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RESUMO 1

Objetivos: O exercicio fisico regular em pacientes com fibrose cistica (FC) auxilia no
condicionamento aerobico e diminui a progressdo da doenga, proporcionando melhor
qualidade de vida. O objetivo desse estudo foi avaliar os efeitos de um programa de exercicio
fisico aerdébico baseado na orientacdo verbal e instrumental na capacidade funcional e na
qualidade de vida.

Métodos: O Estudo constituiu-se de um ensaio clinico, randomizado, de orientagdes para o
exercicio fisico realizado em um centro de FC. Os pacientes foram alocados em dois grupos,
intervencdo e controle, sendo 17 pacientes no grupo intervencdo (G1) e 17 para 0 grupo
controle (G2). A coleta de dados ocorreu durante o periodo de outubro de 2010 a outubro de
2011, e a populagdo em estudo consistiu em criangas e adolescentes com FC e idade entre sete
e 20 anos.A intervencdo foi um manual de orientagBes com exercicios fisicos aerobicos e
reforco das orientagdes por meio de contato telefénico a cada duas semanas.

Resultados: Foram estudados 34 pacientes com FC, sendo que 20 pacientes (58,8)% eram do
sexo masculino. Os grupos eram semelhantes no momento basal, sendo que no G1 seis
pacientes (35,2%) referiram praticar exercicio fisico regularmente, a média de idade foi de
13,40+2,81 anos, do percentual do previsto do volume expiratério forcado no primeiro
segundo (VEF1%) foi de 95,53+17,94 % e do consumo de oxigénio de pico relativo a massa
corporal (VO,pico) foi de 34,93+9,09 ml/kgt.min? . No G2, quatro pacientes (23,5%)
referiram praticar exercicio fisico regularmente, a média de idade foi de 12,76+3,37 anos, do
VEF; foi de 100,13+21,27 % e do VOpico foi de 33,21+8,26 ml/kg™.min. Houve aumento
significativo do G1 na prética de exercicio fisico relatada pelos pacientes ap6s 0s trés meses
de intervencdo comparado ao G2 (p=0,013). Nas demais variaveis ndo foram observadas
diferengas estatisticamente significativas.

Conclusao: Esse estudo demonstrou que a orientacdo verbal e instrumental para o exercicio
aerobico, acoplado com supervisédo telefonica teve impacto positivo no relato das criancas e
adolescentes quanto a pratica do exercicio fisico regular. Porém, ndo foram observados
melhora nos parametros fisiologicos, nem nos dominios do questionario de qualidade de vida.
Palavras-chave: Fibrose cistica, exercicio aerdbico, teste de esforco maximo, qualidade de

vida.



ABSTRACT 1

Objectives: Regular physical activity in patients with cystic fibrosis (CF) improves aerobic
conditioning and delays disease progression, which results in better quality of life. This study
evaluated the effect on functional capacity and quality of life of an aerobic physical activity
program based on verbal and written guidelines.

Methods: This randomized clinical trial used guidelines for physical exercise in a CF center.
Patients were assigned to two groups: intervention (G1), with 17 patients; and control (G2),
also with 17 patients. Data were collected from October 2010 to October 2011, and the study
population comprised children and adolescents with CF aged 7 to 20 years. The intervention
consisted of handing out a manual with guidelines for aerobic physical exercises and
reinforcing recommendations in contacts by phone every two weeks.

Results: Thirty-four patients were included in the study, 20 of whom were boys (58.5%). The
groups were similar at baseline. In G1, 6 patients (35.2%) reported practicing physical
exercises regularly; mean age was 13.40+2.81 years, mean percent predicted forced
expiratory flow at one second (FEV1%) was 95.53+17.94% and mean peak oxygen uptake
(VOgpeak) relative to body mass was 34.93+9.09 ml/kg-1.min-1. In G2, four patients (23.5%)
reported practicing physical exercises regularly. Mean age was 12.76+3.37 years, mean FEV;
was 100.13+21.27% and mean VOjpeak was 33.21+£8.26 ml/kg-1.min. In G1, there was a
significant increase of physical exercise practice as reported by patients after three months of
intervention when compared with G2 (p=0.013). No statistically significant differences were
found for the other variables.

Conclusion: Verbal and written guidelines for aerobic exercise, together with supervision
over the phone, had a positive impact on the report of regular physical exercise practice by
children and adolescents. However, no improvement was found in physiological parameters
or domains of the quality of life questionnaire.

Key words: Cystic fibrosis, aerobic exercise, maximal exercise test, quality of life.



RESUMO 2

Objetivos: O nivel da atividade fisica e da tolerancia ao exercicio podem ser usados para
identificar limitacbes funcionais, bem como quantificar o reflexo de doencas
cardiopulmonares sobre as atividades de vida diéria e a qualidade de vida. O Objetivo desse
estudo foi descrever o consumo de oxigénio de pico (VO,pico) em criangas e adolescentes
com fibrose cistica (FC) e correlacionar com testes de funcdo pulmonar, variaveis
antropométricas e de qualidade de vida.

Métodos: Estudo transversal e prospectivo, em pacientes com FC e idade de sete a 20 anos.
Os parametros avaliados foram o VO,pico pelo teste de esforco maximo, o percentual do
previsto do volume expiratorio forcado no primeiro segundo (VEF,%) pela espirometria, 0s
dados antropométricos como a dobra cuténea do triceps (DCT), circunferéncia muscular do
braco (CMB), indice de massa corporal (IMC) e os dominios do questionario de qualidade de
vida.

Resultados: Foram estudados 34 pacientes com FC, sendo que 20 pacientes (58,8)% eram do
sexo masculino. A média de idade foi de 13,08+3,07 anos, do VEF; de 95,11+18,15 % e do
VO,pico de 34,12+8,47 ml/kg™.min™". Houve uma correlagéo estatisticamente significativa do
VO,pico com o tempo de percurso na esteira (r=0,77;p<0,001) e com a dispnéia pela escala
de Borg modificada (r=0,42;p=0,014). Também houve uma correlacdo negativa
estatisticamente significativa com o VOgpico e a dobra cutanea do triceps (DCT) (r=-
0,35;p=0,038) e entre 0 VO,pico e 0 escore Z do indice de massa corporal (IMCZ) (r=-
0,37;p=0,041). Nao houve correlacdo significativa do VEF; com os parametros fisioldgicos
obtidos na ergoespirometria. No questionario de qualidade de vida, houve uma correlacdo
estatisticamente significativa no dominio papel social com o tempo de percurso na esteira
(r=0,73;p=0,010) e a velocidade de corrida (r=0,76;p=0,007).

Conclusdo: A ergoespirometria fornece informacdes objetivas da capacidade e limitacdo ao
exercicio fisico que ndo se correlacionam com outros parametros avaliados. ldentifica
fendmenos fisioldgicos diferentes, uma vez que o VOypico representa uma expressao de
componentes mais abrangentes do comprometimento cardiopulmonar.

Palavras-chave: Fibrose cistica, teste de funcdo pulmonar, consumo de oxigénio de pico,

qualidade de vida.



ABSTRACT 2

Objectives: Physical activity and physical exercise tolerance can be used to estimate
functional limitation, as well as to quantify the impact of cardiopulmonary diseases on daily
activities and quality of life. The aim of this study was to describe peak oxygen uptake of the
cardiopulmonary test in children and adolescents with cystic fibrosis (CF) and to correlate this
parameter with pulmonary function tests, anthropometric variables and quality of life.
Methods: This cross-sectional prospective study was conducted with CF patients aged 7 to 20
years followed. Parameters measured were peak oxygen uptake (VOgpeak) by maximal
exercise test, percent predicted forced expiratory flow at one second (FEV1%) by spirometry,
anthropometric variables like skin fold thickness (TSF), arm muscle circumference (AMC),
body mass index (BMI) and domain of quality of life.

Results: Thirty-four CF patients were evaluated. Twenty were males (58.8%). Mean age was
13.08+3.07, mean FEV1% was 95.11+18.15% and mean VO,peak was 34.12+8.47. There was
a significant correlation of the VO,peak with time on treadmill (r=0.77;p<0.001) and with
dyspnea of modified Borg scale (r=0.42;p=0,014). There was also a significant negative
correlation between VO,peak and triceps skinfold (DCT) (r=-0.35;p=0.038) and between
VO,peak and body mass index z-score (BMIZ) score. There was no significant correlation
between FEV1 and physiologic parameters of the maximal exercise test. There was a
significantly correlation between the role domain and time (r=0.73;p=0.010) and speed on
treadmill (r=0.76;p=0.007).

Conclusion: The maximal exercise test gives objective information on exercise capacity and
limitation, not correlated with other evaluated parameters. The maximal exercise test
identifies different physiologic phenomena, since VOpeak represents a more comprehensive
expression of cardiopulmonary compromise.

Keywords: Cystic fibrosis, lung function testing, peak oxygen uptake, quality of life.
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1 INTRODUCAO

A fibrose cistica (FC) é uma doenca hereditaria, autossdmica recessiva,
multissistémica, caracterizada por doenca pulmonar cronica, insuficiéncia pancreéatica (IP),
desnutricdo com mé digestdo e niveis elevados de eletrélitos no suor (CASTELLANI et al.,
2010; KEREM et al., 2005; DAFTARY et al., 2006). A disfuncdo priméria é o transporte
anormal de ions através da membrana epitelial e como resposta ha uma perda da funcéo da
proteina denominada cystic fibrosis transmembrane conductance regulator (CFTR) que
regula o transporte do cloro na membrana apical das células exdcrinas (STRAUSBAUGH e
DAVIS, 2007).

Entre as abordagens para o tratamento desses pacientes, muitos estudos vém
sendo realizados avaliando a interferéncia da atividade fisica na vida de criangas e
adolescentes com FC sugerindo que a regularidade e a adesdo ao programa de exercicios
sejam fundamentais (ORENSTEIN et al., 2004; SEXAUER et al., 2003; SHAH et al., 1998).

Alguns autores analisaram a qualidade de vida desses individuos avaliando
dominios como a condi¢do da doenca, sintomas fisicos, psicoldgicos, emocionais, estado
funcional e social, contribuindo para uma melhor percep¢do da doenca e aderéncia ao
tratamento (COHEN et al., 2011; KOSCIK et al., 2005; MODI e QUITTNER, 2003;
ABBOTT et al., 1997).

No entanto, poucos estudos esclarecem se as orientacfes para a atividade fisica
regular proposta pelos profissionais da salde podem interferir num maior otimismo,
satisfagdo e inclusdo dessas atividades a suas rotinas diarias, bem como a participacdo do

paciente em um programa incluindo as suas preferéncias para atividades aerdbicas, podendo
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propiciar o interesse e a motivacdo a pratica do exercicio, melhorando a sua percepcdo e
autoestima (ORENSTEIN et al., 2004; BARKER et al., 2004; SHAH et al., 1998).

E evidente na literatura que o exercicio fisico tem o potencial de provocar
melhora da capacidade funcional, aumento na depuracdo mucociliar, restauracéo da diferenca
de potencial transmembrana nas células epiteliais, incremento da densidade mineral ¢ssea e
estimulacdo a liberacdo de mediadores anabolicos, podendo, assim, melhorar o seu
prognostico (ORENSTEIN et al., 2004; BARKER et al., 2004).

Individuos com FC tendem a manter o mesmo nimero de horas de atividade fisica
habitual quando comparados com saudaveis, mas o fazem de maneira menos intensa (NIXON
et al., 2001) sendo que os principais motivos da falta de capacidade de manter o exercicio
incluem fatores isolados ou associados.

Entre esses fatores, a diminuicdo da capacidade ventilatoria causa alteracdes no
sistema muscular esquelético com reducdo da capilaridade e do niumero de enzimas
oxidativas, reduzindo a capacidade fisica e contribuindo para a intolerancia ao exercicio
fisico, disfuncdo dos musculos periféricos, descondicionamento fisico progressivo associado a
inatividade, levando a limitacdo fisica e aerdbica desses individuos (PALANGE e FORTE,
2007).

O mecanismo da intolerancia ao exercicio em pacientes com doenca pulmonar
obstrutiva crbnica tem sido investigado em diversos estudos através do teste de esforco
méaximo denominado ergoespirometria. Esses estudos tém demonstrado que h4 uma alteragédo
no metabolismo energético e na demanda ventilatoria, determinando a reducdo da habilidade
desses pacientes para tolerar o esfor¢o fisico (PALANGE et al., 2000).

Na avaliacdo funcional de pacientes com FC, a adaptacdo cardiorrespiratoria ao
exercicio permite avaliar de maneira global e integrada o sistema respiratorio, cardiovascular,

neuromuscular e metabolico. A determinagdo do consumo de oxigénio maximo (VO,max)
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tem sido amplamente utilizada na literatura como um dos principais indicadores da
capacidade para realizacdo de exercicios fisicos de longa duracdo (PALANGE et al., 2000).

Como o consumo de oxigénio cresce proporcionalmente com a carga de trabalho
e, sendo o0 VO,max o limite deste aumento, existe uma relagédo direta entre este parametro e a
capacidade de desempenho para atividades com duracdo acima de 2 a 3 minutos, quando a
producdo energética aerdbia passa a predominar (PATE et al.,1995). Alguns individuos que
apresentam limitacdo ao prosseguimento do teste devido a dispnéia, fadiga, comprometimento
pulmonar e cardiaco considera-se 0 consumo de oxigénio de pico (VOgpico) e nao
necessariamente 0 maximo que poderia ser obtido quando se atinge um platd (FERRAZA et
al., 2009).

Dessa forma, a avaliacdo da aptiddo fisica (AF) e do estado clinico mostram se
esses pacientes encontram-se aptos para o exercicio fisico regular. Nesse sentido, algumas
recomendacdes para a pratica de exercicios sdo elaboradas ou reformuladas ao longo dos
anos, no intuito de auxiliar os individuos ou profissionais a iniciar um programa apropriado
de exercicios preventivos ou terapéuticos (KARILA et al., 2001; PATE et al.,1995).

Poucos estudos randomizados com desenho adequado tém sido conduzidos
avaliando se as orientacGes dos profissionais da salde quanto ao exercicio fisico, modalidade,
frequéncia, intensidade e alongamentos, sdo efetivos e adotados regularmente pelos pacientes
(LANNEFORS et al., 2004; BRADLEY et al., 2001).

Comprovada a eficacia deste tipo de intervencdo, poderia se proporcionar em um
acréscimo importante na melhora da capacidade funcional, com consequente repercussdo nas
atividades de vida diaria, e na qualidade de vida destes individuos. Esses aspectos tornam

pertinente a realizacéo dessa pesquisa.
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2 REVISAO DA LITERATURA

2.1 FIBROSE CISTICA

2.1.1 Definicéo

A FC, também denominada de mucoviscidose, é a afec¢do genética, sistémica de
heranca autossdmica recessiva, mais frequente na populacdo caucasoéide, de evolugdo crénica
e progressiva. O paciente portador dessa doenca apresenta secre¢des mucosas espessas e
viscosas, obstruindo os ductos das glandulas exdcrinas, que contribuem para o aparecimento
de trés caracteristicas basicas: doenca pulmonar obstrutiva cronica com alteracdes das
secrecdes pulmonares, niveis elevados de eletrdlitos no suor, IP com ma digestdo, ma

absorcéo e desnutricdo secundaria (DAVIS, 2006; RATJEN, 2003; BENTLEY, 1999).

2.1.2 Epidemiologia

A FC afeta criancas, adolescentes e adultos numa frequéncia aproximada de um
para cada 2.500 a 5.000 nascimentos na maioria das populagdes caucasoides. A principal
causa de morte dos pacientes ocorre devido & progressdao da doenca pulmonar. No Brasil,
estima-se que a prevaléncia da doenca seja de 1:10.000 nascidos vivos, embora haja variacéo
na frequéncia da doenca e das mutacfes em diferentes regides geograficas (RODRIGUES et
al., 2009; REIS e DAMACENO, 1998). Incidéncias menores tém sido documentadas nas

populacdes asiatica (1/31.000) e afro-americana (1/15.000). (YANKASKAS et al., 2004).
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No Rio Grande do Sul, Marostica et al., indentificaram a incidéncia da mutacao
delta F508 em uma populacdo de recém-nascidos e puderam estimar incidéncia de 1/2.745
nascidos vivos na cidade de Porto Alegre (MAROSTICA et al., 1995).

Dados do registro norte-americano mostram que a idade mediana de sobrevida
para os individuos com FC é de 36,5 anos e que 43% das pessoas com FC tém mais que
18 anos (STRAUSBAUGH e DAVIS, 2007). Estima-se que os doentes nascidos vivos no ano
de 2.000 tenham uma expectativa de vida em torno de 35-40 anos (HAVERMANS et al.,

2009). Néo hé publicac6es precisando a sobrevida de pacientes com FC no Brasil.

2.1.3 Genética

O gene da FC localiza-se no braco longo do cromossomo 7 e codifica uma
proteina de 1480 aminoacidos denominada CFTR, que funciona como um canal de cloro,
responsavel pelo transporte de ions atraves dos epitélios acarretando uma desidratacdo das
superficies mucosas com a formacdo do muco espesso 0 que caracteriza a doenca (DAVIS,
2006; RATJEN e DORING, 2003). Existem mais de 1500 mutacbes da CFTR e a mais
comum, presente em pacientes na maioria das populacdes, € a delta F508 que é a delecédo de
trés nucleotideos especificos, que determina a falta do aminoacido fenilalanina na posi¢éo 508
na proteina e esta presente em aproximadamente 70% a 80% dos cromossomos de
fibrocisticos brancos europeus (HUANG e PAN, 2007; GASPAR et al., 2002).

Entretanto, a frequéncia relativa da mutagao AF508 tem uma variabilidade muito
grande entre diferentes regifes geograficas e distintos grupos étnicos. No Brasil, foi
encontrada a frequéncia média de 47%, sendo 49% no Rio Grande do Sul, 27% em Santa

Catarina, 52% em Sao Paulo, 9% em Minas Gerais e 44 % no Parand (ROSA et al., 2008). As
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mutacdes sdo categorizadas funcionalmente em cinco classes, conforme o comprometimento

(Quadro 1).
Classe de Mutagdes
Classe | A proteina ndo € sintetizada
Classe Il Ha um defeito no processamento da proteina
Classe Il Alteracdo na regulacédo da proteina

Classe IV | Redugdo da atividade da condutancia de ions através do canal de cloro

Classe V Reducdo no numero de proteinas

Quadro 1 - Classe de Mutac6es
Fonte: Modificado de Proesmans et al., 2008.

As classes de mutacdes I, Il e Il estdo associadas a severas alteracOes, ja as

mutacdes das classes IV e V possuem o gene CFTR parcialmente funcional e resultam em

fenotipos mais leves.

2.1.4 Fisiopatologia

Nos pacientes portadores de FC, o defeito genético acarreta o blogueio da
secrecdo ativa do ion cloro através da membrana apical das células epiteliais glandulares,
resultando no acumulo intracelular desse ion. Esse processo ¢ acompanhado de incremento do
movimento passivo de sodio e agua para esse compartimento, havendo assim, a desidratacéo

das secrecdes mucosas da luz dos o6rgdos epiteliais acometidos (KREINDELER e

ORESTEIN, 2006).
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Essa alteracdo se acompanha de aumento da viscosidade, favorecendo a obstrucao
dos ductos, reacdo inflamatdria e posterior processo de fibrose. Dessa forma, ocorre o
acometimento sistémico de glandulas exdcrinas, com alteracdo da qualidade das secrecGes
respiratorias, digestivas, do aparelho reprodutor, assim como do suor (KREINDELER e

ORESTEIN, 2006).

2.1.5 Manifestacdes clinicas

Como a FC é de carater multissistémico, existe grande variedade de manifestacdes
clinicas de acordo com os 6rgdos ou glandulas envolvidas. Entre eles o sistema respiratorio, é
considerado o0 mais critico tanto em gravidade como em letalidade. No aparelho digestivo,
ocorre 0 envolvimento do pancreas exdcrino, ma absorcao com esteatorréia e o ileo meconial.
A secrecdo anormal de eletrdlitos no suor e a deplecdo eletrolitica resultam na desidratacéo
aguda pelo calor. Também ocorre o comprometimento do aparelho reprodutor masculino e
feminino (KEREM et al., 2005; YANKASKAS et al., 2004).

A apresentacdo fenotipica, tanto respiratéria, quanto gastrintestinal, pode ser
diferente em cada paciente. O aumento da viscosidade das secrecbes e a consequente
dificuldade de drenagem levam a inflamacéo e a infecgdo que se tornam cronicas, com perda
gradual da funcdo pulmonar e evolucdo para insuficiéncia respiratoria (CHMIEL e
KONSTAN, 2007).

