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1 INTRODUCAO

1.1 FIBROSE CISTICA

1.1.1 Definicéo

A fibrose cistica (FC) ou mucoviscidose € uma doenca genética, autossémica
recessiva, mais frequente na populagédo caucasoide, de evolugdo cronica e progressiva. E
causada por mutagdes no gene que codifica a proteina reguladora da condutancia
transmembrana da FC (CFTR). Seu funcionamento defeituoso ocasiona alteragbes no
transporte de cloro e sédio nas células epiteliais das glandulas mucosas e serosas, levando
a manifestagdes clinicas multissistémicas, sendo as mais relevantes no trato respiratoério
(doenga pulmonar progressiva) e no sistema digestivo (insuficiéncia pancreatica e

hepatopatia)'™.

A FC é diagnosticada pela presenga de pelo menos um achado fenotipico, histéria
familiar de FC ou triagem neonatal positiva, acompanhada de evidéncia laboratorial de
disfungdo da CFTR (teste do suor positivo ou diferenga do potencial nasal positivo) ou pela
identificacdo de duas mutagdes conhecidas como causa de FC nos genes da CFTR)’. As
principais caracteristicas fenotipicas da doenga s&o: a) doenga sinuso-pulmonar crénica; b)
anormalidades gastrointestinais e nutricionais; c) sindromes perdedoras de sal; d)
anormalidades urogenitais masculinas resultando em azoospermia obstrutiva®.O teste do
suor através da iontoforese quantitativa pela pilocarpina € o padrdo-aureo para a
confirmagao do diagnéstico de FC. Os métodos de coleta sdo o procedimento de Gibson-
Cooke e o sistema de coleta de suor Macroduct (Wescor, Logan, UT, USA). Em ambos, o
suor € estimulado pela iontoforese pela pilocarpina e coletado em papel filtro ou gaze
(Gibson-Cooke) ou em tubo microbore (Wescor). A amostra é, entdo, analisada para

concentracao de cloreto e sodio. A medida do sdodio € util para controle de qualidade.
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Valores muito discordantes indicam problemas na coleta ou analise. Uma
concentragdo de cloreto maior que 60 mmol/L & consistente com o diagndstico de FC. Os
valores de cloretos entre 40 e 60 mmol/L sdo considerados limitrofes®. Todo o teste do suor
deve ser realizado pelo menos duas vezes em cada paciente, preferentemente com
intervalo de semanas entre eles. Todo o teste do suor positivo deve ser repetido ou
confirmado por analise de mutagdes. O teste do suor com valor limitrofe deve ser repetido.
Se o resultado continuar indeterminado, testes diagndsticos adicionais deverdo ser
realizados. Entre eles estdo: a analise das mutacbes e a diferenca de potencial nasal

(DPN)*®.

A identificacdo de mutagdes conhecidas como causa de FC em cada um dos genes
da CFTR, frente a um contexto clinico ou histéria familiar compativel, estabelece o
diagnédstico de FC®’. A analise de mutacdes para confirmar o diagndstico de FC tem alta
especificidade, porém baixa sensibilidade. A baixa sensibilidade decorre da existéncia de
um grande numero de mutagdes conhecidas como causa de FC (mais de 1.600) e do fato
de que os painéis comerciais disponiveis para essa analise s6 estudam uma minoria dessas
mutacdes?. Poucos centros de referéncia podem disponibilizar painéis com maior nimero de
mutagdes ou realizar o sequenciamento genético para o diagndstico dos casos mais

atipicos®.

As anormalidades do transporte ibnico no epitélio respiratério na FC estao
associadas com um padrao alterado na DPN. Especificamente, trés caracteristicas
distinguem a FC: a) uma DPN basal mais elevada; b) uma maior inibicdo da DPN, apés a
perfusdo nasal com amilorida; c) pouca ou nenhuma alteragdo na DPN, apos a perfusao do
epitélio nasal com uma solugdo livre de Cl- em conjungdo com isoproterenol. Uma DPN
aumentada, em associagdo com quadro clinico ou histéria familiar positiva, fundamenta o
diagnostico de FC. Entretanto, a auséncia de aumento na DPN nao exclui o diagnéstico de
FC, pois um resultado falso negativo pode ocorrer na presenca de inflamagéo do epitélio. E

recomendado que a DPN seja avaliada pelo menos duas vezes em momentos diferentes®”.
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Entretanto, essa técnica s6 esta disponivel em centros altamente especializados e requer

uma padronizagao rigorosa.

1.1.2 Manifestacdes Clinicas

A disfuncao na CFTR ¢é a base para os defeitos celulares e determina o envolvimento
multissistémico na FC. O defeito basico acomete células de varios érgaos, e nem todos os
individuos expressam respostas clinicas semelhantes. As manifestacdes clinicas podem ser

muito varidveis e ocorrer precocemente, ou na vida adulta. '

1.1.2.1 Manifestagdes respiratdrias

Embora a FC tenha carater multissistémico, o acometimento pulmonar é o
determinante principal de morbidade e mortalidade. Alteragbes anatomo-patolégicas
ocorrem ja nos primeiros meses de vida, com dilatacdo e hipertrofia de glandulas produtoras
de muco, levando ao acometimento das pequenas vias aéreas, com posterior obstrucédo
bronquiolar, desenvolvimento gradual de bronquiectasias e destruicdo progressiva do

parénquima pulmonar 2.

A manifestacao respiratéria mais comum € a tosse crénica que pode ocorrer desde
as primeiras semanas de vida. A maioria dos pacientes apresenta tosse produtiva com

secregdo pulmonar espessa e abundante de dificil eliminagao %'°.

As vias aéreas superiores sdo comprometidas na totalidade dos pacientes, na forma
de pansinusite crénica, com reagudizagoes, otite média crénica ou recorrente, defeitos de
audicao e rouquidao transitoria. A polipose nasal recidivante ocorre em aproximadamente

20% dos pacientes e pode ser a primeira manifestagdo da doencga'®.
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As anormalidades na fungao ventilatéria em pacientes com FC correlacionam-se com
a gravidade das alteragdes estruturais do pulmdo e com as manifestagbes clinicas. A
alteragdo funcional mais comumente descrita na FC é a presencga de disturbio ventilatério
predominantemente obstrutivo com aprisionamento aéreo, e, nas fases avangadas da

doenca, o surgimento de um processo restritivo devido & fibrose pulmonar”.

A atelectasia € um achado radiolégico comum em pacientes com FC. Pode
comprometer um segmento ou colapsar totalmente um lobo pulmonar e estd comumente
associada a oclusdo por secregcdo ou por aspergilose broncopulmonar alérgica. Outra
complicacdo pulmonar que pode ocorrer € o pneumotérax, sendo mais frequente em

pacientes adultos com FC 2.

A hemoptise é uma complicacdo comum particularmente em pacientes adultos e esta

relacionada diretamente as bronquiectasias'®.

A doenca pulmonar evolui na grande maioria dos pacientes para cor pulmonale. O
surgimento da hipertensdo pulmonar (HP) na FC ocorre devido a progressiva lesdo do
parénquima pulmonar que promove destruicdo da vasculatura pulmonar, hipoxemia e
vasoconstricdo pulmonar reflexa desencadeando o aumento da resisténcia vascular
pulmonar %', Estudo em nosso meio'* avaliou a pressao sistolica da artéria pulmonar em 40
pacientes adultos com FC, através de ecodopplercardiograma, e demonstrou prevaléncia de
49% a 30% de HP nessa populagéo. A evidéncia de HP em pacientes com FC ¢ indicador

de pior prognostico.

A doenca pulmonar na FC caracteriza-se pela colonizagao e infecgao respiratéria por

bactérias que levam a dano tissular irreversivel ™.

Os organismos patogénicos mais
comumente encontrados na secregao pulmonar de pacientes com FC s&o o Staphylococcus
aureus e Haemophylus influenzae e, posteriormente, Pseudomonas aeruginosa e, em

alguns casos, Burkholderia cepacia. A inflamagéo pulmonar € a maior causa de declinio da

funcdo pulmonar nesses pacientes e possivelmente precede o inicio da infecgao cronica %°.
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A Pseudomonas aeruginosa é o patdégeno mais frequentemente encontrado em
pacientes com FC e esta relacionado com maior perda da fungdo pulmonar . Gracia et
al.'®, em 2005, encontraram uma prevaléncia de colonizagdo de 86% para Pseudomonas
aeruginosa e de 56% para Staphylococcus aureus em pacientes com FC em estagio

avancgado da doenga pulmonar. Kang et al.*’

, em 2004, estudando as caracteristicas clinicas
dos pacientes adolescentes e adultos com FC no HCPA, identificaram uma prevaléncia de
71,8% para P. aeruginosa e 35,9% para S. aureus na bacteriologia do escarro desses

pacientes.

Em fases avancadas da doenca pulmonar ha um aumento na prevaléncia de micro-
organismos como Burkholderia cepacia, Stenotrophonomas malthophilia, Achromobacter
xilosoxidans e Aspergillus fumigatus. Alguns pacientes infectados por Burkholderia cepacia
apresentam rapida progressao da doenga pulmonar e menor sobrevida. Estima-se que esse

patégeno esteja presente em 8% dos pacientes adultos com FC'*'°,

1.1.2.2 Manifestagdes digestivas

As manifestagbes digestivas s&o, na sua maioria, secundarias a insuficiéncia
pancreatica (IP). A IP exdcrina esta presente em aproximadamente 90% dos pacientes
adultos com FC.> A IP é causada pelo volume reduzido de secrecdes pancreaticas com
baixa concentracdo de bicarbonato. Com a insuficiéncia do fluido pancreatico e do
bicarbonato, as enzimas digestivas sdo retidas nos ductos pancreaticos levando a
destruicdo do tecido e, posterior, fibrose."'® Como as enzimas digestivas ndo conseguem
chegar até o duodeno, ocorre ma digestdo e ma absorc¢ao de gorduras, proteinas e hidratos

de carbono ocasionando, assim, esteatorreia e desnutrigdo calérica protéica®.
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1.1.2.3 Manifestagdes hepatobiliares

Aproximadamente 20 a 25% dos pacientes com FC desenvolvem doenga hepatica,
mas apenas 6 a 8% deles evoluem para cirrose *. A doenca hepatica cronica manifesta-se
por hepatomegalia e é um importante indicador prognéstico 2. Esta complicagdo ocorre

mais comumente na segunda e terceira décadas de vida .

1.1.2.4 Manifestagbes nutricionais e metabdlicas

As manifesta¢des nutricionais na FC estao relacionadas ao defeito basico da doenga
e sdo secundarias a sua evolugdo e ou complicagbes: baixo ganho pdndero-estatural,

desnutricao e baixa estatura®.

A intolerancia a glicose e o diabetes mellitus sdo mais frequentes em pacientes
adultos do que em criangas. Vinte e cinco por cento dos pacientes com idade superior a 30
anos sdo diabéticos’'?. O rastreamento regular com testes orais de tolerancia a glicose

permitem a intervencao precoce com insulina *.

1.1.2.5 Outras manifestacoes

O hipocratismo digital € uma manifestagao frequente nesses pacientes e relaciona-se

diretamente com a gravidade da doenga®. Kang et al.'’

, em 2004, demonstraram prevaléncia
de 53,8% de hipocratismo digital em uma amostra de pacientes com FC no HCPA, sendo

que desses 24,3% apresentavam disturbio ventilatério obstrutivo grave.

A osteoartropatia hipertréfica ocorre em 5% a 15% dos pacientes com FC,
observando-se maior frequéncia naqueles com idade superior a 12 anos e naqueles com

doenca pulmonar avangada. Essa manifestagao caracteriza-se por edema e dor no tergo
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distal dos ossos longos. Os ossos comumente envolvidos sdo: o fémur, a tibia, a fibula, o
umero, o radio e a ulna. O exame radiolégico de ossos longos apresenta sinais de periostite

inflamatéria e formag&o de novo osso periosteal ™.

O desenvolvimento de osteoporose € comum em pacientes adultos com FC, com
prevaléncia entre 33% e 77% “. Seu surgimento ocorre devido & ma absorgao de proteinas,
de calcio e de vitamina D. Ocorre diminuicdo da massa corporea, perda da massa muscular

e diminuicdo da formagao 6ssea®.

A infertilidade masculina esta presente em 95% dos individuos com FC devido a
azoospermia obstrutiva secundaria, a atresia ou a auséncia dos ductos deferentes e a
auséncia ou dilatagdo das vesiculas seminais. Em mulheres geralmente a fungao
reprodutiva € normal, embora o muco cervical pode estar desidratado o que pode diminuir a

fertilidade .

1.2 CAPACIDADE DE EXERCICIO NA FC

Pacientes com FC frequentemente apresentam progressiva limitagdo ao exercicio
fisico e reducdo de suas atividades de vida diaria. As causas principais da intolerancia ao
exercicio estdo associadas a reducao na capacidade e reserva ventilatoria, perda da massa
muscular esquelética periférica e diminuicdo da funcéo cardiovascular. Os fatores limitantes
apresentados por pacientes com FC durante o exercicio incluem fadiga, dispneia,

broncoespasmo, limitagéo ventilatoria e disfuncdo cardiaca "".

1.2.1 Aspectos fisiopatologicos

Durante o exercicio fisico, em individuos saudaveis, o aumento necessario na

ventilacdo é alcangado por elevagao da frequéncia respiratéria e do volume minuto (VE).
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Pacientes com FC tendem a usar um VE mais alto para realizar atividade fisica,

possivelmente por possuirem uma area de espaco morto maior que a normal '".

A maior demanda ventilatéria serve como fator limitante nesses pacientes,
proporcionando uma dificuldade progressiva ao exercicio fisico. Individuos saudaveis
apresentam, no exercicio maximo, um VE entre 50% a 70% da ventilagdo voluntaria maxima
(VVM). Em contraste, pacientes com FC podem apresentar o VE entre 80% a 110% da
VVM. A razao entre VE/VVM & util na avaliagdo de teste de exercicio em pacientes com FC.
Valores maiores que 80% a 90% indicam limitagdo ventilatéria''. Essa relagdo foi
demonstrada por Blau et al.?!, em 2002, no qual pacientes com FC, submetidos a um
treinamento aerdbico intensivo por curto prazo, apresentaram a proporgdo VE/VVM alta na
reavaliagao pos-treinamento, indicando que esses pacientes utilizavam muito sua reserva

respiratéria, o que pode gerar limitacdo ao exercicio 2.

Pacientes com FC que apresentam testes de funcdo pulmonar normais tém resposta
cardiovascular normal ao exercicio, com adequado aumento na frequéncia cardiaca e na
pressdo sanguinea, conforme progressivo incremento na carga de trabalho, durante a
atividade fisica. Entretanto, aqueles que apresentam comprometimento na fungdo pulmonar
tém a frequéncia cardiaca maxima mais baixa que a normal, ndo devido a uma
anormalidade cronotrépica, mas porque o exercicio € limitado por fatores pulmonares antes

que a frequéncia cardiaca alcance propor¢des maximas normais® .

A capacidade ventilatéria reduzida provoca alteracbes adaptativas no sistema
muscular esquelético, reduzindo a capacidade fisica dos pacientes. A disfungdo muscular
esquelética € um fator que contribui para a intolerancia ao exercicio fisico. O processo
envolve alteragcdes adaptativas, como a reducdo da capilaridade e do numero de enzimas

oxidativas, reduzindo com isso a capacidade aerdbica nesses pacientes *°.

A forga muscular € um determinante importante na capacidade fisica. Pacientes com

FC e massa muscular reduzida apresentam baixa resisténcia aos exercicios. A principal
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causa da diminuigdo da massa muscular é a desnutricdo protéico-calérica , causada pelo
desequilibrio entre a absorgdo e o requerimento de nutrientes ingeridos. A desnutricdo
protéico-caldrica pode ocorrer em consequéncia do decréscimo da ingestdo ou ma absorgéo
de nutrientes, aumento do trabalho respiratério, inflamagao pulmonar e defeitos enddcrinos,

particularmente intolerancia a glicose .

1.2.2 Importancia do exercicio na pratica clinica

A inevitavel progressao da doenga pulmonar na FC reduz a habilidade dos pacientes
para a realizagao de atividades fisicas. Adicionalmente, a desnutrigdo protéico-caldrica e as
alteragdes metabdlicas geradas pelo processo inflamatério do pulmao levam a redugéo da
massa muscular e da densidade mineral 6ssea. Esses fatores acarretam rapido surgimento
de fadiga muscular durante o esforgo e um maior risco de fraturas, afastando os pacientes
com FC da pratica de exercicios ?*. A diminuigdo progressiva do condicionamento fisico
aliado a inatividade propicia um ciclo vicioso no qual a piora da dispneia se associa a
esforgos fisicos cada vez menores, com grave comprometimento da qualidade de vida

desses individuos?.

