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RESUMO 

 

Introdução  

A Fibrose Quística (FQ) é a doença monogenética autossómica recessiva potencialmente 

fatal mais comum na raça caucasiana. O Questionário de Fibrose Quística - Revisto (CFQ-R) 

é um instrumento de avaliação específico de doença que estuda a qualidade de vida 

associada à saúde numa perspetiva multidimensional. Este trabalho pretendeu investigar os 

fatores que afetam a qualidade de vida de doentes pediátricos portugueses com FQ e avaliar 

o nível de concordância entre o relato dos pais e dos filhos.   

Materiais e Métodos 

Foram incluídos no estudo 12 doentes com idades compreendidas entre os 6 e os 18 anos 

(idade média de 11,75 ± 3,33) seguidos no Polo Pediátrico do Centro de Referência de FQ do 

Centro Hospitalar e Universitário de Coimbra. Todos completaram a versão respetiva do 

Questionário de Fibrose Quística – Revisto (pontuações superiores traduzem uma melhor 

qualidade de vida associada à saúde), e 8 dos pais preencheram um questionário 

independente. As respostas objetivadas foram padronizadas e expressas em média e desvio-

padrão, e posteriormente relacionadas com as características sociodemográficas, com o 

genótipo, com a função pulmonar, o estado nutricional, a função pancreática e hepática, com 

a doença óssea e com o registo de internamentos no ano anterior.  

Resultados 

O sexo feminino registou pontuações comparativamente inferiores ao sexo masculino. As 

crianças com doença óssea ou infeção crónica também obtiveram resultados 

consistentemente inferiores. A insuficiência pancreática e a doença hepática não 

descreveram nenhuma diferença significativa em relação a funções pancreáticas e hepáticas 

normais. Foram objetivadas correlações positivas fortes entre o Domínio Emocional e a 

Função Pulmonar, e o Domínio Emocional e o Estado Nutricional; verificou-se a existência de 

uma correlação negativa forte entre o Tratamento e a Idade. As únicas associações de força 

considerável entre o questionário dos pais e o relato dos respetivos filhos disseram respeito 

à Atividade Física- correlação forte- e aos Sintomas Digestivos e Alimentação- correlações 

muito fortes. Todas as outras indicaram forças de associação fracas a moderadas.  

Discussão e Conclusões 

Os resultados sugerem que o sexo feminino, o diagnóstico de doença óssea e a presença de 

infeção crónica influenciem negativamente a qualidade de vida associada à saúde, 
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assumindo-se como preditores de pior qualidade de vida. Já a função pulmonar e o estado 

nutricional condicionaram significativamente o Domínio Emocional (quanto melhores, mais 

satisfatórios foram os relatos), enquanto a idade influenciou negativamente as respostas ao 

Tratamento- doentes mais velhos expressaram piores resultados. Foram encontradas 

dissociações entre os relatos dos pais e dos filhos, sendo que os que reuniram maior 

consenso foram os mais objetiváveis- Atividade Física, Sintomas Digestivos e Alimentação.  

 

Palavras-Chave  

Fibrose Quística, Pediatria, Qualidade de Vida associada à Saúde, CFQ-R, Concordância 

Pais-Filhos  
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ABSTRACT 

Introduction 

Cystic Fibrosis (CF) is the most common potentially fatal autosomal recessive monogenetic 

disease in the Caucasian race. The Cystic Fibrosis Questionnaire- Revised (CFQ-R) is a 

disease-specific assessment tool that studies the quality of life associated with health from a 

multidimensional perspective. This work aimed to investigate the factors that affect the quality 

of life of Portuguese pediatric patients with CF and to evaluate the level of agreement between 

the report of parents and children. 

Materials and methods 

The study included 12 patients aged 6 to 18 years (mean age 11.75 ± 3.33) followed at the 

Cystic Fibrosis Center, Department of Pediatrics, Faculty of Medicine, University of Coimbra, 

Portugal. All completed the respective version of the CFQ-R (higher scores imply a better 

quality of life associated with health), and 8 of the parents completed an independent 

questionnaire. The responses were standardized and expressed as mean and standard 

deviation, and later related to sociodemographic characteristics, genotype, lung function, 

nutritional status, pancreatic and liver function, bone disease and the recording of 

hospitalizations in the previous year. 

Results 

The female gender registered comparatively lower scores than the male gender. Children with 

bone disease or chronic infection also had consistently inferior results. Pancreatic insufficiency 

and liver disease did not describe any significant difference relatively to normal pancreatic and 

liver functions. Strong positive correlations were noticed between the Emotional Domain and 

the Lung Function, and the Emotional Domain and the Nutritional State; there was a strong 

negative correlation between Treatment and Age. The only considerable associations between 

the parents' questionnaire and the report of the respective children concerned Physical Activity 

- strong correlation - and Digestive Symptoms and Food - very strong correlations. All others 

indicated weak to moderate association forces. 

Discussion and Conclusions 

The results suggest that the female gender, the diagnosis of bone disease and the presence 

of chronic infection globally influence the quality of life associated with health, assuming 

themselves as predictors of worse quality of life. Lung function and nutritional status 

significantly conditioned the Emotional Domain (the better, the more satisfactory the reports 
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were), while age negatively influenced responses to Treatment- older patients expressed 

worse results. Dissociations were found between the reports of parents and children, and the 

ones that gathered the greatest consensus were the most objective - Physical Activity, 

Digestive Symptoms and Food. 

