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RESUMO

A Fibrose Cistica (FC) é uma doenga genética autossémica recessiva multissistémica.
Suas principais manifestacGes clinicas sdo o comprometimento respiratério e o digestivo,
podendo haver casos de desnutricdo, levando a um baixo desenvolvimento do organismo e
afetando o sistema muscular. Quanto ao acometimento respiratdrio, sabemos que devido as
alteracdes eletroliticas que tornam as secrecdes mais espessas, aumenta-se a susceptibilidade
as infecgdes, prejudicando a forca muscular respiratdria e contribuindo a manifestacdes de

fadiga e intolerancia ao exercicio.

Sabemos que a reducdo da capacidade de exercicio e da aptiddo aerdbica, por meio do
consumo maximo de oxigénio (VO2 max), estd associada a baixa expectativa de vida. Podemos
avaliar esses dados através do teste de esforco cardiopulmonar (TECP) que atualmente

recomenda-se como rotina em avaliacdes anuais dos pacientes com FC.

Dentre os mecanismos que podem promover a intolerancia ao exercicio temos a
hiperinsuflagdo dindmica (HD), ja que, durante a atividade fisica, o incremento da demanda
ventilatdria em pacientes com limitacdo do fluxo aéreo gera também aumento progressivo do
aprisionamento aéreo estando assim acima dos valores ja eventualmente elevados. Outras
consequéncias importantes associadas a HD incluem o aumento do trabalho respiratério,
limitacdo ventilatéria mecanica precoce, fraqueza muscular inspiratdria e possivel fadiga,
retengdo de CO,, dessatura¢do e efeitos adversos na fung¢do cardiaca. Estudos indicam, que
uma eficiente maneira de obter valores de HD induzida pelo exercicio, seria através da

capacidade inspiratéria (Cl).

Tendo em vista a necessidade de monitorar esses valores, é de extrema importancia a
investigacdo do comportamento desse componente com a fungdo pulmonar e tolerancia ao
exercicio, devido a escassez de estudos relacionados a este assunto na literatura em pacientes

pediatricos ou adolescentes com FC.
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ABSTRACT

Cystic Fibrosis (CF) is a multisystemic autosomal recessive genetic disease. Its main
clinical manifestations are respiratory and digestive impairment, and there may be cases of
malnutrition, leading to a low development of the organism and affecting the muscular
system. As for respiratory impairment, it is known that due to electrolyte changes that make
secretions thicker, susceptibility to infections is increased, impairing respiratory muscle

strength and contributing to manifestations of fatigue and exercise intolerance.

We know that the reduction in exercise capacity and aerobic fitness, through
maximum oxygen consumption (VO, max), is associated with low life expectancy. We can
evaluate these data through the cardiopulmonary exercise test (CPET), which is currently

recommended as a routine in annual evaluations of CF patients.

Among the mechanisms that can promote exercise intolerance are dynamic
hyperinflation (DH), since, during physical activity, the increase in ventilatory demand in
patients with limited airflow also generates a progressive increase in air trapping, thus being
above the already high values. Other important consequences associated with DH include
increased respiratory work, early mechanical ventilatory limitation, inspiratory muscle
weakness and possible fatigue, CO, retention, desaturation and adverse effects on cardiac
function. Studies indicate that an efficient way to obtain exercise-induced DH values would be

through inspiratory capacity (IC).

Considering the necessity of monitoring these values, it is extremely important to
investigate the behavior of this component with pulmonary function and exercise tolerance,
due to the scarcity of studies related to this subject in the literature in pediatric or adolescent

CF patients.
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1. INTRODUCAO

A fibrose cistica (FC) é uma doenca genética autossdOmica recessiva multissistémica. A
doenga é causada por uma mutac¢do no braco longo do cromossomo 7, que se caracteriza pelo
transporte anormal de ions através da membrana epitelial por um defeito na proteina
reguladora de condutdncia transmembrana da FC (CFTR). A CFTR estd presente nas células
epiteliais das vias aéreas, no trato gastrointestinal, nas glandulas sudoriparas e no sistema

geniturinario. (1, 2)

Apesar da CFTR estar relacionada principalmente a um disturbio funcional das
glandulas exdcrinas, afetando os pulmdes, pancreas, intestino, figado, glandulas sudoriparas e
sistema reprodutor, suas principais manifestacdes clinicas sdo o comprometimento
respiratorio e digestivo, podendo haver casos de desnutricdo, levando a um baixo

desenvolvimento do organismo e afetando o sistema muscular. (3)

Quanto ao acometimento respiratério, sabemos que devido as alteracGes eletroliticas
gue tornam as secrecdes mais espessas, aumenta-se a susceptibilidade as infeccdes,
prejudicando a forca muscular respiratéria e contribuindo para a manifestacdo de fadiga e a

intolerancia ao exercicio.

Sabemos que a reducdo da capacidade de exercicio e da aptiddo aerdbica, por meio do
consumo maximo de oxigénio (VO.max), estd associada a baixa expectativa de vida e maiores

indices de hospitalizagées em individuos com FC. (4, 5)

O teste de esforco cardiopulmonar (TECP) é capaz de avaliar a capacidade de resposta
cardiorrespiratéria e muscular de qualquer individuo, seja doente cronico ou saudavel. (6)
Podendo predizer mortalidade, hospitalizacGes e também esta associado a qualidade de vida

(Qv). (7)

Atualmente recomenda-se o uso do TECP como rotina em avaliagGes anuais dos
pacientes com FC. Ele permite discriminar os mecanismos que limitam o exercicio, podendo
também determinar efeitos de intervencbes e programas de reabilitacdo além de avaliar

alteracgGes fisioldgicas relacionadas a progressdo da doenca. (8-11)

Deste modo, a equipe poderad obter resultados relacionados a limitacGes fisicas
ocasionadas pelo exercicio fisico, efeitos adversos na parte muscular, cardiaca e respiratoria e

a sintomatologia associado ao exercicio. (12)
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Dentre os mecanismos que podem promover intolerancia ao exercicio, como por
exemplo o fornecimento anormal de oxigénio e troca gasosa, anormalidades
musculoesqueléticas, mal condicionamento fisico, fungdo pulmonar e forga muscular, temos a
hiperinsuflagdo dinamica (HD) que é outro mecanismo em potencial, no entanto, os dados na
FC sdo limitados. Poucos estudos que ja analisaram uma populacdo de criancas e adolescentes
relatam relacdo entre HD e desempenho no exercicio, ela também esta relacionada a sensacao

de dispnéia durante o exercicio e pode estar presente mesmo em doengas leves. (13)

Em varias outras doencas como a doenca pulmonar obstrutiva cronica (DPOC), a HD é
considerada uma grande limitacdo ao exercicio, devido a restricdes ventilatdrias, no entanto,

sera necessario maiores estudos para entender melhor essa relagdo na FC. (14)
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2. REFERENCIAL TEORICO

2.1 FIBROSE CISTICA

A FC é um transtorno genético autossdmico recessivo comum em caucasianos, com
maior prevaléncia na Europa, América do Norte e Australia. Nos EUA, ela afeta 1 em cada 4000
recém-nascidos. (15) Estima-se que 70.000 pessoas em todo mundo estdo vivendo com FC, e

que aproximadamente 1.000 novos casos sdo diagnosticados a cada ano.