Por outro lado, pacientes que praticam exercicios fisicos regulares aliados a terapia
padrdo desfrutam de inumeros beneficios como: desobstrugcao bronquica, diminuicdo da
resisténcia a insulina, melhora da composigdo corporal, aumento da autoestima, melhor
desenvolvimento 6sseo, diminuicdo da degradagéo proteica, melhora da fung&o imunoldgica
e diminuicdo da frequéncia cardiaca de repouso®. O impacto positivo da pratica de atividade
fisica regular e a necessidade de mais informagdes sobre seu efeito justificam o crescente
interesse por pesquisas que utilizam o exercicio fisico regular como parte do tratamento de

pacientes com FC 26/,
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Exercicios aerdbicos sdo aqueles realizados de maneira continua que utilizam o
oxigénio como principal fonte de energia, sob a forma de adenosina trifosfato (ATP), para
geracao de trabalho muscular %. Exercicios aerébicos como: correr, caminhar, nadar, andar
de bicicleta e jogar futebol sdo recomendados por no minimo 20 minutos, pelo menos trés
vezes na semana para pacientes com FC com comprometimento pulmonar de leve a

moderado %.

Esses exercicios quando realizados de maneira regular, melhoram a
capacidade cardio pulmonar, os niveis das atividades habituais, a tolerancia ao exercicio e a
sensacdo de bem-estar **°. Além disso, o declinio da fungdo pulmonar é mais lento nos

pacientes envolvidos com algum tipo de programa de exercicio regular *°.

Apesar de todos os beneficios, os pacientes com FC costumam evitar programas de
atividades fisicas mais vigorosas, o que &€ um equivoco. Segundo Prasad e Cerny ¥,
pacientes com prova de fungdo pulmonar com valores de VEF{ maiores que 55% do previsto

estdo aptos para pratica de exercicios fisicos similares aos de individuos saudaveis.

O exercicio aerobico realizado em bicicleta ergométrica aumenta o consumo maximo
de oxigénio (VO,max), reduz a produgdo de acido lactico, induzida pelo esforgo, e aumenta
a capacidade oxidativa da musculatura esquelética 2. Portanto, esta forma de treinamento é
considerada segura e diminui as limitagdes apresentadas por alguns pacientes na realizagéo

de suas atividades diarias.

Os exercicios de corrida leve ou caminhada aumentam a resisténcia da musculatura
respiratoria e reduzem a sensacéao de dispnéia. Por isso, a prescrigdo de exercicio aerébico
regular € uma forma terapéutica eficiente, segura e relativamente simples que deve ser

incluida no tratamento padrédo do paciente com FC 2%,

Além do exercicio aerdbico é importante a inclusdo de exercicios de treinamento de
forca e resisténcia muscular para pacientes com FC. Tal modalidade de exercicios tem
grande importancia para a terapia dos pacientes com FC, porque a desnutricdo e o processo

inflamatorio pulmonar levam a diminuigdo da massa corporal magra (hipotrofia muscular),
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apontada como principal fator da diminuigdo da capacidade para o exercicio em individuos
com FC %% Aliado a esse quadro ocorre a perda de forca da musculatura respiratéria que
pode causar hipercapnia e aumentar ainda mais a limitagdo ao exercicio. Desta maneira,
aumentar a forga da musculatura periférica e da musculatura respiratéria € fundamental para
melhorar a aptiddo fisica destes individuos®’. Outro aspecto importante é que estes
exercicios induzem menos dispneia do que exercicios aerdbicos, sendo mais seguro para

pacientes com comprometimento pulmonar moderado e grave %,

Exercicios de forca e de resisténcia muscular tém mostrado beneficios tanto no
aumento quanto na manutengdo da densidade mineral 6ssea, mas nado se associam,
necessariamente, a uma alta aptidao fisica. Podem aumentar o interesse dos pacientes com

FC para o treinamento fisico 2.

Selvadurai et al.?®, em 2002, estudaram os beneficios do exercicio com pesos para
criangas e adolescentes com FC, com idade entre 8 e 16 anos,internadas por agudizagéo da
infeccdo pulmonar. Demonstraram que o treinamento de forga muscular aumentou o VEF,, a

massa corporal e a forga muscular de membros inferiores nesses pacientes.

Orenstein et al.?’

, em 2004, compararam o efeito do treinamento aerébico e do
treinamento de forga muscular em 67 criancas e adolescentes de 8 a 18 anos de idade e
concluiram que ambos os tipos de treinamento podem estar relacionados com aumento no
peso, na estatura e na forgca muscular dos membros inferiores. A combinagdo das duas

modalidades de treinamento mostrou-se segura e de boa tolerancia, mesmo para pacientes

com VEF; <80%.

1.2.3 Afericdo da capacidade de exercicio na FC

A avaliagdo da aptidao fisica de individuos com FC é realizada em muitos centros

como rotina do acompanhamento e possibilita informagdes Uteis sobre o impacto da doenga
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na vida destes pacientes?®®?. Entretanto, a escolha do protocolo do teste de aptid&o fisica
deve ser feita de acordo com as necessidades e com a familiaridade que os centros de

referéncia possuem com cada um deles®.

O teste de esforgo maximo com analise dos gases (ergoespirometria) € o padrao
aureo para avaliagdo da aptidao fisica de pacientes com FC. Ele pode ser realizado em
esteira ou bicicleta ergométrica com medigéo direta do consumo do VO,max®. A bicicleta
ergomeétrica possibilita um estado metabdlico mais estavel e € mais facil de aferir a carga de
trabalho. Ja a esteira, por ser uma forma familiar de exercicio, pode gerar um VO,max maior
do que o realizado em bicicleta ergométrica. A avaliagdo do VO,max €& determinada pelo
limite superior de entrega de oxigénio para a musculatura respiratéria e tem forte relagcéo

com a sobrevida dos pacientes com FC **.

O exame de ergoespirometria tem ganhado importancia devido a falta de acuracia
do VEF, na predicdo da performance pulmonar durante o esforgo e porque a capacidade
maxima de exercicio tem sido indicada como um dos melhores marcadores do progndstico e
da mortalidade em pacientes com FC*®. Além disso, o teste de esforgo maximo determina a
causa da limitagdo ao exercicio (fadiga muscular periférica ou dispneia), possibilita
prognostico individualizado, avalia a capacidade funcional, a saturagdo de oxihemoglobina,
pode guiar a prescrigdo de exercicios e avaliar os resultados da intervengao terapéutica %°.
Porém, esse exame fica limitado aos centros especializados, pois o custo do equipamento &

alto e ha necessidade de equipe multidisciplinar treinada para realiza-lo.

Os programas de exercicios devem ser realizados, preferencialmente, em ambiente
ambulatorial. A avaliagdo periddica da aptidao fisica podera aumentar a motivagdo dos
pacientes e guiar o terapeuta no ajuste da intensidade do programa. Em decorréncia disso,
surge a necessidade de uma avaliagao simples da tolerancia ao exercicio e dos efeitos dos

diferentes tipos de intensidade de treinamento para criangas, adolescentes e adultos com
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FC 34. Para essa finalidade utilizam-se testes submaximos, como o de caminhada de seis

minutos (TC6M) e o do degrau.

O TC6M tem sido amplamente utilizado nas avaliagbes periddicas da capacidade
submaxima de exercicio em pacientes com doenga pulmonar e insuficiéncia cardiaca. Este
teste também tem sido indicado para mensuracao das respostas apods intervencoes tera-

péuticas e para verificar a capacidade funcional de exercicio®.

A partir de uma adaptacdo feita por Cooper **.em 1968, o TC6M passou a ser
utilizado na medida do desempenho para exercicios, em programas de reabilitagdo
pulmonar e cardiaca. Entretanto, a partir desta descri¢do inicial, surgiu a necessidade de
padronizagao na metodologia, especialmente quanto ao tipo e intensidade do incentivo dado

ao paciente durante sua realizagdo.

Em 2002, a American Thoracic Society®® (ATS) publicou as diretrizes de avaliagdo e
aplicagao do TC6M. Segundo estas recomendacgbes, o TC6M deve ser realizado em um
corredor plano, com superficie dura, com um minimo de 30 metros, sendo demarcado a
cada 3 metros. O inicio e o final do percurso devem ser delimitados com cones e com uma

linha colorida fixada em cada extremidade dos 30 metros *.

Os instrumentos necessarios para a realizacao do TC6 sao: crondmetro, dois cones,
uma cadeira que possa ser movida facilmente durante o percurso da caminhada, torpedo de

oxigénio, esfigmomanoémetro, oximetro de pulso e planilha de registros *°.

Para a realizacdo do TC6M o paciente deve estar vestindo uma roupa confortavel,
usar sapatos apropriados para caminhar, utilizar seu padrdo de marcha habitual durante o
teste e, manter o regime usual de medicamentos. Nao deve se exercitar vigorosamente nas
duas horas prévias ao inicio do teste. E aceitavel que o individuo faga uma alimentagéo

leve antes do teste .
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Antes do inicio do TC6M o paciente deve estar em repouso, sentado em uma cadeira
por no minimo 10 minutos. Durante este tempo, serdo checadas as contraindicagdes ao
exame. Devem ser mensurados o pulso, a pressao arterial sistémica e a saturagao periférica
de oxigénio (Sp0O,). Solicita-se ao individuo que responda sobre a sensacgdo de dispneia e
sobre a sensagdo de fadiga em membros inferiores no momento pré-teste, usando,
respectivamente, a escala Borg® modificada para dispneia e para a fadiga em membros
inferiores. Nao havendo qualquer alteragao nesta primeira parte que possa cancelar o teste,
0 paciente recebe as instrugdes para a realizacdo adequada do TC6M. O examinador
explica o objetivo do teste dizendo ao paciente que ele devera caminhar a maior distancia
possivel durante o periodo de 6 minutos e que devera manter o seu ritmo normal de
caminhar. Sera permitido interromper a caminhada a qualquer momento que for desejavel e
ou necessario. Se isso ocorrer o examinador continuara registrando o tempo até o paciente

sentir-se apto a retornar a caminhar °.

O pesquisador deve demonstrar ao individuo o percurso a ser feito, caminhando uma
volta completa no corredor. A seguir, o paciente é posicionado na linha de inicio e solicita-se
que inicie a caminhada, o pesquisador aciona o cronémetro e da-se inicio ao teste. Em
nenhum momento o pesquisador caminha ou estimula verbalmente o paciente a caminhar

. 36 . . . .
mais depressa®™. Estudos demonstraram que se o teste é realizado incentivando-se o

paciente, o resultado pode ser melhor *.

A ATS recomenda a padronizagcdo das frases de estimulo e solicita que o
examinador deve comunicar o paciente de forma clara e calma, quantos minutos restam
para o término da caminhada. No final dos 6 minutos de caminhada o paciente € solicitado a
parar e o examinador caminha até ele, onde realizara nova coleta de dados que incluem:
sensacdo de dispneia e fadiga através da escala de Borg®, frequéncia cardiaca, SpO, e
pressao arterial sistémica. Sera calculada a distancia percorrida até o local de término do

teste .
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O TC6M é de baixo custo operacional, ¢ de facil execugdo e tem boa
reprodutibilidade. Constitui-se em um preditor de morbidade e de mortalidade na FC. O
TC6M informa a distancia total percorrida, variavel importante a ser avaliada e que tem

correlagdo significativa com o VO,max®°.

O teste do degrau, utilizado desde 1920 para avaliagdo de doentes cardiacos
adultos, é recomendado por Balfour-Lynn et al.**, que padronizaram a altura do degrau em
15 cm e a cadéncia de subida fixa de 30 degraus por minuto para criangas e adolescentes
com FC. Esse teste produz aumentos maiores na frequéncia cardiaca e na pontuacao pela
escala de Borg adaptada para dispneia quando comparado com o TC6M, enquanto a queda
na saturacdo de oxigénio é semelhante entre os dois testes®®. Esses testes submaximos
avaliam a capacidade do paciente para realizar atividades diarias e o comportamento da
oxigenacdo e da frequéncia cardiaca durante essas atividades, sendo duteis no

acompanhamento da evolugdo do tratamento®.

Outro teste de aptidao fisica € o teste de forga de uma repeticdo maxima (teste de
1RM). O teste de 1RM é definido como a quantidade maxima de peso levantada uma vez
durante a realizagdo de um exercicio padronizado de levantamento de peso. O objetivo
deste teste € avaliar a forga muscular periférica do individuo e determinar a carga ideal de

treinamento®%%°.

Portanto, a medida do nivel da atividade do exercicio e da tolerancia ao exercicio de
um individuo pode ser usada para identificar limitagbes funcionais, bem como quantificar o
reflexo da doenca sobre as atividades da vida diaria e a subsequente qualidade de vida. E
também util para predizer o prognéstico da doenga, permitindo uma prescricdo segura de

exercicio, e para a avaliagdo de varios tratamentos 2°*°.
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2 REABILITACAO PULMONAR

2.1 DEFINIGAO

A reabilitagdo pulmonar (RP) é definida como uma intervengdo abrangente e
multidisciplinar para pacientes com doencas respiratorias crénicas. Estes individuos sao
sintomaticos e, na maioria das vezes, apresentam reducéo nas atividades de vida diaria. A
RP é delineada como um tratamento individualizado do paciente para reduzir os sintomas,
otimizar o estado funcional, aumentar a independéncia, e reduzir os custos relacionados a

salide através da estabilizagdo ou reversdo das manifestagées sistémicas da doenca *'.

Os programas de RP envolvem avaliagado clinico funcional, exercicios fisicos,
intervengao educacional, nutricional e apoio psicossocial aos pacientes. Num sentido amplo,
a RP inclui um espectro de diversas estratégias de intervengdes no acompanhamento a
meédio e longo prazo do paciente com doenga respiratoria crénica, envolvendo uma dindmica

entre paciente, familia e equipe multidisciplinar *'.

2.1.1 Histérico

Por muitos anos, o padrao de cuidados a pacientes pulmonares incluia inatividade e
descanso. Os programas de RP encorajam exatamente o oposto e tem como objetivo
melhorar a qualidade de vida dos pacientes, diminuir a dispneia e resgatar a integragao
social, promovendo condicionamento fisico e estimulando a maxima independéncia nas

atividades de vida diaria e o retorno & atividade produtiva e/ou lazer *°.

Os primeiros programas de reabilitagdo para pneumopatas crénicos surgiram na
década de 40 na Franca e eram direcionados para portadores de tuberculose “°. Nas

décadas seguintes estudos cientificos foram realizados, e pesquisadores comegaram a
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demonstrar o beneficio de programas de reabilitagdo para pacientes com doenga pulmonar
obstrutiva cronica (DPOC) *"*2. Em 1974, o comité de RP do American College of Chest
Physicians definiu RP como “a arte da pratica médica onde & formulado programa
multidisciplinar, planejado individualmente, o qual, por meio de diagndstico preciso,
terapéutica adequada, apoio emocional e educacional, estabiliza ou reverte a fisiopatologia
e psicopatologia das doengas pulmonares. Além disso, tem por objetivo retornar o paciente
a melhor capacidade funcional permitida por sua limitacdo funcional pulmonar e situagéo

geral de vida”. Esta definicdo foi adotada pela ATS, em 1981%.

A partir disso, inUmeros estudos tém demonstrado os beneficios da RP, pois
envolvem os pacientes ativamente nos cuidados com sua propria saude **4'* Qs
programas tém sido desenvolvidos baseados na prevengéao, na terapéutica e nos principios
de utilizagdo de técnicas especificas de treinamento e estratégias para aumentar a

capacidade fisica *""*2.

2.1.2 Bases Cientificas

Pacientes com DPOC geralmente tém limitagdo ao exercicio, desenvolvendo
dispneia e fadiga precocemente. Estes sintomas sdo os principais determinantes da
diminuicao do desempenho nas atividades de vida diaria, no trabalho e na qualidade de vida
relacionada a saude, e constituem a fundamentagao cientifica da indicagdo de um programa

de RP *,

A RP tem como alvo os pacientes portadores de doengas pulmonares obstrutivas
cronicas (como o enfisema e a bronquite crbnica), pacientes com problemas restritivos
(como os portadores de doencas neuromusculares, fibrose pulmonar e cifoescolioses), além

de pacientes pneumopatas cronicos (como os portadores de fibrose cistica e asma) .
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Segundo a literatura os critérios de inclusdo do portador de doenga pulmonar no
programa de RP devem ser: confirmagao diagndstica (com apurada historia clinica, exame
fisico completo, propedéutica basica de espirometria e radiografias pulmonares), cessagao
tabagica para os individuos fumantes, estabilidade clinica da doenga com terapia
medicamentosa adequada e auséncia de doenca debilitante que impega a participacao do

paciente no programa .