 

Keywords 

Cystic Fibrosis, Pediatrics, Health-Related Quality of Life, CFQ-R, Parent-Child Agreement  



   
5  
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INTRODUÇÃO 

A Fibrose Quística (FQ) é a doença monogenética autossómica recessiva 

potencialmente fatal mais comum na raça caucasiana.1 Resulta da mutação de um 

gene, localizado no braço longo do cromossoma 7 (região 3, banda 1), que codifica a 

síntese da proteína transmembranar Cystic Fibrosis Transmembrane Conductance 

Regulator (CFTR), responsável pela regulação do fluxo iónico nas superfícies epiteliais.2 

Foram descritos mais de 2000 erros de codificação (CFTR Mutation Database), mas a 

deleção F508del permanece a mais comum. 3,4 De expressão sistémica e espectro 

clínico muito diverso, a FQ pode comprometer a função dos sistemas respiratório, 

pancreático exócrino e endócrino, intestinal, hepatobiliar, aparelho genital masculino e 

glândulas sudoríparas; a doença pulmonar progressiva é, ainda assim, a principal causa 

de morte. 2 Estima-se que a prova de suor faça o diagnóstico em aproximadamente 98% 

dos casos sendo, por isso, considerada a prova de referência.5 De acordo com um 

estudo nacional recente, calcula-se que nasçam 1:7500 novos casos por ano em 

Portugal.4 As melhorias no cuidado especializado permitiram o aumento da sobrevida, 

estimada nas bases de dados americanas em 46.2 anos para os nascidos em 2017. 6  

Viver com Fibrose Quística pode revelar-se um desafio físico e emocional, quer para o 

doente, quer para a família. Esperam-lhes planos terapêuticos crónicos, programas de 

reabilitação física e terapias adicionais, que chegam a prolongar-se por duas a três 

horas por dia. 6 O aumento da sobrevida acarreta, portanto, maior incidência de 

comorbilidades a longo prazo e uma carga terapêutica acrescida, fatores estes que 

poderão ter implicação na qualidade de vida. 7 O Questionário de Fibrose Quística- 

Revisto (CFQ-R) é um instrumento de avaliação específico de doença que conta já com 

uma tradução portuguesa (Anexo I). Estuda a qualidade de vida associada à saúde 

numa perspetiva multidimensional e subjetiva (sintomas, status funcional e social, e 

componente emocional) mas sempre centrada na criança, e reportada pela própria ou 

pelo cuidador. 8  

Estudos anteriores enfatizaram a relevância de avaliações relativas à qualidade de vida 

de crianças com patologia respiratória crónica.9 Em Portugal, os trabalhos de 

investigação visaram sobretudo calcular a prevalência,10 caracterizar a população 

adulta3 e a população da região centro,11 correlacionar a clínica com a qualidade de vida 

associada à saúde de doentes com idade igual ou superior a 18 anos,12 e  objetivar 

associações estatisticamente significativas entre o fenótipo e o genótipo.13,14 Em 2018 

foi publicado um estudo-piloto que permitiu a adaptação do algoritmo nacional para o 

rastreio neonatal da FQ. 4  
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De acordo com dados publicados em 2019, os doentes com menos de 18 anos 

representam mais de metade da população portuguesa com FQ (54,57%). 15 Há, 

portanto, uma urgência crescente em caracterizar a forma como os doentes pediátricos 

portugueses vivem a doença e o que ela implica. Por todos os motivos acima 

enumerados, este trabalho pretende avaliar a magnitude das repercussões respeitantes 

à qualidade de vida na população descrita. Para tal, foram estabelecidos como 

objetivos: investigar a relação entre os resultados do questionário CFQ-R e as 

características sociais e demográficas, o genótipo e o fenótipo (função pulmonar, estado 

nutricional, infeção crónica, função pancreática, doença hepática, doença óssea, 

internamentos no ano anterior); avaliar o nível de concordância entre os relatos dos pais 

e dos filhos.   
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MATERIAIS E MÉTODOS 

Desenho do Estudo 

Este estudo observacional descritivo teve como princípio a aplicação de questionários 

a doentes da região centro, seguidos no Polo Pediátrico do Centro de Referência de FQ 

(Despacho n.º 6669/2017) do Centro Hospitalar e Universitário de Coimbra. Em 

conformidade com os princípios éticos e legais, o projeto foi aprovado pela Comissão 

de Ética da Administração Regional de Saúde do Centro (parecer emitido a 14/11/2019; 

número de entrada: 100/2019).  

Seleção de Participantes 

Como critérios de inclusão, consideraram-se todos os doentes com idades 

compreendidas entre os 6 e os 18 anos, seguidos na unidade supracitada, e cujo 

diagnóstico de FQ foi efetuado e confirmado de acordo com as normas vigentes.5 Uma 

vez assinado o consentimento informado (pelos tutores legais, em doentes de idade 

inferior a 14 anos, ou pelos próprios, se idade igual ou superior),16 o questionário CFQ-

R foi aplicado. Assumiu-se como critério de exclusão a não aceitação dos pressupostos 

do estudo e, portanto, a recusa da assinatura do consentimento informado.  

Medidas de Estudo 

O Questionário de Fibrose Quística foi originalmente desenvolvido em França (1997) e 

revisto por Quittner et al em 2000.8  Tem como objetivo avaliar a qualidade de vida de 

crianças, adolescentes e adultos com FQ. Para tal, conta com quatro versões adaptadas 

às diferentes faixas etárias: dos 6 aos 11 anos, dos 12 aos 13 anos, idade igual ou 

superior a 14 anos, e uma outra para os pais/prestadores de cuidados a crianças dos 6 

aos 13 anos. A versão dos 6 aos 11 anos foi desenhada para ser aplicada por um 

entrevistador sob o auxílio de cartões ilustrados (35 perguntas). A versão para crianças 

dos 12 aos 13 anos pretende o preenchimento na primeira pessoa (35 perguntas). O 

questionário referente a doentes com idade superior ou igual a 14 anos acrescenta 

quatro domínios (vitalidade, peso, papel na sociedade e perceção de saúde), e uma 

organização por secções (dados demográficos, qualidade de vida, escola, trabalho ou 

atividades diárias e dificuldades dos sintomas), perfazendo um total de 50 perguntas. 