No Brasil a incidéncia de FC é de 1:7.576 nascidos vivos. (16) Dados apontam uma
sobrevida média de 40,7 anos, sendo que 90% da mortalidade é resultado de complicacdes
pulmonares. (17) A FC ainda ndo possui cura, porém ha tratamentos que visam melhorar e

aumentar a sobrevida desses pacientes.
2.1.1 FISIOPATOLOGIA

A FC é uma doenca causada por uma mutacao no braco longo do cromossomo 7, que
se caracteriza pelo transporte anormal de ions através da membrana epitelial por um defeito
na proteina CFTR. A CFTR estd presente nas células epiteliais das vias aéreas, ductos
sudoriparos, pancredticos, arvore biliar, intestino entre outras. A disfuncdo da CFTR afeta
principalmente células epiteliais, embora haja evidéncia de um papel nas células imunes. A
mutacdo no gene da FC provoca auséncia ou mal funcionamento da CFTR, causando
diminuicdo da excrecdo de cloro e aumento da eletronegatividade intracelular, resultando em
maior fluxo de sédio e dgua. Promovendo desidratacdo das secre¢ces mucosas e aumento da
viscosidade, como consequéncia acontece uma rea¢do inflamatdria e posteriormente o
processo de fibrose. As manifestagdes clinicas podem ser muito varidveis, as alteragdes
respiratdrias sdo descritas como as de maior morbidade, porém as manifestagdes digestivas e
nutricionais, manifestacdes hepatobiliares e insuficiéncia pancreatica também sdo

consequéncias da doenga. (1, 15)
2.1.2 DIAGNOSTICO

O algoritmo de triagem neonatal para FC usado no Brasil baseia-se na quantificagdo
dos niveis de tripsinogénio imunorreativo em duas dosagens, sendo a segunda feita em até 30
dias de vida. Frente a duas dosagens positivas, faz-se o teste do suor para a confirmacgdo ou a
exclusdo da FC. A dosagem de cloreto por métodos quantitativos no suor > 60 mmol/l, em
duas amostras, confirma o diagndstico. Alternativas para o diagndstico sdo a identificacdo de

duas mutacdes relacionadas a FC e os testes de funcdo da proteina CFTR. (18, 19)
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Imediatamente apds o diagndstico, é necessario encaminhar o individuo a um centro
de referéncia, pois este necessitard de um manejo multidisciplinar precoce, visando manter o

estado nutricional normal e tratar as infecges respiratérias em tempo oportuno. (20)
2.1.3 MANIFESTAGOES CLINICAS

2.1.3.1 RESPIRATORIAS

Em relagdo ao comprometimento respiratério, estudos relatam sua manifestacdo
responsavel por 90% dos casos de morbidade e mortalidade. As bronquiectasias, frequentes
em pacientes com FC, favorecem o colapso das vias aéreas e o aprisionamento aéreo. O
sintoma respiratério mais frequente relatado é a tosse crénica persistente, além disso a
alteracdo imunoldgica torna os pacientes mais predisponentes a infec¢Ges respiratérias
recorrentes e a evolugdo da doenca acarreta em uma diminuicdo progressiva a tolerancia ao

exercicio.(1, 21)
2.1.4 EXERCICIO FiSICO

O exercicio fisico é definido como a realizagdo regular de atividades fisicas vigorosas e
planejadas, para melhorar o desempenho fisico, fungdo cardiovascular e forca muscular. (22,

23)

O exercicio fisico é um componente importante dos programas de tratamento e
reabilitacdo para pacientes com FC. A atividade fisica contribui consideravelmente para
retardar o declinio da funcdo pulmonar, bem como, melhorar o condicionamento fisico,

densidade éssea e QV. (24)

O exercicio exige uma resposta integrada dos sistemas cardiovascular, respiratério,
musculoesquelético e imunoldgico que estdo ligadas com o progndstico desses pacientes.
Assim, a avaliacdo regular da condicdo fisica e do estado da doenga por meio de testes de
exercicio, deve ser implementada e estimulada, para que se possa ajudar na identificagdo dos
fatores que limitam a capacidade de exercicio, podendo também auxiliar na elaboragdo e
prescricdo do mesmo (25-27). Sabemos que a atividade fisica auxilia na manutenc¢do da fungdo
pulmonar, melhorando a depurag¢do das secre¢des através da combinagdo de hiperventilagao,
vibragao e tosse, facilitando a expectoracdo e o condicionamento dos musculos respiratdrios.

(28)

Apesar dos beneficios fisicos e psicolégicos bem reconhecidos do exercicio na

manuten¢do da salde na FC, a pratica de exercicio costuma estar abaixo dos niveis
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recomendados. Alguns estudos demonstram que os niveis de atividade na vida didria
correlacionam-se significativamente com a tolerancia ao exercicio em pacientes com FC. E
importante identificar fatores relacionados a capacidade aerdbica pois sabemos que o Pico de
captacdo de oxigénio (VO, de pico) é um fator progndstico na FC. Manter altos niveis de

atividade fisica é um objetivo importante no gerenciamento da FC. (29)

A capacidade mdxima ao exercicio em FC é influenciada por vérios fatores, incluindo
idade, sexo, estado nutricional, fungdo pulmonar, massa muscular esquelética, resisténcia e
forca muscular respiratéria, sendo a capacidade maxima ao exercicio um dos marcadores de

progndstico mais confiaveis em FC. (24)
2.1.5 FUNCAO PULMONAR E HIPERINSUFLACAO DINAMICA

A avaliacdo da fun¢do pulmonar ja é rotina para os individuos com FC (30), pois a
evolucdo do comprometimento pulmonar é monitorada pelas varidveis da espirometria. (31,
32) Sabemos que as variaveis da funcdo pulmonar sofrem um declinio ao longo da progressdo
da doenca (33) e a variavel espirométrica de volume expiratério forcado no 12 segundo (VEF;)

