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RESUMO
Objetivos: Avaliar a relação entre a Rinossinusite Crónica (RSC) 
e a Doença Pulmonar (DP) nos doentes com Fibrose Quística 
(FQ).
Material e Métodos: Estudo retrospetivo de doentes com 
FQ observados entre Janeiro de 2010 e Dezembro de 2019 
na Consulta de ORL. Analisados parâmetros das provas de 
função respiratória, tomografia computorizada do tórax, 
necessidade de transplante pulmonar, colonização pulmonar 
e internamentos por agudização da doença respiratória e 
avaliada a sua associação com a presença e gravidade de RSC.
Resultados: Analisaram-se 44 doentes com idade média de 
14.7 ±1.23 anos. 59.1% apresentavam RSC, com um score 
de Lund-Mackay médio de 8.38 (±6.4). A presença de RSC 
associou-se a maior necessidade de transplantação pulmonar 
(p=0.04), sendo que estes doentes apresentavam um score de 
Lund-Mackay mais elevado (14.9±5.8 vs. 7.8±5.1, p=0.012). 
A RSC não influenciou os resultados das provas de função 
respiratória.
Conclusões: A RSC pode influenciar a evolução da DP em 
doentes com FQ.
Palavras-chave: Fibrose Quística; Rinossinusite Crónica

ABSTRACT
Purpose: To evaluate the relationship between Chronic 
Rhinosinusitis (CRS) and lower airway disease (LAD) in cystic 
fibrosis (CF) patients.
Material and Methods: Retrospective study of CF patients 
observed between January 2010 and December 2019 in our 
department. Lung function tests parameters, image studies, 
need for lung transplantation, colonization and hospitalization 
rates were collected and its association with the presence and 
severity of CRS was assessed.
Results: 44 patients with mean aged 14.7 ±1.23 years old were 
analyzed. 59.1% had CRS, presenting a mean Lund-Mackay 
score of 8.38 (±6.4). CRS was associated with increased need 
for lung transplantation (p=0.04) and these patients presented 
a higher Lund-Mackay score (14.9±5.8 vs. 7.8±5.1, p=0.012).  
CRS did not influence lung function tests results. 
Conclusions: Sinus disease may influence lower airway disease 
prognosis in CF patients. 
Keywords: Cystic Fibrosis; Chronic Rhinosinusitis

INTRODUÇÃO
A Fibrose Quística (FQ) apresenta uma prevalência 
estimada de 1:7045 recém-nascidos (RN) em Portugal, 
discretamente superior na região norte do país (1:8105 
RN).1 Trata-se de uma doença genética de transmissão 
autossómica recessiva causada por uma mutação no 
gene codificador da proteína reguladora do transporte 
de cloro na superfície do epitélio - CF transmembrane 
regulator (CFTR). Este gene localiza-se no cromossoma 
7, estando identificadas mais de 2000 mutações 
associadas à FQ. A alteração do transporte de aniões 
devido à disfunção do CTFR leva a formação de muco 30 
a 60 vezes mais viscoso do que em indivíduos sem FQ, 
promovendo a estase de secreções nos seios perinasais 
e hipoxia no seu interior, provocando edema, discinesia 
ciliar secundária e proliferação bacteriana.2,3

A rinossinusite crónica (RSC) corresponde à manifestação 
otorrinolaringológica mais frequente da FQ, com uma 
prevalência estimada de 50% a 60% nesta população e é 
responsável por uma redução significativa na qualidade 
de vida destes doentes.3 A RSC no doente com FQ 
frequentemente é de difícil controlo com tratamento 
médico e, mesmo após tratamento cirúrgico com 
cirurgia funcional endoscópica nasossinusal (FESS) tem 
um comportamento recidivante.4,5 Apesar de avanços 
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significativos no tratamento desta patologia, a disfunção 
pulmonar progressiva continua a ser a principal causa 
de morbilidade e mortalidade destes doentes.2,6 
Seguindo o conceito da via aérea unificada, o controlo 
da infeção e inflamação dos seios perinasais pode ter 
efeitos benéficos no controlo da doença pulmonar e 
indirectamente na sobrevida destes doentes.2 Assim 
este estudo tem como propósito avaliar a relação entre 
a RSC e a DP nesta população. 