Por último, o questionário dos pais/prestadores de cuidados a crianças dos 6 aos 13 

anos mantém a estrutura em secções, inclui perspetivas parentais sobre a escola, a 

vitalidade, a perceção de saúde e o peso, e afere também sobre os dados demográficos, 

a qualidade de vida e a dificuldade dos sintomas (44 questões). Para cada pergunta, 
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são oferecidas 4 opções de resposta, ora relativas à frequência, ora à veracidade de 

determinada conjuntura. Consoante a resposta, as alíneas são cotadas entre 1 a 4, 

correspondendo o 1 a “sempre”, ou “completamente verdadeiro”, e o 4 a “nunca” ou “não 

é verdadeiro”. Pontuações superiores traduzem uma melhor qualidade de vida 

associada à saúde. Qualquer que seja a faixa etária considerada, o questionário foi 

desenvolvido com a finalidade de abranger quer os domínios gerais da qualidade de 

vida (capacidade física, funcionalidades emocional e social), quer os domínios 

específicos da FQ (distúrbios alimentares, imagem corporal, sintomatologia respiratória 

e digestiva e carga de tratamento). 8  

Os dados sociodemográficos (idade, sexo, raça, estado civil, nível de educação e 

situação laboral parentais) foram obtidos durante o preenchimento do questionário. As 

restantes variáveis em estudo (genótipo, função pulmonar, função pancreática, doença 

hepática, doença óssea, infeção crónica, estado nutricional e internamentos no ano 

anterior) foram obtidas por consulta do processo clínico individual. 

Para este trabalho, a função pulmonar foi definida de acordo com o volume expiratório- 

máximo no 1º segundo- FEV1 
17. Valores entre 40% e 80% foram considerados como 

compromisso moderado da função pulmonar, e valores inferiores a 40% como 

compromisso grave.18,19 Para tal, foram consultadas as espirometrias de data 

coincidente ou próxima à data da realização do questionário.   

O estado nutricional foi aferido através do valor de Z-Score do Índice de Massa Corporal- 

IMC (valores z padronizados calculados através do Pediatric Z-Score Calculator). 

Considerou-se como normal um valor compreendido entre -2 e 2. 20 

A função pancreática exócrina foi avaliada através da quantificação de elastase-1 numa 

amostra de fezes: considerou-se um valor<200 µg/g indicativo de insuficiência 

pancreática. 21 De acordo com este critério, os doentes foram classificados como 

suficientes ou insuficientes pancreáticos.   

No que concerne a doença hepática associada à FQ, foram aplicados os critérios 

europeus: após exclusão de outras causas, assumiu-se o diagnóstico na presença de 

pelo menos duas condições- hepatomegalia, alteração das enzimas hepáticas (no 

mínimo em 3 avaliações consecutivas num intervalo de 12 meses) e/ou evidência de 

doença hepática/ hipertensão portal na ecografia. 22 

O diagnóstico de doença óssea relacionada com a FQ tem por base a realização de 

osteodensitometria por absorsiometria radiológica de dupla energia (DEXA). O protocolo 
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do Polo Pediátrico do Centro de Referência de FQ, de acordo com as recomendações 

das diretrizes europeias, implementa o exame de rotina a partir dos 8 anos de idade. 23 

Para este efeito, nos doentes com menos de 18 anos, é utilizado o Z-Score da coluna 

lombar24: quando inferior a -2 (ajustado para a idade e para o sexo) corresponde a baixa 

Densidade Mineral Óssea (DMO).  

Consideraram-se como cronicamente infetados todos os doentes com três culturas 

positivas para determinado microorganismo (que não a Pseudomonas aeruginosa) no 

espaço de um ano.25 Para o diagnóstico de infeção crónica por P. aeruginosa, e em 

concordância com o protocolo do Hospital Pediátrico, foram adotadas as diretivas do 

Consenso Europeu: presença da bactéria na árvore brônquica por um período mínimo 

de seis meses, com base em, pelo menos, três culturas positivas, e com intervalos iguais 

ou superiores a um mês.26  

Uma vez cumpridos os critérios enumerados, e considerando as três variáveis 

anteriores, os doentes foram divididos conforme a presença ou ausência de doença 

hepática, doença óssea e infeção crónica. Do ponto de vista genético, foram agrupados 

consoante o tipo de mutação em homozigotos ou heterozigotos. Por fim, assumiu-se 

como internamento no ano anterior qualquer hospitalização documentada como uma 

exacerbação da doença de base.  

Análise Estatística 

Por forma a responder às questões de investigação, procurou-se uma associação entre 

as variáveis em estudo e os domínios do questionário CFQ-R. Para esse fim, e 

considerando como premissa que a valores mais elevados corresponde uma maior 

qualidade de vida associada à saúde, as respostas às diferentes alíneas foram somadas 

e padronizadas conforme o domínio numa aplicação acreditada,27 e convertidas numa 

escala de 0 a 100. As características sociodemográficas foram analisadas por estatística 

descritiva. Calculou-se, posteriormente, a média e o desvio padrão de todas as variáveis 

quantitativas, e estudou-se a existência de eventual correlação com o coeficiente de 

Spearman. Por sua vez, os domínios categóricos foram expressos em percentagem e 

frequência absoluta. Os resultados dos mesmos grupos foram descritos considerando 

unicamente as médias e as relações de superioridade ou inferioridade objetivadas. A 

análise estatística dos dados foi realizada no programa IBM SPSS Statistics (versão 

21.0).  
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RESULTADOS 

Dos 22 doentes seguidos no Polo Pediátrico do Centro de Referência de FQ, 12 foram 

incluídos neste estudo. Foram, portanto, excluídos 10 doentes: 9 por terem idade inferior 

a 6 anos e 1 por ter recusado participar.  

