenga e nas taxas de complicagdes
entre os pacientes. As principais repercussoes
clinicas estdo relacionadas com o comprometi-
mento pulmonar. Calcula-se que cerca de 90%
dos pacientes morrem devido a progressdo da
doenga pulmonar'.

Nos pulmoes, as alteragdes do transporte
ionico promovem o aumento das secre¢des
mucosas, a hiperviscosidade dessas secre¢des e a
consequente diminui¢io da depuragdo mucoci-
liar. Altera¢des anatomo-patoldgicas se instalam

ja nos primeiros meses de vida, com dilatagio e
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hipertrofia de glandulas produtoras de muco, le-
vando ao acometimento das pequenas vias aére-
as, com posterior obstrugio bronquiolar. A pre-
senga de secrecdes espessas e infectadas também
desencadeia um processo inflamatdrio cronico.
A inflamagao leva a formagao de bronquiectasias
e lesdo pulmonar com progressdo, em ultima
insténcia, para insuficiéncia respiratéria e morte.
Clinicamente, o comprometimento pulmonar
pode manifestar-se por bronquiolite, bronquite,
atelectasias, bronquiectasias, pneumotorax, he-
moptise, pneumonias recorrentes, cor pulmonale
e insuficiéncia respiratoria*®.

O crescente conhecimento a respeito da FC
e o aperfeicoamento no seu tratamento permi-
tiram uma sobrevida cada vez maior, fazendo
com que um numero significativo de indivi-
duos alcancasse a adolescéncia e a vida adulta.
Porém, com o avangar da idade e a medida que
esses individuos atingem a vida adulta, ocorre
uma inerente progressdo da doen¢a pulmonar
e uma piora na fun¢do pulmonar. Essas anor-
malidades na funcéo ventilatéria em pacientes
com FC correlacionam-se com a gravidade das
alteragoes estruturais do pulmao e com as ma-
nifestacdes clinicas*’.

Segundo a Cystic Fibrosis Foundation, entre
1985 e 2007, o nimero de pacientes com idade
acima de 18 anos aumentou de 4.000 para mais
de 10.000 nos Estados Unidos®. De forma inte-
ressante, observou-se também uma modificacdo
no fenétipo, inclusive no que se refere a funcdo
pulmonar. Em 1985, 32% dos pacientes com
mais de 18 anos eram classificados como por-
tadores de doenga pulmonar leve (VEF, > 70%
do predito) e 33% de doenga pulmonar grave
(VEF, < 40% do predito). J4 em 2007, 67% dos
fibrocisticos com mais de 18 anos tinham altera-
¢do leve na fungdo pulmonar, enquanto somente
7,6% foram classificados como portadores de
grave disfun¢io pulmonar®.

A EvoLuc¢Ao pA FuncAo
PurLMoONAR NA FIBROSE CisTiCcA

A expectativa de vida dos portadores de
FC depende da gravidade e da evolugdo do
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comprometimento pulmonar, sendo os testes
de fung¢do pulmonar importantes marcadores
do prognostico.

Uma andlise mais ampla da fun¢do pul-
monar na FC permite identificar trés padroes
principais de evolugdo da fun¢do pulmonar,
descritos por Davis et al.”: um primeiro padrao,
em que os valores permanecem estéveis por
muitos anos; um segundo padrio, que inclui
um periodo de estabilidade seguido por um
ponto de quebra por volta dos 18 anos de idade,
a partir do qual ocorre declinio linear da fun-
¢do pulmonar; e um terceiro padrio, no qual o
declinio linear e progressivo come¢a ou ja estd
presente aos seis anos de idade (Fig.1).

