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Resumo 

O presente trabalho tem como objectivo avaliar o estado de 
nutrição, a composição corporal e a função respiratória de um 
grupo de crianças com fibrose quística sem evidência clínica ou 
laboratorial de infecção recente, assim como o de conhecer os seus 
hábitos alimentares e determinar o valor do dispêndio energético de 
repouso medido por calorimetria indirecta e o avaliado pelas equa-
ções de Schofield, da Organização Mundial de Saúde e de Fleish. 

População e métodos: a população é constituída por 10 
crianças (8 raparigas e 2 rapazes), do total de 40 crianças com 
fibrose quística que frequentam a consulta de Pneumologia Pediátrica 
do Hospital de São João do Porto, e por 10 crianças saudáveis (8 
raparigas e 2 rapazes) com idêntica média etária, seleccionados 
entre os filhos dos profissionais de saúde do Departamento de 
Pediatria. 

Procedeu-se à avaliação dos hábitos alimentares (frequência 
alimentar e recolha da dieta das 24 horas), do estado de nutrição 

(peso, estatura e pregas cutâneas) e do dispêndio energético de 
repouco e do corrigido para a actividade. No grupo da fibrose 
quística foi ainda avaliada a função respiratória (provas funcionais 
respiratórias). 

Resultados: os indicadores do estado de nutrição, peso e 
altura expressos em % para o percentil 50, bem como o teor de 
massa magra (Kg) mostraram valores significativamente inferiores 
nos indivíduos com fibrose quística relativamente às crianças sau-
dáveis (p<0.05). 

Foi registado um suprimento energético e em macronutrientes 
por Kg de peso significativamente superior no grupo de crianças 
com fibrose quística relativamente ao grupo de controlo (p<0.01). 
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Registou-se, ainda, no grupo da fibrose quística uma subvalo-
rização do metabolismo basal (MB) avaliado pelas fórmulas em 
relação ao valor obtido por calorimetria, sendo mesmo a diferença 
significativa quando utilizada a equação de Schofield (p<0.05). 

0 MB calculado por calorimetria indirecta no grupo da fibrose 
quística foi significativamente superior quando expresso por Kg de 
massa magra (p<0.01), mantendo-se ainda esta diferença, embora 
com menor significado estatístico, quando reportado ao peso 
(p<0.05). 

Conclusão: os valores referentes ao gasto energético são cla-
ramente superiores no grupo da fibrose quística, particularmente 
quando expressos relativamente à massa magra. As fórmulas habi-
tualmente utilizadas para o cálculo do MB tendem a subestimar o 
seu valor, pelo que se considera recomendável a utilização da 
calorimetria para aquele fim. 

Palavras-Chave: Fibrose quística, nutrição, calorimetria indi-
recta, criança. 

Summary 

Nutritional Status, Eating Habits and Energetic 
Expenditure in Children with Cystic Fibrosis 

The aim of the present work has to evaluate the nutritional 
status, the body composition and the pulmonary function of a 
group of children with cystic fibrosis without clinical or laboratory 
evidence of infection, as well as to know their eating habits 
and determine the value of the resting energy expenditure measu-
red by indirect calorimetry and the one evaluated by the equa-
tions of Schofield, of the World Health Organization and of 
Fleish. 

Population and Methods: We studied 10 children (8 girls and 
2 boys) from the total of 40 children with cystic fibrosis that are 
followed at the consultation of Pediatric Pneumology of Hospital 
de São João in Porto and with 10 healthy children (8 girls and 2 
boys) with identic average ages, selected among the children of the 
health staff of the Pediatric Department. 

We made an evaluation of the eating habits (eating frequency 
and diet within 24 hours) the nutritional state (weight, height and 
skin folds) and resting energy expenditure (indirect calorimetry 
measured after 12 hours of night fasting) and the corrected to 
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activity. In the cystic fibrosis group the pulmonary function was 
also evaluated. 

Results: The indicators of nutritional status, weight and 
height expressed in % for percentil 50, as well as the lean mass 

showed a significant difference (p<0.05) with inferior values in the 
individuais with cystic fibrosis when compared with healthy 
children. 

We observed an energetic increase and in macronutrients per 
kg of weight, significantly superior in the groups of children with 
cystic fibrosis when compared with the control group (p<0.01). 

In the cystic fibrosis group an underevaluation of basal 
metabolism (MB) evaluated by calorimetry was observed and the 
difference was significant when the equation of Schofield (p<0.05) 
was used. 

The MB calculated by indirect calorimetry in the cystic fibrosis 
group was significantly superior when expressed by kg of lean 
mass and this difference continued although with a minor statistic 
significance when refered to the weight (p<0.05). 

Conclusion: The valours of the energy expenditure are clearly 
higher in the group of cystic fibrosis, in particular when expresses 
relativily to the fat-free mass. The equations normaly used for the 
calculation of MB tend for his undervaluation, where the importante 
of the determination of the resting energy expenditure by indirect 
calorimetry. 