O programa de RP envolve inicialmente um periodo de avaliagdo que contara com as
seguintes etapas: avaliagdo da capacidade de exercicio através do TC6M, teste incremental
para membros inferiores (MMIl) e para membros superiores (MMSS) teste de endurance
para MMII; avaliagdo da forga muscular respiratéria; avaliagdo da oximetria nas atividades

de vida diaria; avaliagdo nutricional e avaliagdo da qualidade de vida®*?

. Apos estas
avaliagdes os pacientes sdo submetidos a um periodo de treinamento, realizado trés vezes
por semana durante trés meses. O programa inclui treinamento aerébio em esteira
ergométrica ou cicloergdbmetro (com auxilio de oxigenoterapia se necessario), exercicios de
fortalecimento de MMSS e MMII, alongamentos, aulas individualizadas sobre a utilizagao e a
importancia do exercicio no processo de reabilitagdo, orientagcdo quanto a técnicas de

conservagdo de energia e utilizagdo correta de medicamentos inalatérios. Ao final do

programa sao reavaliados e recebem relatério comparando os resultados iniciais e finais

38,42

Os principais beneficios de um programa de RP s&o: redugdo dos sintomas
respiratorios; diminuicdo da ansiedade e depressdo; melhora da tolerancia ao exercicio;
melhora na habilidade para as atividades da vida diaria; redugdo da sensacgéo de dispneia;

reducéo do nimero de dias de hospitalizagdo e melhora na qualidade de vida*.
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2.1.3 Treinamento Fisico Na Fibrose Cistica

Estudos tém sugerido que individuos com FC submetidos a programas de
treinamento aerdbico apresentam aumento da tolerancia ao exercicio ?*°*. O treinamento
fisico tem demonstrado um aumento na capacidade de trabalho, melhora na condigao
cardiorrespiratoria, melhora na endurance da musculatura respiratéria, e manutencado da
fungdo imunoldgica, todavia consideraveis variagbes individuais tém sido observadas
nesses pacientes “**’. Embora estudos demonstrem que o exercicio fisico ndo melhora a
fungéo pulmonar, a atividade fisica regular em pacientes crénicos tem sido associada a um

lento declinio da funcdo pulmonar #’.

Os estudos que envolvem programas de exercicio em pacientes com FC tém
apresentado resultados dependentes da forma e intensidade do treinamento fisico. Os

melhores resultados tém sido observados em programas supervisionados “>*'.

Orenstein et al. *°, em 1991, conduziram um programa de exercicio supervisionado,
pelo periodo de trés meses, que resultou em aumento da tolerdncia ao exercicio e da
condigdo cardiopulmonar em pacientes com FC comparados com grupo controle de

pacientes que ndo participaram do programa.

Os beneficios do treinamento de forga muscular em pacientes com FC ndo tém sido

inteiramente avaliados. Strauss et al.*®

, em 1987, estudaram o treinamento de forgca em
pacientes com FC e sugeriram alguns beneficios como: aumento de forga muscular, ganho

de peso e uma reducao no volume residual pulmonar.

Orenstein et al.?’

, em 2004, avaliaram sessenta e sete criangas com FC, submetidas
a um programa de treinamento aerdbico e de forgca muscular e concluiram que ambos os
treinamentos aumentaram a forga em membros superiores e o peso de criangas com FC.

Este estudo sugere que futuros ensaios clinicos sejam realizados, combinando treinamento
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aerodbico e de forga muscular com a inclusdo de grupo controle em tratamento usual, para

determinar possiveis beneficios que os regimes de exercicio possam demonstrar.

Trooster et al *°

, em 2009, estudaram sessenta e quatro pacientes adultos com FC
(média de idade de 26,8 anos) e vinte controles pareados por idade, com o objetivo de
investigar a prevaléncia da fraqueza muscular e a importancia da inatividade fisica e sua
relacdo com a tolerancia ao exercicio e a forgca muscular na FC. A fraqueza do musculo
quadriceps estava presente em 56% dos pacientes. O pico de consumo de O, e a distancia
percorrida no TC6M estava abaixo da normalidade em 89% e 75% dos pacientes,
respectivamente. A atividade fisica foi relacionada a baixa tolerancia ao exercicio e a

debilidade muscular nesses pacientes, além disso, os prejuizos foram superiores naqueles

pacientes sedentarios.

Doorn N *°, em 2010, publicou revisdo sistematica com objetivo de demonstrar as
evidéncias para a utilizagdo de programas de exercicios para melhorar a fungao pulmonar e
a aptidao fisica de criangas com FC. Esta revisao concluiu que programas de exercicios
aerdbicos e de treinamento de forga podem ter um impacto positivo sobre a fungao
pulmonar, sobre a capacidade aerdbia e sobre a forgca muscular de criangas com FC. Além
disso, esta revisdo demonstrou a necessidade de ensaios clinicos randomizados e
controlados que investigassem a elaboragédo de programas de exercicio para pacientes com

FC utilizando uma combinagao de modalidades fisicas.

2.1.4 Justificativa do Estudo e sua Importancia para a Préatica Clinica

O Hospital de Clinicas de Porto Alegre (HCPA) constitui-se em um centro de
referéncia para acompanhamento e tratamento de pacientes com FC. Atende
aproximadamente 260 pacientes, sendo que 120 deles estdo em acompanhamento pelo

programa de adultos (idade maior que 16 anos).
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Como demonstrado em estudo prévio °', a Equipe de Adultos com FC do HCPA
compreende um conjunto de pacientes com particularidades proprias decorrentes do fator

sobrevivéncia e do fator diagnéstico tardio (casos atipicos).

A avaliagdo de um programa domiciliar de exercicio nessa populagao pode contribuir
para a implantacdo de protocolos de exercicios domiciliares, orientados pela equipe
assistencial, com beneficios positivos sobre a manutencdo da estabilidade clinica e da

capacidade funcional desses pacientes.

Esses programas de exercicios domiciliares correspondem a uma proposta mais
proxima da realidade dessa populagéo, ou seja, pacientes com diversidade de gravidade,
residentes em diferentes cidades e estados, sem a possibilidade de realizarem protocolos
de exercicios com intervengdes presenciais € semanais no centro, como determinam os

programas de RP.

Portanto, o presente estudo teve o propdsito de avaliar os efeitos de um programa
domiciliar de exercicio, baseado em treinamento aerdbico e treinamento de forga muscular,
em pacientes com FC acompanhados pelo programa de adultos, pelo periodo de trés

meses.
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3 OBJETIVOS

3.1 OBJETIVO PRINCIPAL

Avaliar os efeitos de um programa domiciliar de exercicio, baseado em treinamento
aerobico e treinamento de forca muscular, em pacientes com FC acompanhados pelo

programa de adultos, pelo periodo de 3 meses.

3.2 OBJETIVOS SECUNDARIOS

e Determinar os efeitos do programa domiciliar de exercicio sobre a capacidade
submaxima de exercicio, avaliada através do TC6M, em pacientes com FC acompanhados

pelo programa de adultos do HCPA.

e Avaliar os efeitos de um programa domiciliar de exercicio sobre a forga muscular,
avaliada através do teste de 1RM, em pacientes com FC acompanhados pelo programa de

adultos do HCPA.

e Avaliar os efeitos de um programa domiciliar de exercicio sobre a fungdo pulmonar,
avaliada através de espirometria em pacientes com FC acompanhados pelo programa de

adultos do HCPA.

e Avaliar os efeitos de um programa domiciliar de exercicio sobre a qualidade de vida,
avaliada através de questionario geral e de questionario especifico para a doenga, em

pacientes com FC acompanhados pelo programa de adultos do HCPA.
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SUMMARY

Regular physical exercise has been recommended as part of therapy for patients with
cystic fibrosis (CF). An alternative in this population of patients would be to institute a home
exercise programme. Objectives: assess the effects of a home exercise programme, based
on aerobic training and muscle strength training, in adult patients with CF, for a period of 3
months. Methods: randomised controlled clinical experiment, with an analysis of intention to
treat including clinically stable patients with CF and of age 216. Assessments in the study
include: a 6 minute walk test (6MWT), one-repetition maximum strength test (1RM),
spirometry and quality of life questionnaires. The patients were randomised for the exercise
group or control group. The exercise group followed a home exercise protocol, supervised by
telephone, while the control group maintained their usual activities; the study was conducted
for 3 months. Results: 41 patients were included, 22 in the control group and 19 in the
exercise group. The exercise group presented a significant increase in muscle strength in
upper limbs (UULL) on the 1RM test (p=0.011) for the left upper limb and p=0.029 for the
right upper limb. There was no significant difference between groups on the scores for
general quality of life (p>0.05) and specifically for CF (p>0.05), in the distance walked on the
6MWT (p=0.947) and the strength of the lower limbs (p>0.05). Conclusion: The study
demonstrated that a home exercise programme, incorporating aerobic and muscle strength
training, had positive effects in adult patients with CF, including gain in muscle strength in
UULL. No increase in tolerance to exercise was shown, gain in muscle strength in lower

limbs and improvement in the quality of life of the patients who received intervention.
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INTRODUCTION

Cystic fibrosis (CF) is a hereditary disease most common in the white population®.
The clinical expression of the disease is very varied in general, showing multi-systemic
involvement, characterised by intestinal motility, male infertility and high
concentrations of electrolytes in sweat. However, pulmonary impairment is the main

determinant of morbidity and mortality related to the disease *°.

Patients with CF frequently present a progressive limitation to physical exercise and
reduction of their daily life activities. The main causes of intolerance to exercise are
associated with a reduction in ventilatory capacity and reserve, loss of peripheral skeletal

muscle mass and decreased cardiovascular function *°”.

However, when submitted to physical activity programmes, these patients present an
increase in tolerance to exercise, improvement in cardiorespiratory function, in respiratory
muscle endurance and in immunological function, although considerable individual difference
is observed ¥'2. Although, physical training may not improve lung function, it can contribute
to the deceleration of the decline of lung function 2. Training with aerobic exercise has been
associated with improvement in the prognostic of patients with CF ", The best results were
reached with supervised training programmes.”>' Other forms of exercise such as
swimming and cycling also presented positive effects on the capacity to exercise, on physical
fitness, on peripheral muscle strength, on dyspnoea and on lung function ''?, The benefits of
muscle strength training for patients with CF are still not well-established, but there is

evidence that it may increase muscle strength and muscle size, increasing body mass'®.

An important alternative to be considered in this population of patients would be to
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institute a home exercise programme supervised by the health care team. These home
programmes correspond to a proposal closer to the reality of this population, that is, patients
with varying seriousness of the disease, residents in different locations, with no possibility of
carrying out the exercise protocol with weekly presential intervention at the centre, could
benefit from this intervention. However, evidence of benefit from this approach is still

precarious'’ .

The aim of this study was to assess the effects of a home exercise programme,
based on aerobic training and muscle strength training, in adult patients with CF, for a period

of 3 months.

METHODS

The study comprised a prospective, randomised controlled clinical trial, with an
intention to treat analysis, carried out in a single centre, and consecutively included patients
attended through the Programme for Adults with CF at the Porto Alegre Clinical Hospital
(HCPA) where volunteers stepped up. The protocol was approved by the Ethics Committee

at the HCPA and a free informed term of consent was signed by each patient.

The study included patients diagnosed with CF in accordance with the criteria of the
consensus’, 16 years of age or older, with at least 30 days of clinical respiratory disease
stability, defined by the absence of hospitalisation and the absence of any changes to the
maintenance of the therapeutic regimen during this period. Patients who refused to take part
in the study, pregnant ladies, individuals with heart disease, orthopaedic or traumatological
problems, along with patients presenting some other kind of clinical condition which impeded

their carrying out the tests proposed by the research, were excluded.

The assessment of the study included: a 6 minute walk test (6MWT), muscle strength

test, spirometry and quality of life questionnaire. These assessments were carried out at two
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moments: at the start and after three months of conducting the trials. These assessments
were carried out by one of the researchers (J.S.S.) who was blind to the randomisation and
the intervention, throughout the study. This researcher was responsible for controlling the
filing of all the test results and transference of the test results to a data base, numbered, with

no nominal identification to keep the process a blind study for all the other authors.

The 6MWT was carried out in accordance with the guidelines of the American
Thoracic Society ?°. The distance a patient was able to walk in 6 minutes was determined
using a 30m corridor. The total distance walked in 6 minutes was recorded in meters and in
the % of the predicted distance. The calculation of the predicted distance was worked out by
means of normality equations for adults?'. The initial peripheral oxygen saturation (SpO.) and
the final SpO, were measured by means of a pulse oxymeter (NPB-40; Nellcor Puritan
Bennett; Pleasanton, CA, EUA). The initial and final heart rate (HR), the initial and final
respiratory rate (FR), the initial and final perception of the sensation of dyspnoea and fatigue

of the lower limbs were recorded according to the Borg scale®.

Measuring muscle strength consisted of a one-repetition maximum strength test
(1RM). The 1RM test is defined as the maximum weight lifted once during the performance
of a standardised weight lifting exercise . The 1RM test involves two muscle groups: elbow
flexors and knee extensors. For this purpose, a fixed weight under the maximum capacity of
the individual was chosen. If a repetition was performed, weight was added to the exercise
device, until the maximum capacity of lifting weight was reached. The increases in weight
were from 0.5 to 1.0 kg during the assessment time. This measure of strength was done with

dumbbells and ankle weights, fixed on the forearm and ankle.

Spirometry was performed by means of a spirometer (MasterScreen, v4.31, Jaeger,
Wirzburg, Germany). Forced vital capacity (FVC), forced expiratory volume in 1 second

(FEV4) and a FEV,/FVC ratio were recorded. The test was carried out in accordance with the
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reproducibility and acceptability criteria of the Brazilian Society of Pneumology and Tisiology.

All the parameters were expressed in percentages of that predicted for age, height and sex®.

The quality of life was assessed by the questionnaire specifically for CF, validated for
the Portuguese language 2°, and by a questionnaire of general scope Medical Outcomes
Study-36 Item Short-Form Health Survey (SF-36), also valid for the Portuguese language®.
The questionnaire specific for CF is made up of 50 questions for patients over 14 years old.
This questionnaire covers nine dominions of quality of life, three scales of symptoms and an
item related to the perception of health: physical, body image, emotional, social/school,
social role, vitality, food, treatment, digestion, respiratory, weight and health. The scoring is
verified by means of a pre-established computerised score, with the permission of the
authors of the software®. The authors of the present paper requested authorisation to use

this instrument.

SF-36 is a generic instrument for assessment of the quality of life and is easy to
administer and understand. It is a multidimensional questionnaire made up of 36 items,
encompassed in 8 scales: functional capacity, physical aspects, pain, general health, vitality,
social aspects, emotional aspects and mental health. It presents a final score from 0 to 100,
where zero corresponds to the worst state of health and 100 the best state of health®®. The
application of these questionnaires was standardised and administered by the researcher

who remained blind to the randomisation and intervention.

After the first assessment, the patients were submitted to the process of
randomisation. This process uses a computer programme (Random Allocation Software
version 1.0, developed by M. Saghaei, MD., Department of Anaesthesia, University of
Medical Sciences, Isfahan, Iran), in blocks of six patients. The patients were allocated to two

groups: an exercise group (G1) and a control group (G2).
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After being printed, the sequential ordering of randomisation was left up to the
researchers (F.C.C.) who were responsible for maintaining confidentiality and informing

participants by telephone to which group they would be allocated.

The patients randomised for G2 continued receiving standard follow-up from the adult
programme physiotherapist, every two months. In this follow-up the patients were advised on
frequency and techniques of respiratory physiotherapy and on the practice of physical

exercise.

The patients randomised for G1, as well as follow-up from the adult programme

physiotherapist, they were advised, to do a specific home exercise programme.

Intervention was under the supervision of a single researcher (P.M.E.R.). This

professional was blind to the assessment results, throughout the whole of the study.

After randomisation, the first meeting was booked for providing the training
instructions, providing available material for the exercise and the patient was acquainted with
its use. These orientations were reinforced at each return visit to the outpatient department

and through weekly telephone contact during the three month period.

The exercise protocol was based on aerobic training and muscle strength training to
be performed daily. The patients received printed guidance material and practical
demonstration by the researcher, on the appropriate performance of each physical exercise

recommended by the protocol.

