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Nasal endoscopic and CT scan alterations of the paranasal sinuses 
as predictors of severity in patients with cystic fibrosis

Abstract

A fibrose cística (FC) resulta de mutação no gene regulador da condutância transmembrana, 
responsável pelo controle dos processos secretores. As vias aéreas superiores (VAS) geralmente 
são comprometidas na forma de pansinusite crônica. Objetivo: Avaliar as alterações das VAS nos 
pacientes com FC e determinar a correlação entre os achados tomográficos e endoscópicos nasossi-
nusais e a gravidade da doença. Método: Estudo transversal, prospectivo com 20 pacientes maiores 
de 5 anos com diagnóstico de FC avaliando escore de Shwachman-Kulczycki (S-K), tomografia 
de seios paranasais (TC) (escore de Lund-Mackay) e videonasofibroscopia (escore de Meltzer). 
Resultados: Alterações tomográficas foram observadas em 94% dos casos. Alterações endoscópi-
cas nas VAS foram encontradas em dez pacientes. Pólipo nasal ocorreu em três pacientes (15%). 
Observou-se correlação entre a intensidade das alterações da TC e o escore S-K (p = 0,0097) e entre 
os achados endoscópicos e o escore S-K (p = 0,0318). Observou-se relação positiva entre a presença 
de colonização crônica e os achados endoscópicos (p = 0,0325), o que não foi observado com os 
achados tomográficos (p = 0,2941). Conclusão: Há correlação inversa entre o escore clínico de S-K 
e os achados de TC e nasofibroscopia. Portanto, os pacientes clinicamente mais graves de acordo 
com o escore de S-K apresentam maior comprometimento de VAS.
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Cystic Fibrosis (CF) results from mutation in the transmembrane conductance regulator gene, 
responsible for controlling secretory processes. The upper airways (UA) are usually involved in 
the form of chronic pansinusitis. Objective: To evaluate UA changes in patients with CF and to 
establish the correlations between sinonasal CT and endoscopic endonasal findings and disease 
severity. Method: Cross-sectional and prospective study with 20 patients older than 5 years with CF, 
assessing the Shwachman-Kulczycki (S-K) score, paranasal sinus tomography (CT) (Lund-Mackay 
score) and nasal endoscopy (Meltzer score). Results: CT scan alterations were observed in 94% of 
cases. Endoscopic alterations findings in the upper airways were found in 10 patients. Nasal polyps 
were found in 3 patients (15%). There was a correlation between the intensity of changes on the 
CT and S-K score (p = 0.0097), and between endoscopic findings and S-K score (p = 0.0318). There 
was a positive correlation between the presence of chronic colonization and endoscopic findings 
(p = 0.0325), which was not observed on the CT (p = 0.2941). Conclusion: There is an inverse 
correlation between the S-K clinical score and nasal endoscopy and CT findings. Therefore, patients 
who are clinically more severe according to the S-K score have greater UA involvement.
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INTRODUÇÃO

A fibrose cística (FC) é a doença hereditária fatal 
mais comum entre a população caucasiana1. Existem apro-
ximadamente 60.000 pessoas com FC em todo o mundo, 
com incidência estimada em 1:2.906 nascidos vivos brancos 
e 1:10.338 não brancos nos Estados Unidos. Especificamen-
te, a incidência de FC em hispânicos e afro-americanos é 
1:9.200 e 1:15.000 nascidos vivos, respectivamente2. No 
Brasil, ainda existem muitas dificuldades para a confirma-
ção diagnóstica desta condição.

Trata-se de disfunção autossômica recessiva, resultante 
de mutação no gene regulador da condutância transmem-
brana localizado no cromossomo 7, responsável pelo 
controle dos processos secretores3. O defeito genético é 
carregado por aproximadamente uma em cada 25 pessoas 
na população e é expresso quando uma criança recebe 
o gene defeituoso de ambos os pais4. A mutação ∆F 508 
é a mais comum e responde por aproximadamente 66% 
das mutações em todo o mundo2.

