AFee Origunal

Comparacdo entre provas de funcdo pulmonar, escore
de Shwachman-Kulczycki e escore de Brasfield em
pacientes com fibrose cistica*®

Comparison among pulmonary function test results, the Shwachman-Kulczycki
score and the Brasfield score in patients with cystic fibrosis

lvanice Duarte Freire!, Fernando Antonio de Abreu e Silva?, Manuel Ange]o de Araujo’

Resumo

Objetivo: Estudar as relacdes entre fungdo pulmonar, radiologia de térax e estado clinico em fibrose cistica. Métodos: Em estudo trans-
versal e retrospectivo, analisaram-se prontuarios e radiografias de pacientes do Hospital de Clinicas de Porto Alegre. Foram estudados as
espirometrias e os escores de Shwachman-Kulczycki (S-K) e de Brasfield. Resultados: A amostra final constituiu-se de 40 pacientes com
média de idade de 9,72 + 3,27. Foram obtidas as seguintes médias dos escores de S-K: total, 80,87 £ 10,24; atividade geral, 24,75 + 1,1;
exame fisico, 18,87 % 4,59; nutricdo, 21,87 + 4,18; e radiologia, 15,37 + 5,23. A média do escore de Brasfield foi de 18,2 + 4. As médias das
varidveis espirométricas foram, em porcentagem do previsto: capacidade vital forcada (CVF), 82,99 + 14,36%; volume expiratdrio forcado
no primeiro segundo (VEF1), 83,62 £ 18,26%; e fluxo expiratdrio forcado entre 25 e 75% da CVF (FEF25_75), 74,63 = 2,53%. O escore de S-K
correlacionou-se moderadamente com a CVF e fortemente com VEF, e FEF . .. O escore de Brasfield correlacionou-se fortemente com o
escore de S-K total e da radiologia, e moderadamente com a funcdo pulmonar. O escore do exame fisico correlacionou-se moderadamente
com CVF, VEF, e FEF, . bem como o da nutri¢do com FEF,, e o da radiologia com VEF, e FEF , . A atividade geral foi a categoria que
mais contribuiu para a pontuacdo total do S-K. Conclusdes: Esses escores utilizados para a monitorizacdo da fibrose cistica sdo complemen-
tares, correlacionando-se entre si e com as provas funcionais. A categoria radiologia do escore de S-K ¢ um bom substituto para o escore
de Brasfield.

Descritores: Fibrose cistica; Espirometria; Pulmio/radiografia.

Abstract

Objective: To study correlations among pulmonary function, chest radiology and clinical status in cystic fibrosis. Methods: A retrospective
cross-sectional study was performed to evaluate chest X-rays and clinical charts of patients treated at the Hospital de Clinicas de Porto
Alegre. Spirometry findings, Shwachman-Kulczycki (S-K) scores and Brasfield scores were analyzed. Results: The final sample consisted
of 40 patients (mean age 9.72 £ 3.27). The following mean S-K scores were obtained: total, 80.87 + 10.24; general activity, 24.75 £ 1.1;
physical examination, 18.87 £ 4.59; nutrition, 21.87 % 4.18; radiology, 15.37 £ 5.23. The mean Brasfield score was 18.2 £ 4. The pulmonary
function test results, in percentage of predicted, were as follows: forced vital capacity (FVC), 82.99 + 14.36%; forced expiratory volume
in one second (FEV,), 83.62 % 18.26%; and forced expiratory flow between 25 and 75% of FVC (FEF,, ,,), 74.63 % 2.53%. The S-K score
correlated moderately with FVC, whereas it correlated strongly with FEV, and FEF,, .. The Brasfield score correlated strongly with the S-K
total and radiology score, whereas it correlated moderately with pulmonary function. Physical examination correlated moderately with FVC,
FEV, and FEF,, _ ; as did nutrition with FEF,, _ ; and radiology with FEV, and FEF,, .. General activity was the domain that had the greatest
influence on the total S-K score. Conclusions: These two scoring systems are complementary, correlating with each other, as well as with
pulmonary function tests. The radiology domain of the S-K scoring system is a good alternative to the Brasfield score.

Keywords: Cystic fibrosis; Spirometry; Lung/radiography.