As alteracdes mais precoces da fungdo
pulmonar refletem o acometimento nas vias
aéreas periféricas, com doenca obstrutiva em
fase inicial. Esta pode ser demonstrada por
diminui¢do dos fluxos expiratérios terminais
e alcaponamento aéreo, conforme evidenciado
por redugdo do fluxo expiratério forcado a 50%
da CVF (FEF,,), fluxo expiratdrio forgado a
75% da CVF (FEF.,, ), fluxo expiratdrio forgado
médio entre 25% e 75% da CVF (FEF, __,
mento da relacdo entre volume residual (VR) e

) eau-

capacidade pulmonar total (CPT). Como grupo,
e ao longo de alguns anos, o declinio da fun¢ao
pulmonar sofre uma queda exponencial, sendo
o FEF_,
mais precoces e significativas. Ja o FEF

o pardmetro que mostra as alteracdes
25-75%
também mais uma redugio precoce e progres-
siva, calculando-se uma queda de cerca de 8%
ao ano em portadores de FC?. Um pouco mais
tarde, configura-se a obstrugéo difusa das vias

v

6 anos 18 anos

FiGuraA 1: PADROES EVOLUTIVOS DA FUNCAO PUL-
MONAR NA FIBROSE CISTICA.



aéreas, com diminuigdo da relagio VEF /CVF e
aumento mais marcante do VR. Finalmente, na
fase tardia da enfermidade, a fibrose pulmonar
leva a redu¢do dos volumes pulmonares, mas
com persisténcia da importante obstrucdo das
vias aéreas (Fig.2)**°.

Doenca obstrutiva de
pequenas vias aéreas

Obstrucao
difusa

Distarbio
misto

FiGurA 2: DECLINIO FUNCIONAL NA FIBROSE
CISTICA.
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FuNCAo PULMONAR EM
Abpurros FIBROCISTICOS:
O QUE SE PODE INVESTIGAR

ESPIROMETRIA

Na espirometria, o distirbio ventilatério em
portadores de FC ¢é essencialmente obstrutivo.
Por defini¢do, obstrugdo é qualquer processo
que interfira na taxa de esvaziamento ou en-
chimento dos pulmdes. Entretanto, a obstrugédo
¢ mais facilmente identificada na expiragao, ja
que, ao assoprar-se, a positivagdo da pressdo
pleural tende a comprimir as vias aéreas. Uma
das principais caracteristicas desse defeito venti-
latério é a redugao dos fluxos expiratérios. Dessa
forma, o estudo da expiragéo forgada através da
curva fluxo-volume e da espirografia tem sido
o método com maior frequéncia no acesso aos
fendmenos obstrutivos. Na curva fluxo-volume,
sempre que houver obstrucio ao fluxo aéreo serd
observada uma concavidade cuja intensidade

sera tanto maior quanto mais intenso for o de-

< Curva Ux T
on 2 4 6 : ] 10 12 14 16 18 zui o
o + + - + + + +» Tempo (s

Ir¥ 1"' ;
2
3
4
st
& 1
T
8

¥ Uolume (L)

Curva F x U

p Fluxo (L/s)
12 |
L0 4
]
6
4
ZJ\
N L e o

e L 2 3 4 s 6 7 8 “o('(l_-:“!

FiGurA 3: CURVAS VOLUME-TEMPO E FLUXO-VOLUME EM PACIENTE PORTADOR DE FIBROSE CISTICA.
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feito obstrutivo. J4 no grafico volume-tempo, os
principais marcadores de obstrugao, extraidos
da expiragao forcada, sdo: 1) redugdo da relagdo
VEF /CVF; 2) diminuigdo da relagao FEF,, __ /
CVF (Fig.3).

Conforme anteriormente comentado, o

25-75%

FEF,, mostra as redugdes mais precoces, pro-
vavelmente refletindo o inicio da obstrugao nas
vias aéreas menores. Jd o VEF, é um pardmetro
relativamente insensivel para avaliar a doenga
pulmonar na fase inicial e pode inclusive ser
normal, mesmo quando hd comprometimento
pulmonar clinicamente significativo'’.