Doença multissistêmica, caracteriza-se por um amplo 
espectro de manifestações e complicações resultantes da dis-
função generalizada das glândulas exócrinas. Nos pulmões 
e nas vias digestivas, estas glândulas produzem secreções 
espessas e viscosas, como consequência do transporte 
defeituoso do íon cloro através das membranas, levando a 
obstruções de ductos e destruição tecidual1.

As complicações clínicas incluem o desenvol-
vimento de infecções pulmonares supurativas crônicas 
evoluindo com bronquiectasias, insuficiência pancreática, 
levando, consequentemente, à síndrome de má-absorção 
(desnutrição em 85% dos pacientes), diabetes mellitus, 
doenças hepáticas (principalmente em pacientes mais 
velhos) e disfunção urogenital (infertilidade masculina). O 
suor dos pacientes com FC é caracteristicamente salgado. 
O diagnóstico final é estabelecido por meio da dosagem 
de cloro e sódio no suor, associada a manifestações clí-
nicas compatíveis5.

A FC ainda é geralmente citada como uma doença 
da infância. A morbimortalidade é elevada, porém, ao 
longo dos anos, o avanço do conhecimento sobre a 
fisiopatologia e as formas de tratamento tornou cada vez 
maior a sobrevivência desses pacientes6. Atualmente, a 
sobrevida média nos Estados Unidos e na Europa é de 
aproximadamente 37 anos e mais de 40% das pessoas com 
FC têm mais de 18 anos7.

As vias aéreas superiores são comprometidas na 
quase totalidade dos pacientes na forma de pansinusite 
crônica. A avaliação tomográfica apresenta-se alterada em 
quase 100% dos pacientes com FC. No entanto, a grande 
maioria das crianças não apresenta sintomas de vias 
aéreas superiores. O diagnóstico de rinossinusite crônica 
determinado apenas pelos sintomas é subestimado, uma 
vez que o paciente não valoriza o quadro nasossinusal8.

Segundo Umetsu et al., o comprometimento 
nasossinusal poderia exacerbar o quadro pulmonar, já que 
serviria como fonte de infecção9.

A polipose nasal ocorre em cerca de 10% das 
crianças e até 40% dos adultos com FC. O início se dá 
geralmente por volta dos 8 a 10 anos de idade, sendo 
incomum em menores de 5 anos. A etiologia é incerta, 
mas pode estar relacionada a infecções, alergia, fatores 
imunológicos, alteração das secreções e anormalidades 
ciliares. Os pólipos são geralmente assintomáticos, mas 
podem causar obstrução nasal crônica, resultando em 
respiração oral, cefaleia e alteração do olfato e paladar10. 
A prevalência da polipose nasal é aumentada quando o 
paciente é examinado por meio de nasofibroscopia, ao ser 
comparado ao exame realizado com o uso de rinoscopia 
anterior11.

O presente estudo procura correlacionar a gra-
vidade dos pacientes portadores de fibrose cística com 
as alterações nasofibroscópicas e tomográficas de seios 
paranasais. Como objetivos específicos, espera-se: ava-
liar as manifestações respiratórias de vias aéreas supe-
riores mais comuns nos pacientes com fibrose cística; 
comparar os achados endoscópicos com os achados 
de tomografia dos seios paranasais; correlacionar a 
presença de colonização pulmonar crônica com os 
achados de nasofibroscopia e tomografia computado-
rizada de seios paranasais; e correlacionar os achados 
tomográficos e endoscópicos nasais com o quadro 
clínico geral dos pacientes por meio do escore clínico 
de Shwachman-Kulczycki.

MÉTODO

Estudo transversal, prospectivo, envolvendo 20 
pacientes com diagnóstico de fibrose cística acompanha-
dos no Ambulatório de Pneumologia do Hospital Infantil 
Albert Sabin (HIAS). O trabalho foi previamente aprovado 
no Comitê de Ética em Pesquisa do HIAS, sob o protocolo 
001/09.