MATERIAL E MÉTODOS
Realizado estudo retrospetivo com consulta dos 
processos clínicos de doentes com FQ observados na 
Consulta de Otorrinolaringologia no Centro Hospitalar 
Universitário do Porto entre Janeiro de 2010 e Dezembro 
de 2019. Foram analisadas variáveis demográficas 
como idade, sexo, idade de diagnóstico e duração de 
seguimento, bem como o genótipo da FQ. A duração 
do seguimento foi contabilizada a partir da primeira 
observação na Consulta de Otorrinolaringologia.
A presença e gravidade da RSC foram documentadas com 
recurso a critérios clínicos e imagiológicos. Clinicamente, 
definiu-se RSC com base nos critérios propostos pelo 

European position paper on rhinosinusitis and nasal 
polyps (EPOS 2012)8, presentes na Tabela 1 Foi utilizado 
o score Lund-Mackay para classificação imagiológica da 
RSC (Tabela 2). Foi também documentada a necessidade 
de realizar tratamento cirúrgico (FESS). 
A DP foi avaliada através de espirometria (de acordo 
com as guidelines da American Thoracic Society9 nos 
seis meses prévios à avaliação clínica e/ou imagiológica 
da RSC.  Os parâmetros estudados para este efeito 
foram: capacidade vital forçada (CVF), volume 
expiratório forçado no primeiro segundo (VEF1) e índice 
de Tiffeneau (VEF1/CVF) expressos como percentagem 
do valor expectável para um indivíduo da mesma idade 
e sexo sem patologia (i.e., CVF%, VEF1% e VEF1/CVF%). 
Incluiu-se ainda, no ano em que foram realizadas as 
provas respiratórias, a presença de bronquiectasias 
ou alterações em vidro despolido na tomografia 
computorizada do tórax), a presença de colonização 
por Pseudomonas aeruginosa ou Staphylococcus aureus 
no lavado broncoalveolar (LAB) bem como a ocorrência 
de hospitalizações por agudização da DP. Registou-se 
também a ocorrência de transplantação pulmonar, bem 
como a taxa de mortalidade durante o follow-up. Foi 

TABELA 1
Critérios para diagnóstico de Rinosinusite Crónica (RSC) (adaptado de EPOS 2012)7

TABELA 2
Avaliação do score de Lund-Mackay. 8

População adulta População pediátrica

Dois ou mais sintomas nasais, um dos quais deve ser
obstrução/congestão nasal ou rinorreia
(anterior ou posterior)
    ± algia facial
    ± hiposmia ou anosmia

Dois ou mais sintomas nasais, um dos quais deve ser
obstrução/congestão nasal ou rinorreia
(anterior ou posterior)
    ± algia facial
    ± tosse

Critérios da anamnese devem ser complementados por:
 Presença no exame objetivo de
      Pólipos nasais ou
      Rinorreia mucopurulenta no meato médio ou 
      Edema no meato 
 OU 
      Alterações na TC de SPN sugestivas de processo
      inflamatório nos SPN ou no complexo osteomeatal

Critérios da anamnese devem ser complementados por:
Presença no exame objetivo de
    Pólipos nasais ou
    Rinorreia mucopurulenta no meato médio ou 
    Edema no meato 
 OU 
     Alterações na TC de SPN sugestivas de processo
     inflamatório nos SPN ou no complexo osteomeatal

*TC: tomografia computorizada: SPN: seios perinasais

Seio Perinasal Fossa Nasal Direita Fossa Nasal Esquerda

Frontal 0-2 0-2

Etmóide Anterior 0-2 0-2

Etmóide Posterior 0-2 0-2

Maxilar 0-2 0-2

Esfenóide 0-2 0-2

Complexo Osteomeatal 0 ou 2 0 ou 2

0: sem sinais inflamatórios; 1: parcialmente preenchido; 2; 100% preenchido por conteúdo inflamatório;
no complexo osteomeatal 0 representa sem qualquer obstrução e 2 representa presença de obstrução.
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parâmetros das provas de função respiratória (CVF%, 
VEF1% e VEF1/CVF%), nas taxas de colonização com S. 
aureus e P. aeruginosa nem nas taxas de internamento 
hospitalar por intercorrência respiratória. Por outro 
lado, em doentes com RSC verificou-se uma maior 
necessidade de transplante pulmonar durante o 
seguimento (p<0.05), bem como uma maior prevalência 
de bronquiectasias e infiltrado pulmonar com padrão 
em vidro despolido na TC pulmonar (p<0.05). 
Apesar do score de Lund-Mackay não apresentar 
correlação estatisticamente significativa com os 
parâmetros de avaliação da função pulmonar CVF% 
(p=0.96), VEF1% (p=0.94) ou VEF1/CVF% (p=0.78), 
verificou-se que este score foi mais elevado nos doentes 
que necessitaram de internamento por intercorrência 
respiratória (12±5.4 vs. 7.5±5.8, p=0.045), bem como 
nos doentes que necessitaram de ser submetidos a 
transplante pulmonar durante o seguimento (14.9±5.8 
vs. 7.8±5.1, p=0.012).