Key-Words: Cystic fibrosis, nutrition, indirect calorimetry, 
children. 

Introdução 

A fibrose quística é a doença genética autossómica 
recessiva mais frequente na população caucasiana, com 
uma incidência média de 1 para 3200 recém-nascidos. 

A mutação mais frequente é a AF508 (67,2%), carac-
terizando-se pela delecção de três pares de bases no códão 
508 do que resulta a perda do aminoácido fenilalanina na 
proteína CFTR (Cystic fibrosis transmembrane conductance 
regulator) (1). 

A não funcionalidade desta proteína origina uma alte-
ração das propriedades físicas das secreções das glându-
las exócrinas, com produção de muco insuficientemente 
hidratado e espessado. 

O espessamento das secreções mucosas nos diferen-
tes órgãos está associado (2)  a: a) doença pulmonar 
obstrutiva, envolvendo as vias aéreas e originando infec-
ções respiratórias persistentes ou recorrentes; b) insufi-
ciência pancreática exócrina associada à esteatorreia e 
azotorreia; c) obstrução intestinal que ocorre sobretudo 
no recém-nascido; d) colestase hepática e e) níveis anor-
malmente elevados de sódio e de cloreto no suor, resul-
tantes da incapacidade na reabsorção de sal pelos canais 
das glândulas sudoríparas. 

A sintomatologia clínica surge na maior parte dos 
indivíduos antes dos dois anos de idade, se bem que o 
espectro clínico da doença seja inconstante, variando da 
forma de apresentação mais grave e florida da doença,  

até à infertilidade observada de forma isolada no sexo 
masculino. 

Alguns estudos sugerem que existe ligação entre o 
génotipo e o fénotipo em relação à insuficiência pan-

creática e ao atingimento respiratório (3). 
A promoção e a manutenção de um bom estado de 

nutrição como parte integrante do tratamento assume uma 
importância fundamental nestes doentes, assegurando o 
crescimento normal da criança e contribuindo para 
melhorar ou estabilizar os sintomas da doença (4.51. No 
entanto, observa-se uma prevalência elevada de malnutrição 
energético-proteica crónica nos doentes com fibrose 
quística, mesmo nos países desenvolvidos, como se pode 
inferir do registo em 1995 da Fundação de Fibrose 
Quística (6), no qual 25% dos pacientes apresentavam um 
peso inferior ao percentil 5 e 20% possuíam estatura 
inferior ao percentil 5. 

Da mesma forma que a desnutrição crónica contri-
bui para a progressão mais rápida da doença pulmonar 
e para um pior prognóstico, a renutrição destes doentes 
relança o crescimento e a recuperação da massa magra (7' 
8), assim como melhora ou estabiliza a função respira-
tória (9). 

Apesar da etiologia precisa da desnutrição permane-
cer mal esclarecida, é amplamente reconhecido que esta 
se estabelece quando sobrevem um balanço energético 
negativo (10), resultando este desequilíbrio da combinação 
da diminuição da ingestão alimentar 01'12), associada a um 
dispêndio energético mais elevado (13-30)  e a perturbações 
da digestão e da absorção (31), com consequente perda 
fecal de gordura. Discute-se actualmente a importância 
contribuitiva de cada um destes factores no estabeleci-
mento da malnutrição energético-proteica (7-36). 

Diferentes estudos evidenciaram um metabolismo 
energético aumentado nas crianças com fibrose quística 
em relação ao das crianças normais (13-27).  O aumento 
referido nos diversos estudos varia entre os 4% e os 
20%, relativamente aos valores de referência. 

Os medicamentos B2 agonistas como o salbutamol, 
frequentemente utilizados nestes doentes, se usados em 
doses elevadas poderão contribuir para o aumento do 
dispêndio energético referido (''). 

O Comité de Consensos da Fibrose Quística (37)  reco-
menda, como forma de rastreio das crianças com ou 
em risco de malnutrição energético-proteica, a moni-
torização frequente do estado nutricional, através da 
medição de parâmetros antropométricos (peso, estatura, 
perímetro cefálico e braquial), do registo da dieta de 
72 horas e do doseamento da gordura fecal de 3 dias. 
Este Comité dá uma importância particular à relação 
peso/estatura (P/E), definindo como desnutrição um valor 
inferior a 85% relativamente ao percentil 50 para aquela 
relação. 
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O Comité de Consensos aconselha nos doentes 
com insuficiência pancreática a instituição de suple-
mentos pancreáticos e de vitaminas lipossolúveis (A, E 
e D). 

Este Comité considera, ainda, que as crianças com 
fibrose quística cuja esteatorreia esteja bem controlada e 
que cresçam normalmente, devem receber o suprimento 
energético igual ao recomendado pelas RDAs para as 
crianças normais ("). 