Nas manifestagdes respiratorias a retencdo de muco propicia a infecgdo do sistema
respiratdrio e prejudica a fungdo pulmonar ocasionando sintomas respiratorios como tosse e
dispnéia (DE JONG et al., 1994). As alteracbes mais importantes sdo obstrucdo do fluxo

aereo, alcaponamento de ar e ventilagdo inadequada. O padrdo dessas alteragdes caracteriza-se
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por distdrbio ventilatério obstrutivo e na fase final da doenca, surge um fator restritivo devido
a fibrose pulmonar associada (LYZAC et al., 2002; YANKASKAS et al., 2004).

Os microrganismos mais frequentemente identificados nas vias aéreas incluem o
Staphylococcus aureus, a Pseudomonas aeruginosa e o complexo Burkholderia cepacia.
Geralmente, o Staphylococcus aureus € encontrado precocemente, mesmo antes do
aparecimento de sintomas (GIBSON et al., 2003). Entre outras manifestacdes encontram-se a
pansinusite cronica, congestdo nasal e polipose nasal (RIBEIRO et al., 2002).

A maioria das manifestacfes gastrintestinais ocorre devido a IP que esta presente
em cerca de 75% dos fibrocisticos ao nascimento, em 80-85% até o final do primeiro ano, e
em 90% na idade adulta (BRENNAN et al., 2004).

A doenca hepética cronica manifesta-se por hepatomegalia, sendo sintomatica em
5% dos pacientes adultos. O acometimento do epitélio hepatobiliar leva ao aumento da
viscosidade devido a secre¢do anormal de ions, com diminui¢do do fluxo biliar (HODSON,
2000). Como outras manifestacoes digestivas, o paciente com FC pode apresentar pancreatite,
diarréia crénica, esteatorréia, ascite, fibrose pancreética, cirrose, colecistite, colelitiase e

colestase (RIBEIRO et al., 2002).

2.1.6 Diagnostico

A FC e diagnosticada pela presenca de pelo menos um achado fenotipico ou
historia familiar de irmdo com FC ou triagem neonatal positiva, acompanhados de evidéncia
laboratorial de disfuncdo da CFTR (dosagem de eletrdlitos no suor ou diferenca de potencial

nasal) ou pela identificagdo de duas mutacdes conhecidas como causadoras de FC nos genes
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da CFTR (ROSENSTEIN e CUTTING, 1998). O quadro abaixo apresenta os achados

fenotipos consistentes com a doenca (Quadro 2).

Doenca sinopulmonar Cronica

+ Colonizacéo e infeccdo persistente com
patogenos tipicos de fibrose cistica

* Tosse cronica

» Exame radioldgico de térax (atelectasias,
bronquiectasias, infiltrados e hiperinsuflagéo)

* Obstrucao das vias aéreas

« P6lipos nasais

» Baqueteamento digital

Anormalidades gastrointestinais e
nutricionais

« Intestinal: ileo meconial, sindrome da obstrucao
intestinal distal, prolapso retal

« Pancredtica: Insuficiéncia pancredtica e
pancreatite

* Hepatica: doenca hepética cronica

« Nutricional: desnutricdo protéico-caldrica,
hipoproteinemia e edema

Sindromes perdedoras de sal

* Deplecéo aguda de sal
 Alcalose metabdlica cronica

Anormalidades urogenitais masculinas

» Azoospermia obstrutiva

Quadro 2 - Achados Fenétipos consistentes com o diagnéstico de fibrose cistica
Fonte: Rosenstein e Cutting, 1998.

O método padrédo aureo para o diagndstico de FC é realizado através da dosagem

de sodio e cloreto no suor (ROSENSTEIN e CUTTING, 1998). A diferenca de potencial nasal

¢ uma técnica que requer padronizacdo rigorosa, e sO esta disponivel em centros

especializados (YANKASKAS et al., 2004). As analises de mutacdo para confirmar o

diagnostico de FC tem alta especificidade, porém baixa sensibilidade (ROSENSTEIN e

CUTTING, 1998). O quadro a seguir apresenta meios diagnosticos para confirmar a FC

(Quadro 3).
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Teste do suor

E realizada a andlise quantitativa e ou qualitativa do suor para
determinar a concentracdo eletrolitica, condutividade ou
osmolaridade.

Consiste na estimulacdo da producéo de suor pela policarpina, que é
colocada sobre a pele, usando um gradiente potencial (iontoforese)
e analise da concentracdo dos ions sodio(Na) e cloreto (CI).

A quantidade de suor deve ter no minimo entre 50 mg e 100 mg e a
concentragédo de Cl no suor maior do que 60 mmol/I.

Diferenca de
potencial nasal

Comparar o Cl intra e extracelular, medido através da diferenca de
potencial, que estard elevada; em segundo lugar, uma inalterada
mudanca de potencial na presenca de solucéo livre de Cl com 0 uso
do isoproterenol, e, em terceiro, uma inibicdo exagerada na
presenca de amiloride.

Anédlise de
mutacoes
genéticas

A identificacdo de duas mutagOes conhecidas confirma o
diagnostico de FC, sendo decisivo naquele paciente que apresenta
quadro clinico compativel e teste do suor ndo conclusivo.

2.1.7 Tratamento

Quadro 3 - Testes para o diagndstico de fibrose cistica

Fonte: Baumer, 2003.

O controle das infecges pulmonares, a melhora da depuracdo das secrecdes

brénquicas, a monitorizacdo no desenvolvimento (YANKASKAS et al., 2004), a reposicao

enzimatica, o adequado aporte energético e de demais nutrientes e a intervencao nutricional

precoce, se tornam imprescindiveis no tratamento, por ter sido evidenciada a sua influéncia na

funcdo pulmonar e, consequentemente, na qualidade de vida desta populacdo (MARTINEZ-

COSTA et al., 2005), contribuindo para a diminuicdo da morbidade e mortalidade da doenca

(KEREM et al., 2005; YANKASKAS et al., 2004).
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2.2 FUNCAO PULMONAR

2.2.1 Espirometria

Os testes de funcdo pulmonar sdo utilizados para avaliar a capacidade e o grau de
comprometimento pulmonar, sendo um instrumento de valor ndo s6 no monitoramento da
perda da funcéo ao longo do tempo, como também na monitorizacdo da resposta as varias
estratégias terapéuticas empregadas (RAMSEY e BOAT, 1994).

A espirometria € um teste que auxilia na prevencdo e permite o diagnostico e a
quantificacdo dos distarbios ventilatorios, medindo o volume de ar inspirado e expirado e 0s
fluxos respiratorios. Entre os volumes e fluxos aéreos medidos estdo a capacidade vital
forcada (CVF), o volume expiratorio forcado no primeiro segundo (VEF;), o fluxo expiratério
forcado entre 25% - 75% da capacidade vital (FEF 5.75) € 0 pico de fluxo expiratério
(MILLER et al., 2005). A relacdo VEF;/CVF sdo os indices mais usados e melhor
padronizados para caracterizar a presenca de distarbio obstrutivo (PEREIRA, 2002).

As alteragdes da funcdo pulmonar mais precoce refletem o acometimento inicial
nas vias aéreas periféricas, conforme evidenciado por diminuicdo dos fluxos expiratorios
forcados a 50% e a 75% da CVF, por diminuicdo da relagcdo entre VEF:/CVF e por aumento

da relacéo entre volume residual e capacidade pulmonar total (KEREM et al., 2005).

2.3 TESTE DE EXERCICIO

2.3.1 Teste de esfor¢o maximo
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A expressdo teste de esforco maximo corresponde a inclusdo de medidas
ventilatorias com analise dos gases (ergoespirometria) durante o teste de esforgo convencional
de laboratdrio, ou seja, o teste ergométrico (TE). Existem outras terminologias alternativas
também relatadas na literatura referentes ao mesmo teste, o teste de esforco com analise de
gases expirados, o teste de esforco utilizando andlise de gases ventilatorios, teste
cardiopulmonar de exercicio, teste de esforco cardiopulmonar e teste de exercicio maximo
(ARAUJO, 2000).

Esse teste € um método de avaliacdo diagnostica, prognostica e funcional com
aplicabilidade em diversas situacbes citadas a seguir (WASHINGTON et al., 1994;
GIBBONS et al., 1997):

« Avaliar a tolerancia ao esforc¢o e identificar os mecanismos que limitam a capacidade
fisica em pacientes com doencas cardiacas ou outras doencas;

« Avaliar sintomas ou sinais que podem ser induzidos ou agravados pelo exercicio;

« Identificar a adaptacdo anormal ao exercicio em pacientes com cardiopatias ou outras

doencas;

Avaliar a efetividade de tratamento clinico ou cirargico;
« Estimar a capacidade funcional e a seguranca para a participacdo em atividades

recreativas ou atléticas;

L]

Avaliacdo prognostica;

L]

Estabelecer limites e acompanhamento da efetividade da reabilitacéo cardiaca.
Para a execucado do teste, os conhecimentos de fisiologia do exercicio, diferencas
de comportamento da frequéncia cardiaca (fc) e pressdo arterial sdo pre-requisitos ao

responsavel pela realizacdo e avaliagdo do mesmo (SILVA et al., 2007).
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2.3.2 Ergoespirometria

A ergoespirometria € realizada simultaneamente ao TE, independente do
ergdmetro ou protocolo utilizado. E uma metodologia n&o invasiva que associado as medidas
dos gases e da ventilacdo mede a capacidade do corpo de realizar as trocas gasosas, dando
uma avaliacdo objetiva da capacidade e limitagcdo ao exercicio fisico, sendo recomendada pela
melhor identificacdo do limiar anaerébio e por avaliar os niveis do VO, max, o qual é
considerado o indice que melhor representa quantitativamente e qualitativamente, a
capacidade funcional do sistema cardiorrespiratorio durante a atividade fisica (SERRA, 1997;
FOSTER et al., 1996).

Para a execugdo do teste, um sistema de mascara ou bucal é interligado a um
equipamento eletrénico, previamente calibrado que ird permitir a passagem de gases
expirados, 0s quais serdo analisados e registrados pelo computador, podendo ser
representados em tabelas ou gréficos identificando os indices e limiares observados durante o
exercicio (SERRA, 1997).

Esse teste é considerado padrdo ouro para avaliagdo da AF de pacientes com FC e
também de pessoas saudaveis e com outras patologias, sendo usado para avaliar a tolerancia
ao esforco e a resposta ao tratamento em programas de treinamento fisico aerobico e de
resisténcia (SELVADURAI et al., 2002; BABA et al., 1997). Determina a causa da limitacéo
ao exercicio como fadiga muscular periférica, possibilita prognostico individualizado, avalia a
capacidade funcional, a saturacdo da hemoglobina e os resultados da intervencao terapéutica
(BALFOUR-LYNN et al., 1998; ORENSTEIN, 1998), sendo que a avaliacdo do VO, max
tem forte relagdo com a sobrevida dos fibrocisticos, o qual é determinada pelo limite superior

da entrega de oxigénio para a musculatura respiratéria (MATHUR et al., 1995).
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A ergoespirometria pode ser realizada em esteira ou bicicleta ergométrica, sendo
que ambas as formas de exame encontram resultados equivalentes quando o paciente
apresenta comprometimento leve e moderado do VEF; Na bicicleta ergométrica, o estado
metabolico é mais estavel o que facilita para aferir a carga de trabalho. Ja a esteira, por ser
uma forma familiar de exercicio, pode gerar um VO, max 7% maior do que o obtido pela
bicicleta (CHAVES et al., 2007; MATHUR et al., 1995).

Sdo varias as indicacbes precisas para aplicacdo do teste conforme citado
anteriormente, mas que resumidamente, podem ser descritas na determinacao da capacidade
de trabalho fisico, na identificacdo e analise de caracteristicas fisiopatologicas como arritmias,
no auxilio para indicacdo de procedimentos cirdrgicos e na avaliacdo funcional do pds-
operatorio (STEPHEN et al., 2006). E também considerada uma metodologia importante na
avaliacdo da dispnéia causada por problemas circulatorios ou ventilatorios e estabelece de
forma segura a orientacdo para a prescri¢do do exercicio fisico (FERRAZA et al., 2009).

Esta andlise por sistemas computadorizados e precisos € realizada através de

registros de importantes variaveis tanto metabolicas quanto ventilatérias. (Quadro 4).
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VARIAVES

MEDIDAS

Consumo de oxigénio de pico (VO, pico)

mi/kg™.min® ou  I/min

Consumo de oxigénio maximo (VO, max)

ml/kg™.min™ ou I/min

corrente

Producdo de dioxido de carbono (VCOy) ml.min™
Ventilacdo pulmonar (VE) l.min™
Frequéncia respiratoria Irpm
Equivalente ventilatorio de oxigénio (VE/VO,)
Equivalente ventilatério de didxido de carbono (VE/VCO,)
Razdo de troca respiratdria entre a producao de dioxido de
carbono e o consumo de oxigénio (VCO,/\VVO,)
Presséo parcial de oxigénio ao final da expiragdo (PetO,) MmH
Pressao parcial de didxido de carbono ao final da expiracédo
(PetCOy) MmHg
Fracdo expirada de oxigénio (FEO,) %
Fracao expirada de didxido de carbono (FECO,) %
Razé&o entre o espago morto funcional estimado e o volume

Vd/Vvt

Quadro 4 - Variaveis metabolicas e ventilatérias da ergoespirometria
Fonte: Modificado de Ferraza et al., 2009.

Cabe ressaltar que a monitorizacdo durante o teste, com auxilio de um oximetro,

poderd em caso de simultanea queda da saturacdo de oxigénio, enfatizar a presenca de doenca

pulmonar, facilitando no diagndstico diferencial de dispnéia ao esforco (FERRAZA et al.,

2009).

Deve-se também, concomitantemente a ergoespirometria verificar os fatores

subjetivos como a percepcao da dispnéia e a fadiga em membros inferiores, avaliados pela

escala de Borg modificada, e os fatores objetivos, como a mobilizagdo adequada da reserva de

fc, indentificando assim, a ndo significativa elevacdo do consumo de oxigénio durante o

esforgo e, também caracterizar o real VO, max do individuo avaliado, ou seja, 0 consumo de

oxigénio de pico (VOypico) (SERRA, 1997).
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O VOgpico ¢ definido como a maior taxa de consumo de oxigénio no momento do
teste de avaliacdo, e ndo necessariamente 0 maximo que poderia ser obtido quando se atinge
um platd. E considerado em individuos que apresentam limita¢do ao prosseguimento do teste
de esforco maximo devido a dispneia, fadiga, doenca cardiaca, comprometimento pulmonar,
principalmente quando associado a reduzida reserva ventilatoria, a qual relaciona a ventilacéo
voluntaria maxima em repouso com a do pico de esforco (FERRAZZA et al., 2009; SERRA,

1997).

2.3.3 Valores de consumo de oxigénio maximo

A literatura descreve diferencas existentes quando comparamos as respostas de
VO, max obtidas em criancas, adolescentes e adultos. Algumas consideracdes tém sido
apresentadas sobre a maneira como 0 VO,max tem sido expresso, em valores absolutos em
litros por minuto (I/min) ou relativos a massa corporal em mililitros por quilograma de peso
corporal por minuto (ml/kgt.min?) (PARADIS et al., 2004; HOWLEY et al., 1995;
ARMSTRONG et al., 1991).

Quando expresso em valores absolutos, 0 VO,max aumenta progressivamente dos
0ito aos 16 anos em meninos, podendo chegar a 11% de incremento ao ano e dos oito aos 13
anos nas meninas. Isso se deve a fatores relacionados ao préprio crescimento e
desenvolvimento, como 0 aumento nas dimensdes das estruturas corporais e, também, ao
grande envolvimento em atividades fisicas nesse periodo da vida (ROWLAND, 1989).

Como o VO,max ¢ dependente da massa muscular envolvida na atividade, existe
aumento proporcional & idade nos meninos e estabilizagcdo, ou mesmo declinio de seus valores

nas meninas (HOWLEY et al., 1995). Os estudos internacionais geralmente apontam valores
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de VO,max relativos a massa corporal, semelhantes ou superiores entre adolescentes quando
comparados com adultos (PARADIS et al., 2004).

Quando o VO;max € expresso relativo a massa corporal, proporciona
normalizacdo dos resultados e a influéncia da massa corporal é devidamente removida
(ARMSTRONG et al., 1994; ARMSTRONG et al., 1991; ROWLAND, 1989).

Howley et al., observaram diferencas nos valores de VO,max obtidos em meninos
e meninas da mesma faixa etaria e, consideraram que por volta dos 13 anos de idade os
meninos demonstram aumento da massa muscular, enquanto as meninas apresentam aumento
do tecido adiposo (HOWLEY et al., 1995). Estudos semelhantes indicam valores esperados
de 47,7 ml/kg™®.min™ para meninas de 12 a 14 anos e entre 49 e 52,1 ml/kg.min™ para
meninos de 13 a 14 anos (WILLIAMS et al., 2001; ALLOR et al., 2000). Para uma faixa
etaria dos 6 a 12 anos Mahon et al., verificaram valores entre 44,2 e 58 ml/kg™.min™ para
meninas e meninos (MAHON et al., 1998).

Um estudo brasileiro realizado por Rodrigues et al,. procurou estabelecer valores
de VO,max de uma amostra regional de criancas e adolescentes saudaveis da populagédo
brasileira (n=380 escolares), com idade entre 10 a 14 anos e, encontrou resultados
semelhantes aos apresentados na literatura internacional quanto ao comportamento dessa
variavel ao longo da adolescéncia, ou seja, ascendente para 0s meninos e descendente para as
meninas. Observou que o maior valor de VO,max categorizado como excelente foi de 42,5
ml/kg™.min™ para as meninas e 52,3 ml/kg™.min™ para os meninos, e que os valores médios
por faixa etaria e género foi de 36,7 a 38,2 ml/kg™.min™ para as meninas e 42,9 a 49,5 ml/kg"

. min™ para os meninos (RODRIGUES et al., 2006).

2.3.4 Protocolos para teste de exercicio
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O protocolo a ser executado deve ser individualizado de forma que a velocidade e
a inclinacdo da esteira possam ser aplicadas de acordo com a capacidade do paciente (SILVA
et al., 2007).

Estudos demonstram que o protocolo em rampa tem sido utilizado pela melhor
identificacdo do limiar anaerdbio e por permitir maiores niveis de VO,max (SILVA et al.,
2007; RODRIGUES et al., 2007; KARILA et al., 2001). Esse protocolo caracteriza-se pela
duracdo total do exercicio entre oito e 12 minutos, incrementos de carga em reduzido
intervalo de tempo com aumentos pequenos e constantes de velocidade e inclinacéo,
individualizado para o sexo e a idade do paciente, tomando como base 0 VO,;max previsto
(KARILA et al., 2001; SERRA, 1997).

Segundo Silva et al., a utilizacdo desse protocolo durante todo o periodo do
exercicio, proporciona maior conforto que o subito aumento da carga de trabalho,
principalmente nos pacientes mais jovens ou do sexo feminino. Em seu estudo, ao comparar
os protocolos de Bruce e em rampa, demonstrou que os parametros de VO,max, velocidade e
inclinacdo alcancados com o segundo protocolo podem ser utilizados como referéncia para
auxiliar na prescricdo de exercicios, que demonstrou tolerancia ao esforco superior ao
protocolo de Bruce (SILVA et al., 2007).

Segundo Silva et al., 0 método de aplicabilidade do protocolo em rampa pode
auxiliar na prescrigdo do exercicio com as seguintes recomendacdes (SILVA et al., 2007):

« O tempo previsto de exercicio deve ser de dez minutos (min), sendo que os dois min
para mais ou para menos devem acomodar a maioria dos pacientes examinados, dentro
do tempo ideal de oito a 12 min de exercicio;

» A velocidade e a inclinacdo, a serem atingidas aos dez min de exercicio, devem ser
escolhidas inicialmente;

A velocidade inicial deve equivaler a 50% ou menos da velocidade méxima prevista,
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para permitir aumento de 0,1 km/h a cada dez ou 15 segundos (S);
« Alinclinacdo inicial, em valores absolutos, deve ser 10% menor que a inclinacao
maxima, para permitir aumento da inclinacdo de 0,5% a cada 30s;
O periodo de aquecimento e adaptacdo ao ergdbmetro deve ser realizado durante cerca de
dois min, com velocidade e inclinacdo de 50% dos valores iniciais;
« A recuperacgdo ap0s o exercicio pode ser realizada sem inclinacdo (0%) e a velocidade
inicial equivalente a 50% da méaxima alcancada, com reducdo de 10% a cada 30s.
Dessa forma, o protocolo a ser utilizado deve levar em consideracdo a avaliacao
da tolerancia ao exercicio e os efeitos de diferentes tipos de intensidade conforme a

capacidade individual e funcional do individuo.