Foram incluídos na pesquisa pacientes entre 6 e 
25 anos de idade, de ambos os sexos, com diagnóstico 
comprovado de FC, evidenciado por dois testes de dosa-
gem de cloro e sódio no suor positivos ou presença de 
mutações FC conhecidas identificadas por teste genético. 
Todas as crianças incluídas no estudo tiveram termo de 
consentimento assinado por seus responsáveis. Os maiores 
de 18 anos assinaram de próprio punho esse termo.

Foram excluídos pacientes com evidências clínicas 
e/ou radiológicas de agudização de doença pulmonar e/ou 
nasossinusal no momento da realização do estudo, assim 
como todos aqueles cujos responsáveis não consentiram 
sua participação.

Os pacientes foram avaliados com o uso de 
nasofibroscopia, a qual foi realizada no Ambulatório de 
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Otorrinolaringologia do Hospital Universitário Walter 
Cantídio da Universidade Federal do Ceará (HUWC-UFC), 
utilizando fibra óptica flexível de 3,4 mm de diâmetro, 
da marca Olympus BF type 3C40 (Olympus Corporation, 
Tóquio, Japão) ou fibra óptica rígida de 0° e 4 mm de 
diâmetro, da marca Asap (Asap Endoscopic Products 
Gmgh, Freiburg, Alemanha). Previamente ao início do 
exame, procedeu-se à aplicação de spray nasal de solução 
vasoconstrictora a base de cloridrato de nafazolina 0,05%, 
associado ao anestésico neotutocaína 2%, com a finalidade 
de facilitar a passagem da fibra óptica e diminuir o des-
conforto do paciente. Por meio deste exame, realizou-se 
uma avaliação direta da cavidade nasal, como uma forma 
de identificar a presença de alterações anatômicas no 
septo nasal e/ou nas estruturas da parede nasal lateral, 
especialmente a presença de polipose nasossinusal. Os 
achados nasofibroscópicos foram classificados de acordo 
com os critérios de Meltzer12 (Quadro 1).

Quadro 1. Representação do escore de Meltzer para classifi-
cação dos achados endoscópicos nasais.
Achados endoscópicos (Meltzer et al., 2006)

0 - Ausência de pólipos

1 - Pequenos pólipos do meato médio/edema

2 - Bloqueio do meato médio

3 - Pólipos estendem-se além do meato médio, sem obstrução completa

4 - Polipose nasal maciça

Foram feitas, ainda, tomografias de seios parana-
sais no serviço de radiologia do Hospital Infantil Albert 
Sabin, em um período de no máximo 30 dias após realiza-
ção da nasofibroscopia. Foram feitas em planos coronais 
e axiais com cortes de 2,0 e 3,0 mm de espessura, com 
técnica de baixa dose (130 KV e 40 mA). Não houve 
necessidade de sedação nesses pacientes. Os achados 
tomográficos foram classificados de acordo com os crité-
rios de Lund-Mackay13 (Quadro 2). Só foram pontuados 
os seios pneumatizados. Para possibilitar a comparação 
de resultados, fez-se a correção para o escore original 
de 0-24. Portanto, multiplicou-se o valor obtido por 
24/(total de seios da face pneumatizados)8.

A avaliação clínica para determinar a gravidade das 
manifestações da fibrose cística nesses pacientes foi realiza-
da com o uso do escore clínico de Shwachman-Kulczycki14 
(Quadro 3).

Para processar os dados, elaborar gráficos e 
auxiliar as análises estatísticas, utilizou-se o programa 
GraphPad Prism versão 4.00. O teste de Spearman foi 
utilizado para estudar a correlação entre os achados 
tomográficos e nasofibroscópicos e entre o escore de 
Shwachman e achados tomográficos e nasofibroscópi-
cos. O teste exato de Fisher foi utilizado para estudar a 
correlação entre a presença de colonização pulmonar 

Quadro 2. Representação do escore de Lund-Mackay para a 
classificação dos achados da tomografia de seios paranasais.
Avaliação tomográfica de Lund-Mackay

Seios paranasais

Maxilar (0, 1, 2)

Etmoidal anterior (0, 1, 2)

Etmoidal posterior (0, 1, 2)

Esfenoidal (0, 1, 2)

Frontal (0, 1, 2)

Complexo ostiomeatal (0, 2)*

Total

0 - Sem anormalidades

1 - Opacificação parcial

2 - Opacificação total
* 0: Sem obstrução; 2: Obstruído.

crônica e os achados tomográficos e nasofibroscópicos. 
Considerou-se como estatisticamente significativo o 
valor de p < 0,05.