Introducao

,

A fibrose cistica ¢ a mais freqiente das doencas transmembrane conductance regulator (CFTR), ou seja,
genéticas letais na populacdo caucasiana, com uma inci- proteina reguladora da condutincia transmembrana, a qual
déncia de 1:2.500 nascimentos.” Seu gene codifica uma se localiza nas glandulas submucosas da arvore traqueo-
proteina de 1.480 aminodcidos denominada cystic fibrosis bronquica, nos canais pancreaticos e biliares, nas criptas
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intestinais, nos tubulos renais, no aparelho genital e
nas glandulas sudoriparas.? As fungdes da CFTR sio
multiplas e ainda apenas parcialmente conhecidas.
Uma mutagido no gene ocasiona uma modificacdo
na estrutura da proteina, tendo sido identificadas,
até o presente momento, mais de 1.500 mutagdes
diferentes.®) A disfuncio da CFTR leva a um disttrbio
no transporte de cloro através dos epitélios, acarre-
tando desidratacdo das superficies mucosas, com
formacdo de muco espesso que favorece o surgi-
mento de infeccdes, ocasionando perda progressiva
da funcdo pulmonar. O acometimento pulmonar ¢
responsavel por mais de dois tercos dos obitos.®
Os achados radioldgicos sdo precoces: hipe-
rinsuflacdo; espessamento bronquico; impactacio
mucoide; bronquiectasias; e atelectasias.”! As
provas funcionais se caracterizam por um aumento
da capacidade pulmonar total, da capacidade
residual funcional e do volume residual, além de
um acometimento precoce dos fluxos distais e da

Tabela 1 - Escore de Shwachman-Kulczyki.
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presenca de hiper-reatividade bronquica.® O exame
principal para confirmar o diagndstico ¢ o teste
do suor, sendo necessarios dois testes com cloro
acima de 60 mEq/L (em criancas) e 80 mEq/L (em
adultos).” Na andlise genética, a identificacdo de
duas mutacoes faz o diagndstico, mas sua auséncia
ndo o afasta. O tratamento tem por base o uso de
antibidticos, fluidificacdo das secrecdes pulmonares,
fisioterapia respiratéria, suplementacdo pancreatica
e manutencdo de um estado nutricional adequado,
propiciando considerdvel aumento na sobrevida
desses pacientes.”

A progressdo da doenca ¢ avaliada pelo estudo
da funcdo pulmonar através da capacidade vital
forcada (CVF), do volume expiratério forcado no
primeiro segundo (VEF) e do fluxo expiratério
forgado entre 25 e 75% da CVF (FEF,, ), sendo esse
ultimo o teste que mais precocemente se altera®?;
por exames de imagem; e, também, por dados
clinicos. A radiografia de torax tem sido o primeiro

Graduacdo Pontos Atividade geral

Exame fisico

Nutri¢do Achados radiologicos

Excelente 25  Atividade integra.

Normal. Néo tosse. FC

Mantém peso e altura Campos pulmonares

(86-100) Brinca, joga e FR normais. Pulmdes  acima do percentil 25. limpos.

bola. Vai a escola livres. Boa postura. Fezes bem formadas.

regularmente, etc. Boa musculatura e

tonus.

Bom 20  Trritabilidade e FC e FR normais em Peso e altura entre Pequena acentuacéo
(71-85) cansago no fim do repouso. Tosse rara. percentis 15-20. da trama

dia. Boa freqiiéncia ~ Pulmdes livres. Pouco  Fezes discretamente  vasobronquica.

na escola. enfisema. alteradas. Enfisema discreto.
Médio 15 Necessita repousar Tosse ocasional, as Peso e altura acima Enfisema de
(56-70) durante o dia. vezes de manha. FR do 3¢ percentil. Fezes média intensidade.

Cansaco facil apos

exercicios. Diminui a

freqiiéncia a escola.
de dedos.

Moderado 10 Dispnéia apos

levemente aumen-
tada. Médio enfisema.
Discreto baqueteamento

Tosse freqliente e

anormais, pouco Aumento da trama

formadas. Distensdo  vasobronquica.
abdominal. Hipotrofia

muscular.

Peso e altura abaixo ~ Moderado

enfisema. Areas de
atelectasia. Areas de
infeccdo discreta.

do 3¢ percentil. Fezes
anormais. Volumosa
reducdo da massa

(41-55) pequenas cami- produtiva, retracdo
nhadas. Repouso em  tordcica. Enfisema
grande parte. moderado, pode ter

deformidades do torax.
Baqueteamento 2 a 3+.
Grave 5  Ortopnéia. Tosse intensa.
(<40) 5 Confinado ao leito. Periodos de taquipnéia

e taquicardia e extensas
alteracdes pulmonares.
Pode mostrar sinais de
faléncia cardiaca direita.
Baqueteamento 3 a 4+.

muscular.