Tendo em conta que ao questionário do adulto (idade igual ou superior a 14 anos) não 

corresponde qualquer questionário do respetivo cuidador, foram analisados um total de 

20 ficheiros. A distribuição surge ilustrada na Tabela 1.  

Tabela 1- Distribuição do número de respostas de acordo com a versão do Questionário em 
questão 

  

A Tabela 2 sumaria a caracterização da amostra. De um total de 12 doentes, 7 eram do 

sexo feminino (58.30%) e 5 do sexo masculino (41,70%), todos de raça caucasiana.  A 

média de idades foi de 11,75 anos (idade mínima- 6 anos, idade máxima -17 anos). O 

diagnóstico foi estabelecido, em média, aos 30 meses (idade máxima - 13 anos), e feito 

no primeiro mês de vida em 25.00% dos casos. A manifestação mais frequente ao 

diagnóstico (má progressão ponderal associada a infeções respiratórias de repetição) 

foi observada em 33,33% da população. O genótipo mais comum (homozigotia para 

F508del) reuniu um total percentual de 66,67%; os restantes doentes associavam a 

mutação F508del a outra das seguintes: R334W (2) e 711+1G-T (2). O FEV1 registou 

uma média de 78,33%; foi considerado diminuído (compromisso moderado) em 25.00% 

dos casos e grave em 16,67%. A grande maioria dos doentes (83,30%) registou valores 

de elastase-1 compatíveis com insuficiência pancreática; foi diagnosticada doença 

hepática em 33,30% dos casos. A osteodensitometria confirmou baixa DMO em 33,30% 

VERSÃO CFQ-R NÚMERO DE RESPOSTAS 

Crianças dos 6 aos 11 anos 4 

Crianças dos 12 aos 13 anos 4 

Adultos- doentes com idade superior ou igual 
a 14 anos 

4 

Pais/prestadores de cuidados a crianças dos 
6 aos 13 anos 

8 

Total 20 
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dos doentes. Reforça-se, contudo, o facto de não ter sido aplicada nos doentes de idade 

inferior a 8 anos (25,00%). 

 

  

IMC- Índice de Massa Corporal;  

Tabela 2- Caracterização Social, Demográfica e Funcional da População em estudo 
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Na Tabela 3 foram agrupados os dados respeitantes aos pais. A média de idades dos 8 

entrevistados (62,50% dos quais casados) foi de 42,63 anos (idade mínima-32 anos, 

idade máxima-51 anos). A maioria (37,50%) estudou até ao 9o ano ou menos, e 87,50% 

estão empregados.  

Tabela 3 – Caracterização Demográfica e Social dos Prestadores de Cuidados 

  

FREQUÊNCIA PERCENTAGEM MÉDIA 
(DESVIO 
PADRÃO) 

IDADE 

   

42,63 
(6,37) 

ESTADO CIVIL Casado 5 62,50% 

 

 

Solteiro 1 12,50% 

 

 

União de Facto  2 25,00% 

 

NÍVEL DE 
ESCOLARIDADE 

Até ao 9o Ano ou 
Menos 

3 37,50% 

 

 

12o Ano 1 12,50% 

 

 

Curso Técnico-
Profissional 

2 25,00% 

 

 

Licenciatura 2 25,00% 

 

SITUAÇÃO 
PROFISSIONAL  

Empregado 7 87,50% 

 

 

Desempregado 1 12,50% 

 

 

A Tabela 4 resume as respostas às dimensões comuns dos questionários destinados 

aos doentes. 

Os domínios relativos à Vida Social (média de 58,53/100) e à Imagem Corporal (média 

62,03/100) totalizaram as pontuações mais baixas. As questões respetivas aos 

Sintomas Digestivos receberam as cotações mais altas (média de 81,48/100).  
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Tabela 4- Distribuição das respostas aos domínios comuns das versões do questionário CFQ-R 

destinadas aos doentes 

DOMÍNIO MÉDIA DESVIO PADRÃO MÍNIMO MÁXIMO 

ATIVIDADE FÍSICA 73,73 19,79 38,89 100,00 

DOMÍNIO EMOCIONAL 73,26 10,27 62,50 91,67 

ALIMENTAÇÃO 70,37 26,09 22,22 100,00 

TRATAMENTO 68,52 17,62 44,44 100,00 

VIDA SOCIAL 58,53 20,63 28,57 100,00 

IMAGEM CORPORAL 62,04 34,32 0,00 100,00 

SINTOMAS RESPIRATÓRIOS 70,14 16,76 50,00 100,00 

SINTOMAS DIGESTIVOS 81,48 21,88 33,33 100,00 

 

A Tabela 5 reúne os resultados de 4 domínios do questionário para doentes de idade 

igual ou superior a 14 anos, que, por não serem comuns a nenhuma das outras versões, 

foram analisados isoladamente. 

