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Resumo

Objetivo: Revisar a literatura que aborda a relacdo entre os parametros de crescimento e
nutricionais com a funcao pulmonar em pacientes pediatricos com fibrose cistica.

Fontes de dados: Dados foram coletados de artigos publicados nos Gltimos 15 anos em inglés,
portugués e espanhol por meio de pesquisa nas bases de dados eletronicas PubMed, Cochrane,
Medline, Lilacs e Scielo com as palavras-chave fibrose cistica, crescimento, nutricdo e funcao
pulmonar em combinacoes variadas. Os artigos que analisaram a associacao de longo prazo entre
parametros de crescimento e nutricionais, com énfase em crescimento, com doenca pulmonar
em fibrose cistica foram incluidos e excluidos aqueles que analisaram apenas a relacdo entre os
parametros nutricionais e fibrose cistica e aqueles em que o objetivo era descrever a doenca.
Sintese dos dados: Sete estudos, com 12.455 pacientes, foram incluidos. Seis relataram relacao
entre parametros de crescimento e funcdo pulmonar, incluindo um estudo que analisou apenas
a associacao de parametros de crescimento com a fungao pulmonar, e todos os sete relataram
associacdo entre parametros nutricionais e funcao pulmonar.

Conclusées: A revisao sugere que a gravidade da doenca pulmonar, determinada por espirome-
tria, esta associada com crescimento corporal e estado nutricional em fibrose cistica. Assim, a
intervencao nesses parametros pode contribuir para um melhor prognéstico e expectativa de
vida em pacientes com fibrose cistica.
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Association of growth and nutritional parameters with pulmonary function in cystic

Objective: To review the literature addressing the relationship of growth and nutritional para-
meters with pulmonary function in pediatric patients with cystic fibrosis.

Data source: A collection of articles published in the last 15 years in English, Portuguese and
Spanish was made by research in electronic databases - PubMed, Cochrane, Medline, Lilacs and
Scielo - using the keywords cystic fibrosis, growth, nutrition, pulmonary function in varied
combinations. Articles that addressed the long term association of growth and nutritional
parameters, with an emphasis on growth, with pulmonary disease in cystic fibrosis, were
included, and we excluded those that addressing only the relationship between nutritional
parameters and cystic fibrosis and those in which the aim was to describe the disease.

Data synthesis: Seven studies were included, with a total of 12,455 patients. Six studies repor-
ted relationship between growth parameters and lung function, including one study addressing
the association of growth parameters, solely, with lung function, and all the seven studies
reported relationship between nutritional parameters and lung function.

Conclusions: The review suggests that the severity of the lung disease, determined by spirome-
try, is associated with body growth and nutritional status in cystic fibrosis. Thus, the intervention
in these parameters can lead to the better prognosis and life expectancy for cystic fibrosis
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Introducao

A fibrose cistica (FC) é a doenca genética letal mais comum
nas populacdes brancas. Ela é causada por uma mutacdo
em um gene que codifica a proteina cystic fibrosis trans-
membrane conductance regulator (CFTR), que é expressa
em muitas células epiteliais e do sangue e funciona princi-
palmente como um canal de cloreto.” A doenca pulmonar
€ a manifestacao mais importante na FC e o principal
fator na morbidade e mortalidade da doenca. A resposta
na doenca pulmonar é mediada pela CFTR anormal,” genes
modificadores,*® infeccbes das vias aéreas e inflamacao,’
provavelmente afeta o peso e a altura, devido a supressao
do apetite e ao gasto energético aumentado.

A desnutricdo e restricdo de crescimento também sao fre-
quentes e estao relacionadas com o comprometimento da
funcdo pulmonar em um circulo vicioso: pacientes desnutri-
dos tendem a apresentar pior funcao pulmonar e pacientes
com doenca pulmonar grave tendem a crescer menos.
Embora essas relacdes ja tenham sido relatadas,'®"" ha pou-
cas analises de longo prazo em relacao ao cumprimento das
metas de crescimento e nutricdo para o curso da funcao
pulmonar desde a infancia até a idade adulta.

Nesse contexto, o objetivo deste estudo foi analisar
estudos de longo prazo que comparam parametros de cresci-
mento e nutricao (com énfase em crescimento) com a funcao
pulmonar em pacientes com FC e avaliar a relacao entre
esses fatores.

Método

Foi feita uma revisao da literatura dos Ultimos 15 anos
(2000-2015) sobre a relacdo entre crescimento e parame-
tros nutricionais e funcao pulmonar. A busca de referéncias

em inglés, espanhol e portugués foi foi feita por meio de
bases de dados eletronicas - PubMed, Medline, Cochrane,
Lilacs e Scielo - com os descritores FC, crescimento, cresci-
mento corporal, funcao pulmonar, em combinacées variadas
e em suas traducdes correspondentes para inglés e espanhol.
Revisdes sobre o tema também foram consultadas, assim
como listas de referéncias de todos os artigos, em busca
de novos estudos.

Apos essa etapa, iniciamos a avaliacao dos artigos com a
analise de titulos e resumos. O primeiro critério de inclusao
foi a identificacao de estudos potencialmente relevantes,
considerando-se aqueles que comparavam os parametros
de crescimento com funcao pulmonar. Nesse caso, foram
excluidos os estudos em que os objetivos eram comparar
0 peso e/ou ganho de altura, sem relacao com a funcao
pulmonar, e aqueles cujo objetivo era descrever apenas a
FC.

Na primeira busca, 104 artigos foram encontrados.
Ao avaliar titulos e resumos, os seguintes critérios de
recuperacao para artigos completos foram: estudos de
coorte, longitudinais, transversais, descritivos e prospec-
tivos, cujos resultados avaliaram a relacao entre funcao
pulmonar e os parametros de crescimento em pacientes com
FC, excluindo aqueles que, apesar de aparecer nos resulta-
dos da pesquisa, nao abordaram o assunto sob esse ponto
de vista. Nessa etapa, 27 artigos foram selecionados. A revi-
sao foi concluida com a leitura dos artigos completos e, no
manuscrito final, sete artigos foram incluidos,?"'® todos em
inglés (fig. 1; tabelas 1 e 2).

Sintese de dados

Foram avaliados 12.455 pacientes. Considerando o periodo
de inicio de cada estudo, a faixa etaria dos pacientes foi
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