DISCUSSÃO
Os resultados desta série de casos, em relação à 
prevalência na amostra de RSC (59.1%), vão de encontro 
aos já publicados na literatura.3,9,10 Entre um a dois 
terços dos doentes com FQ apresentam sintomatologia 
sugestiva de RSC, apesar de ser possível observar 
alterações imagiológicas a nível sinusal em até 90% 
dos doentes.3,9,10 Além disso, a polipose nasossinusal 
pode estar presente em até metade dos doentes com 
FQ.11 Na presente série de casos, 34.6% dos doentes 
apresentavam RSC com pólipos.  A polipose nasal 
encontrada nestes doentes é provocada por inflamação 

posteriormente realizada uma comparação entre estes 
parâmetros em doentes com e sem RSC associada ao 
diagnóstico de FQ.
A análise estatística (descritiva e analítica) foi realizada 
com recurso ao software SPSS® (versão 24, IBM Corp., 
Armonk, NY). O coeficiente de correlação de Pearson foi 
utilizado para averiguar a correlação entre o score de 
Lund-Mckay e os parâmetros utilizados para avaliar a DP, 
nos doentes com RSC. Um valor prova (p) inferior a 0.05 
foi determinado como estatisticamente significativo. 

RESULTADOS
Obtiveram-se 44 doentes com FQ com idade média de 
14.7 (±1.23) anos, 45.5% dos quais do sexo masculino. 
O genótipo mais frequentemente documentado foi o 
F508 del/F508 del (64.3%) na totalidade da amostra. 
O tempo médio de seguimento global foi de 4.8 anos 
(mínimo de 1 ano, máximo de 10 anos), registando-se o 
falecimento de dois doentes durante o follow-up. 
Seguindo os critérios diagnósticos do EPOS, 59.1% (26 
doentes) foram diagnosticados com RSC, dos quais 
34.6% (9 doentes) com pólipos nasais e 19.2% (5 
doentes) com necessidade de tratamento cirúrgico. O 
score Lund-Mackay nestes doentes foi de 8.38 (±6.4). 
Em 18 casos não se obteve o diagnóstico de RSC. Os 
grupos comparados (doentes com RSC Vs. doentes 
sem RSC) apresentavam características demográficas 
semelhantes
As variáveis utilizadas para caracterizar a doença 
pulmonar, comparando doentes com ou sem RSC, são 
apresentados na Tabela 3. Não se verificou diferença 
estatisticamente significativa entre os 2 grupos nos 

TABELA 3
Caracterização demográfica e da doença pulmonar de doentes com FQ, de acordo com a presença de critérios clínicos de 
Rinossinusite Crónica (RSC)

RSC (n=26) Sem RSC (n=18) P

Idade (média, DP) 13.9 (2.2)  11.5 (0.9) 0.8

Sexo n, (% sexo masculino) 13 (50%) 7 (38.9%) 0.47

Genótipo (% delF508/delF508) 62.3% 54.5% 0.33

CVF% (média, DP) 91.6 (5.7) 83.3 (0.8) 0.75

VEF1% (média, DP) 88.7 (7.4) 79.2 (8.9) 0.67

VEF1/CVF% (média, DP) 92 (3) 90.4 (3.5) 0.49

Necessidade de internamento por intercorrência respiratória (%) 46.2 33.3 0.4

Necessidade de transplante (%) 30.8% 5.6% 0.04

Colonização P. aeruginosa (%) 30% 41.7% 0.5

Colonização S. aureus (%) 66.7% 70% 0. 84

Presença de Bronquiectasias em TC Tórax (%) 83.3% 50% 0.02

Presença de infiltrado com padrão em vidro despolido em TC Tórax (%) 23.1% 0% 0.03