2.4. EXERCICIO FiSICO NA FIBROSE CISTICA

2.4.1 Aptidao fisica

A AF significa a capacidade do individuo em realizar as suas atividades diarias,
bem como ocupar ativamente as horas de lazer sem enfrentar fadiga excessiva, além da
capacidade de manter essa habilidade por toda a vida. O desenvolvimento da AF ocorre por
meio da realizacdo de atividades fisicas, ocorrendo essa de maneira ndo estruturada ou
sistematizada como em brincadeiras e jogos infantis ou na forma de exercicios fisicos, como a
pratica de modalidades esportivas (ACMS, 2011).

Estudos tém indicado que niveis satisfatorios de AF relacionada a satde podem
favorecer a prevengdo, manutencdo e melhora da capacidade funcional, reduzir a

probabilidade do desenvolvimento de inimeras disfuncBes de carater cronico-degenerativas,
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entre outras e, melhorar as condicdes de saude e da qualidade de vida de criangas e
adolescentes (STRONG et al., 2005; BOREHAM e RIDDOCH, 2001).

A afericdo da AF compreende variaveis como forca, resisténcia muscular,
capacidade aerdbia, flexibilidade e composic¢do corporal (ACSM, 1998). Ainda assim, 0s
testes para aferi-la demandam especificidades para execucdo. Nesse sentido, frequéncia,
intensidade e duracdo das atividades fisicas, habitualmente executadas tém sido cogitadas
como determinantes da AF. Em termos gerais, a AF apresenta duas dimensdes, uma
relacionada ao desempenho desportivo e outra a satde (SHEPHARD e BOUCHARD, 1994).

De acordo com o American College of Sports Medicine (ACMS), a primeira é a
AF relacionada a capacidade atlética, que possui como componentes o equilibrio, o tempo de
reacdo, a coordenacdo, a agilidade, a velocidade e a poténcia. A segunda é relacionada a
salde, que €é composta de cinco componentes igualmente importantes, a aptiddo
cardiorrespiratdria, a composicdo corporal, a flexibilidade, a forca muscular e a resisténcia
muscular. Esses dois Ultimos podem ser analisados de maneira integrada, formando um unico

componente chamado de aptiddo muscular (ACSM, 2011).

2.4.2 Atividade fisica e exercicio fisico

Os beneficios proporcionados pela pratica regular de atividade fisica na infancia e
na adolescéncia sdo importantes para o processo bioldgico de crescimento e desenvolvimento
humano, justamente por possibilitar incremento das fungdes cardiovasculares, metabdlicas,
musculoesqueléticas e auxiliar no controle e reducdo da adiposidade corporal (STRONG et

al., 2005).
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Nesse contexto, € importante salientar a diferenca entre atividade fisica e
exercicio fisico. Atividade fisica representa qualquer movimento corporal, produzido pelos
musculos esqueléticos, que resulta em gasto energético maior do que os niveis de repouso. Ja
exercicio fisico é toda atividade fisica planejada, estruturada e repetitiva que tem por objetivo
a melhora e a manutencdo de um ou mais componentes da AF.

O exercicio fisico engloba qualquer incremento de atividade acima dos
requerimentos energéticos do repouso. A capacidade de realizar a atividade fisica pode ser
avaliada de varias formas, considerando a condicdo clinica e o objetivo da avaliacdo. O
exercicio é considerado dinamico quando efetuado por grandes grupos musculares, como
ocorre nos testes de avaliacdo de esforco, sejam eles maximos ou subméximos (ERS, 1997;
SERRA, 1997).

A Sociedade Canadense de Pediatria sugere algumas recomendacdes para a
pratica do exercicio fisico em pacientes com FC (PHILPOTT et al., 2010).

 Encorajar os pacientes a qualquer pratica de atividade fisica, sendo importante a
consulta com um médico especialista em medicina desportiva ou pneumologia;

« Incluir programas de exercicio individualizado com treinamento de forca;

 Requerer supervisdo ou ndo em exercicios domiciliares que elevem a fc em 70 a 80% do
maximo para aumentar a tolerancia ao exercicio aerobico;

+ Se 0 paciente tossir durante o exercicio, ndo é necessario interromper a atividade;

+ Submeter pacientes com FC grave ao teste de esforco a fim de identificar a fc maxima,

limites de queda da saturacéo e ventilacéo;

« Evitar atividades de mergulho;

« Evitar hiponatremia e desidratacdo através da ingestéo de liquidos;

« Evitar esportes de contato e colisdo se o paciente tiver diagnostico clinico de

hepatomegalia ou esplenomegalia.
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Dessa forma, pacientes que praticam exercicios fisicos regulares aliados a terapia
padrdo apresentam melhora da depuracdo mucociliar, diminuicdo da resisténcia a insulina,
melhora da composicao corporal, melhor desenvolvimento ésseo, diminuicdo da degradacao
proteica, aumento da autoestima, melhora da funcdo imunoldgica e diminuicdo da fc de

repouso (SELVADURAI et al., 2002).

2.4.3 Exercicio aerébico

Exercicio aerdbico é aquele realizado de maneira continua que utiliza o oxigénio
como principal fonte de energia, sob a forma de adenosina trifosfato para a geracdo de
trabalho muscular. Esse exercicio quando realizado de maneira regular, melhora a capacidade
cardiopulmonar, os niveis das atividades habituais, a tolerancia ao exercicio e a sensacao de
bem-estar de criancas saudaveis ou doentes, incluindo aquelas com FC (BLAU et al., 2002;
GULMANS et al., 2001).

Estudos tém evidenciando que correr, caminhar, nadar, andar de bicicleta e jogar
futebol sdo recomendados por no minimo 20 min, pelo menos trés vezes na semana para
criancas e adolescentes com FC com comprometimento pulmonar de leve a moderado
considerando o VEF; maior ou igual a 40% (DWYER et al., 2011; BLAU et al., 2002;
GULMANS et al., 2001; SCHNEIDERMAN-WALKER et al., 2000).

Contudo, apesar de existirem correlagbes entre esses parametros, ha uma
variabilidade na capacidade ao esforco, com, por exemplo, o VEF;. Em criangcas e
adolescentes, essa variabilidade pode ser justificada pela existéncia de outros fatores que estdo
relacionados com a capacidade ao exercicio, como altura, peso, estagio puberal e nivel de

atividade fisica (PIANOSI et al., 2005). Segundo Prasad e Cerny, pacientes com prova de
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funcdo pulmonar com valores de VEF; maiores que 55% do previsto estdo aptos para pratica
de exercicios fisicos similares aos de individuos saudaveis (PRASAD e CERNY, 2002).

Em comparacdo com individuos saudaveis, as criancas com FC demonstram
diminuicdo da funcéo ventilatoria, desnutricdo propiciando a fadiga muscular, e prejudicando
no desempenho e na capacidade ao exercicio maximo (POULIOU et al., 2001; SHAH et al.,
1998). No entanto, ao realizarem a atividade fisica o fazem de forma similar as criancas
saudaveis, porém com menos intensidade. Além disso, ja foi estabelecido que as criancas e
adolescentes com FC que realizam atividade fisica regular apresentam melhor
condicionamento aerdbico, estabilidade do estado nutricional e progressdo significativamente
menor de doenca (SELVADURAI et al., 2002; NIXON et al., 2001).

Nesse contexto, a rotina aos tratamentos é um desafio na FC, especialmente no
exercicio fisico regular. No entanto, a participacdo do paciente em um programa incluindo as
suas preferéncias para atividades aerdbicas, pode propiciar o interesse e a motivacdo a pratica
do exercicio, melhorando a sua percepcao e autoestima.

Swisher et al., 2008 verificaram a percepcao da atividade fisica em um grupo de
adolescentes com FC através de entrevistas semi-estruturadas pelo telefone relacionadas ao
exercicio, e observaram que os participantes concordavam sobre a importancia do mesmo no
tratamento e na qualidade de vida, alguns praticavam esportes regularmente, outros relataram
ndo estarem interessados, ndo aderindo a atividade fisica e inseguros quanto ao risco de
exacerbacdo da doenca (SWISHER e ERICKSON, 2008).

Vérias razdes podem estar atribuidas na baixa taxa de participacdo dos individuos,
incluindo atitudes dos pais e dos adolescentes, falta de oportunidades em participacdo de
esportes e exacerbacdo clinica da doenca (SWISHER e ERICKSON, 2008). Estudos tém

evidenciado que a melhora do sistema ventilatério e da funcdo pulmonar sdo grandes
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motivadores na pratica de exercicios aerébicos em pacientes com FC (DWYER et al., 2011,
PARANJAPE et al., 2011; FERRAZA et al., 2009)

Um estudo de revisdo sistematica demonstrou evidéncias nos programas de
exercicios para melhorar a funcdo pulmonar e a AF de criangas com FC. Concluiu que os
programas de exercicios aerébicos e de treinamento de forca podem ter um impacto positivo
sobre a funcdo pulmonar, a capacidade aerdébia e a forca muscular de criancas com FC,
sugerindo a elaboracdo de programas de exercicio para pacientes com FC utilizando uma
combinacdo de modalidades fisicas (VAN DOORN, 2010).

Portanto, praticar atividade fisica regularmente € um comportamento importante
no tratamento e estabilidade da doenca e deve ser estimulada durante todo o processo de
crescimento e desenvolvimento para que esse comportamento tenha maiores chances de ser
transferido para a idade adulta, como ja foi demonstrado na literatura (SCHNEIDERMAN et

al., 2000; NIXON et al., 1992).

2.4.4 Nutricdo e atividade fisica

O desenvolvimento e o estado nutricional adequados influenciam de forma
favoravel o curso da doenca, bem como a qualidade de vida dos pacientes com FC. O estado
nutricional do paciente tem uma forte relagdo com o comprometimento pulmonar em longo
prazo, sendo que a perda de peso e a desnutricdo decorrente do aumento do gasto energeético
juntamente com a diminuigdo da ingestdo proporcionada pela anorexia podem levar a
diminuicdo da massa magra, com consequéncias nos musculos respiratorios e na elasticidade

pulmonar (ZHANG e LAI, 2004).
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A desnutricdo favorece a reducdo da atividade fisica, da tolerancia ao exercicio e
conduz a uma deterioracdo da funcdo imunolodgica e a uma deficiéncia de antioxidantes que
facilitam o estabelecimento de um estado de infeccéo e inflamacdo (WINKLHOFER-ROOB
et al.,1997).

Sdo varios os fatores que podem levar a uma ingestdo inadequada de alimentos
em pacientes com FC, como dificuldades na mastigacao e degluticdo decorrentes da dispnéia,
tosse, secrecdo e fadiga, ou anorexia por infeccdo e inflamacdo crdnica, existéncia de
complicacdes digestivas como a esofagite e a sindrome da obstrucdo intestinal distal. Essa
soma de fatores reflete no paciente através de retardo no crescimento, de emagrecimento
acentuado, de deficiéncias nutricionais especificas, de puberdade retardada e de um grande
comprometimento na fungdo pulmonar (ZEMEL et al., 1996).

Klijn et al., 2003, observaram que os fibrocisticos com alteracdo no estado
nutricional e na funcdo pulmonar, apresentam reducdo do desempenho aerdbico, e
subsequente diminuicdo da distancia percorrida no teste submaximo (KLIJN et al., 2003).

Dessa forma, manter o peso ideal para a altura, aumentar e equilibrar a ingestao
energética e o uso de suplementacdo de micronutrientes pode contribuir para um estado
nutricional adequado favorecendo a qualidade de vida desses pacientes (WOLFE e

COLLINS, 2007).

2.5 QUALIDADE DE VIDA

2.5.1 Questionarios aplicativos


http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed?term=%22Winklhofer-Roob%20BM%22%5BAuthor%5D
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed?term=%22Winklhofer-Roob%20BM%22%5BAuthor%5D
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O conceito de qualidade de vida (QV) segundo grupo de Qualidade de Vida da
Organizacdo Mundial de Satde (OMS) representa “a percepgao do individuo, tanto de sua
posicdo na vida, no contexto cultural e nos sistemas de valores nos quais se insere, como em
relag@o aos seus objetivos, expectativas, padroes e preocupagoes” (WHO, 1995).

Avaliacdes de QV sdo importantes para o planejamento e acompanhamento do
tratamento, para a identificacdo dos fatores preditores e para o desenvolvimento de estratégias
de promocao de bem-estar e de prevencdo de saide (HENRY et al., 2003; GEE et al., 2000).
Dessa forma, para ter boa QV € preciso que o individuo estabeleca uma adequada relacdo
entre o dominio social, psicoldgico e fisico, inserindo suas expectativas no contexto em que
vive (COHEN et al., 2011).

Existem basicamente dois tipos de instrumentos para a mensuracdo da QV que
incluem os instrumentos especificos e os genéricos (GOLDBECK et al., 2003). Os
instrumentos genéricos podem ser aplicados em diferentes populacdes e doencas, permitindo
a comparacao de pessoas doentes com aquelas saudaveis, mas sua sensibilidade é baixa para
detectar pequenas mudancas na parte clinica e no tratamento de uma doenca especifica
(MONTI et al, 2008; KOSCIK et al., 2005; CLARKE e EISER, 2004; GOLDBECK et al.,
2003).

Em 1996, na Franca foi desenvolvido o primeiro questionario que avaliou a QV
na FC sendo denominado de Cystic Fibrosis Questionnaire*(CFQ) e, posteriormente, Cystic
Fibrosis Questionnaire Revised*, (MODI e QUITTNER, 2003) o qual foi traduzido e
validado para a lingua inglesa, inclusive para aplicabilidade em criancas menores (6-11 anos)
(QUITTNER et al, 2005).

A primeira versdo traduzida e validada para a lingua portuguesa foi em 2006, com
traducédo feita do questionario em inglés (CFQ) constando de quatro versdes segundo faixas

etarias: 6 al2 anos incompletos; 12 a 14 anos incompletos; acima de 14 anos; e para 0s pais
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dos pacientes entre 6 a 14 anos incompletos, sendo avaliados o0s seguintes dominios: fisico,
imagem corporal, digestivo, respiratorio, emocional, social, nutricdo, tratamento, vitalidade,
salde, papel social e peso (ROZOV et al., 2006).

Na literatura, encontram-se diferentes tipos de questionarios de QV com
aplicabilidade em vaérias faixas etarias em individuos com FC. No entanto, estudos que
utlizaram instrumentos especificos para QV na FC encontraram resultados mais precisos
(ARRINGTON-SANDERS et al., 2006; KOSCIK et al., 2005). Um estudo recente avaliou a
QV por meio do CFQ e observaram que 0s pacientes entre 6 e 14 anos apresentam QV
satisfatoria em todos os dominios, enquanto que os adolescentes e adultos relataram
insatisfacdo em relacdo ao tratamento, sugerindo que o CFQ quando aplicado periodicamente
fornece informacgdes que ampliam a possibilidade de atuacdo da familia e dos profissionais
envolvidos no acompanhamento (COHEN et al., 2011).

Por ser um método de baixo custo e facil aplicacdo, os questionarios de QV
devem ser incorporados nas rotinas dos servicos como auxiliar no tratamento, através de

informacdes gerais que propiciam um melhor acompanhamento dos profissionais da salde.
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3 JUSTIFICATIVA

Individuos com FC submetidos a programas de treinamento aerdébico regular
apresentam aumento da tolerancia ao exercicio, melhora da capacidade cardiopulmonar e a
sensacdo de bem-estar. Nesse contexto, muitos estudos vém sendo realizados avaliando a
interferéncia da atividade fisica na vida de criancas e adolescentes com FC sugerindo que a
regularidade e a adesdo ao programa de exercicios sejam fundamentais.

Contudo, poucos estudos randomizados com desenho adequado tém sido
conduzidos avaliando se as orientacBes dos profissionais da salde quanto ao exercicio fisico,
modalidade, frequéncia, intensidade e alongamentos, séo efetivos e adotados regularmente
pelos pacientes.

Comprovada a eficicia deste tipo de intervencdo, programas de exercicio
aerobico, orientados pela equipe assistencial, poderia se proporcionar em um acréscimo
importante na melhora da capacidade funcional, com consequente repercussao nas atividades
de vida diéaria, e na qualidade de vida destes individuos. Esses aspectos tornam pertinente a

realizacdo dessa pesquisa.
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4 OBJETIVOS

4.1 OBJETIVO GERAL

Avaliar os efeitos de um programa de exercicio fisico aerobico baseado na
orientagcdo verbal e instrumental, alongamentos e a frequéncia semanal em pacientes com

fibrose cistica.

4.2 OBJETIVOS ESPECIFICOS PRIMARIOS

- Determinar os efeitos da intervencdo do exercicio fisico aerdbico sobre o teste de
esforco maximo (ergoespirometria) em criancas e adolescentes com FC.

- Auvaliar os efeitos da intervencdo do exercicio fisico aerdbico sobre o teste de
funcdo pulmonar (espirometria) em criancas e adolescentes com FC.

- Avaliar os efeitos da intervencdo do exercicio fisico aerdbico sobre os dados
antropomeétricos de criancas e adolescentes com FC.

- Avaliar os efeitos da intervencdo do exercicio fisico aerébico na qualidade de

vida de criangas e adolescentes com FC.

4.3 OBJETIVOS ESPECIFICOS SECUNDARIOS
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- Avaliar a relacdo entre o consumo de oxigénio de pico no teste de esforco
maximo (ergoespirometria) com o teste de funcdo pulmonar (espirometria) em criangas e
adolescentes com FC.

- Avaliar a relacdo dos dados antropométricos com o teste de esforco maximo
(ergoespirometria) e com o teste de funcdo pulmonar (espirometria) em criancas e
adolescentes com FC.

- Avaliar a relacdo entre o questionario de qualidade de vida com os dados
antropométricos, com o teste de esforco maximo (ergoespirometria) e com o teste de fungéo
pulmonar (espirometria) em criancas e adolescentes com FC.

- Descrever as caracteristicas gerais dos pacientes com FC.,
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5 METODOS

5.1 DELINEAMENTO DA PESQUISA

Trata-se de um ensaio clinico, randomizado, controlado por orientacGes verbais,
instrumentos visuais e acompanhamento por ligagdes telefénicas, realizado em um centro de
fibrose cistica. O estudo foi desenhado para avaliar os efeitos de um programa de exercicio
fisico aerébico baseado na orientacdo verbal e instrumental, alongamentos e a frequéncia

semanal em pacientes com FC.

5.2 POPULACAO E AMOSTRA

No periodo de outubro de 2010 a outubro de 2011 foram incluidas criancas e
adolescentes com idades entre sete e 20 anos com diagndéstico prévio de FC, baseado em
recomendagdes nacionais e internacionais (ROSENSTEIN e CUTTING 1998), que estavam
em acompanhamento no ambulatério de pneumologia do Hospital Sdo Lucas da Pontificia
Universidade Catdlica do Rio Grande do Sul (HSL-PUCRS).

Para o calculo amostral foi considerando uma diferenca de 18,1 no escore fisico
do questionario de qualidade de vida e um desvio padrdo de 13,8. O tamanho amostral de 15
pacientes para cada grupo foi suficiente para detectar a efetividade das orientagfes no
exercicio, com um poder de 95% e um nivel de significancia de 5%, totalizando 30 pacientes
com FC. Devido a possibilidades de perdas acrescentaram-se mais dois pacientes por grupo

totalizando 34 pacientes. (Célculo baseado na diferenga encontrada no escore fisico do
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questionario de qualidade de vida entre os grupos em um estudo realizado por Klijn et al.,

2004).

5.2.1 Critérios de inclusdo

Foram incluidos individuos com FC e idade entre sete e 20 anos, de ambos 0s
sexos. Entre os elegiveis, os pacientes deveriam apresentar estabilidade clinica da doenca,
sem sinais de exacerbacao dos sintomas respiratorios nos Gltimos quinze dias (ORENSTEIN

et al, 2002).

5.2.2 Critérios de excluséo

Foram excluidos criancas e adolescentes com alteracbes cognitivas que
impossibilitassem a realizacdo dos testes, alteracdes osteomusculares nao relacionadas a FC e

portadores de doencas cardiacas com instabilidade hemodinamica.

5.3 LOGISTICA

5.3.1 Randomizacao e cegamento
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Para o processo de randomizacdo foi utilizado um programa informatizado

(Random Allocation Software versdo 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 intervencdo (G1) e grupo

controle (G2). Apds sua impressdo, a ordem sequencial de randomizacao ficou em sigilo de

um anico pesquisador (PH), sendo que os outros profissionais envolvidos e responsaveis

pelos dados coletados eram cegos durante todo o periodo do estudo.