Desnutricdo intensa.
Distensdo abdominal.
Prolapso retal.

Bronquiectasia.

Extensas alteracdes.
Fenomenos
obstrutivos.
Infeccéo, atelectasia,
bronquiectasia.

FC: freqiéncia cardiaca; e FR: freqtiéncia respiratdria.
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método diagndstico de imagem na avaliacdo do
comprometimento pulmonar e ¢ adequada para
detectar as lesdes mais significativas.(%"

A gravidade da doenca respiratoria ¢ o fator
isolado mais importante, afetando a sobrevida
desses pacientes. Na impossibilidade de se moni-
torizar a doenca de forma ideal através da funcio
pulmonar, dos exames de imagem e de dados
clinicos, simultaneamente, torna-se necessaria a
analise das correlacdes entre esses trés métodos para
que o médico possa valoriza-los adequadamente.
Inumeros sistemas de escores tém sido utilizados
para classificar a gravidade da doenca pulmonar de
forma mais objetiva,'"'® sendo o escore clinico de
Shwachman-Kulezycki'® e o escore radioldgico de
Brasfield"” amplamente empregados. Ha inumeros
relatos na literatura de correlagdes entre esses
escores e funcio pulmonar.('8-24

O objetivo desse estudo foi correlacionar dados
funcionais, alteracdes radioldgicas e estado clinico
de pacientes fibrocisticos.

Métodos

Foram estudados os prontudrios e documentos
radioldgicos de 40 pacientes com idade entre 5 e
16 anos portadores de fibrose cistica, dentre um
total de 98 pacientes em acompanhamento no
Centro de Fibrose Cistica do Hospital de Clinicas
de Porto Alegre, no periodo de janeiro de 2000 a
dezembro de 2003. O diagnostico de fibrose cistica
foi realizado em concordancia com os critérios de

Quadro 1 - Escore Radioldgico de Brasfield.

consenso.” Foram incluidos no estudo pacientes
pediatricos com doenca estével (auséncia de exacer-
bacdo) e que tivessem realizado, por ocasido de
sua revisdo anual, um radiograma convencional de
torax, uma espirometria com prova farmacodindmica
e pontuacdo pelo escore de Shwachman-Kulczycki
(Tabela 1). Os critérios de exclusdo foram: presenca
de asma bronquica; aspergilose broncopulmonar
alérgica; tabagismo ativo; transplante prévio; e
cirurgia de ressec¢do pulmonar.

0O estudo ¢ transversal e retrospectivo. O
tamanho da amostra foi calculado em 38 pacientes
para estimar correlacdes iguais ou superiores a
0,50 com nivel de significancia alfa de 0,05 e poder
estatistico (1-f) de 90%. As radiografias de torax
obtidas nas incidéncias postero-anterior e perfil
foram analisadas segundo a pontuacdo do escore
de Brasfield (Quadro 1) por um radiologista pedi-
atrico de renomada experiéncia que trabalhou
cegamente. O escore de Brasfield consiste em cinco
categorias representando os aspectos radioldgicos
caracteristicos da fibrose cistica: aprisionamento
aéreo; marcas lineares (espessamento bronquico);
lesdes cistico-nodulares (bronquiectasias); grandes
lesdes (atelectasias e pneumonia); e a impressio
geral da gravidade. As trés primeiras alteracdes
radioldgicas sdo classificadas seqgundo a gravidade
de 0 a 4; as duas ultimas, de 0 a 5. Os cinco subes-
cores sdo somados e, entdo, subtraidos de 25 para
resultar no escore final (um escore de 3 é o mais
grave possivel).