Os melhores resultados foram conseguidos no domínio Perceção de Saúde, com uma 

média de 77,78/100.  A categoria Vitalidade perfez a pior média (66,67/100).  
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Tabela 5- Resultados dos domínios exclusivos do questionário CFQ-R para doentes de idade 

igual ou superior a 14 anos 

DOMÍNIO MÉDIA DESVIO PADRÃO MÍNIMO MÁXIMO 

VITALIDADE 66,67 6,81 58,33 75,00 

PAPEL NA SOCIEDADE 72,92 12,50 58,33 83,33 

PERCEÇÃO DE SAÚDE 77,78 15,71 55,56 88,89 

PESO 75,00 31,92 33,33 100,00 

 

A Tabela 6 descreve as médias das respostas obtidas aquando da análise dos 

questionários dos pais. A maior foi observada no Domínio Emocional (80,00/100) e a 

menor no Tratamento (41,67/100).  
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Tabela 6- Distribuição das respostas dos pais (em média) à respetiva versão do questionário 

CFQ-R 

DOMÍNIO MÉDIA DESVIO PADRÃO MÍNIMO MÁXIMO 

ATIVIDADE FÍSICA 77,09 19,79 54,17 100,00 

DOMÍNIO EMOCIONAL 80,00 14,25 60,00 100,00 

VITALIDADE 67,50 9,72 53,33 86,67 

ESCOLA 68,75 24,30 33,33 100,00 

ALIMENTAÇÃO 64,58 25,88 16,67 100,00 

TRATAMENTO 41,67 22,81 11,11 77,78 

IMAGEM CORPORAL 59,72 34,09 0,00 100,00 

PERCEÇÃO DE SAÚDE 56,94 18,25 33,33 88,89 

PESO 70,83 37,53 0,00 100,00 

SINTOMAS RESPIRATÓRIOS 79,86 14,83 50,00 100,00 

SINTOMAS DIGESTIVOS 76,39 15,07 55,56 88,89 

 

Uma vez caracterizada a população e descrita a distribuição das respostas, foi analisada 

a relação entre os diversos domínios do questionário e as variáveis categóricas em 

análise (Tabela 7).  

Numa perspetiva global, as médias das respostas femininas foram invariavelmente 

inferiores às masculinas. O sexo feminino registou o pior resultado na secção relativa à 

Imagem Corporal (50,79/ 100). Por sua vez, o sexo masculino relatou a Vida Social 

como o domínio mais prejudicado (média de 59,52/100). A sintomatologia digestiva 

obteve a melhor pontuação do questionário nos dois grupos (sexo feminino - 73,02/100; 

sexo masculino- 93,33/100). 
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Não foi identificada nenhuma associação clara entre os resultados do questionário e o 

genótipo: nenhum grupo totalizou resultados consistentemente superiores ou inferiores 

a outro.   

Os doentes com função pulmonar normal obtiveram, na quase globalidade das 

respostas, pontuações superiores às dos doentes com função pulmonar diminuída.    

Não se verificaram diferenças significativas entre os doentes com função pancreática 

normal e os doentes com insuficiência pancreática. No grupo com função pancreática 

normal, a pontuação mais baixa foi observada na Alimentação (média de 50,00/100). 

Nos doentes com Insuficiência Pancreática, o domínio dos Sintomas Digestivos registou 

o melhor resultado do questionário (média de 88,45/100). 

Não se apuraram diferenças significativas entre as crianças com e sem doença 

hepática. As pontuações relativas aos domínios com classificação mais alta (Sintomas 

Digestivos) e mais baixa (Vida Social) foram, aliás, concordantes. 

As crianças com doença óssea associada à FQ apresentaram resultados inferiores na 

quase totalidade dos domínios. No grupo das crianças com densidade óssea normal, a 

Atividade Física foi pontuada com a melhor classificação (média de 85,88/100). 

Os doentes sem Infeção Crónica obtiveram melhores médias comparativamente às 

crianças cronicamente colonizadas. A Imagem Corporal foi considerada o pior domínio 

no segundo grupo (média de 30,56/100). 

Quanto ao registo de hospitalizações, os doentes com história de Internamentos no Ano 

Anterior obtiveram pontuações invariavelmente inferiores às crianças sem 

internamentos. A Imagem Corporal apontou o resultado mais baixo no grupo que esteve 

hospitalizado (média 37,04/100). 
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Tabela 7- Distribuição das respostas ao questionário CFQ-R de acordo com a variável categórica 

em estudo  
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A Tabela 8 sintetiza a correlação entre os domínios do questionário e as variáveis 

quantitativas.  

 

Verificou-se que existe uma correlação positiva moderada entre a Atividade Física e a 

Função Pulmonar. Entre a Atividade Física e os Internamentos no ano anterior, a 

correlação foi negativa e moderada. 

Foram encontradas correlações positivas fortes entre o Domínio Emocional e a Função 

Pulmonar, e entre o Domínio Emocional e o Estado Nutricional: a doentes com melhor 

função pulmonar e melhor estado nutricional corresponderam pontuações superiores.  

Concluiu-se acerca da existência de uma correlação negativa forte entre o Tratamento 

e a Idade: doentes mais velhos obtiveram resultados significativamente mais baixos. 

No que diz respeito à Vida Social e à Imagem Corporal, as associações mais 

assinaláveis foram correlações moderadas: uma positiva com a Função Pulmonar, e 

uma negativa com o domínio dos Internamentos no Ano Anterior. Por outras palavras, 

as perspetivas sociais e físicas foram tanto melhores quanto melhor a função pulmonar, 

e quanto menor o número de hospitalizações.  

Os Sintomas Respiratórios correlacionaram de forma negativa com todas as variáveis, 

excetuando a Função Pulmonar: resultados superiores pressupõem menos queixas 

respiratórias e melhor função pulmonar. A correlação de maior força - força moderada- 

foi respeitante aos Internamentos no Ano Anterior: os doentes que reportaram 

manifestações respiratórias mais exuberantes foram os que sofreram mais 

hospitalizações.  