For the aerobic training, the patients were advised to walk in the street or on a
treadmill, or if they prefer to go cycling, daily, initially for 30 minute stretches, and this time
limit may be increased up to a maximum of 60 minutes, depending on individual physical

capacity.
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For muscle strength training, the patients received practical guidance and printed
copies of the exercise protocol for strengthening muscles. The patients were advised to
perform the protocol daily. The protocol provided exercises for muscle groups of the upper
limbs (UULL) and lower limbs (LLLL), to be performed in pre-established series, with the help
of dumbbells and ankle weights. The initial load was predetermined at 30% to 40% of the
maximum load reached on the 1RM test. During the study the number of series and load was

gradually increased according to individual physical tolerance.

The main outcome of the study was defined as the variation on the score for quality of
life. The secondary outcomes were defined as the variation in distance walked on the 6MWT

and the variation of maximum load reached on the 1RM test.

The estimation of the calculation for sample size was done using the quality of life
variable (SF-36). To reach a difference of 5 points between two groups for the quality of life
questionnaire, with standard deviation of 5, with a power of 90% and level of significance

0.05 23 patients would be needed in each group .

STATISTICAL ANALYSIS

The data were expressed in number of cases (proportion), average + sd or median
(interquartile range). The comparisons between the categorical variables were done by the
chi-square test with adjusted standardised residuals, applying Yates correction or the Fisher
exact test when indicated. The t test for independent samples was used for the comparisons
of the continuous variables with normal distribution between two groups. The Mann-Whitney
U Test was used for the comparison of ordinal variables or continuous variables with no

normal distribution.

Imputation of missing data was used for two patients who did not participate in the

second assessment of the exercise programme, because they were submitted to a lung
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transplant during the follow-up process. The Statistical Package for the Social Sciences,
version 18.0 (SPSS Inc., Chicago, IL, USA) was used for the imputation of data, and from the
original example 5 database were generated with values estimated for these two patients in
the second moment of the study. The values of these 5 database were added for the
generation of a single database with an average of values for these database. This single

database was used as reference for the whole statistical analysis of this study?’.

The data was analysed using the SPSS programme version 18.0. The level of
statistical significance was established at p < 0.05. All the statistical tests used were

bicaudal.

RESULTS

In the period between April, 2008 and March 2011, 60 patients were invited for
inclusion in the study. Of these, 19 refused to participate for the following reasons: 6 argued
that they already did regular physical activity, 5 did not have time for doing exercise, 3 did not
like to exercise at home, 3 did not want to do any physical activity, 1 did not like to participate
in clinical trials, 1 was trying to get pregnant. Therefore, 41 patients were included in the
study. Of these, two patients included in the group intervention received transplants before

completing the second assessment and their missing data was imputed.

Twenty-seven of the patients studied (65.9%) were female. The average age was
24.73 £ 7.57 years old, the average FEV, was 57.95 £ 25.15 % of the predicted, all the

patients were Caucasian and 31.6% said they practised physical activity regularly.

Table 1 shows the comparison of general characteristics between the exercise and
control groups. Eighteen patients were randomised for the exercise group and 20 for the

control group. The exercise group presented a BMI significantly lower than the control group
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(p=0.011). There was no significant difference between the two groups for other

characteristics.

Table 2 presents the comparison of dominions of quality of life in cystic fibrosis and
SF-36 between the intervention and control groups at baseline. There were no statistically
significant differences observed in the assessment of the different dominions of quality of life

for the two questionnaires used®>°.

Table 3 shows the comparison of differences between exercise and control groups
after 3 months of follow-up. The exercise group presented a significant increase in muscle
strength in UULL compared with the control group on the 1RM test (p=0.011 for the left upper
limb and p=0.029 for the right upper limb). There was no significant difference in the

variables related to the 6MWT.

Table 4 presents the comparison of differences in the dominions of quality of life in
cystic fibrosis and SF-36 between exercise and control groups after three months of study.
No statistically significant differences were observed between different dominions of quality

of life for the two questionnaires used.

DISCUSSION

This randomised and controlled clinical trial showed that, in adult patients with CF, a
home exercise programme, based on aerobic training and muscle strength training, coupled
with supervision by telephone, had a positive impact on the exercise group after the 3
months of conducting the ftrial, contributing to the significant increase of muscle strength in
UULL of this group of patients, although, no effect on the scores of the general quality of life

have been observed nor specifically for CF nor on the distance walked on the 6MWT.
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Previous studies %%

which assessed strength training in patients with CF showed
several benefits including an increase in muscle mass, muscle strength, body weight and a
decrease in residual volume, attributing greatest flexibility and thoracic mobility. However,
many of these studies present methodological limitations. Most of them are non-controlled
studies, of small sample size, and a short period of intervention and also non-randomised.

Orenstein et al.™

studied 67 patients with CF and age between 8 and 18. The patients were
randomised for two groups, the aerobic training group and the strength training group for the
UULL. It was a guided home programme; the patients were reassessed after 6 months and
at the end of a year. It was concluded that both sets of training increased muscle strength in
UULL and improved the physical tolerance of patients with CF. According to some authors,
the importance of an increase in muscle strength in patients with CF is directly related to an

improvement in tolerance to exercise in these patients’""'°.

The fact that this study does not show any gain in muscle strength LLLL may be
explained by the difference size of the muscle groups exercised, that is, the UULL muscle
groups are shorter than in the LLLL which enables the faster gain of trophism in these
muscle fibres. This fact may contribute to the increase in more efficient muscle strength in
UULL®. Apart from this, the length of time the study was conducted may have been too short

to show the same effect in training in both muscle groups.

However, it is noteworthy that, in this study, there was no improvement in the aerobic
condition of the patients (p>0.05). A possible explication for this fact could be that in many of
the patients the combination of previous illness and lack of physical activity has contributed
to the low tolerance to exercise and limited the gain in fitness®'°. Some patients with initial
low physical fitness and poor tolerance to exercise are limited because they are badly trained
and, accordingly, show great potential for improvement, but perhaps need a longer period of
training than the three months of the study. On the other hand, patients with a more
advanced illness, precarious pulmonary function and loss of peripheral skeletal muscle mass

have a lower potential for improvement and gaining aerobic fithess. A recent study'’,
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investigated the prevalence of muscle weakness and its relation to the tolerance to exercise
in adult patients with CF. 64 patients with CF were assessed (age 268 years old and
FEV,<65%) and 20 age-matched controls. Fifty-six percent of the patients presented muscle
weakness in the quadriceps muscle and 75% presented distance walked on the 6MWT lower
than normal. The conclusion of this study was that adult patients with CF present a reduction
in peripheral muscle strength and in tolerance to exercise and that the lack of physical

activity significantly contributes to these alterations.

The quality of life, assessed through the two questionnaires®>*°

, general and specific
for CF, presented no modifications while following the study (p>0.05). The previous study '°,
assessed the quality of life of children and adolescents with CF, through the application of
the specific questionnaire, after aerobic and muscle strength training for 1 year and no
statistical difference was observed in the quality of life of these patients. In another related

study, Hebestreit et al.*'

determined the effects of a supervised controlled training
programme in patients with CF and of age between 12 and 40 years old. The main outcome
was the maximum consumption of oxygen (VO,max) after 6 months of training and the
secondary outcomes were the assessment of pulmonary function, of anthropometric
measures and the quality of life at 18 and 24 months after the start of the programme. The
intervention promoted positive effects on the consumption of VO,max, the pulmonary
function (FVC% predicted) and the quality of life of the patients with CF. The improvement in
the quality of life of patients who took regular physical exercise seemed to be related to the

long term training programmes, with good adherence and adaptation to the specific needs

and preferences of each individual.

Two patients were submitted to a lung transplant during the follow-up period of the
study. In these cases imputations of missing data were used as a method of dealing with the
lack of assessment which should have been carried out in the second phase of the study.
Multiple imputation is an efficient method for controlling the lack of data within the

randomised controlled trials with an intention to treat analysis, as the missing variables can
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be adequately estimated®*. The imputation model, used to generate plausible values for the
missing data, should contain all the variables to be analysed later including the outcome and
the variables which help explain the data that was missing®2. The study rigorously followed
the methods established by the clinical trials for intention to treat, that is, all the participants
in both groups were accompanied to the end, independently of whether or not they had
received treatment, dropped out of the study or they had not followed the initial protocol for

some reason.

The present study shows some limitations. The fact of not having used the
measurement of VO,max consumption obtained from the cardiopulmonary force test as a
measure for the outcome may have influenced the sensitivity for identifying variations in the
aerobic condition of the patients studied. Another possible limitation was the length of time
the study was conducted for, stipulated as three months, which may have been insufficient to
show any significant impact on physical condition and in the quality of life of these
individuals. Also, the small sample size may have contributed to a type Il error. Apart from
this, the refusal of many of the patients to participate in the study, may have created a bias
on excluding patients unaccustomed to exercise and passive to the potential benefit or this

therapeutic approach.

The clinical implications of the present study involve the need to demonstrate and
confirm the benefits of the regular practise of exercise in the population of adult patients with
CF. The contribution of the study is in the way the practise of physical exercise is
administered in the patient's home, supervised at a distance, as a way of facilitating and
broadening access to this therapeutic recommendation, even though the benefit has been of

a small magnitude.

In conclusion, the study demonstrated that a home exercise programme, including
aerobic and muscle strength training, had positive effects in adult patients with CF, including

gain in muscle strength in UULL. No increase in tolerance to exercise, gain in muscle
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strength in LLLL and improvement in the quality of life of the patients who received the

intervention was observed, during the three months that the study was conducted.
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Table 1 — Comparison of general characteristics between intervention and

control groups

Variables Exercise Control p
(n=19) (n=22)
Age’ (years) 23.8+8.3 25.4+6.9 0.407
Sex” (male/female) 712 715 0.804
BMI® (Kg/m?) 19.8+ 2.4 214 +2.1 0.011
FEV:® (% predicted) 58.3 + 27.6 57.6+22.7 0.709
FVC? (% predicted) 716+29 715+ 19.0 0.984
Physical activity® (% of yes) 31.6% 31.8% 0.825
Distance in BMWT? (metres) 540.2 +79.5 549.0 + 36.8 0.643
SpO; at rest’ (%) 95.8+2.3 96.8 + 2.0 0.165

“Values expressed in average * sd. ®Values expressed in number of cases.

“Values expressed in %. BMI = body mass index; FEV = forced expiratory volume in 1
second; FVC = forced vital capacity; 6MWT = 6 minute walk test; SpO, = peripheral
oxygen saturation.

Chi-square test for categorical variables; t test for independent samples for continuous
variables with normal distribution.



Table 2 — Comparison of dominions of quality of life in cystic fibrosis and SF-

36 between exercise and control groups at baseline

Dominions Exercise Control p
(n=19) (n=22)

QolLQ - Physical 58 (45/87) 64 (44/81) 1.000
QoLQ - Body image 77 (55/77) 77 (66/88) 0.211
QolLQ - Digestion 88 (88/100) 88 (74/100)  0.187
QoLQ — Respiratory 55 (50/72) 55 (38/61) 0.311
QoLQ - Emotional 86 (66/93) 73 (46/86) 0.060
QolLQ - Social 61 (44/72) 63 (48/77) 0.572
QolLQ - Food 88 (77/100) 100 (77/100)  0.843
QoLQ — Treatment 55 (44/66) 55 (38/66) 1.000
QolLQ - Vitality 66 (58/75) 62 (41/75) 0.348
QolLQ - Health 55 (33/77) 44 (33/77) 0.968
QolLQ - Weight 33 (33/66) 66 (33/100)  0.237
QoLQ - Social Role 83 (58/91) 83 (64/91) 0.749
SF-36 — Functional capacity 75 (70/90) 80 (63/95) 0.645
SF-36 - Physical aspects 75 (25/100) 87 (50/100)  0.280
SF-36 — Pain 72 (51/84) 61 (51/88) 0.691
SF-36 — General health 52 (47/57) 52 (35/57) 0.863
SF-36 — Vitality 65 (50/80) 57 (38/66) 0.192




SF-36 — Social aspects 62 (50/87) 75 (59/100) 0.611
SF-36 — Emotional aspects 66 (33/100) 66 (33/100) 0.956

SF-36 — Mental health 76 (56/84) 70 (55/84)  0.732

Values expressed in median (percentile 25/percentile 75).

QoL Q = quality of life questionnaire in cystic fibrosis for patients of age = 14 years. SF-
36 = generic questionnaire on quality of life Medical Outcomes Study 36-item Short-
Form Health Survey. Mann-Whitney U Test.

Table 3 — Comparison of differences between intervention and control groups

after 3 months of follow-up

Variables Exercise Control p
(n=19) (n=22)

AFEV, (% predicted) -6.0 £ 16.1 -2.0+7.3 0.306
AFVC? (% predicted) -6.8+17.7 -3.5+8.3 0.445
6MWT

ADistance (meters) -70+398 -6.2+375 0.947
ADistance (% predicted) -12+5.9 -3.1+9.9 0.478
ASpO; at rest (%) -0.1£13 -1.0+2.1 0.097
ASpO, at the end of BMWT (%) 1.3+54 -1.3+£29 0.052
ARR at the end of BMWT (irpm) -0.3+5.0 0.7+95 0.652
AHR at the end of 6BMWT (bpm) -0.4 +20.7 -5.1+246 0.510
ABorg dyspnoea at rest 0.1+£04 0.1+£0.8 0.985
ABorg dyspnoea at the end of BMWT  -0.4 + 2.1 -0.3+1.8 0.863
ABorg fatigue at rest 0.02+0.8 0.0+0.9 0.944
ABorg fatigue at the end of BMWT -09+26 -0.3+1.2 0.267
A1TRM in LUL 1.2+22 -0.2+1.0 0.011
A1TRM in RUL 1.0+1.7 0.0+£0.9 0.029
A1TRMin LLL 24+19 0.8+28 0.053
AMRM in RLL 21+20 1.0+3.2 0.199

Values expressed in average + sd. A=difference.

FEV, = forced expiratory volume in 1 second; FVC = forced vital capacity; 6MWT = 6
minute walk test; SpO, = peripheral oxygen saturation. RR = respiratory rate; HR =
heart rate; 1RM = one-repetition maximum strength test; LUL = left upper limb; RUL=



right upper limb; LLL = left lower limb; RLL = right lower limb. T test for independent
samples.

Table 4 — Comparison of differences dos dominions of quality of life in cystic

fibrosis and SF-36 between intervention and control groups

Dominions Exercise Control p
(n=19) (n=22)
AQoLQ — Physical 6.1+ 17.50 (-4/8) 2.4 +£17.50 (-10/13) 0.742
AQoLQ - Body image 3.3+£17.20 (-11/22) 3.0 £22.20 (-2/11) 0.915
AQoLQ — Digestive -1.0 £ 9.00 (-4/0) -0.5+11.10 (0/0) 0.953
AQoLQ - Respiratory 3.8+ 10.60 (0/11) -4.7 £ 13.40 (-1/7) 0.925
AQoLQ - Emotional 1.2 £ 13.00 (-6/6) -4.3 +17.80 (-13/6) 0.458
AQoLQ — Social -1.1£18.50 (-11/5)  -1.7 £ 16.40 (-5/11) 0.822
AQoLQ - Food -0.3+16.80 (-11/6) -2.0 +15.10 (-11/0) 0.913
AQoLQ - Treatment -2.0 £ 15.50 (-11/0) -2.5+21.30 (-11/11) 0.850
AQoLQ - Vitality -1.2+21.00 (-16/8) 2.6 £ 16.50 (-8/10) 0.579
AQoLQ — Health 1.7 £22.00 (-11/16)  -3.0 £ 12.40 (-11/0) 0.382
AQoLQ — Weight 4.6 + 33.90 (0/33) 12.1 £ 24.20 (0/11) 0.410
AQoLQ - Social Role 0.8 £ 15.70 (-8/8) 1.8 £ 11.40 (-2/0) 0.935
ASF-36 - Functional 2.0 +18.10 (-10/15) 2.0+ 22.40 (-11/10) 0.916
capacity
ASF-36 - Physical aspects 11.8 £ 49.50 (- 6.8 + 37.90 (-6/31) 0.705
25/50)
ASF-36 — Pain -7.2+29.2-10 (- 8.0 £ 19.90.5 (0/17) 0.100
28/11)
ASF-36 — General health 3.7+14.15(-5/10) -3.5+15.4-25(-11/5) 0.197
ASF-36 — Vitality 1.2+21.65(-15/20) 7.5+16.15(-1/21) 0.416
ASF-36 — Social aspects 15.2£38.70 (0/33) 21.2 +£43.00 (0/66) 0.989
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ASF-36 — Emotional aspects 4.7 + 25.80 (-12/37) 4.5+ 27.60 (-12/25) 0.914

ASF-36 — Mental health -0.8 +18.30 (- 0.9+16.82 (-9/13)  0.752
12/12)

Values expressed in median (percentile 25/percentile 75).
A=difference. QoLQ = quality of life questionnaire in cystic fibrosis for patients of age 2
14 years. SF-36 = generic questionnaire on quality of life Medical Outcomes Study 36-
item Short-Form Health Survey.
Mann-Whitney U Test.
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RESUMO

O exercicio fisico regular tem sido recomendado como parte da terapéutica de
pacientes com fibrose cistica (FC). Uma alternativa para esta populagédo de pacientes seria
instituir um programa domiciliar de exercicios. Objetivos: avaliar os efeitos de um programa
domiciliar de exercicio, baseado em treinamento aerdbico e treinamento de forgca muscular,
em pacientes adultos com FC, pelo periodo de 3 meses. Métodos: ensaio clinico
randomizado, controlado, com andlise de intengao de tratar incluiu pacientes tos com FC e
com idade=16 anos, estaveis clinicamente. As avaliagdes do estudo incluiram: teste de
caminhada de seis minutos (TC6M), teste de repeticdo maxima (1RM), espirometria e
questionarios de qualidade de vida. Os pacientes foram randomizados para o grupo
exercicio ou grupo controle. O grupo exercicio realizou protocolo domiciliar de exercicios,
supervisionado por via telefénica, enquanto o grupo controle manteve suas atividades
habituais, o estudo teve seguimento de 3 meses. Resultados: Foram incluidos 41 pacientes,
22 no grupo controle e 19 no exercicio. O grupo exercicio apresentou aumento significativo
da forga muscular em membros superiores (MMSS) no teste de 1RM (p=0,011) para
membro superior esquerdo e p=0,029 para membro superior direito). Nao houve diferenca
significativa entre grupos nos escores de qualidade de vida geral (p>0,05) e especifico para
FC (p>0,05), na distancia percorrida no TC6M (p=0,947) e na forga dos membros inferiores
(p>0,05). Conclusédo: O estudo demonstrou que um programa domiciliar de exercicio,
incluindo treinamento aerobio e de forca muscular, teve efeitos positivos em pacientes

adultos com FC, incluindo ganho de forga muscular em MMSS. Nao foi demonstrado
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aumento da tolerancia ao exercicio, ganho de forgca muscular em membros inferiores e

melhora na qualidade de vida dos pacientes que receberam a intervencéo.