¢é descrita como um preditor de morbidade e mortalidade. (34)

A funcdo pulmonar é avaliada através da espirometria ou pletismografia. Sabe-se que
nesta populacdo precocemente ocorre alcaponamento de ar, que é evidenciado pelo aumento
na relacdo volume residual/capacidade pulmonar total (VR/CPT) e diminuicdo dos fluxos
expiratérios dos pequenos volumes pulmonares. A progressdo da doencga é avaliada pelo
estudo da fun¢do pulmonar através da capacidade vital for¢cada (CVF), do VEF; e do fluxo
expiratorio forcado entre 25 e 75% da CVF (FEF25-75). Nas exacerbag¢des pulmonares, o VEF;
e/ ou CVF podem estar diminuidos refletindo no declinio da capacidade funcional, podendo ou

nao ser persistentes, e também no declinio da qualidade de vida do paciente. (30)

A HD é um dos fatores ventilatdrios que pode gerar prejuizos ou incapacidades na
realizacdo de exercicios fisicos, ja que, durante a atividade fisica, o incremento da demanda
ventilatdria em pacientes com limitacdo do fluxo aéreo gera também aumento progressivo do
aprisionamento aéreo, tornando assim a HD acima dos valores ja eventualmente elevados.
Outras consequéncias importantes associadas a HD incluem o aumento da carga elastica e
limiar muscular inspiratdrio resultando no aumento do trabalho respiratério, limitacdo
ventilatoria mecanica precoce, fraqueza muscular inspiratdria funcional e possivel fadiga,
retencdo de CO,, dessaturacdo e efeitos adversos na funcdo cardiaca. Devido a isso da-se a

importancia de monitorar esses valores. Neste contexto, estudos indicam que uma eficiente
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maneira de obter valores de HD induzida pelo exercicio, seria através da capacidade

inspiratoria (Cl). (35, 36)

Sabemos que a hiperinsuflacdo pulmonar reduz a Cl de tal forma que aumenta a
capacidade residual funcional (CRF) durante o exercicio, promovendo aumento da dispneia e
limitacdo a capacidade de exercicio, sendo associada como um dos principais mecanismos

causadores de esforco respiratorio.

Estudos realizados em populagdes com fisiopatologia semelhante a da FC relatam
associacdo direta de exercicio fisico com desenvolvimento de HD, neste caso, devido ao
aumento da CRF, a carga eldstica imposta para respirar aumenta e contribui para a intolerancia
ao exercicio, desta forma, a Cl pode ser calculada a partir da diferenca entre a CPT e a CRF, ou
seja, um aumento da CRF ird provocar diminuicdo da Cl, o que pode comprometer a tolerancia

ao exercicio nos pacientes. (37)

A obstrucdo do fluxo de ar e o aprisionamento aéreo causam hiperinsuflacdo estatica.
A hiperinsuflacdo estatica pode influenciar a taxa maxima de trabalho (Wpico) e o VO, de pico
em adolescentes com FC. Um indice de reserva respiratdria elevada pode distinguir os

pacientes com FC com limitacdo ao exercicio. (38)

A fadiga muscular inspiratdria também pode ser induzida pelo desenvolvimento de HD,
aumentando assim o trabalho ventilatério, podendo causar alteragées na ventilagdo perfusdo
e aprisionamento intrapulmonar, tornando um paciente com FC mais suscetivel a limitacdo

ventilatdria durante o exercicio.

Estudos relatam que devido a obstrucdo do fluxo aéreo, refletida na diminuicdo do
VEF; e na HD, criancas com FC desenvolvem um padrdo respiratorio rapido durante o
exercicio, aumentando assim, o trabalho de respiracdo e custo de oxigénio. Uma funcdo
muscular inspiratéria diminuida observada em pacientes com FC levard a uma fadiga muscular

inspiratdria mais rapida, o que contribui para a capacidade reduzida de exercicio. (39)

Além disso, em algumas doencas cronicas respiratérias o desenvolvimento da HD é um
importante fator limitante da capacidade de exercicio. Devido a HD pode haver diminui¢cdo do
comprimento muscular inspiratdria, o que reduz a capacidade de geracdo de forca desses
musculos. Resultando em maior sensacdo de esforco respiratério, aumento da demanda

energética e uma maior fadigabilidade muscular inspiratéria. (40-42)
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Estudos realizados em popula¢des de pacientes jovens com doengas na qual a sua
fisiopatologia é semelhante a da FC mostram significativa relacdo da HD com baixa tolerancia
ao exercicio e declinio da fungao pulmonar, porém ha escassez de estudos relacionados a este
assunto na literatura em pacientes pediatricos ou adolescentes com FC, fazendo-se necessario
a investigacdo do comportamento desse componente com a funcdo pulmonar, tolerancia ao

exercicio e suas manifestagdes clinicas.
2.1.6 FORGCA MUSCULAR PERIFERICA

O desenvolvimento da forca muscular periférica esta associado a fatores como idade,
sexo, maturacdo sexual, nivel de atividade fisica, altura e indice de massa corporal (IMC). Entre
esses fatores, a estatura costuma ter uma forte correlacdo positiva com o desenvolvimento de
forga, seguido pelo IMC. Além do fato, de estudos demonstrarem relagao entre a diminuicao
da for¢ca muscular periférica em criancas com FC com alteracGes na sua funcdo pulmonar (43),
tornando esses dados muito importantes para compor o progndstico desse paciente e poder

entender a sua relagdo com o seu condicionamento aerdbico.

Para a realizacdo do teste de forca de preensdo palmar (FPP), através da
dinamometria, o avaliado ficard confortavelmente sentado em uma cadeira sem apoio de
bracos, com os pés apoiados no chdo e a coluna ereta, mantendo o angulo de flexdao do joelho
em 902, o ombro posicionado em adug¢do e rotagdo neutra, cotovelo em flexao de 90 graus,
antebraco na posicdo neutra e com o punho podendo variar da posicdo de 02 a 302 de
extensdo e entre 0 a 15 graus de aduc¢do, a mdo do membro ndo testado ficard em repouso

sobre a coxa do mesmo lado. (44-46)

Apds o posicionamento correto do participante, serd orientado a apertar o
dinambémetro com o esfor¢co isométrico maximo, tendo que manter por 3 segundos. Serdo
realizadas 3 afericdes em cada mdo com o tempo de descanso de 30 segundos entre uma
medida e outra, bilateralmente. O valor considerado sera a média entre os testes. Os dados
coletados serdo comparados com medidas de criangas e adolescentes saudaveis, ja verificados

em outros estudos. (44-46)
2.2 TESTE DE ESFORCO CARDIOPULMONAR

O TECP cada vez mais vem sendo implementado na rotina de check-up dos pacientes

com FC, tendo em vista que ele é considerado padrdo ouro para avaliar a capacidade
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cardiorrespiratéria, tolerancia ao exercicio, respostas a intervencGes e para avaliar o

prognéstico e evolugdo da doencga. (14)