Avaliados para a
elegibilidade
(n=36)

Total de excluidos (n=2)
Recrutamento - Néo preencheram os
critérios de inclusio

A 4

Randomizagao
Alocagio (n=34)
Intervencao 1 ( Controle
(n=17) (n=17)
Entrega do manual Orientacdes de rotina
Contato telefonico do ambulatdrio

Acompanhamento ﬂ H

Perdas no Perdas no
acompanhamento acompanhamento
(n=0) (n=0)

Analise u ﬂ
Analisados Analisados
(n=17) (n=17)

Figura 1- Fluxograma da randomizacao
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5.3.2 Protocolo experimental

Os individuos foram convidados a participar do estudo, através de telefonemas
que antecediam as consultas, com informagdes acerca da pesquisa e do teste de esforco
maximo (ergoespirometria) a ser realizado, sendo solicitado trazer roupas confortaveis e ténis
apropriados para a corrida. No ambulatdrio os pacientes sdo atendidos por profissionais que
compdem uma equipe multidisciplinar integrada por diferentes especialidades, pneumologia,
gastroenterologia, fisioterapia, nutricdo e psicologia das areas de pediatria e de adulto. Nos
atendimentos, sdo mensurados os valores antropométricos, a avaliacdo da funcdo pulmonar
(espirometria), a coleta de escarro ou secrecdo da orofaringe por swab para exame cultural, e
orientacOes proprias de cada especialidade.

Apo0s, 0s pacientes elegiveis para o estudo eram convidados a participarem e
recebiam informacfes mais detalhadas do teste de esforco maximo e seus objetivos. Em
concordancia e assinatura do Termo de Consentimento Livre e Esclarecido (TCLE)
(APENDICE A) procedia-se o preenchimento de uma ficha de avaliacdo (APENDICE B) e a
aplicacdo do questionario de qualidade de vida (ANEXO A).

Para os pacientes randomizados para 0 G1 (intervencdo) foi entregue um manual
de orientagdes com exercicios fisicos aerobicos como correr, nadar, caminhar, dancar, jogar,
pular corda e outros de seu interesse, alongamentos de cintura escapular, membros superiores,
tronco e membros inferiores (APENDICE C). O nivel de atividade fisica dos adolescentes foi
avaliado a partir de informacOes referentes a pratica de atividades de lazer, a préatica de
exercicio fisico estruturado (academias, treinamento em esportes, clubes), a forma de
deslocamento ativo (caminhar ou pedalar) para a escola e se 0 paciente nao praticava nenhum

exercicio fisico.
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No manual existia um calendario onde o paciente marcou os dias do més em que
realizou os exercicios aerobicos. O G1 recebeu ligacbes telefénicas efetuadas pela
pesquisadora (PH) a cada duas semanas, com questbes reforcando a pratica do exercicio
aerobico, duvidas e orientacfes. Ao contatar com o0 paciente ou responsavel, a pesquisadora
(P) anotava o seu relato quanto a pratica de exercicio, a frequéncia e o interesse, para o
controle e evolugao nos trés meses de acompanhamento (APENDICE D), sendo que o G2 foi
apenas orientado verbalmente ao exercicio aerdbico no dia da inclusdo no estudo, conforme
rotina do centro de FC.

Posteriormente a consulta ambulatorial, o paciente se deslocava ao prédio do
parque desportivo da PUCRS no Laboratorio de Avaliacdo de Pesquisa em Atividade Fisica
(LAPAFI), para realizar o teste de esforco maximo (ergoespirometria) em local apropriado
conforme recomendacdes do American College of Sports Medicine (ACMS) (ACMS, 2000).

Para a coleta de dados, foi realizado um treinamento padronizado pela
fisioterapeuta responsavel da pesquisa com dois académicos do curso de fisioterapia. Esse
treinamento constava na aplicabilidade do questionario de qualidade de vida, da escala de
Borg modificada (ANEXO B), da afericdo dos sinais vitais e da saturacdo periférica de
oxigénio (SpO;) com auxilio de um oximetro de pulso portatil. Para o teste de esforco
maximo um académico do curso de educacdo fisica (GM) foi previamente treinado por um
professor responsavel e capacitado.

No primeiro dia de coleta e apds trés meses, ambos os grupos (G1 e G2) foram
submetidos ao teste de funcdo pulmonar (espirometria), avaliacdo antropométrica, aplicacao
do questionario de qualidade de vida para fibrose cistica e teste de esforco maximo

(ergoespirometria). (Figura 2).
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Figura 2 - Fluxograma da coleta de dados
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5.4 TECNICAS E INSTRUMENTOS PARA COLETA DE DADOS

5.4.1 Espirometria

Os procedimentos técnicos e os critérios de aceitabilidade e reprodutibilidade para
a realizacdo dos exames de funcdo pulmonar seguiram as normativas internacionais da
American Thoracic Society (ATS) (MILLER et al., 2005).

O paciente ndo deveria apresentar exacerbacdo do quadro respiratério, nem ter
utilizado broncodilatador de curta acdo quatro horas antes ou broncodilatador de longa acao
12 horas antes. Para executar o teste utilizou-se um bocal e um clipe nasal, sendo o0 exame
descrito detalhadamente para o paciente com énfase em evitar vazamentos em torno do bocal
e da necessidade de uma inspiracdo maxima seguida de uma expiragdo rapida e sustentada de
pelo menos trés s.

As espirometrias foram realizadas por um residente treinado, e a sua qualidade foi
avaliada pelo médico assistente mediante a analise das curvas fluxo-volume utilizando-se o
espirdmetro da marca Koko (Koko Spirometer, Ferrari, Louisville, CO). Os dados avaliados
foram a capacidade vital forcada (CVF), o volume expiratério forcado no primeiro segundo
(VEF1) , o indice de Tiffeneau (VEF/CVF) e o fluxo expiratério forcado entre 25%-75% da
capacidade vital (FEF 25.75) (PEREIRA, 2002).

Foram medidos os valores absolutos e calculados os percentuais relativos aos
previstos para sexo, idade e altura. O nimero de tentativas foi de trés curvas aceitaveis e duas

reprodutiveis, sendo registrada a curva de maior valor (PEREIRA, 2002).

5.4.2 Avaliacdo Antropométrica
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As medidas antropométricas foram aferidas utilizando-se técnicas padronizadas,
sempre pelo mesmo avaliador e com o0s equipamentos calibrados. As medidas de peso e altura
foram realizadas em balanca antropométrica (Filizola® S&o Paulo, SP), com capacidade
méaxima de 180kg e minima de 2kg, com graduacdo a cada 100g e estadidmetro extensivel
(Sanny®, S&o Bernardo do Campo, Brasil), afixado em parede lisa e sem rodapé para altura
até 192cm.

Para a medida do peso foi orientado ao paciente estar com o minimo de roupa e
manter-se sem se movimentar, para que o peso fique igualmente distribuido sobre a balanca.
Para a estatura, o paciente ficou descalco, com os pés paralelos, os tornozelos juntos, em
posicao ereta, bracos estendidos sobre o corpo, e a cabeca posicionada de forma que a parte
inferior da 6rbita ocular estivesse no mesmo plano do orificio externo da orelha (Plano de
Frankfurt). A medida foi feita em centimetros, com o instrumento de afericdo apresentando
variacdo da escala em milimetros (mm) (JELLIFFE, 1968).

Tanto o peso quanto a estatura foram aferidos em duplicata, admitindo-se um
valor méximo de diferenca de 1,0 cm entre ambas as medidas de altura e de 200g para o peso.
Foi adotado o valor médio das duas medidas para o calculo do indice de massa corporal
(IMC), definido como a relagéo entre o peso em quilogramas e a altura em metros elevada ao
quadrado (kg/m?). Os célculos do IMC e a altura para idade foram analisados no programa

Anthro Plus da WHO 2007 disponivel em http://www.who.int/growthref/tools/en/. Os

resultados obtidos por percentil foram classificados conforme a tabela da OMS para avaliacéo

do IMC para a idade (Tabela 1) (WHO, 2007).


http://www.who.int/growthref/tools/en/
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DIAGNOSTICO

VALORES CRITICOS NUTRICIONAL
< Percentil 0,1 < Escore-z-3 Magreza acentuada
> Percentil 0,1 e <Percentil 3 | > Escore-z-3 e < Escore-z-2 Magreza
> Percentil 3 e Percentil 85 > Escore-z-2 r Escore-z+1 Eutrofia
>Percentil 85 e Percentil 97 > Escore-z+1 e Escore-z+2 Sobrepeso
> Percentil 97 e Percentil 99,9 | > Escore-z+2 e Escore-z+3 Obesidade
> Percentil 99,9 > Escore-z+3 Obesidade grave

Tabela 1 - Avaliacdo do IMC para a idade em criancas de 5 a 19 anos
Fonte: WHO, 2007

Para a afericdo da circunferéncia do braco (CB), utilizou-se a fita métrica
inelastica (Sanny®, SBC, SP, Brasil), com o individuo de pé, com os bracos estendidos ao
longo do tronco e as palmas das maos viradas para a coxa. A localiza¢do do ponto médio do
braco foi obtida com o cotovelo flexionado a 90°, medindo-se a distancia entre o0 acromio e o
olécrano. A fita foi posicionada perpendicularmente ao eixo longo do brago no ponto médio
(FRISANCHO, 1974).

Para a mensuracdo da dobra cutanea do triceps (DCT), utilizou-se o adipémetro
(Cescorf®, Porto Alegre, RS, Brasil), que exerce uma pressdo de 10g/mm? e tem precisao de
Imm. A DCT € localizada na parte posterior do braco, sobre o musculo e o triceps. Com o
polegar e o indicador da mao esquerda, eleva-se uma dobra da pele e o tecido adiposo
subcutaneo cerca de um cm acima do local onde foi medida a dobra cutanea. A leitura do
valor da DCT foi feita cerca de trés s apos o relaxamento da pressédo do aparelho.

Para avaliar a reserva muscular, utilizou-se a circunferéncia muscular do braco
(CMB) calculada a partir da CB e da DCT.

Cuja formula representa CMB (cm) = CB(cm)-(0,314xDCT). Os valores foram

classificados conforme os percentis de Frisancho (FRISANCHO, 1990).
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5.4.3 Questionéario de qualidade de vida

O questionario de qualidade de vida denominado Cystic Fibrosis Questionnaire
validado para a lingua portuguesa, foi aplicado constando de trés versdes segundo faixas
etarias, 6 al2 anos incompletos; 12 a 14 anos incompletos; acima de 14 anos; sendo avaliados
os seguintes dominios: fisico, imagem corporal, digestivo, respiratorio, emocional, social,
nutricdo, tratamento, vitalidade, satde, papel social e peso. Os quatro ultimos dominios sdo
relacionados para pacientes acima de 14 anos. Para as criangas de seis a 12 anos incompletos,
o instrumento foi aplicado por um pesquisador treinado (DG) para essa tarefa, sendo 0s outros
dois questionarios preenchidos pelos préprios pacientes, conforme instrucbes do CFQ
(ROZQV et al., 2006).

Os escores de cada dominio variam de 0 a 100, sendo esse Ultimo considerado de
muito boa QV. No geral, considera-se que os escores superiores a 50 refletem boa QV

(ROZQV et al., 2006).

5.4.4 Ergoespirometria e protocolo em rampa

A medida de captacdo de gases foi realizada por um sistema de ergoespirometria
utilizando-se um analisador de gases V02000 (Medical Graphics Corporation, St. Paul,
Minnesota - USA), fornecendo informacdes sobre o comportamento ventilatério a cada 20 s.
Previamente ao inicio do teste cada participante permaneceu em repouso por 15 min.

Para a execucdo do teste, foi utilizado um bocal de tamanho pequeno ou medio
colocado na boca da crianga ajustado com énfase em evitar vazamentos em torno do mesmo e,

um clipe nasal. Esse sistema de bocal foi interligado a um equipamento eletrdnico,
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previamente calibrado que permitiu a passagem de gases expirados. O teste foi executado por
um pesquisador treinado (GM) e seguiu as recomendacdes do American College of Sports
Medicine (ACMS) (ACMS, 2000).

O protocolo em rampa foi configurado conforme as recomendacfes de Silva
(SILVA et al., 2007). Algumas modificacGes foram necessarias levando em consideracao a
tolerancia ao exercicio e a capacidade individual e funcional do individuo, de modo a oferecer
uma intensidade progressiva iniciando com uma velocidade de 4 km/h com incremento de 0,5
km/h a cada 1 min até a exaustdo voluntaria do individuo. Os dados foram gravados e
projetados para um software (Aerograph), para posterior analise. Os parametros avaliados
foram o VO,pico, expresso relativos a massa corporal e valores absolutos (ml/kg™.min™ e
I/min), o percurso da corrida ao atingir o VOpico expresso em kilémetros por hora (Km/h), o
tempo percorrido na esteira expresso em min, e a fc maxima expressa em batimentos por
minuto (bpm).

Em repouso e a cada 60 s ao término do teste verificou-se a fc e a saturacédo
periférica de oxigénio (SpO2) com auxilio de um oximetro de pulso portétil (Nonin®,
Mineapolis, EUA), e a percepcdo subjetiva avaliada pela escala de Borg modificada,
quantificada de 0 a 10, onde 0 representa nenhum sintoma e 10 representa sintoma maximo,
proporcionando diretamente uma medida individualizada da intensidade da dispnéia e da
fadiga de membros inferiores. Todos os pacientes receberam orienta¢bes quanto a finalidade
da escala, como seria executada, e tiveram tempo suficiente para observa-la e se adaptar com
as expressdes e amplitudes dos nimeros.

A pressdo arterial com esfigmomandmetro (BIC, Itupeva, Brasil) foi verificada
em repouso e no término do teste, sendo 0 mesmo interrompido & medida que os avaliados
sinalizaram atraves de gestos pré combinados para a fadiga, ou algum desconforto para a

continuidade do teste.
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5.5 ANALISE ESTATISTICA

A avaliacgdo da distribuigdo das variaveis simétricas foi realizada por meio do teste
de Kolmogorov-Smirnov e o teste de Levene para testar a homogeneidade dos dados. Os
resultados foram descritos e expressos em média e desvio padrdo quando sua distribuicdo foi
normal, e mediana e amplitude interquartil quando a distribuicdo foi assimétrica. Os testes
utilizados foram o teste de qui-quadrado para a comparagdo entre as variaveis categoricas, 0
teste t de Student para amostras independentes para as comparacdes das variaveis continuas
com distribuicdo normal entre os dois grupos, o teste U de Mann-Whitney para a comparagéo
das varidveis ordinais ou das variaveis continuas sem distribui¢do normal entre os grupos. Foi
utilizado o teste de correlacdo linear de Pearson (r) para avaliar as associagdes entre as
variaveis quantitativas. A significancia estatistica foi considerada se p<0,05. As analises dos
dados foram realizadas no programa Predictive Analytics Software (PASW) verséo 17.0.2

(Somers, NY, 2009).

5.6 CONSIDERACOES ETICAS

O projeto de pesquisa elaborado para o desenvolvimento deste estudo foi
aprovado pelo Comité de Etica em Pesquisa da PUCRS conforme consta no protocolo de
pesquisa registro CEP 05/02868. Para participar do estudo, todos 0s pacientes ou responsaveis

pelos mesmos, quando menores de dezoito anos assinaram o TCLE.
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RESUMO

Objetivos: O exercicio fisico regular em pacientes com fibrose cistica (FC) auxilia no
condicionamento aerobico e diminui a progressdo da doenga, proporcionando melhor
qualidade de vida. O objetivo desse estudo foi avaliar os efeitos de um programa de exercicio
fisico aerdébico baseado na orientacdo verbal e instrumental na capacidade funcional e na
qualidade de vida.

Métodos: O Estudo constituiu-se de um ensaio clinico, randomizado, de orientagdes para o
exercicio fisico realizado em um centro de FC com criangas e adolescentes com idade entre
sete e 20 anos. Os pacientes foram alocados em dois grupos, intervencéo e controle, sendo 17
pacientes no grupo intervencdo (G1) e 17 para o grupo controle (G2). A intervencdo foi um
manual de orientagcGes com exercicios fisicos aerébicos e reforgco das orientacdes por meio de
contato telefonico a cada duas semanas.

Resultados: Foram estudados 34 pacientes com FC, sendo que 20 pacientes (58,8)% eram do
sexo masculino. Os grupos eram semelhantes no momento basal, sendo que no G1 seis
pacientes (35,2%) referiram praticar exercicio fisico regularmente, a média de idade foi de
13,40+2,81 anos, do percentual do previsto do volume expiratério forcado no primeiro
segundo (VEF,%) foi de 95,53+17,94 % e do consumo de oxigénio de pico relativo a massa
corporal (VO.pico) foi de 34,93+9,09 ml/kg .min? . No G2, quatro pacientes (23,5%)
referiram praticar exercicio fisico regularmente, a média de idade foi de 12,76+3,37 anos, do
VEF; foi de 100,13+21,27 % e do VOgpico foi de 33,21%8,26 ml/kg™.min. Houve aumento
significativo do G1 na prética de exercicio fisico relatada pelos pacientes ap6s 0s trés meses
de intervencdo comparado ao G2 (p=0,013). Nas demais variaveis ndo foram observadas
diferengas estatisticamente significativas.

Conclusao: Esse estudo demonstrou que a orientacdo verbal e instrumental para o exercicio
aerobico, acoplado com supervisdo telefonica teve impacto positivo no relato das criangas e
adolescentes quanto a pratica do exercicio fisico regular. Porém, ndo foram observados
melhora nos pardmetros fisioldégicos, nem nos dominios do questionario de qualidade de vida.
Palavras-chave: Fibrose cistica, exercicio aerdbico, teste de esforco maximo, qualidade de

vida.
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INTRODUCAO

Os beneficios proporcionados pela pratica regular de atividade fisica na infancia e
na adolescéncia sdo importantes para o processo bioldgico de crescimento e desenvolvimento
humano®. Criancas e adolescentes com fibrose cistica (FC) que realizam atividade fisica
regular apresentam melhor condicionamento aerobico, estabilidade do estado nutricional e
progresséo significativamente menor da doenca®®.

Na avaliacdo funcional de pacientes com FC, a adaptacdo cardiorrespiratoria ao
exercicio permite avaliar de maneira global e integrada o sistema respiratorio, cardiovascular,
neuromuscular e metabolico, sendo que a determina¢do do consumo de oxigénio maximo
(VO,max) tem sido amplamente utilizada na literatura como um dos principais indicadores da
capacidade para a realizacéo de exercicios fisicos de longa duracéo™”.

Entre as abordagens para o tratamento desses pacientes, muitos estudos vém
sendo realizados avaliando a interferéncia da atividade fisica na vida de criancas e
adolescentes com FC sugerindo que a regularidade e a adesdo ao programa de exercicio fisico
sejam fundamentais®®. Nesse sentido, algumas recomendaces para a prética de exercicios
sdo elaboradas ou reformuladas ao longo dos anos, no intuito de auxiliar os individuos ou
profissionais a iniciar um programa apropriado preventivo ou terapéutico®*.

Contudo, poucos estudos randomizados com desenho adequado tém sido
conduzidos considerando se as orientagdes dos profissionais da salde quanto ao exercicio
fisico, modalidade, frequéncia, intensidade e alongamentos, sdo efetivos e adotados
regularmente pelos pacientes’*'?. O objetivo desse estudo foi avaliar os efeitos de um
programa de exercicio fisico aerobico baseado na orientagdo verbal e instrumental na

capacidade funcional e na qualidade de vida.
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MATERIAIS E METODOS

O Estudo constituiu-se de um ensaio clinico, randomizado, de orientacdes para o
exercicio fisico realizado em um centro de FC no Hospital Sdo Lucas da Pontificia
Universidade Catdlica do Rio Grande do Sul (HSL-PUCRS). Este estudo segue as
regulamentacfes do Consolidated Standards of Reporting Trials (CONSORT) e, foi incluso
no Registro Brasileiro de Ensaios Clinicos como UTN U1111-1123-4083.

O protocolo de pesquisa foi iniciado apos aprovacdo pelo Comité de Etica em
Pesquisa da PUCRS e o termo de consentimento livre e esclarecido obtido por escrito de
todos os pacientes ou responsaveis pelo mesmo, quando menor de dezoito anos.

A coleta de dados ocorreu durante o periodo de outubro de 2010 a outubro de
2011. A populacdo em estudo consistiu em criancas e adolescentes com FC e idade entre sete
e 20 anos, estabilidade clinica da doenca sem sinais de exacerbacdo dos sintomas respiratorios
nos Gltimos quinze dias™. Foram critérios de exclusdo criancas e adolescentes com alteracdes
cognitivas que impossibilitassem a realizacdo dos testes, alteracfes osteomusculares néo

relacionadas a FC e portadores de doencas cardiacas com instabilidade hemodinamica.