ABSTRACT

Regular physical exercise has been recommended as part of therapy for patients with
cystic fibrosis (CF). An alternative in this population of patients would be to institute a home
exercise programme. Objectives: assess the effects of a home exercise programme, based
on aerobic training and muscle strength training, in adult patients with CF, for a period of 3
months. Methods: randomised controlled clinical experiment, with an analysis of intention to
treat including clinically stable patients with CF and of age 216. Assessments in the study
include: a 6 minute walk test (6MWT), one-repetition maximum strength test (1RM),
spirometry and quality of life questionnaires. The patients were randomised for the exercise
group or control group. The exercise group followed a home exercise protocol, supervised by
telephone, while the control group maintained their usual activities; the study was conducted
for 3 months. Results: 41 patients were included, 22 in the control group and 19 in the
exercise group. The exercise group presented a significant increase in muscle strength in
upper limbs (UULL) on the 1RM test (p=0.011) for the left upper limb and p=0.029 for the
right upper limb. There was no significant difference between groups on the scores for
general quality of life (p>0.05) and specifically for CF (p>0.05), in the distance walked on the
6MWT (p=0.947) and the strength of the lower limbs (p>0.05). Conclusion: The study
demonstrated that a home exercise programme, incorporating aerobic and muscle strength
training, had positive effects in adult patients with CF, including gain in muscle strength in
UULL. No increase in tolerance to exercise was shown, gain in muscle strength in lower

limbs and improvement in the quality of life of the patients who received intervention.
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INTRODUCAO

A fibrose cistica (FC) é a doenga hereditaria mais comum na populagéo branca’. A
expressao clinica da doenga €& muito variada. Em geral, apresenta-se como um
envolvimento multissistémico, caracterizado por doenga pulmonar progressiva, disfungéo
pancreatica exocrina, doenga hepatica, problemas na motilidade intestinal, infertilidade
masculina e concentragbdes elevadas de eletrdlitos no suor. Entretanto, o acometimento
pulmonar é o determinante principal de morbidade e mortalidade relacionada com a

doenca®®.

Pacientes com FC frequentemente apresentam progressiva limitacdo ao exercicio
fisico e reducdo de suas atividades de vida diaria. As causas principais da intolerancia ao
exercicio estdo associadas a reducao na capacidade e reserva ventilatoria, perda da massa

muscular esquelética periférica e diminuicdo da fungdo cardiovascular *°7.

Entretanto, quando submetidos a programas de atividade fisica, estes pacientes
apresentam aumento da tolerancia ao exercicio, melhora do condicionamento
cardiorrespiratorio, da resisténcia muscular respiratéria e da fungdo imunolégica, embora

812 Embora, o treinamento fisico n&o

consideravel diferenga individual seja observada
possa melhorar a fungdo pulmonar, pode contribuir para a desaceleragao do declinio da
fungdo pulmonar'. O treinamento com exercicio aerdbio tem sido associado com melhora
no progndstico de pacientes com FC ''. Os melhores resultados foram alcangados com

programas de treinamento supervisionados.'*'® Outras formas de exercicio como natagéo e

ciclismo também tiveram efeitos positivos sobre a capacidade de exercicio, sobre a aptidao
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fisica, sobre a forgca muscular periférica, sobre a dispneia e sobre a fungéo pulmonar '"'%. Os
beneficios do treinamento de forgca muscular para pacientes com FC ainda ndo estdo bem
estabelecidos, mas ha evidéncias de que possa aumentar a forga e tamanho muscular,

aumentar o peso corporal'®.

Uma alternativa importante a ser considerada nesta populagcdo de pacientes, seria
instituir um programa domiciliar de exercicios orientado pela equipe assistencial. Estes
programas domiciliares correspondem a uma proposta mais proxima da realidade dessa
populagdo, ou seja, pacientes com diversidade da gravidade da doenga, residentes em
diferentes locais, sem a possibilidade de realizarem protocolos de exercicios com
intervengdes presenciais € semanais no centro, poderiam se beneficiar desta intervengao.

No entanto, as evidéncias de beneficios com esta abordagem ainda é precaria'’".

O objetivo deste estudo foi avaliar os efeitos de um programa domiciliar de exercicio,
baseado em treinamento aerdbico e treinamento de forca muscular, em pacientes adultos

com FC, pelo periodo de 3 meses.

METODOS

O estudo constituiu-se em um ensaio clinico prospectivo, randomizado, controlado,
com analise de intencdo de tratar, realizado em um Unico centro, e incluiu sequencialmente
pacientes atendidos pelo Programa para Adultos com FC do Hospital de Clinicas de Porto
Alegre (HCPA) que se apresentaram como voluntarios. O protocolo foi aprovado pelo
Comité de Etica do HCPA e o termo de consentimento livre e esclarecido foi obtido para

cada paciente.

O estudo incluiu pacientes com diagndstico de FC de acordo com os critérios do

consenso', com idade igual ou maior que 16 anos, com estabilidade clinica da doenca
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respiratoria ha pelo menos 30 dias, definida pela auséncia de hospitalizagdo e auséncia de
modificacdo do esquema terapéutico de manutencado neste periodo. Foram excluidos os
pacientes que se recusaram a participar do estudo, gestantes, individuos com doencga
cardiaca, ortopédica ou traumatoldgica, assim como pacientes que apresentassem alguma

outra condicao clinica que impedisse a realizacao dos testes propostos pela pesquisa.

As avaliagdes do estudo incluiam: teste de caminhada de seis minutos (TC6M), teste
de forgca muscular, espirometria e questionario de qualidade de vida. Estas avaliacbes
aconteceram em dois momentos: no inicio e aos trés meses de acompanhamento. Estas
avaliagdes eram realizadas por um dos pesquisadores (J.S.S.) que permaneceu cegado
para a randomizacdo e para a intervencdo, durante todo o periodo do estudo. Este
pesquisador era o responsavel pelo controle do arquivamento de todos os resultados dos
testes e pela transferéncia dos resultados para um banco de dados numerado, sem

identificagdo nominal, para preservagao do processo de cegamento dos demais autores.

O TC6M foi realizado de acordo com as diretrizes da American Thoracic Society®®. A
distdncia que o paciente era capaz de percorrer em um periodo de 6 minutos foi
determinada utilizando-se um corredor de 30 m. Foi registrada a distancia total caminhada
em 6 minutos em metros e em % do previsto. O calculo da distancia prevista foi realizado
através de equacdes de normalidade para adultos®’. Foram medidas a saturacdo periférica
de oxigénio (Sp0Oy) inicial e a SpO; final através de um oximetro de pulso (NPB-40; Nellcor
Puritan Bennett; Pleasanton, CA, EUA). Foram registradas a frequéncia cardiaca (FC) inicial
e final, a frequéncia respiratéria (FR) inicial e final, a percepgao de dispnéia inicial e final e a

percepcdo de fadiga de membros inferiores inicial e final através da escala de Borg®.

A medida de forga muscular consistiu no teste de uma repeticdo maxima (1RM). O
teste de 1RM é definido como a quantidade maxima de peso levantada uma vez durante a
realizacdo de um exercicio padronizado de levantamento de peso #. O teste de 1RM

envolveu dois grupos musculares: flexores de cotovelo e extensores de joelho. Para isto, foi
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escolhido um peso fixo abaixo da capacidade maxima de levantamento do individuo. Se
uma repeticao fosse completada, era acrescentado peso ao dispositivo do exercicio, até que
fosse alcangada a capacidade maxima de levantamento. Os acréscimos de peso foram de
0,5 a 1,0 kg durante o periodo de avaliagdo. Essa medida de forga era realizada com

halteres e caneleiras, fixadas em antebraco e tornozelo.

A espirometria foi realizada através de um espirdmetro (MasterScreen, v4.31,
Jaeger, Wirzburg, Alemanha). Foram registrados capacidade vital forgada (CVF), volume
expiratorio forgado no primeiro segundo (VEF,) e a razdo VEF,/CVF. O teste foi realizado de
acordo com os critérios de reprodutibilidade e aceitabilidade da Sociedade Brasileira de
Pneumologia e Tisiologia. Todos os parametros foram expressos em percentual do previsto

para a idade, altura e sexo .

A qualidade de vida foi avaliada por um questionario especifico para FC, validado
para a lingua portuguesa®, e por um questionario com abrangéncia geral Medical Outcomes
Study-36 Item Short-Form Health Survey (SF-36), também validado para a lingua
portuguesa®®. O questionario especifico para FC é composto por 50 questdes para os
pacientes maiores que 14 anos. Esse questionario abrange nove dominios de qualidade de
vida, trés escalas de sintomas e um item relacionado a percepgao da saude: fisico, imagem
corporal, emocional, social/escola, papel social, vitalidade, alimentacao, tratamentos,
digestivo, respiratério, peso e saude. Sua pontuagdo € verificada através de um escore
computadorizado e pré-estabelecido, a partir da liberacdo dos autores?®. Os autores

obtiveram autorizacao para a utilizagao deste instrumento.

O SF-36 & um instrumento genérico de avaliagdo de qualidade de vida de facil
administracdo e compreensdo. E um questionario multidimensional formado por 36 itens,
englobados em 8 escalas: capacidade funcional, aspectos fisicos, dor, estado geral da
saude, vitalidade, aspectos sociais, aspectos emocionais e saude mental. Apresenta um

escore final de 0 a 100, no qual zero corresponde a pior estado de saude e 100 a melhor
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estado de satde®. A aplicacdo destes questionarios era padronizada e realizada pelo

pesquisador que permaneceu cegado para a randomizagéo e para a intervengéo.

Apdés a primeira avaliagdo, os pacientes foram submetidos ao processo de
randomizagdo. Este processo utilizou um programa informatizado (Random Allocation
Software versdao 1.0, desenvolvido por M.Saghaei,MD., Department of Anesthesia,
University of Medical Sciences, Isfahan, Iran), em blocos de seis pacientes. Os pacientes

foram alocados em dois grupos: grupo exercicio (G1) e grupo controle (G2).

Apos sua impressao, a ordem sequencial de randomizagao ficou aos cuidados de um
dos investigadores (F.C.C.) que era responsavel por manter sigilo e informar através de

contato telefénico para qual grupo o paciente seria alocado.

Os pacientes randomizados para o G2 continuaram recebendo o acompanhamento
padrao realizado pela fisioterapeuta do programa de adultos, a cada dois meses. Neste
acompanhamento os pacientes eram orientados sobre a frequéncia e técnica de fisioterapia

respiratoria e sobre a pratica de exercicios fisicos.

Os pacientes randomizados para o G1, além do acompanhamento realizado pela
fisioterapeuta do programa de adultos, eram orientados, a realizar um programa especifico

de exercicio domiciliar.

A intervengdo ocorreu sob a supervisdo de um unico pesquisador (P.M.E.R.). Este
profissional era cegado para os resultados das avaliagbes, durante todo o periodo do

estudo.

Apos a randomizacgao, era marcado um primeiro encontro quando eram fornecidas as
instrugdes para o treinamento, disponibilizado o material para o exercicio e o paciente era
familiarizado com seu uso. Estas orientagbes que eram reforgcadas a cada re-consulta

ambulatorial e através de contatos telefénicos semanais pelo periodo de trés meses.
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O protocolo de exercicios era baseado em treinamento aerdbico e treinamento de
forca muscular a serem realizados diariamente. Os pacientes receberam material de
orientagao impresso e demonstragéo pratica pelo pesquisador, sobre a realizagdo adequada

de cada exercicio fisico preconizado pelo protocolo.

Para o treinamento aerobico, os pacientes eram orientados a caminhar na rua ou em
esteira, ou se preferissem andar de bicicleta, diariamente, por um periodo inicial de 30
minutos, podendo ser aumentado o tempo até o maximo de 60 minutos, conforme a

capacidade fisica individual.

Para o treinamento de forca muscular, os pacientes recebiam orientacdes praticas e
impressas de um protocolo de exercicios para fortalecimento muscular (Anexo G). Os
pacientes eram orientados a realizar o protocolo diariamente. Este contemplava exercicios
para grupos musculares de membros superiores (MMSS) e membros inferiores (MMII), que
eram realizados em séries pré-estabelecidas, com o auxilio de halteres e caneleiras. A
carga inicial foi pré-determinada a partir de 30% a 40% da carga maxima atingida no teste
de 1RM. Durante o periodo do estudo ocorreu gradualmente aumento no numero de séries

e de carga, conforme a tolerancia fisica individual.

O desfecho primario do estudo foi definido como a variagdo no escore de qualidade
de vida. Os desfechos secundarios foram definidos como a variagdo da distancia percorrida

no TC6M e a variagédo da carga maxima atingida no teste de 1RM.

A estimativa do calculo do tamanho amostral foi feita utilizando a variavel qualidade
de vida (SF-36). Para encontrar uma diferenga de 5 pontos entre os dois grupos para o
questionario de qualidade de vida, com desvio padrdo de 5 pontos, com poder de 90% e

nivel de significancia de 0,05 seriam necessarios 23 pacientes em cada grupo .
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ANALISE ESTATISTICA

Os dados foram expressos em numero de casos (proporgdo), média + dp ou
mediana (intervalo interquartilico). As comparagbes entre as variaveis categoéricas foram
realizadas pelo teste do qui-quadrado com residuos padronizados ajustados, aplicando a
correcao de Yates ou o teste exato de Fisher quando indicado. O teste t para amostras
independentes foi utilizado para as comparagdes das variaveis continuas com distribuicao
normal entre os dois grupos. O teste U de Mann-Whitney foi utilizado para a comparagao

das variaveis ordinais ou das variaveis continuas sem distribuicdo normal.

Foi utilizado imputagao de dados faltantes para dois pacientes que nao realizaram a
segunda avaliagdo do programa de exercicio, pois foram submetidos a transplante pulmonar
durante o processo de acompanhamento. Para essa imputagdo de dados foi utilizado o
programa Statistical Package for the Social Sciences, versdo 18.0 (SPSS Inc., Chicago, IL,
EUA), e a partir do banco original foram gerados 5 bancos com valores estimados para
esses dois pacientes no segundo momento do estudo. Os valores desses 5 bancos foram
agregados para a geragdo de um banco unico com a média dos valores desses bancos.

Este banco unico foi utilizado como referéncia para toda a analise estatistica deste estudo?.