RESULTADOS

Dos 20 pacientes selecionados a participar do 
estudo, oito (40%) eram do sexo feminino e 12 (60%) do 
sexo masculino e a idade variou de 6 a 25 anos (média 
12,6 ± 5,73) (Figura 1).

As manifestações de vias aéreas mais comuns nos 
pacientes avaliados foram tosse crônica (65%), obstrução 
nasal (45%), cefaleia (35%), rinorreia/descarga pós-nasal 
(30%) e dor facial (20%) (Figura 2).

Dos 20 pacientes selecionados, 16 foram avaliados 
com cultura de lavado broncoalveolar para determinar 
a presença de colonização pulmonar crônica. Destes, 
15 pacientes (75%) eram colonizados crônicos por 
Pseudomonas aeruginosa. Dentre esses, seis (30%) eram 
também colonizados por Staphylococcus aureus e um 
(5%) apresentava ainda Burkholderia cepacea (Figura 3).

A presença de alterações nas imagens de tomografia 
computadorizada de seios paranasais, de acordo com os 
critérios de Lund-Mackay, foi observada em 94,1% dos 17 
pacientes avaliados (três pacientes não realizaram tomogra-
fia: dois foram a óbito antes da realização do exame por 
agudização do quadro pulmonar e um não compareceu 
ao agendamento), enquanto apenas 5,9% apresentavam 
tomografia de seios paranasais normal (Figura 4).

Dos pacientes avaliados, dez (50%) apresenta-
vam alterações nasofibroscópicas de acordo com a clas-
sificação de Meltzer, sendo as alterações mais comuns 
edema de meato médio em sete (35%) pacientes, 
pólipos em meato médio em três (15%) e descarga 
de secreção purulenta de meato médio em um (5%) 
paciente (Figura 5).
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Quadro 3. Representação do escore de Shwachman-Kulczycki para a classificação de gravidade das manifestações clínicas 
da fibrose cística.
Graduação Pontos Atividade geral Exame físico Nutrição Achados radiológicos

Excelente (86-100) 25
Atividade íntega. Brinca, 
joga bola, vai à escola 
regularmente

Normal. Não tosse. FC e FR 
normais. Pulmões livres. Boa 
postura.

Mantém peso e estatura 
acima do percentil 25. 
Fezes bem formadas. Boa 
musculatura e tônus.

Campos pulmonares 
limpos.

Bom (71-85) 20
Irritabilidade e cansaço 
no fim do dia. Boa fre-
quência na escola.

FC e FR normais em repouso. 
Tosse rara. Pulmões livres. Pouco 
enfisema.

Peso e altura entre 
percentis 15 e 20. Fezes 
discretamente alteradas.

Pequena acentuação da 
trama vasobrônquica. 
Enfisema discreto.

Médio (56-70) 15

Necessita repousar 
durante o dia. Cansaço 
fácil após exercícios. 
Diminui a frequência à 
escola.

Tosse ocasional, às vezes de 
manhã. FR levemente aumen-
tada. Médio enfisema. Discreto 
baqueteamento de dedos.

Peso e altura acima do 3º 
percentil. Fezes anormais, 
pouco formadas. Disten-
são abdominal. Hipotrofia 
muscular.

Enfisema de média 
intensidade. Aumento da 
trama vasobrônquica.

Moderado (41-55) 10

Dispneia após 
pequenas caminhadas. 
Repouso em grande 
parte.

Tosse frequente produtiva. Re-
tração torácica. Enfisema mode-
rado. Pode haver deformidade 
do tórax. Baqueteamento 2/3+.

Peso e altura abaixo do 3º 
percentil. Fezes anormais. 
Volumosa diminuição da 
massa muscular.

Moderado enfisema. Áre-
as de atelectasia. Áreas 
de infecção discreta. 
Bronquiectasia.