Na FC, os mecanismos subjacentes implica-
dos na génese do fendmeno obstrutivo incluem
a hipersecre¢do cronica de muco, a formagéo
de bronquiectasias, o remodelamento das vias
aéreas e a hiper-reatividade bronquica. Somente
na fase final da doenga, quando aparece a fibrose
pulmonar, é que surge o componente restritivo
e a configuracéo de um disttrbio misto.

Em adultos fibrocisticos, 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 padrao ventilatorio
alterado em 88% dos casos. Nesse mesmo estu-
do, o padrao de alteragédo mais frequentemente
observado foi distirbio obstrutivo com CVF
reduzida (37%), seguido de sindrome obstrutiva
“pura” (28%), distdrbio misto (15%) e padrao
sugestivo de distirbio ventilatério restritivo ou
inespecifico (8%)'~

MEDIDA DO PICO DE FLUXO
EXPIRATORIO

Uma das poucas demonstragdes sobre o
papel do pico de fluxo expiratério (PFE) na FC
data de, aproximadamente, 40 anos. Mellins
comparou o VEF, com o PFE em individuos
higidos e em fibrocisticos e, servindo-se da
espirometria, demonstrou que uma redugio
expressiva do primeiro parametro ndo guarda-
va correspondéncia com aquela obtida para o
PFE". De fato, as alteracdes associadas ao PFE
refletem, sobretudo, o comprometimento das
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vias aéreas proximais, cujo envolvimento se da
numa fase mais avan¢ada da doenga. Ademais,
a manobra requerida para obtenc¢do do PFE é
esfor¢o-dependente e, por essa razdo, o compro-
metimento da massa e da forca muscular pela
desnutri¢ao cronica e os episodios recorrentes
de exacerbacdo infecciosa - dois eventos que
fazem parte do quadro clinico da FC - podem
determinar variacdes desse pardmetro funcio-
nal, que ndo correspondem necessariamente a

intensidade dos distdrbios ventilatérios'.
TESTE DE BRONCOPROVOCACAO

O teste de broncoprovocagiao baseia-se
no fato de que a musculatura lisa brénquica,
quando exposta a determinados estimulos, reage
com aumento do ténus. Esta resposta bronco-
constritora exagerada das vias aéreas ndo é um
fendmeno exclusivo de individuos asmaticos,
ocorrendo também em outras condi¢des respi-
ratérias como FCP.

O método mais largamente aplicado para
avaliar a responsividade bronquica envolve a
administracdo por aerossol de agentes farma-
coldgicos com efeitos contrateis sobre a mus-
culatura das vias aéreas, em geral histamina,
metacolina ou carbacol. Mudangas na funcio
pulmonar (diminui¢io no VEF)) sio medidas
por espirometria seriada ap6s inalagdo de doses
crescentes destas substancias. Os resultados
sdo expressos como dose cumulativa ou como
concentra¢do de agonista que produza queda
de 20% no VEF,. Obviamente, os portadores
de hiper-responsividade bronquica respondem
a doses menores'®.

Hiper-responsividade das vias aéreas é
comum na FC. Muitos dos pacientes demons-
tram esse fendmeno na vida adulta, existindo
uma correlagdo positiva com a gravidade da
doenga pulmonar. Eggleston et al. acompa-
nharam longitudinalmente 40 portadores de
FC e observaram que, naqueles com teste de
hiper-reatividade positivo, as exacerbagdes
pulmonares foram mais frequentes e a taxa de

declinio do VEF, foi mais acelerada'.



VOLUMES PULMONARES ESTATICOS

A determinagéo completa dos volumes pul-
monares estaticos constitui-se numa das etapas
da avaliagdo funcional pulmonar, seguindo-se
usualmente a espirometria. Considerando que
o comportamento mecéanico do pulméo é ba-
seado em suas propriedades eldsticas e em seu
volume, a mensurag¢io dos volumes pulmonares
oferece informagdes que podem ser essenciais
para a caracteriza¢do do estado fisiopatoldgico
decorrente de anormalidades pulmonares.