A aptiddo cardiorrespiratéria reflete a capacidade geral do sistema cardiovascular e
respiratorio e também a capacidade de realizar exercicios prolongados, dindmicos ou que
envolvam grande musculos do corpo, ela é uma medida direta da capacidade funcional

aerdbica. (47)

O protocolo de ciclo incremental para fadiga volitiva foi baseado no protocolo de
Godfrey. Este é o protocolo mais utilizado para a realizacdo deste teste e o mesmo foi
adaptado para comtemplar as caracteristicas dos pacientes da nossa amostra. Ele baseia-se em
incrementos ajustados conforme a altura do individuo, aonde a taxa de trabalho comecgava em
5W para individuos com altura até 120cm, 10W para altura entre 120-150cm ou 15W/min para

aqueles individuos com altura igual ou superior a 150cm. (12)

O aquecimento consistiu em 3 minutos de pedalada sem carga e apdés com o
incremento da carga ao longo do resto da duracdo do teste. O teste foi encerrado quando o

paciente ndo conseguiu mais manter uma cadéncia acima de 60 rpm. (48)

O exame foi realizado em sala ampla, adequadamente iluminada, limpa e com controle
da temperatura ambiente e umidade relativa do ar. A sala dispds de espaco adequado para
acomodar todo o equipamento necessario para a realizagdo dos testes bem como espacgo para
a circulagdo de pelo menos trés pessoas, caso houvesse necessidade de acesso as situagoes
emergenciais. O teste foi agendado previamente e realizado em um Unico momento na

presenga de um fisioterapeuta e um médio devidamente treinados.

Os pacientes estavam usando roupas e sapatos adequados para a pratica de exercicios.
Durante a realizagdo do teste os pacientes ndo puderam comunicar-se com o examinador. O
paciente foi monitorado através de um eletrocardidgrafo e um tracado foi registrado
continuamente durante o teste. Ao iniciar o exercicio o individuo estava com uma mascara
oronasal que ndo permitiu qualquer escape de ar. A escala de Borg foi apresentada ao
paciente em formato de poster e o paciente indicou manualmente a sensa¢do subjetiva de
cansa¢o em membros inferiores e dispneia. Foram observados e anotados sinais e sintomas do
paciente, tais como palidez, tontura, sudorese, fadiga e dispneia, relacionando-as a condi¢do

hemodinamica e a resposta eletrocardiografica ao esforgo. (49)
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Um computador central controlou o funcionamento do ergometro (bicicleta) e demais
equipamentos periféricos (oximetro, monitor de pressdo). O ergometro ligado a interface de
comunicagdo com o computador central, enviou dados de velocidade, ciclos e comandos de
variagdo de carga. (49) As medidas da ventilagdo durante o exercicio foram realizadas através

de um fluxébmetro que registrou as medidas das trocas gasosas a cada ciclo respiratério.

As informacoes relativas a ventilacdo e as fracOes expiradas de oxigénio (FEO,) e de gas
carbbnico (FECO,;) foram enviadas ao computador durante a realizagdo do teste
ergoespirométrico. Além destas varidveis foram registradas o consumo de oxigénio (VO,);
producdo de gas carbdnico (VCO,), equivalentes ventilatérios do oxigénio (VE/ VO,) e do gas

carbdnico (VE/ VCO3), pulso de oxigénio (VO,/FC), quociente respiratério (RQ). (49)

Durante a fase inicial do TECP o paciente foi solicitado a fazer uma inspiracao profunda
sustentada para que pudéssemos identificar a presenca de hiperinflacdo estatica, feito isso o
paciente foi instruido a seguir o teste de maneira convencional. A cada 2 minutos do TECP o
paciente foi solicitado a realizar a mesma manobra de inspiracdo profunda sustentada para
avaliar a HD. Os individuos foram instruidos a inspirar no final da expiracdo normal, até que
seus pulmdes estivessem cheios. A manobra terminou com a expiragdo ndo forgada. Os
individuos receberam incentivo verbal durante a manobra de Cl para inspirar ao maximo. A Cl
representa o volume inalado do final da expiracdo normal até a inspiragdo maxima (CPT). Para
a medida da HD a média de pelo menos trés manobras foram relatas e a mudanca da Cl do
repouso para o pico do exercicio foi avaliada e os valores obtidos foram comparados e
analisados posteriormente (14, 50, 51). Uma diminuicdo da Cl reflete um aumento no volume

de ar presente no pulmao (retencdo de ar) durante o exercicio (HD). (13)
2.3 ESCORE DE SHWACHMAN-KULCZYCKI

O escore Clinico de Shwachman-Kulczycki tem como objetivo avaliar a gravidade da
doencga e detectar os efeitos dos possiveis tratamentos propostos. Este sistema de avaliacdo
clinica considera quatro diferentes caracteristicas (atividade geral, exame fisico, nutricdo e
achados radioldgicos do tdrax), sendo cada uma delas pontuadas em uma escala de 5 a 25
pontos (melhor desempenho, maior pontuac¢do), sendo que um escore final de 100 pontos

representaria o paciente em é6tima condicdo clinica. (52)



Quadro 1 - Escore Clinico de Shwachman-Kulczycki®*
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Graduacgao Pontos Atividade Geral Exame Fisico Nutrigao Achados radiolégicos
Excelente 25 Atividade Normal. Ndo tosse.  Mantém peso e Campos pulmonares
(86-100) integra. Brinca, FC e FR normais. altura acima do limpos.
joga bola. Vai a Pulmdes livres. Boa  percentil 25. Fezes
escola postura. bem formadas. Boa
regularmente, musculatura e tonus.
etc.
Bom 20 Irritabilidade e FC e FR normaisem Peso e altura entre Pequena acentuagdo
(71-85) cansago no fim repouso. Tosse percentis 15-20. datrama
do dia. Boa rara. Pulmdes Fezes discretamente  vasobrdnquica.
freqiiéncia na livres. Pouco alteradas. Enfisema discreto.
escola. enfisema.
Médio 15 Necessita Tosse ocasional, as  Peso e altura acima Enfisema de média
(56-70) repousar vezes de manha. FR  do 32 percentil. Fezes intensidade. Aumento
durante o dia. levemente anormais, pouco da trama
Cansaco facil aumentada. Médio  formadas. Distensdo  vasobrdnquica.
apods exercicios. enfisema. Discreto abdominal.
Diminui a baqueteamento de  Hipotrofia muscular.
freqiiéncia a dedos.
escola.
Moderado 10 Dispnéia ap0s Tosse freqliente e Peso e altura abaixo Moderado enfisema.
(41-55) pequenas produtiva, retracio  do 32 percentil. Fezes  Areas de atelectasia.
caminhadas. tordcica. Enfisema anormais. Volumosa  Areas de infeccdo
Repouso em moderado, pode reducdo da massa discreta.
grande parte. ter deformidades muscular. Bronquiectasia.
do térax.
Baqueteamento 2 a
3+.
Grave 5 Ortopnéia. Tosse intensa. Desnutri¢do intensa. Extensas alteragoes.
(<40) 5 Confinado ao Periodos de Distensdo abdominal. Fenémenos
leito. taquipnéia e Prolapso retal. obstrutivos. Infecgdo,