Grave (40 ou menos) 5 Ortopneia. Confinado 
ao leito.

Tosse intensa. Períodos de ta-
quipneia e taquicardia e extensas 
alterações pulmonares. Pode 
mostrar sinais de falência cardía-
ca direita. Baqueteamento 3/4+.

Desnutrição intensa. Dis-
tensão abdominal. Prolap-
so retal.

Extensas alterações. 
Fenômenos obstrutivos. 
Infecção, atelectasia, 
bronquiectasia.

Figura 1. Distribuição quanto ao sexo.

Figura 2. Distribuição de frequências dos sintomas respiratórios.

Figura 3. Representação da presença de colonização pulmonar 
crônica.

Figura 4. Frequência de alterações observadas à tomografia de seios 
paranasais.

Não se observou correlação estatisticamente signifi-
cante entre a intensidade dos achados de nasofibroscopia 
e de TC de seios paranasais nos pacientes avaliados 
(p = 0,4901). Entretanto, observamos correlação inversa 
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Figura 5. Distribuição de frequências de alterações observadas à 
nasofibroscopia.

Figura 6. Correlação entre a presença de colonização pulmonar crô-
nica e alterações nasofibroscópicas.

entre o valor do escore clínico de Shwachman-Kulczycki 
e os achados de nasofibroscopia (p = 0,0318) e de TC 
de seios paranasais (p = 0,0097), o que significa que os 
pacientes clinicamente mais graves apresentaram mais 
alterações na nasofibroscopia e TC de seios paranasais 
(Tabelas 1 e 2).

Tabela 1. Escores de Shwachman-Kulczycki, Meltzer e 
Lund-Mackay corrigido para cada paciente.

Idade (anos) Sexo Shwachman-Kulczycki Meltzer Lund-Mackay 
corrigido

6 M 50 2 24

6 F 50 2 28,8

6 F 55 2 19,2

6 F 95 2 14,4

8 M 95 0 4

8 F 80 1 38,4

9 M 60 0 28,8

10 M 40 0 7,2

10 M 60 0 NR

11 M 55 1 36

11 M 95 0 0

12 M 55 1 26,4

13 M 85 0 4,8

13 F 35 2 34

15 F 60 0 NR

16 M 60 1 36

21 F 40 2 NR

21 F 100 0 10

22 M 100 0 2

25 M 60 0 20
NR: Não realizado; M: Masculino; F: Feminino.

Tabela 2. Análise da correlação entre escore clínico de 
Shwachman-Kulczycki (SK) e alterações tomográficas e naso-
fibroscópicas, e correlação entre achados de nasofibroscopia 
e TC de seios paranasais.
Correlação de Spearman p IC 95%

Naso x SK 0,0318* -0,7799 a -0,03584

TC x SK 0,0097** -0,8596 a -0,1706

TC x Naso 0,4901 -0,02366 a 0,7990
TC: Tomografia computadorizada; IC: Intervalo de confiança; 
Naso: Nasofibroscopia; SK: Shwachman-Kulczycki.

Foi observada correlação estatisticamente signifi-
cante entre a presença de colonização pulmonar crônica 
e alterações nasofibroscópicas (p = 0,0325), ou seja, 
pacientes colonizados crônicos apresentaram maior escore 
nas alterações de nasofibroscopia (Figura 6). Porém, esta 
correlação não foi observada com as alterações na TC 
de seios paranasais (p = 0,2941), ou seja, independente-
mente da presença de colonização crônica, a maioria dos 
pacientes apresentou alterações tomográficas (Figura 7).

Figura 7. Correlação entre a presença de colonização pulmonar 
crônica e alterações na TC de seios paranasais.
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DISCUSSÃO

O seguimento dos pacientes com fibrose cística 
(FC) tem requerido, dentro da abordagem multidisciplinar, 
uma atenção cada vez maior dos otorrinolaringologistas, 
uma vez que diversos estudos têm sido desenvolvidos 
para analisar o impacto da rinossinusite crônica na função 
pulmonar dos pacientes acometidos, o que pode aumentar 
substancialmente a morbimortalidade destes11. Por outro 
lado, os avanços terapêuticos têm aumentado a sobrevida 
destes pacientes, possibilitando a inclusão de crianças e 
adultos em estudos científicos que, tais como este, abor-
dam essa afecção.