As crianças que não crescem adequadamente com o 
suprimento energético indicado pelas RDAs, o Comité 
aconselha que o dispêndio energético (DE) seja calculado 
a partir da equação da OMS (40)  que dá um valor estima-
tivo da taxa metabólica basal (TMB). Para se obter o 
dispêndio energético total (DET) (37)  o valor obtido deve 
por sua vez ser multiplicado pelo coeficiente de activi-
dade (CA). Assim, na criança confinada ao leito o CA 
será de 1,3, sendo para a criança sedentária e para a 
activa, respectivamente, 1,5 e 1,7. No entanto, se coexis-
tir alteração da função respiratória moderada (VEMS 40 
a 79% dos valores de referência) ou severa (VEMS 
< 40% dos valores de referência), as equações do cálculo 
da DET serão: DET = TMB x (CA + 0,2), no primeiro 
caso e DET = TMB x (CA + 0,3), no segundo. 

Finalmente, o cálculo do DET inclui o grau de 
esteatorreia ou o coeficiente de absorção da gordura fecal 
(CAG), estimando-se como normal o valor de 93% de 
absorção da gordura fecal, pelo que o DE deve ser 
multiplicado pela relação 0,93 / CAG. Se a % de gordura 
fecal for desconhecida num doente que faz suplementos 
pancreáticos deve-se assumir o coeficiente de absorção 
de 78%, o que dá uma relação de 0,93 / 0,78. 

É objectivo do presente trabalho avaliar o estado de 
nutrição e a composição corporal das crianças com fibrose 
quística observadas na consulta de Pneumologia Pediá-
trica do Hospital de S. João do Porto, conhecer os seus 
hábitos alimentares, avaliar a função respiratória (VEMS 
e CVF) e determinar o valor do dispêndio energético de 
repouso medido por calorimetria indirecta e o calculado 
pelas equações preditiv as do metabolismo basal de 
Schofield (39), da Organização Mundial de Saúde (40)  e de 
Fleish (41). 

População e Métodos 

A população estudada é composta por 10 crianças do 
total de 40 crianças com fibrose quística seguidos 
na consulta de Pneumologia Pediátrica do Hospital de 
São João do Porto e por 10 crianças saudáveis, usadas 
como grupo de controlo, de idades e sexos semelhantes 
(8 raparigas e 2 rapazes), seleccionados entre os filhos 
do pessoal de saúde do Departamento de Pediatria. 

Os critérios de inclusão no estudo foram: a) idades 
superiores a 4 anos, de forma a se obter a colaboração 
das crianças nas provas de calorimetria indirecta e fun-
cionais respiratórias; b) ausência de evidência clínica ou 
laboratorial de infecção, o que significou que no dia das 
provas e até um mês antes, as crianças estiveram apiré-
ticas e que os exames analíticos efectuados nas crianças 
com fibrose quística no dia dos exames foram nor-
mais (PCR < 10 mg/1 e hemograma sem leucocitose ou 
anemia). De igual forma as telerradiografias pulmonares 
realizadas no mesmo dia não evidenciaram imagens su-
gestivas de exacerbação pulmonar. 

O exame de calorimetria indirecta foi realizado após 
jejum nocturno de 12 horas. 

Nenhuma criança recebeu qualquer tipo de medica-
ção, nomeadamente broncodilatadora ou antibiótica, até 
12 horas antes do estudo. 

No mesmo dia foi efectuado nos dois grupos a ava-
liação dos hábitos alimentares, do estado nutricional, da 
composição corporal e do dispêndio energético por 
calorimetria indirecta. As crianças com fibrose quística 
efectuaram, ainda, as provas funcionais respiratórias. 

A caracterização dos hábitos alimentares foi efec-
tuada a partir do inquérito da frequência alimentar e da 
recolha da dieta das 24 horas, utilizando modelos alimen-
tares (42, 43) A quantificação dos suprimentos alimentares 
foi efectuada com o recurso a um programa informático 
(44, 45) Os resultados referentes ao suprimento energético 
foram expressos em % para as RDAs 'is). 

A avaliação do estado nutricional consistiu na de-
terminação do peso (Kg), da estatura (m) e da espessura 
de quatro pregas cutâneas (milímetros). Foi utilizada uma 
pinça (Skinfold Caliper) para medir a espessura das pre-
gas retrotrícipital, prébicipital, subescapular e suprailíaca. 
A massa gorda foi calculada a partir da soma das 4 
pregas, utilizando as equações de Brook (dos 1 aos 11 
anos de idade) (46)  ou de Durnin (dos 12 aos 16 anos) (47)  
e de Siri (48), 

O peso e a estatura foram expressos em percentagem 
para o percentil 50 (peso para a idade e estatura para a 
idade), sendo ainda o peso calculado em percentagem 
para o peso ideal para a estatura determinada (peso para 
a estatura) (49). Procedeu-se também ao cálculo do índice 
de Quetelet (Peso/Estatura2). As normas de referência 
utilizadas para o peso e a estatura foram as do National 
Center for Health Statistics (50)  e as de Hammer para o 
índice de Quetelet (51). 