Os dados foram analisados utilizando o programa SPSS versdo 18.0. O nivel de
significancia estatistica foi estabelecido em p < 0,05. Todos os testes estatisticos utilizados

foram bicaudais.

RESULTADOS

No periodo de abril de 2008 a margo de 2011, foram convidados 60 pacientes para
inclusdo no estudo. Desses, 19 se recusaram a participar pelos seguintes motivos: 6

argumentaram que ja realizavam atividade fisica regular, 5 que ndo tinham tempo para
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realizar exercicios, 3 que nao gostavam de fazer exercicios em casa, 3 que nao tinham
vontade de realizar atividade fisica, 1 que ndo gostava de participar de estudos clinicos, 1
que estava tentando engravidar. Desta forma, 41 pacientes foram incluidos no estudo.
Destes, dois pacientes incluidos no grupo intervencao foram transplantados antes de

completar a segunda avaliagéo e tiveram seus dados faltantes imputados.

Vinte e sete dos pacientes estudados (65,9%) eram do sexo feminino. A média de
idade foi de 24,73 + 7,57 anos, a média do VEF; foi de 57,95 * 25,15 % do previsto, todos
0os pacientes tinham etnia caucasiana e 31,6% referiram praticar atividade fisica

regularmente.

A tabela 1 mostra a comparagéo das caracteristicas gerais entre os grupos exercicio
e controle. Dezoito pacientes foram randomizados para o grupo exercicio € 20 para o grupo
controle. O grupo exercicio apresentou IMC significativamente menor que o grupo controle

(p=0,011). As demais caracteristicas nao diferiram significativamente entre os dois grupos.

A tabela 2 apresenta a comparacdo dos dominios de qualidade de vida em fibrose
cistica e SF-36 entre os grupos intervencdo e controle no momento basal. N&o foram
observadas diferengas estatisticamente significativas na avaliagdo dos diferentes dominios

de qualidade de vida para os dois questionarios utilizados?**°.

A tabela 3 mostra a comparagao das diferengas entre os grupos exercicio e controle
apos 3 meses de acompanhamento. O grupo exercicio apresentou aumento significativo da
forga muscular em MMSS comparado com o grupo controle no teste de 1RM (p=0,011 para
membro superior esquerdo e p=0,029 para membro superior direito). Nao houve diferenca

significativa nas variaveis relacionadas ao TC6M.

A tabela 4 apresenta a comparagado das diferengas dos dominios de qualidade de

vida em fibrose cistica e SF-36 entre os grupos exercicio e controle apds trés meses de
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estudo. Nao foram observadas diferencas estatisticamente significativas entre os diferentes

dominios de qualidade de vida para os dois questionarios utilizados.

DISCUSSAO

Este ensaio clinico randomizado e controlado mostrou que em pacientes adultos com
FC, um programa domiciliar de exercicio, baseado em treinamento aerébico e treinamento
de forga muscular, acoplado a supervisdo por via telefénica, teve um impacto positivo no
grupo exercicio apos 3 meses de seguimento, contribuindo para aumentar significativamente
a forca muscular em MMSS desse grupo de pacientes, embora n&o tenha sido observado
efeito nos escores de qualidade de vida geral e especifico para a FC nem sobre a distancia

percorrida no TC6M.

Estudos prévios 9%

que avaliaram o treinamento de forgca em pacientes com FC
mostraram inumeros beneficios incluindo aumento da massa muscular, da forca muscular,
do peso corporal e redugédo do volume residual, atribuido a maior elasticidade e mobilidade
toracica. No entanto, muitos desses estudos apresentam limitagdes metodoldgicas. A
maioria sao estudos ndo controlados, com tamanho amostral pequeno, com curto periodo

de intervencdo e ndo randomizados. Orenstein et al.'®

estudaram 67 pacientes com FC e
idade entre 8 a 18 anos. Os pacientes foram randomizados para dois grupos, o grupo de
treinamento aerobio e o grupo de treinamento de forga para MMSS. O programa de
treinamento foi domiciliar e supervisionado, os pacientes foram reavaliados em 6 meses e

no final de um ano. Concluiram que ambos os treinamentos aumentaram a forga muscular

em MMSS e melhoraram a tolerancia fisica de pacientes com FC. Segundo alguns autores,



69

a importancia do aumento da forga muscular em pacientes com FC esta relacionada

diretamente & melhora da tolerancia ao exercicio nesses pacientes'"'°.

O fato deste estudo nao ter demonstrado ganho de forga muscular em MMII pode ser
explicado pelo diferente tamanho dos grupos musculares exercitados, ou seja, os grupos
musculares de MMSS s&o mais curtos que os dos MMII o que permite ganho de trofismo
mais rapido dessas fibras musculares. Este fato pode contribuir para o aumento de forca
muscular mais eficiente em MMSS*. Além disso, o tempo de seguimento do estudo pode ter
sido curto para demonstrar o mesmo efeito do treinamento em ambos o0s grupos

musculares.

Entretanto, cabe ressaltar que, neste estudo, ndo se obteve melhora da condigéo
aerodbia dos pacientes (p>0,05). Uma possivel explicagido para este fato seria que em muitos
pacientes a combinagéo de doenga e inatividade fisica prévia estivessem contribuindo para

a baixa tolerancia ao exercicio e limitassem o ganho de condicionamento®'®

. Alguns
pacientes com baixa aptidao fisica inicial e pobre tolerancia ao exercicio sdo limitados
porque estdao mal treinados e, portanto, tém grande potencial para melhorar, mas talvez
necessitassem um tempo maior de treinamento do que os trés meses do estudo. Por outro
lado, pacientes com doenca mais avancgada, fungdo pulmonar precaria e perda da massa
muscular esquelética periférica tém menor potencial para melhorar e ganhar
condicionamento aerdbio. Estudo recente', investigou a prevaléncia de fraqueza muscular e
sua relacdo com a tolerancia ao exercicio em pacientes adultos com FC. Foram avaliados
64 pacientes com FC (idade 2618 anos e VEF<65%) e 20 controles pareados por idade.
Cinquenta e seis por cento dos pacientes apresentaram fraqueza muscular do musculo
quadriceps e 75% apresentaram distancia percorrida no TC6M abaixo da normalidade. A
conclusao deste estudo foi que pacientes adultos com FC apresentam diminuigdo da forga

muscular periférica e da tolerdncia ao exercicio e que a inatividade fisica contribui

significativamente para essas alteracgoes.
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A qualidade de vida, avaliada através de dois questionarios®*?°

, geral e especifico
para FC, ndo apresentou modificagbes durante o seguimento do estudo (p>0,05). Estudo
anterior'®, avaliou a qualidade de vida de criangas e adolescentes com FC, com aplicagdo
de questionario especifico, apos treinamento aerébio e de forga muscular durante 1 ano e
nao observou diferenga estatistica na qualidade de vida desses pacientes. Em outro estudo
relacionado, Hebestreit et al.’’ determinaram os efeitos de um programa de treinamento
supervisionado e controlado em pacientes com FC e idade entre 12 a 40 anos. O desfecho
primario era o consumo maximo de oxigénio (VO,max) apos 6 meses de treinamento e os
desfechos secundarios foram avaliagdo da funcao pulmonar, de medidas antropométricas e
de qualidade de vida em 18 e 24 meses apos o inicio do programa. A interveng¢ao promoveu
efeitos positivos sobre o consumo de VO.max, a fungdo pulmonar (CVF% previsto) e a
qualidade de vida dos pacientes com FC. A melhora na qualidade de vida de pacientes que
realizam exercicio fisico regular parece estar relacionada a programas de treinamento a

longo prazo, com boa aderéncia e adaptados as necessidades especificas e preferéncias de

cada individuo.

Dois pacientes foram submetidos a transplante pulmonar durante o periodo de
acompanhamento do estudo. Nestes casos foram utilizadas imputacdes de dados faltantes
como método de lidar com a falta das avaliagbes que deveriam ter sido realizadas no
segundo momento do estudo. A imputagdo multipla € um método eficaz para controlar a
falta de dados dentro de ensaios aleatorizados e controlados com analise de intencéo de
tratar, pois pode estimar adequadamente as variaveis que faltam®. O modelo de imputacao,
usado para gerar valores plausiveis para a falta de dados, deve conter todas as variaveis a
serem posteriormente analisadas incluindo o desfecho e as variaveis que ajudam a explicar
os dados que faltam®?. O estudo obedeceu rigorosamente a metodologia estabelecida para
ensaios clinicos por intengao de tratar, ou seja, todos os participantes de ambos os grupos

foram acompanhados até o fim do estudo, independentemente de terem ou néo recebido o
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tratamento, terem saido do estudo ou por qualquer razdo ndo terem obedecido ao protocolo

inicial.

O presente estudo apresenta algumas limitagées. O fato de ndo ter sido utilizado
como medida de desfecho a mensuragdo do consumo de VO,max obtida em teste de
esforco cardiopulmonar, pode ter influenciado na sensibilidade de identificar variagcbes na
condicdo aerébia dos pacientes estudados. Outra possivel limitagcdo foi o tempo de
seguimento do estudo, estipulado em trés meses, que pode ter sido insuficiente para
demonstrar impacto significativo na condicdo fisica e na qualidade de vida desses
individuos. Ainda, o pequeno tamanho amostral poderia ter contribuido para um erro tipo Il
Além disso, a recusa de muitos pacientes em participar do estudo, poderia ter criado um
viés ao excluir pacientes nao afeitos ao exercicio e passiveis de potencial beneficio desta

abordagem terapéutica.

As implicacdes clinicas do presente estudo envolvem a necessidade de demonstrar e
confirmar os beneficios da pratica regular de exercicios na populagédo de pacientes adultos
com FC. A contribuicdo do estudo esta na forma de administrar a pratica do exercicio fisico
no domicilio do paciente, supervisionada a distancia, como forma de facilitar e ampliar o
acesso a essa recomendacao terapéutica, ainda que o beneficio tenha sido de pequena

magnitude.

Concluindo, o estudo demonstrou que um programa domiciliar de exercicio, incluindo
treinamento aerébio e de forga muscular, teve efeitos positivos em pacientes adultos com
FC, incluindo ganho de forga muscular em MMSS. N&o foi demonstrado aumento da
tolerancia ao exercicio, ganho de forgca muscular em MMII e melhora na qualidade de vida
dos pacientes que receberam a intervencdo, durante os trés meses de seguimento do

estudo.
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Tabela 1 — Comparagao das caracteristicas gerais entre os grupos

intervencao e controle

Variaveis Exercicio Controle p
(n=19) (n=22)

Idade® (anos) 23,8+ 8,3 254+6,9 0,407
Sexo® (masculino/feminino) 712 7115 0,804
IMC® (Kg/m?) 19,8 + 2,4 21,4 +2,1 0,011
VEF,* (% previsto) 58,3 + 27,6 57,6 + 22,7 0,709
CVF® (% previsto) 71,6+2,9 71,5+ 19,0 0,984
Atividade fisica® (% de sim) 31,6% 31,8% 0,825
Distancia no TC6M? (metros) 540,2 + 79,5 549,0 + 36,8 0,643
SpO, em repouso? (%) 95,8+ 2,3 96,8 +2,0 0,165

®Valores expressos em média + dp. "Valores expressos em niimero de casos. °Valores
expressos em %. IMC = indice de massa corporal; VEF; = volume expiratorio forcado
no primeiro Segundo; CVF = capacidade vital forcada; TC6M=teste de caminhada de
seis minutos; SpO, = saturagéo periférica de oxigénio.

Teste do qui-quadrado para varidveis categoricas; teste t para amostras
independentes para variaveis continuas com distribuicdo normal.



Tabela 2 — Comparacgéo dos dominios de qualidade de vida em fibrose cistica

e SF-36 entre os grupos exercicio e controle no momento basal

Dominios Exercicio Controle p
(n=19) (n=22)

QFC - Fisico 58 (45/87) 64 (44/81) 1,000
QFC - Imagem corporal 77 (55/77) 77 (66/88) 0,211
QFC - Digestivo 88 (88/100) 88 (74/100) 0,187
QFC — Respiratorio 55 (50/72) 55 (38/61) 0,311
QFC — Emocional 86 (66/93) 73 (46/86) 0,060
QFC - Social 61 (44/72) 63 (48/77) 0,572
QFC - Alimentagéo 88 (77/100) 100 (77/100) 0,843
QFC - Tratamento 55 (44/66) 55 (38/66) 1,000
QFC - Vitalidade 66 (58/75) 62 (41/75) 0,348
QFC - Saude 55 (33/77) 44 (33/77) 0,968
QFC - Peso 33 (33/66) 66 (33/100) 0,237
QFC - Papel Social 83 (58/91) 83 (64/91) 0,749
SF-36 — Capacidade functional 75 (70/90) 80 (63/95) 0,645
SF-36 - Aspectos fisicos 75 (25/100) 87 (50/100) 0,280
SF-36 — Dor 72 (51/84) 61 (51/88) 0,691
SF-36 — Estado geral de saude 52 (47/57) 52 (35/57) 0,863
SF-36 — Vitalidade 65 (50/80) 57 (38/66) 0,192

SF-36 — Aspectos sociais 62 (50/87) 75 (59/100) 0,611




SF-36 — Aspectos emocionais 66 (33/100) 66 (33/100) 0,956

SF-36 — Saude mental 76 (56/84) 70 (55/84) 0,732

Valores expressos em mediana (percentil 25/percentil 75).

QFC = questionario de qualidade de vida em fibrose cistica para pacientes com idade
= 14 anos. SF-36 = questiondrio genérico de qualidade de vida Medical Outcomes
Study 36-item Short-Form Health Survey.

Teste U de Mann-Whitney.

Tabela 3 — Comparagéo das diferengas entre os grupos intervengao e controle

apo6s 3 meses de acompanhamento

Variaveis Exercicio Controle p
(n=19) (n=22)

AVEF; (% previsto) -6,0 + 16,1 -20+73 0,306
ACVF? (% previsto) -6,8+17,7 -3,5+8,3 0,445
TC6M

ADistancia (metros) -7,0£ 39,8 -6,2 £ 37,5 0,947
ADistancia (% previsto) -1,2+5,9 -3,1+9,9 0,478
ASpO, em repouso (%) -0,1+1,3 -1,0+2,1 0,097
ASpO; no final do TC6M (%) 1,3+5,4 -1,3+£29 0,052
AFR no final do TC6M (irpm) -0,3+5,0 0,7+9,5 0,652
AFC no final do TC6M (bpm) -0,4 + 20,7 -5,1+24,6 0,510
ABorg dispneia em repouso 0,1+0/4 0,1+0,8 0,985
ABorg dispneia final do TC6M -04+2,1 -0,3+1,8 0,863
ABorg fadiga em repouso 0,02+0,8 0,0+0,9 0,944
ABorg fadiga final do TC6M -09+2,6 -0,3+1,2 0,267
AMRM em MSE 1,2+2,2 -0,2+1,0 0,011
A1MRM em MSD 1,0+1,7 0,0+0,9 0,029

A1TRM em MIE 24+1,9 08+238 0,053




A1RM em MID 21+£2,0 1,0£3,2 0,199

Valores expressos em média * dp.

A=diferenga. VEF; = volume expiratério forcado no primeiro Segundo; CVF =
capacidade vital forgada; TC6M = teste de caminhada de seis minutos; SpO,
saturagdo periférica de oxigénio. FR = frequéncia respiratéria; FC = frequéncia
cardiaca; 1RM = teste de forgca de uma repeticdo maxima; MSE = membro superior
esquerdo; MSD = membro superior direito; MIE = membro inferior esquerdo; MID =
membro inferior direito.

Teste t para amostras independentes.