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

atelectasia,
bronquiectasia.

FC: frequéncia cardiaca; e FR: frequéncia respiratoria.

2.4 ESCORE RADIOLOGICO DE BRASFIELD

O escore radioldgico de Brasfield foi criado em 1979 por Brasfield no Alabama, Estados

Unidos. E tem por objetivo quantificar as alteracdes pulmonares com base na radiografia de

térax. Ele tem como base as principais alteracGes radiolégicas associadas a FC e as suas
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categorias consistem em: aprisionamento aéreo, opacidades lineares (acentuacdo das imagens

brénquicas), lesGes cistico-nodulares, grandes lesGes e gravidade geral das lesdes.

As trés primeiras sao classificadas de 0 a 4 pontos e as duas ultimas de 0 a 5 pontos. O
resultado de cada uma delas é somado e subtraido de 25, a fim de se adequar ao escore de

Shwachaman-Kulzycki.

O escore de Brasfield possui ampla aplicabilidade e reprodutibilidade pois esta
correlacionado com as provas de func¢dao pulmonar (CVF e VEF;) e outros marcados importante

na FC. (53, 54)

Quadro 2 - Escore Radioldgico de Brasfield>?

Aprisionamento Distensdo pulmonar generalizada com 0 ausente
aéreo convexidade esternal, depressdo do diafragma 1 a 4, conforme a intensidade
e/ou cifose toracica

Acentuacdo das Densidades lineares em decorréncia da dilatacdo 0 ausente
imagens bronquica, paralelas ou entrecruzadas 1 a 4, conforme a intensidade
brénquicas Opacidades circulares com espessamento da
parede brénquica
Lesdes cistico- Opacidades arredondadas, pequenas e multiplas 0 ausente
nodulares =ou>0,5 cm, com centros radiopacos ou 1 a 4, conforme a intensidade
radiolucentes

Grandes lesGes Atelectasias lobares ou segmentares; ou 0 ausente
consolidagdo; inclui pneumonia 3 atelectasia lobar/segmentar
5 atelectasias multiplas

Gravidade geral Impressdo da completa gravidade das alteragdes 0 ausente
radioldgicas 1 a 4, conforme a intensidade
5 complicagdes
cardiomegalia/pneumotdrax

2.5 QUESTIONARIO DE QUALIDADE DE VIDA

Segundo a Organizagdo Mundial da Saude (OMS), QV representa “a percepcao do
individuo, tanto de sua posi¢do na vida, no contexto cultural e nos sistemas de valores nos
quais se insere, como em rela¢do aos seus objetivos, expectativas, padrées e preocupac¢des”.
Dessa forma, para ter boa QV é preciso que o individuo estabeleca uma boa relagdo entre os
dominios social, psicoldgico e fisico, inserindo suas expectativas no contexto em que vive (55,

56).
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A importancia de mensurar QV em FC foi descrita pela primeira vez em 1986 por um
grupo de especialistas e, desde entdo, a QV nesse grupo de pacientes passou a ser avaliada,
tendo em vista 0 modelo de outras doencas crdénicas, pelo fato de essa também demandar um

tratamento tdo complexo quanto o da FC (55, 56).

O Questionario de qualidade de vida foi descrito pela primeira vez em 1996 na Franga,
e foi denominado Cystic Fibrosis Questionaire Revised (CFQ-R). Em 2005, Quittner at al.
Realizaram sua traducgdo para lingua inglesa, com vantagens adicionais, como possibilidade de
sua aplicagdo em criangcas menores (6 a 11 anos). Em 2006, o CFQ foi traduzido e validado para

lingua portuguesa. A traducdo foi feita do questionario em inglés. (55, 56)

Inicialmente, todos os pacientes que preencherem os critérios de inclusdo para o
estudo responderdo o questionario de qualidade de vida (Anexos C, D e E). Este instrumento
permite avaliar o impacto da doenca quanto ao aspecto fisico, emocional e social do
tratamento do doente e seus familiares, e é apresentado em quatro versoes, sendo elas: para
populacdo de 6 a 11 anos, de 12 a 13 anos e maior de 14 anos. Uma ultima versdo é destinada

aos pais das criangas menores de 13 anos. (57)

3. JUSTIFICATIVA

Devido a escassez de estudos relacionados a este assunto na literatura em pacientes
pediatricos ou adolescentes com FC, faz-se necessario a investigacdo do comportamento desse
componente e sua relagdo com a fungdo pulmonar, tolerancia ao exercicio e manifestagées

clinicas.

4. OBIETIVOS

4.1 OBJETIVOS GERAIS

Investigar a presenca de HD em criangas e adolescentes com FC e relacionar com

desfechos clinicos e funcionais.
4.2 OBJETIVOS ESPECIFICOS

- Determinar a correlacdo entre Cl e demais varidveis metabdlicas do TECP com os

volumes e capacidades pulmonares, avaliada por espirometria e pletismografia.
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- Determinar a correlagdo entre Cl e demais varidveis metabdlicas do TECP com as
variaveis clinicas e radiolégicas, avaliadas com o uso dos escores de Shwachman-Kulczycki e

radioldgico de Brasfield, em criangas com FC.

- Determinar a correlacdo entre Cl e demais varidveis metabdlicas do TECP e o

questionario de qualidade de vida especifico para FC.

- Determinar a correlacdo entre a Cl, dispneia e sensacdo de fadiga em membros

inferiores através da escala de Borg durante o TECP.
- Determinar a correlagao entre HD e forca muscular periférica.