Na FC, quando se avaliam os volumes pul-
monares estaticos, o fendmeno mais marcante
é aelevagdo do VR. Esse alcaponamento de ar é
a consequéncia 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 elastico, a capacidade residual
funcional (CRF) também estd aumentada. Outro
mecanismo responsavel pelo aumento da CRF é
aamputagdo do tempo expiratdrio, de modo que
a inspiragdo comega antes de terminada com-
pletamente a elimina¢io de ar dos pulmoes e,
consequentemente, antes de alcangar o ponto de
repouso do sistema respiratério. A quantidade
de ar algaponado em dreas pobremente ventila-
das dos pulmdes correlaciona-se negativamente
com a condigdo clinica, ou seja, pacientes em
piores condi¢des tendem a ter maior alcapona-
mento aéreo'®. Outro fato marcante na FC é que,
mesmo na presenca de aprisionamento aéreo
significativo, a CPT ndo se eleva. E possivel que
a hipoplasia alveolar em portadores de FC seja
a explicagdo para esse achado®.

A determinac¢io dos volumes pulmonares
estaticos pode ser feita pela pletismografia de
corpo inteiro ou pela técnica da diluigdo de
gases, incluindo o hélio e o nitrogénio. Entre-
tanto, ao passo que a pletismografia possibilita a
mensuracdo global do volume de todos os com-
partimentos gasosos intratoracicos, a técnica da
diluigdo de gases ndo mede o volume de setores
gasosos que ndo tenham comunica¢do com as
vias aéreas. Assim, esta é uma nitida vantagem
do método pletismografico em portadores de
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FC, uma vez que o fendmeno obstrutivo é o
mais frequente. Além do mais, a pletismografia
de corpo inteiro permite também a medida da
resisténcia de vias aéreas, uma contribuigdo que
pode ser importante no entendimento do meca-

nismo fisiopatoldgico do processo obstrutivo®.

MUSCULOS RESPIRATORIOS

A medida da for¢a dos musculos respirato-
rios ¢ um exame incorporado a pratica clinica,
pois é de facil realizacdo e necessita de equipa-
mento de baixo custo. Basta um medidor de
pressdo negativa e positiva: manovacudmetro.
Como a distensao da fibra muscular influencia
a forga, deve-se sempre relaciona-la ao volume
pulmonar no qual é feita a aferi¢do. A for¢a tam-
bém se exerce em dois sentidos, no da inspiracao
e no da expiracéo, produzindo, respectivamente,
pressao negativa, pressdo inspiratéria maxima
(PImax), e positiva, pressao expiratdria maxima
(PEmax)'®.

A forga de contragdo dos musculos aumenta
proporcionalmente a sua variacdo de compri-
mento, até certo limite. Com a hiperdistensdo
pulmonar observada na FC, especialmente
nos casos mais graves de fibrocisticos adultos,
as fibras dos musculos inspiratérios ja estdo
diminuidas antes de se iniciar a inspiragéo,
de modo que a variagdo de tamanho apés o
desencadeamento do processo inspiratério é
muito pequena e, consequentemente, a forca
de contragdo também esta reduzida. A hiper-
distensdo pulmonar rebaixa o diafragma, que se
torna achatado, com perda de sua configuracio
fisiolégica, aumentando, dessa forma, o raio de
curvatura, o que é um dos fatores responsaveis
pela ineficdcia do muasculo como gerador de
pressao. Na nova posi¢ao, o diafragma se contrai
com pouca intensidade e, além de reduzida,
essa contra¢do se da de forma antifisioldgica.
Nessa nova posicdo, a contracao das fibras dia-
fragmaticas no nivel da inser¢ao costal faz com
que o gradil toracico seja repuxado para dentro,
diminuindo os didmetros antero-posterior e
latero-lateral do térax e, consequentemente, o
volume pulmonar. Com a perda efetiva da agao
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diafragmdtica, a redu¢do da pressdo intratoraci-
cafica dependendo basicamente da musculatura
intercostal e acessoria'.