Foi utilizada a calorimetria indirecta em circuito 
aberto para medir o dispêndio energético de repouso 
(DER), após 12 horas de jejum, na manhã do estudo, 
durante uma hora, com um monitor DELTATRACTM  
MBM-200. Procedeu-se a um prévio período de aqueci-
mento do aparelho durante 30 minutos, altura em que o 
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monitor se autocalibra, mede a pressão atmosférica am-
biente e verifica os fluxos de gazes internos. 

Não foi permitido a nenhuma das crianças adorme-
cer, assim como foi desencorajada a execução de movi-
mentos extraordinários que pudessem alterar a medição 
do DER. Um gráfico contínuo visualizado no écran em 
simultâneo com o registo dos resultados (V02, VCO2, 
coeficiente respiratório e DER) permitiu o controlo da 
qualidade e a constância dos dados obtidos. 

Os resultados obtidos durante a primeira meia hora 
foram rejeitados, tendo sido apenas considerados os va-
lores do DER medidos minuto a minuto, no decurso da 
segunda meia hora. 

O valor final do DER foi obtido a partir da média da 
soma dos valores registados. Os valores do DER foram 
expressos em valor absoluto, por Kg de peso e por Kg 
de massa magra. 

Procedeu-se também ao cálculo do metabolismo basal 
através das equações de Schofield (39), da Organização 
Mundial de Saúde (4°)  e de Fleish (4'). 

O dispêndio energético total (DET) foi determinado 
simultaneamente para a actividade sedentária e activa, 
multiplicando o DER por 1,5 e 1,7, respectivamente. 
O DER foi ainda calculado nas crianças com fibrose 
quística, de acordo com o recomendado pelo Comité de 
Consensos da Fundação da Fibrose Quística (37), em fun-
ção da insuficiência pancreática (assumiu-se o valor de 
78% de absorção de gordura fecal) e da insuficiência 
respiratória. 

O estudo da função respiratória consistiu na reali-
zação de espirometria simples realizada num espirómetro 
de campânula de água 2400 Lab®. O equipamento utili-
zado foi um Sensormedics calibrado diariamente no início 
do trabalho. O estudo foi realizado com o doente sentado, 
com o nariz tapado, realizando uma expiração forçada, 
após uma inspiração total, seguida de uma nova inspira-
ção total. A expiração teve uma duração mínima de 6 
segundos, não existindo praticamente fluxo na parte 
final da expiração. Foram pelo menos medidas 3 curvas, 
com uma variabilidade inferior a 5% como critério de 
reproductibilidade das provas, sendo escolhido o melhor 
valor das curvas realizadas. Os valores do VEMS, da 
CVF e do índice de Tifenau (VEMS/CVF) foram expres-
sos em percentagem dos valores previstos utilizando 
como valores previsíveis os das tabelas de referência 
de Knudson (52). 

Na análise estatística são apresentados todos os 
parâmetros avaliados referidos à média (M) e ao desvio 
padrão (DP). No estudo comparativo foi utilizado o teste 
t de Student. Todos os resultados conducentes a um 
p<0.05 foram considerados significativos. No estudo das 
inter-relações entre as diferentes variáveis foi utilizada a 
correlação de Pearson. 

Resultados 

Foram avaliadas 10 crianças com fibrose quística 
(8 raparigas e 2 rapazes) e 10 crianças no grupo de con-
trolo (8 raparigas e 2 rapazes). 

No Quadro I podem ser observados os valores rela-
tivos à idade cronológica, aos parâmetros antropométricos, 
ao estado nutricional e à composição corporal. 

A análise dos resultados expressos no Quadro I per-
mite verificar que não foram registadas diferenças signi-
ficativas relativamente à idade entre o grupo de doentes 
e o grupo de controlo. 

Os indicadores do estado nutricional, peso e estatura 
para a idade, mostram uma diferença significativa (p<0,01), 
com valores inferiores nos indivíduos com fibrose quís-
tica (Quadro I). Da mesma forma o valor encontrado 
para a massa magra é significativamente inferior no gru-
po da fibrose quística (p<0,05). 