- Determinar a correlacdao entre a HD e frequéncia de interna¢des hospitalares no

periodo de um ano.
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6. CONCLUSOES

Este trabalho teve como objetivos principal investigar a presenca de HD em criangas e

adolescentes com FC e relacionar com desfechos clinicos e funcionais.

Os resultados demonstraram que ha prevaléncia de pacientes com HD de 42,4%,
medida durante o TECP em criangas e adolescentes com FC. Na comparacdo entre os grupos
de pacientes com HD e sem HD com as varidveis clinicas e funcionais, ndo foi encontrada
diferencas significativas. Entretanto, a Cl média correlacionou-se positivamente com VO, de

pico, Carga, Idade, CVF, VEF; e Dinamometria Média.

7. CONSIDERACOES FINAIS

Esse estudo trouxe beneficios para os voluntdrios envolvidos e para o servico do
ambulatério de pneumologia, pois oportunizou explorarmos um tema pouco conhecido nesta
populacdo. Isto viabilizou uma maior compreensdao das condi¢cdes dos individuos, o que
possibilita o desenvolvimento de novas abordagens terapéuticas. Os participantes e seus
responsdveis demonstraram interesse em participar do estudo e ndo houve nenhuma

desisténcia no decorrer da coleta.

Houve grande participacdo da equipe multidisciplinar para realizacdo desse estudo e

os resultados de desempenho de cada paciente eram informados aos profissionais da equipe.

A realizacdo desse estudo trouxe grande aprendizado sobre a correlagdo da HD com as
demais variaveis do TECP, teste de funcdo pulmonar, forca de preensdo palmar e qualidade de

vida de criancas e adolescentes com FC.

Observamos que nesta amostra de pacientes ndo houve diferencas significativas entre

os individuos com HD e sem HD.
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8. ANEXOS

ANEXO A - Termo de Consentimento Livre e Esclarecido para os Pais ou Responsavel

Estamos convidando o paciente pelo qual vocé é responsavel a participar do projeto de
pesquisa. Esta pesquisa tem por objetivo fazer uma comparagao com os achados clinicos e os
testes de funcdo pulmonar, e teste cardiopulmonar em paciente com fibrose cistica. A
pesquisa contara com a participa¢do voluntdria das criangas e adolescentes com fibrose cistica
(FC) em acompanhamento no ambulatério de Pneumologia Infantil do HCPA. Neste estudo, o
paciente realizard os exames de rotina na vinda ao ambulatério como a espirometria (exame
em que ele assopra com o bocal num aparelho). Sera realizado também o teste de esforco
cardiopulmonar que avalia o consumo de oxigénio (teste de pedalar com uma mascara presa
no rosto). Assim como a pletismografia que avaliara o volume de gés toracico e a resisténcia da
via aérea, neste teste o paciente ficard sentado em uma cabine e receberd orientacdes do
terapeuta. O Paciente serd submetido a medicdo da forca de preensao palmar através de um
dinamOmetro palmar, neste teste o paciente ficara confortavelmente sentando em uma
cadeira sem bracos e ao comando do avaliador serd solicitado a fazer uma contragdo
isométrica sustentada por 3 segundos, o teste serd repetido trés vezes para cada braco.
também responderd algumas perguntas sobre como ele se sente em casa realizando algumas
tarefas, para que possamos avaliar a qualidade de vida dele em relacdo a fibrose cistica. Os
testes que o paciente fard neste estudo podem apresentar cansaco fisico e dores nas pernas,
mas todos os testes também podem ser interrompidos caso o paciente ndo se sinta
confortdvel no momento. O estudo ndo prevé pagamento de nenhum valor a seus voluntdrios
por sua participacdao e também nao trara nenhum custo financeiro aos seus voluntdrios. Caso
seja necessdrio, poderd haver ressarcimento para transporte por parte dos pesquisadores. Os
beneficios desse estudo s3o de conhecer melhor a evolugdo da doenga dos pacientes com FC
do ambulatério de Pneumologia Infantil do HCPA e assim poder estabelecer protocolos de
tratamentos que sejam adequados aos pacientes. Os pesquisadores se comprometem a
manter a confidencialidade dos dados de identificagdo pessoal dos participantes e os
resultados serdo divulgados de maneira agrupada, sem a identificacdo dos pacientes que

participarao.

O consentimento podera ser retirado, a qualquer momento, sem comprometer o

acompanhamento do paciente com a instituicdo.
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Em caso de quaisquer duvidas poderdo entrar em contato a qualquer momento com as
pesquisadoras: Paula Rovedder, telefone 51 - 98418290 ou Gabriela Bretos, telefone 51-
998892772. No Ambulatério de Pneumologia Infantil do HCPA — Zona 4 todas as quartas-feiras
e sextas-feiras das 8h as 12h. Também no Comité de Etica e Pesquisa poderda ser contatado
para esclarecimentos e duvidas, no 22 andar do HCPA, sala 2227 ou pelo telefone 51

33597640, das 8h as 17h, de segunda a sexta.

Este termo sera elaborado em duas vias, sendo que uma ficara com os pesquisadores e a outra

com o responsavel pelo paciente voluntario.

Nome do paciente: Assinatura:
Nome do responsavel: Assinatura:
Nome do pesquisador: Assinatura:

Local e data:




ANEXO B - Escala de Borg

0 Nenhuma
0,5 Muito, muito leve

1 Muito leve

2 Leve

3 Moderada

4 Pouco intensa

5 Intensa

6 .

7 Muito intensa

8.

9 Muito, muito intensa
10 Maxima
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ANEXO C - Questiondrio de qualidade de vida para criangas de 6 a 11 anos

Este questionario é formatado para uso do entrevistador. Por favor, use esse formato para
criancas mais jovens. Para criangas mais velhas, que parecem ser capazes de ler e responder
aos questionarios sozinhas, como as de 12 a 13 anos, use este questionario na forma de auto-
avaliacao.

Para cada secdo do questionario, hd instrucbes para o entrevistador. Estas instru¢des que vocé
deve ler para a criancga estdo assinaladas entre aspas. As instrucdes que vocé deve seguir estao
sublinhadas e colocadas em italico.

Entrevistador: Por favor faca as sequintes perguntas:

A) Qual a data de seu nascimento?
Dia Més  Ano

B) Vocé é?
Menino Menina

C) Durante as Ultimas duas semanas vocé esteve de férias, faltou a escola por razées
NAO relacionadas a sua saude?
Sim N3o

D) Qual das seguintes descreve de melhor maneira a sua origem?