Tabela 8- Correlação entre os domínios do questionário CFQ-R e as variáveis quantitativas em 
estudo 

r- coeficiente de correlação de Spearman. A negrito surgem as correlações fortes (0,6 ≤ r <0,8) 
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A Alimentação e o domínio dos Sintomas Digestivos não descreveram qualquer 

correlação significativa com as variáveis em estudo.   

Caracterização Social dos Cuidadores. Concordância entre os Relatos Pais-Filhos 

Relativamente à Escolaridade, os pais licenciados reportaram perspetivas globalmente 

superiores aos que frequentaram um Curso Técnico-Profissional e aos que 

completaram o 12o Ano ou menos (Anexo II).  

Os resultados da correlação entre a Idade do Prestador de Cuidados e as respostas dos 

seus questionários encontram-se na Tabela 9. Foram encontradas associações fortes 

entre a Idade do Prestador de Cuidados e a Imagem Corporal (correlação positiva) e 

entre a Idade do Prestador e a média de respostas relativas ao Tratamento (correlação 

negativa).  

Tabela 9- Correlação entre a Idade do Prestador de Cuidados e as respostas à respetiva versão 

do questionário CFQ-R 

DOMÍNIO  r 

ATIVIDADE FÍSICA 0,27 

DOMÍNIO EMOCIONAL 0,49 

VITALIDADE 0,15 

ESCOLA 0,49 

ALIMENTAÇÃO 0,10 

TRATAMENTO -0,63 

IMAGEM CORPORAL 0,66 

PERCEÇÃO DE SAÚDE -0,19 

PESO 0,46 

SINTOMAS RESPIRATÓRIOS 0,34 

SINTOMAS DIGESTIVOS -0,22 

 

 

Usou-se, uma vez mais, o coeficiente de correlação de Spearman para verificar a 

existência de uma associação entre as respostas dos doentes e as dos respetivos pais 

nas questões alusivas a domínios comuns (Tabela 10). Os domínios exclusivamente 

r- coeficiente de correlação de Spearman. A negrito surgem as correlações fortes (0,6 ≤ r <0,8) 
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abordados na versão dos prestadores de cuidados foram omitidos (Vitalidade, Escola, 

Perceção de Saúde e Peso). 

Todas as correlações foram positivas. Ainda assim, a correlação foi fraca nas categorias 

do Tratamento, Imagem Corporal e Domínio Emocional, moderada nos Sintomas 

Respiratórios, forte na Atividade Física e muito forte nos Sintomas Digestivos e 

Alimentação. 

Tabela 10- Correlação entre as respostas dos pais e as dos respetivos filhos aos domínios 

comuns do questionário CFQ-R 

DOMÍNIO r  

ATIVIDADE FÍSICA 0,79  

DOMÍNIO EMOCIONAL 0,36  

ALIMENTAÇÃO 0,98  

TRATAMENTO 0,35  

IMAGEM CORPORAL 0,31  

SINTOMAS RESPIRATÓRIOS 0,55  

SINTOMAS DIGESTIVOS 0,87  

   r- coeficiente de correlação de Spearman. A negrito surgem as correlações fortes (0,6 ≤ r <0,8) e muito 

fortes (0,8 ≤ r <1). 

 fortes (0,6 ≤ r <0,8) e muito fortes (0,8 ≤ r <1) 
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DISCUSSÃO 

O Polo Pediátrico do Centro de Referência de FQ concentra todos os doentes com 

diagnóstico estabelecido na região centro. Por esse motivo, ainda que salvaguardando 

o cumprimento dos critérios de inclusão, o objeto de estudo desta investigação foi a 

população pediátrica da Região Centro de Portugal. Trabalhos anteriores procuraram 

estudar a clínica e a genética do mesmo grupo etário13,14,28 ou da mesma zona 

geográfica11. Ainda assim, até ao momento, não há qualquer publicação que objetive 

unicamente a descrição da população pediátrica portuguesa com FQ, mais de metade 

da total no país (54,57%).15 Neste contexto, a ausência de um estudo epidemiológico 

nacional põe em causa a representatividade da amostra do presente trabalho e limita a 

análise estatística inferencial.  

Genótipo, Sexo, Idade Atual e Idade ao Diagnóstico 

Tendo em conta o número de doentes em estudo e a frequência absoluta das mutações 

F508del / 711+1G-T e F508del / R334W, poder-se-á considerar pouco prudente concluir 

fidedignamente acerca da influência do genótipo na qualidade de vida associada à 

saúde. A literatura confirma, contudo, que a associação fenótipo-genótipo pode ser 

altamente variável. 29  

No presente estudo, as médias das cotações das respostas femininas foram 

invariavelmente inferiores às masculinas, padrão em muito semelhante ao já descrito 

na bibliografia. 30,31 Estima-se, inclusive, que achados como o descrito possam estar 

parcialmente relacionados com uma maior mortalidade nas mulheres com FQ.32 Na 

perspetiva das raparigas, a Imagem Corporal foi o pior domínio. Contrariamente ao que 

se obteve, uma revisão sistemática comprovou que as raparigas não só reportaram 

melhores cotações no domínio da Imagem Corporal que os rapazes, como as 

mantiveram, uma vez ajustando ao fenótipo e excluindo variáveis de confundimento.33 