QUADRO I 
Grupos de fibrose quística e de controlo: 

indicadores antropométricos, índice de Quetelet em percentagem 
para o P50 e massa magra em Kg (média e desvio padrão) 

Fibrose quística 
(n=10) 

Controlo 
(n=10) 

M DP M DP 

Idade (anos) 8,7 3,2 10,4 2,3 0.199 

Peso (Kg) 26.28 11.8 42.3 11.8 0.007 

Peso (%P50) 90.0 24.5 124.1 24.7 0.006 

Estatura (cm) 124.1 18.03 144.9 17.6 0.018 

Estatura (%P50) 94.9 6.5 103.3 7.0 0.012 

P/E (%P50) 100.5 13.5 111.0 24.9 0.256 

IQ (%P50) 98.7 22.4 114.8 22.7 0.128 

MM (Kg) 21.3 8.5 31.3 7.7 0.013 

P/E: peso para a estatura 
IQ: índice de Quetelet 
MM: massa magra 
%P50: percentagem para o percentil 50 

Como se pode inferir no Quadro II, foram registados 
no grupo da fibrose quística em relação ao grupo de 
controlo, valores significativamente mais elevados do 
suprimento energético total (p<0,01) e dos três macronu-
trientes expressos por Kg de peso (p<0,05 a <0,01). 

No grupo da fibrose quística o suprimento energético 
total não diferiu significativamente daquele calculado por 
calorimetria indirecta e corrigido para uma vida activa 
(Quadro III). 

As provas funcionais respiratórias efectuadas em 9 
dos 10 doentes revelaram-se anormais em 5 crianças: 3 
crianças com um síndrome obstrutivo ligeiro, 1 criança 
com síndrome obstrutivo moderado e uma outra com 
uma forma restritiva mista associada a obstrução grave 
das vias áereas (Quadro IV). 



Fibrose quística 
	

Controlo 
	

P 
(n=10) 
	

(n=10) 

Média DP Média DP 

SE total 2256.2 600.3 1877.2* 577.7 0.167 

DE activo 2218.5 574.8 2685.2* 707.5 0.123 

DE sedentário 1972.6 512.2 2369.3 624.3 0.138 
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QUADRO II 
Grupos de fibrose quística e de controlo: 

suprimentos energéticos (total, em % RDAs e por kg de peso) 
e em macronutrientes por Kg de peso (média e desvio padrão) 

obtidos por recolha da dieta das 24 horas. 

Fibrose quística 
(n=10) 

Controlo 
(n=10) 

P 

Média DP Média DP 

SE total 2256 600.3 1877.2 577.2 0.167 

SE (%RDAs) 115.6 36.7 89.5 27.5 0.088 

SE / Kg peso 105.9 54.3 47.1 18.1 0.001 

Proteínas / Kg peso 4.9 3.1 2.1 0.8 0.012 

Hidratos C./Kg peso 12.0 6.5 5.6 2.0 0.007 

Lípidos / Kg peso 4.2 2.1 1.8 0.8 0.004 

SE: suprimento energético 
%RDAs: percentagem para as «Recommended Dietary Allowances» 

QUADRO III 
Grupo de fibrose quística e de controlo: suprimento energético total 

(SE total) obtido pela recolha da dieta das 24 horas, dispêndio 
energético determinado por calorimetria calculado para uma vida 

activa (DE activo) ou sedentária (DE sedentário) 
(média e desvio padrão) 

* p<0,05 (estudo comparativo entre as variáveis do mesmo grupo) 

QUADRO IV 
Grupo de fibrose quística: resultados das provas funcionais 

respiratórias expressos em valor absoluto e em percentagem 
dos valores de referência (n=9) 

litros 
CVF VEMS 

litros 	% 
Índice de 
Tifeneau 

1 0.62 54 0.40 39 76 

2 2.6 109 1.98 98 85 

3 1.59 84 1.56 91 107 

4 1.22 81 0.87 65 77 

5 1.23 77 1.10 75 103 

6 2.79 98 2.66 106 107 

7 2.57 87 1.56 56 71 

8 0.80 78 0.78 91 100 

9 0.73 72 0.62 66 84 

M 1.57 82.2 1.28 76.3 79.7 

DP 0.86 115.4 0.72 21.9 14.7 

CVF: capacidade vital forçada 
VEMS: volume expiratório máximo no 1.° segundo 

No grupo de fibrose quística foi observada uma maior 
margem de erro no cálculo do metabolismo basal (MB) 
pelas fórmulas, particularmente no tocante à forma de 
Schofield que registou um valor significativamente infe-
rior ao obtido por calorimetria indirecta. Os valores dados 
pelas outras equações não diferiram significativamente 
(Quadro V). 