1 Branca 2 Negra 3 Mulata
4 QOriental 5 Indigena 6 Outra (qual?)
7 Prefere ndo responder 8 Nao sabe responder

E) Em que série vocé esta agora?
1 Infantil (jardim de infancia) 2 19série 3 29%érie 4 39érie

5 49 série 6 52 série 7 62 série 8 7%série 9 N3o estd na escola

Entrevistador: Por favor leia o sequinte para a crianca:

“Estas questdes sao feitas para as criangas que, como vocé, tém fibrose cistica. Suas respostas
vao nos ajudar a entender como esta doenga é e como seu tratamento Ihe ajuda. Responder
estas questdes vai ajudar vocé e a outros como vocé, no futuro. Para cada questdo que eu
pergunto, escolha uma resposta no cartdo que vou mostrar para vocé.”

*Apresente o cartdo laranja para a crianca.

Olhe para este cartdo e leia comigo o que ele diz: Sempre é verdade, Quase sempre é
verdade, As vezes é verdade ou Nunca é verdade.
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“Aqui esta um exemplo: Se eu perguntasse a vocé se Sempre € verdade, Quase sempre é
verdade, As vezes é verdade ou Nunca é verdade que os elefantes voam, qual das 4
respostas do cartao vocé escolheria?”

*Apresente o cartdo azul para a crianca.

“Agora olhe para este cartdo e leia comigo o que diz: Sempre / Frequentemente / As
vezes / Nunca.

“Aqui esta um outro exemplo: Se eu perguntasse se vocé vai para a lua Sempre /
Frequentemente / As vezes / Nunca, qual das respostas do cartdo vocé escolheria?”

*Apresente o cartdo laranja para a crianca.

“Agora eu vou fazer algumas perguntas sobre sua vida de todos os dias.”
" A AN
Fale-me se vocé acha que o que eu vou ler para vocé.” Por

favor assinale o quadrado da resposta da crianca.

“Durante as Ultimas duas semanas.”

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

1.Vocé conseguiu  andar  tdo
depressa quanto os outros

2.Vocé conseguiu subir as escadas
tdo depressa quanto os outros

3.Vocé foi capaz de correr, pular e
brincar o quanto vocé queria

4.Vocé conseguiu correr tao rapido e
por tanto tempo quanto os outros

5.Vocé conseguiu participar de
esportes que vocé gosta (como
nadar, dangar, jogar futebol e
outros)

6.Vocé teve dificuldade de carregar
ou levantar coisas pesadas como
livros, mochilas e maleta da escola
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Entrevistador: Mostre o cartdo azul para a crianca.

Por favor assinale o quadrado indicando a resposta da crianca.

“E durante as Ultimas duas semanas, diga-me com que frequéncia:”

Sempr Frequente | As Nunc
e mente vezes |a

7.Vocé se sentiu cansado(a)

8. Vocé se sentiu bravo(a)

9. Vocé se sentiu irritado(a)

10. Voceé se sentiu preocupado(a)

11. Vocé se sentiu triste

12. Vocé teve dificuldade em adormecer

13. Vocé teve sonhos ruins ou pesadelos

14. Voceé se sentiu bem consigo mesmo(a)

15. Vocé teve problemas para comer

16. Vocé teve que parar de brincar ou jogar
por causa dos seus tratamentos

17. Vocé foi forgado(a) a comer

Entrevistador: Apresente o cartdo laranja a crianca.

“Agora diga se vocé acha que o que estou lendo para vocé Sempre é verdade, Quase
sempre é verdade, As vezes ¢é verdade ou Nunca é verdade.”

Por favor assinale o quadrado indicando a resposta da crianca.

“Durante as Ultimas duas semanas:”
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Sempre
é
verdade

Quase
sempre é
verdade

As vezes
é verdade

Nunca

verdade

18. Vocé conseguiu fazer todos os
seus tratamentos

19. Vocé gostou de comer

20. Vocé brincou muito com os
amigos

21. Vocé ficou em casa mais que
vocé queria

22. Voce se sentiu bem dormindo
fora de casa (na casa do amigo,
parente ou outro

lugar)

23. Voceé se sentiu excluido(a)

24. Vocé convidou com frequéncia
0S amigos para a sua casa

25. Voce foi “gozado(a)” por outras
criangas

26. Vocé se sentiu bem falando
sobre sua doenga com outros
(amigos, professores)

27.Vocé pensou que era muito
pequeno(a)

28. Vocé pensou que era muito
magro(a)

29. Vocé pensou que vocé era
diferente fisicamente dos outros de
sua idade

30. Fazer seus tratamentos deixou
vocé chateado(a)




Entrevistador: Apresente o cartdo azul para a crianca novamente.

Assinale o guadrado indicando a resposta da crianca.

“Diga-me quantas vezes nas Ultimas duas semanas:”
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Sempre Frequentement
e

As
vezes

Nunca

31. Vocé tossiu durante o dia

32. Vocé acordou a noite por causa
da tosse

33. Vocé tossiu com catarro

34. Vocé teve falta de ar

35. Seu estdmago doeu

Por favor, assegure-se que todas as guestdes foram respondidas.

OBRIGADO POR SUA COOPERACAOQ!
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ANEXO D - Questiondrio de fibrose cistica — Criangas de 12 a 13 anos

Este questionario é destinado aos adolescentes que, como vocé, tém fibrose cistica. Suas
respostas nos ajudardo a entender esta doenca e como os tratamentos podem ajudar vocé.
Assim, respondendo estas questdes, vocé ajudard a vocé mesmo e a outros com fibrose cistica
no futuro.

Por favor, responda todas as questdes. Ndo ha respostas erradas ou certas. Se vocé nio
estd seguro quanto a resposta, escolha a que parece mais préxima da sua situacao.

Por favor, complete as informagdes abaixo:

A) Qual a data de seu nascimento?
Dia Més  Ano

B) Vocé é?
Masculino Feminino

C) Durante as Ultimas duas semanas vocé esteve de férias, faltou a escola por razées
NAO relacionadas a sua saude?
Sim  Nao

D) Qual das seguintes descreve de melhor maneira a sua origem?

1 Branca 2 Negra 3 Mulata
4 Qriental 5 Indigena 6 Outra (qual?)
7 Prefere nao responder 8 Ndo sabe responder

E) Em que série vocé esta agora?
1 59érie 2 62série 3 7%érie 4 89érie

512 ano do ensino médio 6 ndo esta na escola

Por favor, assinale o quadrado que indica a sua resposta.