Dada a discrepância encontrada, sugere-se que a justificação resida na amostra 

ponderada: as primeiras referências30,31 consideraram unicamente doentes cuja idade 

coincide com a da população em estudo, enquanto a revisão33  excluiu todos aqueles 

de idade inferior a 14 anos. Acrescente-se ainda que, apesar de as diferenças entre 

sexos nas crianças com FQ não terem sido extensamente debatidas, foi reportada uma 

divergência nos relatos a partir dos 12 anos. Daí em diante, e a par de todas as 

alterações hormonais e cognitivas inerentemente associadas ao período púbere, o sexo 

feminino é descrito como mais vulnerável, totalizando piores resultados nos índices de 

qualidade de vida mais subjetivos. 31 



  
24 

Neste trabalho, à semelhança dos resultados apresentados por um estudo australiano,34 

foi objetivada uma associação negativa forte entre a Idade e o Tratamento, e uma 

percentualmente mais fraca entre a Idade e a Imagem Corporal: os doentes mais velhos 

reportaram piores médias que os mais novos nos domínios relativos ao plano 

terapêutico e à imagem física. 

Relativamente ao Tratamento, um estudo que permitiu o seguimento de adolescentes e 

adultos durante 12 anos confirmou o avanço da idade como preditor de pior qualidade 

de vida associada à saúde.35 Associadamente, uma revisão sistemática que objetivou a 

experiência da doença por parte de crianças e adolescentes procurou justificar o 

ressentimento pela terapêutica crónica: as rotinas de tratamento foram assumidas, em 

alguns casos, como uma constante recordação da doença que os distinguia dos seus 

pares e os tornava mais fracos. 36 Concluiu-se também que o atendimento de jovens 

adultos, comparativamente à idade pediátrica, acarretava regimes terapêuticos mais 

penosos e complexos, justificados por um aumento da prevalência de complicações 

extrapulmonares com a idade.7 A associação destas premissas poderá justificar os 

resultados descritos.  

As conclusões relativas à Imagem Corporal poderão ser devidas a uma comparação 

tendencialmente crescente entre os doentes e os seus pares saudáveis, considerando, 

por exemplo, as modificações físicas manifestamente associadas ao período púbere.  

Neste trabalho, tal como apresentado nos estudos de outros autores,37 as respostas ao 

Domínio Emocional aumentaram com a idade.  

Doentes mais velhos expressaram, portanto, piores considerações acerca da imagem 

corporal e do tratamento que os mais novos, mas melhores resultados na dimensão 

Emocional. Por, em parte, estas asserções poderem parecer contrastantes, uma vez 

mais se reforça que todas as associações entre a idade e as demais variáveis devem 

ser interpretadas com especial cautela, e sempre considerando a puberdade e o normal 

desenvolvimento psicossocial.37,38   

A idade ao diagnóstico não teve qualquer correlação de força superior a fraca. 

Resultados empíricos anteriores sustentam a hipótese de que doentes que recebem o 

diagnóstico tardiamente (idade de diagnóstico igual ou superior a 18 anos) têm 

características efetivamente diferentes dos doentes que o recebem precocemente 

(idade de diagnóstico inferior a 18 anos). 13 Não foi, portanto, estudada somente a faixa 

pediátrica. Ainda que na nossa população um dos doentes tenha sido diagnosticado aos 

13 anos, a média de idades ao diagnóstico foi de 30 meses, sendo que 91,67% dos 
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doentes o recebeu aos 5 anos ou em idade inferior. Por estes motivos, a amostra 

pareceu insuficiente para avaliar o pretendido.     

Clínica e Comorbilidades  

Considerando a Função Pulmonar, as médias das cotações dos doentes com FEV1 

normal foram consistentemente mais elevadas que aquelas reportadas pelos doentes 

com função pulmonar comprometida. Tendo em vista o estudo da influência da variável 

sobre domínios particulares, concluiu-se que quanto melhor a função pulmonar, mais 

satisfatórios eram os resultados no desempenho físico, na vida social, na imagem 

corporal (correlações positivas moderadas) e na componente afetiva (correlação 

positiva forte). Alguns autores relataram observações comparáveis no que diz respeito 

à Atividade Física; 9 um estudo diferente concluiu que uma diminuição da função 

pulmonar previa uma diminuição correspondente dos índices de qualidade de vida. 35 

Um outro trabalho assegurou, contudo, que, uma vez excluídas as variáveis de 

confundimento, o Domínio Emocional e a componente Social não estavam associadas 

ao FEV1 previsto.33 Daqui se reforça, novamente, a necessidade de interpretar os 

resultados na faixa etária concernente, considerando todas as variáveis em análise 

(algumas das quais foram já identificadas como fatores de risco inerentes ao declínio 

da função pulmonar em doentes com FQ).39  

O Estado Nutricional também se afirmou como fortemente associado ao Domínio 

Emocional: a Z-scores de IMC mais elevados corresponderam relatos mais positivos. 

Ainda assim, em contraste com os resultados de outras investigações,9,40 foi descrita 

uma correlação positiva (mas muito fraca) com a Imagem Corporal, e uma correlação 

negativa fraca com o Tratamento: esperava-se, então, que o Estado Nutricional 

conseguisse explicar em grande parte a perspetiva física individual, o que não se 

verificou. O facto de nenhum doente da população em causa estar desnutrido e a média 

de Z-Scores de IMC ser de -0,45 poderão explicar as associações encontradas.  

A par de outras fontes, 34 sintomas respiratórios mais manifestos foram associados a 

um aumento das hospitalizações. A correlação entre a história de internamentos e o 

Domínio Emocional foi negativa, mas muito fraca, o que contraria a hipótese assumida 

inicialmente: julgava-se expectável que doentes hospitalizados assumissem resultados 

consideravelmente inferiores. A componente emocional não parece, portanto, ser 

justificada por esta variável.   