QUADRO V 
Grupo de fibrose quística e de controlo: metabolismo basal 

(valor absoluto e por Kg de peso e de massa magra) 
calculado por calorimetria e pelas equações de Schofield, de 

Organização Mundial de Saúde (OMS) e de Fleish (valor absoluto). 
Estudo comparativo 

Fibrose quística 
(n=10) 

Controlo 
(n=10) 

P 

Média DP Média DP 

MB Calorimetria 1291* 367.9 1569.9 405.7 0.125 

MB Calor/Kg peso 54.6 18.1 37.7 5.4 0.011 

MB Calor/Kg MM 66.2 15.4 49.4 4.3 0.004 

MB Schofield 980.1* 187.8 1278.2 207.8 0.003 

MB Shofield/Kg peso 41.6 10.9 37.7 6.1 0.023 

MB Shofield/Kg MM 49.3 9.7 41.9 5.5 0.053 

MB OMS 1017.5 189.6 1311.5 221.4 0.005 

MB OMS/Kg peso 43.2 11.5 32.7 7.5 0.027 

MB OMS/Kg MM 51.3 10.6 43.4 7.8 0.073 

MB Fleish 1020 250.8 1362.0 240.3 0.006 

MB Fleish/Kg peso 42.2 8.6 31.8 17.5 0.109 

MB Fleish/Kg MM 50.3 7.4 44.5 4.8 0.051 

* p<0,05 (estudo comparativo entre MB calculado por calorimetria 
indirecta e pelas fórmulas no grupo da fibrose quística) 

A correlação registada entre os indicadores nutricionais 
(antropometria e índice de Quetelet) e dispêndio energético 
de repouso avaliado quer por calorimetria quer pelas 
equações consideradas é globalmente muito significativa 
(Quadro VI e Figura 1), quer no grupo de doentes quer 
no grupo de controlo. 

10 	15 	20 	25 	30 	35 	40 	45 	50 
Mana Magra (Kg) 

FIG. 1 - Grupo da fibrose quística: correlação entre Massa Magra 
(Kg) e Dispêndio Energético de Repouso (Kcal) avaliado 
pelos diferentes métodos (equação de Schofield, da Organi-
zação Mundial de Saúde (OMS) e de Fleish) (n=10). 



Fibrose Quística 
	

Controlo 
(n=10) (n=10) 

MB (Calo) MB (Schof) MB (OMS) MB (Fleish) MB (Calo) MB (Schof) MB (OMS) MB (Fleish) 

Peso (Kg) 0.906*** 0.904*** 0.919*** 0.991*** 0.863** 0.964*** 0.824** 0.978*** 

Estatura (m) 0.884*** 0.874*** 0.886*** 0.961*** 0.949*** 0.746* 0.404 0.903*** 

IQ (Kg / m2) 0.832** 0.889*** 0.918*** 0.934*** 0.261 0.727** 0.931** 0.522 

MM (Kg) 0.933*** 0.914*** 0.903*** 0.973*** 0.894*** 0.911*** 0.686* 0.959*** 

Fibrose Quística 
(n=9) 

CVF 
	

VEMS 	Índice de 

Tifeneau 

MB Calorimetria 0.849* 0.511 -0.100 

MB Schofield 0.809** 0.459 0.085 

MB OMS 0.764** 0.511 0.071 

MB Fleish 0.780** 0.518 0.026 
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QUADRO VI 
Grupo de fibrose quística e de controlo: correlação entre o metabolismo basal determinado por calorimetria indirecta e o calculado 
pelas equações de Schofield, da Organização Mundial de Saúde (OMS) e de Fleish com o peso, a estatura, índice de Quetelet (IQ) 

e a massa magra (MM) 

* p<0,05 	** p<0,01 	*** p<0,001 

	

A correlação entre os valores relativos ao MB calcu- 	Foi muito significativa a correlação registada entre 

	

lados por calorimetria indirecta e pelas 3 equações con- 	a CVF e o MB avaliado quer por calorimetria indirecta 
sideradas tanto no grupo de fibrose quística como quer pelas fórmulas (Quadro IX). 
no grupo de controlo foi sempre muito significativa 
(Quadro VII). 

QUADRO VII 
Grupo de fibrose quística e de controlo: correlação entre 

o metabolismo basal calculado por calorimetria indirecta e as 
equações de Schofield, da Organização Mundial de Saúde (OMS) 

e de Fleish 

Fibrose quística 	 Controlo 
n = 10 	 n = 10 

MB Calor 

MB Schof 

MB OMS 

MB (Schof) MB (OMS) MB (Fleish) 

0.892*** 	0.834** 	0939*** 

	

0.973*** 	0.916*** 

0.919*** 

MB (Schof) MB (OMS) MB (Fleish) 

0.759* 	0.479 	0.898*** 

0.882*** 	0.929*** 

0.741* 

* p<0,05 ** p<0,01 *** p<0,001 

Não foram registada correlações significativas entre 
os indicadores antropométricos e as variáveis relativas à 
função respiratória (Quadro VIII). 