* DP: Desvio-padrão; IIQ: Intervalo Interquartil: CVF1%: Capacidade Vital Forçada no primeiro segundo (em percentagem do expectável para doente
da mesma idade e sexo): VEF1%: Volume Expiratório Forçado no primeiro segundo (em percentagem do expectável para doente da mesma idade
e sexo):  VEF1/CVF%: Índice de Tiffeneau (em percentagem do expectável para doente da mesma idade e sexo).
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neutrofílica mediada por uma resposta inflamatória 
Th1, ao contrário da inflamação eosinofílica mediada 
por resposta inflamatória Th2 tipicamente encontrada 
na RSC de etiologia atópica.12 A infeção multibacteriana 
dos SPN (incluindo nomeadamente Pseudomonas 
aeruginosa e Staphylococcus aureus) parece ter um 
contributo importante na fisiopatologia da RSC dos 
doentes com FQ.12 
A literatura científica é unânime no que respeita à 
relação entre a RSC e a patologia respiratória inferior, 
sendo um dos mecanismos propostos para esta relação 
a infeção da via aérea inferior pelos microorganismos 
presentes nos SPN. Walter et al. propôs que os SPN 
sejam responsáveis pela infeção da via aérea inferior 
nos doentes com FQ, após ter documentado que os 
pulmões de doentes com FQ submetidos a transplante 
pulmonar apresentavam infeção por espécimes da 
bactéria P. aeruginosa com o mesmo genótipo das 
encontradas nos pulmões previamente removidos, 
sugerindo a existência de um reservatório que permite 
a reinfeção da via aérea inferior.13 
De facto, Mainz et al.  e Dasenbrook et al.  documentaram 
a coexistência de S. aureus resistente à meticilina e P. 
aeruginosa com o genótipos idênticos nos SPN e no 
lavado broncoalveolar.14,15 Finalmente, Luparello et al. 
documentou uma associação entre valores elevados 
de SNOT-22 e a presença de P. aeruginosa na via aérea 
inferior em doentes com FQ e RSC.4 
Ao contrário do reportado na literatura, nesta série 
de casos com FQ não foi demonstrada uma diferença 
significativa na colonização da via aérea inferior por P. 
aeruginosa ou S. Aureus em secreções colhidas através 
de lavado broncoalveolar (o presente estudo não incluiu 
o estudo microbiológico das secreções dos SPN) entre 
os doentes com e sem RSC. 
Não se verificou também uma associação 
estatisticamente significativa entre a presença de 
RSC e os parâmetros avaliados nas provas de função 
respiratória. Além disso, nos doentes com RSC não foi 
observada uma correlação entre estes parâmetros e a 
gravidade imagiológica da RSC. Vital el al. e Morlachi. 
et al. também não demonstraram uma relação entre 
a presença de RSC com pólipos nasais e o status da 
doença pulmonar (FEV1%).3,16 
No entanto, quando avaliada a evolução da doença 
pulmonar, os doentes com RSC apresentaram maior 
prevalência de realização de transplante pulmonar e de 
alterações imagiológicas (bronquiectasias e infiltrado 
em padrão em vidro). Além disso, entre os doentes 
com RSC, o score de Lund-Mackay foi mais elevado 
naqueles que necessitaram de transplante pulmonar 
ou internamentos por intercorrência respiratória.  Por 
seu lado, Zemke et al. e Umetsu et al. descreveram uma 
associação significativa entre agudizações da doença 
sinusal e da doença pulmonar, tendendo a primeira a 
anteceder a segunda.17,18  
A associação entre genótipo da FQ e  doença sinusal 

não é clara, contudo estudos sugerem que homozigotia 
para a deleção F508 (F508/F508) aumenta a frequência 
e severidade da doença sinusal.21,22 Porém, tal como 
descrito na literatura, este foi o genótipo mais 
frequentemente documentado na nossa população 
(64.3%) e a sua prevalência foi semelhante nos doentes 
com RSC (62.3%) e sem RSC (54.5%).
Uma vez que a RSC pode contribuir para a infeção 
das vias aéreas inferiores e consequentemente para 
o agravamento da DP, tem interesse verificar se o 
tratamento da doença sinusal (FESS) pode influenciar a 
DP. 
Cheng et al., Rosbe et al. e Liang et al. documentaram 
que o tratamento cirúrgico da RSC nos doentes com 
FQ está associado a uma redução nos internamentos 
por DP bem como na frequência de administração 
de antibióticos orais por patologia deste foro. Porém, 
nenhum destes investigadores conseguiu demonstrar 
uma relação entre o tratamento da RSC e ganhos nos 
parâmetros nas provas de função respiratória.2,19,20 
Por outro lado, Rosbe et al. sugeriu que em doentes 
com doença pulmonar avançada, (definidos como 
doentes com VEF1 <80%), a FESS pode contribuir para 
estabilizar a doença e impedir agravamento adicional 
dos parâmetros da função respiratória.19

Nesta série de casos, não foi possível avaliar o efeito 
do tratamento cirúrgico da RSC na DP uma vez que 
apenas 5 doentes foram submetidos a este tratamento. 
O tamanho da população e o desenho retrospetivo do 
estudo representaram, por isso, a principal limitação 
dos resultados apresentados.

CONCLUSÕES
Este estudo contribui para a evidência científica da 
relação importante entre a doença sinusal e doença 
pulmonar nos doentes com FQ. A partir dos resultados 
obtidos, é possível concluir que doentes com FQ com 
RSC têm um maior risco de necessitarem de transplante 
pulmonar durante o seguimento bem como maior 
prevalência de alteração pulmonares, nomeadamente 
bronquiectasias. 
Conclui-se assim que uma abordagem multidisciplinar, 
onde se inclui a avaliação e acompanhamento em 
consulta ORL, é fundamental para o tratamento de 
doentes com FQ. 
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