Amostra

Considerando uma diferenca de 18.1 pontos no escore fisico do questionério de
qualidade de vida e um desvio padrdo de 13,8 o tamanho amostral de 15 pacientes para cada
grupo foi suficiente para detectar a efetividade das orientagcdes no exercicio, com um poder de
95% e um nivel de significancia de 5%, totalizando 30 pacientes com FC. Devido a

possibilidades de perdas acrescentaram-se mais dois pacientes por grupo totalizando 34
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pacientes. (Céalculo baseado na diferenca encontrada no escore fisico do questionario de

qualidade de vida entre os grupos em um estudo realizado por Klijn et al., 2004)*.

Protocolo

Para o processo de randomizacdo foi utilizado um programa informatizado
(Random Allocation Software versdo 1.0, desenvolvido por M.Saghaei,MD., Department of
Anesthesia, University of Medical Sciences, Isfahan, Iran), em blocos de seis pacientes, sendo
alocados em dois grupos, o grupo intervencdo (G1) e grupo controle (G2). Para os pacientes
randomizados para 0 G1 foi entregue um manual de orientagdes com exercicios fisicos
aerobicos como correr, nadar, caminhar, dancar, jogar, pular corda e outros de seu interesse,
alongamentos de cintura escapular, membros superiores, tronco e membros inferiores, sendo
demonstrada a forma correta de executa-los.

Os pacientes foram orientados a realizar a modalidade de exercicio de sua
preferéncia e disponibilidade, com uma frequéncia minima de duas vezes por semana, por um
tempo minimo de 20 min e, registrar no calendario do manual os dias do més em que realizou
o0 exercicio. O G1 recebeu ligacdes telefonicas efetuadas pela pesquisadora (PH) a cada duas
semanas, com questdes reforcando a pratica do exercicio aerébico, duvidas e orientacbes. Ao
contatar com o paciente ou responsavel, a pesquisadora (PH) anotava o seu relato quanto a
pratica de exercicio, a regularidade e o interesse, para o controle e evolugdo nos trés meses de
acompanhamento, sendo que o G2 foi apenas orientado verbalmente ao exercicio aerébico no
dia da inclus&o no estudo, conforme rotina do centro de FC.

No primeiro dia de coleta e ap6s trés meses, ambos os grupos (G1 e G2) foram
submetidos ao teste de fung@o pulmonar (espirometria), avaliagdo antropométrica, aplicacao

do questionario de qualidade de vida para FC e teste de esforco maximo (ergoespirometria).
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Espirometria

A espirometria foi executada por um médico residente treinado, utilizando-se o
espirdmetro da marca Koko (Koko Spirometer, Ferraris, Louisville, CO). Os dados avaliados
foram a capacidade vital forcada (CVF), o volume expiratério forcado no primeiro segundo
(VEF,), o indice de Tiffeneau (VEF:/CVF) e o fluxo expiratorio forcado entre 25% - 75% da
capacidade vital (FEF 25.75). Foram medidos os valores absolutos e calculados os percentuais

previstos para sexo, idade e altura™.

Avaliacdo Antropométrica

A massa corporal foi obtida com o paciente vestindo o0 minimo de roupa possivel
e descalco, em uma balanca plataforma (Filizola®, Sdo Paulo, SP) com carga maxima de 180
kg e com precisdo de 100g. A estatura foi aferida utilizando-se estadibmetro fixo na parede
(Sanny, Séo Bernardo do Campo, Brasil). Os calculos do IMC foram analisados no programa
Anthro Plus da OMS 2007,

Para a mensuracdo da dobra cutanea do triceps (DCT), utilizou-se o adipbmetro
(Cescorf®, Porto Alegre, RS, Brasil), que exerce uma pressdo de 10g/mmz2 e tem precisao de
1mm. Para avaliar a reserva muscular, utilizou-se a circunferéncia muscular do brago (CMB)
calculada a partir da circunferéncia braquial (CB) e da DCT. Os valores foram normalizados

conforme os percentis de Frisancho®’.

Questionario de qualidade de vida
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O questionario de qualidade de vida denominado Cystic Fibrosis Questionnaire
(CFQ) validado para a lingua portuguesa, foi aplicado constando de trés versdes segundo
faixas etérias de seis a 12 anos incompletos; 12 a 14 anos incompletos; acima de 14 anos,
sendo avaliados os seguintes dominios fisico, imagem corporal, digestivo, respiratorio,
emocional, social, nutri¢do, tratamento, vitalidade, satde, papel social e peso. Para as criangas
de seis a 12 anos incompletos, o instrumento foi aplicado por um pesquisador treinado (D)
para essa tarefa, sendo os outros dois questionarios preenchidos pelos proprios pacientes,
conforme instrugdes do CFQ 8. Os escores de cada dominio variavam de 0 a 100, sendo o

maior valor considerado como muito boa QV e os escores superior a 50, como boa QV.

Ergoespirometria

A medida de captacdo de gases foi realizada por um sistema de ergoespirometria
utilizando-se um analisador de gases V02000 (Medical Graphics Corporation, St. Paul,
Minnesota - USA), fornecendo informacg6es sobre o comportamento ventilatorio a cada 20s.
Foi utilizado um bocal de tamanho pequeno ou médio colocado na boca da crianca ajustado
com énfase em evitar vazamentos em torno do mesmo e, um clipe nasal. Esse sistema de
bocal foi interligado a um equipamento eletrénico, previamente calibrado que permitiu a
passagem de gases expirados. O teste foi executado por um pesquisador treinado (GM), e
seguiu as recomendacGes do American College of Sports Medicine (ACMS) (ACMS, 2000)*.

O protocolo em rampa foi configurado de modo a oferecer uma intensidade
progressiva iniciando com uma velocidade de 4 km/h com incremento de 0,5 km/h a cada 1
minuto até a exaustdo voluntaria do individuo. Os dados foram gravados e projetados para um
software (Aerograph), para posterior analise, principalmente para o VOpico e a frequéncia

cardiaca maxima (fcmax).
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Em repouso e a cada 60s até o término do teste, verificou-se a frequéncia cardiaca
(fc) e a saturacdo periférica de oxigénio (SpO;) com auxilio de um oximetro de pulso portatil
(Nonin®, Mineapolis, EUA), a percepcéo subjetiva da intensidade da dispnéia e da fadiga de
membros inferiores avaliada pela escala de Borg modificada.

A pressdo arterial com esfigmoman6émetro (BIC, Itupeva, Brasil) foi verificada
em repouso e no término do teste, sendo 0 mesmo interrompido a medida que os avaliados
sinalizaram através de gestos pré combinados para a fadiga, ou algum desconforto para a

continuidade do teste.

Andlise Estatistica

Os resultados foram descritos e expressos em média e desvio padrdo, mediana e
amplitude interquartil. Os testes utilizados foram o teste de qui-quadrado para a comparacao
entre as variaveis categoricas, teste t de Student para amostras independentes para as
comparagOes das varidveis continuas com distribuicdo normal entre os dois grupos, o teste U
de Mann-Whitney para a comparacdo das variaveis ordinais ou das variaveis continuas sem
distribuicdo normal. A significancia estatistica foi considerada se p<0,05. As anélises dos
dados foram realizadas no programa Predictive Analytics Software (PASW) versdo 17.0.2

(Somers, NY, 2009).

RESULTADOS

Foram estudados 34 pacientes com FC, sendo que 20 pacientes (58,8)% eram do

sexo masculino e 11 pacientes (32,4%) referiram praticar exercicio fisico regularmente. A

média de idade foi de 13,08+3,07 anos, a media do VEF; foi de 95,11+18,15% do previsto e 0
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VO,pico foi de 34,12+8,47 ml/kg™.min™. Dezessete pacientes foram randomizados para o
grupo intervencdo (G1) e 17 para o grupo controle (G2). A tabela 1 mostra a comparacéo no
momento basal das caracteristicas gerais entre 0s grupos e a tabela 2 apresenta a comparacao
dos dominios de qualidade de vida em FC, no momento basal. Ndo houve diferencas
estatisticamente significativas entre os dois grupos no momento inicial do estudo.

Apdbs os trés meses de intervencdo, houve aumento significativo no G1 do
exercicio fisico relatado pelos pacientes comparado ao G2 (p=0,013). Ndo houve diferenca
estatisticamente significativa entre as outras variaveis clinicas, fisioldgicas e de qualidade de

vida entre os grupos G1 e G2 ap06s o0s trés meses de acompanhamento (Tabela 3).

DISCUSSAO

Esse ensaio clinico randomizado mostrou que em criancas e adolescentes com FC
a orientacdo verbal e instrumental para o exercicio aerobico, acoplado com supervisao
telefénica teve impacto positivo no G1 apds trés meses de seguimento na préatica de exercicio
fisico regular. No entanto, ndo foi observada melhora nos parametros fisiol6gicos como VEF;,
CVF, VOgpico, nem nos dominios do questionario de qualidade de vida.

Em contrapartida, estudos tém evidenciando gque correr, caminhar, nadar, andar de
bicicleta e jogar futebol por no minimo 20 min, pelo menos trés vezes na semana para
criancas e adolescentes com FC com comprometimento pulmonar de leve a moderado trazem
beneficios em termos de funcéo pulmonar e qualidade de vida?®2*.

Orestein et al., realizaram ensaio randomizado com 67 pacientes com FC e idade
entre oito e 18 anos que foram alocados para o grupo de exercicio aerobico ou para 0 grupo

de treinamento de forca para membros superiores. Esse programa foi supervisionado e 0s

pacientes reavaliados apos um periodo de seis meses e no final de um ano. Observaram que
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ambos os grupos aumentaram a forca muscular e a tolerancia ao exercicio fisico®. Em nosso
estudo, o periodo de intervencdo e reavaliacédo foi de trés meses, podendo por esse motivo ndo
termos detectado diferencas nos parametros de adaptacdo ao exercicio aerobico. O presente
estudo ndo avaliou a forca muscular, porém avaliou a reserva muscular utilizando a CMB, a
qual ndo variou significativamente no grupo intervencéo.

Hebestreit et al., avaliaram os efeitos de um programa de treinamento
supervisionado e controlado em pacientes com FC, sendo o desfecho primario o VO,max
apos seis meses de intervencdo e, os desfechos secundarios a avaliacdo da funcdo pulmonar,
dados antropométricos e o questionario de qualidade de vida em 18 e 24 meses ap0s 0 inicio
do programa. Encontraram efeitos positivos na intervencdo quanto ao maximoVO,max, a
funcdo pulmonar (CVF% previsto) e a qualidade de vida®.

Durante o seguimento do corrente estudo, ndo houve diferenca significativa na
funcdo pulmonar (VEF1%) e, ndo se observou modificacGes no questionario de qualidade de
vida. O tempo de intervencdo pode ter sido insuficiente para a melhora da qualidade de vida
desses pacientes que parece estar relacionada a programas de treinamento a mais longo prazo.

Swisher et al., 2008 verificaram a percepcao da atividade fisica em um grupo de
adolescentes com FC através de entrevistas semi-estruturadas pelo telefone relacionadas ao
exercicio, e observaram que os participantes concordavam sobre a importancia do mesmo no
tratamento e na qualidade de vida, alguns praticavam esportes regularmente, outros relataram
ndo estarem interessados, ndo aderindo a atividade fisica e inseguros quanto ao risco de
exacerbacdo da doenca®. No presente estudo, ndo houve questionamento com relacdo a
percepcdo da importancia do exercicio. E possivel que tais temores, se presentes, tenham
influenciado nos atuais resultados, uma vez que seis (35,12%) de 17 pacientes que receberam

a intervencgdo ndo aderiram a pratica de exercicio fisico.
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Em trés meses de intervencdo do nosso estudo houve aumento significativo do G1
no exercicio fisico relatado pelos pacientes comparado ao G2 (p=0,013). Talvez esse efeito
observado na pratica de exercicio fisico tenha sido favoravel a hipdtese, uma vez que o0s
sujeitos sabiam que estavam sendo supervisionados e acompanhados por contatos telefonicos,
com necessidade de demonstrar e confirmar a pratica regular do exercicio aerdbico. Essa €
uma limitacao de estudos randomizados de intervencdes educacionais nas quais o sujeito sabe
ter recebido a orientacdo. Acreditamos, no entanto, que, no presente estudo, esse Viés ndo
tenha sido tdo significativo porque os pacientes precisavam relatar com detalhes a frequéncia,
a duracdo e o tipo de exercicio fisico realizado.

Com relacdo ao teste de esforco méximo, a interrup¢do precoce do mesmo e 0
nivel de tolerancia ao exercicio em criancas e adolescentes pode decorrer por fatores
motivacionais, menor concentragdo, avaliacao subjetiva inadequada da dispnéia e da fadiga de
membros inferiores, podendo justificar a ndo obtencdo do VO,max, uma vez que muitos
individuos ndo atingem um platd do VO,max°. Por essa razio, optou-se por relatar os valores
de VO, pico.

Como observado, nesse estudo ndo se obteve melhora do VO,pico apds
intervencdo (p>0,05). A maioria dos pacientes avaliados ndo praticava exercicios fisicos
regulares. E possivel que em muitos pacientes a inatividade fisica prévia tenha contribuido
para a baixa adesdo a intervencdo. Além disso, muitos apresentavam pouca toleréncia a
execucdo do teste e resposta ao incentivo recebido, favorecendo a interrupgdo precoce do
mesmo por fatores mencionados anteriormente.

A contribuicdo do estudo, apesar de pequena magnitude, se relaciona a
participacdo do paciente em um programa incluindo as suas preferéncias e disponibilidade
para as atividades aerdbicas, podendo propiciar o interesse e a motivacdo a pratica do

exercicio. Uma intervencdo semelhante, porém mais longa ou intensa poderia melhorar a sua
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percepcdo da importancia dessa pratica, sua autoestima e consequentemente a sua qualidade
de vida, além de melhorar parametros fisioldgicos.

Algumas limitacGes no presente estudo podem ter influenciado na sensibilidade de
identificar variagbes em parametros potencialmente modificaveis pelo exercicio aerdbico,
como o0 curto tempo de seguimento, que pode ter sido insuficiente para avaliar o impacto
significativo nesses desfechos.

Concluindo, esse estudo demonstrou que a orientacdo verbal e instrumental para o
exercicio aerdbico teve efeito positivo no relato das criancas e adolescentes quanto a pratica
do exercicio aerobico. Porém, ndo foi demonstrado aumento significativo nos parametros
fisiolégicos e nos dominios do questionario de qualidade de vida. Novos estudos com

intervencdes mais intensivas e prolongadas sao necessarios para melhor elucidar essa questéo.
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Tabela 1 - Caracteristicas gerais entre 0s grupos intervencao e controle
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VARIAVEIS G1 - Intervencdo G2 - Controle P
(n=17) (n=17)

Idade (anos)? 13,40+2,81 12,76+3,37 0,555
Sexo (masculino)® 10 (58,8) 10 (58,8) 1,000
Peso (Kg)? 46,13+14,07 45,09+16,63 0,845
Altura (m)® 1,53+0,11 1,47+0,16 0,230
Exercicio fisico regular 6 (35,2) 4 (23,5) 0,465
VEF; (% previsto)® 95,53+17,94 100,13+21,27 0,506
CVF (% previsto)® 106,40+15,20 107,70+21,16 0,715
VEF1/CVF (%)* 81,3849,20 80,73+8,35 0,707
FEF25.75 (%) 78,76x28,55 72,82+31,35 0,715
SpO, em repouso (%)? 96,29+0,98 96,35+2,37 0,925
VOypico (ml/kg™t.min™)?®  34,93+9,09 33,21+8,26 0,586
Tempo esteira (min)? 11,15+4,63 9,87+2,82 0,278
Percurso (Km/h)? 8,97+2,26 8,23+1,50 0,272
fcmax (bpm)? 157,14+38,50 167,71+20,88 0,408
IMC z? -0,05+1,03 0,48+1,17 0,190
DCT (g/mm2)* 9,67+5,40 12,29+6,63 0,216
CMB (cm)? 18,94+3,02 18,70+3,47 0,835

VEF; (volume expiratorio forcado no primeiro segundo); CVF(capacidade vital forgada); FEF 575
(fluxo expiratério forcado entre 25% - 75% da capacidade vital); SpO, (saturacdo periférica de
oxigénio); VO,pico (consumo de oxigénio de pico); fcmax (frequéncia cardiaca maxima); IMCZ
(escore Z do indice de massa corporal); DCT (dobra cutdnea do triceps); CMB (circunferéncia
muscular do braco). Valores expressos em *média+desvio padr&o; "n(percentual)



Tabela 2 - Comparacéo dos dominios do questionario de qualidade de vida em fibrose
cistica entre os grupos intervencao e controle no momento basal

DOMINIOS G1 - Intervencio G2 - Controle P
(n=17) (n=17)

Fisico® 0 (0/0) 0 (0/13) 0,653
Emocional® 0 (0/6) 0 (-8/0) 0,104
Social® 0 (-7/2) 0 (-1/9) 0,382
Imagem corporal® 0 (0/5) 5 (0/22) 0,410
Alimentacéo® 0 (0/0) 0 (-16/0) 0,438
Tratamento® 0 (0/0) 0 (-16/0) 0,655
Respiratorio® 0 (-8/0) 0 (-10/4) 0,818
Digestivo® 0 (0/0) 0 (0/8) 0,280
Papel Social” 0 (0/0) 0 (-6/25) 0,827
Vitalidade” -8 (-16/0) 4 (-14/22) 0,286
Sadde” 0 (-44/0) 0 (-11/11) 0,699
Peso” 0 (-66/0) 0 (0/0) 0,262

Valores expressos em mediana (percentil 25/percentil75).* Dominios para todos os pacientes; °
Dominios somente para pacientes acima de 14 anos
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Tabela 3 - Comparacéo da variacdo entre os grupos intervencéo e controle apos trés
meses de acompanhamento

VARIAVEIS G1 - Intervencdo G2 - Controle P
(n=17) (n=17)

AVEF; (% previsto)® -1,88+8,60 1,0+14,21 0,480
ACVF (% previsto)® -0,41+6,77 2,0£12,22 0,482
AVEF1/CVF (%)* -0,42+7,77 1,0+13,22 0,488
AFEF s 75 (%)? -3,82+13,89 5,23+26,77 0,225
AExercicio fisico 11 (64,7) 3(17,6) 0,013
AVO,pico (ml/kg ™ .min™)? 1,16+4,63 2,39+11,93 0,695
ATempo esteira (min)® -0,37+1,77 0,21+2,81 0,914
APercurso (Km/h)? -0,50+2,63 0,14+1,52 0,389
ASpO, em repouso (%) 0,29+1,15 0,94+3,78 1,000
ASpO, final (%)° -1,05+2,98 -10,64+31,08 0,725
ASpO; recuperacao (%)°* -6,23+22,04 -12,47+32,12 0,083
Afc em repouso (bpm)? 3,0+20,48 -4,0+16,17 0,273
Afc final (bpm)® 4,41+31,54 -8,52+29,67 0,227
Afcmax (bpm)? 10,56+37,89 -6,52+23,02 0,122
ABorg dispneia final® 0 (-1/3) 0 (0/3) 0,725
ABorg dispneia recuperagdo® 0 (-2/1) 0 (0/4) 0,083
AIMC Z? 0,27+0,52 0,16+0,23 0,460
ADCT (g/mm?)* 0,388+1,32 -0,09+1,02 0,679
ACMB (cm)? 0,06+0,45 -0,14+0,26 0,983

VEF; (volume expiratorio forgado no primeiro segundo); CVF(capacidade vital forgada); FEF 2575 (
fluxo expiratorio forcado entre 25% - 75% da capacidade vital) VO,pico (consumo de oxigénio de
pico); SpO, (saturagdo periférica de oxigénio); fc (frequéncia cardiaca); DCT (dobra cuténea do
triceps); CMB (circunferéncia muscular do brago); IMCZ (escore Z do indice de massa corporal). A=
diferenca; Valores expressos em °médiatdesvio padrdo; °n(percentual); °mediana (percentil
25/percentil75).
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ABSTRACT

Objectives: Regular physical activity in patients with cystic fibrosis (CF) improves aerobic
conditioning and delays disease progression, which results in better quality of life. This study
evaluated the effect on functional capacity and quality of life of an aerobic physical activity
program based on verbal and written guidelines.

Methods: This randomized clinical trial used guidelines for physical exercise in a CF center.
Patients were assigned to two groups: intervention (G1), with 17 patients; and control (G2),
also with 17 patients. Data were collected from October 2010 to October 2011, and the study
population comprised children and adolescents with CF aged 7 to 20 years. The intervention
consisted of handing out a manual with guidelines for aerobic physical exercises and
reinforcing recommendations in contacts by phone every two weeks.