QUADRO VIII 
Grupo de fibrose quística: correlação entre função respiratória 

e estado nutricional (n=9) 

CVF VEMS Índice de 
Tifeneau 

Peso (%P50) 0.331 0.103 0.059 

Estatura (%P50) 0.218 -0.003 -0.042 

P/E (%P50) 0.601 0.384 0.235 

I. de Quetelet 

(%P50) 0.422 0.062 -0.097 

CVF: capacidade vital forçada 
VEMS: volume espiratório máximo no 1.° segundo 
P/E: peso para a estatura 
IQ: índice de Quetelet 

QUADRO IX 
Grupo de fibrose quística: correlação entre função respiratória 

e estado nutricional (n=9) 

* p<0,05 	** p<0,01 
CVF: capacidade vital forçada 
VEMS: volume espiratório máximo no 1.° segundo 

Discussão 

O presente trabalho é um estudo transversal com 
resultados preliminares que não pretende ser conclusivo 
dada a dimensão da amostra, mas que nos permitiu iden-
tificar as crianças malnutridas ou em risco de malnutrição 
e, assim, estabelecer o plano nutricional mais adequado a 
cada indivíduo, tendo em conta o estado de nutrição e o 
gasto energético. 

O diagnóstico de fibrose quística baseou-se nos da-
dos clínicos e na existência de pelo menos dois testes de 
suor positivos (níveis de cloreto no suor > 60 mEq/1) 
realizados por iontoforese com pilocarpina ou pela detec-
ção das mutações do gene CFTR. 

A idade média de diagnóstico nestes doentes foi de 
3,5 anos. 
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Todas as crianças doentes observadas possuíam es-
tudo genético, tendo este sido inconclusivo em 3 casos 
e, entre as mutações encontradas, 4 crianças eram 
homozigóticas e 1 heterozigótica para a mutação AF508, 
1 criança era heterozigótica para a mutação G551D e uma 
outra para a mutação G85E. 

Em duas crianças, portadoras da mutação AF508, a 
forma de apresentação inicial foi o ileus meconial. Todas 
crianças com fibrose quística faziam, no momento do 
estudo, cinesioterapia respiratória e seis terapêutica com 
dornase alpha. 

De acordo com a classificação de Shwachman ("), 
frequentemente utilizada nos doentes com fibrose quística 
e que pontua a actividade física, o estado nutricional, 
assim como a sintomatologia e as alterações radiológicas 
pulmonares, 2 crianças possuíam um estado clínico 
excelente, 4 bom, 3 razoável e 1 moderado. 

Duas crianças estavam simultaneamente colonizadas 
por staphylococcus aureus e pseudomonas aeruginosa, uma 
por staphylococcus aureus e uma outra por pseudomonas 
aeruginosa. 

As 10 crianças doentes do estudo sofriam de insufi-
ciência pancreática, determinada pelo doseamento da 
quimiotripsina fecal (<3 U/g), motivo pelo qual faziam 
terapêutica com enzimas pancreáticas (Kreon®) e suple-
mentos vitamínicos (Vitaminas A, D e E). Nenhuma 
criança fazia, no momento do estudo, nutrição artificial 
enteral ou parenteral. Todas as crianças tinham indicação 
médica para seguir dieta alimentar sem restrições, parti-
cularmente rica em gorduras, mas somente uma criança 
era seguida de forma regular por uma nutricionista rece-
bendo suplementos nutricionais (forma polimérica). 

A caracterização do estado nutricional pelo índice de 
Quetelet (IQ) permitiu classificar no grupo da fibrose 
quística 1 criança como sendo obesa, 1 com peso exces-
sivo, 1 com malnutrição energético-proteica ligeira, 2 
com malnutrição energético-proteica moderada e 5 eutró-
ficas. No grupo de controlo a utilização do mesmo índice 
permitiu caracterizar 3 crianças como obesas, 3 com 
peso excessivo e 4 eutróficas. 

No presente trabalho as crianças com fibrose quística 
possuíam valores médios para a estatura e o peso signi-
ficativamente inferiores aos do grupo de controlo, se bem 
que as relações P/E e IQ não tenham diferido significa-
tivamente. Os baixos valores percentuais simultanea-
mente registados para o peso e a estatura no grupo da 
fibrose quística justificam a ausência da diferença signi-
ficativa relativa ao IQ e da relação P/E. 

O atingimento da função respiratória nos doentes com 
fibrose quística traduz-se habitualmente por alteração 
simultânea da CVF e do VEMS (54, 55) No presente traba-
lho observou-se uma correlação positiva entre o MB 
calculado pelas diferentes metodologias e a CVF (Qua- 

dro IX). A não verificação de igual correlação com o 
VEMS poderá, eventualmente, ser explicada pela reduzida 
dimensão da amostra. 

As equações estimativas do metabolismo basal pare-
cem estar melhor adaptadas às crianças saudáveis, uma 
vez que neste grupo não foram observadas diferenças 
significativas entre os valores obtidos por estas equações 
e aqueles obtidos por calorimetria indirecta, facto con-
cordante com os dados da literatura onde os valores do 
MB previstos pelas fórmulas se aproximam ou o 
sobrestimam em apenas 5 a 10%. No grupo de fibrose 
quística todas as fórmulas subvalorizaram o valor relativo 
ao dispêndio energético, comparativamente ao avaliado 
por calorimetria indirecta, sendo mesmo significativa 
a diferença registada entre o metabolismo calculado 
pela fórmula de Schofield e aquela determinada por calo-
rimetria. 