Aprisionamento

cistico-nodulares
radiolucentes
Grandes lesoes
consolidacéo; inclui pneumonia

Gravidade geral
alteragoes radiologicas

Distensdo pulmonar generalizada com

= ou > 0,5 cm, com centros radiopacos ou

Atelectasias lobares ou segmentares; ou

Impressdo da completa gravidade das

0 ausente
1 a 4, conforme a intensidade

0 ausente
1 a 4, conforme a intensidade

aéreo convexidade esternal, depressdo do diafragma
e/ou cifose toracica

Acentuacio Densidades lineares em decorréncia da

das imagens dilatacdo bronquica, paralelas ou entrecruzadas

brénquicas Opacidades circulares com espessamento da
parede brénquica

Lesoes Opacidades arredondadas, pequenas e multiplas

0 ausente
1 a 4, conforme a intensidade

0 ausente

3 atelectasia lobar/segmentar

5 atelectasias multiplas

0 ausente

1 a 4, conforme a intensidade

5 complicac¢des cardiomegalia/pneumotdrax
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As espirometrias com prova farmacodinadmica
foram realizadas por um unico técnico com expe-
riéncia em exames pediatricos e dentro das normas
previstas pelo 1 Consenso Brasileiro de Espirometria.
® Os testes analisados foram: CVF, VEF, e FEF
apresentados como valores em porcentagem do
previsto para sexo, idade e altura, segundo as
equacdes de Zapletal.”® Foi utilizado um espird-
metro Master Screen (Jaeger, Wiirzburg, Alemanha),
conforme a rotina da Unidade de Fisiologia
Pulmonar (Laboratorio de Fungdo Pulmonar) do
Servico de Pneumologia do Hospital de Clinicas de
Porto Alegre.

0 escore de Shwachman-Kulczycki ¢ dividido em
quatro categorias, cada uma com cinco pontuagdes
possiveis, conforme o grau de comprometimento:
atividade geral; exame fisico; nutricdo; e achados
radioldgicos. As quatro pontuacdes sdo somadas e
0 escore total ¢ obtido: excelente (86-100); bom
(71-85); médio (56-70); ruim (41-55); e grave (menor
ou igual a 40). O escore foi realizado pelo proprio
médico assistente do paciente durante sua revisio
anual, sendo que cada um dos quatro pneumolo-
gistas pediatricos da equipe acompanha o mesmo
paciente durante todo o curso de sua doenca.

Os escores de Brasfield e de Shwachman-
Kulczycki, as provas funcionais e a idade dos
pacientes sdo apresentados como médias e desvios
padrdo. As cinco categorias do escore de Brasfield
sdo apresentadas como medianas e seus inter-
valos interquartilicos. O coeficiente de correlacdo
de Pearson foi utilizado para comparar os testes
de funcdo pulmonar com os escores. A andlise de
regressdo linear multipla pesquisou quais variaveis
mais influenciaram o escore total de Shwachman-
Kulczycki. Escolheu-se o nivel de significancia (alfa)
de 0,05 e poder estatistico (1-B) de 90%. Para o
banco de dados, foi utilizado o programa Excel,
e os dados foram analisados pelo software esta-
tistico Statistical Package for the Social Sciences
para Windows, versio 12.0 (SPSS Inc., Chicago, 1L,
EUA). O protocolo do presente estudo foi aprovado
pelas Comissdes Cientifica e de Etica do Hospital de
Clinicas de Porto Alegre.

Resultados

Foram excluidos os pacientes muito jovens para
realizar a espirometria (idade inferior a 5 anos);
aqueles que ndo puderam realizar a avaliacdo
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completa com os exames de forma simultanea; e
0s que apresentassem uma exacerbacdo da doenca.
A amostra estudada compreendeu 19 meninos e
21 meninas entre 5 e 16 anos. Em relacdo a pontu-
acdo total do escore de Shwachman-Kulczycki,
62,5% dos 40 pacientes apresentaram escores iguais
ou maiores que 80, com média de 80,9 + 10,2. Na
categoria atividade geral, 95% apresentaram um
escore de 25, sendo que 20 foi a nota mais baixa.
A média foi de 24,7 £ 1,1. Na categoria exame
fisico, 409 das criangas apresentaram escore 15,
mas 550% ganharam escores iguais ou maiores
que 20, com média de 18,9 + 4,6. Na categoria
nutricdo, 32,5% apresentaram escore de 20 e 55%
ganharam escore de 25, com média de 21,9 + 4,2,
Na categoria radiologia, 40% apresentaram escore
10, e 10% apresentaram escore 25, com média de
15,4 £ 5,2. Esse grupo de pacientes apresentou uma
fun¢éo pulmonar muito boa, com média do VEF, de

Tabela 2 - Dados clinicos, espirométricos e radioldgicos
dos pacientes estudados.