Results: Thirty-four patients were included in the study, 20 of whom were boys (58.5%). The
groups were similar at baseline. In G1, 6 patients (35.2%) reported practicing physical
exercises regularly; mean age was 13.40+2.81 years, mean percent predicted forced
expiratory flow at one second (FEV1%) was 95.53+17.94% and mean peak oxygen uptake
(VOgpeak) relative to body mass was 34.93+9.09 ml/kg-1.min-1. In G2, four patients (23.5%)
reported practicing physical exercises regularly. Mean age was 12.76+3.37 years, mean FEV;
was 100.13+21.27% and mean VOjpeak was 33.21+£8.26 ml/kg-1.min. In G1, there was a
significant increase of physical exercise practice as reported by patients after three months of
intervention when compared with G2 (p=0.013). No statistically significant differences were
found for the other variables.

Conclusion: Verbal and written guidelines for aerobic exercise, together with supervision
over the phone, had a positive impact on the report of regular physical exercise practice by
children and adolescents. However, no improvement was found in physiological parameters
or domains of the quality of life questionnaire.

Key words: Cystic fibrosis, aerobic exercise, maximal exercise test, quality of life.
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INTRODUCTION

Regular physical activity in childhood and adolescence has important benefits for
the biological process of growth and human development®. Children and adolescents with
cystic fibrosis (CF) that practice regular physical activities have a better aerobic conditioning,
greater nutritional status stability and a significantly delayed disease progression®>.

In the assessment of the functional capacity of patients with CF, the
cardiopulmonary adaptation to exercise may be used to evaluate, in a global and integrated
way, the respiratory, cardiovascular, neuromuscular and metabolic systems, and the
measurement of maximal oxygen uptake (VO,max) has been widely used in the literature as
one of the main markers of capacity to perform long duration exercises*”.

As one of the approaches to the treatment of these patients, the effect of physical
activity on the life of children and adolescents with CF has been investigated in several
studies, and results suggest that regular exercise and adhesion to a physical exercise program
are fundamental®®. Some recommendations for the practice of exercises have been developed
and reviewed along the years to help individuals and healthcare professional to initiate an
appropriate preventive or therapeutic program®°.

However, few properly designed, randomized studies have been conducted to
evaluate whether guidelines prepared by healthcare professionals as recommendations of
physical exercises, modality, frequency, intensity and stretching are effective and regularly
adopted by patients™'*2.

This study evaluated the effect of an aerobic physical activity program based on

verbal and written guidelines on functional capacity and quality of life.
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MATERIAL AND METHODS

This randomized clinical trial used guidelines for physical exercise in the Cystic
Fibrosis Outpatient Clinics of Hospital Sdo Lucas, Pontificia Universidade Catdlica do Rio
Grande do Sul (HSL-PUCRS), Porto Alegre, Brazil. The study followed the recommendations
of the registered at Consolidated Standards of Reporting Trials (CONSORT) and was
registered at Registro Brasileiro de Ensaios Clinicos, under UTN U1111-1123-4083.

The study was approved by the Ethics in Research Committee of PUCRS, and all
patients or their guardians, when younger than 18 years, signed a written consent term.

Data were collected from October 2010 to October 2011. Children and
adolescents were included in the study if they were 7 to 20 years old, their disease was stable,
and they had no signs of exacerbation of respiratory symptoms in the last 15 days*®. Exclusion
criteria were cognitive impairments that made test performance impossible, non CF related

bone and muscle abnormalities, and heart disease with hemodynamic instability.

Sample

For a difference of 18.1 points in the physical score of the quality of life
questionnaire and a standard deviation of 13.8 points, sample size was estimated in 15
patients for each group to detect efficacy of exercise guidelines at a power of 95% and a level
of significance of 5%. The total sample size was 30 patients with CF. Two more patients were
included in each group because of possible losses, and the total was 34 patients. Calculations
were based on the difference for the physical score in the quality of life questionnaire between

groups in a study conducted by Klijn et al., 2004,
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Protocol

A computer-based program was used for randomization (Random Allocation
Software 1.0, developed by M.Saghaei, MD., Department of Anesthesia, University of
Medical Sciences, Isfahan, Iran) by blocks of six patients, who were assigned to one of two
groups: intervention (G1); and control (G2). Patients randomly assigned to G1 received a
manual of aerobic physical exercises, such as jogging, swimming, walking, dancing, playing
ball games, skipping rope and others in which they might be interested, as well as
instructions for stretching the upper extremities, trunk and lower extremities after the correct
stretching technique was demonstrated.

The patients were told to practice the exercise modality that they preferred and
that was available to them at a minimum frequency of two times a week for at least 20
minutes, and to record the days of the month when exercise was practiced in the manual
calendar. Participants in G1 received phone calls from one of the authors (PH) every two
weeks, and aerobic exercise practice was reinforced, questions were answered and
recommendations were made. When talking to the patient or patient guardian, the author (PH)
made notes about the report on exercise practice, regularity and interest to control and
evaluate the progression during the three-month follow-up. In G2, the patients were only
instructed verbally about aerobic exercise on the day that they were included in the study,
according to the CF center routine.

On the first month and three months later, both G1 and G2 groups underwent
respiratory function tests (spirometry), anthropometric evaluations and maximal exercise tests

(ergospirometry), and the quality of life questionnaire for cystic fibrosis was applied.
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Spirometry

Spirometry was conducted by a trained resident using a Koko spirometer (Ferraris,
Louisville, CO). Data evaluated were forced vital capacity (FVC), forced expiratory volume
in the first second (FEV,), Tiffeneau index (FEV1/FVC) and the forced expiratory flow at
25%-75% of vital capacity (FEF;s.75). Absolute values were measured and the predicted

percentages for sex, age and height were calculated™.

Anthropometric Evaluation

Body mass was measured with the patient wearing light clothes and no shoes
using a platform beam scale (Filizola®, Sao Paulo, Brazil) that measures up to 180 kg to the
nearest 100 g. Height was measured using a wall stadiometer (Sanny®, Sdo Bernardo do
Campo, Brazil). Body mass index (BMI) was calculated using the 2007 WHO Anthro Plus
software™.

Triceps skin fold thickness (TSF) was measured using a skin fold caliper
(Cescorf®, Porto Alegre, Brazil) that applies a pressure of 10 g/mm2 and provides readings to
the nearest 1 mm. To evaluate muscle reserve, the arm muscle circumference (AMC)
calculated according to brachial circumference (BC) and tricipital skin fold (TSF) thickness.

The values were normalized according to Frisancho percentiles'’.

Questionnaire about quality of life
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The Cystic Fibrosis Questionnaire (CFQ) for quality of life (QL) has three
versions according to age groups: 6 to 11 years; 12 to 13 years; 14 years and older. The
following domains were evaluated: physical, body image, digestive, respiratory, emotional,
social, nutrition, treatment, vitality, health, social role and weight. For children 6 to 11 years,
the instrument was applied by one of the authors (DG), who was trained for that task. The
other questionnaires were filled out by the patients according to the CFQ instructions™.
Scores for each domain ranged from 0 to 100; a score of 100 was classified as very good QL,

and scores above 50, as good QL.

Ergospirometry

Gas uptake was measured using an ergospirometry system with a V02000 gas
analyzer (Medical Graphics Corporation, St. Paul, MN) that provides information about
ventilation every 20 seconds. A nose clip was used, and a small or medium mouthpiece was
placed over the child’s mouth and adjusted to avoid leaks around it. This mouthpiece system
was connected to a previously calibrated electronic device that allowed the passage of gases
during exhalation. The test was conducted by one of the authors (GM), who was previously
trained, and followed the recommendations of American College of Sports Medicine
(ACMS)*.

The ramp protocol was prepared for progressive intensity, beginning at 4 km/h
and increasing 0.5 km/h at every minute until voluntary exhaustion of the participant. Data
were recorded and sent to the Aerograph software for later analysis, particularly of VO peak
and maximum heart rate (HRmax).

Heart rate and oxygen saturation (SpO2) were measured at rest and every 60

seconds until the completion of the test using a portable pulse oximeter (Nonin®,
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Minneapolis, MN); the subjective perception of dyspnea intensity and fatigue of lower
extremities were assessed using a modified Borg scale.

Blood pressure was measured using a sphygmomanometer (BIC, Itupeva, Brazil)
at rest and at the end of the test, which was interrupted when the participants signaled using a

previously defined gesture for fatigue or any discomfort to continue the test.

Statistical Analysis

Results were described as mean and standard deviation or median and
interquartile range. The tests used were the chi-square to compare categorical variables,the
Student t test for independent samples was used for comparisons of continuous variables with
normal distribution between the two groups, and the Mann-Whitney U test, for the
comparison of ordinal variables or nonnormally distributed continuous variables. The level of
significance was set at p<0.05. Data analyses were conducted using the Predictive Analytics

Software (PASW) versdo 17.0.2 (Somers, NY, 2009).

RESULTS

Thirty-four patients with CF were included in the study, 20 of whom were boys
(58.5%). Eleven patients reported practicing physical exercises regularly. Mean age was
13.08+3.04 years, mean FEV; was 95.11+18.15%, and mean VVO,peak was 34.12+8.47 ml/kg-
1.min-1. Seventeen patients were randomly assigned to the intervention group (G1), and 17,
to the control group (G2). Table 1 shows the comparison at baseline of general characteristics
between the groups, and Table 2 shows the comparison of the quality of life domains in the

CFQ at baseline. There were no significant differences between the two groups at baseline.
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After three months, there was a significant increase of physical exercise practice
reported by patients in G1 when compared with participants in G2 (p=0.013). There were no
significant differences between the other clinical and physiological variables or quality of life

domains between G1 and G2 after the 3-month follow-up (Table 3).

DISCUSSION

This randomized clinical trial demonstrated that verbal and written guidelines for
aerobic exercise, together with supervision over the phone, had a positive impact for the
children and adolescents in G1 at the 3-month follow-up of regular physical exercise practice.
However, no improvement was found in physiological parameters, such as FEVy, FVC or
VO,peak, or in the domains of the quality of life questionnaire.

On the other hand, other studies have shown that for children and adolescents with
CF and mild to moderate pulmonary involvement running, walking, swimming , riding a
bicycle or playing soccer for a minimum period of 20 minutes, at least three times a week,
causes improvements in outcomes like lung function and quality of life?*2".

Orestein et al. conducted a randomized trial with 67 patients with CF aged 8 to 18
years assigned to an aerobic exercise group or to an upper-body strength training regimen.
Their program was supervised, and the patients were re-evaluated after 6 months and one
year. They found that both groups had an increase in muscle strength and tolerance to
physical exercise®. In our study, the intervention time before re-evaluation was 3 months, and
this may be the reason why we did not detect differences in the parameters that measure

adaptation to aerobic exercise. Our study did not evaluate muscle strength, but measured,

AMC which did not change significantly in the intervention group.



94

Hebestreit et al. evaluated the effects of a supervised and controlled conditioning
program for patients with CF. The primary outcome was VO,max after six months, and
secondary outcomes were lung function, anthropometric data and a quality of life
questionnaire at 18 and 24 months after the beginning of the program. They found positive
effects of the intervention in VO,max, lung function (% predicted FVC) and quality of life?.

During follow-up in our study, there were no significant differences in lung
function (FEV1%) and no changes in the results of the quality of life questionnaire. The
intervention duration may have been insufficient to improve the quality of life of the patients,
which may seem to be associated with longer conditioning programs.

Swisher et al., (2008) evaluated the perception of the importance of physical
activity in a group of adolescents with CF using semi-structured interviews by phone
concerning exercise, and found that the participants agreed about the importance of exercise
for their treatment and quality of life. Some practiced sports regularly, but others reported not
being interested in it, not having regular physical activities and being unsure about the risk of
disease exacerbation®®. In our study, there were no questions about the perception of the
importance of exercising. Such fears, if present, might have affected our results, as six
(35.12%) of the 17 patients that received the intervention reported not to adhere to the
practice of physical exercises.

After three months of intervention, there was a significant increase of physical
exercise practice reported by patients in G1 when compared with participants in G2
(p=0.013). This effect on the practice of physical exercises might have been biased and
resulted in higher numbers because the participants knew that they were supervised and
followed up by phone calls, and that they had to demonstrate and confirm the regular practice
of aerobic exercises. This is one of the limitations of randomized trials that use educational

interventions in which participants know that they have received guidelines for practice.
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However we believe that in the present study such bias was not so significant since patients
were supposed to detail not only adherence to the guidelines, but also frequency, duration and
type of physical exercise performed.

The analysis of the maximal exercise test revealed that its early discontinuation
and the level of tolerance to exercise in children and adolescents may result from lack of
motivational factors, less concentration, inadequate subjective evaluation of dyspnea and
fatigue of lower extremities, which may justify the fact that VO,max is not obtained, as many
participants do not reach a VO,max plateau. Therefore, we decided to report the values of
VO,peak.

Our study did not find any VO,peak improvement after the intervention (p>0.05).
Most patients included in the study did not practice regular physical exercises at baseline. In
many patients, previous physical inactivity may have contributed to the low adhesion to the
intervention. Moreover, many had little tolerance to the test performance and little response to
the motivation received, which favored the early discontinuation of the test due to the factors
mentioned above.

The contribution of our findings, although of a small magnitude, is in the
participation of patients in a program that includes their preferences and availability for
aerobic activities, which may increase their interest and motivation to practice exercises. A
similar, but longer or more intense intervention might improve the patients perception of the
importance of such practice, improve their self-esteem and, consequently, their quality of life,
besides improving physiologic parameters.

In conclusion, this study demonstrated that verbal and written guidelines for
aerobic exercise had a positive impact on the report of aerobic exercises practiced regularly

by children and adolescents. However, no improvement was found in physiological
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parameters or in the domains of the quality of life questionnaire. Further studies using more

intensive and longer interventions should be conducted to elucidate this matter.
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Table 1 - General characteristics of the intervention and control groups
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Variables G1 - Intervention G2 - Control P
(n=17) (n=17)

Age (years)® 13,40+2,81 12,76+3,37 0,555
Sex (boys)” 10 (58,8) 10 (58,8) 1,000
Weight (kg)® 46,13+14,07 45,09+16,63 0,845
Height (m)? 1,53+0,11 1,47+0,16 0,230
Regular physical activity” 6 (35,2) 4 (23,5) 0,465
FEV; (% predicted)? 95,53+17,94 100,13+21,27 0,506
FVC (% predicted)® 106,40+15,20 107,70+21,16 0,715
FEV1/FVC (%) 81,38+9,20 80,73+8,35 0,707
FEF25.75 (%) 78,76+28,55 72,82+31,35 0,715
SpO; at rest (%)* 96,29+0,98 96,35+2,37 0,925
VO,peak (ml/kg™.min™)*  34,93+9,09 33,21+8,26 0,586
Treadmill time (min)? 11,15+4,63 9,87+2,82 0,278
Speed (km/h)? 8,97+2,26 8,23+1,50 0,272
HRmax (bpm)? 157,14+38,50 167,71+20,88 0,408
BMI Z score ? -0,05+1,03 0,48+1,17 0,190
TSF (g/mm2)* 9,67+5,40 12,29+6,63 0,216
AMC (cm)? 18,94+3,02 18,70+3,47 0,835

FEV, = forced expiratory volume in one second VFC = vital forced capacity; FEF,s.,s = forced
expiratory flow between 25% and 75%; SpO, = oxygen saturation; VO,peak = peak oxygen uptake;
HRmax = maximal heart rate; BMI Z score = Z score of body mass index; TSF = triceps skin fold,;

AMC = arm muscle circumference. Values expressed as “mean+standard deviation; "n(percentage)
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Table 2 - Comparison of the domains of the Cystic Fibrosis Questionnaire of quality of
life between the intervention and control groups at baseline

Domains G1 - Intervention G2 - Control p
(n=17) (n=17)

Physical® 0 (0/0) 0 (0/13) 0,653
Emotional® 0 (0/6) 0 (-8/0) 0,104
Social® 0 (-7/2) 0 (-1/9) 0,382
Body image? 0 (0/5) 5 (0/22) 0,410
Nutrition® 0 (0/0) 0 (-16/0) 0,438
Treatment? 0 (0/0) 0 (-16/0) 0,655
Respiratory? 0 (-8/0) 0 (-10/4) 0,818
Digestive® 0 (0/0) 0 (0/8) 0,280
Social Role” 0 (0/0) 0 (-6/25) 0,827
Vitality” -8 (-16/0) 4 (-14/22) 0,286
Health® 0 (-44/0) 0 (-11/11) 0,699
Weight” 0 (-66/0) 0 (0/0) 0,262

Values expressed as median (25™-75" percentile) > Domains for all patients; > Domains only for
patients older than 14 years
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Table 3 - Comparison of variations between the intervention and control groups after

the 3-month follow-up

VARIABLES G1 - Intervention G2 - Control P
(n=17) (n=17)

AFEV; (% predicted)? -1,88+8,60 1,0+14,21 0,408
AFVC (% predicted)® -0,41+6,77 2,0£12,22 0,482
AFEV/FVC (% predicted)? -0,42+7,77 1,0+£13,22 0,488
AFEF 2575 (% predicted)? -3,82+13,89 5,23+26,77 0,225
ARegular physical activity” 11 (64,7) 3(17,6) 0,013
AVO,peak (ml/kg™.min™)? 1,16+4,63 2,39+11,93 0,695
ATreadmill time (min)® -0,37+1,77 0,21+2,81 0,914
ASpeed (km/h)? -0,50+2,63 0,14+1,52 0,389
ASpO2 at rest (%) 0,29+1,15 0,94+3,78 1,000
A final SpO; (%)? -1,05+2,98 -10,64+31,08 0,725
ASpO2 recovery (%)* -6,23+22,04 -12,47+£32,12 0,083
AHR at rest (bpm)a 3,0+20,48 -4,0+16,17 0,273
A final HR (bpm)? 4,41+31,54 -8,52+29,67 0,227
A maximal HR (bpm)?® 10,56+37,89 -6,52+23,02 0,122
A Borg scale final dyspnea® 0 (-1/3) 0 (0/3) 0,725
A Borg scale dyspnea at recovery® 0 (-2/1) 0 (0/4) 0,083
A Borg scale final fatigue® 0 (-3/2) 0 (0/1) 0,751
A Borg scale fatigue at recovery® 0 (-1/1) 0 (-1/2) 0,754
A BMI Z score® 0,27£0,52 0,16+0,23 0,460
ATSF (g/mm?)? 0,388+1,32 -0,09+1,02 0,679
AAMC (cm)? 0,06+0,45 -0,14+0,26 0,983

FEV, = forced expiratory volume in one second VFC = vital forced capacity; FEF,.,s = forced
expiratory flow between 25% and 75%; VO,peak = peak oxygen uptake; SpO2 = oxygen saturation;
BMI Z score = Z score of body mass index; TSF = triceps skin fold;, AMC = arm muscle
circumference A = difference. Values expressed as * mean+standard deviation; ® n(percentage); °
median (25"-75" percentile).
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RESUMO

Objetivos: O nivel da atividade fisica e da tolerancia ao exercicio podem ser usados para
identificar limitacbes funcionais, bem como quantificar o reflexo de doencas
cardiopulmonares sobre as atividades de vida diéria e a qualidade de vida. O Objetivo desse
estudo foi descrever o consumo de oxigénio de pico (VO,pico) em criancas e adolescentes
com fibrose cistica (FC) e correlacionar com testes de funcdo pulmonar, variaveis
antropométricas e de qualidade de vida.

Métodos: Estudo transversal e prospectivo, em pacientes com FC e idade de sete a 20 anos.
Os parametros avaliados foram o VO,pico pelo teste de esforco maximo, o percentual do
previsto do volume expiratorio forcado no primeiro segundo (VEF,%) pela espirometria, 0s
dados antropométricos como a dobra cuténea do triceps (DCT), circunferéncia muscular do
braco (CMB), indice de massa corporal (IMC) e os dominios do questionario de qualidade de
vida.

Resultados: Foram estudados 34 pacientes com FC, sendo que 20 pacientes (58,8)% eram do
sexo masculino. A média de idade foi de 13,08+3,07 anos, do VEF; de 95,11+18,15 % e do
VO,pico de 34,12+8,47 ml/kg™.min™". Houve uma correlagéo estatisticamente significativa do
VO,pico com o tempo de percurso na esteira (r=0,77;p<0,001) e com a dispnéia pela escala
de Borg modificada (r=0,42;p=0,014). Também houve uma correlacdo negativa
estatisticamente significativa com o VOypico e a dobra cutanea do triceps (DCT) (r=-
0,35;p=0,038) e entre 0 VO,pico e 0 escore Z do indice de massa corporal (IMCZ) (r=-
0,37;p=0,041). Nao houve correlacdo significativa do VEF; com os parametros fisioldgicos
obtidos na ergoespirometria. No questionario de qualidade de vida, houve uma correlacéo
estatisticamente significativa no dominio papel social com o tempo de percurso na esteira
(r=0,73;p=0,010) e a velocidade de corrida (r=0,76;p=0,007).