TROCAS GASOSAS

As trocas gasosas podem estar relativa-
mente preservadas no curso da FC. Entretanto,
eventualmente, hipoxemia, e posteriormente
retengdo de CO,, ocorrem. Estas alteragdes he-
mogasométricas podem causar consequéncias
secundarias como hipertensdo pulmonar e cor
pulmonale.

Inicialmente, hipoxemia s acontece duran-
te 0 sono e com o exercicio. Com a progressao
das bronquiectasias e da obstrugdo das vias aére-
as, acentua-se a desuniformidade da distribuigdo
da ventilacdo, que geralmente demonstra dreas
focais de desequilibrio. Com o tempo, acen-
tua-se o quadro de hipdxia alveolar e hipoxemia,
e, em estagio avancado da doenga, é necessario
suplementagdo de oxigénio. Hipercapnia s
ocorre em fase tardia da doenga. Por outro
lado, hipdxia alveolar sustentada pode levar a
hipertrofia da musculatura vascular pulmonar,
hipertensdo pulmonar e hipertrofia ventricular
direita. Ademais, por ser uma doenca em que a
obstrucdo 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 pds-nascimento, esta
comprometido, contribuindo para que o pulméo
do portador de FC tenha este fator adicional na
patogenia da hipertensao pulmonar®.

Surpreendentemente, a resposta eritroci-
tica a hipoxemia ndo ocorre na maioria dos
portadores de FC. Na verdade, policitemia,
uma complicagdo de hipoxemia crdnica, é rara
na FC. Varios fatores contribuem para que isto
nao ocorra, a exemplo de anemia crdnica e
deficiéncia de ferro®'.

CAPACIDADE DE DIFUSAO

A transferéncia de gases através da mem-
brana alvéolo-capilar é denominada de capaci-
dade de difusdo. A grande superficie alveolar e

a extensa rede capilar otimizam a interface em
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termos da oportunidade de captagdo de O, e
eliminagdo de CO,. O teste da capacidade de
difuséo obriga a utilizacdo de um gas que tenha
grande afinidade pela hemoglobina (Hb), ou
que seja altamente solivel no plasma. Tanto
o O, quanto o CO satisfazem esta premissa,
porém o CO tem uma afinidade pela Hb que é
210 vezes maior que a do O,, sendo, por isso, o
preferido. Além do mais, a pressdo capilar do
CO é praticamente zero, o que facilita ainda
mais a medida de sua difusdo®.

Na FC, a medida da capacidade de difusdo
para o CO (DLCO) costuma ser bem pre-
servada até que a doenca ja esteja numa fase
bastante avangada. Isto pode ser explicado por
algumas condi¢des, incluindo o envolvimento
predominante das vias aéreas, a perda minima
de unidades alvéolo-capilares e o desequilibrio
V/Q pouco acentuado. Alteragdes significativas
sao observadas apenas tardiamente, correla-
cionando-se com o aparecimento de doenga
vascular pulmonar, especialmente hipertensio
pulmonar??.

TESTE DE EXERCICIO

Em portadores de FC, a diminui¢do da
tolerancia ao exercicio limita a realizagdo das
atividades da vida diaria e esta associada com
menor sobrevida*. As principais manifestagoes
referidas durante o exercicio sdo dispneia e/ou
fadiga, que provocam a interrup¢ao precoce do
esforco. Estes sintomas, geralmente, sdo resul-
tantes de limita¢do ventilatoria, anormalidade
nas trocas gasosas, disfunc¢do

muscular periférica e cardiaca ou a combi-
nacio destes fatores. Ansiedade e falta de mo-
tivagdo também estdo associadas a diminui¢do
da capacidade de exercitar-se.