Média + DP Minimo Maximo
Idade (anos) 9,7 + 3,3 5,00 16,0
CVF% 83,0 + 14,3 43,9 14,4
VEFIO/O 83,6 = 18,2 38,7 120,0
FEF, %  746+425 13,6 190,0
S-K/Tot 80,9 + 10,2 60,0 100,0
S-K/At 24,7+ 1,1 20,0 25,0
S-K/Ex 18,9 + 4,6 10,0 25,0
S-K/N 21,9+ 4,2 10,0 25,0
S-K/Rx 15,4 % 5,2 10,0 25,0
Brasfield 18,2+ 4,0 7,0 24,0
Mediana Minimo Méaximo
(P25 P75)
Brasfield A 0 (1,0-2,0) 0,0 3,0
Brasfield B 0 (2,0-3,0) 1,0 4,0
Brasfield C 0 (0,0-2,0) 0,0 4,0
Brasfield D 0 (0,0-0,0) 0,0 3,0
Brasfield E I,O (1,0-2,0) 0,0 4,0

DP: desvio padrdo; CVF%: capacidade vital forcada em porcen-
tagem do previsto; VEF %: volume expiratério forcado no
primeiro segundo em porcentagem do previsto; FEF,, . %: em
porcentagem do previsto, fluxo expiratdrio forcado entre 25 e
75% da CVF; S-K/Tot: escore de Shwachman-Kulczycki total;
S-K/At: escore de Shwachman-Kulczycki atividade geral; S-K/Ex:
escore de Shwachman-Kulczycki exame fisico; S-K/N: escore de
Shwachman-Kulczycki nutricdo; S-K/Rx: escore de Shwachman-
Kulezycki radiologia; Brasfield A: aprisionamento aéreo; Brasfield
B: acentuacéo de imagens bronquicas; Brasfield C: lesdes cistico-
nodulares; Brasfield D: grandes lesdes; e Brasfield E: gravidade
geral.
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83,6 + 18,2% e do FEF, . de 74,6 + 42,50%. Em
relacdo ao escore de Brasfield, as médias também
foram altas (18,2 + 4, lembrando-se que o valor
maximo é 25). Os dados das varidveis estudadas
estdo na Tabela 2.

Ao serem estudadas as relacdes entre as varia-
veis funcionais e o escore de Shwachman-Kulczycki,
foi encontrada uma correlacdo positiva e moderada
com a CVF (r = 0,35), e positiva e forte com ambos
VEF, (r=0,50) e FEF, . (r = 0,54). O escore radiol6-
gico de Brasfield, quando relacionado com o escore
de Shwachman-Kulczycki, mostrou uma correlacdo
positiva e forte (r = 0,62), bem como quando foi
comparado a categoria radiologia (r = 0,64). Ja
quando comparado com pardmetros funcionais,
o escore de Brasfield correlacionou-se moderada-
mente com a CVF (r = 0,32), o VEF, (r = 0,36) e
o FEF, .. (r = 0,35). Os coeficientes de correlagdo
encontram-se na Tabela 3 e na Figura 1.

Ao ser correlacionada a funcdo pulmonar com
as categorias do escore de Shwachman-Kulczycki,
encontraram-se correlacdes positivas e moderadas
da categoria exame fisico com a CVF (r = 0,34;
p = 0,03), VEF, (r = 0,39; p = 0,01) e FEF,, .
(r = 0,42; p < 0,01); da categoria nutri¢cio com o
FEF,, . (r = 0,32; p = 0,04); e da categoria radio-
logia com ambos o VEF, (r = 0,42; p < 0,01) e 0
FEF,, ., (r=0,38;p =0,01). O p ndo foi significativo
ao se correlacionarem as categorias atividade geral
com funcdo pulmonar; nutricio com ambos CVF e
VEF ; e radiologia com a CVF.

Tabela 3 - Coeficientes de correlacdo de Pearson entre os
escores de Shwachman-Kulczycki, Brasfield e os testes de
funcdo pulmonar.