O MB, em termos absolutos, calculado por calorimetria 
indirecta não diferiu significativamente nos dois grupos 
(Quadro V), o que se explica pela existência de uma 
maior quantidade de massa magra no grupo de controlo 
(Quadro I). Observou-se, por sua vez, que o MB quando 
reportado à massa magra, que reflecte melhor a massa 
celular activa, foi significativamente superior no grupo da 
fibrose quística, mantendo-se ainda esta diferença, se bem 
que de menor amplitude, quando referenciado ao peso 
(Quadro V) resultados estes concordantes com os de 
outros autores (13-28).  Dado que no momento dos exames 
estes doentes não apresentavam sinais de dificuldade res-
piratória nem evidência clínica ou laboratorial de infecção 
activa, estes resultados apontariam no sentido de um 
defeito primário genético, como tem sido referido na 
literatura (17, 23, 28). Da mesma forma a persistência de um 
certo compromisso de base da função respiratória asso-
ciada à existência de colonização bacteriana respiratória 
poderá também, pelo menos em parte, explicar este au-
mento do dispêndio energético (13, 34, "). No presente tra-
balho 4 dos 5 doentes com função respiratória alterada 
estavam colonizados, facto que poderá, de acordo com 
os autores citados, contribuir para o aumento do dispên-
dio energético de repouso. 

Sendo a calorimetria indirecta o método mais fiável 
de avaliação do dispêndio energético, não é surpreendente 
que a diferença registada entre o MB avaliado por 
calorimetria indirecta tenha sido superior para o MB 
expresso por Kg de massa magra nos dois grupos. 

O suprimento energético e em macronutrientes foi 
significativamente superior no grupo de fibrose quística 
(Quadro II). Foi ainda observado um suprimento muito 
elevado em proteínas no grupo da fibrose quística. Estes 
resultados poderão resultar das recomendações específi-
cas às quais estes doentes são sistematicamente subme-
tidos. 
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Tendo em conta a dificuldade encontrada para 
caracterizar a actividade física neste grupo etário, 
particularmente no grupo de doentes, procedeu-se ao 
cálculo do dispêndio energético utilizando os factores 
de correcção simultaneamente para a vida sedentária 
e activa. Registou-se no grupo de doentes com fibrose 
quística que os valores relativos ao suprimento energético 
obtido pela recolha da dieta das 24 horas foram seme-
lhantes aos valores do dispêndio energético determinado 
por calorimetria indirecta corrigido tanto para a vida 
sedentária como activa (Quadro III). 

No grupo de controlo o suprimento energético foi em 
média inferior ao recomendado pelas RDAs (89,5%). No 
entanto, a avaliação do dispêndio energético por calorime-
tria indirecta mostrou valores significativamente supe-
riores aos obtidos pela recolha da história alimentar (Qua-
dro III). É possível que este método de determinação 
possa subestimar a ingestão média habitual. Com  efeito, 
os resultados relativos à recolha da dieta das 24 horas 
parecem pecar por defeito no grupo de controlo, aten-
dendo ao baixo valor energético total por Kg de peso 
observado (Quadro II) e, ainda, à diferença observada 
entre o suprimento energético total e o dispêndio energético 
(Quadro III). Estes resultados poderão, também em par-
te, ser explicados pela circunstância das crianças do gru-
po de controlo serem na sua maioria filhos de médicos, 
o que poderia contribuir para omitir determinados com-
portamentos alimentares considerados desviantes da 
conduta alimentar saudável. 

Nas crianças com fibrose quística a média relativa ao 
suprimento energético foi sobreponível ao do dispêndio 
energético avaliado por calorimetria. No entanto, a 
esteatorreia constante nestes doentes, cuja magnitude 
não foi possível determinar, poderá tornar claramente 
insuficiente o valor relativo à ingestão calórica. Da mes-
ma forma o diagnóstico tardio em certos doentes poderá 
também ter contribuído para a inadequada progressão 
estaturo-ponderal verificada nestas crianças. 

Conclusão 

Registou-se um superior gasto energético expresso 
relativamente à massa magra no grupo de crianças com 
fibrose quística. Os autores consideram fundamental a 
determinação do dispêndio de repouso por calorimetria 
nas crianças com fibrose quística, dado que as fórmulas 
habitualmente utilizadas o tendem a subestimar. 

Finalmente, é prioritária a intervenção dietética pre-
coce de modo a prevenir a instalação da desnutrição e 
reduzir a morbilidade a ela associada, particularmente 
neste tipo de patologia. 
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