Tabela 4 — Comparacéao das diferencas dos dominios de qualidade de vida em

fibrose cistica e SF-36 entre os grupos intervengéao e controle

Dominios Exercicio Controle p
(n=19) (n=22)
AQFC - Fisico 6,1+17,5 24+17,5 0,742
0 (-4/8) 0 (-10/13)
AQFC — Imagem corporal 3,3+17,2 3,0+£222 0,915
0 (-11/22) 0 (-2/11)
AQFC - Digestivo -1,0£9,0 -0,5+11,1 0,953
0 (-4/0) 0 (0/0)
AQFC - Respiratorio 3,8+10,6 -47+13,4 0,925
0 (0/11) 0 (-1/7)
AQFC — Emocional 1,2+ 13,0 -4,3+17,8 0,458
0 (-6/6) 0 (-13/6)
AQFC - Social -1,1+18,5 -1,7+16,4 0,822
0 (-11/5) 0 (-5/11)
AQFC - Alimentacgao -0,3+16,8 -2,0+15,1 0,913
0 (-11/6) 0 (-11/0)
AQFC — Tratamento -2,0£ 15,50 (-11/0) -2,5+ 21,30 (-11/11) 0,850
AQFC - Vitalidade -1,2 £ 21,00 (-16/8) 2,6 +16,50 (-8/10) 0,579
AQFC - Saude 1,7£22,00 (-11/16) -3,0+ 12,40 (-11/0) 0,382
AQFC - Peso 4,6 £ 33,90 (0/33) 12,1+ 24,20 (0/11) 0,410
AQFC — Papel Social 0,8 + 15,70 (-8/8) 1,8 £ 11,40 (-2/0) 0,935
ASF-36 — Capacidade funcional 2,0 £ 18,10 (-10/15) 2,0+ 22,40 (-11/10) 0,916
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ASF-36 - Aspectos fisicos 11,8 £49,50 (-25/50) 6,8 +37,90 (-6/31) 0,705
ASF-36 — Dor -7,2+29,2-10 (-28/11) 8,0 £ 19,90,5 (0/17) 0,100

ASF-36 — Estado geral de 3,7 14,15 (-5/10) -3,5¢15,4-2,5 (-11/5) 0,197

saude
ASF-36 — Vitalidade 1,2+ 21,65 (-15/20) 7,5+16,15(-1/21) 0,416
ASF-36 — Aspectos sociais 15,2 £ 38,70 (0/33) 21,2 £43,00 (0/66) 0,989

ASF-36 — Aspectos emocionais 4,7 £ 25,80 (-12/37) 4,5+ 27,60 (-12/25) 0,914

ASF-36 — Saude mental -0,8 £18,30 (-12/12) 0,9+ 16,82 (-9/13) 0,752

Valores expressos em média + dp e mediana (percentil 25/percentil 75).

A=diferenga. QFC = questionario de qualidade de vida em fibrose cistica para
pacientes com idade = 14 anos. SF-36 = questionario genérico de qualidade de vida
Medical Outcomes Study 36-item Short-Form Health Survey.

Teste U de Mann-Whitney.

CONSIDERAGOES FINAIS

O exercicio fisico regular tem sido recomendado como parte da terapéutica de
pacientes com FC. A instituicdo de programas de exercicios domiciliares para esta
populagdo parece uma alternativa viavel. O treinamento fisico regular em pacientes com FC
tem demonstrado um aumento na capacidade de trabalho, melhora na condigao
cardiorrespiratoria, melhora na endurance da musculatura respiratéria, e manutencao da

fungéo imunoldgica.

Conclusdes do estudo

Este ensaio cinico randomizado mostrou que, em pacientes adultos com FC, um
programa domiciliar de exercicio, baseado em treinamento aerdbico e treinamento de forga
muscular, acoplado a supervisdo por via telefonica, teve um impacto positivo no grupo
alocado para a intervengcdo apos 3 meses de seguimento, contribuindo para aumentar

significativamente a forca muscular em MMSS, embora nao tenha sido observado efeito nos
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escores de qualidade de vida geral e especifico para a FC nem sobre a tolerancia ao

exercicio avaliada pelo TC6M.

Dificuldades do estudo

Entre as limitagdes do estudo, podemos incluir a ndo utilizagao do teste de esforgo
cardiopulmonar que é considerado padrao aureo para avaliagdo da capacidade aerdbia de
individuos pré e pos treinamento. Como medida de desfecho para avaliar a condi¢édo
aerodbia dos pacientes foi utilizada a medida da capacidade submaxima ao exercicio através

do TC6M.

Outra possivel limitagao foi o tempo de seguimento do estudo, estipulado em trés
meses, que pode ter sido insuficiente para demonstrar impacto significativo na condigao

fisica e na qualidade de vida desses individuos.

Além disso, a recusa de muitos pacientes em participar do estudo, poderia ter criado
um viés ao excluir pacientes ndo afeitos ao exercicio e passiveis de potencial beneficio

desta abordagem terapéutica

Perspectivas

A evidéncia no presente estudo de beneficio do treinamento muscular sobre a forca
dos MMSS, ainda que de pequena magnitude, motiva que pesquisa adicional seja realizada
buscando esclarecer se um tempo maior de treinamento (6 ou 12 meses) poderia resultar
em maior impacto clinico, bem como buscando esclarecer se a avaliacdo de desfechos
como consumo de oxigénio medido por teste de esforgo cardiopulmonar poderia ter maior
sensibilidade em avaliar a resposta ao treinamento aerébico. Além disto, € necessario que
outras técnicas de treinamento e outros métodos educativos e de estimulo ao exercicio

sejam estudadas.
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Outro aspecto importante é desenvolver abordagem psicologica e estratégias de
motivagdo para aquele grupo de pacientes que recusa a préatica de exercicio. E possivel que

ele seja o0 alvo do maior beneficio do treinamento fisico.
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ANEXO A - Questionario de fibrose cistica - Adolescentes e adultos (pacientes acima

de 14 anos)

A compreensao do impacto que a sua doencga e os seus tratamentos tém na sua vida
diaria pode ajudar a equipe profissional a acompanhar sua saude e ajustar os seus
tratamentos. Por isso, este questionario foi especificamente desenvolvido para pessoas
portadoras de fibrose cistica. Obrigado por completar o questionario.

Instrucdes: As questbes a seguir se referem ao estado atual da sua saude e como vocé a
percebe. Essa informacao vai permitir que a equipe de saude entenda melhor como vocé se
sente na sua vida diaria.

Por favor, responda todas as questdes. Ndo ha respostas erradas ou certas. Se vocé
estd em duvida quanto a resposta, escolha a que estiver mais proxima da sua situagao.

SESSAO I: DEMOGRAFIA

Por favor, complete as informacdes abaixo:

A) Qual a data de seu nascimento? Dia Més Ano
B) Qual o seu sexo? Masculino Feminino

C) Durante as ultimas duas semanas vocé esteve de férias, faltou a escola ou ao trabalho
por razbes NAO relacionadas a sua saude? Sim Nao

D) Qual o seu estado civil atual? 1 Solteiro(a) / nunca casou 2 Casado(a) 3 Viuvo(a) 4
Divorciado(a) 5 Separado(a) 6 2° casamento 7 Juntado(a)

E) Qual a origem dos seus familiares? 1 Branca 2 Negra 3 Mulata
4 Oriental 5 Indigena 6 Outra (qual?) 7 Prefere nao responder 8 Nao sabe
responder

F) Qual foi o grau maximo de escolaridade que vocé completou?
Escola Fundamental (Primario e Ginasio) Incompleto

Escola Fundamental (Primario e Ginasio) Completo

Escola Vocacional (Profissionalizante)

Curso Médio (colegial ou cientifico) Incompleto

Curso Médio (colegial ou cientifico) Completo

Faculdade / Curso Superior

Nao freqlientou a escola

G) Qual das seguintes opcdes descreve de melhor maneira o seu trabalho atual ou atividade
escolar?

Vai a escola

Faz cursos em casa

Procura trabalho

Trabalha em periodo integral ou parcial (fora ou dentro de casa)

Faz servicos em casa - periodo integral

Nao vai a escola ou trabalho por causa da saude

Nao trabalha por outras razdes
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SEGAO Il. QUALIDADE DE VIDA

Por favor, assinale o quadrado, indicando a sua resposta. Durante as Ultimas duas
semanas em que nivel vocé teve dificuldade para:

| | Muita Dificuldade |Alguma dificuldade |Pouca dificuldade |Nenhuma dificuldade

1. Realizar
atividades
vigorosas
como correr
ou praticar
esportes

2. Andar tao
depressa
quanto os
outros

3. Carregar
ou levantar
coisas
pesadas
como livros,
pacotes ou

mochilas

4, Subir um
lance de
escadas

5. Subir tao
depressa
quanto os
outros

Por favor, assinale o quadrado, indicando sua resposta. Durante as Ultimas duas
semanas indique quantas vezes:

| |  Sempre | Frequentemente | Asvezes | Nunca
6. Vocé se
sentiu bem

7. Vocé se
sentiu
preocupado(a)
8. Vocé se
sentiu inutil

9. Vocé se
sentiu
cansado(a)

10. Vocé se
sentiu  cheio(a)
de energia

11. Vocé se
sentiu
exausto(a)

12. Vocé se
sentiu triste
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Por favor, circule o numero que indica a sua resposta. Escolha apenas uma
resposta para cada questéao.

Pensando sobre o seu estado de saude nas Ultimas duas semanas:

13. Qual ¢ a sua dificuldade para andar?

1. Vocé consegue andar por longo periodo, sem se cansar.

2. Vocé consegue andar por longo periodo, mas se cansa.

3. Vocé nao consegue andar por longo periodo porque se cansa rapidamente
4. Vocé evita de andar, sempre que é possivel, porque € muito cansativo.
14. Como vocé se sente em relagdo a comida?

1. S6 de pensar em comida, vocé se sente mal.

2. Vocé nunca gosta de comer

3. Vocé as vezes gosta de comer

4. Vocé sempre gosta de comer

15. Até que ponto os tratamentos que vocé faz tornam a sua vida diaria dificil?
1. Nem um pouco

2. Um pouco

3. Moderadamente

4. Muito

16. Quanto tempo vocé gasta nos tratamentos diariamente?

1. Muito tempo

2. Algum tempo

3. Pouco tempo

4. Nao muito tempo

17. O quanto é dificil para vocé realizar seus tratamentos, inclusive medicagdes,
diariamente?

1. Nao é dificil

2. Um pouco dificil
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3. Moderadamente dificil

4. Muito dificil

18. O que vocé pensa da sua saude no momento?

1. Excelente

2. Boa

3. Mais ou menos (regular)

4. Ruim

Por favor, selecione o quadrado indicando sua resposta.

Pensando sobre a sua saude, durante as Gltimas duas semanas, indique em sua opiniao

em que grau, as sentengas abaixo sao verdadeiras ou nao:

Sempre é Quase sempre é As vezes é Nunca é
verdade verdade verdade verdade

19. Eu tenho
dificuldade em
me  recuperar
apos  esforgo
fisico

20. Eu preciso
limitar
atividades
intensas como
correr ou jogar

21. Eu tenho

que me
esforcar  para
comer

22. Eu preciso
ficar em casa
mais do que eu
gostaria

23. Eu me sinto
bem falando
sobre a minha
doenga com os
outros

24. Eu acho
que estou muito
magro(a)

25. Eu acho
que minha
aparéncia é
diferente dos
outros da minha
idade
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26. Eu me sinto
mal com a
minha

aparéncia fisica

27. As pessoas
tém medo que
eu possa ser
contagioso(a)
28. Eu fico
bastante com
0s meus
amigos

29. Eu penso
que a minha
tosse incomoda
os outros

30. Eu me sinto
confortavel ao
sair de noite

31. Eu me sinto
sozinho(a) com
freqUéncia

32. Eu me sinto
saudavel

33. E dificil
fazer planos
para o futuro
(por  exemplo,
frequentar
faculdade,
casar, progredir
no emprego)

34. Eu levo
uma vida
normal

SECAO Ill. ESCOLA, TRABALHO OU ATIVIDADES DIARIAS
Por favor, escolha o nimero ou selecione o quadrado indicando suaresposta.

35. Quantos problemas vocé teve para manter suas atividades escolares, trabalho
profissional ou outras atividades diarias, durante as Ultimas duas semanas:

1. Vocé nao teve problemas

2. Vocé conseguiu manter atividades, mas foi dificil

3. Voceé ficou para tras

4. VVocé nao conseguiu realizar as atividades, de nenhum modo

36. Quantas vezes vocé faltou a escola, ao trabalho ou ndo conseguiu fazer suas atividades

diarias por causa da sua doenca ou dos seus tratamentos nas Ultimas duas semanas?
sempre freqlientemente as vezes nunca
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37. O quanto a Fibrose Cistica atrapalha vocé para cumprir seus objetivos pessoais, na
escola ou no trabalho? sempre frequentemente as vezes nunca

38. O quanto a Fibrose Cistica interfere nas suas saidas de casa, tais como fazer compras
ou ir ao banco? sempre frequentemente as vezes nunca

SECAO IV. DIFICULDADES NOS SINTOMAS

Por favor, assinale a sua resposta.

Indique como vocé tém se sentido durante as Ultimas duas semanas.

| | Muito(@ | Algum(@ |Umpouco| Nada

39. Vocé teve
dificuldade para
ganhar peso?

40. Vocé estava
encatarrado(a)?

41. Vocé tem
tossido durante o
dia?

42. Vocé teve
que expectorar
catarro?

OBS.: V& para a questao 44

43. O seu catarro (muco) tem sido predominantemente: claro claro para
amarelado amarelo — esverdeado verde com tragos de sangue néo sei

Com que freqliéncia, nas ultimas duas semanas:

| | Sempre | Fregientemente |Asvezes | Nunca
44. Vocé
tem tido
chiado?

45, Vocé
tem tido falta
de ar?

46. Vocé
tem
acordado a
noite por
causa da
tosse?

47. Vocé
tem tido
problema de
gases?

48. Vocé
tem tido
diarréia?

49. Vocé




tem tido dor
abdominal?

50. Vocé
tem tido
problemas

alimentares?

Por favor, verifique se vocé respondeu todas as questdes.

OBRIGADO POR SUA COOPERAGCAO!

Por favor, assequre-se que todas as questdes foram respondidas.

OBRIGADO POR SUA COOPERAGAO



ANEXO B - Verséao Brasileira do Questionario de Qualidade de Vida -SF-36

1- Em geral vocé diria que sua saude é:

Excelente Muito Boa

Boa

Ruim

Muito Ruim

1 2

5

2- Comparada ha um ano atras, como vocé se classificaria sua idade em geral, agora?

Muito Melhor Um Pouco Melhor

Quase a Mesma

Um Pouco Pior

Muito Pior

1 2

3

4

5

3- Os seguintes itens sao sobre atividades que vocé poderia fazer atualmente durante um
dia comum. Devido a sua saude, vocé teria dificuldade para fazer estas atividades? Neste

caso, quando?

Atividades

Sim, dificulta
muito

Sim, dificulta
um pouco

Nao, nao
dificulta de
modo algum

a) Atividades Rigorosas, que exigem muito
esforgo, tais como correr, levantar objetos
pesados, participar em esportes arduos.

b) Atividades moderadas, tais como mover
uma mesa, passar aspirador de po, jogar
bola, varrer a casa.

c) Levantar ou carregar mantimentos

d) Subir varios lances de escada

€) Subir um lance de escada

f) Curvar-se, ajoelhar-se ou dobrar-se

g) Andar mais de 1 quildbmetro

h) Andar varios quarteirbes

i) Andar um quarteirdo

j) Tomar banho ou vestir-se

[ Y RN TN [T I Y By

N N N N N N NN

W[ W W W Wl Wl W w

4- Durante as ultimas 4 semanas, vocé teve algum dos seguintes problemas com seu

trabalho ou com alguma atividade regular, como consequéncia de sua saude fisica?

Sim Nao
a) Vocé diminui a quantidade de tempo que se dedicava ao seu trabalho 2
ou a outras atividades?
b) Realizou menos tarefas do que vocé gostaria? 2
c) Esteve limitado no seu tipo de trabalho ou a outras atividades. 2
d) Teve dificuldade de fazer seu trabalho ou outras atividades (p. ex. 2
necessitou de um esforgo extra).
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5- Durante as ultimas 4 semanas, vocé teve algum dos seguintes problemas com seu
trabalho ou outra atividade regular diaria, como consequéncia de algum problema emocional
(como se sentir deprimido ou ansioso)?

Sim N&o
a) Vocé diminui a quantidade de tempo que se dedicava ao seu trabalho 2
ou a outras atividades?
b) Realizou menos tarefas do que vocé gostaria? 2
¢) Nao realizou ou fez qualquer das atividades com tanto cuidado como 2
geralmente faz.

6- Durante as ultimas 4 semanas, de que maneira sua saude fisica ou problemas
emocionais interferiram nas suas atividades sociais normais, em relacdo a familia,

amigos ou em grupo?

De forma nenhuma Ligeiramente Moderadamente | Bastante Extremamente
1 2 3 4 5
7- Quanta dor no corpo vocé teve durante as Ultimas 4 semanas?
Nenhuma Muito leve Leve Moderada Grave Muito grave
1 2 3 4 5 6

8- Durante as ultimas 4 semanas, quanto a dor interferiu com seu trabalho normal (incluindo
o trabalho dentro de casa)?

De maneira alguma

Um pouco

Moderadamente

Bastante

Extremamente

1

2

3

4

5

9- Estas questdes sdo sobre como vocé se sente e como tudo tem acontecido com vocé
durante as ultimas 4 semanas. Para cada questao, por favor dé uma resposta que mais se
aproxime de maneira como vocé se sente, em relagéo as ultimas 4 semanas.