Conclusdo: A ergoespirometria fornece informacdes objetivas da capacidade e limitacdo ao
exercicio fisico que ndo se correlacionam com outros parametros avaliados. ldentifica
fendmenos fisioldgicos diferentes, uma vez que o VOypico representa uma expressao de
componentes mais abrangentes do comprometimento cardiopulmonar.

Palavras-chave: Fibrose cistica, teste de funcdo pulmonar, consumo de oxigénio de pico,

qualidade de vida.
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ABSTRACT

Objectives: Physical activity and physical exercise tolerance can be used to estimate
functional limitation, as well as to quantify the impact of cardiopulmonary diseases on daily
activities and quality of life. The aim of this study was to describe peak oxygen uptake of the
cardiopulmonary test in children and adolescents with cystic fibrosis (CF) and to correlate this
parameter with pulmonary function tests, anthropometric variables and quality of life.
Methods: This cross-sectional prospective study was conducted with CF patients aged 7 to 20
years followed. Parameters measured were peak oxygen uptake (VOzpeak) by maximal
exercise test, percent predicted forced expiratory flow at one second (FEV1%) by spirometry,
anthropometric variables like skin fold thickness (TSF), arm muscle circumference (AMC),
body mass index (BMI) and domain of quality of life.

Results: Thirty-four CF patients were evaluated. Twenty were males (58.8%). Mean age was
13.08+3.07, mean FEV1% was 95.11+18.15% and mean VO,peak was 34.12+8.47. There was
a significant correlation of the VO,peak with time on treadmill (r=0.77;p<0.001) and with
dyspnea of modified Borg scale (r=0.42;p=0,014). There was also a significant negative
correlation between VO,peak and triceps skinfold (DCT) (r=-0.35;p=0.038) and between
VO,peak and body mass index z-score (BMIZ) score. There was no significant correlation
between FEV1 and physiologic parameters of the maximal exercise test. There was a
significantly correlation between the role domain and time (r=0.73;p=0.010) and speed on
treadmill (r=0.76;p=0.007).

Conclusion: The maximal exercise test gives objective information on exercise capacity and
limitation, not correlated with other evaluated parameters. The maximal exercise test
identifies different physiologic phenomena, since VOpeak represents a more comprehensive
expression of cardiopulmonary compromise.

Keywords: Cystic fibrosis, lung function testing, peak oxygen uptake, quality of life.
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INTRODUCAO

A Fibrose cistica (FC) é uma doenca genética, de heranca autossémica recessiva e
evolugédo cronica, associada a deterioragdo da funcdo pulmonar, desnutricdo e limitagéo
progressiva ao exercicio’.

Estudos tém evidenciado que a melhora do sistema ventilatorio e da funcéo
pulmonar sdo grandes motivadores na prética de exercicios em pacientes com FC**. Dessa
forma, a avaliacdo da tolerancia e aptiddo ao exercicio nas criangas com FC é uma medida util
do impacto da doenca no paciente. Além disso, a medida do nivel da atividade e da toleréncia
ao exercicio pode ser usada para identificar limitacbes funcionais, bem como quantificar o
reflexo da doenca sobre as atividades de vida diéria e a subsequente qualidade de vida®.

Em comparagdo com individuos saudaveis, as criangas com FC demonstram
diminuicdo da funcédo ventilatéria, desnutricdo propiciando a fadiga muscular, e prejudicando
o desempenho e a capacidade ao exercicio méaximo®’. No entanto, ao realizarem a atividade
fisica o fazem de forma similar as criancas saudaveis, porém com menos intensidade.

Dessa forma, pacientes que praticam exercicios fisicos regulares aliados a terapia
padrdo apresentam melhora da depuracdo mucociliar, diminuicdo da resisténcia a insulina,
melhora da composi¢do corporal, melhor desenvolvimento ésseo, diminui¢cdo da degradagédo
proteica, aumento da autoestima, melhora da funcdo imunoldgica e diminuicdo da frequéncia
cardiaca de repouso®.

O presente estudo teve como objetivo descrever as variaveis clinicas fisioldgicas
apos o teste de esforco maximo avaliado pelo consumo de oxigénio de pico (VO,pico) em
criangas e adolescentes com FC e correlacionar com testes de fungdo pulmonar, varidveis

antropomeétricas e de qualidade de vida.
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MATERIAIS E METODOS

Estudo transversal e prospectivo, em pacientes acompanhados no ambulatério de
pneumologia do Hospital Sdo Lucas da Pontificia Universidade Catdlica do Rio Grande do
Sul (HSL-PUCRS).

O protocolo de pesquisa foi iniciado apos aprovacdo pelo Comité de Etica em
pesquisa da PUCRS e o termo de consentimento livre e esclarecido obtido por escrito de
todos os pacientes ou responsaveis pelo mesmo, quando menores de dezoito anos.

A coleta de dados ocorreu durante o periodo de outubro de 2010 a julho de 2011.
A populacdo em estudo consistiu nos pacientes com FC e idade de sete a 20 anos, em
estabilidade clinica da doenca e com capacidade cognitiva para realizar os testes de funcao
pulmonar e esforco maximo. Foram critérios de exclusdo pacientes que apresentavam sinais
de exacerbacdo dos sintomas respiratorios nos Gltimos 15 dias®, instabilidade hemodinamica,

alteracdes osteomusculares ndo relacionadas a FC e portadores de doencas cardiacas.

Medidas

Os pacientes selecionados foram submetidos a uma avaliacdo clinica,
interdisciplinar e posteriormente a espirometria conforme a rotina do atendimento
ambulatorial. A seguir, eram encaminhados para o Laboratdrio de Avaliacdo de Pesquisa em
Atividade Fisica (LAPAFI) da PUCRS. Na chegada, permaneciam em repouso sentados em
uma cadeira por quinze minutos, e apos, iniciavam o teste de esforco maximo

(ergoespirometria).
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Espirometria

A espirometria foi executada por um médico residente treinado, utilizando-se o
espirdmetro da marca Koko (Koko Spirometer, Ferraris, Louisville, CO). Os dados avaliados
foram a capacidade vital forcada (CVF), o volume expiratério forcado no primeiro segundo
(VEF,), o indice de Tiffeneau (VEF:/CVF) e o fluxo expiratorio forcado entre 25% - 75% da
capacidade vital (FEF 25.75). Foram medidos os valores absolutos e calculados os percentuais

previstos para sexo, idade e altura'®**.

Avaliacdo Antropométrica

A massa corporal em kg foi obtida com o paciente vestindo o minimo de roupa
possivel e descalco, em uma balanca plataforma (Filizola®, S&o Paulo, SP) com carga méxima
de 180 kg e com variacdo de 100g. A estatura foi aferida utilizando-se o estadiébmetro fixo na
parede (Sanny®, Sdo Bernardo do Campo, Brasil)'?. Os célculos do IMC foram analisados no
programa Anthro Plus da OMS 2007. Os resultados obtidos por percentil foram classificados
conforme a tabela da Organizacdo Mundial de Sadde para avaliagio do IMC para a idade®®.

Para a mensuracdo da dobra cutanea do triceps (DCT), utilizou-se o adipbmetro
(Cescorf®, Porto Alegre, RS, Brasil), que exerce uma pressdo de 10g/mm? e tem preciséo de
1mm. Para avaliar a reserva muscular, utilizou-se a circunferéncia muscular do brago (CMB)
calculada a partir da circunferéncia braquial (CB) e da dobra cutdnea DCT. Os valores foram

normalizados conforme os percentis de Frisancho.
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Questionario de qualidade de vida

O questionario de qualidade de vida denominado Cystic Fibrosis Questionnaire
(CFQ) validado para a lingua portuguesa, foi aplicado constando de trés versdes segundo
faixa etaria de seis a 12 anos incompletos; 12 a 14 anos incompletos; acima de 14 anos, sendo
avaliados os seguintes dominios fisico, imagem corporal, digestivo, respiratorio, emocional,
social, nutricdo, tratamento, vitalidade, salde, papel social e peso. Para as criancas de seis a
12 anos incompletos, o instrumento foi aplicado por um pesquisador treinado (DG) para essa
tarefa, sendo os outros dois questionarios preenchidos pelos proprios pacientes, conforme
instrucdes do CFQ™. Os escores de cada dominio variavam de 0 a 100, sendo o maior valor

considerado como muito boa QV e os escores superior a 50, como boa QV.
Ergoespirometria

A medida de captacdo de gases foi realizada por um sistema de ergoespirometria
utilizando-se um analisador de gases V02000 (Medical Graphics Corporation, St. Paul,
Minnesota, EUA), fornecendo informacbes sobre o comportamento ventilatério a cada 20
segundos. Foi utilizado um bocal de tamanho pequeno ou médio colocado na boca da crianga
ajustado com énfase em evitar vazamentos em torno do mesmo e, um clipe nasal. Esse
sistema de bocal foi interligado a um equipamento eletrnico, previamente calibrado que
permitiu a passagem de gases expirados O teste foi executado por um pesquisador treinado
(GM), e seguiu as recomendacdes do American College of Sports Medicine (ACMS)*®.

O protocolo em rampa foi configurado de modo a oferecer uma intensidade
progressiva iniciando com uma velocidade de 4 km/h com incremento de 0,5 km/h a cada 1

minuto até a exaustdo voluntaria do individuo. Os dados foram gravados e projetados para um
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software (Aerograph), para posterior analise, principalmente para o VOpico e a frequéncia
cardiaca maxima (fcmax).

Em repouso e a cada 60 segundos até o término do teste, verificou-se a frequencia
cardiaca (fc) e a saturacao periférica de oxigénio (SpO,) com auxilio de um oximetro de pulso
portatil (Nonin®, Mineapolis, EUA), a percepcdo subjetiva da intensidade da dispnéia e da
fadiga de membros inferiores avaliada pela escala de Borg modificada.

A pressdo arterial com esfigmoman6émetro (BIC, Itupeva, Brasil) foi verificada
em repouso e no término do teste, sendo 0 mesmo interrompido a medida que os avaliados
sinalizaram através de gestos pré combinados para a fadiga, ou algum desconforto para a

continuidade do teste.

Amostra

O tamanho amostral foi calculado em 34 individuos, levando-se em consideracao
uma correlagdo minima de 0,45 entre 0 VO_pico e as demais varidveis, com um erro alfa de

5% e poder 80%.

Anélise Estatistica

Os resultados foram descritos e expressos em média e desvio padrdo quando sua
distribuicdo foi normal, e mediana e amplitude interquartil quando a distribuicdo foi
assimétrica. As variaveis categodricas sao apresentadas em freqiiéncias absolutas e percentuais.
Foi utilizado o teste de correlacdo linear de Pearson (r) para avaliar as associa¢fes entre as
variaveis quantitativas e o teste de correlacdo de Spearman para associacdo da variaveis ndo
paramétricas. As analises dos dados foram realizadas no Predictive Analytics Software

(PASW) versdo 17.0.2 (Somers, NY, 2009).
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RESULTADOS

Foram estudados 34 pacientes com FC, sendo que 20 pacientes (58,8)% eram do
sexo masculino. A media de idade foi de 13,08+3,07 anos, a média do VEF; foi de
95,11+18,15 % do previsto e 0 VOypico foi de 34,12+8,47 ml/kg™ .min™. Utilizou-se o
VO,pico como desfecho para avaliar a capacidade ao exercicio. 73,52% dos pacientes
apresentavam VEF; maior que 80% e apenas 11,76%, menor que 60% do previsto. A tabela 1
descreve as caracteristicas gerais desses pacientes.

Na amostra estudada, houve uma correlacdo estatisticamente significativa do
VO,pico com o tempo de percurso na esteira (r=0,77;p<0,001) (Figura 1) e com a dispnéia
pela escala de Borg modificada (r=0,42;p=0,014) (Figura 2). Também houve uma correlacéo
negativa estatisticamente significativa com o VOgpico e a DCT (r=-0,35;p=0,038) e com
VOpico e o IMCZ (r=-0,37;p=0,041). O tempo de percurso na esteira também se
correlacionou com a CMB (r=0,35;p=0,044). N&o houve correlacdo significativa do VEF;
com os parametros fisioldgicos obtidos na ergoespirometria.

No questionario de qualidade de vida, houve uma correlacdo estatisticamente
significativa no dominio papel social com o tempo de percurso na esteira (r=0,73;p=0,010) e a
velocidade de corrida (r=0,76;p=0,007). Também houve uma correlacdo estatisticamente

significativa no dominio fisico com o tempo de percurso na esteira (r=0,35;p=0,046).

DISCUSSAO

No presente estudo, foi avaliada uma populacdo jovem de pacientes fibrocisticos,

acompanhados em um centro de referéncia para o tratamento da doenca. O=comprometimento

pulmonar avaliado pela espirometria foi considerado leve para a maioria, sendo que 73,52%
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dos pacientes apresentavam VEF; maior que 80% e apenas 11,76%, menor que 60% do
previsto. Utilizamos o0 VO,pico que representa um importante marcador da avaliacdo objetiva
da capacidade para e limitacdo ao exercicio fisico como desfecho para avaliar as variaveis
clinicas fisiolégicas. Em nossos resultados, houve uma moderada correlacdo positiva do
VO,pico com o tempo de percurso na esteira (r=0,77;p<0,001) e com a dispnéia pela escala
de Borg modificada (r=0,42;p=0,014) sugerindo que 0s pacientes que correram mais, 0O
fizeram por apresentarem maior motivacao ao exercicio, determinando aumento da sensacédo
subjetiva da dispnéia ap0s o teste de esfor¢co maximo.

O consumo de oxigénio esta fortemente associado ao percentual de gordura corporal, e
a diferenca entre os sexos é minima quando indexado ao peso magro®’. Devido & grande
variacdo individual do peso e altura, os valores do VO, sdo geralmente normalizados pelo
peso em ml/kg/min (mililitros de oxigénio consumidos por kilograma de peso corporal por
minuto). Nesse estudo, 0 VO.pico nos meninos foi de 37,7+8,8 ml/kg™.min™ e nas meninas

29,1+4, 7ml/kg ™ .min, inferior as valores de referéncia®®*®

, categorizado como excelente para
0s meninos entre 49 e 58 ml/kg™®.min™ e para as meninas entre 42,5 e 47,7 ml/kg™.min™.
Esses resultados sao superiores aos encontrados nessa populacdo de fibrocisticos.

Da mesma forma, um estudo brasileiro realizado por Rodrigues et al,. procurou
estabelecer valores de VO,max de uma amostra regional de criancas e adolescentes saudaveis
da populacdo brasileira (n=380 escolares), com idade entre 10 a 14 anos e, encontrou
resultados semelhantes aos apresentados na literatura internacional quanto ao comportamento
dessa variavel ao longo da adolescéncia, ou seja, ascendente para 0s meninos e descendente
para as meninas. Observou que os valores medios por faixa etaria e género foi de 36,7 a 38,2

ml/kg™.min™ para as meninas e 42,9 a 49,5 ml/kg™.min™ para os meninos®, resultados esses,

também superiores aos encontrados no presente estudo.
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Klijn et al., investigaram a relacdo longitudinal entre o VO,pico, a funcao
pulmonar e a composicao corporal em 65 criancas com FC com comprometimento pulmonar
leve (VEF192,6+£20,5% do previsto) durante dois anos. Os autores observaram que mudancas
longitudinais da funcdo pulmonar foram associadas com alterac@es funcionais no VO_pico e,
em menor medida, com a massa magra®’. Em nossos achados houve uma correlacéo negativa
estatisticamente significativa com o0 VO,pico e a DCT (r=-0,35;p=0,038) e com 0 VO,pico e 0
IMCZ (r=-0,37;p=0,041), sendo que 64,7% dos nossos pacientes eram eutroficos. Talvez a
inatividade fisica e o pouco condicionamento aerobico que costumam estar associados a
maior taxa de gordura tenham contribuido para essas alteracoes.

Autores demonstram que o estado nutricional do paciente tem uma forte relacdo
com o comprometimento pulmonar em longo prazo, sendo que a perda de peso e a
desnutricdo decorrente do aumento do gasto energético podem levar a diminui¢do da massa
magra, com conseqiiéncias nos musculos ventilatérios e na elasticidade pulmonar®?. A
diminuicdo da massa magra pode acompanhar-se de reducdo da for¢a muscular, ocasionando
intolerancia ao exercicios 2. Embora, esse estudo ndo tenha avaliado forca muscular, avaliou
a reserva muscular utilizando a CMB, encontrando uma correlacdo positiva com o tempo de
percurso na esteira (r=0,35;p=0,044) ao realizar o teste de esforco maximo.

Ndo houve correlacdo significativa do VEF; com os parametros fisioldgicos
obtidos na ergoespirometria, provavelmente devido ao bom estado nutricional que esses
pacientes apresentam e a leve comprometimento pulmonar, mantendo-se a média do VEF;
acima de 80%. E possivel que em uma populacdo com uma gama maior de achados
espirométricos, se encontrasse resultado diferente. Nesse sentido, a discordancia pode ser
interpretada como uma expressdo de fendmenos fisiologicos diferentes, uma vez que o VEF;
reflete somente os fluxos pulmonares, enquanto que o VO,pico representa uma expressdo de

componentes mais abrangentes da fisiologia cardiopulmonar.
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Em nossos achados, ndo houve correlacdo significativa do VO,pico e do VEF;
com os dominios do questionario de qualidade de vida. No entanto, houve uma correlacao
estatisticamente significativa no dominio do papel social com o tempo de percurso na esteira
(r=0,73;p=0,010) e a velocidade de corrida (r=0,76;p=0,007). Possivelmente, a autopercepcao
dos pacientes quanto a esse dominio insere-se na motivacdo para e satisfacdo com o exercicio
fisico nesse contexto social.

Em relacdo ao dominio fisico, também houve uma correlacdo estatisticamente
significativa com o tempo de percurso na esteira (r=0,35;p=0,046). De forma semelhante,
outros estudos demonstram que adolescentes e adultos com maior comprometimento
pulmonar apresentam piores escores nos dominios respiratorio, papel social, imagem corporal
e fisico® %,

A ergoespirometria fornece informacdes objetivas da capacidade e limitagdo ao
exercicio fisico que ndo se correlacionam com outros pardmetros avaliados. Identifica
fendmenos fisioldgicos diferentes, uma vez que o VOypico representa uma expressao de
componentes mais abrangentes do comprometimento cardiopulmonar.

Dessa forma, o teste pode trazer importantes informacdes que se relacionem com
o0 exercicio fisico, capacidade funcional, planejamento terapéutico e prescri¢cdo ao exercicio,
sendo que a avaliacdo periddica da capacidade para e limitacdo ao exercicio fisico podera

aumentar a motivacao desses pacientes com FC e auxiliar o terapeuta quanto a intensidade do

programa e treinamento sugerido ao mesmo.
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Tabela 1 - Caracteristicas gerais das criangas e adolescentes com fibrose cistica
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VARIAVEIS FC

(n=34)
Idade (anos)? 13,08+3,07
Sexo (masculino)® (20) 58,8
Peso (Kg)? 45,61+15,18
Altura (m)? 1,50+0,14
VEF; (% previsto)® 95,11+18,15
CVF (% previsto)® 107,82+18,56
VEF1/CVF (%)* 80,92+8,44
FEF25.75 (%) 78,24+28,66
SpO, em repouso (%)°* 96,32+1,78
SpO; final(%)? 94,53+2,28
VO,pico (ml/kg™®.min™)? 34,12+8,47
Tempo esteira (min)? 9,81+3,74
Percurso (Km/h)? 8,60+1,92
fc em repouso (bpm)? 99,29+13,20
fcmax (bpm)? 161,66+31,24
IMCZ? 0,32+1,02
DCT (g/mm2)? 10,98+6,10
CMB (cm)? 18,82+3,21

VEF; (volume expiratério forcado no primeiro segundo); CVF(capacidade vital forcada); FEF 2.5 (
fluxo expiratério forcado entre 25% - 75% da capacidade vital); SpO, (saturacdo periférica de
oxigénio); VO,pico (consumo de oxigénio de pico); fc (frequéncia cardiaca); IMCZ (escore Z do
indice de massa corporal); DCT (dobra cutanea do triceps); CMB (circunferéncia muscular do braco).
Valores expressos em *média+desvio padrao; "n(percentual)



117

Figura 1 - Correlacédo do consumo de oxigénio de pico com o tempo de percurso na
esteira
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Figura 2 - Correlacdo do consumo de oxigénio de pico com a dispnéia pela escala de
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APENDICE A - TERMO DE CONSENTIMENTO LIVRE E ESCLARECIDO

“Ensaio clinico randomizado de uma intervencdo educacional no exercicio fisico e

na qualidade de vida de criancas e adolescentes com fibrose cistica”.