Em relação às comorbilidades, só a Doença Óssea pareceu influenciar os resultados: 

as médias dos resultados dos doentes com baixa DMO foram inferiores em 
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praticamente todos os domínios. Atualmente, a puberdade é reconhecida como um 

período crítico para a mineralização óssea. Também o estado nutricional e a atividade 

física interferem no processo. Na população em questão, as asserções anteriores são 

de especial relevância já que, classicamente, os doentes com FQ são associados a um 

atraso pubertário de causas várias. Acrescente-se ainda que, apesar de nenhum doente 

estar desnutrido, a desmineralização significativa também é relatada em doentes com 

estado nutricional normal. 41 

A Função Pancreática e a Doença Hepática não exerceram influência significativa nos 

marcadores de qualidade de vida. Doentes com insuficiência pancreática totalizaram, 

inclusivamente, melhores médias nos Sintomas Digestivos que os seus pares. Estima-

se, assim, que a otimização terapêutica com enzimas pancreáticas de substituição e 

ácido ursodesoxicólico possam justificar os resultados encontrados.  Curiosamente, 

encontra-se em estudo um instrumento de avaliação da qualidade de vida 

gastrointestinal em doentes com FQ, salientando, por um lado, a falta de dados relativos 

à associação entre as variáveis em análise e, por outro, a sua pertinência. 42 

Na quase globalidade dos domínios, os doentes com Infeção Crónica obtiveram médias 

inferiores às reportadas pelas crianças não cronicamente colonizadas. Os resultados 

são suportados pela evidência, 43,44 e concordantes com a hipótese inicialmente prevista 

(estimou-se que a presença de infeção crónica, ao contribuir para um fenótipo mais 

grave, diminuiria a qualidade de vida associada à saúde).  

Perspetiva Parental  

Não se explorou a divergência de resultados no que concerne a ocupação dos pais, o 

estado civil e o sexo do inquirido por representatividade insuficiente (no caso, apenas 1 

desempregado, 1 solteiro e 1 pai). Não obstante, os resultados encontram-se descritos 

no Anexo II.  

Os pais mais velhos, comparativamente aos mais novos, assumiram piores resultados 

no domínio relativo ao Tratamento, e melhores na Imagem Corporal (correlações fortes). 

Apesar de tudo, as conclusões acerca da relação entre a caracterização social dos 

cuidadores e a qualidade de vida associada à saúde dos respetivos filhos são precárias: 

estudos anteriores sugerem que os traços dos pais são preditores significativos, mas 

inconsistentes. 45 

Esperavam-se correlações positivas moderadas a muito fortes entre os questionários 

dos pais e dos respetivos filhos. No entanto, as únicas de força considerável pareceram 
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ser as mais observáveis e objetiváveis: Atividade Física, Sintomas Digestivos e 

Alimentação (correlações fortes e muito fortes); as que consideraram domínios mais 

intangíveis obtiveram correlações fracas (Domínio Emocional, Imagem Corporal). 

Associações similares foram já descritas por outros autores.9,32,34,46 Também neste 

contexto, importa salientar que  a Vida Social foi o domínio mais fragilizado na perspetiva 

dos filhos (Tabela 4), enquanto os pais assumiram o Tratamento como a pior categoria 

(Tabela 6). A divergência na perceção da carga terapêutica pode ser causada ora por 

uma perspetiva mais otimista e uma maior capacidade adaptativa por parte das crianças 

e adolescentes, ora por um relato mais sugestionado dos pais, justificado pelo próprio 

sofrimento e pelas informações que têm em seu poder, ainda desconhecida pelas 

crianças. 45  

Apesar de ser uma investigação pioneira em Portugal, este trabalho reconheceu como 

limitação o tamanho da amostra. Admite-se, portanto, a utilidade de um estudo 

multicêntrico futuro, estimando-se que, dessa forma, se pudesse averiguar a existência 

de uma relação mais fundamentada entre variáveis que não descreveram uma 

frequência fiável. Salienta-se ainda a necessidade de pesquisas futuras cujo objetivo 

recaia sobre o estudo da influência do sexo e da idade na qualidade de vida associada 

à saúde de crianças com FQ. A bibliografia respeitante a adolescentes de idade igual a 

superior a 14 anos e adultos é vasta, mas os trabalhos referentes a crianças são ainda 

escassos.   
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CONCLUSÃO 

Esta é a primeira investigação relativa à qualidade de vida associada à saúde em 

crianças e adolescentes portugueses com FQ. Os resultados sugerem que o sexo 

feminino, o diagnóstico de doença óssea e a presença de infeção crónica influenciem 

globalmente os relatos obtidos, assumindo-se como preditores de pior qualidade de 

vida. Provou-se ainda que o Tratamento foi negativamente influenciado pela idade, e 

que a uma melhor função pulmonar e estado nutricional correspondia um Domínio 

Emocional mais satisfatório. Por fim, foram encontradas dissociações entre os relatos 

dos pais e dos filhos, sendo que os que reuniram maior consenso pareceram ser os 

mais objetiváveis- Atividade Física, Sintomas Digestivos e Alimentação.  
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ANEXOS  

ANEXO I- Questionário CFQ-R  
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ANEXO II- Respostas dos pais/prestadores de cuidados em função da caracterização social  

 

 

 

Tabela 11- Respostas dos pais/prestadores de cuidados em função da caracterização social 

 

Tabela 12- Respostas dos pais/prestadores de cuidados em função da caracterização social 

 

Tabela 13- Respostas dos pais/prestadores de cuidados em função da caracterização social 

 

Tabela 14- Respostas dos pais/prestadores de cuidados em função da caracterização social 

Todos os resultados foram expressos em médias. 

    