. Uma
A maior Uma boa
Todo Alguma parte | pequena
parte do parte do Nunca
Tempo t do tempo parte do
empo tempo t
empo
a) Quanto tempo vocé tem
se sentindo cheio de vigor, 1 2 3 4 5 6
de vontade, de forga?
b) Quanto tempo vocé tem
se sentido uma pessoa 1 2 3 4 5 6
muito nervosa?
¢) Quanto tempo vocé tem
se sentido tdo deprimido 1 2 3 4 5 6
gque nada pode anima-lo?
d) Quanto tempo vocé tem
se sentido calmo ou 1 2 3 4 5 6
tranquilo?
e) Quanto tempo vocé tem
se sentido com muita 1 2 3 4 5 6
energia?
f) Quanto tempo vocé tem 1 2 3 4 5 6
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se sentido desanimado ou
abatido?

g) Quanto tempo vocé tem
se sentido esgotado?

h) Quanto tempo vocé tem
se sentido uma pessoa
feliz?

i) Quanto tempo vocé tem
se sentido cansado?

10- Durante as ultimas 4 semanas, quanto de seu tempo a sua saude fisica ou problemas
emocionais interferiram com as suas atividades sociais (como visitar amigos, parentes, etc)?

Todo A maior parte do Alguma parte do Uma pequena Nenhuma parte do
Tempo tempo tempo parte do tempo tempo
1 2 3 4 5
11- O quanto verdadeiro ou falso é cada uma das afirmacfes para vocé?
Definitivamente A maioria das = . A maioria Definitiva-
. vezes N&o sei | das vezes
verdadeiro . mente falso
verdadeiro falso
a) Eu costumo obedecer
um pouco mais facilmente 1 2 3 5
que as outras pessoas
b) Eu sou tdo saudavel
quanto qualquer pessoa 1 2 3 5
que eu conhego
c) ’Eu aghg que a minha 1 2 3 5
saude vai piorar
d) Minha  saiude é 1 2 3 5
excelente




ANEXO C - Célculo dos Escores do Questionario de Qualidade de Vida

Fase 1: Ponderacado dos dados

Questao Pontuacdo
Se a resposta for Pontuacgao
1 5,0
2 4.4
01 3 3,4
4 2,0
5 1,0
02 Manter o mesmo valor
03 Soma de todos os valores
04 Soma de todos os valores
05 Soma de todos os valores
06 Se a resposta for Pontuacao
1 5
2 4
3 3
4 2
5 1
Se a resposta for Pontuacgao
1 6,0
2 54
07 3 4,2
4 3.1
5 2,0
6 1,0

08

A resposta da questédo 8 depende da nota da questdo 7
Se7=1ese8=1, o valor da questao & (6)
Se7=2a6ese8=1, o0 valordaquestao é (
Se7=2a6ese8=2, o0 valorda questao é (
Se7=2a6ese8=3, o valorda questao é (
Se7=2a6ese8=4,o valorda questao é (
Se7=2a6ese8=3, o valordaquestao é (
Se a questdo 7 nao for respondida, o escorre da questado
seguinte:

passa a ser o

Se a resposta for (1), a pontuagao sera (6)
Se a resposta for (2), a pontuagao sera (4,75)
Se a resposta for (3), a pontuagao sera (3,5)
Se a resposta for (4), a pontuagao sera (2,25)
Se a resposta for (5), a pontuacao sera (1,0)

09

Nesta questdo, a pontuacao para os itens a, d, e ,h, devera seguir a seguinte
orientacgéo:
Se a resposta for 1, o valor sera (6)
Se a resposta for 2, o valor sera (5)
Se a resposta for 3, o valor sera (4)
Se a resposta for 4, o valor sera (3)
Se a resposta for 5, o valor sera (2)
Se a resposta for 6, o valor sera (1)
Para os demais itens (b, c,f,g, i), 0 valor sera mantido o mesmo

10

Considerar o mesmo valor.

11

Nesta questéo os itens deverao ser somados, porém os itens b e d deveréo
seguir a seguinte pontuagao:
Se a resposta for 1, o valor sera (5)
Se a resposta for 2, o valor sera (4)
Se a resposta for 3, o valor sera (3)
Se a resposta for 4, o valor sera (2)
Se a resposta for 5, o valor sera (1)

93
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Fase 2: Calculo do Raw Scale

Nesta fase vocé ira transformar o valor das questdes anteriores em notas de 8
dominios que variam de 0 (zero) a 100 (cem), onde O = pior e 100 = melhor para cada
dominio. E chamado de raw scale porque o valor final ndo apresenta nenhuma unidade de
medida.

Dominio:

o Capacidade funcional

e Limitacao por aspectos fisicos
e Dor

o Estado geral de saude

o Vitalidade

e Aspectos sociais

o Aspectos emocionais

e Saude mental

Para isso vocé devera aplicar a seguinte formula para o calculo de cada dominio:
Dominio:

Valor obtido nas questdes correspondentes — Limite inferior x 100

Variagéo (Score Range)
Na férmula, os valores de limite inferior e variagao (Score Range) sao fixos e estao

estipulados na tabela abaixo.

Dominio Pontuacéo das questdes Limite inferior Variacao
correspondidas
Capacidade funcional 03 10 20
Limitacdo por aspectos 04 4 4
fisicos
Dor 07 + 08 2 10
Estado geral de saude 01+ 11 5 20
Vitalidade 09 (somente ositensa+e +g 4 20
+ i)

Aspectos sociais 06 + 10 2 8
Limitagédo por aspectos 05 3 3

emocionais
Saude mental 09 (somente os itensb +c +d 5 25

+f+h)
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Exemplos de célculos:
e Capacidade funcional: (ver tabela)
Dominio:

Valor obtido nas questdes correspondentes — limite inferior x 100

Variagéo (Score Range)
Capacidade funcional: 21 — 10 x 100 = 55
20

O valor para o dominio capacidade funcional € 55, em uma escala que varia de 0 a
100, onde o zero é o pior estado e cem & o melhor.
e Dor (ver tabela)
- Verificar a pontuacdo obtida nas questbes 07 e 08; por exemplo: 5,4 e 4, portanto
somando-se as duas, teremos: 9,4
- Aplicar férmula:
Dominio:

Valor obtido nas questdes correspondentes — limite inferior x 100

Variagéo (Score Range)

Dor: 94-2x100=74

10

O valor obtido para o dominio dor é 74, numa escala que varia de 0 a 100, onde zero
€ o pior estado e cem é o melhor.

Assim, vocé devera fazer o calculo para os outros dominios, obtendo oito notas no
final, que serdo mantidas separadamente, ndo se podendo soma-las e fazer uma média.

Obs.: A questao numero 02 nao faz parte do calculo de nenhum dominio, sendo
utilizada somente para se avaliar o quanto o individuo estd melhor ou pior comparado a um
ano atras.

Se algum item nao for respondido, vocé podera considerar a questdo se esta tiver

sido respondida em 50% dos seus itens.
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ANEXO D — Termo de Consentimento Livre e Esclarecido (Maiores de 18 anos)

Esta pesquisa tem por objetivo fazer uma avaliagdo da capacidade de exercicio
maximo, ap6s um treinamento de exercicio fisico domiciliar, com adultos portadores de
fibrose cistica (FC) em acompanhamento ambulatorial no Programa de adultos com FC do
HCPA.

Portanto, estamos convidando vocé a participar deste estudo. Neste estudo, vocé
realizara testes de avaliacéo fisica, descritos abaixo, e participara de um sorteio. Neste
sorteio vocé podera ser incluido em um grupo de pacientes que realizar4d um programa de
exercicios domiciliares durante o periodo de um ano ou ser incluido em um grupo de
pacientes que continuard recebendo as orientagbes de exercicios que sdo repassadas
atualmente em suas consultas no ambulatério da fibrose cistica.

Vocé (paciente) realizara um teste de exercicio submaximo, o qual vocé tera que
caminhar em um corredor durante 6 minutos. O teste é de facil realizacdo e capaz de
fornecer informagdes sobre a sua capacidade fisica e respiratéria durante a caminhada.
Portanto, estamos convidando vocé a participar deste estudo.

Para realizar o teste de caminhada de 6 minutos sera necessario que vocé caminhe
durante 6 minutos em seu ritmo normal. Esse teste sera feito em um corredor do proprio
Hospital de Clinicas. Durante o teste vocé podera interromper a caminhada a qualquer
momento que desejar, caso manifeste cansago, queda da saturagdo de oxigénio ou
qualquer sensacgao de desconforto na caminhada.

No local do teste havera pessoas responsaveis e ftreinadas para qualquer
intercorréncia. Além disso, havera aparelhos para verificar como estdo seus batimentos
cardiacos e sua saturacao de oxigénio durante a realizagdo de todo o teste. Existird um
torpedo de oxigénio no local do teste, caso seja necessario usa-lo para qualquer
emergéncia.

Para realizar esse exame nao é necessario nenhum procedimento invasivo e em
nenhum momento causa desconforto, sua duracao é de, aproximadamente, 20 minutos.

Vocé também realizara o teste de 1 repeticdo maxima, esse teste avalia a forga de
seus musculos nas pernas e bragos. O teste & simples, vocé tera que levantar uma carga de
peso nos bragos e pernas que sera aumentada aos poucos, até que vocé diga “esse é o
peso maximo que consigo levantar”.

Além dos testes de caminhada e o de 1 repeticdo maxima, vocé realizara a
espirometria que vocé ja realiza como rotinas de controle nas consultas com a equipe do
Programa de Adultos com Fibrose Cistica do Hospital de Clinicas de Porto Alegre.

Fica reservado a vocé, paciente, o direito de, a qualquer momento, retirar-se da
pesquisa sem comprometer 0 acompanhamento com a equipe.

Assinatura do paciente Assinatura do pesquisador

Data:

Pesquisador Responsavel: Dr. Paulo de Tarso Roth Dalcin — 2101.8241
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ANEXO E — Termo de Consentimento Livre e Esclarecido para os Pais ou Responsavel

(Menores de 18 anos)

Esta pesquisa tem por objetivo fazer uma avaliagdo da capacidade de exercicio
maximo, apds um treinamento de exercicio fisico domiciliar, com pacientes portadores de
fibrose cistica (FC) em acompanhamento ambulatorial no Programa de adultos com FC do
HCPA. Portanto, estamos convidando seu filho(a) a participar deste estudo. Neste estudo,
seu filho(a) realizara testes de avaliagao fisica, descritos abaixo, e participara de um sorteio.
Neste sorteio filho(a) podera ser incluido em um grupo de pacientes que realizara um
programa de exercicios domiciliares durante o periodo de um ano ou ser incluido em um
grupo de pacientes que continuara recebendo as orientagbes de exercicios que séo
repassadas atualmente em suas consultas no ambulatério da fibrose cistica.

Seu filho (a) realizara um teste de exercicio submaximo, o qual ele tera que caminhar
em um corredor durante 6 minutos. O teste é de facil realizacdo e capaz de fornecer
informagbes sobre a sua capacidade fisica e respiratéria durante a caminhada. Portanto,
estamos convidando seu filho a participar deste estudo.

Para realizar o teste de caminhada de 6 minutos sera necessario que seu filho(a)
caminhe durante 6 minutos em seu ritmo normal. Esse teste sera feito no Servico de
Pneumologia do Hospital de Clinicas. Durante o teste seu filho(a) podera interromper a
caminhada a qualquer momento que desejar, caso manifeste cansago, queda da saturagéo
de oxigénio ou qualquer sensagao de desconforto na caminhada.

No local do teste havera pessoas responsaveis e treinadas para qualquer
intercorréncia. Além disso, havera aparelhos para verificar como estdo os batimentos
cardiacos e a saturagdo de oxigénio de seu filho(a) durante a realizagdo da caminhada.
Existira um torpedo de oxigénio no local do teste, caso seja necessario usa-lo para qualquer
emergéncia.

Para realizar esse exame ndo é necessario nenhum procedimento invasivo e em
nenhum momento causa desconforto, sua duragao é de, aproximadamente, 20 minutos.

Seu filho(a) também realizara o teste de 1 repeticdo maxima, esse teste avalia a
forca de seus musculos nas pernas e bragos. O teste € simples, seu filho(a) tera que
levantar uma carga de peso nos bragos e pernas que sera aumentada aos poucos, até que
ele(a) diga “esse € o peso maximo que consigo levantar”.

Além dos testes de caminhada e de 1 repeticdo maxima, seu filho(a) realizara uma
Espirometria que ja é realizada como rotina de controle nas consultas com a equipe do
Programa de Adultos com Fibrose Cistica do Hospital de Clinicas de Porto Alegre.

Fica reservado a vocé e seu filho(a), o direito de, a qualquer momento, retirar-se da
pesquisa sem comprometer o acompanhamento com a equipe.

Assinatura do paciente Assinatura do pesquisador

Data:
Pesquisador Responsavel: Dr. Paulo de Tarso Roth Dalcin — 2101.8241



ANEXO F — Escala de Percepcédo de Esforco BORG

0 NENHUM

0,5 MUITO, MUITO LEVE

1 MUITO LEVE

2 LEVE

3 MODERADO

4 POUCO INTENSO

5 INTENSO

7 MUITO INTENSO

9 MUITO, MUITO INTENSO

10 MAXIMO
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ANEXO G - Protocolo de Exercicios

Nome:
EXERCICIOS DE TREINAMENTO PARA MEMBROS SUPERIORES

1) Em pé, apoiar as costas em uma parede, segurar o haltere em uma das méaos
e flexionar o cotovelo trazendo-o em diregdo ao brago. Repetir o exercicio
lentamente durante 15 vezes. Apos mudar de mao e repetir a mesma série com
0 outro brago. Usar haltere de 2 Kg.

2) Sentado, segurar o haltere em uma das maos e elevar o brago até a altura do
ombro. Repetir o exercicio lentamente durante 15 vezes. Apds mudar de mao e
repetir a mesma série com o outro brago. Usar haltere de 2 Kg.

3) Em pé, apoiado em uma parede com o tronco semi-fletido, segurar o haltere
em uma das méaos e estender o cotovelo empurrando-o para tras. Repetir o
exercicio lentamente durante 15 vezes. Apds mudar de méao e repetir a mesma
série com o outro brago. Usar haltere de 2 Kg.

EXERCICIOS DE TREINAMENTO PARA MEMBROS INFERIORES

1. Sentado, colocar a caneleira em um dos tornozelos e estender o joelho para a frente.
Repetir o exercicio lentamente durante 20 vezes. Apés mudar de perna e repetir a
mesma série com a outra perna. Usar caneleira de 2 Kg.

2. Sentado, colocar a caneleira em um dos tornozelos e com o joelho dobrado elevar o
a perna, retirando-a do chao. Repetir o exercicio lentamente durante 20 vezes. Apos
mudar de perna e repetir a mesma série com a outra perna. Usar caneleira de 2 Kg.

3. Em pé, com as méos apoiadas em uma cadeira, colocar a caneleira em um dos
tornozelos e abrir a perna para o lado, fechando-a em seguida. Repetir o exercicio
lentamente durante 20 vezes. Apés mudar de perna e repetir a mesma série com a
outra perna. Usar caneleira de 2 Kg.

4. Em pé, com as maos apoiadas em uma cadeira, colocar a caneleira em um dos
tornozelos e estender a perna para tras. Repetir o exercicio lentamente durante 20
vezes. Apds mudar de perna e repetir a mesma série com a outra perna. Usar
caneleira de 2 Kg.

VOCE DEVE REALIZAR ESSES EXERCICIOS TODOS OS DIAS DA SEMANA, no horério
que for mais adequado para vocé! Sempre realizar expiracdo no_momento em que vocé
realizar a contragdo muscular. Nado esquega de registrar no diario os dias que vocé nao
realizou os exercicios e o motivo, vocé deve trazer este didrio na préxima consulta com a
equipe.

- IMPORTANTE- VOCE DEVE_CAMINHAR 30 MINUTOS TODOS OS DIAS. Pode ser
intervalado com periodos de repouso, exemplo: 10 minutos continuos de caminhada
(descanso) + 10 minutos continuos (descanso) + 10 minutos continuos (descanso). - Pode
caminhar na rua (plano), na esteira ou fazer esse exercicio aerobico na bicicleta ergométrica
(se vocé possuir).

- Se vocé tiver alguma duvida sobre os exercicios deve ligar para 9841-8290 — Paula.



DIARIO DE REGISTRO — Nome:
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Data

Motivo porque néo realizou os exercicios e/ou a caminhada