Correlacdo Coeficiente 1C95%
Inferior Superior
S-K vs. CVF% 0,35% 0,05 0,60
S-K vs. VEF % 0,50** 0,22 0,70
S-K vs. FEF,_, % 054" 027 073
S-K vs. Brasfield 0,62%* 0,39 0,78
S-K/Rx vs. Brasfield 0,64** 0,41 0,79
Brasfield vs. CVF% 0,32% 0,02 0,58
Brasfield vs. VEF % 0,36* 0,06 0,61
Brasfield vs. FEF.. % 0,35% 0,05 0,60

25-75
*p £ 0,05; e “p < 0,01. S-K: escore de Shwachman-Kulczycki;
S-K/Rx: escore de Shwachman-Kulczycki radiologia; CVF%:
capacidade vital forcada em porcentagem do previsto; VEF %:
volume expiratério forcado no primeiro segundo em porcen-
tagem do previsto; e FEF,, ,.%: em porcentagem do previsto,
fluxo expiratorio forcado entre 25 e 75% da CVF.
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Quanto a contribuicdo de cada categoria do
escore de Shwachman-Kulczycki para a pontuacio
total, verificou-se que a categoria exame fisico se
correlacionou muito com atividade geral (r = 0,32;
p = 0,04) e radiologia (r = 0,50; p < 0,01), 0 que
ocasionou sua retirada da analise. A categoria ativi-
dade geral foi a que mais contribuiu para o escore
total, com cada ponto seu aumentando em 1,93 a
pontuacéo final (p = 0,02).

Discussio

A fibrose cistica ¢ uma doenca complexa, e
sistemas de escores sdo necessarios para se tentar
avaliar objetivamente a sua gravidade,!"*?%?7) pois a
maioria dos aspectos clinicos avaliados estdo sujeitos
a subjetividade do examinador. O escore ideal deve
classificar os pacientes e predizer seu curso clinico
de forma clara e simples, adaptando-se a rotina de
atendimento.

0 escore mais difundido e utilizado foi criado por
Shwachman-Kulczycki.?® Ele é facilmente empregado
pelo médico assistente, mas a maioria de suas cate-
gorias € baseada em informacoes subjetivas. Criado a
partir de um estudo que acompanhou 105 pacientes
por 5 anos, ele tornou evidente a necessidade de um
sistema de avaliacio da gravidade dessa doenca!'®
e fornece a percepcdo do estado clinico geral do
paciente. Esse escore apresenta uma alta reprodu-
tibilidade intra e interobservadores,"” mas The falta
uma categoria que avalie a funcdo pulmonar.

No presente trabalho, a pontuacdo final do
escore de Shwachman-Kulczycki se correlacionou
positivamente com suas 4 categorias, sendo que o
aspecto que mais influenciou o escore total foi a
atividade fisica. Isso corrobora nossa idéia de que,
inicialmente, o aspecto morfolégico da doenca se
altera, sendo refletido nos exames de imagem; mais
adiante, ha alteragcdes na funcdo pulmonar, embora
o paciente ainda seja capaz de manter atividade
fisica e, por ultimo, a capacidade para os esfor¢os
fisicos estd diminuida. Apesar da inevitavel perda
de func¢do pulmonar, pacientes com doenca leve a
moderada ainda sdo capazes de manter atividade
fisica pois, além do VEF, outros fatores determinam
a capacidade de realizar exercicios fisicos, tais como
o estado nutricional, a massa muscular, o condicio-
namento aerobico e fatores emocionais.

Nio foram encontradas correlacdes entre a
categoria atividade geral e os testes de funcdo estu-
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Figura 1 - a) Correlacdo entre o escore total de Shwachman-Kulczycki (S-K/Tot) e o volume expiratorio for¢ado no
primeiro seqgundo em porcentagem do previsto (VEF %); b) Correlagdo entre o S-K/Tot e, em porcentagem do previsto,
o fluxo expiratério forgado entre 25 e 75% da capacidade vital forcada (FEF,, ..); c) Correlagdo entre o S-K/Tot e o
escore total de Brasfield (BrasTot); e d) Correlacdo entre o escore de Shwachman-Kulczycki radiologia (S-K/Rx) e o
BrasTot. Correlagbes: a =1 =0,50; b =1r=0,54;c=1=0,62;ed =1 = 0,64.