Estamos realizando um estudo que tem como objetivo verificar o efeito das
orientacdes para o0 exercicio no condicionamento fisico em criancas e adolescentes com
fibrose cistica. Vocé podera participar no grupo controle ou intervencéo, de acordo com um
sorteio. Se vocé for sorteado para o grupo controle, todas as orientacdes e tratamento usuais
serdo mantidos sem nenhum tipo de intervencdo. Se vocé for sorteado para 0 grupo
intervencdo, vocé recebera um folheto com orientacdes de alongamentos e exercicio fisico
para realizar em casa. Todas as demais orientacdes e tratamentos usuais serdo igualmente
mantidos.

Durante a pesquisa serdo realizados, antes e ap6s um periodo de trés meses, 0s
testes de funcdo pulmonar (espirometria) para avaliar como o pulméo funciona durante o
repouso , um teste de exercicio de consumo de oxigénio (ergospirometria) e um questionario
de qualidade de vida. Durante o teste de exercicio, a frequéncia do coracdo (batidas do
coracdo) e a saturacdo (oxigénio no sangue) serdo controladas. Nenhum teste ou procedimento
desta pesquisa € invasivo. Todos 0s exames serdo feitos seguindo as recomendagdes nacionais
e internacionais. O teste de exercicio pode ocasionar efeitos adversos como diminuicao
temporaria da oxigenacdo do sangue, falta de ar, aperto no peito ou chiado. Durante a
realizacdo destes exames, estard presente uma equipe treinada para atender qualquer efeito
adverso gque possa Vvir a acontecer.

Ressaltamos que as informagOes obtidas neste estudo sdo importantes para

auxiliar no tratamento da fibrose cistica. Os principais beneficios das orientacfes fornecidas



120

incluem um possivel aumento da capacidade para realizar exercicio, melhora na postura e na
qualidade de vida. E importante lembrar que se o estudo confirmar estes beneficios, as
orientagdes serdo igualmente fornecidas aos pacientes que ficarem no grupo controle.

A concordancia em participar desse estudo ndo implica necessariamente em
qualquer modificacdo no tratamento. Da mesma forma, a ndo concordancia em participar
deste estudo nao ira alterar o tratamento ja estabelecido.

Eu, fui informado(a) dos objetivos da pesquisa

acima de maneira clara e detalhada. Recebi informacdo a respeito das condutas e esclareci
minhas ddvidas. Sei que em qualquer momento poderei solicitar novas informacdes e
modificar minha decis&o.

A fisioterapeuta Patricia Hommerding certificou-me de que todos os dados desta
pesquisa serdo confidenciais, bem como o tratamento ndo serd modificado em razdo deste
estudo, e terei liberdade de retirar meu consentimento de participacdo na pesquisa, face estas
informac@es. Caso tiver novas dividas sobre este estudo, posso entrar em contato no telefone
(51) 81871157 ou diretamente com o Comité de Etica em Pesquisa da PUCRS (51) 3320-
3345.

Sua assinatura abaixo demonstra que vocé recebeu cépia do presente termo de
consentimento, leu este termo, recebeu todas as informac6es relacionadas ao estudo proposto,

esclareceu suas duvidas e concordou com a participacdo de seu filho em nosso estudo.

Data: [/

Pesquisador Responsavel-Participante



APENDICE B - FICHA DE AVALIACAO

IDENTIFICACAO:
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Nome:
Registro:
Idade: anos meses DN: / / Sexo:F ()M ()
AVALIACAO -1 AVALIACAO -2
Data: /| |/ Data:_ /[
ESPIROMETRIA: ESPIROMETRIA:
PRE POS PRE POS
CVF CVF
VEF1 VEF1
VEF1/CVF VEF1/CVF
FEF 25-75 FEF 25-75
ERGOESPIROMETRIA: ERGOESPIROMETRIA:
VO2pico | Minuto | KM/h | FC max VO2pico | Minuto | KM/h | FC max
BORG | BORG BORG | BORG
FC SpO2 dispnéia | Msls FC Sp02 dispnéia | Msls
0 0
1 1
2 2
3 3
4 4
5 5
6 6
7 7
8 8
9 9
10 10

Apoio nas barras ( )Sim ( )N&o
DADOS ANTROPOMETRICOS:

Peso (kg):

Altura (m):
CMB (cm):
PCT (mm):

Apoio nas barras ( )Sim ( )N&o
DADOS ANTROPOMETRICOS:

Peso (kg):

Altura (m):
CMB (cm):
PCT (mm):
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APENDICE C - MANUAL DE ORIENTACOES PARA O EXERCICIO FiSICO
MANUAL DE ORIENTAGCOES PARA O EXERCICIO

Vocé esta recebendo um manual para orientd-lo no exercicio fisico aerobico. Nele sera
anotado o tipo de exercicio, frequéncia, alongamentos, todos conforme a sua preferéncia e
disponibilidade. Nao esqueca de marcar no calendario o dia do més em que voceé realizou essa

atividade.

DATAINICIO: [/ |
NOME:

1.EXERCICIO FiSICO REGULAR ( )SIM ( ) NAO
2.SE SIM, FREQUENCIA SEMANAL
3.EXERCICIO AEROBICO

( ) CORRER

) NADAR

) CAMINHAR

) DANCAR

) JOGAR Qual?
) PULAR CORDA

) OUTROS Qual?

(
(
(
(
(
(

FREQUENCIA

( ) 2X POR SEMANA

( ) 3X POR SEMANA

( ) MAIS DE 3X POR SEMANA Quantas?

TEMPO

()20 MINUTOS

( )30 MINUTOS

() MAIS DE 30 MINUTOS Quanto?
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4. ALONGAMENTOS (marque os alongamentos de sua preferéncia):

ALONGAMENTOS:
FAZER 2 SERIES DE 20 SEGUNDOS GADA, ANTES

0U APOS A ATIVIDADE FISIGA.

@

5. Marque nesse calendario os dias do més em que vocé fez o exercicio aerébico

MES - MES - MES -

01 [02 [03 |04 |05 01 [02 [03 [04 |05 01 [02 |03 |04 |05
06 |07 |08 |09 |10 06 |07 [08 [09 |10 06 [07 |08 |09 |10
11 [12 |13 [14 |15 11 [12 [13 |14 |15 11 [12 [13 [14 |15
16 |17 |18 [19 |20 16 |17 [18 [19 |20 16 |17 |18 [19 |20
21 |22 |23 [24 |25 21 [22 |23 [24 |25 21 [22 [23 [24 |25
26 |27 |28 [29 |30 26 [27 [28 [29 |30 26 |27 [28]29 |30
31 31 31




APENDICE D - RELATORIO POR CONTATO TELEFONICO
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NOME

DATA

EXERCICIO

FREQUENCIA

INTERESSE

PERGUNTAS

EXERCICIO

FREQUENCIA

INTERESSE

PERGUNTAS
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ANEXO A - QUESTIONARIO DE QUALIDADE DE VIDA

CRIANCAS DE 6 A 11 ANOS

Este questionério é formatado para o uso do entrevistador. Por favor, use esse formato para
criancas mais jovens. Para criancas 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-
avaliacdo.

Para cada secdo do questionario, ha instrucGes para o entrevistador. Estas instru¢es que vocé
deve ler para a crianca estdo assinaladas entre aspas. As instrucdes que vocé deve seguir estdo
sublinhadas e colocadas em italico.

Entrevistador: Por favor faca as sequintes perquntas:

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

B) Vocé é?
Menino Menina

C) Durante as ultimas duas semanas, vocé estava de férias ou faltou a escola por razées NAO
relacionadas a sua saude?
Sim Naéo

D) Qual das seguintes descreve melhor maneira a sua origem?
1.Branca 2. Negra 3. Mulata

4.Oriental 5. Indigena 6. Outra (qual?)

7.Prefere ndo responder 8. Nao sabe responder

Em que série vocé esta agora?
1 Infantil (jardim da infancia) 2 12 série 3 22 série 4 32 série
5 42 série 6 5 série 7 62 série
8 72 série 9 ndo esta na escola

Entrevistador: Por favor leia o seguinte para a crianga:

"Estas questdes sdo feitas para as criangas que, como vocé, tém a Fibrose Cistica. Suas
respostas vao nos ajudar a entender como esta doenca é e como seu tratamento Ihe ajuda.
Responder a estas questdes vai ajudar a vocé e a outros como vocé, no futuro. Para cada
questdo que eu pergunto, escolha uma resposta no cartdo que eu vou mostrar para vocé."

* Apresente o cartdo laranja para a criancga.

Olhe para este cartdo e leia comigo o que ele diz: Sempre é verdade, Quase sempre € verdade,
As vezes é verdade ou Nunca é verdade.

"Aqui esta um exemplo: Se eu perguntasse a vocé se Sempre é verdade, Quase sempre é
verdade, As vezes é verdade ou Nunca é verdade que os elefantes voam, qual das 4 respostas
do cartdo vocé escolheria?"
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* Apresente o cartdo azul para a crianga.

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

"Aqui estd um outro exemplo: Se eu perguntasse se vocé vai para a lua Sempre /
Freqiientemente / As vezes / Nunca, qual das respostas do cartio vocé escolheria?"

* Apresente o cartéo laranja para a crianca.

"Agora eu vou fazer algumas perguntas sobre sua vida de todos os dias."

"Fale-me se vocé acha que o que eu vou ler para vocé Sempre é verdade, Quase sempre é
verdade, As vezes é verdade ou Nunca é verdade."

Por favor assinale o quadrado da resposta da crianca.
"Durante as Ultimas duas semanas:"

Sempre é | Quase |Asvezesé Nuncaé
verdade | sempre é | verdade verdade
verdade

1. Vocé conseguiu andar
tdo depressa quanto os
outros

2. VVocé conseguiu subir
as escadas tao depressa
quanto 0s outros

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

4.\Jocé conseguiu correr
tdo rapido e por tanto
tempo quanto 0s outros

5.Vocé conseguiu
participar de esportes
gue vocé gosta (como
nadar, dancar, 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 a crianca.
Por favor assinale o quadrado indicando a resposta da crianca.
"E durante as Gltimas duas semanas, diga-me com que fregiiéncia:"

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. VVocé ficou triste

12. VVocé teve dificuldade
em adormecer

13. VVocé teve sonhos ruins
ou pesadelos

14. Vocé 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 forcado(a) a
comer



128

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 guadrado indicando a resposta da crianca.

"Durante as ultimas duas semanas:"

Sempre é Quase sempre | Asvezesé | Nuncaé
verdade é verdade verdade verdade

18. Vocé conseguiu fazer
todos os seus tratamentos

19. Vocé gostou de comer

20. Vocé brincou muito com
0S 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. Vocé se sentiu
excluido(a)

24. VVocé convidou com
freqiiéncia os amigos para
sua casa

25. Vocé foi "gozado(a)" por
outras criancas

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

27. \JOCé pensou gue era
muito pequeno(a)

28. VVOocé pensou que era
muito magro(a)

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

30. Fazer seus tratamentos
deixou vocé chateado(a)
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Entrevistador: Apresente o cartdo azul para a crianca novamente.
Assinale o quadrado indicando a resposta da crianca.
"Diga-me quantas vezes nas ultimas duas semanas:"

Sempre | Frequentemente |As vezes |Nunca
31. Vocé tossiu durante o dia

32. Voceé acordou a noite por
causa da tosse

33. VVocé tossiu catarro
34. Vocé teve falta de ar
35. Seu estbmago doeu

Por favor, assequre-se gue todas as questdes foram respondidas.
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CRIANCAS 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 0s tratamentos podem ajudar voce.
Assim, respondendo estas questdes, vocé ajudara 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
ndo estd seguro quanto a resposta, escolha a que parece mais proxima da sua situacdo. Por
favor, complete as informac6es abaixo:

A) Qual a data de seu nascimento? Dia_ Més__ Ano__
B) Vocé é? ( )Masculino ( )Feminino

C) Durante as Gltimas duas semanas, vocé estava de férias ou faltou & escola por razées NAO
relacionadas a sua satide? ( )Sim () Né&o

D) Qual das seguintes descreve melhor maneira a sua origem?
1.Branca 2.Negra 3.Mulata

4. Oriental  5.Indigena 6.Outra (qual?)

7.Prefere ndo responder  8.N&o sabe responder

E) Em que série vocé esta agora?
1.5% série 2.62 série 3.72 série 4.8% série 5.1° colegial 6.ndo esta na escola

Por favor, assinale o quadrado que indica a sua resposta.Durante as Ultimas duas semanas:

Sempre é | Quase sempre | Asvezesé | Nuncaé
verdade é verdade verdade verdade

1. Vocé foi capaz de andar tdo
depressa quanto 0s outros

2. VVocé foi capaz de subir escadas
tdo depressa quanto os outros

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, dancar, jogar futebol e
outros)

6. Vocé teve dificuldade de
carregar ou levantar objetos
pesados como livros, mochila e
maleta da escola
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Por favor, assinale o quadrado que indica a sua resposta.
Durante as Ultimas duas semanas, indique com que frequéncia:

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. VVocé se sentiu triste

12. VVocé teve dificuldade
em adormecer

13. VVocé teve sonhos ruins
ou pesadelos

14. Vocé 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 obrigado(a) a
comer



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

18. Vocé foi capaz de
fazer todos 0s seus
tratamentos

19. Vocé gostou de comer

20. Vocé ficou muito com
0S 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. Vocé se sentiu
excluido(a)

24. Vocé convidou com
frequéncia os amigos para
sua casa

25. Vocé foi "gozado(a)"
por outras criancas

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

27. Vocé pensou que era
muito pequeno(a)

28. VVocé pensou que vocé
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)

, uase A ,
Sempre é Q . | Asvezes é
sempre é
verdade verdade
verdade

Nunca é
verdade

132
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Por favor, assinale o quadrado indicando a sua resposta.
Diga-nos quantas vezes nas Ultimas duas semanas:

Sempre | Frequentemente |As vezes Nunca
31. Vocé tossiu durante o
dia
32. VVocé acordou a noite
por causa da tosse
33. VVocé tossiu com catarro
34. Vocé teve falta de ar

35. Seu estbmago doeu

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

OBRIGADO POR SUA COOPERACAOQ!
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ADOLESCENTES E ADULTOS (PACIENTES ACIMA DE 14 ANOS)

A compreensdo do impacto que a sua doenca e 0s seus tratamentos tém na sua vida diéria
pode ajudar a equipe profissional a acompanhar sua salde e ajustar os seus tratamentos. Por
isso, este questionario foi especificamente desenvolvido para pessoas portadoras de fibrose
cistica. Instrucdes: As questdes a seguir se referem ao estado atual da sua saude e como vocé
a percebe. Essa informacao vai permitir que a equipe de saide entenda melhor como vocé se
sente na sua vida diaria. Por favor, responda todas as questdes. Nao ha respostas erradas ou
certas. Se vocé esta em ddvida quanto a resposta, escolha a que estiver mais proxima da sua
situacao.

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 tltimas duas semanas vocé esteve de férias, faltou a escola ou ao trabalho por
raz6es NAO relacionadas a sua saude?
( )Sim ( )Néo

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 ndo responder ~ 8.Nd&o sabe responder

F) Qual foi o0 grau maximo de escolaridade que vocé completou?
1. Escola Fundamental (Primario e Ginasio) Incompleto

. Escola Fundamental (Primério e Ginasio) Completo

. Escola VVocacional (Profissionalizante)

. Curso Médio (colegial ou cientifico) Incompleto

. Curso Médio (colegial ou cientifico) Completo

. Faculdade / Curso Superior

. Néo frequientou a escola

~NOoO Ok, WN
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G) Qual das seguintes opc¢des descreve de melhor maneira o seu trabalho atual ou atividade
escolar?

1. Vai a escola

2. Faz cursos em casa

3. Procura trabalho

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

5. Faz servigos em casa - periodo integral

6. N&o vai a escola ou trabalho por causa da satde

7. Nao trabalha por outras raz6es

SECAO II. QUALIDADE DE VIDAPor favor, assinale o quadrado, indicando a sua resposta.
Durante as Gltimas duas semanas em que nivel vocé teve dificuldade para:

Muita Alguma Pouca Nenhuma
Dificuldade |dificuldade |dificuldade |dificuldade

1. Realizar atividades
vigorosas como correr
ou praticar esportes

2. Andar tao depressa
quanto 0s outros

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

4. Subir um lance de
escadas

5. Subir tdo depressa
quanto 0s outros

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

Sempre | Frequentemente |As vezes Nunca
6. Vocé se sentiu bem

7. Vocé se sentiu
preocupado(a)

8. VVocé se sentiu inutil

9. Vocé se sentiu
cansado(a)

10. Vocé se sentiu cheio(a)
de energia

11. Vocé se sentiu
exausto(a)

12. VVocé se sentiu triste
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Por favor, circule o nimero que indica a sua resposta. Escolha apenas uma resposta para cada
questéo.
Pensando sobre o seu estado de satde nas Ultimas duas semanas:

13. Qual é a sua dificuldade para andar?

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

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

. Vocé ndo consegue andar por longo periodo porque se cansa rapidamente
. Vocé evita de andar, sempre que é possivel, porque € muito cansativo.

A WDN

. Como vocé se sente em relacdo a comida?

. SO de pensar em comida, voceé se sente mal.
. Vocé nunca gosta de comer

. Vocé as vezes gosta de comer

. Vocé sempre gosta de comer

A OWNEFE D>

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

. Um pouco

. Moderadamente

Muito

BwN RO

. Quanto tempo vocé gasta nos tratamentos diariamente?
. Muito tempo

. Algum tempo

. Pouco tempo

. Ndo muito tempo

A OWODNPEFEO

. O gquanto é dificil para vocé realizar seus tratamentos, inclusive medicacdes, diariamente?
. Néo é dificil

. Um pouco dificil

. Moderadamente dificil

. Muito dificil

A WODNPEFE

. O gue voceé pensa da sua satde no momento?
. Excelente

Boa

. Mais ou menos (regular)

. Ruim

A WN P ©
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Por favor, selecione o quadrado indicando sua resposta.
Pensando sobre a sua saude, durante as ltimas duas semanas, indique na sua opinido em que
grau, as sentencas abaixo sdo verdadeiras ou ndo:

, uase N , ,

Sempre é Q . |Asvezes é | Nunca é
sempre €

verdade verdade | verdade
verdade

19. Eu tenho dificuldade em
me recuperar apés esforco
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 doenca com 0s
outros

24. Eu acho que estou muito
magro(a)

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 0s outros

30. Eu me sinto confortavel ao
sair de noite

31. Eu me sinto sozinho(a)
com fregliéncia

32. Eu me sinto saudavel

33. E dificil fazer planos para
o futuro (por exemplo

freqiientar faculdade, casar,
progredir no emprego)

34. Eu levo uma vida normal
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SECAO IIl. 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 diarias, durante as dltimas duas semanas:

1. Vocé néo teve problemas

2. Vocé conseguiu manter atividades, mas foi dificil

3. Vocé ficou para trés

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

36. Quantas vezes voce faltou a escola, ao trabalho ou ndo conseguiu fazer suas atividades
diérias por causa da sua doenga ou dos seus tratamentos nas ultimas duas semanas?
l.sempre 2.frequentemente 3.as vezes 4. nunca

37. O quanto a Fibrose Cistica atrapalha vocé para cumprir seus objetivos pessoais, na escola
ou no trabalho?
1.sempre 2.frequentemente 3.as vezes 4. nunca

38. O quanto a Fibrose Cistica interfere nas suas saidas de casa, tais como fazer compras ou ir
ao banco?
1.sempre 2.frequentemente 3.as vezes 4. nunca

SECAO IV. DIFICULDADES NOS SINTOMAS

Por favor, assinale a sua resposta.
Indique 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. Voceé estava
encatarrado(a)?

41. VVocé tem tossido durante o
dia?

42. Voce teve que expectorar
catarro?

V& para a questéo 44

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



Com que frequéncia, nas Ultimas duas semanas:

Sempre | Frequentemente | Asvezes = Nunca

44. VVocé tem tido
chiado?

45. Vocé tem tido
falta de ar?

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

47. Vocé tem tido
problema de gases?

48. VVocé tem tido
diarréia?

49. Vocé tem tido dor
abdominal?

50. Vocé tem tido
problemas
alimentares?

Por favor, verifique se vocé respondeu todas as questoes.

OBRIGADO POR SUA COOPERACAO!
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ANEXO B - ESCALA DE BORG MODIFICADA

0

NENHUMA

0,5 MUITO, MUITO LEVE

1

2

3

4

5

6

MUITO LEVE

LEVE

MODERADA

POUCO INTENSA

INTENSA

7 MUITO INTENSA

8

9 MUITO, MUITO INTENSO

10 MAXIMA
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Escala de Borg Modificada
Gunnar Borg, 1982