Durante as Ultimas duas semanas em que nivel vocé teve dificuldade para:

Sempre é | Quase As Nunca
verdade sempre é vezes é | é
verdade verdade | verdad
e

1. Vocé é capaz de andar tdo
depressa quanto os outros

2. Vocé foi capaz de subir escadas tao
depressa quanto os outros
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3. Vocé foi capaz de correr, pular e
brincar o quanto vocé queria

4. Vocé foi capaz de correr tdo rapido e
por tanto tempo quanto os outros

5. Vocé foi capaz de participar de
esportes que vocé gosta (como nadar,
dangar, jogar futebol e outros)

6. Vocé teve dificuldade carregar ou
levantar objetos pesados como livros,
mochilas e maleta da escola

Por favor, assinale o quadrado, indicando sua resposta.

Durante as ultimas duas semanas indique quantas vezes:

Sempre

Frequentemente

As
vezes

Nunca

7.Vocé se sentiu cansado(a)

8. Vocé se sentiu bravo(a)

9. Vocé se sentiu irritado(a)

10. Vocé se sentiu preocupado(a)

11. Vocé se sentiu triste

12. Vocé teve dificuldade em
adormecer

13. Vocé teve sonhos ruins ou pesadelos

14. Vocé se sentiu bem consigo
mesmo(a)
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15. Vocé teve problemas para comer

16. Vocé teve que parar de brincar ou

jogar por causa dos seus tratamentos

17. Vocé foi obrigado(a) a comer

Por favor, assinale o quadrado, indicando sua resposta.

Durante as Ultimas duas semanas:

Sempre
e
verdade

Quase sempre
e
verdade

As vezes
é
verdade

Nunca
é
verdade

18. Vocé foi capaz de fazer todos os
seus tratamentos

19. Vocé gostou de comer

20. Vocé ficou muito com os
amigos

21. Vocé ficou em casa mais tempo
do que vocé queria

22. Vocé se sentiu bem dormindo
fora de casa (na casa do amigo,
parente ou outro

lugar)

23. Voce se sentiu excluido(a)

24. Vocé convidou com frequéncia
0S amigos para a sua casa

25. Voce foi “gozado(a)” por outras
criangas

26. Vocé se sentiu bem falando
sobre sua doenga com outros
(amigos, professores)
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27.Vocé pensou que era muito
pequeno(a)

28. Vocé pensou que era muito
magro(a)

29. Vocé pensou que vocé era
diferente fisicamente dos outros de
sua idade

30. Fazer seus tratamentos deixou
vocé chateado(a)

Por favor, assinale o quadrado, indicando sua resposta.

Durante as Ultimas duas semanas:

Sempre

Frequentement
e

As
vezes

Nunca

31. Vocé tossiu durante o dia

32. Vocé acordou a noite por causa
da tosse

33. Vocé tossiu com catarro

34. Vocé teve falta de ar

35. Seu estdmago doeu

Por favor, verifigue se vocé respondeu a todas as questdes.

OBRIGADO POR SUA COOPERACAO!




42

ANEXO E - Questionario de fibrose cistica — adolescentes e adultos (pacientes acima
de 14 anos)

A compreensado do impacto da doenca e dos tratamentos tém na sua vida didria pode ajudar a
equipe profissional a acompanhar sua saude e ajustar os seus tratamentos. Por isso, este
guestionario foi especificamente desenvolvido para pessoas portadoras de fibrose cistica.
Obrigado por completar o questionario.

Instrucdes: as questdes a seguir se referem ao estado atual da sua salde e como vocé a
percebe. Essa informacdo vai permitir que a equipe de saide entenda melhor como vocé se
sente na sua vida diaria.

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

SESSAO |I: DEMOGRAFIA

Por favor, complete as informagdes abaixo:

A) Qual a data de seu nascimento?
Dia Més  Ano

B) Qual seu sexo?
Masculino Feminino

C) Durante as Ultimas duas semanas vocé esteve de férias, faltou a escola ou ao
trabalho por razdes NAO relacionadas a sua satde?
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 22 casamento 7 Juntado(a)

E) Qual a origem dos seus familiares?
1.Branca 2 Negra 3 Mulata

4 QOriental 5 Indigena 6 Outra (qual?)
7 Prefere ndo 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 frequentou a escola

43

G) Qual das seguintes opc¢des 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
N3o vai a escola ou trabalho por causa da satude
N3o trabalha por outras razoes
SEGAO II. 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 Pouca Alguma
Dificuldade | dificuldade | dificuldade

Nenhuma
dificuldade

1. Realizar atividades
vigorosas como correr ou
praticar esportes

2. Andar tdao 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:
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Sempre | Frequentemente| As vezes | 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

Por favor, circule o nimero que indica a sua resposta. Escolha, por favor,

apenas uma Pensando sobre o seu estado de salde nas Ultimas duas semanas:

13. Qual é a sua dificuldade para andar?

1 Vocé consegue andar por longo periodo, sem se cansar

2 Vocé consegue andar por longo periodo, mas cansa

3 Vocé nao consegue andar por longo periodo porque se cansa rapidamente
4 Vocé evita de andar, sempre que é possivel, porque é muito cansativo

14. O que vocé 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 sua vida diaria dificil?

1. Nem um pouco.
2. Um pouco.

3. Moderadamente.
4. Muito.
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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 medicac¢des, diariamente?
1 N3o é dificil.
2 Um pouco dificil.

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 Ultimas duas semanas, indique na sua opinido em
gue grau, as sentencas abaixo sdo verdadeiras ou nao:

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

19. Eu tenho dificuldade de recuperar
apos esforgo fisico

20. Eu preciso limitar atividades
intensas como correr ou jogar

21. Eu tenho que me esforgar 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)
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25. Eu acho que minha aparéncia é
diferente dos outros da minha idade

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 os 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 sua resposta.

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

1 Vocé nao teve problemas

2 Vocé conseguiu manter atividades, mas foi dificil.

3 Vocé ficou para tras.

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

36. Quantas vezes voceé faltou a escola, ao trabalho ou ndo conseguiu fazer suas atividades
diarias por causa da sua doencga ou dos seus tratamentos nas Gltimas duas semanas?

Sempre Frequentemente 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

SEGCAO IV. DIFICULDADE NOS SINTOMAS

Por favor assinale a sua resposta.
Indigue como vocé tém se sentido durante as Gltimas duas semanas.

Muito(a) Algum(a) Um pouco | 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?

*Va para a questdo 44

43. O seu catarro (muco) tem sido predominantemente:
Claro Claro para amarelado Amarelo-esverdeado

Verde com tracos de sangue  Nao sei

Com que frequéncia nas ultimas duas semanas:

Sempre | Frequentemente | As vezes | Nunca

44, \Vocé tem chiado?

45, Vocé tem tido falta de ar?
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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, verifigue se vocé respondeu atodas as questdes.

OBRIGADO POR SUA COOPERACAO!