dados. Acreditamos que essa categoria realmente
seja a ultima a ser alterada nos pacientes fibrocis-
ticos e que esse resultado ndo esteja presente gracas
a muito boa funcdo pulmonar que esse grupo de
pacientes apresentou. J4 os dados de exame fisico
se correlacionaram de forma positiva e moderada
com a func¢ido pulmonar, sugerindo que achados
clinicos mais detalhados e especificos refletem

melhor a caracteristica obstrutiva dessa doenca.
Em relacdo ao estado nutricional, encontrou-se
uma correlagdo significativa apenas com o FEF,,
a qual foi positiva e moderada pois, neste grupo
de pacientes com excelente estado nutricional, o
unico dado funcional que se esperaria encontrar
Jja comprometido seria o FEF, ., por ser o mais
sensivel. As correlagdes com a CVF e o VEF, ndo
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se mostraram estatisticamente significativas e, desse
modo, a perda funcional ndo pode ser correlacio-
nada com o estado nutricional. Para que este se
reflita na fungfo pulmonar, o paciente fibrocistico
deve se encontrar em um estagio mais avancado da
doenca. Quanto a categoria radiologia, por apre-
sentar as alteracées morfologicas da doenca ja
precocemente, correlacionou-se positiva e modera-
damente com o FEF, e com o VEF , mas ndo com
a CVF. Sabe-se que o proprio VEF, € um teste pouco
sensivel para a doenca obstrutiva leve. A CVF ¢ um
teste que se altera mais tardiamente na doenca e,
portanto, ndo foi capaz de refletir as lesdes radiold-
gicas encontradas.

0 escore de Shwachman-Kulczycki acompanha o
declinio funcional, e a literatura reconhece que sua
correlacio com dados espirométricos é excelente.?
Em nosso estudo, obtivemos uma correlacdo forte
com o VEF, e com o FEF,, .. e moderada com a CVF,
indicando que o sistema de Shwachman-Kulczycki
acompanha a fun¢io pulmonar em seu declinio e a
correlacdo € mais forte com o teste mais sensivel, o
FEFZBJS'

0O sistema de escore radioldgico ideal deve refletir
o estado clinico e a perda funcional.(7?% Excelentes
correlacbes entre funcdo pulmonar e radiologia
estdo descritas na literatura.l'22239  Quando
correlacionados o escore de Brasfield e a funcdo
pulmonar, os coeficientes de correlagdo variaram de
0,50 a 0,70 para o VEF ; 0,35 a 0,68 para a CVF,
e encontrou-se um r = 0,74 para a correlacio com
o FEF, 122122 Esta grande variabilidade, porém,
indica que ha muitas alteracdes radioldgicas que
nio se refletem nos testes funcionais.!? O escore de
Brasfield, dentre outros escores radioldgicos, tem a
mais alta correlacdo com as provas funcionais, mas
esse grau de correlacdo ndo se reproduziu em nosso
estudo, que encontrou correlacdes moderadas com
CVF, VEF, e FEF, . (r=0,36,1 = 0,36 e 1 = 0,35,
respectivamente), indicando que nem todas as
alteracdes morfologicas se refletiram na funcio
pulmonar, provavelmente em virtude do tamanho da
amostra e das altas médias dos testes funcionais.

Os escores de Brasfield e de Shwachman-
Kulczycki se correlacionam significativamente entre
sil1017.21.2224) e 3 correlagdo positiva e forte presente
em nosso estudo (r = 0,62) demonstra que o estado
clinico do paciente se deteriora junto com a radio-
logia de térax. De acordo com nossos resultados,
existe uma correlacdo positiva e forte entre o escore
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de Brasfield e a categoria radiologia do sistema de
Shwachman-Kulczycki. O primeiro ¢ feito ideal-
mente por um radiologista pediatrico; o segundo,
no consultorio, pelo préprio médico do paciente. Em
face dessa forte correlacdo, a categoria radiologia
pode ser um substituto bom e sensivel na avaliacio
das alteracdes radioldgicas do paciente fibrocistico
quando o escore de Brasfield ndo estiver disponivel.
Isso demonstra o valor do escore de Shwachman-
Kulezycki quando aferido no momento da consulta,
fornecendo de imediato uma apreciacio global do
paciente fibrocistico.

Concluindo, o escore clinico de Shwachman-
Kulczycki por si s6 ¢ capaz de refletir a condicdo
clinica de um paciente, e sua importancia reside
no fato de ele se correlacionar positivamente com
o escore radiologico de Brasfield e com as provas
funcionais. Embora esses escores avaliem aspectos
diferentes do comprometimento pulmonar, suas
correlacdes tornam possivel uma monitorizacio
adequada, mesmo na auséncia de um desses
métodos. Nosso estudo foi limitado por uma
amostra pequena e por sua natureza retrospectiva;
no entanto, corroborou dados da literatura e contri-
buiu para um melhor conhecimento dos pacientes
em acompanhamento em um centro de referéncia
em fibrose cistica de nosso meio.
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