Os principais fatores que desempenham um
papel importante na limitagdo ventilatéria ao
exercicio em pacientes com FC sdo a capacidade
ventilatdria reduzida e o requerimento ventila-
torio aumentado. A diminuigdo da capacidade
ventilatdria ocorre pela obstrugio ao fluxo aéreo
combinada com a reduzida elasticidade de re-

cuo do pulmao. Ja o requerimento ventilatério



aumentado em portadores de FC ¢, primaria-
mente, causado pela ventilacio ineficiente dos
pulmoes consequente a desuniformidade entre
ventilagdo e perfusdo, ja que certas regides sao
hipoventiladas enquanto outras sdo hiperventi-
ladas. Isto tem um efeito de aumento na fracéo
da respira¢ao que é desperdicada, resultando
na elevacio da relagdo entre volume de espa-
¢o-morto e volume corrente (VD/VT).

Moocroft et al. estudaram as respostas ao
exercicio maximo no teste de exercicio realizado
em cicloergémetro. Estes autores observaram
que, em pacientes com FC e doenga pulmo-
nar obstrutiva avancada, o nivel de lactato e
a frequéncia cardiaca de pico foram menores
e 0 volume-minuto expirado (VE) excedeu a
ventilagdo voluntaria maxima (VVM) predita,
demonstrando redugédo da reserva ventilatoria,
quando comparados com sujeitos normais e
pacientes portadores de FC e doenga pulmo-
nar obstrutiva leve ou moderada. Este estudo
também observou que os pacientes mais graves
tinham indice de massa corpdrea (IMC) signi-
ficativamente menor que a medida nos demais
grupos®. Ja Perpati et al., avaliando 18 porta-
dores adultos de FC, observaram que, dentre as
variaveis de repouso, a capacidade inspiratdria
(CI) foi a tinica que apresentou correlagdo sig-
nificativa com o consumo de oxigénio maximo
(VO,max) no exercicio limitado por sintomas
(r=0,67; p <0,007)*.

Selvadurai et al. encontraram relagdo entre
as classes de mutagao do regulador da condugéo
transmembrana na FC (CFTR) e capacidade
aerdbica, poténcia anaerdbica e IMC. O estudo
demonstra que os portadores de mutagdo da
CFTR pertencentes as classes I e II apresen-
tam menor capacidade aerdbica no exercicio
maximo, menor poténcia anaerdbica e IMC e
escore de Shwachman menores; enquanto os
pertencentes as classes III, IV e V obtiveram
valores maiores destes pardmetros?. Estes re-
sultados podem ter implicagdes importantes
no que concerne ao prognostico da doenga e os
diferentes genotipos.

O teste de caminhada de seis minutos
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(TC6M) é um teste submaximo de exercicio que
pode ser realizado por pacientes que ndo tole-
ram os testes maximos de exercicio. O TC6M,
apesar de sua simplicidade, apresenta boa cor-
relagio entre a distancia percorrida e a VO, max.
Ziegler et al., em estudo com 88 portadores de
FC com idade superior a 10 anos, identificaram
que os pardmetros que maximizaram o valor
preditivo para dessaturacdo de oxigénio foram
SpO, em repouso < 96% e VEF1 < 40%. Nessa
amostra, 15% dos pacientes apresentaram des-

saturacdo de oxigénio no TC6M*.

A COMPANHAMENTO
FuncioNAL DA FIBROSE
CisTicA EM ADULTOS

Os testes de fun¢do pulmonar tornaram-se
um instrumento de valor, ndo sé no segui-
mento da perda da fun¢do pulmonar ao longo
do tempo, como também na monitoragio da
melhora da fun¢do pulmonar em resposta as
varias estratégias terapéuticas empregadas. Me-
didas individuais da fun¢do pulmonar podem
ser Uteis para avaliar a extensdo da anormali-
dade, a progressio da doenca e a resposta ao
tratamento. Além do mais, as medidas seriadas
podem revelar tendéncias quanto a progressdo
do acometimento pulmonar'.