Os pacientes avaliados em nosso estudo apresenta-
ram elevada prevalência de sintomas nasossinusais, como 
obstrução nasal, cefaleia, rinorreia/descarga pós-nasal e 
dor facial, o que é discordante com o que foi descrito por 
Boari & Castro Jr8, os quais demonstraram que a prevalên-
cia dos sintomas nasossinusais nos pacientes portadores 
de FC é muito baixa, justificando que isso se deve, prova-
velmente, à subvalorização destes sintomas em detrimento 
de manifestações clínicas mais graves e que afetam com 
maior intensidade sua qualidade de vida.

Dos 20 pacientes selecionados, quinze (75%) eram 
colonizados crônicos por Pseudomonas aeruginosa; 
dentre esses, seis (30%) eram também colonizados por 
Staphylococcus aureus e um (5%) apresentava ainda 
Burkholderia cepacea. Esses dados são concordantes com 
o que é apresentado na literatura, já que esses patógenos 
são os mais frequentemente descritos nas publicações 
como agentes causais de infecção pulmonar crônica em 
pacientes portadores de FC3.

A presença de alterações nas imagens de tomogra-
fia computadorizada (TC) de seios paranasais, de acordo 
com os critérios de Lund-Mackay, foram observadas em 
94,1% dos 18 pacientes avaliados, dado compatível com 
as descrições de Henriksson et al., que evidenciam que 
praticamente 100% dos portadores de FC apresentam 
alterações tomográficas nasossinusais8,11.

Dez (50%) dos pacientes avaliados apresentavam 
alterações nasofibroscópicas, de acordo com a classificação 
de Meltzer, sendo compatível com a publicação de Umetsu 
et al.9, que demonstram que a análise nasofibroscópica 
é a de maior sensibilidade para avaliar a presença de 
achados compatíveis com rinossinusite nesses pacientes. 
Além disso, ainda na avaliação nasofibroscópica, 15% dos 
pacientes apresentavam pólipos nasais, o que também é 
compatível com a literatura, que descreve que a polipose 
nasal ocorre em cerca de 10% das crianças com FC10.

Foi observada correlação estatisticamente signifi-
cativa entre a presença de colonização pulmonar crônica 
e alterações nasofibroscópicas (p = 0,0325), porém, esta 
correlação não foi observada com as alterações na TC de 
seios paranasais (p = 0,2941). Não foram identificados 

na literatura consultada trabalhos que demonstrem e/ou 
comprovem essa correlação.

Não se observou correlação estatisticamente signi-
ficante entre a intensidade dos achados de nasofibrosco-
pia e de TC de seios paranasais nos pacientes avaliados 
(p = 0,4901), discordando do que foi descrito por Umetsu 
et al.9, os quais observaram correlação estatisticamente 
significante entre achados nasofibroscópicos e tomo-
gráficos em pacientes com FC. Entretanto, observou-se 
correlação inversa entre o valor do escore clínico de 
Shwachman-Kulczycki e os achados de nasofibroscopia 
(p = 0,0318) e de TC de seios paranasais (p = 0,0097), o 
que significa que os pacientes clinicamente mais graves 
apresentaram mais alterações na nasofibroscopia e TC de 
seios paranasais.

CONCLUSÃO

Os sintomas respiratórios mais comuns nos pacien-
tes avaliados foram tosse crônica, obstrução nasal, cefaleia, 
rinorreia e dor facial.

Não houve correlação entre a intensidade das alte-
rações tomográficas e endoscópicas nasais.

Houve correlação direta entre a presença de colo-
nização crônica e os achados nasofibroscópicos, porém, 
não houve correlação com os achados tomográficos.

Houve correlação inversa entre o escore clínico de 
Shwachman-Kulczycki e os achados tomográficos e de 
nasofibroscopia.
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