A espirometria ¢ utilizada regularmente na
avaliagdo e no acompanhamento dos pacientes
com FC, uma vez que é exame simples, de facil
compreensao e interpretacao e que apresenta
resultados reprodutiveis e altamente confidveis.
Em geral, a avaliagdo espirométrica ¢ realizada
em cada consulta ambulatorial e permite identi-
ficar a presenca de disturbio ventilatério, assim
como avaliar o grau de comprometimento das
vias aéreas.

Adultos com FC desenvolvem dispneia aos
esfor¢cos que pode chegar ao nivel de repouso
com a progressdo da enfermidade, de maneira
semelhante as outras doengas respiratdrias obs-
trutivas cronicas. O VEF , expresso em percen-
tual do seu valor previsto, é aceito como um dos

mais Uteis parametros objetivos de avaliacdo da
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func¢do pulmonar. As medidas seriadas demons-
tram a estabilidade ou a progressdo da sindrome
obstrutiva bronquica e documentam alteragdes
relacionadas com a resposta ao tratamento. O
estado nutricional, a presenca de diabetes melito
e a maior frequéncia de exacerbagdes sdo alguns
dos fatores que podem determinar um declinio
mais acelerado do VEF *.

Pacientes com FC tém maior variabilidade
intraindividual dos testes de fun¢ao pulmonar.
Isto reflete variagdes no grau de inflamagéo das
vias aéreas, e é um seguro indicador de mudan-
¢as agudas na fung¢do pulmonar. Nos quadros
agudos de exacerbagdo pulmonar, o VEF, e a
CVF podem sofrer marcadas diminui¢des, mas
que sdo recuperadas com o tratamento, servindo
como indicadores para monitorar a resposta
terapéutica®.

Na FC, a coloniza¢ao brénquica por espé-
cies de Pseudomonas aeruginosa e Burkholderia
cepacia tem sido associada a maior perda de
funcao pulmonar. Castro et al. avaliaram a as-
sociagao entre o perfil microbioldgico e a fungéo
pulmonar em 32 pacientes adultos, portadores
de FC, acompanhados no Ambulatério de FC
da Policlinica Piquet Carneiro, da Universida-
de do Estado do Rio de Janeiro (UER]). Neste
estudo, 19 individuos eram colonizados por
P. aeruginosa, quatro por B. cepacia e nove
néo colonizados. Dentre os nao colonizados, a
média + desvio padrido de VEF, (%), CVF (%) e
FEF,_ . (%) foi de 92,9 + 20,5%, 102,9 + 18,4%
€ 67,9 £ 23,9%, respectivamente. Dentre os co-
lonizados por P. aeruginosa, a média + desvio
padrdo de VEF (%), CVF (%) e FEF,_ __, (%) foi
de 55,1 £ 27,4%, 71,4 + 27,3% e 32,6 + 29,8%,
respectivamente. Ja entre os colonizados por B.
cepacia, a média + desvio padrao de VEF, (%),
CVF (%) e FEF,___, (%) foi de 36,1 % 25,5%, 56,1
+39,3% e 17 + 13,5%, respectivamente. Quando
os grupos foram comparados, houve diferencas
significativas entre as médias de CVF (p < 0,05),
VEF, (p <0,001) e FEE,___ (p < 0,01).

Outra importancia da avalia¢do seriada
da fungdo pulmonar é determinar o momento
adequado para o transplante pulmonar. Nesse
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contexto, a medida do VEF, ¢ um dos pardme-
tros mais dteis para sua indicagdo. Uma vez que
o VEF, atinja 30% do previsto, a mortalidade
em dois anos é de cerca de 50% e este nivel é
frequentemente utilizado para avaliar o trans-
plante pulmonar?.
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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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